Vascularites pulmonaires

vascularites pulmonaires = atteintes inflammatoires des parois des

vaisseaux pulmonaires, d'origine immunologique prouvée ou

supposée

NB : on ne retient pas dans ce cadre les vascularites associées a des
atteintes du collagéne ,comme le lupus érythémateux aigu disséminé

(systemic lupus erythematosus SLE)



principales vascularites pulmonaires

-maladie de Wegener
-syndrome de Churg-Strauss
-polyangéite microscopique
-artérite de Takayasu
-maladie de Behcet

-syndrome de Goodpasture et hémorragie pulmonaire idiopathique



granulomatose de Wegener

maladie systémique d'expression clinique variable , caractérisee par

|'association d':
-une inflammation granulomateuse nécrosante des tractus
respiratoires superieur et inférieur

-une glomerulonéphrite

-une vascularite nécrosante des poumons et d'une grande

variete d'organes et de tissus



chez quelques patients , |'atteinte est essentiellement ou

exclusivement limitée au tractus respiratoire ; on parle alors de

granulomatose de Wegener limitée (non rénale)

la prévalence est estimeée (aux USA ) a environ 3/100 000 habitants

la maladie atteint typiqguement les adultes entre 30 et 50 ans



caracteristigues anatomo-pathologiques

Macroscopiquement : nodules ou masses de consolidation
parenchymateuse de taille variant entre 1 et 4 cm , avec

nécrose et excavation fréguentes .

Plus rarement ,I'aspect est celui d'une condensation
parenchymateuse hémorragique focale ou diffuse pouvant
s'excaver de siege genéralement apical (diagnostic

différentiel BK, sarcoidose)






Microscopiqguement [|'atteinte initiale est
une infiltration parenchymateuse par des
cellules inflammatoires a prédominance

lympho-plasmocytaires et histiocytaires .

des éosinophiles en petit nombre , des
cellules géantes multinucléees et des
leucocytes polymorphonucléés viennent

s'y adjoindre

, foyer de nécrose entouré d'un

infiltrat cellulaire granulomateux



infiltrat lympho plasmocytaire avec neutrophiles , histiocytes et rares

cellules géantes du parenchyme pulmonaire
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les neutrophiles tendent a s'agréger en petits agglomeérats ( "pseudo-abces" )qui
deviennent nécrotiques et s'entourent d'un anneau de macrophages et
d'histiocytes epithélioides.

On observe ensuite une coalescence des foyers qui leur donne un aspect

typiguement serpigineux

aspect serpigineux des
foyers de nécrose

coalecents




lorsque ces foyers érodent les
parois bronchiques et se
drainent dans les bronches

apparait la cavitation

le parenchyme peut étre envabhi
par du sang , du tissu

fibroblastique ( parfois id

pneumonie organisée ou par

une pneumonie obstructive

cavitation d'un nodule aprés ulcération et

;I'atteinte étant généralement

érosion d'une paroi bronchique ;extension du
limitée .

granulome au parenchyme



L'atteinte des voies aériennes est commune , par extension directe a partir
d'un foyer parenchymateux ou de facon indépendante. Généralement il s'agit

d'une inflammation mugqueuse ou sous mugueuse identique a l'atteinte

parenchymateuse ..




L'épithélium peut étre respecté 'ﬂ

ou ulcéré et , dans ce cas un
polype inflammatoire
endobronchigue peut se
développer et obstruer la | e

bronche.

L'atteinte de latrachée sous
glottique est relativement

commune .




L'atteinte des arteres et des veines
pulmonaires de petit et moyen
calibre montre des foyers
inflammatoires localisée ou étendusy
,siégeant le plus souvent dans la

media .

Les lumiéres vasculaires sont

granulome de Wegener dans la paroi

souvent respectées mais les _ B _
d'une petite branche artérielle pulmonaire

vaisseaux peuvent étre obstrues par

I'infiltrat inflammatoire ou par des

thrombus



des comblements alvéolaires
hémorragiques diffus ou localisés

traduisent |'atteinte microcapillaire.

; comblement hémorragique des
les macrophages chargeés alvéoles

d'hémosidérine et des foyers
d'exsudat fibrineux organiseés

correspondant a la guérison des
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|ésions des parois alvéolaires sont

observeés

épaississement des septas
interlobulaires par un infiltrat de
leucocytes polymorphonucléaires



les thrombus fibrineux des
lumieres capillaires (capillarite)
ainsi que des artérioles et veinules

(microangiite) coexistent

ces lésions peuvent étre isolées ou
associées aux atteintes
granulomateuses nécrosantes du

parenchyme

épaississement des septas

interlobulaires par un infiltrat de

leucocytes polymorphonucléaires



microabceés




vascularite




granulome



