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Granulomatose avec polyangéite : 
quoi de neuf ?

La granulomatose avec polyangéite (GPA) fait partie des vascu-
lites associées aux anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires 
neutrophiles (ANCA). La maladie touche principalement la 
sphère ORL, les poumons et les reins. Son incidence est de 10 à 
20 cas/million/année. Les ANCA sont pathogéniques en induisant 
une activation des polynucléaires neutrophiles, entraînant des 
lésions endothéliales. Le diagnostic est facilité par la détection 
des ANCA, qui peuvent cependant être absents dans les formes 
ORL limitées. La prise en charge est multidisciplinaire. Le traite-
ment comprend une phase d’induction et une autre de maintien 
de la rémission, associant corticostéroïdes et immunosuppres-
seurs. L’objectif du traitement est de limiter le risque important 
de rechute et de réduire la toxicité des corticostéroïdes.

Granulomatosis with polyangiitis: what’s new?
Within the group of antineutrophil cytoplasmic autoantibody 
(ANCA)-associated vasculitides, granulomatosis with polyangiitis 
(GPA) is the most frequent. The incidence is around 10 to 20 cases/
million/year. Clinical manifestations are varied, with ENT, lungs and 
kidneys most frequently involved. ANCA are pathogenic by triggering 
neutrophil activation, which leads to vascular damage. Detection of 
ANCA is most helpful in establishing the diagnosis, but serology may 
be negative in GPA limited to the airways. Diagnostic work-up and 
therapy require a multidisciplinary approach. Treatment includes 
an induction and maintenance phase, combining corticosteroids 
and immunosuppressive drugs. It aims at limiting the risk of relapses, 
which is important in GPA, and at reducing corticosteroids toxicity.

INTRODUCTION
Les vasculites associées aux anticorps anti-cytoplasme des 
polynucléaires neutrophiles (ANCA) concernent classique-
ment les vaisseaux de petits calibres (avec la polyangéite 
microscopique et la granulomatose éosinophilique avec poly-
angéite). L’inflammation de la paroi vasculaire conduit à sa 
nécrose, responsable d’une atteinte d’organes éventuellement 
sévère. Le tableau clinique de granulomatose avec polyangéite 
(GPA) a été décrit pour la première fois en 19311 comme une 
variante de la périartérite noueuse, avant d’être mieux carac-

térisée comme entité à part entière.2,3 Plus récemment, le 
terme de GPA a été adopté, pour mieux refléter les caractéris-
tiques physiopathologiques et cliniques de la maladie.4

Non traitée, la GPA peut rapidement entraîner une dysfonction 
d’organes et engager le pronostic vital. Le taux de mortalité à 
une année du diagnostic sans traitement s’élève à 80 %. Le but 
de cet article est de rappeler les grands principes de la maladie, 
les quelques drapeaux rouges à ne pas méconnaître dans la 
pratique quotidienne et de discuter les dernières avancées en 
termes de physiopathologie et de thérapeutique.

EPIDÉMIOLOGIE
La GPA est la plus fréquente des vasculites associées aux 
ANCA (AAV). L’incidence est influencée par des facteurs 
géographiques (plus élevée dans les zones froides) et ethniques 
(plus importante chez les Caucasiens).5 Elle est estimée entre 
10 à 20 nouveaux cas/million/année en 2012.6

L’âge moyen au moment du diagnostic est de 45 ans, bien que 
l’atteinte soit fréquemment décrite chez les hommes entre 45 
et 65 ans. La prédominance du sexe dépend de l’âge au début 
de la maladie, avec une prépondérance féminine en cas de 
premiers symptômes à l’âge pédiatrique, et masculine lorsque 
la maladie est diagnostiquée à l’âge adulte.7 La GPA est 
chronique et les rechutes sont fréquentes.

PHYSIOPATHOLOGIE
La GPA se présente dans bon nombre de cas par une atteinte 
multisystémique. Elle peut prendre la forme d’un syndrome 
pneumo-rénal rapidement évolutif. La lésion histologique 
consiste en une inflammation des petits vaisseaux entraînant 
une nécrose tissulaire. Les ANCA sont des auto-anticorps qui 
jouent un rôle essentiel dans la physiopathologie de la GPA. 
Les différents type d’ANCA sont déterminés sur la base de 
leur aspect à l’immunofluorescence directe. Deux types 
principaux de fluorescence ont une pertinence clinique : les 
c-ANCA (cytoplasmic-ANCA), qui ont un aspect de fluores-
cence cytoplasmique, dirigés contre la protéinase 3 (PR3) et 
les p-ANCA (perinuclear-ANCA), avec une fluorescence péri-
nucléaire, dirigés principalement contre la myéloperoxydase 
(MPO) (figure  1). La PR3 et la MPO sont deux protéines 
contenues dans les granules des neutrophiles et peuvent être 
exprimées à l’extérieur de la cellule durant la nétose (processus 
immunitaire des neutrophiles permettant de libérer de l’ADN 
et des protéines afin de piéger les microorganismes) ou dans 
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la membrane des neutrophiles apoptotiques. Elles agissent 
ainsi comme un signal d’alerte, interférant avec la phago
cytose des cellules mortes et entretenant l’inflammation et la 
réponse auto-immune (via notamment la diminution des 
lymphocytes CD4+ régulateurs).8 Il a été démontré que le pro-
cessus de nétose est entretenu par des neutrophiles stimulés 
par les ANCA (boucle amplificatrice).9 Le système du complé-
ment, via l’anaphylatoxine C5a et son récepteur (CD88) sur 
les neutrophiles, joue également un rôle prépondérant dans 
l’entretien de la stimulation neutrophilique. La cascade 
d’événements menant à l’atteinte auto-immune ne reste 
cependant que partiellement élucidée, comme en témoigne la 
présence d’ANCA chez des sujets sains. Plusieurs autres 
facteurs sont donc nécessaires pour développer la maladie.

Les avancées récentes sur le plan génétique, notamment la 
réalisation d’analyses pangénomiques (Genome Wide Asso-
ciation Study, GWAS), ont permis de mettre en lumière 
l’association de plusieurs gènes avec la GPA. Plusieurs allèles 
majeurs des gènes HLA ont été évoqués (comme HLA-DPB1 
et HAL-DPA1 ou HLA-DR6 et DR13 dans les populations 
caucasiennes). Des mutations dans plusieurs autres gènes non 
associés aux HLA ont également été mis en évidence comme 

PTPN22 (impliqué dans la stimulation des leucocytes péri-
phériques), SERPINA1/A1AT (codant pour l’alpha-1-antitrypsine 
qui inhibe la PR3 et dont le déficit est associé à une atteinte 
pulmonaire plus fréquente) ou encore PRTN3 (gène de la 
PR3).10 Alberici et coll. ont également démontré l’association 
entre un polymorphisme d’un seul nucléotide (single nucleo-
tide polymorphism, SNP) du gène TNFSF13B, qui code pour 
la cytokine BAFF (B-cell activating factor), et la réponse au 
traitement anti-CD20 ciblant les lymphocytes B (rituximab) 
chez les patients atteints d’une AAV.11

L’exposition aux poussières de silice est considérée comme 
un cofacteur dans l’émergence de diverses pathologies auto-
immunes comme les AAV, le lupus érythémateux systémique, 
la polyarthrite rhumatoïde et la sclérodermie. L’asbestose a 
également été suggérée comme facteur déclencheur d’AAV, 
mais les données sont limitées.12 Une étude est en cours en 
Suisse pour tenter d’établir un lien entre une exposition 
professionnelle à des toxines et la survenue d’une AAV.13

Les infections sont également des événements susceptibles 
de déclencher des phénomènes auto-immuns. On estime que 
plus de 60 % des patients atteints de GPA sont colonisés par 
Staphylococcus aureus. L’un des mécanismes avancés serait la 
stimulation des lymphocytes B et T par les superantigènes 
bactériens. Des données indiquent un effet de réduction de 
poussées sous cotrimoxazole dans les formes localisées de 
GPA, mais le traitement par antibiotique seul est considéré 
insuffisant.14

La formation de granulomes nécrosants est caractéristique de 
la GPA. Le mécanisme physiopathologique semble impliquer 
les macrophages résidant des bronches en réponse aux infec-
tions, possiblement S. aureus.

Il est important de garder à l’esprit que plusieurs substances 
comme le lévamisole (utilisé comme additif dans la cocaïne) ou 
des antithyroïdiens (propylthiouracile, carbimazole) peuvent 
initier la formation d’ANCA chez les patients via l’effet de ces 
médicaments sur les polymorphonucléaires neutrophiles, en 
particulier par la formation de pièges extracellulaires avec 
libération de PR3 et de MPO (concept de nétose).15,16

DIAGNOSTIC ET MANIFESTATIONS CLINIQUES
Il existe des critères de classification datant des années 1990 
émis par la Société américaine de rhumatologie qui sont à tort 
utilisés comme critères diagnostiques. Plus récemment, le 
consensus de Chapel Hill a permis de définir des critères 
diagnostiques.17 Le diagnostic de la GPA repose sur la mise en 
évidence à l’histologie de granulomes nécrosants et d’ANCA 
au bilan biologique (dans la majorité des cas) en présence 
d’un tableau clinique évocateur (tableau 1).

LA GPA est une atteinte inflammatoire touchant principale-
ment la sphère ORL, le rein et les poumons. Elle évolue par 
poussées et peut engager rapidement le pronostic vital en 
l’absence de traitement. Dans ce cas, la mortalité à une année 
est estimée à environ 80 %. Dans la majorité des cas (75 %), la 
GPA est associée aux anticorps anti-PR3 (GPA à anti-PR3). 
Dans 20 % des cas, il y a une association avec les anticorps 

FIG 1 Anticorps anti-cytoplasme des 
polynucléaires neutrophiles (ANCA)

Immunofluorescence indirecte sur lame de neutrophiles fixés à l’éthanol. 
A. Fluorescence des anticorps anti-PR3. L’aspect est de type cytoplasmique car 
la fluorescence va se superposer au niveau du cytoplasme des neutrophiles. 
B. Fluorescence des anticorps anti-MPO. Contrairement à la fluorescence anti-
PR3, la fluorescence va dans ce cas se superposer sur le pourtour du noyau des 
neutrophiles (aspect périnucléaire).
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anti-MPO (GPA à anti-MPO) et dans environ 5 %, aucun 
ANCA n’est retrouvé.18

L’atteinte de la sphère ORL est fréquemment le point d’appel 
pour rechercher une GPA. Elle peut se manifester par une 
sinusite chronique, une rhinite chronique ou des épistaxis. 
Une perte d’audition ainsi qu’une destruction des cartilages 
et des os sont également possibles. L’atteinte isolée de la 
sphère ORL est souvent difficile à diagnostiquer en raison de 
symptômes non spécifiques et en cas de sérologie doublement 
négative. Cependant, il est important d’évoquer le diagnostic 
différentiel de GPA devant un tableau de rhinite chronique ou 
croûteuse.

L’atteinte pulmonaire dans la GPA se manifeste par une 
inflammation granulomateuse nécrosante ou par une vasculite 
nécrosante qui peut se présenter sous forme d’un ou plusieurs 
nodules isolés, avec ou sans nécrose centrale. Des conden
sations en verre dépoli sont également possibles (figure 2). Il 
s’est d’ailleurs déjà avéré qu’une image radiologique de tumeur 
nécrotique révèle à l’histologie des granulomes nécrosants. 

Granulomatose avec polyan-
géite (GPA)

Polyangéite microscopie 
(PAM)

Granulomatose éosino-
philique avec polyangéite 
(GEPA)

Vascularite avec anticorps 
anti-membrane basale 
glomérulaire (GBM)

Critères de classification1 Nécrose granulomateuse 
atteignant généralement les 
voies aériennes supérieures et 
inférieures, vasculite nécro-
sante affectant les vaisseaux de 
petit et moyen calibres. 
Glomérulonéphrite nécrosante 
présente

Vasculite nécrosante, avec peu 
ou pas de dépôts immuns, 
affectant surtout les petits 
vaisseaux. Artérite nécrosante 
de petit et moyen calibres 
possiblement présente. 
Glomérulonéphrite nécrosante 
très fréquente. Capillarite 
pulmonaire parfois présente. 
Absence d’inflammation 
granulomateuse

Nécrose granulomateuse riche 
en éosinophiles atteignant 
souvent les voies respiratoires, 
vasculite nécrosante affectant 
les vaisseaux de petit et moyen 
calibres, associée à un asthme 
et une hyperéosinophilie 
sanguine. Association entre la 
présence d’ANCA et l’atteinte 
de glomérulonéphrite

Dépôts d’anti-GBM parfois 
associés à des molécules du 
système du complément dans la 
membrane basale avec atteinte 
des vaisseaux de petits calibres : 
capillaires glomérulaires, 
pulmonaires ou les deux

Marqueurs sanguins •	 Anti-PR3 (55‑65 %)
•	 Anti-MPO (15‑25 %)
•	 Double négativité (env. 5 %)

•	 Anti-MPO (75 %)
•	 Anti-PR3 (20 %)
•	 Double négativité (5 %)

•	 Anti-MPO (30 %)
•	 Hyperéosinophilie sanguine

•	 Anti-GBM
•	 Double positivité anti-GBM/
anti-MPO (2 à 50 % des cas selon 
les séries)

Bilan biologique de base •	 Formule sanguine complète et ionogramme sanguin
•	 Fonctions hépatique et rénale avec sédiment et spot urinaire
•	 Paramètres inflammatoires (VS et CRP)
•	 Dépistage des ANCA et anti-GBM
•	 Anticorps antinucléaires (dépistage) et spécificité en fonction
•	 Fractions libres du complément (C3c et C4)
•	 Bilan préimmunosuppression (sérologies hépatites virales, sérologie VIH, quantiféron TB)

Manifestations cliniques 
principales

•	 Manifestations ORL (atteinte 
rhinosinusienne typique)
•	 Atteinte pulmonaire (toux, 
hémoptysie, nodules pulmo-
naires, hémorragie alvéolaire)
•	 Atteinte rénale (GRP)

•	 Arthralgies, myalgies
•	 Atteinte rénale (GRP 
caractéristique majeure, 
sténoses urétérales possibles)
•	 Atteinte pulmonaire 
(hémorragie alvéolaire, 
capillarite pulmonaire, fibrose)

•	 Asthme
•	 Hémorragies alvéolaires
•	 Mononeuropathie multiple
•	 Atteinte cutanée (livédo)
•	 Atteinte digestive (hémorra-
gies, perforations)
•	 Atteinte rénale
•	 Atteinte cardiaque (péricar-
dite, troubles du rythme)

•	 Atteinte rénale (GRP, 
protéinurie, hématurie)
•	 Atteinte pulmonaire (hémorra-
gie alvéolaire, 25 à 60 % des cas)
•	 Symptômes constitutionnels 
(fatigue, perte de poids, 
arthralgies), plus fréquents lors 
de la présence d’anticorps 
anti-MPO

Traitements d’induction Corticothérapie, cyclophospha-
mide, rituximab, avacopan

Corticothérapie, cyclophospha-
mide, rituximab, avacopan

Corticothérapie, cyclophospha-
mide, rituximab

Plasmaphérèse et immunosup-
pression concomitante (cyclo-
phosphamide, rituximab)

Traitements d’entretien Rituximab, ± avacopan Rituximab (> azathioprine) Rituximab, benralizumab, 
mépolizumab

Habituellement non nécessaire

FIG 2 Atteinte parenchymateuse 
dans le cadre d’une GPA

Condensations avec verre dépoli (signe du halo inversé) panlobaire centrées sur 
les vaisseaux, compatibles en premier lieu avec une vasculite (GPA dans ce cas).
GPA : granulomatose avec polyangéite.

TABLEAU 1 Vasculites primitives responsables d’atteintes pulmonaires et rénales

Les AAV représentent un diagnostic différentiel important de la GPA. 1. Critères de classification du Consensus de Chapel Hill, révisés en 2012.
AAV : vasculites associées aux ANCA ; ANCA : anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles ; anti-GBM : anticorps anti-membrane basale glomérulaire ; anti-
MPO : anticorps anti-myéloperoxydase ; anti-PR3 : anticorps anti-protéinase 3 ; GRP : glomérulonéphrite rapidement progressive.
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L’atteinte de l’arbre trachéobronchique se caractérise plutôt 
comme des lésions non spécifiques qui peuvent constituer 
des ulcères et des sténoses. L’atteinte pulmonaire interstitielle 
et l’hémorragie alvéolaire ont une association plus fréquente 
avec les anticorps anti-MPO, mais ces deux conditions peuvent 
se retrouver dans toutes les formes sérologiques de la GPA.19 
La présence d’une hémorragie alvéolaire est un marqueur de 
sévérité clinique, souvent associé à une détérioration rapide 
avec insuffisance respiratoire. La surmortalité dans ce cas 
peut s’élever jusqu’à 50 %.20

L’atteinte rénale la plus fréquente au cours de la GPA (et au 
cours des AAV en général) correspond à une glomérulo-
néphrite (GN) souvent sévère pouvant conduire rapidement 
à l’insuffisance rénale terminale. Sa présence détermine 
l’intensité du traitement. En l’absence de contre-indication, 
la biopsie rénale permettra de confirmer le diagnostic en 
révélant une  GN proliférative nécrosante, avec des lésions 
glomérulaires de prolifération extracapillaire réalisant des 
« croissants » (figure  3). Une néphrite tubulo-interstitielle, 
éventuellement granulomateuse, est possible, quoique rare. 
L’absence de dépôts immuns à l’examen en immunofluores-
cence est caractéristique et assigne le terme « pauci-immune » 
à cette GN. La biopsie rénale permettra aussi de connaître la 
sévérité et les scores d’activité (lésions fraiches inflam
matoires) et de chronicité (lésions cicatricielles), lesquels 
permettront de guider le traitement et d’appréhender le 
pronostic rénal.21

Devant une suspicion clinique de GPA, le bilan biologique 
comprendra un dosage des ANCA. Du point de vue pratique, 
au laboratoire de diagnostic du Service d’immunologie du 
CHUV, la recherche des ANCA est effectué, dans un premier 
temps, par un test par chimioluminescence qui permet de 
détecter directement les anticorps anti-PR3 et anti-MPO. La 
recherche d’ANCA sur lame par immunofluorescence indirecte 
est réalisée dans un deuxième temps afin de confirmer le 
résultat du premier test. Le reste du bilan inclura au minimum 
une formule sanguine complète, l’analyse des fonctions rénale 
et hépatique ainsi qu’un bilan urinaire, avec notamment la 
recherche d’une protéinurie et d’une microhématurie. Un 

bilan inflammatoire pourra également être effectué (vitesse 
de sédimentation et CRP sanguines) en plus du reste du bilan 
sanguin (tableau 1). Une imagerie thoracique sera indiquée, 
de même qu’un lavage broncho-alvéolaire à la recherche 
d’une hémorragie alvéolaire et d’une éventuelle co-infection. 
D’autres investigations seront orientées en fonction de la 
situation clinique et notamment du diagnostic différentiel 
(tableaux 1 et 2).

Dans les AAV, il a été démontré une différence de phénotypes 
entre les anti-PR3 et les anti-MPO. Dans le premier phéno-
type, on retrouve une atteinte inflammatoire de la sphère 
ORL avec une destruction des cartilages (oreilles, nez « en 
selle », larynx), une atteinte des voies aériennes supérieures 
et inférieures et dans 50 à 60 % des cas une atteinte rénale.10 
Quelques auteurs se sont intéressés à ces différents phéno-
types dans la GPA. Il en ressort que les patients avec une GPA 
à anti-MPO sont le plus souvent des femmes jeunes présentant 
une sténose sous-glottique, ont une atteinte d’organes moins 
sévère (pulmonaire et surtout rénale) que les patients atteints 
d’une anti-PR3 GPA. Le risque de récidive est par contre plutôt 
associé à la présence d’anticorps anti-PR3.22,23

TRAITEMENTS
Le traitement de la GPA doit être instauré le plus rapidement 
possible, surtout en cas d’atteinte d’organes nobles. Celui-ci 
consiste en deux phases : l’induction de la rémission, qui s’étend 
sur les trois à six premiers mois, et le maintien de la rémission, 
lequel est conduit sur les deux à quatre années suivantes.

Les glucocorticoïdes, de par leur action rapide, représentent 
un élément incontournable du traitement d’induction pour la 
GPA active. Des bolus intraveineux de méthylprednisolone 
sur trois jours seront relayés par de la prednisone orale qui 
sera sevrée progressivement dans le temps, au bénéfice d’un 
traitement d’épargne. Notons que les échanges plasmatiques, 
longtemps appliqués dans les formes rénales sévères, n’ont 
pas démontré de bénéfice sur la mortalité ou l’atteinte 
rénale.24 Ils sont parfois réalisés sur une base individuelle, 
notamment en cas d’hémorragie alvéolaire sévère.

Le cyclophosphamide, agent alkylant, est utilisé en associa-
tion avec les glucocorticoïdes pour le traitement d’induction 
des AAV sévères. Très efficace, son utilisation est limitée par 
la toxicité, notamment sur les gonades, et le risque élevé de 
cancer, par exemple de la vessie.25

•	 Artérite gigantocellulaire
•	 Autres vasculites à ANCA (micropolyangéite, EGPA)
•	 Syndrome pneumorénal (vascularite avec anticorps anti-membrane basale 
glomérulaire (GBM)) ou syndrome de Goodpasture
•	 Tuberculose ou autre processus infectieux
•	 Sarcoïdose
•	 Maladie à IgG4
•	 Lupus érythémateux systémique
•	 Cancers

TABLEAU 2 Diagnostic différentiel de la 
granulomatose avec polyangéite

ANCA : anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles ; EGPA : 
granulomatose éosinophilique avec polyangéite.

FIG 3 Histologie rénale

La flèche indique la présence d’un croissant cellulaire caractérisant une 
prolifération extracapillaire. Il n’a pas été observé d’hypercellularité endocapillaire 
ni de dépôt en immunofluoresence (glomérulonéphrite pauciimmune). L’étoile 
indique un glomérule sclérosé avec une fibrose interstitielle (en bleu).
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Le rituximab, anticorps monoclonal chimérique ciblant le 
CD20 présent sur les lymphocytes B, représente actuellement 
un bon choix de traitement d’induction et d’entretien (com-
binaisons possibles avec des glucocorticoïdes et/ou du cyclo-
phosphamide). Plusieurs études ont démontré sa non-infé-
riorité par rapport au cyclophosphamide dans les formes 
modérément sévères et une probable supériorité en termes 
d’efficacité lors de maladie en rechute.26

Plus récemment, plusieurs molécules ont fait leur apparition 
sur le marché. Peuvent être cités le blisibimod, antagoniste du 
BAFF (voie d’activation des lymphocytes B) qui, en associa-
tion avec le méthotrexate, semblerait donner des résultats 
prometteurs dans des études de phase II et III.27

L’inhibiteur du protéasome bortézomib améliore l’activité de 
la maladie chez les patients avec une atteinte réfractaire.28 
L’inhibition des lymphocytes T par l’abatacept a également 
été tentée mais ne semble pas aujourd’hui au premier plan.29

Le blocage du système du complément apparaît comme une 
option thérapeutique prometteuse, avec en tête l’avacopan 
qui inhibe le récepteur du C5a. L’approbation par Swissmedic 
en septembre 2022 se base sur l’étude ADVOCATE.30 Il s’agit 
d’une étude de phase III qui a inclus 331 patients avec AAV et 
comparé un régime d’induction par avacopan combiné à une 
corticothérapie réduite, à un régime classique de prednisone. 
L’étude a démontré que l’ajout de ce traitement permet de 
réduire l’exposition aux corticostéroïdes (sans changer le 
reste du traitement, par exemple, cyclophosphamide ou 
rituximab) et d’obtenir de meilleurs taux de rémission à 
52  semaines. Le médicament s’administre de manière orale. 
Un suivi des tests hépatiques est nécessaire durant le traite-
ment. Comme toute immunosuppression, le risque infectieux 
ou de réactivation infectieuse est également à monitorer 
(VHB, VHC, tuberculose, etc.). L’efficacité de l’éculizumab 
(un anticorps monoclonal dirigé contre le C5) dans certains 
cas de GPA sévère a également été rapportée.31

CONCLUSION

La GPA appartient à la grande famille des AAV. La présenta-
tion clinique peut être variée mais touche le plus souvent les 
systèmes pulmonaire, rénal et ORL. Du fait de la complexité 
de l’atteinte, la prise en charge repose sur une collaboration 
multidisciplinaire. Le diagnostic doit être posé rapidement, 
l’atteinte non traitée pouvant engager rapidement le pronos-
tic vital. Les corticostéroïdes représentent actuellement la 
pierre angulaire du traitement d’induction d’une GPA active, 
cependant de nouveaux traitements prometteurs, comme 
l’avacopan, ont fait leur apparition dans l’arsenal théra
peutique. Le but de tout traitement sera de limiter l’atteinte 
d’organes et de diminuer le risque de récidive.

Conflit d’intérêts : Les auteurs n’ont déclaré aucun conflit d’intérêts en relation 
avec cet article.

	 La granulomatose avec polyangéite (GPA) est une vasculite 
nécrosante touchant principalement la sphère ORL, les poumons 
et les reins

	 Les manifestations de la GPA sont hétérogènes et parfois 
traîtresses, nécessitant une prise en charge multidisciplinaire

	 Une plainte de rhinite chronique, sans argument pour une 
cause allergique et croûteuse de surcroît doit faire évoquer une 
GPA dans le diagnostic différentiel

	 Devant toute glomérulonéphrite, à plus forte raison lorsque 
celle-ci est sévère et/ou d’évolution rapide, il faut réaliser un 
dépistage urgent des anticorps anti-cytoplasme des polynu-
cléaires neutrophiles et des anticorps anti-membrane basale 
glomérulaire

	 Le traitement consiste en une phase d’induction d’une rémis-
sion (3‑6 mois) suivie d’un traitement d’entretien (d’un minimum 
de 18 mois à plusieurs années)
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