
REVUE FRAN(~AISE 
D'ALLERGOLOGIE 
ET D'iMMUNOLOGiE CLINiQUE 

Asthme et maladies systemiques 

F. SALEZ, B. PLAS, A.B. TONNEL 

RF_,SUMI~ S U M M A R Y  

Face h un asthme 6tiologiquement non d6fini, et en particu- 
lier l'asthme chronique s~vere corticodependant, l'hypoth~se 
d'un asthme, r6v61ateur d'une maladie de syst6me doit 6tre 
~voqu6e. Parmi les vascularites systOmiques, le syndrome de 
Churg et Strauss associe typiquement un asthme s6v6re, une 
6osinophilie 61evde et des manifestations extrarespiratoires 
(neuropathies p~riphSriques, 16sions cutan~es, manifestations 
abdominales ou cardiovasculaires). La preuve histopatholo- 
gique faite de la triade : necrose fibrinoYde, infiltrat inflam- 
matoire riche en ~osinophiles et granulome extravasculaire 
est souvent incomplbte. Trois arguments biologiques plaident 
en faveur du diagnostic : l'6osinophilie souvent 61ev6e, l'Ol~- 
vation des IgE totales et la pr6sence de p.ANCA retrouv6e dans 
60-80 p. cent mais qui n'est en rien pathognomonique de 
l'affection. A c6t6 du Syndrome de Churg et Strauss d'autres 
maladies systdmiques peuvent s'accompagner d'un asthme : 
la p6riart6rite noueuse, certains syndromes de chevauche- 
ment, Ies ang6ites m6dicamenteuses. Le probl~me de la poly- 
chondrite atrophiante est diff6rent : les manifestations bron- 
chospastiques sont fr6quentes, parfois inaugurales, mais il 
s'agit d'un trouble ventilatoire obstructif non reversible dfi 
des anomalies anatomiques, du tractus respiratoire. 

MOTS-CLI~S : Asthme - Maladies syst6miques - Vascularites 
- Syndrome de Churg et Strauss. 

A s t h m a  a n d  s y s t e m i c  d i s e a s e s .  - In a case of asthma of unk- 
nown aetiology, and particularly in steroid-dependent severe 
chronic asthma, the hypothesis of asthma as a symptom of a 
systemic disease must be considered. Among the systemic vas- 
culites, Churg-Strauss syndrome typically consists of severe 
asthma, marked eosinophilia and extrarespiratory manifesta- 
tions (peripheral neuropathy, skin lesions, abdominal or car- 
diovascular manifestations). The histopathological triad of 
proof, fibrinoid necrosis, inflammatory infiltrate rich in eosi- 
nophils and extravascular granuloma, is often incomplete. 
There laboratory arguments argue in favour of the diagnosis: 
the often marked eosinophilia, elevation of total IgE and pre- 
sence of p.ANCA in 60-80% of cases, but which is not at all 
pathognomonic of the disease. Apart from Churg-Strauss syn- 
drome, other systemic diseases can also be accompanied by 
asthma: polyarteritis nodosa, certain overlap syndromes, drug- 
induced vasculitis. Atrophic polychondritis raises a different 
problem: bronchospastic manifestations are frequent, some- 
times the presenting symptom, but this is an irreversible ven- 
tilatory obstructive disorder due to anatomical abnormalities 
of the respiratory tract. 

KEY-WORDS : Asthma - Systemic diseases - Vascularitis 
Churg-Strauss syndrome. 

L ' a s t h m e  est  u n e  m a l a d i e  m u l t i f a c t o r i e l l e ,  off 
s ' i n t r i q u e n t  p r 6 d i s p o s i t i o n  g 6 n 6 t i q u e  et f a c t eu r s  
d ' e n v i r o n n e m e n t  qu ' i l  s ' ag i s s e  d ' a l l e r g 6 n e s ,  
d ' a g r e s s i o n s  v i ra les  ou  de p o l l u a n t s .  Deux  g r a n d s  
g r o u p e s  s ' o p p o s e n t  c l a s s i q u e m e n t  : l ' a s t h m e  aller-  
g ique,  de m 6 c a n i s m e  I g E - d 6 p e n d a n t  li6 ~ u n e  sen-  
s i b i l i s a t i o n  fi u n  a l l e r g ~ n e  p rec i s ,  et l ' a s t h m e  
i n t r i n s ~ q u e  d a n s  l eque l  la c o m p o s a n t e  a l l e r g i q u e  
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n ' e s t  pas  i d e n t i f i a b l e  a u  m o i n s  d a n s  le c o n t e x t e  
ac tue l .  Ma i s  l ' a s t h m e ,  m a l a d i e  de la b r o n c h e  p e u t  
a u s s i  s ' i n t 4 g r e r  d a n s  u n  c o n t e x t e  p l u s  l a rge  et 
c o n s t i t u e r  u n  616ment  dominant o u  accessoire de 
c e r t a i n e s  m a l a d i e s  s y s t 6 m i q u e s .  

Cet te  s i t u a t i o n  es t  l o g i q u e  d a n s  la  m e s u r e  o/1 
l ' a s t h m e  est  u n  d 6 s o r d r e  i n f l a m m a t o i r e  des  voies  
a 6 r i e n n e s ,  ca rac td r i s6  p a r  u n  af f lux  loca l  de l y m -  
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phocytes T activ6s, d'6osinophiles, de mastocytes : 
cette r6action inflammatoire entraine la libdra- 
tion de mddiateurs responsables de l 'obstruction 
bronchique et/ou de l'hyperrdactivit6 bronchique. 
Bien que les mdcanismes exacts demeurent incon- 
nus, il n'est pas 6tonnant d'observer aussi au cours 
de certaines maladies systdmiques une r6action 
inf lammatoire  de la bronche et, de ce fait un 
asthme parfois pr6sent au premier  plan du 
tableau clinique. 

ASTHME 
ET VASCULARITES SYSTI~MIQUES 

• Les vascularites sont un groupe hdtdrog~ne 
d'affections caract6risEes par une atteinte inflam- 
matoire des vaisseaux artdriels et veineux, abou- 
tissant ~t l'occlusion des lumi~res vasculaires par 
une thrombose ou une prolifdration de l'intima, 
associ6e 6ventuellement ~t une rdaction granulo- 
mateuse de voisinage [7, 8, 11, 14]. Bien que de 
nombreux chevauchements cliniques ou anato- 
mopathologiques puissent ~tre observds, la clas- 
sification actuelle des vascularites syst~miques 
prend en compte : 

- le type des vaisseaux atteints (gros vaisseaux, 
vaisseaux de moyen calibre (rdnaux, h~patiques, 
coronaires, mdsentdriques), vaisseaux dits de petit 
calibre (capillaires et vaisseaux pr6 et post-capil- 
laires) ; 

- le type de l'atteinte vasculaire (nature de l'infil- 
trat, ndcrose fibrinoide ou granulome extravas- 
culaire (tableau I). 

Tableau I. - Classification des vascularites systdmiques 

I) Vascular i tes  des gros  t roncs 

• Artdrite gz cellules gdantes : at teinte de l 'aorte, des sous  b ranches  de 
division et de l 'art8re t empora le  (M. de Hor ton)  

• Art&ire de Takayasu : atteinte g r anu loma teuse  de l 'aorte et des gros 
vaisseaux (sujets jeunes  < 50 ans) 

II) Vascular i tes  des vaisseaux de m o y e n  cal ibre  

• Pdriartdri te noueuse  : vascular i te  n~crosante  des art~res de moyen  
cal ibre  

• Maladie  de Kawasak i  ( sur tou t  chez l 'enfant)  : synd rome  lympho-  
cu t ando -muqueux  avec at teinte f requente  des corona i res  

III) Vascular i tes  des vaisseaux de petit  cal ibre  

• S y n d r o m e  de Churg  et S t rauss  *~"' 
° Granu loma tose  de Wegener  
• Polyangdite  mic roscop ique  
• P u r p u r a  rhumatoYde de Sch0nle in -Henoch  
• Vascular i tes  cu tandes  leucytoclas iqnes  

Le syndrome de Churg et Strauss 

Encore d6nomm6 angdite granulomateuse  
allergique, le syndrome de Churg et Strauss est 
caract6ris6 par la coexistence d'une vascularite 
syst6mique, d 'un asthme sdv~re et d'une hyper- 
6osinophilie [1, 3]. Son individualisation repose 
sur trois crit~res anatomo-pathologiques : 1) une 
ang6ite n6crosante qui touche 61ectivement les 
vaisseaux de petit calibre (art6res mais aussi 
veines) ; 2) une rdaction inflammatoire p6rivas- 
culaire riche en 6osinophiles ; 3) des granulomes 
extravasculaires. Ces ldsions 616mentaires tou- 
chent tousles  organes mais pr6dominent dans le 
poumon  o~ l 'atteinte vasculaire est quasi 
constante. Comme dans la pdriartdrite noueuse, 
les ldsions sont observdes ~ divers stades 6volu- 
tifs ; elles sont souvent incompl6tes, refl6tant les 
difficultds diagnostiques. 

L'atteinte respiratoire domine le tableau clinique et 
souvent l'inaugure 

Quasi constant, l 'asthme peut Otre contempo- 
rain de l'apparition de la vascularite mais en g6n6- 
ral la prdc6de de 5 fi 10 ans. Survenant sur un ter- 
rain allergique, frdquemment associ6 pendant  la 
phase initiale ~ une rhinite spasmodique, l'asthme 
connait une 6volution rapidement progressive. En 
quelques mois ou ann6es, il devient un asthme 
dyspnde continue, sdv6re, cort icod6pendant,  
l ' introduction de la corticoth6rapie masquant  ou 
retardant  pour un temps les autres sympt6mes 
li~s fi la vascularite [16, 20]. 

Manifestations grin&ales : asthdnie, amaigrisse- 
ment parfois massif, fi~vre dvoluant par poussde. 

Inhabituelles dans l'asthme, elles conduisent/~ 
~voquer la rdalitd d'une maladie systdmique sous- 
jacente. 

Localisations extra-respiratoires 

Elles sont polymorphes  mais int~ressent en 
priorit6 le syst~me nerveux, le rev~tement cutan~, 
et les appareils digestif et cardio-vasculaire. 

Les manifestations neuroIogiques sont fr6- 
quentes (70 p. cent des observations) [18]. 
L'atteinte pdriphdrique est pr6coce ; commengant  
par des paresth6sies des extr6mit6s, elle 6volue 
sous forme d'une monon6vrite ou plus souvent de 
multin6vrites distales, asym6triques. La r6cup6- 
ration sous traitement est lente et souvent incom- 
plate, les s6quelles neurologiques constituant une 
prdoccupation importante ~t long terme. E'atteinte 
centrale est plus tardive et peu ~vocatrice : crises 
convulsives ou accidents isch6miques cdrdbraux 
ou mddullaires, troubles psychiques sont obser- 
vdes dans les formes tr6s 6volu6es. 

R e v . f i .  Al lergol . ,  1997, 37,  8. 
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Les ldsions cutandes sont  protdiformes.  Les 
nodules dermo-hypodermiques  du cuir chevelu 
ou des extr6mit6s des membres  sont plus 6voca- 
teurs et leur biopsie fournit souvent la preuve du 
diagnostic. 

Les manifestations abdominales ont un indiscu- 
table intdr~t diagnostique.  I1 s'agit parfois de 
sympt6mes  mineurs  (douleurs abdominales ,  
vomissements,  diarrh6e) mais d'autres tableaux 
plus inquidtants (h6morragie digestive, perfora- 
tion d 'organe creux, tableau pseudo-occlusif ,  
ascite fit 6osinophiles ou artdrite m6sent6rique) 
peuvent inaugurer le tableau clinique et conduire 
inopin6ment au diagnostic. 

L'atteinte cardiaque est fr~quente, asp6cifique et 
corticosensible. L'insuffisance cardiaque 6maille 
le cours de pr6s de 30 p.cent des observations : 
elle est li6e ~ l'atteinte des art@ioles coronaires 
mais l 'angor est exceptionnel et les n6croses myo- 
cardiques de faible taille passent souvent inaper- 
ques cl iniquement.  L'atteinte pdricardique fr~- 
quente se traduit par  un fipanchement peu abon- 
dant. 

Les autres localisations viennent  au second 
rang : atteinte rdnale discr6te, se limitant fi une 
protEinurie et/ou une hEmaturie microscopique, 
arthralgies migratoires banales  ou myalgies 
inhabituelles dans l'asthme. 

Les examens paracliniques 

1) la radiographie de thorax r4v61e lors des pous- 
s6es la prOsence d'infiltrats : opacit6s labiles, 
migratrices, sans topographie particuli6re, sans 
tendance ~t l'excavation. Ces infiltrats sont parfois 
trhs limitds, seulement  d6celables par  l 'examen 
tomodensitom6trique : leur r6apparition en paral- 
161e avec la r6ascension de l'6osinophilie sanguine 
peut  t4moigner pr6coc4ment d'une rechute de la 
maladie ; 

2) le lavage bronchoaIvdolaire confirme la pr6- 
sence d'dosinophiles en grand nombre  au site des 
infiltrats : le pourcentage est 61ev6 (souvent plus 
de 50 % des cellules) mais la cellularit6 est plus 
modeste que dans la pneumonie chronique ~ 6osi- 
nophile de Carrington [21 ] ; 

3) les examens biologiques rev4tent un grand 
int6r4t tant sur le plan diagnostique que celui du 
suivi de la maladie. 

• L'hyperdosinophilie sanguine fait pat t ie  du 
tableau clinique de la maladie. Elle est constam- 
ment retrouv4e (plus de 1 000 4ldments par mm 3 
fit un moment  donn6 de l '4volution dans 100 p. 
cent des cas) mais fluctuante. Elle peut  atteindre 
des valeurs extr6mes (40 000 fit 50 000 616ments 
par  mm 3) et d4passe souvent 5 000 6osinophiles 
par mm 3. 

Tableau II. - Anticorps ant icytoplasme des polynucl6aires 
neut rophi les  (ANCA) et vascular i tes  syst6rniques 

c.ANCA (%) p.ANCA (%) 
Affection (Anti-protdinase 3) (anti-mydloperoxydase) 

Granulomatose 
de Wegener 80 10 

PAN < 10 < 20 

Polyang4ite 
microscopique 20 60-80 

Syndrome 
de Churg et Strauss 10 60-80 

• Outre l 'hyper6osinophilie on note un syn- 
drome inflammatoire marqu6 et une majoration 
des immunoglobulines E (IgE) s6riques totales, 
augmentdes dans 80 p. cent des cas. La ddcouverte 
de taux 6levds d ' immuns complexes circulants ou 
d'un facteur rhumatoide est fr6quente mais sans 
valeur diagnostique. L'antig6ne Hbs est absent, ce 
qui constitue un ~16ment suppl6mentaire autori- 
sant fit distinguer le syndrome de Churg et Strauss 
de la pdriart6rite noueuse. 

• D'autres param6tres ont 6t6 utilis6s comme le 
dosage de I'ECP (Eosinophil Cationic Protein) ou 
l '6valuation de I'EDN (Eosinophil  Derived 
Neurotoxin) urinaire : il a 6t6 montr6 pour  ces 
2 param6tres,  malgr6 une correct ion rapide de 
l'6osinophilie circulante la persistance prolong6e 
de ces marqueurs,  mais le petit hombre  d'obser- 
vations rapportdes, le coflt de ces examens et la 
diffusion restreinte du test fen ce qui concerne 
I'EDN urinaire) gardent fit ces marqueurs  un int6- 
r6t plus thdorique que pratique [4, 15]. 

• L'dl6ment nouveau est repr6sentE par l'6tude 
des anticorps anticytoplasme des polynucl6aires 
neutrophiles ANCA. Ils sont pr6sents chez envi- 
ron 2/3 des patients. I1 s'agit souvent de p.ANCA, 
c'est-fit-dire dirigds contre la my61operoxydase du 
neutrophile (MPO). Leur int6r6t dans le suivi du 
syndrome de Churg et Strauss est limit6 car leur 
taux n'apparait pas bien corr616 ~t l'6volutivit6 de 
la maladie (tableau II). 

Formes frustes du Syndrome de Churg et Strauss 
(SCS) 

Un article rdcent paru  sous la signature de 
J. Churg [2] et dont le titre curieusement est en 
langue fran~aise (~ Formes  frustes of Churg- 
Strauss syndrome ,,) rappelle ~ propos de 4 cas le 
fait que certains SCS sont rdvdl6s chez des asth- 
matiques anciens par la r6duction de la cortico- 
th6rapie syst6mique : ceci sugg6re que certaines 
formes de SCS puissent ~tre partiellement ou tota- 
lement contr616es pendant  de longues ann6es par  

Rev..fi. Allergol., 1997, 37, 8. 
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une corticothErapie systEmique administrEe de 
longue date pour  ce qui dtait considErE comme 
simplement un asthme sEvEre. Ces donndes ren- 
dent compte du rEle attribuE dans l'Emergence du 
Syndrome de Churg et Strauss/~ la dEsensibilisa- 
t ion[  17], ~t certaines medications [ 10]. C'est peut- 
6tre dans ce m~me contexte qu'il faut Evoquer 
l 'avertissement recent de la Food and Drug admi- 
nistration (FDA) d'une association SCS-prise d'un 
antileucotri~ne (Zafirlukast). Six observations ont 
ErE observdes qui correspondaient/~ la reduction 
de la corticothErapie sous Zafirlukast. La 
FDA souligne qu'il n'y a pas de preuve definitive 
d'une relation de cause ~ effet et << qu'elle conti- 
nue ~t penser que les bEnEfices de la medicat ion 
l 'emportent sur les risques potentiels connus ~ ce 
jour  >> [12]. 

Diagnostic du Syndrome de Churg et Strauss 

Le diagnostic clinique de Syndrome de Churg et 
Strauss repose sur la conjonct ion d'un as thme 
sEvhre, d'une hyperEosinophilie >_ 1 500 416ments 
(/a un moment  de l'Evolution) et des signes de vas- 
cularite systEmique compor tan t  au moins deux 
atteintes viscErales extrapulmonaires (les locali- 
sations neurologiques, cutanEes, abdominales et 
cardiaques 6tant les plus frdquemment observdes 
par ordre dEcroissant). 

I1 est important d'obtenir aussi souvent que pos- 
sible dans une maladie sEvEre, impliquant une thE- 
rapeut ique ~ risque, une preuve histopatholo- 
gique. La biopsie neuromusculaire, l'exEr6se d'une 
lesion cutande ou d'un nodule pEriarticulaire, 
reprEsentent les sites de prdlEvement les plus ren- 
tables. Mais il faut savoir que la lesion histopa- 
thologique caractEristique (angEite nEcrosante, 
infiltrat inf lammatoire  fiche en Eosinophiles et 
granulomes extravasculaires) est ra rement  au 
complet. Lanham [13] a rappelE que les trois cri- 
t6res anatomopathologiques (angdite ndcrosante, 
infiltration tissulaire riche en Eosinophiles et gra- 
nulomes extravasculaires) ne coexistent pas sys- 
tEmatiquement sur une m0me biopsie ; ils peuvent 
de surcroit 4tre dissociEs dans le temps en fonc- 
tion du stade Evolutif de la maladie. Le point cru- 
cial concerne la composante granulomateuse : elle 
n'est pas retrouvEe dans plus de 40 p.cent des 
observations qui ont fail l 'objet d 'une autopsie. 
Ceci conduit /~ proposer  comme dans d 'autres 
affections systEmiques le recours ~ un score cli- 
nique prenant en compte outre les manifestations 
cliniques habituelles (asthme, dosinophilie, infil- 
trats pulmonaires  labiles, neuropathie  pdriphd- 
rique, lesions cutandes), la presence d'6osino- 
philes extravasculaires e t l a  biopsie : 4 de ces 
6 critEres permettent  un diagnostic de prdsomp- 
lion. 

Relat ion  entre s y n d r o m e  de Churg et Strauss  
et autres  vasculari tes  sy s t6miques  

Relation SCS et pdriartdrite noueuse 

Bien que toute tentative de classification des 
vascularites systEmiques soit arbitraire, il est licite 
de considErer l'angEite de Churg et Strauss comme 
une entRE anatomo-cl inique autonome.  Sur Ie 
plan clinique, la quasi-constance de l 'asthme, la 
coexistence d'un terrain allergique, l'Eosinophilie 
marquee et l'E1Evation des IgE sEriques, mais aussi 
la discretion de l'atteinte rEnale et l 'absence habi- 
tuelle d'hypertension artErielle dEmarquent assez 
net tement  le syndrome de Churg et Strauss de la 
PAN ; au cours  de la PAN, m6me si l 'asthme 
Emaille l'Evolution de 15 ~ 20 p. cent des observa- 
tions, les manifestat ions respiratoires apparais- 
sent clairement reldguEes au deuxiEme plan. Dans 
le domaine histopathologique plusieurs ElEments 
convergent  pour  individualiser le syndrome de 
Churg et Strauss ; presence de granulomes extra- 
vasculaires avec cellules gEantes ; alterations des 
vaisseaux de petit calibre, artEriels mais aussi vei- 
neux ; enfin, atteinte pulmonaire prEdominante. 
Au cours de la PAN, l'atteinte pulmonaire est rare 
et, quand elle existe, intEresse prEfErentiellement 
les arthres bronchiques. 

Les syndromes de chevauchement 
(over-lap syndromes) 

L'autre problEme est lie ~t l'existence d'authen- 
tiques syndromes de chevauchement  ou overlap 
syndrome, terme utilisd par  A. Fauci  [7] pour  
dEcrire des patients prEsentant simultanEment des 
caractEristiques de la PAN (avec notamment  raise 
en Evidence de microanEvrismes artEriels), mais 
aussi d'autres vascularites (maladie de Wegener, 
artErite ~t cellules gEantes...). En rEalitE le pro- 
blEme pose est plus thEorique que pratique dans 
la mesure oth la sanction thErapeutique au cours 
de ces vascularites graves est la m0me [6]. 

Traitement  du s y n d r o m e  de Churg et Strauss  

L'Evolution spontanEe de la maladie 6tait 
effroyable puisque 11 des 14 cas dEcrits par  
J. Churg [1] 4taient autopsiques.  L' introduction 
des corticoides susceptibles d'ailleurs de masquer  
le diagnostic ~ la phase initiale, puis des immu- 
nosuppresseurs  en particulier du cyclophospha- 
mide ont considErablement amdlior6 le pronostic 
vital et fonctionnel [8, 9]. 

1) la corticothdrapie seule (~ la dose initiale 
d'l mg/kg/j) Eventuellement prdcddde de bolus de 
mEthylprednisolone h la dose de 15 mg/kg/j, pen- 
dant 3 jours consEcutifs est jugde efficace dans plus 
de 50 p. cent des cas. Aprbs 6 semaines de traite- 
ment ~ posologie maximale, la reduction est pro- 
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gressive (guidee par l'evolution clinique et l'eosi- 
nophilie) permettant d'aboutir g une posologie de 
10-15 mg de corticoide par jour aprbs quelques 
mois. La reduction ulterieure se fait mg par rag. 

2) En cas de formes plus sev~res : atteinte du 
syst~me nerveux central, manifestations digestives 
ou atteinte renale, ou si l'evolution sous cortico- 
therapie seule n'est pas convaincante,  il faut 
adjoindre un traitement immunosuppresseur en 
particulier le cyclophosphamide. Deux modalites 
sont utilisables : 3 g 6 bolus de 600 ~ 750 mg/m 2 
d'Endoxan ® ~t un rythme mensuel ou prise quoti- 
dienne per os/~ la dose de 2 mg/kg/j. Les risques 
lids aux immunosuppresseurs sont indeniabtes : 
toxicite medullaire, troubles digestifs, sterilite 
no tamment  chez le sujet jeune, cystite hematu- 
rique mais aussi risque de transformation maligne 
difficile ~ chiffrer. 

3) Le recours aux plasmaphereses est inutile cette 
modalite therapeutique etant reservee aux periar- 
terites noueuses liees au virus de l'hepatite et aux 
formes rdsistantes au traitement conventionnel. 

Quel que soit le schema retenu, l'evolution sous 
traitement est assez sterdotypee : guerison rapide 
de l 'asthme avec effacement des infiltrats pulmo- 
naires ; disparition rapide aussi des signes cuta- 
nds et digestifs. Par contre les sequelles neurolo- 
giques sont frequentes, susceptibles de persister 
plusieurs annees apres l'extinction du processus. 
Parmi les stigmates biologiques, le suivi de l'eosi- 
nophilie circulante nous apparait, dans les formes 
severes resistantes au traitement, un crit~re utile 

la conduite therapeutique, la reapparition d'un 
nombre  d'eosinophiles superieur /~ 1 000 ele- 
ments/ram 3 attestant d'une rechute ou de la per- 
sistance d'une maladie evolutive. 

ASTHME 
ET AUTRES MALADIES SYSTI~MIQUES 

Angeites d'hypersensibilit6 

Autrefois denommees  angeites de Zeek, les 
angeites d'hypersensibilite sont essentiellement 
d'origine medicamenteuse.  Elles associent des 
manifestations cutanees, articulaires, (interessant 
mains, genoux, chevilles), renales sous forme 
d'une albuminurie transitoire. Les manifestations 
respiratoires sont plus rares : infiltrats labiles, par- 
lois acc~s bronchospastiques.  Les angeites 
d'hypersensibilite ont en commun l'atteinte des 
vaisseaux arteriels et veineux de petit calibre, et 
au niveau cutane un aspect de vascularite leuco- 
cytoclasique. Liees le plus souvent ~t un medica- 
ment  (betalactamines, cyclines...) elles evoluent 
de fa~on spontanement favorable t~ la suppression 
de la substance incriminee mais recidivent/~ toute 
reintroduction. 

Autres manifestations 
d'6osinophilie pulmonaire 

• La pneumonie chronique dosinophile ou 
maladie de Carrington est une maladie localisee 
au poumon.  Mais il faut bien connaitre  la fre- 
quence d'apparition d'un trouble ventilatoire obs- 
tructif qui necessite dans plus de 50 p. cent des 
cas la poursuite de la corticotherapie pour asthme 
[5]. 

• Le syndrome hyperdosinophilique. Le syndrome 
hypereosinophil ique,  dans la mesure o/1 il 
s'integre parfois dans un contexte allergique peut 
simuler certains traits du syndrome de Churg et 
Strauss rnais le niveau eleve et la constance de 
l'eosinophilie, la resistance habituelle aux corti- 
coYdes permettent de l'en dissocier. 

Polychondrite atrophiante 

La polychondrite atrophiante est une affection 
rare caracterisee par une inflammation du tissu 
conjonctif et des cartilages des voies respiratoires 
superieures et de l'oreille externe, mais aussi de 
l'arbre tracheo-bronchique. Le retentissement res- 
piratoire est fa~equent survenant chez plus de 50 p. 
cent des patients : il peut etre revelateur ou n'appa- 
rait qu'apr~s une longue periode d'evolution de la 
maladie. Dans une serie de 9 observations ras- 
semblees dans la Region du Nord [19], les mani- 
festations dyspneiques paroxystiques apparais- 
sent frequentes (9/9 cas), avec un trouble ventila- 
toire obstruct if  generalement  peu reversible. 
L'examen endoscopique revile une diminution de 
calibre tracheal  avec perte de la visibilite des 
anneaux carti lagineux et un collapsus tracheal  
(6/9 cas). L'epaississement de la paroi tracheale 
et/ou la presence de calcifications bronchiques 
sont observees chez 7 patients. Deux des 9 patients 
sont decedes dans un tableau de detresse aigue 
respiratoire par collapsus t racheobronchique,  
considere comme en relation avec un asthme aigu 
sevare avant que le diagnostic de la maladie ne soit 
etabli. Dans la polychondrite atrophiante le pro- 
fil fonctionnel n'est pas celui d'un asthme en rai- 
son du caract~re peu ou non reversible du trouble 
obstructif  mais l 'evolution, peut, au moins au 
debut de la maladie ~tre trompeuse. 

Amylose tracheobronchique 

Maladie rare, se presentant sous deux formes, 
diffuse ou localisde pseudotumorale, elle peut se 
traduire par une dyspnee aigue brutale ou des 
hemoptysies. Ce n'est pas un asthme vrai mais un 
processus de dyspnee aigue lice /t un obstacle 
organique larynge ou tracheal. 
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Les tumeurs  carcinoYdes 

Les formes s6cr6tantes responsables du syn- 
drome carcinoide sont lides g l'existence de m6ta- 
stases hdpatiques. Des acces bronchospastiques 
sont observ6s dans 20 p. cent des cas associds aux 
autres manifestations classiques du syndrome car- 
cinoYde : flush t61angiectasies, diarrhde, fibrose 
endocardique). 

Les mastocytoses  syst6mique s 

Maladies exceptionnelles elles peuvent, dans 
certaines circonstances, entrainer des manifesta- 
tions syst6miques (dont l'asthme), manifestations 
soudaines li6es /~ la lib6ration des m6diateurs 
mastocytaires. 

CONCLUSIONS 

L'asthme au cours des maladies systdmiques 
correspond ~t une dventualit6 rare. Mais la 
sdvdrit6 des affections sous jacentes, en 
premier  lieu les vascularites systdmiques et en 
particulier le syndrome de Churg et Strauss 
impose d'en faire le diagnostic, la difficult6 
majeure dtant lide au fait qu'une majorit6 de ces 
patients, as thmat iques  de longue date ont un  
tableau clinique, abatardi par la corticoth6rapie 
gdndrale associde. La polychondrite atrophiante 
est aussi associ6e ~ un trouble ventilatoire obs- 
tructif mais ses caract6ristiques sont diffdrentes, 
principalement li6es aux anomalies anatomiques 
du tractus a6rien. 
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