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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ’humanité
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur
sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de
mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les
nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
Considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et
mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa concep-
tion.

Méme sous la menace, je n‘userai pas mes connaissances médicales
d’une facon contraire aux lois de humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Geneve, 1948
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Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune systémique non
spécifique d'organe qui occupe une position prééminente. Sa prévalence dans la population
générale varie de 20 a 150 cas par 10 000 personnes, avec une incidence allant de 1 a 25 par
100 000 individus selon les groupes ethniques (1).

C'est une maladie qui se manifeste dans toutes les populations et ethnies, mais qui est
plus fréquente chez les femmes en age de procréer, avec un ratio de 9 femmes pour 1 homme
avant la ménopause. Ceci suggére une influence potentielle des hormones, en particulier des
(Estrogénes (2,3).

Les symptomes du lupus érythémateux systémique (LES) sont liés a divers auto-
anticorps, a la création et a I'accumulation de complexes immuns, ainsi qu'a d'autres méca-
nismes du systeme Immunitaire (4).

La progression de cette pathologie se caractérise par des phases de poussées entre-
coupées de périodes de rémission. Elle se distingue principalement par des symptémes cuta-
nés et articulaires définissant des formes bénignes, ainsi que par des manifestations plus
graves affectant les organes internes tels que les reins, le systéme nerveux central, le sang et
le cceur, ce qui influe sur le pronostic de la maladie (5).

Les symptomes cardiaques du LES, observés chez environ la moitié des patients, jouent
un role significatif dans la morbidité et la mortalité de cette population, soulignant l'impor-
tance d'un diagnostic précoce et d'une prise en charge adéquate des les premiers stades de la
maladie (6).

Les différentes atteintes cardio-vasculaires au cours du LES sont polymorphes et peu-
vent toucher toutes les structures du cceur notamment le péricarde, le myocarde et I'endo-
carde et les artéres coronaires:

e La péricardite, souvent au centre des investigations, concerne environ un quart des

patients atteints de LES au début de la maladie ou lors de rechutes (6).
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e La myocardite est rare, mais elle peut entrainer des arythmies, un dysfonctionnement
ventriculaire voir méme une cardiomyopathie dilatée (7).

e Les atteintes valvulaires sont souvent sous diagnostiquées car la plupart du temps
asymptomatiques.

e L'endocardite de Libman-Sacks a été décrite comme affectant 1 patient sur 10 dans
certaines séries et se reconnait a une croissance verruqueuse sur les feuillets de la
valve, les muscles papillaires et I'endocarde (8).

e La maladie coronarienne, ou le LES constitue un FDR indépendant d’un premier événe-
ment ischémique (9).

Les traitements classiques du LES s'appuient sur diverses approches, telles que les mesures
non médicamenteuses, les corticostéroides, les antipaludéens de synthese (APS) et les médi-
caments immunosuppresseurs, adaptés en fonction de la gravité de la maladie. Cependant,
ces traitements présentent l'inconvénient d'agir de maniere peu spécifique. Avec une meilleure
compréhension de la pathogenése du lupus, I'émergence de thérapies ciblées offre théori-
guement des options plus sélectives et moins toxiques. Une prise de conscience accrue des
effets indésirables des traitements, une éducation thérapeutique améliorée, une meilleure
prévention des complications infectieuses et cardiovasculaires, ainsi qu'une gestion plus effi-
cace des immunosuppresseurs ont radicalement transformé la prise en charge des patients
atteints de LES (10,11).

L’objectif d I’étude :

Notre travail a pour objectifs de :

e Déterminer la fréquence des manifestations cardio-vasculaires au cours du LES au sein
d’une population marocaine ainsi la comparer aux séries de la littérature afin
d’améliorer la prise en charge des malades présentant une atteinte cardiaque au cours

du LES ;
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e Décrire les principales manifestations cardiaques au cours du lupus ;
e Rapporter les thérapeutiques utilisées dans notre service chez ces patients ;

e Décrire I’évolution sous traitement.
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|. Présentation de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive des manifestations cardio-vasculaires du
lupus, étalée sur une période de 4 ans et 5 mois, allant du Ter Janvier 2020 au 31 Mai 2024

au sein du service de médecine interne de I’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech.

Il. Criteres d’inclusion et d’exclusion :

1. Criteres d’inclusion :

o Tous les patients suivis pour un LES a I’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech du-
rant la période de I’étude citée ci-dessus.

o Les patients présentant un lupus certain répondant au moins a 4 critéres selon les
critéres de I’ACR 1997.

o Tous les patients lupiques présentant des manifestations cardio-vasculaires de la

maladie.

2. Criteres d’exclusion :

o Les patients ne remplissant pas les critéres de diagnostic de I’ACR.
o Les patients ayant une manifestation cardio-vasculaire non induite par la maladie.
o Les patients dont le dossier médical était incomplet, avec des informations man-

quantes nous empéchant de faire le diagnostic avec certitude.

lll. Méthodes de recueil des données:

La collecte des données a été réalisée a I’aide d’une fiche d’exploitation préétablie (an-

nexe I) mentionnant les parameétres suivants :

1. Les données épidémiologiques et sociodémographiques :

% L'age
< Le sexe

< Le statut marital
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% Lorigine
< La profession
<+ Le niveau d’instruction

« La couverture sociale

2. Les données clinigues :

< Les FDR cardio-vasculaires et les autres antécédents personnels médicaux
et chirurgicaux ainsi que les antécédents familiaux

< La date du diagnostic de la maladie et les critéres menant a la retenir

< Le délai entre le diagnostic et I'atteinte cardiaque

% Les manifestations cliniques de I’atteinte cardiaque :

la douleur thoracique

les palpitations

les syncopes

la dyspnée selon les stades de la NYHA:

La dyspnée stade |: Pas de limitation de I'activité

Physique.

La dyspnée stade Il: Dyspnée pour des efforts importants

La dyspnée stade lll: Dyspnée pour des efforts modérés

La dyspnée stade IV: Dyspnée au repos
% Les données de I’examen clinique : général, cardio-vasculaire, pleuropul-
monaire, dermatologique, articulaire ......

KD

« L’association a une autre connectivite

3. Les données paracliniques :

7

< les examens biologiques : I’hémogramme, le bilan rénal, le bilan inflamma-
toire, les sérologies virales et le bilan immunologique.

7

< L’électrocardiogramme
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7

% Laradiographie thoracique

% Les données de I’échographie transthoracique

1) La prise en charge thérapeutique

2) L’évolution Clinique

IV. Saisie des données et analyses statistiques :

L’étude statistique a été réalisée a I'aide des logiciels Microsoft Excel 201

V. Considérations éthiques :

La collecte des données cliniques a été effectuée dans le respect de I'anonymat et la

confidentialité.
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Etude des données épidémiologiques et sociodémographiques :
Au cours de la période d’étude s’étendant de janvier 2020 a mai 2024, nous avons SoOi—

gneusement sélectionné 18 patients qui présentaient une atteinte cardio-vasculaires parmi 43
patients atteints du lupus systémique.
1. L'age :

L’age moyen des patients était de 37.9 ans, allant de 21 ans a 80 ans.

La tranches d’age de 20 a 35 ans représente 50% de I’ensemble des patients ; ce qui
correspond a la période de la procréation chez la femme, période ou I'incidence du lupus est
la plus importante.

Quarante quatre pourcent des patients avaient un age entre 36 et 55 ans.

Une patiente seulement avait plus de 55 ans

6
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Figure 1: Proportion des patients en fonction des tranches d'age

2. Le sexe :

Parmi les 18 patients : 14 (77.7%) sont des femmes et 4(22.2%) sont des hommes soit un

sexe ratio homme pour femme de 0.28.
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= Femme

= Homme

Figure 2: La répartition des patients en fonction du sexe

3. Le statut marital :

Quinze patients mariées (83.3%) , deux patients célibataires (11.1%) et un veuf (5.5%).

= Mariés
m Célibataires

Veuf

Figure 3: La répartition des patients selon le statut marital.

4. Origine géographique :

En grande partie, les patients appartenaient a la région de Marrakech-Safi avec un pour-
centage de 50% des cas, justifiée par la localisation du service de médecine interne de

I’hopital militaire Avicenne dédié a cette étude.
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® Région de Marrakech-Safi
® Région de Béni-Mallal-
Khénifra

Région de Draa-Tafilalt

m Région de Casa-Settat

Figure 4: Répartition des patients en fonction de |'origine géographique.

5. La couverture sanitaire :

Durant la période de I’étude 12 patients avaient la couverture médicale des forces armées
royales (FAR), 4 avaient la caisse nationale des organismes de prévoyance sociale (CNOPS)

et 2 étaient sans couverture sanitaire.

= FAR
= CNOPS

Aucune

Figure 5: La répartition des patients selon la couverture sanitaire.
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ll. Les données clinigues :

A. Les antécédents :

guatre-vingt-trois pourcent (15 cas) de nos patients avaient des antécédents patholo-

giques et 17% (3 cas) ne présentaient aucun antécédent pathologique.

® Patients ayant des antécédents
pathologiques

® Patients sans antécédents
pathologiques

Figure 6: La répartition des patients selon la présence d’antécédents pathologiques.

1. Médicaux :
Des antécédents cardio-vasculaires ont été observés chez quatre patients soit 22.2% :
e Une hypertension artérielle (HTA) sous traitement chez trois patients (23%).
e Une thrombose veineuse profonde (TVP) compliquée d’embolie pulmonaire (EP)
chez un patient (5.5%).
e Une dyslipidémie sous traitement chez un patient (5.5%)
Des antécédents endocriniens étaient notés chez deux patients soit 11.1% :
e Un diabéte de type 2 (DT2) sous insuline chez deux patients (11.1%).

e Une hypothyroidie sous traitement chez un patient (5.5%).

13
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Tableau I: la répartition des malades selon les facteurs de risque cardio-vasculaire.

Antécédents cardio-vasculaires HTA Diabéte Dyslipidémie
Nombre des patients 3 2 1
Le pourcentage 23% 11.1% 5.5%

Des antécédents neurologiques étaient notés chez un patient soit % :
e Un antécédent vasculaire cérébral ischémique (AVCi) chez un patient (5.5%).
e Un syndrome dépressif chez un patient (5.5%)
Les autres antécédents étaient représentés par la candidose oro-pharyngée, le zona orbi-
taire chez un patient, gastrite chronique chez un patient.
Les maladies auto-immunes associées chez nos malades étaient : la thyroidite auto-
immune chez un patient.
2. Chirurgicaux :

Cing (29.7%) malades avaient des antécédents chirurgicaux représentés par:
I'appendictomie chez un malades, une cholécystectomie chez deux patients et deux patients
opérés pour une tuberculose ganglionnaire et un fibrome utérin et une ostéosynthese pour
fracture tassement L1 chez une patiente .

3. Gynéco-obstétricaux :

Parmi les 14 patientes, 13 sont mariées ou veuves présentant ainsi les antécédents gy-
néco-obstétricaux suivant:
o Une contraception oestroprogestative chez cing patientes soit 38.4%.
o Une fausse couche spontanée avant 10éme semaine d’aménorrhée (SA) chez trois pa-
tientes soit 23%.
o Une mort foetale in utéro (MFIU) avant 34éme SA chez un patiente soit 7.6%.

o Deux patientes ménopausées (15.3%) au moment du diagnostic.
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B. Les critéres retenus pour le diagnostic de la maladie :

On s’est basé sur les critéres de I’ACR 1997 pour retenir le diagnostic du lupus chez les
18 malades présentant une atteinte cardio-vasculaire au cours du lupus.

Les critéres retrouvés étaient par ordre de fréquence : la présence d’un taux anormal
d’AAN, I'anomalie immunologique, la polyarthrite, I'atteinte hématologique, la pleurésie, la
péricardite, le rash malaire, I'atteinte rénale, le lupus discoide, les ulcérations buccales, et en
dernier la photosensibilité, et la convulsion ou la psychose.

Neuf malades avaient 5 criteres sur 11, et quatre avaient seulement 4 critéres, et cinqg
avaient plus de 7 critéres diagnostiques.

Tableau Il : La répartition des malades selon les criteres diagnostiques.

Le critére diagnostique Présent Absent

Le rash malaire 10 (55%) 8 (44%)

Lupus discoide 3 (16.6%) 15 (83%)
La photosensibilité 1 (5.5%) 17 (94.4%)
Les ulcérations buccales 2 (11.1%) 16 (88.8%)

La polyarthrite 14 (77.7%) 4 (22.2%)

Pleurésie ou péricardite 12 (66.6%) 6 (33.3%)
Atteinte rénale : protéinurie > 0,5 g/24h 8 (88.8%) 10 (55.5%)

ou cylindurie

Convulsions ou psychose 1 (5.5%) 17 (94.4%)
Atteinte hématologique a) anémie hé- 13 (72.2%) 5 (27.7%)

molytique b) ou leucopénie : <
4.000/mm3 c) ou lymphopénie : <
1.500/mm3 d) ou thrombopénie : <
100.000/mm3

Anomalie immunologique : a) anticorps 15 (83.3%) 3 (16.6%)
anti-DNA natifs b) ou anticorps anti-Sm
c) ou présence d’un anticoagulant circu-
lant lupique, d) ou fausse sérologie sy-
philitique, e)ou taux sérique élevé d’lgG
ou d’IgM anticardiolipine
Présence d’un taux anormal d’anticorps 16 (88.8%) 2 (11.1%)
antinucléaires en I'absence de médica-
ment inducteur

15



Les manifestations cardio-vasculaires du lupus.

C. Les manifestations cardio-vasculaires de la maladie :

1. Le délai entre le diagnostic de la maladie et I’atteinte cardiague :

L’atteinte cardiaque était inaugurale chez trois malades.

Elle est apparue quelques mois apres le diagnostic du LES chez deux malades, au bout de
1 an chez cing, de 2 ans chez quatre, dans les 3 ans suivant le diagnostic chez deux malades
et aprés 5 ans chez un malade.

Un malade n’avait présenté les manifestations cardiaques que plus de 5 ans apres le

diagnostic.
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Figure 7: la répartition des malades selon le délai de I'apparition de |'atteinte cardiaque.

2. Les signes fonctionnels révélateurs de |’atteinte cardio-vasculaire:

2.1. Ladouleur thoracique :

La douleur thoracique était présente au moment du diagnostic de I'atteinte cardiaque
chez sept (38.8%) malades et absente chez 11 (61.1%).
Parmi les sept malades, cing (27.7%) avaient une douleur thoracique d’installation aigue

et chez deux (11.1%) malades la douleur était plutét chronique.
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2.2. Ladyspnée :
La dyspnée était présente chez 10 (55.5%) de nos malades et absente chez huit (44.4%)

malades.

Sa classification selon la NYHA est représentée dans le tableau lll.

Tableau lll : La répartition des malades selon la stadification NYHA de la dyspnée.

Stade de la dyspnée Nombre de cas Pourcentage
Dyspnée stade | 1 5.5%
Dyspnée stade I 3 16.6%
Dyspnée stade llI 1 5.5%
Dyspnée stade IV 5 27.7%

2.3. Latoux:

La toux était présente chez deux (11.1%) malades et absente chez 16 (88.8%) malades.

2.4. Les palpitations :

Les palpitations étaient présentes chez trois (16.6%) malades et absentes chez 15 (83.3%)
malades.

2.5. Les syncopes :

Aucun des malades n’avait présenté un épisode de syncope.
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lll. Les données de I’examen Clinique :

A. L’examen général :

Les données cliniques sont représentées dans les tableaux IV.

Tableau IV : Répartition des malades selon la Fréquence cardiaque, la FR, la TA, les chiffres de

la température, I’état général.

Nombre de cas Pourcentage

EC
Normacarde 13 72.2%
Tachycardie 5 27.7%
Total 18 100%

FR
Eupnée 12 66.6%
Polypnée 6 33.3%
Total 18 100%

TA
TA normale 16 88.8%
HTA 2 11.1%

Hypotension 0 0
Total 18 100%
Température
Normale 15 83.3%
Fiévre 3 16.6%
Total 18 100%
Etat général

Conservée 8 44.4%
Altérée 10 55.5%
Total 18 100%
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B. L’examen cardiaque:

1. Les bruits du cceur :

Les bruits du cceur étaient bien percus chez 12 (66.6%) malades, diminués chez cing

(27.7%) malades et assourdis chez un malade (5.5%).

2. Le frottement péricardigue :

Le frottement péricardique n’était présent que chez deux malades (11.1%)

3. Le souffle cardiaque :

Le souffle cardiaque était présent chez quatre (22.2%) malades et absent chez 14 (77.7%)

malades.

4, Les signes d’insuffisance cardiaque :

Deux malades avaient des signes d’'insuffisance cardiaque globale soit 11.1%, et Trois
(16.6%) malades avaient des signes d’insuffisance cardiaque droite isolée.

Tableau V : Répartition des malades selon les signes d'insuffisance cardiague.

Les signes d’Insuffisance car- Nombre de patient Pourcentage
diaque
Hépatomégalie 1 5.5%
Les cedemes des Mi 3 16.6%
La turgescence des veines 2 11.1%
jugulaire
Les rales crépitants 3 16.6%

C. Les autres manifestations extra cardiaques:

Tous nos malades présentaient au moins une manifestation extra-cardiaque associée au
moment du diagnostic de I’atteinte cardiaque.

Parmi les manifestations extra cardiaques retrouvées, on cite :
® ['atteinte pleuro-pulmonaire.

® |es atteintes cutanéo-muqueuses.
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® |Les atteintes rhumatologiques.
® Les atteintes rénales.

® |Les atteintes neurologiques.

® |Les atteintes digestives.

® [’atteinte ophtalmologique.
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Figure 8: Histogramme schématisant les différentes manifestations extra cardiaques au cours
de notre étude.

1. L’atteinte pleuro—pulmonaire :

Elle était présente chez 11 de nos malades soit 61.1%, a type de pleurésie chez huit
patients, pleuro-pneumopathie chez deux malades et pneumopathie chez un malade seule-

ment.

m pleurésie ® pleuro-pneumopathie ™ pneumopathie

Figure 9: Graphique illustrant le type de I'atteinte pleuro-pulmonaire.
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2. L’atteinte cutanéo-mugueuse :

Elle était présente chez 13 malades dominée par le lupus aigu.

Lupus aigu
Lupus aigu + Alopécie
Lupus chronique

Alpécie

Lupus subaigu + Alopécie

o
=
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Figure 10: les types de I'atteinte cutanéo—-mugqueuse.

3. L’atteinte rhumatologique :

L’atteinte rhumatologique était la manifestation extracardiaque la plus présente chez nos
malades (77.7%) dominée par la polyarthrite suivie de I’association arthralgie et myalgie.

10

9

: - -
0
Polyarthrite Arhralgie et myalgie Arhralgie Oligoarthrite

Figure 11: Histogramme illustrant le type de I'atteinte rhumatologique.
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4, |’atteinte rénale :

Elle était présente chez neuf malades, dominée par les stades 4 et 2.

5. L’atteinte digestive :

Présente chez deux malades, elle était dominée par la douleur abdominale et d’ascite

de moyenne abondance.

6. L’atteinte neuropsychiatrique :

Elle était présente chez deux malades, un malade avait manifesté I'atteinte neuropsy-
chiatrique au moment du diagnostic et un autre I'a développée au cours de I'évolution de la
maladie.

Les manifestations neurologiques sont a type de céphalées et de crises comitiales et les

manifestations psychiatrigyes étaient dominées par la dépression et I’anxiété.

7. L’atteinte vasculaire :

Présente chez trois malades, I'atteinte vasculaire était a type de thrombose artérielle ou

veineuse.

8. L’atteinte ophtalmologique :

L’atteinte ophtalmologique n’était présente que chez un malade, la principale
manifestation Clinique rapportée par le patient était la baisse de I'acuité visuelle et le

brouillard visuel.

IV. Les données biologiques :

1. L’atteinte hématologique :

o L’anémie de type normochrome normocytaire était présente chez 11 de nos ma-
lades alors qu’elle était de type hypochrome microcytaire chez deux malades.
o Laleucopénie était notée chez 5 malades avec une lymphopénie chez 3 malades.

o Lathrombopénie était enregistrée chez 2 malades.
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2. Le syndrome inflammatoire :

o L’hyperleucocytose était notée chez deux de nos malades.
o La VS aété accélérée chez 17 de nos malades.

o La CRP était positive chez cing malades.

3. L’hypocomplémentémie :

Le dosage du complément C3 et C4 a été effectué chez 16 de nos malades et il était
normal dans 31%(n=5) des cas avec une hypocomplémentémie enregistrée dans 45.4%(n=11)

des cas.

4. Profil immunologique :

- Une recherche des AAN a été effectuée chez tous nos patients, avec une positivité de
89% (n=16) des cas.

- L’aspect en IFl n’a pas été toujours précisé sur les dossiers.

- La recherche d’anticorps anti DNA natifs a été réalisée chez tous nos patients et était
positive chez 16 patients, soit dans 88.8 % des cas.

- Les anticorps anti-SM ont été retrouvés chez 7 patients.

- Les anticorps anti-SSA ont été positifs chez 7 patients et les anti-SSB positifs chez

seulement 5 malades.

5. Le bilan métabolique :

Seulement un de nos malades avaient un bilan lipidique perturbé, avec un taux de LDL
cholestérol a 2.2mmol/L.
Trois malades avaient une HbATc supérieure a 7% ; deux entre eux étaient connus

diabétiques et un de découverte fortuite au cours de I’hospitalisation.
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V. L’électrocardiogramme :

Le tracé ECG n’était retrouvé que dans 9 dossiers, il était sans anomalies chez 5 malades
avec :
e Un RRS a FC qui varie entre 62 et 85 bpm
e Axe électrique du cceur normal.
e Ondes P de durée et d’amplitude normale.
e Espace PR varie entre 80 et 160 ms constant
e QRS fins et réguliers
e Pas de troubles de repolarisation secondaire
e Chez les 4 malades restants, des anomalies électriques ont été notées a type de :
e Micro voltage diffus chez 2 malades
e Troubles de repolarisation chez 1 seul maladies.

e Hypertrophie ventriculaire droite chez 1 seul malade

Vl.Les explorations radiologiques :

1. La radiographie thoracique :

Effectuée chez tous nos malades ; Elle était normale chez 13 malades, en faveur de la
cardiomégalie chez un malades, en faveur d’une pleurésie chez 3 malades et d’'une pneumo-

nie lupique chez un autre malade traduit par un syndrome alvéolaire.

2. L’échographie transthoracique :

L’atteinte cardio-vasculaire était dominée par la péricardite lupique dans 12 cas et
I’HTAP dans deux cas.

L’épanchement péricardique était présent chez 13 malades soit 72.2% ; de faible abon-
dance chez 8 d’entre eux, de moyenne abondance chez trois malades.

Deux malades présentaient un tableau de tamponnade « Epanchement péricardique avec

présence de retentissement hémodynamique a I'ETT ».
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La fuite valvulaire était prédominante, suivie du rétrécissement.
L’insuffisance mitrale était la plus fréquente, présente chez cing malades, suivie de

I'insuffisance aortique et I’suffisance tricuspide chacune chez deux malades.

VIl. Les pathologies associées :

Le tableau ci-dessous représente les différentes affections associées au lupus érythéma-
teux dans notre série au cours de notre étude :

Tableau VI : Affections associées a la maladie lupique.

Affections Nombre Pourcentage
Syndrome de Gougerot-Sjogren secondaire 5 27.8%
SAPL secondaire 6 33.3%
Polyarthrite rhumatoide 1 5.5%

VIIl. La prise en charge thérapeutique :

Tous nos malades étaient hospitalisés au moment de la présence de I'atteinte cardiaque.

1. Les antipaludéens de synthése :

Dans notre série, L’antipaludéen de synthese utilisé comme traitement de fond était
L’hydroxychloroquine chez les 18 patients en raison de son meilleur profil de sécurité par
rapport a la chloroquine. Dans notre série aucune complication de ce traitement n’a été sur-

venue.
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2. La corticothérapie par voie orale :

La corticothérapie générale est indiquée chez 15 de nos patients en raison d’une at-
teinte viscérale associée. Les principales complications de la corticothérapie ont été dominées
par I'infection chez trois patients, une ostéoporose cortisonique dans trois cas, un diabete

cortisonique dans un cas et un syndrome de cushing dans un cas.

3. Le bolus de corticoides :

Le bolus de Méthylprednisolone pendant 3 jours a la dose de 15 mg/kg/jour a été prescrit
dans un cas chez un patient présentant une atteinte rénale évolutive et une atteinte neurolo-
gique active associée relayée par la corticothérapie orale a la dose de 1 mg/kg/jour avec

Régression progressive.

4. Les immunosuppresseurs :

Le traitement immunosuppresseur d’attaque a fait appel essentiellement au Cyclophos-

phamide (bolus mensuels) prescrit dans 7 cas associé ou non aux bolus de corticoides.

5. Autres :

Une prescription de Méthotrexate a été ajoutée chez un patient comme traitement de se-
conde intention aprés la prise de I’hydroxychloroquine.

Quatre de nos patients ont développé une cortico dépendance ayant nécessité un relais
par le Mycophénolate mofétil (MMF)

Le traitement par la thalidomie, la dapsone ou par les rétinoides n’a été noté dans aucun
cas.

Concernant les autres traitements, la supplémentation vitamino-calcique et potassique
ont été prescrite pour tous les malades sous corticothérapie par voie orale soit 15 patients.

Les anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) étaient instaurés chez cing patients, les

antiagrégants plaquettaires étaient prescrits chez 4 patients.
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IX. L’évolution :

L’évolution était favorable chez 10 malades par la régression voire la disparition de
I’épanchement péricardique.
Elle était défavorable chez cinq malades avec la survenue de décés chez un seul malade
qui était polypathologique.
Quatre patients étaient perdus de vue.
Les complications enregistrées étaient de type :
> Altération de la fraction d’éjection chez 4 malades présentant une CMD,
> La récidive de I’épanchement péricardique chez 3 malades.

» L’installation de la CMD chez 3 malades
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|l. Historique :

Le mot lupus (terme latin désignant le loup) était utilisé indistinctement depuis le Moyen
age pour désigner plusieurs types de maladies caractérisées par des lésions ulcéreuses, prin-
cipalement au niveau des membres inférieurs (12).

Vers 1790, Robert Willan (1757-1812) a proposé l'une des premiéres classifications mo-
dernes des maladies de la peau, basées sur une approche morphologique, dans son traité
intitulé « On Cutaneous Diseases ». Dans cet ouvrage, le lupus est classé parmi les tubercu-
loses et décrit comme une « éruption nodulaire du visage évoluant vers un ulcere » (12).

En 1846, le médecin viennois Ferdinand von Hebra (1816-1880) a décrit des lésions si-
milaires sous le terme de séborrhée congestive et a comparé leur forme a celle d'un papillon.
(13) En 1868, Balmanno Squire a également décrit ces lésions comme ayant la forme d'une
chauve-souris (vespertilio) (14).

En 1851, Pierre Cazenave créa le terme du lupus érythémateux et y associe I’adjectif
disséminé en rapport avec l’évolution de I’éruption cutanée et non au caractere multi-
viscérale de I'affection en distinguant ainsi les deux formes, discoide et disséminé au plan
cutané (12).

En 1872, Kaposi a observé que certains patients présentaient des manifestations articu-
laires et d'autres symptomes graves, pouvant entrainer la mort. Cela a conduit par la suite a
I'élaboration du concept de lupus érythémateux systémique (LES) (7).

En 1887, Radcliffe Crocker (1846-1909) a fourni une description précise du lupus éry-
thémateux, affirmant qu'il est beaucoup moins fréquent que le lupus vulgaire, ne se manifes-
tant qu'une fois sur environ deux cents cas.

En 1902, Sequeira et Balean ont publié une série de cas de 71 patients atteints de lupus
érythémateux, en commentant de nombreuses caractéristiques épidémiologiques et systé-

miques, notamment |'atteinte pleurale et péricardique ainsi que l'albuminurie (15).

29



Les manifestations cardio-vasculaires du lupus.

En 1924, Libman et Sachs ont décrit quatre patients présentant une "forme d'endocar-
dite valvulaire et murale" jusqu'alors inconnue (15).

En 1945 et 1953, des observations de syndromes de type LES induits aprés traitement
par la sulfadiazine et I'hydralazine ont conduit au concept de lupus induit par les médica-
ments.

En 1950, la fraction plasmatique spécifique des cellules du lupus érythémateux a été
identifiée comme une globuline par Haserick, donnant ainsi naissance au concept de maladie
auto-immune (16).

En 1963, Beck a observé le passage transplacentaire d'anticorps antinucléaires, (17) tan-
dis que l'association entre le lupus érythémateux maternel et le bloc cardiaque congénital a
été reconnue en 1979 (18).

En 1971, la premiére classification des criteres du LES exigeant quatre des quatorze cri-
téres a été établie, et ces critéres ont été révisés ultérieurement en 1982 par le Collége améri-

cain de rhumatologie, définissant ainsi les criteres ACR (19).

Il. Physiopathologie :

Le lupus systémique (LS) est une maladie chronique auto-immune et inflammatoire,
dont les causes exactes demeurent inconnues.

Des facteurs génétiques, immunologiques, endocriniens et environnementaux contri-
buent a la perte de tolérance immunitaire envers les auto-antigénes, entrainant la formation
d'autoanticorps pathogénes. Ces autoanticorps induisent des dommages tissulaires par divers

mécanismes (20).

30



Les manifestations cardio-vasculaires du lupus.

A. Facteurs intriqués :

1. Facteurs génétiques :

Les facteurs génétiques ont une importance majeure dans la physiopathologie du lupus
érythémateux, sous la forme d’une hérédité mendélienne ou d’une susceptibilité génétique au

lupus systémique (20).

Les taux de concordance chez les jumeaux identiques ont été rapportés a environ 50%.

Trente-et-un loci associés au LES ont été identifiés sur I'ensemble du génome grace a
diverses études incluant des cartographies génétiques.

De plus, les femmes ont dix fois plus de risques de développer un LES que les hommes,
et ce risque est 14 fois plus élevé en cas de syndrome de Klinefelter (47, XXY), suggérant une
association avec des génes situés sur le chromosome X (21).

La régulation épigénétique aberrante, incluant la méthylation de I'ADN, les modifications
des histones et la régulation médiée par les micro-ARN, pourrait contribuer aux anomalies

immunitaires et manifestations cliniques du LES (22).

2. Facteurs hormonaux :

Les hormones sexuelles semblent jouer un role fondamental dans la pathogenése du
LES, qui affecte principalement les femmes jeunes, avec un ratio de neuf femmes pour un
homme. Le role des facteurs hormonaux, notamment des cestrogénes, dans le développement
du LES est suggéré par deux observations : la prévalence maximale de la maladie entre 15 et
45 ans, correspondant a la période d'activité ovarienne, et la fréquence des exacerbations
pendant les moments clés de la vie génitale des patientes, tels que la puberté et la grossesse

(23).
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Les cestrogénes stimulent les lymphocytes T CD8+ et CD4+, les lymphocytes B, les ma-

crophages, les thymocytes, la libération de certaines cytokines spécifiques (par exemple, IL-1)

et I'expression des molécules d'adhésion HLA et des cellules endothéliales (VCAM, ICAM).

En outre, les cestrogénes et la prolactine favorisent I'auto-immunité, augmentent la pro-

duction du facteur d'activation des cellules B et modulent l'activation des lymphocytes et des

cellules dendritiques plasmacytoides (pDC).

L'utilisation de contraceptifs contenant des cestrogenes et le traitement hormonal subs-

titutif post-ménopausique peuvent provoquer des poussées chez les patients atteints de LES

et ont été associés a une incidence plus élevée de LES.

Les androgénes, quant a eux, sont immunosuppresseurs (20).

3. Facteurs environnementaux :

Certains facteurs externes favorisent le développement de la maladie : (24).

Rayons ultraviolets : L’irradiation cutanée modifie la morphologie et la fonction
des kératinocytes, induisant directement la production de cytokines pro-
inflammatoires (IL-1, IL-6, TNF-alpha et IFN-alpha...) et 'apoptose.

Médicaments : ils sont décrits comme déclencheur possible du LEC. Les médica-
ments classiquement reconnus sont les antihypertenseurs, les antifongiques et les
inhibiteurs de la pompe a protons.

Tabac : est également considéré comme un risque, avec une relation dose-
réponse.

Infections virales : Le virus d’Epstein-Barr (EBV) par exemple partage des simili-
tudes structurelles (mimétisme moléculaire) avec les autoantigénes SSA et Sm.
Parmi les autres facteurs de risque potentiels figurent I'exposition a la silice,
d'autres infections virales, une carence en vitamine D et les aliments contenant de

la canavanine (23).
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B. Pathogenése :

La physiopathologie du lupus reste complexe mais repose sur une réaction immunitaire
anormale impliquant les différents acteurs du systéme immunitaire sur un terrain prédisposé
et un environnement particulier.

Le schéma ci-dessous est représentatif (20) :
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Figure 12 : Schéma représentatif de la physiopathologie du lupus.

Un excés de production et/ou un défaut de clairance des cellules en apoptose induit
I’laccumulation de débris cellulaires (corps apoptotiques, ADN, ARN et protéines nucléaires). Les
polynucléaires neutrophiles fournissent une seconde source d’auto-Ag, les NETSs ;

Les cellules dendritiques captent ces auto-Ag et activent les lymphocytes T auto-réactifs qui fa-
cilitent et controlent I’activation et la sécrétion d’auto-Ac par les lymphocytes B ;

Les cellules dendritiques, les lymphocytes T CD4 et CD8 et les lymphocytes B interagissent par
I'intermédiaire de molécules de costimulation ;

Le dépot tissulaire de complexes immuns, I'activation du complément, la sécrétion de cytokine
et la cytotoxicité lymphocytaire induisent I'inflammation tissulaire ;

L’IFN alpha est la cytokine chef d’orchestre de la réaction auto-immune. Il est produit par les
cellules dendritiques plasmacytoides et les polynucléaires neutrophiles exposés a différents ma-
tériels nucléaires seuls ou sous la forme de complexes immuns. Il active de nombreuses cellules
immunitaires ;

BLyS augmente la survie et la sélection des lymphocytes B immatures auto-réactifs, la survie,
I’activation et la prolifération des lymphocytes B matures et la production des plasmoblastes et
des plasmocytes auto-réactifs. Des boucles de régulation entretiennent et amplifient la réaction
auto-immune.

NET : neutrophil extracellular trap ; CD : cellule dendritique ; CDp : cellule dendritique plas-
macytoide ; Ly : lymphocytes ;PN : polynucléaire neutrophile ; TLR : récepteur de type Toll ; BCR :
récepteur du lymphocyte B ; TCR : récepteur du lymphocyte T ; Fc gamma Rlla : récepteur pour le
fragment Fcgamma lla ; BLyS : B-Lymphocyte Stimulator ; IFN a : interféron alpha ; IFN g : inter-
féron gamma ; IL-17 : interleukine-17 ; TNF a : tumor necrosis factor alpha ; Ac :anticorps. (21).
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lll. Epidémiologie :

A. Prévalence-incidence du LES :

L’épidémiologie du LES est tres variable d’un territoire a I'autre :

*

Les taux d'incidence globale du LES varient entre environ 0,3-23,7 pour 100 000 per-
sonnes-années tandis que les taux de prévalence varient de 6,5 a 178,0 pour 100 000.
(25).

L'incidence globale du LES en Europe varie entre 1,5 et 7,4 pour 100 000 personnes-
années avec un taux de prévalence de 39.2 par 100000 habitants. (26).

Le taux de prévalence brut du LES en France est de 47.4 cas pour 100000 habitants,
(27).

L’incidence globale en Amérique du Nord rapportée varie entre 3,7 pour 100 000 an-
nées-personnes et 49 pour 100 000 dans la population Américaine couverte par
I'assurance-maladie Medicare aux Etats-Unis et la prévalence varie de 48 a 366,6 par
100 000 personnes-années. (26).

Les taux d'incidence dans la région d’Asie pacifique (pour 100 000 par an) étaient
compris entre 0,9 et 8,4, tandis que les taux de prévalence étaient compris entre 3,7
et 1,5. (28).

A noter qu'au Maroc, une étude rétrospective menée au sein du service de médecine
interne au centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech en 2013 a esti-

mé une incidence brute annuelle moyenne de 13.1 pour 100000(29).

Les variations observées dans ces taux a travers le monde sont liées tres probablement aux

différences dans les caractéristiques des patients telles que I'origine ethnique, la région géo-

graphique et les expositions environnementales.
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B. Epidémiologie des manifestations cardio-vasculaires au cours du LES :
Dans des études récentes, la prévalence des événements cardiovasculaires dans le LES

varie de 4 % a 20 % en fonction des criteres de définition, de I'ethnie et de I'age des patients.
(30).

D'aprés une méta-analyse récente portant sur 17 187 patients atteints de LES, le taux
d'apparition des événements cardiovasculaires était estimé a 25,4 % sur une période médiane
de suivi de 8 ans. (30).

Méme apres ajustement pour les facteurs de risque traditionnels, le risque de maladies
cardiovasculaires cliniques reste de 2 a 10 fois supérieur a celui de la population générale.
(30).

C. Facteurs épidémiologigues :
1. L'age :

Dans la majorité des cohortes, I'dge moyen au moment du diagnostic se situe entre 24
et 32 ans chez les adultes et entre 12 et 17 ans chez les enfants. (26).
2. Le sexe :
Le lupus est plus courant chez les femmes que chez les hommes, particulierement

chez celles en age de procréer, avec un ratio de 8 ou 9 femmes pour 1 homme. (28).

3. La race /Ethnie :

Des différences marquées dans les taux d'incidence et de prévalence du LED selon le
groupe ethnique ont été observées.

Une étude réalisée en Angleterre a révélé que les taux d'incidence et de prévalence
étaient respectivement de 11,5 et 46,7 pour les Asiatiques, et de 2,5 et 20,7 pour les Cauca-

siens. (31).
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IV. Les manifestations cardio-vasculaires du LES :

A. L’atteinte péricardique :

L’atteinte péricardique se manifeste par une péricardite aigue ou chronique qui se défi-

nit par inflammation du péricarde avec ou sans épanchement péricardique.

1. Epidémiologie :

La péricardite constitue la manifestation cardiaque la plus courante du lupus érythéma-

teux systémique (LES).

Figure 13 : Vue échocardiographigue apicale 4 cavités chez un malade lupigue de 40 ans.

Epanchement péricardique (EP) circonférentiel, prédominant en regard des cavités
droites, avec une compression diastolique sur le ventricule droit (fleche). VD = ventricule droit
: VG = ventricule gauche ; OG = oreillette gauche. (34).

Environ un quart des personnes atteintes de LES présentent a un moment donné de
I'évolution de la maladie une péricardite symptomatique, souvent associée a une pleurésie.
(32).

Les recherches post-mortem révélent une prévalence plus élevée de péricardite subcli-

nique (33).
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Cependant, des études rétrospectives supplémentaires ont constaté qu'entre 13 % et 22
% des patients présentant une péricardite symptomatique présentaient des signes de tampon-
nade, ce qui suggere une fréquence potentielle plus élevée que précédemment estimée.

De plus, la tamponnade a été identifiée comme la premiere manifestation du lupus éry-
thémateux systémique (LES) dans certains cas.

Il est possible que la péricardite sévere et la tamponnade surviennent plus fréquemment
chez les patients dont le diagnostic ou le traitement est retardé, ce qui pourrait expliquer les

variations de prévalence observées dans différentes populations de patient (6).

2. Présentation clinique :

Les patients atteints de péricardite lupique présentent généralement les symptomes ty-
piques de la péricardite faite d’une tachycardie, une douleur thoracique sub-sternale ou pré-
cordiale constrictive ou a type de brilure, une dyspnée allant du stade | au stade IV de la NY-
HA avec une attitude antalgique.

A I’examen clinique on note une diminution voire un assourdissement des bruits du
coeur.

Certains patients peuvent présenter un frottement péricardique a l'examen ou des

signes d’insuffisance cardiaque droite amenant a chercher une tamponnade.

3. Explorations paracliniques :

a. L'électrocardiogramme :

On trouve des signes similaires a celles d'autres formes de péricardite
o Un sous décalage de I’espace PQ caractéristique
o Une élévation diffuse du segment ST selon les stades de Holtzman
o Un microvoltage diffus +++ : présent uniquement en cas d'épanchement péri-
cardique abondant (microvoltage ECG = amplitude QRS < 5 mm dans les dériva-

tions périphériques et/ou < 10 mm dans les précordiales= V1 a V6) (6).
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La tétrade d'Holtzman correspond a une évolution de la repolarisation ventriculaire en 4
stades successifs
e Sus-décalage diffus du segment ST : présent dans toutes les dérivations (sauf par-
fois en aVr et VI).
e Retour a la ligne isoélectrique du segment ST et aplatissement des ondes T.
e Négativation des ondes T de facon circonférentielle, qui restent asymétriques.

e Retour a la ligne isoélectrique du segment ST et des ondes T

b. La radiographie thoracigue :

Elle est normale le plus souvent mais peut objectiver une cardiomégalie symétrique avec
un aspect en « théiere » ou en « carafe » si épanchement abondant avec ou sans pleurésie

associée.

c. L’échographie cardiaque transthoracique :

Elle objective la présence de I'épanchement péricardique (parfois minime) mais son ab-

sence n'exclut pas le diagnostic, comme elle cherche aussi les signes de tamponnade.

d. Le liquide péricardigue :

Le liquide péricardique des patients atteints de péricardite lupique révele généralement

un exsudat inflammatoire avec une prédominance de neutrophiles.

e. Labiopsie péricardique :

Elle n'est pas nécessaire pour établir un diagnostic, mais si faite I'histopathologie révele
souvent des cellules mononucléaires, du matériel fibrineux et des dépdts de complexes im-

muns (32).

f. Le bilan immunologique :

Des auto-anticorps peuvent parfois étre détectés dans le liquide péricardique, bien que
cela ne soit pas utile pour le diagnostic (32).
La nécessité de vérifier les anticorps antinucléaires (ANA) chez les patients présentant

un premier épisode de péricardite dépend de la situation clinique.
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Un test ANA positif n'est pas spécifique et se produit fréquemment chez les patients qui
ne sont pas atteints de LES. Les résultats positifs sont souvent déroutants pour les patients et
ont une faible valeur prédictive lorsqu'ils sont prescrits de maniere inappropriée (33).

En régle générale, il est raisonnable de vérifier les ANA chez les patients qui présentent
des symptomes classiques du lupus ou chez ceux qui ont eu des épisodes récurrents et inex-
pliqués de péricardite idiopathique.

Il est important de tenir compte du contexte clinique ; par exemple, les patients atteints
de péricardite idiopathique sont plus susceptibles d'avoir eu une infection virale récente, alors
que la présence d'une leucopénie et/ou d'une lymphopénie, d'un Raynaud ou d'une éruption

malaire suggere la possibilité d'un LES.

4. Prise en charge thérapeutique :

Les péricardites légeéres peuvent étre traitées par des anti-inflammatoires non sté-
roidiens, mais la plupart des patients atteints de péricardite lupique nécessitent des corticos-
téroides en plus de l'optimisation de la disease-modifying antirheumatic drug (DMARD) the-
rapy.

La sélection d'un DMARD approprié dépend de la gravité de la maladie et de la présence
éventuelle d'autres maladies menacgant les organes.

Par exemple, un patient présentant une tamponnade et/ou une néphrite de classe IV né-
cessite de fortes doses de corticostéroides en plus du cyclophosphamide ou de mycophéno-
late mofétil, alors que les patients souffrant d'une maladie légere a modérée peuvent ré-
pondre a une dose minimale des stéroides associée a I'hydroxychloroquine, au méthotrexate,
ou l'azathioprine.

Les traitements DMARD biologiques tels que le rituximab ou le bélimumab n'ont pas fait
la preuve de leur efficacité dans le traitement de la péricardite lupique, bien qu'il soit probable

gue ces traitements aient un réle a jouer chez certains patients (33).
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B. La myocardite et la cardiomyopathie lupigue :

1. Epidémiologie :

La myocardite lupique cliniquement apparente est rare, rapportée dans 7-10% des cas.
Comme dans le cas de la péricardite, les études autopsiques ont révélé une myocardite sub-

clinique chez un pourcentage plus élevé de patients (7).

2. Présentation clinigue :

Les symptomes de la myocardite du LES sont similaires a ceux de la myocardite due a
d'autres causes, par exemple la myocardite virale, et elle peut évoluer vers un dysfonctionne-
ment ventriculaire, une cardiomyopathie dilatée avec insuffisance cardiaque. Les patients peu-
vent présenter des symptomes d'insuffisance cardiaque, notamment des palpitations, une
dyspnée classée selon les stades la NYHA, mais ils présentent aussi parfois une douleur tho-
racique associée ou non a la fievre (31).

L’examen clinique doit savoir chercher les signes d’insuffisance cardiaque droite et

gauche.

3. Explorations paracliniques :

a) Laradiographie thoracigue :

On note volontiers une cardiomégalie
b) L’ECG:
On note le plus fréguemment des anomalies aspécifiques du segment ST, des troubles du

rythme, des troubles de conduction. Les enzymes cardiaques sont généralement augmentées.

c) L'échocardiographie :

Présente des résultats qui, bien que non spécifiques, sont indicatifs d'une inflammation
et/ou un dysfonctionnement du myocarde, tels que :
e Des anomalies globales, régionales ou segmentaires de la cinétique du ventricule
gauche,

e Une diminution de la fraction d'éjection
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e Une dilatation du ventricule gauche ou des 2 ventricules
e Un allongement du temps de relaxation isovolumique prolongé sans preuve de
maladie coronarienne.
Réflexe ! : L'hypokinésie globale sur I'échocardiogramme chez les patients sans preuve de

maladie coronarienne (MC) confirme le diagnostic de CMD (35).

d) IRM:

L’IRM avec écho de spin T1 et le temps de relaxation T2 peuvent étre utiles pour diagnos-
tiquer l'inflammation myocardique objectivant un rehaussement tardif au gadolinium dans la
myocardite lupique, bien qu'elle ne puisse pas toujours distinguer les différentes formes de

myocardite.

4. Prise en charge thérapeutique :

La myocardite, méme si elle est légére, doit étre traitée immédiatement avec de fortes
doses de corticostéroides.

Dans les formes les plus graves, il est nécessaire d'utiliser des corticostéroides par voie
intraveineuse (méthylprednisolone 1 g/jour pendant trois jours consécutifs) suivis de fortes
doses de prednisone par voie orale.

Les immunosuppresseurs, a savoir le cyclophosphamide ou I'azathioprine, et I'IG IV peu-

vent étre bénéfiques dans le traitement de la myocardite (34).

C. La maladie valvulaire :

Des anomalies valvulaires anatomiques et fonctionnelles ont été décrites dans le LES. En
1924, Libman et Sacks ont signalé une "endocardite verruqueuse atypique" chez quatre pa-
tients ; cette observation est généralement considérée comme la premiére description de I'en-
docardite stérile associée au lupus également connue sous le nom d'endocardite de Libman-
Sacks.

Cependant, I'épaississement valvulaire et la régurgitation sont plus fréquemment obser-

vés que I'endocardite verruqueuse (36)
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a) Epidémiologie :

Des lésions anatomiques ont été observées dans 15 a 75 % des études d’autopsie, dans
40-50% des cas avec l'échocardiographie transthoracique (ETT) et dans 50-60% avec |'écho-
cardiographie transcesophagienne (ETO) (35).

Par conséquent, I'ETO est plus sensible que I'ETT pour révéler les anomalies valvulaires
(37).

Les estimations de la prévalence de I'endocardite de Libman-Sacks chez les patients at-

teints de LES varientde 11 % a 74 % (38).

b) Localisation et anatomo-pathologie :

Les anomalies anatomiques se trouvent généralement dans les valves mitrale et aortique.

(b)) Mitral thickening

Figure 14 : Echocardiographie de la régurgitation mitrale (a) et de I'épaississement mitral (b)

(39).

L’endocardite de Libman-Sacks affecte le plus souvent la valve mitrale, bien que n'im-

porte quelle valve puisse étre touchée (40).
Une association entre les anomalies valvulaires et les anticorps anti-phospholipides

(aPL) a été également signalée, mais cette association reste un sujet de controverse (35).
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c) La présentation clinigue :

L'endocardite verruqueuse est généralement asymptomatique et n'entraine qu'occasion-
nellement un souffle cardiaque

Une endocardite infectieuse a été observée chez 7% des patients présentant une valvu-
lopathie, et un accident vasculaire cérébral ou une embolie périphérique dans 13 % des cas
(38).

Le risque d'endocardite est accru par les traitements chirurgicaux dentaires. Une pro-
phylaxie antibiotique appropriée doit étre envisagée chez tous les patients atteints de LES
présentant des anomalies valvulaires, en particulier s'ils prennent des immunosuppresseurs

(41).

d) Prise en charge thérapeutigue :

Etant donné que I'endocardite de Libman-Sacks est cliniquement silencieuse dans la
majorité des cas, elle n'est généralement pas traitée.

Lorsqu'elle est découverte a un stade actif précoce, les corticostéroides (prednisone 1
mg/kg/jour) sont recommandés, surtout si les anticorps anti phospholipides et le lupus anti-
coagulant sont négatifs.

Il a été rapporté que les anomalies valvulaires se résolvent souvent avec le temps (41).

Lorsque I'endocardite est détectée a un stade ultérieur de I'évolution de la maladie, une
surveillance clinique attentive est nécessaire et, si la |ésion devient hémodynamiquement si-
gnificative, une chirurgie valvulaire est nécessaire

Il est nécessaire d'évaluer soigneusement le type de traitement chirurgical : réparation
de la valve, remplacement par une valve mécanique ou une bioprothése greffe porcine ; La
réparation valvulaire anatomique ne nécessite pas d’anticoagulation mais conduit souvent a
une chirurgie répétée et a un remplacement ultérieur de la valve (40).

Les valves porcines bioprothétiques ont également été entravées par des complications

telles que la récidive de la valvulite.

44



Les manifestations cardio-vasculaires du lupus.

Par conséquent, le remplacement mécanique de la valve semble étre le meilleur choix
pour les patients atteints de lupus.

Le risque de mortalité lié au remplacement chirurgical est plus élevé chez les patients
atteints de LES et en particulier chez les patients sous immunosuppression.

Le remplacement valvulaire trans-cathéter « percutané » pourrait étre une option plus
slire dans certains cas, bien que les résultats soient encore limités, bien qu'il n'existe encore

que des données limitées chez les patients atteints de LES (38).

D. Les troubles de rythme et de conduction :

Les arythmies et les troubles du systéme de conduction font partie des troubles cardio-
vasculaires causés par le lupus érythémateux disséminé (LES) (42).

En regle générale, la littérature n'a pas accordé une attention clinique appropriée au dé-
veloppement d'arythmie chez ces patients et jusqu'a présent, les preuves liées aux troubles
électrocardiographiques sont limitées a des études portant sur un petit nombre de patients
(43).

Godeau et al. (44) ont évalué la relation entre la présence d'une perturbation de la con-
duction et la mortalité ; Cent trois patients atteints de LES avec une maladie active ont été
évalués ; apres un suivi de 10 ans, des troubles de la conduction étaient présents chez 17,5 %
des patients et leur taux de mortalité était significativement plus élevé par rapport aux pa-

tients ayant un ECG normal.
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E. La coronarite et I'infarctus du myocarde :

Le LES méme sous-estimé représente un FDR indépendant pour un premier IDM, et les
preuves démontrant cette réalité sont de plus en plus nombreuses. (9).

Différentes études ont montré chez les patientes lupiques une prévalence de la maladie
coronarienne plus fréquente que celle de la population générale avec un risque d’infarctus
plus important chez la femme de 35 a 44 ans et un dge moyen de survenue d’événement co-
ronarien de 49 ans soit 15 a 25 ans plutét que la population générale (32).

Une étude prospective a rapporté un risque relatif d'infarctus du myocarde 10 fois plus
élevé chez les patients atteints de LED que chez les patients non atteints de cette maladie,
aprés ajustement des facteurs de risque cardiovasculaire traditionnels (45).

Il a notamment été démontré que le risque d'événements athérosclérotiques dans le
cadre du LES était plus élevé chez les patients présentant des facteurs de risque cardiovascu-
laire traditionnels, en particulier le tabagisme.

A cote de ces 2 mécanismes il faut rappeler la possibilité d IDM multiple par thrombose
des arteres coronaires de petit calibre dans le cadre des thromboses associé un anticoagulant
circulant et ou des Anticorps anti phospholipides.

Il est a noter que le traitement par corticostéroides augmente le risque de développer
une coronaropathie non seulement par le biais de la dyslipidémie mais aussi I'hypertension
artérielle et la prise de poids ce qui souligne I'importance de minimiser la dose de corticosté-
roides dans la mesure du possible (32).

Les dyslipidémies induites par la corticothérapie pourraient favoriser les complications
cardio-vasculaires mais la maladie lupique semble étre a I'origine d’une dyslipoprotéinémie
autonome.

En raison du risque accru d'athérosclérose chez les patients atteints de lupus, une ap-

proche préventive raisonnable serait d'avoir un seuil plus bas de lipoprotéines pour l'initiation
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d'une thérapie par statine, une cible de LDL<0.7g/l et un objectif de pression artérielle
(130/80 mm Hg) (32).

Le pic de mortalité tardive chez les malades lupiques est imputable en grande partie
aux complications cardio-vasculaire notamment IDM qu’il s’agisse de thrombose athéroma-
teuse ou inflammatoire (46).

Le pronostic demeure sévére malgré un pontage coronarien (45).

F. L’hypertension artérielle pulmonaire :

L’HTP est une complication rare du LES (47).

Notant que lors du congrés mondial de I’hypertension pulmonaire (HTP) tenu en 2019,
une nouvelle définition de HTP a été proposée : mesure au cathétérisme cardiaque droit d’'une
pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) supérieure a 20 mmHg et de résistances vas-
culaires pulmonaires (RVP) supérieures a 3UW (49).

Elle survient généralement apres 3,2 ans (durée moyenne) a partir de 'apparition de la
maladie et le diagnostic de cette complication mortelle est souvent retardé, en raison de sa
rareté et de son apparition insidieuse (50).

En effet, plus de 40 % des patients atteints d’HTP précoce sont asymptomatiques, tandis
que chez les patients restants, les symptomes (dyspnée, fatigue, douleur thoracique, toux non
productive, cedeme) imitent d'autres types plus fréquents d'atteinte cardio- pulmonaire du
LED, tels que I’épanchement pleural, I’épanchement péricardique ou pneumopathie intersti-

tielle (51).

G. Manifestations vasculaires :

L’hypertension artérielle est rapportée chez 15 a 70 % des malades, soit satellite d’'une
insuffisance rénale, soit favorisée par une corticothérapie.
Les thromboses veineuses ou artérielles sont fréquentes quand le LES accompagne d’un

SAPL.
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L’atteinte artérielle des gros troncs et des artéres nominées peut étre responsable
d’ischémie distale ou de nécrose viscérale, de trés mauvais pronostic.
Elles sont volontiers emboligenes. Elles peuvent intéresser les territoires des membres

mais aussi les veines viscérales ou les veines caves.

V. Les autres manifestations systémiques :

Le lupus est caractérisé par un polymorphisme clinique, avec une atteinte multi systé-
mique :

1. Manifestations générales : (52)

Elle témoigne habituellement de I’évolutivité de la maladie.

La fievre est le signe le plus fréquent (50 a 80 % des cas), elle annonce une complication
infectieuse qu’il faut rechercher, qu’elle soit locale ou générale, tres fréquente sur ce terrain.
Elle s’accompagne de fatigue de facon constante et parfois de perte de poids.

L’altération de I'état général, tres corticosensible, précede souvent une poussée viscé-
rale de la maladie et témoigne de son évolutivité.

La fatigue n’est cependant pas corrélée a I'activité du lupus, ni a une atteinte neurolo-

gique centrale.

2. Manifestations cutanées :

C’est une atteinte quasi constante de la maladie, retrouvée dans 75% des cas et pouvant
étre inaugurale dans % des cas.
Les manifestations dermatologiques du lupus sont extrémement variables. On les

regroupe en trois catégories principales :
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a. Les Iésions lupiques spécifigue :

On distingue depuis Gilliam et al. Trois types de Iésions cutanées lupiques de la jonction
dermo-épidermique :

o Le lupus cutané aigu :

Il s’agit d’un érythéme malaire en vespertilio (en aile de papillon) qui siege le plus sou-
vent au niveau des régions photo-exposées, a savoir le visage, le décolleté et les mains et

peut s’accompagner dans certains cas d’cedéme et d’ulcérations buccales.

Figure 16: lupus cutané aigu : érythéme du dos des mains respectant les articulations(53).
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Figure 17 : lupus cutané aigu : Iésions érosives buccales (53).

> Le lupus subaigu :

Il se caractérise par des lésions érythémateuses épaisses de type maculo-papuleuses
qui évolue le plus souvent vers une forme annulaire ou psoriasique (squameux) et prédomi-
nant sur le visage. Il est fortement lié a la présence d’auto-anticorps anti-SSA/Ro, surtout
dans la variété annulaire Dans 10 a 50 % des cas, cette manifestation s’accompagne d’une

importante photosensibilité (54).

Figure 18 : lupus cutanée subaigu : Iésions annulaires (53).
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> Le lupus chronique :

Il est dominé par les lésions de lupus érythémateux discoide, plaques érythémateuses
circonscrites, uniques ou multiples, progressant vers la périphérie, d’aspect papulo-
squameux, évoluant vers I'atrophie et la dyschromie, plus rarement prenant un aspect hyper-
trophique. Ces lésions siégent au niveau du visage, des oreilles, du cuir chevelu, laissant sou-
vent une alopécie définitive, voire aux membres. On a d’autres formes : lupus tumidus, le lu-

pus a type d’engelures et la panniculite lupique (49).

Figure 19 : Iésions de lupus chronique (lupus discoide) (source image de service de dermato-

logie de Bamako) (49).
b. Les lésions vasculaires :

La manifestation la plus courante, en est, le phénomeéne de Raynaud. Elle survient chez
10 a 45% des malades atteints de LES, par un mécanisme qui peut étre vasculitique ou throm-
botique, souvent associée a la présence d’une cryoglobuline sur le plan biologique.

D’autres manifestations vasculaires, moins courantes peuvent apparaitre notamment :
Le Livedo, le purpura, 'urticaire, les lésions unguéales et érythémateuses (55).

Il est important de signaler que les différentes Iésions identifient probablement un

sousgroupe de malades a fort risque vasculaire thromboembolique et cardiaque (56).

c. Les Iésions des muqueuses et des phanéres :
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Les lésions muqueuses sont le fait de lupus érythémateux actif, en particulier les ulcé-
rations de la langue ou du palais osseux, voire des muqueuses vaginales ou anales.
Il peut s’agir plus rarement de lésions discoides ou de perforations de la cloison na-
sale, fortement corrélée a la présence d’anticorps anti cardiolipines.
L’alopécie peut étre soit diffuse, en rapport avec I’évolutivité de la maladie, soit circonscrite
en plaques, parfois cicatricielle de lésions de lupus érythémateux discoide guéri.
Les ongles sont parfois le siege d’une dépression en cupule ou d’une striation, voire
d’une onycholyse, témoin d’un lupus érythémateux actif.
Des hémorragies sous-unguéales en flammeéches doivent faire rechercher un syndrome

des anti-phospholipides, mais cela n’est pas spécifique (57).

3. Manifestations articulaires :

Environ 80 a 90 % des patients atteints de LES souffrent d'une atteinte musculosquelet-
tigue a un moment ou a un autre de I'évolution de la maladie, qui peut aller d'une arthralgie
l[égeére a une arthrite déformante.

L'arthrite lupique est typiquement une polyarthrite inflammatoire non érosive et symé-
trique affectant principalement les petites articulations des mains, des genoux et des poi-
gnets, bien que n'importe quelle articulation puisse étre touchée.

L'arthropathie de Jaccoud résulte de la laxité de la capsule articulaire et des ligaments,
entrainant des déformations non érosives des mains, notamment une déviation ulnaire et une
subluxation des articulations métacarpo-phalangiennes qui peuvent ressembler a la polyar-
thrite rhumatoide. Habituellement, ces déformations sont réductibles, mais rarement, elles
peuvent devenir fixes.

Une nécrose avasculaire (avec ou sans utilisation de stéroides) peut survenir chez jus-
qu'a 10 % des patients atteints de LES ; elle est généralement bilatérale et concerne les articu-

lations de la hanche.
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Une myopathie inflammatoire présentant des caractéristiques histopathologiques simi-
laires a la polymyosite, mais moins frappantes, a été observée dans moins de 10 % des cas de
LES.

Les patients atteints de LES présentent un risque élevé de développer une fibromyalgie,
dont l'incidence peut atteindre 20 %. Des nodules rhumatoides ont été signalés chez des pa-

tients atteints de LES (58).

4. Manifestations rénales :

L’atteinte rénale du lupus érythémateux conditionne le pronostic a long terme de la ma-
ladie pour la majorité des patients. Son diagnostic précoce conditionne le pronostic a long
terme de la néphropathie.

La fréquence de I'atteinte rénale varie de 40-60 %. L’atteinte rénale doit étre systémati-
quement recherchée (par une bandelette urinaire) au cours du suivi d’'une maladie lupique
(53).

Dans 50 % des cas, I'atteinte rénale apparait au cours de la premiére année de la mala-
die et parfois, elle est inaugurale. Dans 10% a 15% des cas, la néphropathie évolue vers une
IRT. D’ou I'indication de la PBR devant toute suspicion d’atteinte rénale au cours d’un LES, elle
revét un triple intérét : diagnostique, pronostique et conditionne le traitement.

La biopsie rénale pratiquée précocement devant une anomalie du sédiment urinaire
(hématurie microscopique-protéinurie) ou une protéinurie permanente (>0.5g/24h) permet
ainsi de définir in index d’activité et un index de chronicité, guidant la thérapeutique et amé-
liorant la définition d’un pronostic a court et a long terme. Ces classes histopronostiques ne
sont pas figées elles peuvent soit évoluer soit régresser sous traitement.

Le tableau ci-dessous reprend la classification ISN/RPS 2003 des glomérulonéphrites lu-

piques (58)
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Tableau VI : Classification ISN/RPS 2003 des glomérulonéphrites lupiques (58).

Classe | :

glomérules normaux en microscopie optique mais depots meésangiaux en
immunofluorescence

Ciasse Il :

glomérules avec proliféeration meésangiale et deépots meésangiaux en

immunofluorescence
Ciasse i :
moins de 50 % des glomeérules sont atteints
- Classe lll (A) : lesions actives

- Ciasse lll (C) : lesions chronigues
- Classe lll (A/C) : lésions actives et chroniques
Classe IV :
plus de 50 % des glomérules sont atteints

- Classe IV-S (A) : lesions segmentaires actives
- Classe IV-S (C) : lésions segmentaires chroniques
- Classe IV-S (A/C) : lesions segmentaires actives et chroniques
- Classe IV-G (A) : lésions globales actives
- Classe IV-G (C) : lesions globales chroniques
- Classe V-G (A/C) : iesions globales actives et chroniques
Classe V:
glomérulonéphrite extra-membraneuse
Classe VI :
glomérulosciérose avancée (> 90 % des glomeérules détruits)

5. Manifestations pleuropulmonaires :

La pleurésie est la manifestation pulmonaire la plus courante.

Elle n'est pas toujours associée a un épanchement péricardique.

Les autres manifestations pulmonaires comprennent des épanchements pleuraux exsu-
datifs, une pneumopathie lupique aigué avec infiltrats pulmonaires bilatéraux, une pneumo-
pathie interstitielle qui peut étre une pneumonie interstitielle non spécifique (PINS) ou une

pneumonie interstitielle habituelle (PIE), une hémorragie alvéolaire diffuse associée a une ca-
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pillarite, une hypertension artérielle pulmonaire, une embolie pulmonaire (avec ou sans syn-
drome des anticorps anti phospholipides) et un syndrome de rétrécissement des poumons

(59).

6. Manifestations neuropsychiatriques :

Les systémes nerveux central (SNC) et périphérique (SNP) peuvent étre impliqués dans le
LED, en plus de plusieurs manifestations psychiatriques, bien que le diagnostic puisse étre
difficile.

La manifestation la plus courante au niveau du SNC est la céphalée rebelle, signalée
dans plus de 50 % des cas. Des crises d'épilepsie focales ou généralisées peuvent étre obser-
vées, et sont associées a l'activité de la maladie, bien qu'elles soient assorties d'un pronostic
favorable.

Les autres manifestations du SNC comprennent la méningite aseptique, le syndrome de
démyélinisation, notamment la névrite optique et la myélite, les troubles du mouvement tels
que la chorée et le dysfonctionnement cognitif.

Les patients atteints de LES présentent également un risque élevé d'accident vasculaire
cérébral ischémique.

Les neuropathies craniennes et périphériques (sensorimotrices, axonales), la ma
névrite multiple, les neuropathies autonomes et les syndromes imitant le syndrome de Guil-
lain-Barré et la myasthénie grave sont les manifestations du systéme nerveux périphérique.

Les manifestations psychiatriques sont difficiles a diagnostiquer et a gérer et peuvent
aller de la dépression et de I'anxiété a la psychose franche et leur frégquence varie entre 40 et

50% (52).
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Tableau VIl : Syndromes neuropsychiatriques du LES définis par le colléege américain de Rhu-
matologie. (60)

Systéme nerveux central Systéme nerveux périphérique
1. Meningite aseptique 13. Polyradiculonevrite
2. Maladie cérebro-vasculaire démyélinisante inflammatoire aigué
3. Syndrome démyélinisant (syndrome de Guillain-Barre)
4. Céphalées 14. Atteinte du systéme nerveux
5. Mouvements anormaux (Chorée) autonome
6. Myélite 15. Mononeuropathies simples ou
7. Convulsions Complexes
8. Confusion 16. Myathénie
9. Anxiéte 17. atteinte des nerfs craniens
10.Dysfonction cognitive 18. Plexopathie
11.Trouble de I'humeur 19. Polynevrite
12.psychose

7. Manifestations digestives :

L’anorexie, les nausées et les vomissements accompagnent habituellement une poussée
de la maladie (10 a 50 %). Les douleurs abdominales reléevent de mécanismes variés : ascite
avec parfois une pseudo-obstruction intestinale, hémopéritoine, mais surtout on se méfiera
d’une pancréatite (devant faire chercher une infection a CMV notamment) ou d’une perforation
intestinale liée a un mécanisme de vascularite.

L’atteinte hépatique est classiquement rare, avec une hépatomégalie dans 10 a 30 % des

cas,un ictere dans 3 % des cas, souvent lié a une hémolyse.

8. Manifestations hématologiques :

Une lymphadénopathie molle et non douloureuse est fréquente dans le LES, bien que de
rares cas de lymphadénite nécrosante histiocytaire aient été rapportés (maladie de KikuchiFu-
jimoto).

La splénomégalie est fréquente dans le LES, tandis que l'atrophie splénique et I'asplé-

nisme ont été signalés.
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9. Manifestations oculaires :

L'atteinte oculaire est fréquente, et la kératoconjonctivite sicca est fréquemment obser-
vée dans le LES en présence ou en I'absence d'un syndrome de Sjogren secondaire.
Les autres manifestations oculaires sont la vascularite rétinienne, la névrite optique,

l'uvéite, la sclérite, la kératite ulcérative périphérique et I'épisclérite.

VI. Aspects biologiques du LES :

Les examens biologiques revétent un double intérét au cours du lupus : intérét diagnos-
tiqgue puisqu’il existe des criteres consacrés au bilan biologique dans la classification du lu-
pus, et I’intérét pronostique car certaines modifications suivent I’évolutivité de la maladie et

constituent ainsi un parametre objectif d’un grand secours pour le clinicien (61).

A. Le syndrome inflammatoire :

La vitesse de sédimentation est élevée au cours des poussées dans 80 a 100 % des cas.

La protéine C réactive s’éléve peu au cours des poussées évolutives du lupus, sauf en
cas de sérite. Ainsi, les taux trés élevés devant faire rechercher une complication infectieuse.

Les modifications du protidogramme traduisent soit I’existence d’un syndrome inflam-
matoire avec une hyper-alpha-2-globulinémie 30 % des cas.

Une anémie de type inflammatoire, normochrome, normocytaire, en général modérée,

est fréquente (55).

B.Le complément :

40% a 60% des patients atteints d’un LES, développent une hypocomplémentémie, cau-
sée par une activation de la voie classique du complément, et qui se traduit par une baisse du
C4, C3 et CH50.

Cette hypocomplémentémie peut aussi étre d’origine congénitale, par déficit d’un seul

facteur du complément (exemple de la diminution isolée en C4) (61).
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C. Les Auto-anticorps :

Plusieurs auto-anticorps ont été décrits dans le LES, avec une sensibilité et
une spécificité variable.

Il s’agit de véritables marqueurs biologiques du LES aux multiples fonctions : confirma-
tion du diagnostic, évolution et pronostic de la maladie.

e Les anticorps anti-nucléaires (ANN) :

Un ANA positif est observé dans plus de 97 % des cas de LES (62).

Par conséquent, un ANA positif ne confirme pas le diagnostic de LES, mais un ANA né-
gatif le rend nettement moins probable (62).

Un ANA positif doit étre suivi d'une recherche d'auto-anticorps plus spécifiques pour
détecter I'antigéne responsable de I'ANA positif (62).

e Les anticorps anti-ADN natif :

Ils sont présents chez 70 % des sujets lupiques a un moment quelconque de I’évolution
(66 % des lupus actifs, mais 86 % des lupus rénaux actifs) (63).

La recherche des anticorps anti-ADN natif est réalisée par trois biais, le test radio-
immunologique de FARR, 'immunofluorescence sur Crithidia luciliae, ou en test ELISA, et sont
mis en évidence par un fluorescence est homogéne (63).

Ils progressent en corrélation avec I’activité du lupus et constituent un outil de suivi, en
particulier de I’atteinte rénale (63).

> Les antinucléosomes(59) :

Ils sont détectés par ELISA. lls sont présents chez 60 a 80 % des malades, voire plus,
d’ou leur intérét diagnostique supérieur a celui des anti-ADN natif.

Ils sont parfois présents dans le lupus érythémateux spontané en I’absence d’anti-ADN
natif, notamment en dehors d’une poussée évolutive. Leur taux serait plus élevé en cas

d’atteinte glomérulaire ou de poussée évolutive appréciée par I'index SLEDAL.
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> Les anticorps anti-histones (64):

Ils sont recherchés qu’en deuxiéme intention apres négativité des anticorps anti ADN
natif et des anticorps anti-nucléosomes.

Une élévation de ces anticorps refléte en général un lupus induit, notamment médica-
menteux (exemple : sulfasalazine, anti-TNFwx...)

> Les anticorps anti-Sm (64):

IIs sont moins fréquents (20 %) mais tres spécifiques du LES, ce qui les rend quasiment
pathognomoniques de la maladie.

Ils présentent un grand intérét diagnostique, car ils restent élevés en dehors des pous-
sées, avec une sensibilité variable selon les régions, a titre indicatif elle est de 57% en Tunisie.

> Les anticorps anti-SSA et anti-SSB (62):

Les anticorps anti-SSA sont présents dans 30% des lupus spontanés.

Leur fréquence est plus élevée dans certains sous-types cliniques ou clinicobiologiques :
le lupus séronégatif sans AAN et sans anticorps anti-ADN natif, le lupus cutané subaigu, les
lupus et les syndromes lupiques avec déficit congénital en complément (C2 et C4).

Les anticorps anti-SSB sont rares dans le lupus (10%) et constituent habituellement un mar-
queur d'un SGS associé. lls s'observent également aux ages extrémes, soit dans les lupus dé-
butant aprés 55 ans, soit dans le lupus cutané néonatal et le bloc auriculo-ventriculaire con-

génital.

> Sérologie syphilitique (64):
La constatation d’une réaction de Bordet-Wassermann (utilisant une réaction de dévia-
tion du complément avec un antigéne extrait du coeur de boeuf ou cardiolipide) positive con-
trastant avec un test de Nelson (utilisant un antigéne tréponémique) négatif fut a I'origine de

la premiére description des anticorps antiphospholipides.
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Cette dissociation des réactions de la syphilis est connue sous le nom de « fausse séro-
logie syphilitique ».
Actuellement le BW est remplacé par le venereal diseases research laboratory (VDRL), ré-
action d’agglutination dépistant surtout les IgM.
L’antigene utilisé est un mélange de cardiolipide, de phosphatidyl choline et de choles-
térol sous forme de micelles.
La positivité du VDRL contraste avec un treponemal hemagglutination (TPHA) négatif, et
surtout une réaction d’immunofluorescence avec I’antigéne tréponémique négative.
> Anticorps antiphospholipides (59):
Ce sont des auto-AC reconnaissant des phospholipides anioniques ou neutres («vrais»
aPL) et/ou des protéines qui leur sont associées (ex : B2GPI)
On les recherche par I'intermédiaire a trois méthodes :
Le test utilisé pour le dépistage de la syphilis par I’antigéne cardiolipidique (VDRL).
La recherche d’anticoagulant circulant de type lupique (LA).
Le test ELISA permettant un dosage direct des anticorps anticardiolipine ou des
anti cofacteurs protéiques.
La présence de complications thrombo-emboliques ou obstétricales a I'|anamnése ou a
I’examen clinique associé a une preuve biologique permettent de poser le diagnostic SAPL qui

peut étre primaire ou secondaire a une pathologie auto-immun , notamment lupique .
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VII. Les critéres diagnostiques du lupus :

Les critéres de diagnostic du lupus érythémateux systémique (LES) ont été établis par le
College américain de rhumatologie (ACR) en 1982, puis mis a jour en 1997 pour intégrer les
avancées des tests immunologiques modernes. Ces criteres couvrent la plupart des manifes-
tations cliniques observées dans le LES.

Pour diagnostiquer un patient comme étant atteint de LES, il est nécessaire et suffisant
de remplir au moins 4 des 11 critéres, que ce soit simultanément ou successivement, sans
contrainte de temps (65).

Tableau IX : critéeres ACR retenus en 1982 et modifiés en 1987 pour le diagnostic positif de la

maladie Iugigue. 565!

Elupuou malaire en ailes de pap:llon

I

Eruption de lupus discoide

W

PhotosensibDiliteé

Ulcérations buccales ou nasopharvangeées

w b

Polyarthinite non €rosive
Pleusrésic ou péncardite
Atteinte rénale  protémune 0.5 g3 (ou +——) ou cylindres urinaares

Atteinte newrologique - convulsions ou psychose

O % N O

Atteinte hématologique @ andmie hémolytigue avec hyperréticulocytose ou
-leucopénic 4 000/mm “ou - lyvmphopénie 1 S00/mm”’ ou
- thrombopénie 100 000 /mum’
10 Anomalic immunologigue - présence
- d'anticorps anti- DNA nanf ou
- d anticorps anfi- S ou
d anticorps antiphospholipides par 1'un des tests suivants
— Taux anormal d'IgG ou d IgM annicardohipane
— Présence d'un anticoagulant cuculant de type lupique avec une methode
standard
— Fausse sérologie syphilitnigue depuis phas de 6 mois, confinmeée par un test de
Nelson ou une immunofluorescence absorbée.

11 Présence d'un titre anormial d anticorps antinucléaires

Puis révisés en 2012 par le SLICC (Systemic Lupus International Collaborating Clinics) (66).
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Tableau X : Les critéres de classification du LES révisés en 2012 par le SLICC. (66).

Tableau 1 - Critéres de classification SLICC/ACR 2012 du lupus systémique.

Critéres cliniques

Critéres immunologiques

* Lupus cutané algu (rash malaire, lupus bulleux, rash maculopapu-
leux, rash photosensible)

* Lupus cutané chronique (discoide, localisé ou généralisé, verru-
queux, panniculite, muqueux, tumidus, engelure, chevauchement
avec lichen plan)

* Ulcérations orales (palais, bouche, langue) ou nasales

* Alopécie non ccatricielle

* Synovite (= 2 arthrites) ou arthralgies (= 2 articulations) avec
raideur matinale > 30 minutes

« Sérite : pleurésie séche ou liquidienne ou péricardite

* Atteinte rénale : protéinurie/créatininurie = 500 mg/24 h ou
cylindres hématiques

* Atteinte neurologique : convulsions, psychose, multinévrite, neu-
ropathie périphérique ou des nerfs craniens, état confusionnel

* Anémie hémolytique

* Leucopénie {< 4 000/mm”* au moins une fois ou lymphopénie
{< 1 000/mm’ au moins une fois)

* Thrombopénie (< 100 000/mm’ au moins une fois)

= Anticorps antinucléaires a taux significatif
* Anti-ADN natif a taux significatif (si ELISA :exiger
2 fols la limite supérieure de la normale du labora-
toire)
= Anti-Sm
= Antiphospholipides :
o Anticoagulant circulant lupique
o Fausse sérologie syphilitique
o Anticardiolipine a taux moyen ou élevé
o Anti-p2-glycoprotéine |
* Hypocompiémentémie
o3
oC4
o CH50
= Test de Coombs érythrocytaire positif (en F'absence
d'anémie hémolytique)

o

rénale Lpigue ef présence SANA 0w S'onti ADN nanit

Un patient et classd lupus systdavique si -4 crindees done 7 chinigue er 1 VogiQ

Finalement en 2019, I’ACR et ’'EULAR ont proposé une nouvelle classification.

Tableau XI : Classification récente du LES, proposée en 2019 par ’EULAR/ACR (66).

New EULAR/ACR criteria for the classification of SLE
| clinical domains | points || immunologic domains | poiots |

Constitutional domain Antiphospholipld antibody domain

Fever 2 Anticaediolipin 1gG > 40 GPL 2
Cutoneous domain ".M"mp1w’”m

Nor-starring alopecia 2 or lupus anticoagulant

Oral ulcers 2

Subacute cutaneous or discoid lupus 4 Complement protelns domain

Acute cutanecus lupus 6 | LlowGSorlow C4 3
Arthitis domain | lowCondlow C4 4

Synowtis or tenclerness in at least 2 joints 6 Highly specific antibodies doma

Delirium 2 intl-csDNA antibody 6

Psychosis 3 Anti-5m antidody 6
,.,w,,,," — ® RERERENCE Mg o ok, Ao 2520, 2018 ACR/ARH Al Mocing

Pleural il effusion 5 1\ ¥ CUassification dlagnosis crit

or pericar i criteria are not oria
Acute pericarditis B/ A% oattects b = .
w‘ patients classfied as having SLE must have ANA 2 1:830 {entry criterion)

UUW“NO 3 | ¥ Patients must have 3 10 pomnts to be dlassified as SLE

2: Nt m"p':.“" " : ‘ ¥ Items can only be counted for classification if there i no mare lkely cause
Renal domaln | ¥ Only the highest criterion in & given domain counts

Pratelnuriz » 0.5 g/24 he q ¥ SLE classification requires points from at least one cinical domain

Cass M or V lupus nephritis 8

Class Wl or 1V lupus nephrits 10 ~ @Lupusreference
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VIII. L’activité de la maladie :

La détermination précise du niveau d’activité de la maladie est tres importante dans la
mesure ou elle permet d’aboutir a une stratégie thérapeutique bien codifiée et, partant, a une
prise en charge optimale du malade.

Le SLEDAI, le plus courant, classe I'activité en cinq catégories allant, d’inexistante (score
0), légere, modérée, élevée a trés haute (77).

Tableau XII : Score SLEDAI pour I’évaluation de I’activité du LES.
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IX. Les Maladies associées au LES :

Le lupus érythémateux systémique (LES) peut se manifester sous diverses formes et est
souvent associé a d'autres pathologies. Les plus courantes incluent le syndrome des anticorps
antiphospholipides (SAPL) et le syndrome de Gougerot-Sjogren. Il peut également étre lié a
d'autres maladies auto-immunes systémiques plus rares, telles que les myopathies inflamma-

toires et la sclérodermie, ou a des affections localisées d'origine thyroidienne ou musculaire.

A. Le syndrome des anti-phospholipides: (68)

Le syndrome des anticorps antiphospholipides (SAPL) est une maladie auto-immune qui
se manifeste principalement par des événements thromboemboliques, des complications obs-
tétricales et la présence d'anticorps antiphospholipides.

Le diagnostic de SAPL repose sur la présence d'au moins un des deux critéres cliniques
(complications thromboemboliques ou obstétricales) et du critere biologique (présence d'anti-
corps antiphospholipides).

Il est important de noter que, dans le cadre du lupus érythémateux systémique (LES), les
anticorps antiphospholipides peuvent étre présents sans provoquer nécessairement des com-
plications thromboemboliques.

Le SAPL peut-étre primaire, ou secondaire a une pathologie auto-immune. Il est retrouvé

dans 20 a 35% des cas de lupus.

B. Le syndrome de Gougerot-Sjogren (SGS) (69)

Le syndrome de Gougerot-Sjégren (SGS) est une maladie auto-immune systémique dont
le diagnostic est souvent tardif et difficile en raison de la grande diversité de ses manifesta-
tions cliniques. Le SGS peut étre primaire ou associé a une autre maladie auto-immune systé-
mique, comme le lupus érythémateux systémique (LES), ou a une maladie auto-immune spé-

cifique d'un organe.
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Le tableau clinique typique inclut un syndrome sec oculo-buccal, accompagné d'asthé-
nie et de douleurs articulaires et musculaires. Une atteinte systémique est observée chez plus
d'un tiers des patients, et la maladie peut parfois se révéler par la présence d'un lymphome.

L’association du SGS a une autre maladie auto-immune systémique (lupus, polyarthrite
rhumatoide, sclérodermie systémique,...) mérite d’étre identifiée car le SGS et la maladie
autoimmune associée peuvent mutuellement modifier leurs profils cliniques, biologiques et

évolutifs.

X. La prise en charge thérapeutigue :

Malgré les avancées significatives dans la prise en charge du lupus grace a une meilleure
compréhension de sa physiopathologie, aucune thérapie spécifique ne permet encore une
rémission compléte de la maladie.

L'émergence de nouvelles options thérapeutiques, telles que le cyclophosphamide, le
méthotrexate, le rituximab et le belimumab, a toutefois conduit a une amélioration notable du

pronostic et de la survie des patients atteints de LES.

A. Les objectifs :

Le traitement est sélectionné en fonction des systemes organiques impliqués et de la gravité
de l'atteinte, et vise principalement a :
-A court terme :
e Controler efficacement les poussées graves de la maladie.
e Préserver les fonctions vitales.
e Améliorer le confort quotidien du patient.
-A moyen terme :
e Prolonger la rémission le plus possible.
e Prévenir I'évolution vers des formes viscérales graves, notamment cardiaques.

e Lutter contre les manifestations thromboemboliques.
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Fournir un soutien psychologique et faciliter la réinsertion socioprofessionnelle.

-A long terme :

Assurer une bonne qualité de vie.
Minimiser les effets secondaires des traitements.

Prévenir I'athérosclérose précoce et protéger l'appareil cardiovasculaire.

B. Mesures générales :

L'éducation du patient et son adhésion au traitement :

Le patient doit étre formé, bien informé, et encouragé a participer activement a sa
prise en charge thérapeutique.

Il est important d'expliquer au patient le cours probable de son lupus érythémateux
systémique (LES) ainsi que les objectifs thérapeutiques correspondants.

Le patient doit étre capable de reconnaitre de lui-méme les signes cliniques précoces
d'une poussée de la maladie et de consulter en conséquence.

L'éducation doit mettre en évidence les risques associés a l'arrét prématuré du traite-
ment sans avis médical.

Les risques liés a l'utilisation de médicaments susceptibles d'aggraver le lupus ou de

déclencher une poussée doivent étre expliqués en détail.

La photoprotection :

Encourager le port de vétements appropriés tels que des chapeaux et l'utilisation de
creme solaire.

Bien que l'exposition au soleil ne soit pas interdite, il est important d'appliquer une
photoprotection et de limiter I'exposition solaire, en particulier entre 11h et 15h.
Informer le patient que ces mesures sont préventives et ne traitent pas les lésions cu-

tanées existantes.
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Les mesures hygiéno-diététiques :
e Recours a un régime hypocalorique et un régime désodé en cas de corticothérapie pro-
longée >15 mg/j
e Apport du calcium et du bisphosphate pour prévenir I'ostéoporose cortisonique
e La supplémentation en vitamine D chez les patients présentant une carence peut étre
bénéfique pour le controle de la maladie.
e Dans le cas d’une LEC d’origine médicamenteuse, le médicament suspecté doit étre ra-
pidement arrété.
Contraception : Il est recommandé d'utiliser des méthodes contraceptives a base de progesta-
tifs lors de poussées de la maladie ou lors de l'utilisation de médicaments tératogenes tels
que la thalidomide, le mycophénolate mofétil, le cyclophosphamide, etc.
Vaccination : Il est important de se faire vacciner contre le pneumocoque, la grippe et le virus
de I'hépatite B pour prévenir les complications potentielles.
Traitement des infections : Il est crucial de traiter rapidement les foyers infectieux pour éviter
toute complication de la maladie.
Soutien psychologique : Un accompagnement psychologique est essentiel pour assurer une
prise en charge optimale du patient.
La prise en charge des facteurs de risque cardiovasculaire dans le lupus érythémateux est
cruciale, car cette maladie constitue elle-méme un facteur de risque indépendant d'athéros-
clérose, placant ainsi la population atteinte de lupus dans une catégorie a haut risque cardio-
vasculaire.
Pour prévenir I'athérosclérose, plusieurs mesures doivent étre mises en place des le début et
maintenues a long terme :
e Encourager une activité physique réguliére.
e Promouvoir une gestion du poids pour atteindre un poids santé.

e Traiter la dyslipidémie en se concentrant sur la réduction du taux de LDL-cholestérol.
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Effectuer un dépistage systématique et régulier du diabete, en particulier chez les pa-
tients sous traitement par glucocorticoides.

Dépister et controler I'hypertension artérielle si elle est présente.

Encourager l'arrét du tabagisme.

Réduire la corticothérapie dés que I'état clinique le permet, et favoriser les traitements
qui permettent de diminuer la dépendance aux corticostéroides.

Favoriser l'utilisation de I'hydroxychloroquine (HCQ), qui possede des effets antiagré-
gants plaquettaires et bénéfiques sur le profil lipidique.

Recommander l'aspirine a doses antiagrégantes chez les patients adultes atteints de
lupus présentant des anticorps antiphospholipides, recevant une corticothérapie, ou

présentant d'autres facteurs de risque cardiovasculaire.

. Moyens thérapeutiques :

> Les corticoides : (70)

Les glucocorticoides sont administrés sous deux formes principales :

En cas de formes graves, un bolus intraveineux de méthylprednisolone a la dose de 10
mg/kg/jour est administré, suivi d'un traitement d'entretien a base de prednisone a
une posologie de 1 a 2 mg/kg/jour.

Pour les formes mineures ou en cas d'échec du traitement par AINS (anti-
inflammatoires non stéroidiens) et APS (antipaludéens de synthése), les glucocorti-
coides sont prescrits a faible dose (15 a 20 mg/jour), suivis d'une dégression progres-
sive une fois la poussée controlée.

L'utilisation prolongée et a fortes doses des corticoides est associée a des effets indési-

rables sévéres, notamment des infections, une ostéoporose, une ostéonécrose aseptique, une

redistribution facio-tronculaire des graisses avec amyotrophie des membres, une hyperten-

sion artérielle, une dyslipidémie et une accélération de I'athérosclérose.
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Une alimentation adaptée, contrélée en sel et restreignant les apports caloriques et gluci-
diques, est nécessaire. Pour limiter I'ostéoporose induite par les corticoides, il est important
d'optimiser les apports en calcium et en vitamine D.

> Les salicylés et les anti-inflammatoires non stéroidiens :(71)

L'aspirine, a une dose de 2 a 4 g par jour, et surtout les anti-inflammatoires non sté-
roidiens (AINS), sont bénéfiques dans le traitement des formes articulaires mineures du lupus
érythémateux systémique (LES). Cependant, il est crucial de vérifier I'absence d'atteinte rénale
avant leur administration.

Chez les patients atteints de lupus présentant une atteinte rénale, il convient d'utiliser
les AINS avec prudence en raison du risque d'aggravation de l'insuffisance rénale, résultant
des changements hémodynamiques intra-rénaux induits par ces médicaments.

L'ibuproféne est contre-indiqué dans le lupus en raison du risque de méningite asep-
tiqgue. De plus, certains AINS peuvent étre photosensibilisants, en particulier ceux utilisés en
application locale.

> Antipaludéens de synthése: (72)

Une classe médicamenteuse largement utilisée pour ses effets anti-inflammatoires, avec
des propriétés immuno-modulatrices et photoprotectrices, repose principalement sur son
activité lysosomale (pH) et son role dans l'autophagie. Ces médicaments interagissent avec la
stabilité membranaire, modifient les voies de signalisation et l'activité transcriptionnelle, ce
qui peut entrainer une inhibition de la production de cytokines et d'autres molécules pro-
inflammatoires. En plus de leur activité hypolipémiante, ils sont efficaces dans la prévention
des manifestations thrombotiques.

Indiqués dans les cas de lupus avec manifestations générales, cutanées et articulaires,
les anti-paludéens de synthése (APS) sont largement utilisés en raison de leur faible co(t et de

leurs nombreux avantages. Cependant, ils comportent des risques et nécessitent une surveil-
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lance étroite, avec un électrocardiogramme et un examen ophtalmologique avant le début du
traitement, suivis d'une surveillance réguliere.
Deux molécules sont couramment utilisées :
e L'hydroxychloroquine (Plaquénil®) : En traitement d'attaque de 200 a 400 mg par jour,
sans dépasser 7 mg/kg/jour, et en traitement d'entretien de 100 a 200 mg par jour.
e La chloroquine (Nivaquine®) : En traitement d'attaque de 200 a 300 mg par jour, sans
dépasser 3,5 mg/kg/jour, et en traitement d'entretien de 100 a 150 mg par jour.
L'hydroxychloroquine est recommandée a long terme pour tous les patients atteints de
lupus érythémateux systémique en raison de sa moindre toxicité par rapport a la chloroquine,
bien que cette derniére soit plus efficace.

> Les immunosuppresseurs :

Ces médicaments sont prescrits pour améliorer le contréle du lupus érythémateux sys-
témique (LES) chez les patients qui ne répondent pas adéquatement aux glucocorticoides, ou
pour réduire la dépendance a ces derniers chez les patients corticodépendants ou ceux pré-
sentant des effets indésirables des corticoides. lls peuvent également étre utilisés pour dimi-
nuer le risque de rechute de la maladie.

Cependant, leur utilisation est limitée en raison des risques infectieux, oncogénes a long
terme, et du risque de stérilité associé a certains médicaments. Dans la mesure du possible,
leur prescription est réservée aux cas de LES présentant des atteintes viscérales graves, en

particulier rénales et neurologiques centrales.
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Quel immunosuppresseur?

METHOTREXATE
~ANTIMETABOLITES: O —; AZATHIOPRINE: Imurel

MYCOPHENOLATE MOFETIL: cellcept

CICLOSPORINE A: Néoral
# INHIBITEURS S — TACROLIMUS: Prograf

DES LYMPHOCYTES T:

»~ ALKYLANTS:

[cicLoPHOSPHAMIDE: Endoxan |

Délai moyen pour obtenir une dose d’équivalent prednisone <a 10 mg/j varie de
4 mois pour le MMF et I’AZA vs 6,5 mois pour le MTX.

Galor A, et al. Ophthalmology. 2008;115(10). Daniel E, et al. Am J ophth. 2010;149(3)
Pasadhika S, et al. Am J ophth. 2009;148(4). Rathinam SR, et al. Ophthalmology. 2014;121(10)

Figure 20 : Schéma représentant les principales classes d’immunosuppresseurs disponibles.

Parmi les immunosuppresseurs les plus couramment utilisés pour traiter le lupus érythéma-

teux systémique (LES), on retrouve :

Cyclophosphamide (Endoxan®) (71) : Cet agent alkylant est largement utilisé dans les
formes graves de lupus avec atteintes rénales et neurologiques. Des protocoles de bo-
lus intraveineux mensuels ont démontré leur efficacité. Cependant, il peut entrainer
des effets indésirables majeurs, notamment gastro-intestinaux, gonadiques et une
toxicité vésicale, qui peuvent étre atténués par une hyperhydratation parentérale et
l'utilisation de Mesna pour protéger la muqueuse vésicale.

Azathioprine (Imurel®) (73) : Utilisé en relais au cyclophosphamide, principalement
dans les formes rénales et neurologiques, ainsi que dans les formes graves corticodé-
pendantes et corticorésistantes. Son efficacité a long terme dans la prévention des re-
chutes n'est pas clairement prouvée. La posologie habituelle est de 2 a 3 mg/kg/jour.
Mycophénolate de mofétil (Cellcept®) (74): Utilisé avec succés dans le traitement des
maladies auto-immunes, il est souvent prescrit en premiéere intention ou en relais au
cyclophosphamide. 1l peut étre plus efficace et moins toxique que le cyclophospha-

mide dans le traitement de la néphropathie lupique sévére. Les effets secondaires les
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plus fréquents sont une gastrite, une leucopénie et un risque accru d'infections.
Contre-indiqué pendant la grossesse, la posologie est généralement de 2 g/jour, ajus-
tée progressivement.

Méthotrexate : Bien qu'il n'ait pas I'AMM pour le LES, le méthotrexate est parfois utilisé
avec succes pour traiter les manifestations articulaires ou myositiques du LES a la dose
de 15 a 20 mg/semaine.

Inhibiteurs des calcineurines : Cyclosporine A et Tacrolimus : Ces médicaments ont
montré leur efficacité dans le traitement des glomérulonéphrites prolifératives et
d'autres formes graves de lupus. lls nécessitent une surveillance étroite pour limiter les
effets indésirables.

Biothérapies (75) : Les biothérapies, telles que le Belimumab, le Rituximab,
I'Ocrelizumab et I'Epratuzumab, ciblent spécifiquement le systéme immunitaire et ont
démontré leur efficacité dans le traitement du LES. Ces traitements sont souvent utili-

sés en relais lorsque d'autres traitements ont échoué.

Les thérapies ciblant les lymphocytes B, telles que I'Epratuzumab et I'Abetimus, ainsi que

celles visant les lymphocytes T, comme |'Abatacept, sont également en cours d'étude pour le

traitement du LES.
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Figure 21 : Schéma des différentes biothérapies et leur cibles thérapeutiques.

D. Les indications : (76)

Nous disposons d'un éventail étendu de traitements adaptés aux diverses manifesta-
tions et gravités du lupus. Il est évident qu'un diagnostic rapide et un traitement précoce peu-
vent réduire le risque de mortalité et de séquelles, surtout dans les cas graves mettant en jeu
le pronostic vital.

En régle générale, les formes légeres du lupus répondent favorablement aux anti-
inflammatoires non stéroidiens (AINS) a faible dose, souvent associés aux antipaludéens de
synthése (APS). En revanche, les formes sévéres exigent généralement une augmentation de la

dose des corticoides, avec ou sans l'adjonction d'immunosuppresseurs.
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1. Traitement de fond: (77)

Face a cette maladie chronique caractérisée par des périodes de poussées suivies de ré-
missions, un traitement d'entretien s'appuyant sur les antipaludéens de synthese (APS), éven-
tuellement associés a une corticothérapie orale, est essentiel pour prévenir les poussées et
réduire les effets secondaires.

Les principales contre-indications a l'utilisation des APS sont liées a la toxicité réti-
nienne, soulignant ainsi l'importance d'une surveillance réguliére.

La corticothérapie systémique est réservée au traitement des poussées et doit étre utili-

sée avec précaution en raison de ses effets secondaires potentiels.

2. Traitement des poussées: (78)

a. Formes mineures:

Ces formes se caractérisent principalement par des atteintes cutanées et articulaires et
nécessitent un traitement de fond efficace a base d'hydroxychloroquine et de corticoides a
faible dose.

-Pour les atteintes cutanées :
= Le traitement de la poussée repose sur la prévention (photoprotection et arrét
du tabac), associée a l'utilisation de I'hydroxychloroquine.
= Un traitement dermatologique spécifique peut étre envisagé, tel que le tacroli-
mus en application locale, la thalidomide et/ou le méthotrexate, voire le beli-
mumab en cas de résistance de la maladie.
Il convient d'éviter l'utilisation prolongée de corticoides locaux, susceptible d'entrainer
une atrophie cutanée irréversible.
-Formes articulaires :
Les atteintes articulaires sont généralement traitées avec des anti-inflammatoires non sté-

roidiens (AINS), souvent en association avec de I'hydroxychloroquine dans certains cas.
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En cas de résistance, une corticothérapie a faible dose (15-20 mg/j de prednisone) peut
étre ajoutée. Pour les patients corticodépendants, un traitement par belimumab peut étre en-
visagé.

b. Formes graves :

Les formes graves du lupus nécessitent un traitement en deux phases :

- Phase d'induction (3 a 6 mois) : Cette phase vise a controler l'inflammation et a réduire
le risque de mortalité. Elle implique généralement I'administration d'un bolus de mé-
thylprednisolone a une dose de 15 mg/kg/j (SOLUMEDROL 1g IV), suivi d'une cortico-
thérapie orale a forte dose de 0,5 a 1 mg/kg/j (prednisone), avec une dégression pro-
gressive. Dans les cas d'atteintes séveres, comme la glomérulonéphrite stade Ill/IV ou
les atteintes neurologiques, un immunosuppresseur tel que le cyclophosphamide (EN-
DOXAN®) en intraveineux ou le mycophénolate mofétil (CELLCEPT®) par voie orale peut
étre indiqué.

- Phase d'entretien (minimum 3 ans) : Cette phase vise a prévenir les séquelles et les re-
chutes de la maladie. Le traitement repose sur une combinaison d'hydroxychloroquine
(PLAQUENIL®) et d'un immunosuppresseur tel que I'azathioprine (IMUREL®) ou le myco-

phénolate mofétil.

XI. Evolution et pronostic :(79)

Malgré les progres réalisés dans les options thérapeutiques du LES et une meilleure
compréhension du processus pathologique, les patients atteints continuent de faire face a une
morbidité importante et a un risque élevé de déces. Les taux de survie se situent générale-
ment entre 85 et 90 % au cours des dix premiéres années de la maladie. Les principales
causes de déces comprennent les maladies cardiovasculaires, les infections et les atteintes
rénales.

Un diagnostic précoce, suivi d'une thérapie visant a prévenir les lésions organiques, ain-

si qu'une surveillance et un dépistage réguliers des complications cardiovasculaires et des
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infections, peuvent contribuer a améliorer ces résultats. Certains facteurs sont associés a un
pronostic moins favorable dans le LES, tels que I'origine afro-américaine, la présence de ma-
ladie rénale, le sexe masculin, un age avancé au moment du diagnostic, I'hypertension arté-
rielle, un statut socio-économique moins favorable, la présence du syndrome des anticorps

antiphospholipides et une activité globale élevée de la maladie.
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DISCUSSION DE NOS RESULTATS A LA LUMIERE DE LA LITTERATURE :

. L’age movyen :

Dans notre étude seuls les cas de lupus avec manifestations cardiaques ont été
rapportés

L’age moyen de survenue des manifestations cardiaque chez les malades lupiques dans
notre série était de 37.9 ans ce qui concorde avec le résultat trouvé dans I’étude de Ertao Jia
et al (33) ou ’dge moyen était de 37.32 ans.

Une moyenne d’age un peu plus élevée a été enregistrée dans les études de Khadijatou
Ly et al, (81) (36.18 ans) et un peu plus basse 31.8 ans dans la série tunisienne (80) 27.9 ans
dans I’étude de Iba Ba et al (82).

Cette différence peut étre expliquée par la diversité de I’origine ethnique.

Tableau XIll : Tableau comparatif de I’age moyen des malades lupiques porteurs de manifes-
tations cardiaques entre les différentes séries.

Auteur Pays (durée de Nombre de pa- L'age moyen L’intervalle d'age
I’étude ) tient
Khadijatou Ly et  Sénégal (Février 50 36.18 ans 30-39 ans
al (81) 2011 etJuin
2012)
Ertao Jia et al(33) Chine (Entre Mai 339 37.32ans = ———————-
2005 et Mai
2017)
Sameh Sayhi et Tunisie (Entre 42 31.8 ans 16-80 ans
al (80) Janvier 2016 et
Juin 2018)
Iba Ba et al(82) Gabon 30 27.9ans = ———————
(Entre07/2002 a
04/2020)
Notre série Maroc (Entre 18 37.9 21-80 ans
Janvier 2020 et
Mai 2024)
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Il. Le sexe :

Dans notre série, le sexe féminin est prédominant, avec un rapport hommes-femmes de
0.28. Cette constatation cadre avec les données de la littérature rapportant que la fréquence
du lupus érythémateux est plus élevée, sous tous ses formes, chez les femmes.

Ce résultat est expliqué par la survenue plus fréquente du lupus érythémateux systé-
mique chez la femme.

Tableau XIV : Tableau comparatif du sexe des malades lupiques présentant des manifestations
cardiaques entre les différentes séries.

Auteur Nombre de pa- Femme Homme Sexe Ratio H/F
tients
Khadijatou Ly et 50 46 4 0.09
al (81)
Ertao Jia et al(33) 339 308 31 0.100
Sameh Sayhi et al 42 33 9 0.27
(80)
Notre série 18 14 4 0.28

lll. La symptomatologie fonctionnelle :

Les signes fonctionnels dans notre étude étaient prédominés par la dyspnée retrouvée
chez 55.5% de nos malades suivis de la douleur thoracique présente seulement chez 38.8%
des cas, ce qui communique avec les résultats de I'étude sénégalaise et gabonaise mais avec
un moindre effectif.

Dans I'étude Tunisienne la symptomatologie était plutdot dominée par la douleur thora-

cique.
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Tableau XV : Tableau comparatif de la symptomatologie clinique des malades lupiques
présentant des manifestations cardiaques entre les différentes séries.

Les signes cli- Khadijatou Ly Sameh Sayhi et Iba Ba et al(82) Notre série
nigues et al (81) al (80)
La douleur thora- 14 % 43% @ - 38.8%
cique
La dyspnée 26% @ - 33.34% 55.5%
Les palpitations 22% @ ————— e 16.6%

IV. Les données de I’examen clinique :

Les données de I’examen clinique différent entre notre étude et celle de khadijatou Ly
(81) et al comme I'objective le tableau ci-dessous.
Ces résultats peuvent étre expliqués essentiellement par le délai diagnostique.

Tableau XVI : Tableau comparatif des données de I’examen clinique entre notre série et celle
de Khadijatou et al. (81)

Les données de I’examen Khadijatou Ly et al (81) Notre série
clinique

Tachycardie 20(40%) 5(27.7%)
Assourdissement des BDC 14(28%) 1(5.5%)
oMmlI 6(12%) 3(16.6%)
TSVJ 20 (40%) 2(11.1%)
HMG 3(6%) 1(5.5%)
Souffle cardiaque 7 (14%) 4(22.2%)

V. Les manifestations cardiaques :

L’atteinte péricardique était la plus fréquente chez nos malades avec un pourcentage de
66.6% ce qui rejoint les données de la littérature notamment les études Tunisienne, Sénéga-

laise et Gabonaise.
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En revanche dans I’étude chinoise les troubles du rythme et de conduction sont prédo-
minants.

Hormis I’étude Gabonaise ou la myocardite était la 2eme atteinte par ordre de fré-
quence, I'atteinte valvulaire et I’'HTP venaient en 2éme position dans les différentes études
suivie de I’atteinte myocardique.

Tableau XVII : Tableau comparatif des manifestations cardiagues entre les différentes séries.

Manifestations Péricardite Atteinte myo-  Atteinte valvu- HTP Trouble du
cardiaques cardique laire rythme ou de
conduction
Khadijatou Ly et 38% (19) 6% (3) 18% (9) 16% (8) 2% (1)
al (81)
Ertao Jia et al(33) 20.94 %(71) 12.68%(43) 34.51%(117) 33.62%(114) 36.87 %(125)
Iba Ba et al(82) 73.34% (22) 13.34% (4) 0.03% (1) 10%(3) = ————
Sameh Sayhi et al 55% (23) 2.3%(1) 21% (9) 38% (16) 0
(80)
Notre série 66.6 % (12) 11.1 %(2) 44 .4 %(8) 11.1 % (2) 22.2 %(4)

A. La péricardite :

Dans notre série, I’épanchement péricardique de faible abondance était le plus présent
chez les malades 44.4% suivi de I’épanchement de moyenne puis de grande abondance ce qui
est en accord total avec les données d la littérature.

La Tamponnade est trés peu fréquente.

Tableau XVIII : Tableau comparatif de I’abondance de la péricardite entre les différentes

séries.
Auteur Epanchement de Epanchement de Epanchement de Tamponnade
Faible abonance moyenne abon- grande abondance
dance
Khadijatou Ly et al 73.68%(14) 21.05%(4) 5.26%(1) 10.52%(2)
(81)
Sameh Sayhi et al Non précise Non précise Non précise 4.34% (1)
(80)
Notre série 44.4%(8) 16.6%(3) 0% 11.1%(2)
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B. L’atteinte myocardique :

Dans I’étude de Khadijatou et al comme dans notre travail, la CMD était le seul stade
présent de I'atteinte myocardique retrouvée chez 11.1% et 6% des cas respectivement, alors
que dans I’étude chinoise et Gabonaise 43 et 4 cas de myocardite lupique ont été rapportée
respectivement.

Dans I’étude de Sameh Sayhi et al 1 seul cas de myocardite lupique était enregistré.

Tableau XIX : Tableau comparatif du type de I’atteinte myocardigue entre les différentes

séries.

Auteur Myocardite CMD
Khadijatou Ly et al (81) 0 6%(3)
Sameh Sayhi et al (80) 2.38%(1) 0

Iba Ba et al(82) 13.34% (4) 0
Ertao Jia et al(33) 12.68%(43) 0
Notre série 0 11.1%(2)

C. L’atteinte valvulaire :

La régurgitation valvulaire prédominante dans notre étude rejoint les données de la lit-
térature.

Le type d’atteinte valvulaire dans notre série est en désaccord avec ceux de I'étude Sé-
négalaise ou I'insuffisance pulmonaire est la plus fréquente, notée chez 4 malades suivie de
I'IM,.

Alors que dans notre série aucun cas d’'IP n’a été enregistré contre 5 cas d’IM.

NB : I'atteinte valvulaire est sous-estimée dans I'étude sénégalais vue que ’ETT n’est

pas toujours réalisée dans le cadre du bilan d’activité chez les malades lupiques.
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Tableau XX : Tableau comparatif du type de I’atteinte valvulaire entre les différentes séries.

Auteur IM IT IP 1Ao RM
Khadijatou Ly 33.33%(3) 22.22 %(2) 44.44%(4) 0 0
et al (81)
Notre série 27.7%(5) 5.5%(1) 0 5.5%(1) 5.5%(1)

VI. Les manifestations extra-cardiagues associées:

L’atteinte articulaire, rénale, pleuropulmonaires et cutanéo-muqueuse représentaient les
manifestations extracardiaques les plus notées dans les différentes séries.

Dans notre étude, on rapporte un pourcentage plus élevé d’altération de Il'atteinte arti-
culaire, I'atteinte cutanéomuqueuse et I’atteinte hématologique.

Tableau IXXI : Tableau comparatif des différentes manifestations extracardiagues entre les
différentes séries.

Auteur Sameh Sayhi et al (80) Khadijatou Ly et al Notre série
(81)
AEG 36% 42% 55.5%
Atteinte cutanéomu- 74% 100% 72%
queuses
Atteinte articulaire 66% 38% 77.7%
Néphropathie lupique 43% 52% 50%
Atteinte des séreuses 43% 88% 50%
Atteinte hématolo- 38% 42% 72.2%
gique
Atteinte neurologique 14 @ - 11.1%
Atteinte thrombo- 0% @ e 16.6%
embolique
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VIl. L’atteinte immunologique :

Les résultats de I’étude immunologique chez nos malades sont similaires a ceux de
I’étude Gabonaise prédominés par la positivité des AAN suivis des AC anti-DNA natif, Ac an-
tiSM spécifiques au LES.

Tableau XXII : Tableau comparatif de I’étude immunologique entre notre série et I’étude Ga-

bonaise.
Auteur Iba Ba et al(82) Notre étude
AAN 93.1% 89%

Ac anti DNA natif 82.7% 88.8%
Ac anti-Sm 31% 38.8%
Ac anti SSA 34.3% 38.8%
Ac anti SSB 10.3% 27.7%

VIIl. La prise en charge thérapeutique :

La corticothérapie et les APS représentent le pilier de la PEC thérapeutique dans les dif-
férentes études, prescrits chez la majorité des patients.

La particularité chez les malades présentant une atteinte cardiaque est I'usage des diu-
rétiques, AVK a un pourcentage plus marqué.

Dans notre série, il y’avait plus de recours a 'usage des immunosuppresseurs ; cette
donnée est expliquée par I’association fréquente de l'atteinte rénale a I'atteinte cardiaque

chez nos malades.

Tableau XXIIl : Tableau comparatif de la PEC thérapeutigue entre les différentes séries.

TTT Khadijatou Ly et al Iba Ba et al(82) Notre série
(81)

La corticothérapie orale 100% 100% 83.3%
Les APS 100% 60% 100%
Immunosuppresseurs 14% 13.34% 38.8%
IEC 32% -—— 44.4%
Diurétiques 20% -——- 38.8%
AVK 4% — 27.7
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IX. L’évolution des malades :

L’évolution de nos malades était majoritairement favorable, ce qui concorde avec les ré-
sultats enregistrés dans les études Sénégalaise (81) et Gabonaise (82) . Les déces et les com-
plications survenaient généralement chez des malades polypathologiques.

Tableau XXIV : Tableau comparatif de I’évolution des malades entre les différentes séries.

Evolution Khadijatou Ly et al Iba Ba et al(82) Notre série
(81)
Favorable 75% 81% 72.2%
Défavorable 25% 19% 27.7%
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Le lupus érythémateux systémique (LES) illustre parfaitement les maladies auto-
immunes non spécifiques d'organe, touchant principalement les jeunes femmes en age de
procréer. Les atteintes cardiaques, souvent survenues lors de phases inflammatoires, jouent
un role déterminant dans la prise en charge de cette maladie. Elles peuvent affecter diverses
parties du coeur, avec une prédominance notable pour l'atteinte du péricarde.

Il est primordial de réaliser des échocardiographies réguliéres lors de chaque poussée
de la maladie afin de détecter d'éventuelles atteintes cardiaques qui pourraient étre asympto-
matiques. La préservation de la santé cardiovasculaire est une priorité dans la gestion globale
des patients atteints de lupus, visant a prévenir les complications précoces telles que l'athé-
rosclérose.

En cas de poussée sévere du lupus avec des complications cardiaques graves comme
une tamponnade ou une cardiomyopathie dilatée en décompensation, une intervention médi-
cale rapide et coordonnée, impliquant des spécialistes tels que les cardiologues et les inter-
nistes, est essentielle pour préserver la vie du patient.

Le traitement des atteintes cardiaques du lupus comprend a la fois des approches con-
ventionnelles telles que les antipaludéens de synthése, la corticothérapie et les immunosup-
presseurs, ainsi que des traitements spécifiques pour les problemes cardiagues comme les
anticoagulants, les digitaliques et les statines.

De plus, les avancées dans le domaine de la biothérapie ouvrent de nouvelles perspec-
tives prometteuses pour le traitement des patients atteints de LES avec des manifestations

cardiaques.
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RESUME

Introduction : Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune
complexe qui n'est pas spécifiqgue a un organe et dont |'étiopathogénie reste incertaine.
L’atteinte des diverses structures cardiaques est courante et influence de maniére significative
le pronostic de la maladie.

Objectif : Ce travail vise a mettre en lumiere les différentes manifestations cardiaques du
lupus érythémateux systémique (LES), a en évaluer la fréquence, et a présenter les traitements
utilisés pour leur prise en charge.

Matériels et méthodes : Il s'agit d'une étude rétrospective descriptive réalisée sur une
période de 4 ans et 5 mois, du Ter janvier 2020 au mai 2024, au service de Médecine Interne
de I'Hopital Militaire Avicenne de Marrakech. L'étude inclut des patients atteints de lupus pré-
sentant au moins une atteinte cardiaque liée a la maladie. Les données ont été collectées a
I'aide d'une fiche d'exploitation préétablie et analysées a l'aide des logiciels Microsoft Excel
2019.

Résultats : Dix-huit patients ont été inclus, avec une moyenne d'age de 37.9 ans et un
sexe ratio de 0.28. Chez 3 patients, I'atteinte cardiaque a révélé la maladie.

L'atteinte péricardique était la plus fréquente, observée dans 66.6 % des cas : 8 patients
avaient un épanchement péricardique de faible abondance, 3 de moyenne abondance. Deux
patients ont présenté une tamponnade, et ont été traités par drainage chirurgical.

L'atteinte valvulaire était présente chez 44.4 % des patients, avec une prédominance de
I'insuffisance mitrale, observée chez 5 patients.

La cardiomyopathie dilatée a été retrouvée chez 11.1% des patients. L'hypertension pul-

monaire (HTP) a été notée chez 5.5% des patients, étant modérée dans la plupart des cas.
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Un patient a recu un bolus de méthylprednisolone, et 83.3 % ont été traités par cortico-
thérapie orale et 100% par antipaludéens de synthese. Deux ont recu des immunosuppres-
seurs en raison de l'association de I'atteinte cardiaque et rénale.

Un traitement spécifique de l'atteinte cardiaque, comprenant des diurétiques et des an-
ticoagulants oraux (AVK), a été administré respectivement a 7 et 5 patients.

Conclusion : les manifestations cardio-vasculaires du lupus érythémateux systémique
présentent une diversité significative, affectant différentes parties du coeur et jouant un role
crucial dans la gestion globale de la maladie. Il est crucial d'établir un diagnostic précoce et
d'adapter le traitement en conséquence. Une collaboration étroite entre les spécialistes en
médecine interne et en cardiologie est essentielle pour assurer une prise en charge optimale

des patients.
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Summary

Introduction: Systemic lupus erythematosus (SLE) is a complex autoimmune disease that
is not organ-specific and whose etiopathogenesis remains uncertain. Involvement of various
cardiac structures is common and significantly influences the prognosis of the disease.

Objective: The aim of this work is to highlight the various cardiac manifestations of sys-
temic lupus erythematosus (SLE), to assess their frequency in a Moroccan population, and to
present the treatments used for their management.

Materials and methods: This was a retrospective descriptive study carried out over a pe-
riod of 4 years and 5 months, from January 1 2020, to May 2024, in the Internal Medicine De-
partment of the Avicenne Military Hospital in Marrakech. The study includes lupus patients
with at least one disease-related cardiac involvement. Data were collected using a pre-
established log sheet and analyzed using Microsoft Excel 2019 software.

Results: Eighteen patients were included, with a mean age of 37.9 years and a sex ratio
of 0.28. In 3 patients, cardiac involvement revealed the disease.

Pericardial involvement was the most frequent, observed in 66.6% of cases: 8 patients
had a low-abundance pericardial effusion, 3 medium-abundance. Two patients presented with
tamponade and were treated by surgical drainage.

Valvular involvement was present in 44.4% of patients, with mitral insufficiency predo-
minating in 5.

Dilated cardiomyopathy was found in 11.1% of patients. Pulmonary hypertension (PH)
was noted in 5.5% of patients, being moderate in most cases.

One patient received a bolus of methylprednisolone, and 83.3% were treated with oral
corticosteroids and 100% with synthetic antimalarials. Two patients received immunosuppres-
sive therapy due to the combination of cardiac and renal involvement.

Specific treatment for cardiac involvement, including diuretics and oral anticoagulants

(VKA), was administered to 7 and 5 patients respectively.
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Conclusion: the cardiac implications of systemic lupus erythematosus present a signifi-
cant diversity, affecting different parts of the heart and playing a crucial role in the overall
management of the disease. Early diagnosis and appropriate treatment are crucial. Close col-
laboration between internal medicine and cardiology specialists is essential to ensure optimal

patient management.
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Fiche d’exploitation : Les manifestations cardiaques au cours lupus érythémateux systémique

A/ Données épidémiologigues :

1.ldentité : IP+ AH

Nom: Prénom :
2. Age:
3.Sexe: masculin O féminin O
4. Statut marital : célibataire O marié(e) O  veuf (ve) O divorcé(e) O
5. Origine :  Urbain O Rural O

6. Profession :
7. Niveau d’instruction :

8. couverture sociale : RAMED O CNSS O CNOPS O Aucune O

B/ Données cliniques :

|. Antécédents :

1.1 Personnels : — Médicaux : Diabete O HTA O Dyslipidémie O Hyperuricémie
O Autre O

= Chirurgicaux :

— Prise medicamenteuse : Non O Oui O Préciser:
— Toxico-Allergiques : Tabagisme O Alcoolisme O Autres: O
— Gynéco-obstétricaux : Avortement spontané O Ménopause O

Contraception O
cestro-progestative O
1.2 Familiaux : Antécédent de lupus : Oui O Non O
Autre maladie auto immune : Non O Oui O

Il. Le diagnostic du lupus érythémateux systémique :
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-les critéres menant a retenir le diagnostic : (criteres d ‘ACR)
Rash malaire (vespertilio) O
Lupus discoide O
Photosensibilité O
Ulcérations buccales O
Polyarthrite non erosive [
Pleurésie ou péricardite O
Atteinte rénale : protéinurie > 0,5 g/24h ou cylindrurie O
Convulsions ou psychose [
Atteinte hématologique: a) anémie hémolytique O
b) ou leucopénie : < 4.000/mm3 O
¢) ou lymphopénie : < 1.500/mm3 O
d) ou thrombopénie : < 100.000/mm3 O
Anomalie immunologique : a) anticorps anti-DNA natifs O
b) ou anticorps anti-Sm O
¢) ou présence d’un anticoagulant circulant lupique, O
d) ou fausse sérologie syphilitique, O
e)ou taux sérique élevé d’lgG ou d’IgM anticardiolipine O
Présence d’un taux anormal d’anticorps antinucléaires en I’absence de médicament induc-

teur O

lll. les manifestations cardiaques de la maladie :

-Manifestations clinigues :

- Signes fonctionnels : Mode d’installation Aigu O Progressif O

Douleur thoracique O

Position antalgique O
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Toux O
Dyspnée stade | de NYHA O stade Il de NY-
HA O
stade Ill de NYHA O stade IV de
NYHA O
Palpitations O
Syncope O
Autres: O
— Signes physiques :
a. Signes généraux : FC= bat/min FR=  ¢/min TA= mm/hg Température=
°C
b. Les bruits du coeur :  Assourdis O diminués O bien percus O
Réguliers O Irréguliers O
Eclat de B1 FM O FT O Non O
Eclatde B2 FA O FP O NonO
c.Frottement péricardique : Oui O Non O
d.Souffle : Oui O Non O
e.Hépatomégalie: Oui 0O Non O
f.CEdémes des Ml :  Oui O Non O
g.Ascite:  Oui O Non O
H.Etat d’anasarque : Oui O Non O
I.Turgescence spontanée des veines jugulaires :  Oui O Non O
g.Poumon: Rales Crépitants O Sibilants O sd pleural liquidien O
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IV. les Manifestations extra-cardiaques de la maladie :

a. Manifestations générales :

Fievre O Asthénie O Amaigrissement [ Anorexie [
b. Manifestations cutanéo-muqueuses :  Oui O Non O
—lupus aigu : Erytheme en vespertlio O Ulcérations bucopharyngées O
-lupus subaigu : Photosensibilité O Eruption disséminée annulaire ou psoriasi-
forme O
-lupus chronique : Lupus discoide O Lupus-engelures O
Panniculite lupique O Lupus tumidus O
-lésions vasculaires : syndrome de Raynaud 0O Purpura vasculaire O
Livedo O Erytheme palmaire O
-Alopécie : Oui O Non 0O Autres O
¢ .Manifestations rhumatologiques: Oui 0O Non O
-Articulaires :  Arthralgie O Oligo-arthrite

O Poly-arthrite O
—Musculaires : Myalgie O Myosite O
d.Manifestations rénales : Oui O Non O
-Protéinurie de 24 heures=

-Hématurie O

-Fonction rénale :  urémie= créatininémie=

-Biopsie rénale : Faite O Non faite O Si faite Ré-
sultat :
e. Manifestations neurologiques : Oui O Non O

-Asymptomatique O
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-Symptomatique : Crises comitiales O Troubles
psychiques O
Déficit central O Autre
f.Atteinte digestive : Oui O Non O
Douleurs abdominals O Ascite O
Ulcérations gastro-intestinales 0O Pancréatite 0O
Ischémie intestinale O Hépatite O
g. Atteinte ophtalmologique : Oui O Non O
Conjonctivite O Vascularite rétinienne O (Edéme papillaire O
h. Aires ganglionnaires : Adénopathies périphériques : Oui O Non O
Aires :
I.Manifestations respiratoires : Oui O Non O
Pleurésie O pneumopathie O
j-Manifestations vasculaires : Oui O Non O
Phénomene de Raynaud 0O HTA O
Trombose artérielle ou veineuse O
K.Association a une autre connectivite : Oui O Non OO

Syndrome de Gougerot-Sjogren O Polyar-
thrite rhumatoide O
Dermatomyosite O

Autre :

C/ Données paracliniques :

. Examens biologique :

a)Hémogramme (atteinte hématologique) :
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HB = g/dI GB= /mm3 Plaguettes= VGM= TCMH= PNN= lymph=
b) Bilan rénal : - Urée= Créatinine =
- Protéinurie : Positive O Négative O Chiffre :
-Compte d’Addis : Normal O Pathologique O
Cylindres O Hématurie O leucocyturie O
-PBR: Classel O Classell O Classe lll O
Classe IV O ClasseV O Classe VI O
c)Biochimie : GAJ= HBA1G=
Na+= K+= Cl-=
CT= HDL= LDL= TG=
d) Bilan hépatique : Normal O cytolyse O autre :
e) Bilan d’hémostase : Normal O trouble d’hémostase O
f)Bilan inflammatoire : VS (chiffre) : normale O accélérée O
Fibrinémie=

Electrophorése des protéines plasmatiques :

g) Sérologies : TPHA (-) O (+) O VDRL (<) O(+) O
HIV O HvC O Ag Hbs O
h)iImmunologie : Ac anti-nucléaire O Ac anti-DNA natif O Ac anti-SM O
Ac anti-SSA O Ac anti-SB O Lupus anticoagulant O
Ac anti cardiolipine O Ac anti-B2 glycoprotéine O Anti

thrombine 0O

Il. Electrocardiogramme de surface :

-Rythme: Sinusal O Non sinusal O
Régulier O Irrégulier O
- Fréquence cardiaque: Normale O Tachycardie O Bradycardie O

-Microvoltage

929



Les manifestations cardio-vasculaires du lupus.

-Axe QRS
- Trouble du rythme supra-ventriculaire: Non O Oui O Type:
- Trouble de conduction: Oui O Non O

Bloc de branche gauche O

Bloc de branche droit O

Hemi-bloc anterieur gauche O

Hemi-bloc anterieur droit O

Bloc auriculo-ventriculaire O
-Trouble d’excitation : Qui O Non O

Extrasystole V. [ Extrasystole A O

-Trouble de repolarization: OQui O Non O Type :

Ill. Radiothorax :

-Cardiomégalie : Oui O Non O
-Pointe du VG : sus diaphragmatique 0O sous diaphragmatique O
-AMG :

-Vascularisation pulmonaire :
—-parenchyme pulmonaire
- Plevre :

IV. Echographie transthoraciqgue :

-Qualité technique: Bonne O Moyenne [0 Mauvaise O
-Diamétre : VG : OG: VD : oD :
-Hypertrophie : VG : 0oG: VD : oD :
-Péricarde: -Libre O
-Epanchement: Minime O moyen [ Trés abondant O
-Valves : Aortique: Normale O Calcifiée O Remaniée O
Pulmonaire: Normale O Calcifiée O Remaniée O
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Mitrale : Normale O Calcifiée O Remaniée O
Tricuspide : Normale O Calcifiée O Remaniée O
-Cinétique globale: Bonne O
-Cinétique segmentaire : Altérée O

-Fraction d’éjection:

-Artere pulmonaire et ses branches : Dilatée O Non dilatée O PAP=
-Thrombus intracavitaire: Oui O Non O Siege :
-Autres :

D/ La prise en charge thérapeutique :

= Hospitalisation: Oui O Non O

- Traitement symptomatique : ATG O AINS O

— Traitement proposé : Antipaludéens de synthése [
Antiagrégants plaquettaires O

Corticothérapie par VO avec traitement adjuvant O

ment adjuvant O

Immunosuppresseurs en traitement initial O

O Cyclophosphamide,

O Azathioprine,

O Nouvelles thérapeutiques : MMF
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anti CD20
Contraception proposée : .................. O

— Résultats :  Rémission complete O Rémission partielle O Ag-
gravation O
E/ Suivi du patient :
-Controle de la maladie : Oui O Non O
-Rechute: Non O Oui 0O, avec : Méme tropisme O

Nouvelles atteintes O , préciser

traitement mis en route

-Complications liées au traitement : Non O Oui O , type
-Perdu de vue : Oui O Non O
-Déces Non O Oui O , cause
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