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INTRODUCTION

Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie inflammatoire auto-
immune de cause inconnue, caractérisée par une atteinte systémique touchant
plusieurs organes et une évolution chronique par poussées (Dubois) entre

coupées par des périodes de rémission [1].

L’¢étiologie de la maladie lupique reste inconnue, mais fait probablement
intervenir des interactions complexes entre des facteurs hormonaux, génétigues,

environnementaux [2], médicamenteux, viraux et les rayons ultras violets.

Il s’agit d’une affection cosmopolite, grave en raison des complications multi
viscérales, le traitement est long et onéreux. Le diagnostic repose sur les critéres
de ’ARA.

En Afrique subsaharienne (LES) a été décrit pour la premiere fois a DAKAR
en1960 par BASSET [3]. Vingt-six ans plus tard, CISSE [4], toujours a DAKAR
décrit six observations colligées en dix ans. TAYLOR [5] au Zimbabwe, a
rapporté aussi trente un cas en six ans la méme année. Cette rareté classiqguement
admise en Afrique contraste avec une prévalence plus élevée dans les

populations noires américaines [6].

Dans notre contexte, I’encrage des pratiques traditionnelles, 1’étendue du pays
sont des facteurs qui retardent le diagnostic et exposent les patients aux

complications.
Aucune étude n’a été réalisée en milieu dermatologique au Mali.

Une meilleure connaissance du profil des patients et des facteurs évolutifs de la

maladie permettra d’améliorer la prise en charge des cas.

Le but de ce travail est de décrire le profil épidemio-clinique des cas de lupus

systémique en service de Dermatologie
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OBJECTIFS

Objectif général
Décrire les aspects épidémiologiques et cliniques du lupus systémique en milieu

dermatologique au CNAM.
Objectifs spécifiques
- Déterminer la fréquence du lupus systémique au CNAM.

- Décrire les manifestations cutanées et extra cutanées du lupus

systémique chez nos patients.

- Décrire les éléments biologiques retrouvés au moment du diagnostic.
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. GENERALITES

I.1 Anatomie de la peau
Barriére entre le milieu extérieur et intérieur de notre corps, la peau est un
organe complexe dont le fonctionnement a deux finalités :

> La premiére, assurer la communication entre notre propre organisme et le

milieu environnant ;
> La deuxieme, protéger notre organisme des agressions extérieures.

Chez ’homme, elle est un des organes les plus importants du corps en regard de

sa surface et de sa masse avec environ 2 m” pour 5 kilos de poids.

Sa connaissance est primordiale pour la pratique de I’esthétique, a la fois au

niveau des résultats et des effets secondaires.

Sur le plan structural, la peau est constituee de 3 parties principales de

I’extérieur vers I’intérieur : I’épiderme, le derme et I’hypoderme.

1.1.1 Epiderme

L’épiderme mesure, suivant les zones de 1’organisme, 1 a 4 millimetres. Il est fin
au niveau des paupiéeres ou il mesure environ 0,1 millimetre, plus épais au
niveau des paumes et plantes de pieds la ou, il peut atteindre 1millimetre. Le
derme est 20 fois plus épais, il est le plus épais au niveau du dos ou il peut

atteindre 3 a 4 millimetres.

Il est en constant renouvellement. C’est un épithélium stratifié pavimenteux
orthokératosique. Les kératinocytes représentent 80% des cellules de 1’épiderme
et ont un r6le fondamental comme barriere cutanée. La restitution ad integrum
de cette barriére cutanée est un des objectifs des traitements esthetiques. En
effet, son rble protecteur assuré par la couche cornée est la résultante de

modifications biochimiques, métaboliques et immunologiques qui se font au
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niveau des kératinocytes tout au long de sa migration de la couche basale
jusqu’a sa desquamation finale. Des études récentes soulevent 1’hypothese que
le stratum corneum assurerait un réle régulateur de la prolifération et
différentiation épidermique [7]. Ceci ouvre des horizons importants sur le role

des peelings notamment superficiels.

Néanmoins, il est important de savoir qu’aujourd’hui, la fonction des
kératinocytes ne se limite pas uniqguement a un r6le de barriére, mais que ce sont
également des cellules qui ont une activité immunologique a part entiere,
pouvant ainsi exprimer des antigénes de classe et certaines molécules d’adhésion
comme ICAM1 leur conférant une activité de cellules présentatrices d’antigenes.

Ils produisent aussi de nombreuses cytokines (IL-1, IL-8, IL-6, TNF...).

Le kératinocyte migre a travers 1’épiderme depuis les couches basales jusqu’aux
cellules cornées en 3 semaines en moyenne pour une peau normale. Au
microscope optique, les kératinocytes de 1’épiderme peuvent tre ainsi divisé€s en
quatre couches qui sont de la profondeur a la superficie : la couche basale ou ils
ont un maximum d’activité proliférative, la couche spineuse, la couche
granuleuse, et la couche cornée. Au fur et a mesure de leur montée dans
I’épiderme, les kératinocytes perdent cette fonction de prolifération pour entrer
dans une phase de différenciation qui, au final, aboutit a la couche cornée, qui
assure cette fonction primordiale de barriere cutanée. Celle-ci est
schématiquement constituée de piles de cellules nucléées aplaties, les
cornéocytes soudés par des jonctions serrées avec un ciment extracellulaire
constitué principalement de lipides (céramides, acide gras libres, triglycérides,

cholestérol).
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Les kératinocytes basaux comprennent trois populations :

* les cellules souches de I’épiderme que I’on trouve plus particulierement au

niveau des crétes épidermiques inter-papillaires ;

* les cellules amplificatrices qui se divisent avant d’entrer dans les

compartiments de différenciation cités juste avant ;

* les cellules post-mitotiques qui restent en position basale.

Au cours de sa migration au sein de 1’épiderme, le kératinocyte voit apparaitre
en plus des filaments de kératine, au sein de cytoplasme, des granulations
basophiles qui sont bien identifiees au niveau de la couche granuleuse, couche
ou apparaissent les marqueurs de la différenciation terminale de I’épiderme. Par
la suite, de maniere brutale, les kératinocytes perdent leur noyau et se
transforment en corneocytes qui constituent les couches cornées, ensemble de
cellules sans noyau, mais fonctionnelles, réunies par un cément. L’ensemble

assure la fonction de barricre de I’épiderme.

Les hémi-desmosomes accrochent les kératinocytes basaux a la matrice
extracellulaire et les desmosomes, les kératinocytes entre eux. Au niveau de la
couche cornee ces desmosomes se transforment en cornéo-desmosomes. La
fonction barriere de la couche cornée est renforcée a sa surface par 1’existence
d’un film invisible fait d’un mélange de sueur et de sébum, c’est le film
hydrolipidique qui rend la peau pratiquement imperméable a 1’eau, mais laisse
passer des petites molécules permettant ainsi d’appliquer certains médicaments

et certains cosmétiques.

Au total donc, la différenciation épidermique peut étre considérée comme un
processus de maturation continue et orientée des kératinocytes avec des
changements morphologiques, et biochimiques, le tout aboutissant a la

formation de la couche protectrice superficielle constamment renouvelée.
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Aujourd’hui, I’identification des antigénes constituant 1I’épiderme par immuno-
histochimie permet d’avoir une approche plus précise de leur localisation et de

leur disparition.

Ainsi, les kératines qui sont les filaments intermédiaires des cellules épithéliales
ont une expression différente entre les cellules de la couche basale et les cellules
de la couche cornée (kératines k1 a k20). En ce qui concerne les cellules souches
kératinocytaires, elles sont situées au niveau du bulge (zone entre la glande
sébacée et le point d’attache du muscle érecteur) du follicule pilosébacé. Les
principaux marqueurs reconnus pour leur identification aujourd’hui sont K15,
CD200, CD34, CD271, mais leur identification demeure difficile car un
marqueur spécifique est toujours recherché. Elles ont aussi comme
caractéristique d’exprimée plus fortement les intégrines Béta 1 et le facteur de

transcription P53 [8,9].

Les données immuno-histochimiques permettent également de mieux connaitre
les molécules constituant les desmosomes qui peuvent étre divisées en
molécules transmembranaires et en molécules constituant les plaques situées sur
le versant interne de la membrane cellulaire. Les principales molécules
transmembranaires sont les desmogléines (1, 2, 3) ainsi que les desmocollines
(1, 2 et 3). Les principales molécules des plaques sont les desmoplakines (1 et 2)

I’envoplakine, la périplakine, la plakoglobine, et les plakophillines (1 et 2).

A noter qu’il existe un troisieme type de molécule qui n’est ni une molécule de
plaque ni une molécule transmembranaire et qui s’appelle la cornéodesmosine.

Elle se situe dans la partie superficielle de 1’épiderme.

La molécule qui constitue les grains de kératohyaline de la couche granuleuse
est la profilaggrine qui au niveau de la couche cornée se transforme en
filaggrine. Les molécules de I’enveloppe des corn€ocytes sont nombreuses. Les

plus connues sont la loricrine et linvolucrine.
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L’étude immuno-histochimique de ces molécules permet d’étudier les

conséquences des traitements physiques au niveau de la barriére cutanée.

A coté des kératinocytes, 20% des autres cellules sont constituées par :

e Les mélanocytes qui sont la deuxiéme grande population cellulaire de
I’épiderme et dont la fonction est d’assurer la synthése des mélanines. Ces
dernieres ont pour rdle de donner a la peau sa couleur, les phéomélanines
étant des pigments jaune-rouge et les eumeélanines des pigments brun-noir.
La répartition entre phéomélanines et eumélanines est a I’origine du

phototype cutane ;

e Les cellules de Langerhans représentent la troisieme population cellulaire de
I’épiderme (3 a 8% des cellules épidermiques), elles appartiennent au groupe
des cellules dendritiques présentatrices des antigenes au lymphocyte T.
Produites au niveau des organes hématopoietiques, elles migrent vers
I’épiderme ou elles sont considérées comme des cellules dendritiques
indifférenciées avec un marqueur spécifique qui est ’antigéne CD1a. Le role
des cellules de Langerhans est de capturer les antigénes, d’en réassurer
I’endocytose et de les réexprimer a leur surface avec les molécules de classe

I1 du CMH pour activer les lymphocytes T ;

e les cellules de Merkel constituent la quatrieme population cellulaire de
I’épiderme. Ce sont des cellules neuroépithéliales, qui dérivent des cellules
souches de I’épiderme feetal et qui ont une fonction de mécanorécepteur. Ces
cellules sont particulierement abondantes au niveau des levres, des paumes,
de la pulpe des doigts et du dos des pieds. Elles sont a I’origine de la tumeur
de Merkel.
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1.1.2 Derme

Véritable charpente de la peau, il est constitué de cellules fixes que sont les
fibroblastes et de cellules mobiles que sont les cellules sanguines. A ces cellules
s’associent des fibres de collagéne, d’¢lastine et de réticuline. La cohésion de
I’ensemble est assurée par la substance fondamentale constituée essentiellement
de mucopolysaccharides et parmi eux I’acide hyaluronique identifiée par le bleu
de toluidine. Au sein du derme se trouvent les vaisseaux qui s’arrétent a la
couche basale de I’épiderme, ce dernier ne contenant pas de vaisseaux, ce qui est

Important a savoir.

1.1.3 L’hypoderme

Couche la plus profonde de la peau, elle constitue la graisse plus ou moins
épaisse selon les individus, elle est contenue dans des lobules séparés les uns des
autres par des fibres identiques a celles du derme, ces fibres assurant a la fois la
nutrition et la tenue de I’hypoderme. Cette couche hypodermique a
essenticllement une fonction d’amortisseur des chocs et de protection du froid
par isolation. C’est la cible des fillers.

Les cellules souches derivees des cellules adipeuses apparaissent une cible de
plus en plus intéressante pour le traitement du vieillissement cutané mais aussi
d’autres pathologies du fait notamment de la production de facteurs de
croissance comme le VascularEndothelialGrowth Factor (VEGF), I’Insulin-Like
Growth Factor (IGF), Hepatocyte Growth Factor (HGF), et le Transforming
Growth Factorbeta 1 (TGF-B1). Elles auraient notamment un effet anti

radicalaire, stimulant de la synthese et de la migration des fibroblastes [10].
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1.1.4 Les annexes cutanées

Les annexes cutanées regroupent des glandes cutanées et des phaneres. Les
glandes cutanées sont les glandes sudoripares éccrines, les glandes sudoripares
apocrines et les glandes sébacées. Les phanéres sont les poils (cheveux) et les

ongles.

¢ Les glandes cutanees
Les glandes sébacées sont annexées aux poils constituant ainsi le follicule
pilosebacé.Les glandes sudoripares apocrines sont annexees aux follicules
pilosébacés dans certaines régions de 1’organisme, notamment les plis axillaires,
les plis inguinaux et les plis inter fessiers. Elles ont une sécrétion opaque grasse
et alcaline. La sécrétion est de type apocrine avec un canal excréteur qui

débouche dans le conduit pilosébacé en aval de la glande sébacée.

Par contre, les glandes sudoripares éccrines sont indépendantes des poils et
s’ouvrent directement a la surface de la peau. Ces annexes cutanées sont
d’origine ectoblastique.Les glandes sudoripares éccrines sont nombreuses, en
moyenne 2 a 5 milliards chez I’homme. Elles élaborent un liquide aqueux,
incolore et salé que I’on appelle la sueur. Ce sont des glandes exocrines avec un

canal excréteur directement abouché a I’extérieur.
% Les phaneres

% Le Pall
Le poil présente un cycle pilaire constitué de 3 phases :

« La phase anagene, phase de croissance ou le follicule est profond et a une
activité kératogene. Cette phase dure de 2 a 3 ans chez I’homme et de 6 a 8
ans chez la femme. Durant cette période, le poil s’allonge de 0,2 a 0,5

millimétre par jour ;

« La phase catagéne est courte, 3 semaines en moyenne. La partie profonde
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du follicule pileux se résorbe ;

« La phase télogéne dure 3 a 6 mois. Le poil est au repos, puis un nouveau

follicule anagene se reforme et le poil télogene tombe définitivement.

Normalement, 85 a 90% des cheveux sont en phase anagéne, 0 a 10% des
cheveux en phase télogene. L’€pilation par laser n’est efficace que sur les poils
anagenes.

s L’Ongle
L’ongle a des fonctions multiples : protection, plan fixe de contre pression de la
sensibilité pulpaire tactile, role agressif, voire esthétique.
L’ongle est constitué de 2 parties :

* une partie visible : le corps de ’ongle ;

» Une partie cachée sous un repli cutané : la racine. La lunule est la partie
blanchatre du corps de ’ongle (ou limbe) située au voisinage de la racine. La
peau qui recouvre la racine de 1’ongle est appelée bourrelet unguéal et son
extrémite libre tres kératinisée, éponychium ou cuticule. La région située sous le
bord libre de ’ongle est I’hyponychium. Constitué essenticllement de keratine,
I’ongle comporte aussi des mélanocytes sur toute la hauteur de I’épithélium. Les
cellules de Langerhans sont également présentes. L’ongle contient du soufre, du
calcium, de I’cau. Le temps de pousse d’un ongle est variable, en moyenne 3 a

4Amillimétres par mois au niveau des ongles de la main.

1.2. Les fonctions de la peau
Elles sont multiples, souvent méconnues. Toute altération de la peau retentit sur
une ou plusieurs fonctions. Leur connaissance est donc indispensable avant tout

geste esthétique.
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2.1) Maintien de la température corporelle
La sécrétion de sueur aide a réguler la température corporelle, elle augmente
avec la température et provoque un rafraichissement grace a son évaporation en

surface. Elle diminue lorsque la température s’affaiblit.

2.2) Barriere de protection du milieu extéerieur

La peau est une barriere physique qui protege les tissus et les organes des
agressions extéricures. C’est une barricre efficace face aux micro-organismes.
Elle évite également les pertes de fluide corporel et représente une membrane
semi-perméable face au liquide extérieur. La peau protége aussi notre organisme
des traumatismes mécaniques, des toxines chimiques, des UV, et des agents
infectieux tels que les bactéries et les champignons. La peau est continuellement
exposée aux bactéries, mais la structure des cellules de la couche cornée
prévient la pénétration des bactéries. Par contre, certains champignons peuvent
infiltrer et abimer I’intégrité de la kératine, ce qui explique que les infections

fongiques sont plus fréquentes que les infections bactériennes.

Enfin, c’est une protection contre les rayons du soleil, notamment grace a sa

pigmentation.

+« Organe sensoriel
Des terminaisons nerveuses contenues dans la peau et notamment le bout des
doigts permettent a 1I’organisme d’explorer son environnement par le toucher. La
peau permet ainsi a notre organisme d’avoir une sensibilité a la pression, a la
chaleur et a la douleur. La peau posséde différents types de terminaisons
nerveuses et de récepteurs qui réagissent en fonction de stimuli différents et

renvoient des informations interpréetables par le cerveau :

» des terminaisons nerveuses du systéme nerveux autonome amyélinique

destinées aux vaisseaux et aux annexes épidermiques ;
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» des terminaisons nerveuses des voies de la sensibilité myélinisée ou

amyelinique ;
» des terminaisons nerveuses libres ;
» des terminaisons nerveuses du complexe de Merkel ;

* Des terminaisons nerveuses des corpuscules de Meissner, de Vater-
Pacini, de Krause, et de Ruffini. Ces fibres se regroupent pour former des
nerfs de calibres de plus en plus gros du derme papillaire vers

I’hypoderme ;

« Les terminaisons nerveuses libres pénéetrent dans 1’épiderme. Elles
comprennent des mécanorecepteurs C : ce sont des recepteurs a la
pression peu sensible a I’étirement, des thermorécepteurs (chaud et froid
répartis dans toute la peau), des nocicepteurs ou récepteurs a la douleur
qui sont sensibles au pincement, a la piqlre, aux températures supérieures
a 40° ou inferieure a 20°. lls ne sont pas sensibles en genéral aux stimuli

des mécanorécepteurs.

+ Organes immunitaires
La peau est un organe immunitaire a part entiére. Les cellules de Langerhans
mentionnées plus haut sont des cellules présentatrices d’antigénes qui, de ce fait,
sont susceptibles d’activer les lymphocytes T. Apres avoir capturé des antigeénes
dans I’épiderme, les cellules de Langerhans migrent a travers 1’épiderme et le
derme vers le systeme lymphatique de voisinage, ou elles prennent le nom de
cellules inter digitées et présentent 1’antigéne au lymphocyte T CD4+ qui se
retrouve ainsi active. Elles sécretent par ailleurs plusieurs types de cytokines qui
interviennent dans la modulation de I’environnement. Les kératinocytes sont
aussi des cellules capables d’exprimer les antigénes HLA de classe II, et ainsi de
présenter des antigenes extérieurs aux lymphocytes T et d’induire leur

activation. De plus, les kératinocytes produisent de nombreuses cytokines et
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notamment des cytokines pro-inflammatoires qui interviennent dans la réaction

inflammatoire cutanée.

a. Organes de vascularisation

Véritables réservoirs, les vaisseaux sanguins du derme représentent 10% du sang
chez I’adulte. Lors d’un exercice physique, ces vaisseaux se contractent et
favorisent un apport sanguin au muscle. Au maximum, cette contraction peut
aboutir a un phénoméne équivalent a un phénomene de Raynaud.

L’épiderme, par contre, n’est pas vascularisé, il est nourri par les reseaux
capillaires du derme. Le derme et I’hypoderme sont richement vascularisés par
un réseau d’artérioles, de capillaires et de veinules. Il existe 3 niveaux de
réseaux. Un niveau hypodermique, un niveau dermique et un troisiéme situé au
niveau de la jonction derme papillaire derme réticulaire. Les lymphatiques
naissent par une anse borne du sommet de papilles dermiques et suivent le trajet
des réseaux veineux. Il existe des anastomoses artério-veineuses au niveau du lit
des ongles et des regions palmo-plantaires. Elles jouent un réle fondamental
dans la thermorégulation. Curieusement, alors que les UV stimulent
I’angiogenese, le vieillissement, y compris photo-induit, s’accompagne d’une

diminution des vaisseaux.

\

b. Organes de synthése de substances essentielles a notre
organisme

Les keratinocytes soumis aux UV participent a la synthese de la vitamine D.

¢. Organes modulant « la thymique »
Les kératinocytes produisent des endorphines sous I’action des UV qui
interviennent dans la régulation de la thymique de I’individu (syndromes

dépressifs plus fréquents 1" hiver).
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d. Organes de la relation sociale et de la communication
La peau a travers sa couleur, sa texture et son odorat transmet des messages
sociaux et sexuels. Par exemple, érytheme brutal qui reflete un embrassement.
Toute modification de ces messages sociaux a des répercussions sur I’individu et

la reconnaissance de lui-méme.

COUPE DE LA PEAU

pores tige d'un follicule pileux (poil)

surface de la peau -

pore de

g epiderme
transpiration

capillaires
muscle érecteur

du pOll derme

__ glande
glande sudoripare sébacee
exocrine

; : hypoderme
réseau veineux

réseau artériel : > g
- tissu conjonctif

cellules adipeuses terminaison nerveusecellules matricielles
(graisseuses)

Figure 1 : Anatomie de la peau
[11] copyright ¢ 2005-2016-Bernard Dery.

1.3. Lupus systémique
1.3.1 Définition
Le lupus (loup en latin) érythémateux systémique (LES) est une maladie
inflammatoire de cause inconnue, caractérisé sur le plan biologique par la

production de multiple auto anticorps dont les plus caractéristiques sont dirigées
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contre certain composant du noyau tel que 1’acide désoxyribonucléique (ADN)

natif et les nucléosomes. [1].

1.3.2 Intérét
C’est une affection fréquente chez les femmes en age de procréer. Les
manifestations cliniques sont polymorphes ce qui rend le diagnostic souvent

difficile. C’est une maladie grave et mortelle (atteintes multi viscérales)

Le traitement est long et émailles des rechute fréquente. Cela entraine un

Préjudice esthétique et fonctionnel, avec altération de la qualité de vie.

1.3.3 Epidémiologie
Maladie ubiquitaire, La prévalence du LES dans la population générale est
difficile a apprécier, aux USA la prévalence globale de I’affection est estimée a
40 a 50 pour 100 000 par Lawrence [12] et a 23,8 pour 100 000 par Jacobson
[13]. En Europe une étude anglo-saxonne réalisée a Nottingham rapporte une
prévalence de 24,7 pour 100000 dans la population générale contre 207 sur 100

000 dans la population noire de la méme region [14].

Le lupus érythémateux aigu (LEA) est observé essentiellement chez la femme,

avec un sex-ratio femmes/hommes de 9/1. [15]
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1.3.4 Physiopathologie

Le Lupus systémique résulte d’interactions probables entre des genes de

susceptibilités et des facteurs d’environnement.

Cette interaction a pour consequence une réponse immune anormale comportant

une hyperréactivité lymphocytaire T et B, qui n’est pas réprimée par les circuits

habituels d immun régulation, et la production d’auto anticorps en particulier

d’anticorps antinucléaires d’anticorps anti ADN. Sois en se fixant directement

sur leur cible et en activant le complément, soit par I’intermédiaire de complexes

immuns circulants.

v" Prédispositions génétique :

Fréquence accrue de la maladie chez les jumeaux monozygotes ;

Atteinte d’un membre de la famille dans 10% des cas ;

Plusieurs génes sont probablement impliqués. Les quelques marqueurs
mis en évidence ont peu d’intérét pratique a I’exception de déficits en

fraction du complément (C4 essentiellement)

Facteurs d’environnement qui déclenche une poussée de la maladie :
Ils sont pour la plupart inconnue ;

Les rayons ultraviolets B (280-320 nm) ;

de nombreux médicaments induisent une maladie apparente au lupus :
mais avec des différences cliniques et immunologique ;

L’appartenance au sexe féminin est un facteur de susceptibilités (la

prévalence chez les femmes en age de procréer est 7 a 9 fois supérieur a la
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prévalence chez les hommes, sex-ratio 3femmes pour 1homme au cours

des périodes pré et post ménopausiques.

> Signes
1) Type de description : Lupus systemique chez la jeune femme de 32
ans. En dehors de la grossesse
> Cliniques :
a) circonstances de découverte
Elles Peuvent étre fortuite apres un avortement a répétition ou des lésion

cutanée.

b) signes généraux
Ils témoignent habituellement de I’évolution de la maladie et s’accompagne de

fatigue de facon constante et parfois de la perte de poids.

c) Signes cutanés
On note au niveau de la peau :
Peau glabre : Il est caractérisé cliniquement par son aspect érythémateux, plus
ou moins cedémateux ou squameux, voire papuleux.
Dans la forme localisée, les lésions siegent principalement sur les joues et le
nez, en vespertilio ou en loup, respectant relativement les sillons Naso-géniens,
s’étendant souvent sur le front, les orbites, le cou dans la zone du décolleté.

L’cedéme, parfois important, peut géner 1’ouverture des yeux.

Dans la forme diffuse, les lésions prédominent généralement sur les zones

photo-exposées, réalisant une eruption morbilliforme, papuleuse, eczématiforme
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ou bulleuse. Sur le dos des mains, les Iésions lupiques atteignent surtout les

zones interarticulaires qui, a I’inverse, sont respectées dans la dermatomyosite.

Dans les formes bulleuses du lupus suraigu existent de vastes décollements,

survenant toujours en zones érythémateuses lupiques.

Muqueuses : Les Iésions buccales de LEA sont érosives, localisées
préferentiellement sur les gencives, le palais, les joues ou les lévres, tantot bien
supportées, tantdt tres douloureuses, gé€nant 1’alimentation. L’atteinte génitale

est beaucoup plus rare, généralement associée a une atteinte buccale.

> Signes extra cutanées :
Signes articulaires :
Les arthralgies résument les manifestations articulaires une fois sur quatre. Elles

sont vives, et resistent aux AINS. Elles s’accompagnent de myalgies.

Les arthrites réalisent habituellement une polyarthrite bilatérale et symetrique,
elles sont présentes chez 80%des malades au moment du diagnostic. Leur
évolution est soit aigue, soit subaigué avec raideur matinale  Caractere

migratrice, déformations rares. [16]

Manifestations rénales [17]

Elles sont dominées par les atteintes glomérulaires, elles constituent la deuxieme
cause de mortalités de LES. La fréquence exacte de I’atteinte rénale, apprecie
par I’existence d’une protéinurie franche, varie entre 40a 60% dans les séries.
Néphropathie glomérulaire source de syndrome néphrotique ou d’insuffisance

rénale.

Manifestations cardiaques intéressent les trois tuniques du cceur, ainsi que les

coronaires. [18]
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Elle se caractérise par une péricardite récidivante. Celle-ci est d’expression
clinique dans 20 a 30% de cas, échographique dans 40% des cas, et anatomique

dans 60 a 70% des cas. L’évolution vers la constriction est rare.

La myocardite est habituellement sans traduction clinique, dépistée par
I’échographie, elle se complique parfois d’un trouble du rythme, a type de bloc
de conduction, rarement complet. Elle serait plus fréquente chez les sujets
porteurs d’AC anti —U1RNP. Myocardite du lupus se traduisant par des troubles

de la conduction auriculoventriculaire (bradycardie ou tachycardie).

L’Endocardite, dans sa forme anatomique majeure, prend I’aspect de
I’endocardite verruqueuse décrite par Liebmann et Sacks des 1924.Elle se
traduit cliniquement par un souffle valvulaire, mitral ou aortique, et peut se

compliquer d’une insuffisance cardiaque congestive.

L’atteinte coronaire traduit par un angor ou un infarctus du myocarde
responsable d’un pic de mortalité tardive. Une athéromateuse accélérée en est
I’expression anatomique, favorisée par une prise de corticoides, mais
probablement a une artérite fibreuse propre au lupus, expliquant les formes ultra

précises parfois observées dans les séries pédiatriques.

-Signes neuropsychiatriques :
Elles peuvent étre Neurologiques, ou parfois le syndrome périphérique ou
centraux. Parfois Psychiatrique : syndrome hallucinatoire, délirant ou

confusionnel.
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Les formes évolutives
Lupus érythémateux subaigu :
Il est caractérisé par des lésions maculeuses érythémateuses ou papuleuses

évoluant soit vers une forme annulaire, soit vers une forme psoriasiforme.

Dans la forme annulaire, les lésions ont des contours polycycliques a bordure
érythémato-squameuse ou vesiculo-crolteuse avec un centre hypo pigmenté

grisatre parfois couvert de télangiectasies.

Dans la forme psoriasiforme, les lésions sont papulo-squameuses,
psoriasiformes ou pityriasiformes, pouvant confluer pour réaliser une forme

profuse, voire une érythrodermie exfoliative.

Les lésions prédominent sur les zones photo exposées de la moitie supérieure du

corps.

@ Lupus tumidus :
Il se manifeste par des lesions érythémateuses, infiltrées, papuleuses ou

nodulaires, non squameuses du visage.

@ Lupus discoide : Dans sa forme classique, il réalise des plaques bien
limitées associant trois Iésions elémentaires :
Erythéme de type congestif surtout net en bordure parcouru de fines

télangiectasies ;

Squames plus ou moins épaisses s’enfongant en clou dans les orifices

folliculaires pouvant donner un aspect de piqueté blanc, rapeux au toucher ;

Atrophie cicatricielle prédominant au centre des lésions souvent dépigmenteée,

parfois tatouée de télangiectasies et de taches pigmentées.

Les lésions, siege sur les zones photo-exposées, notamment au visage sur I’aréte

du nez, les pommettes avec parfois une disposition en « aile de papillon », les
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régions temporales et I’ourlet des oreilles. Les zones non exposées sont en fait

souvent atteintes, en particulier les sourcils, les paupieres ou le cuir chevelu.

Ainsi des plaques du cuir chevelu existent dans 60% des cas, elles sont isolées

dans 10%des cas, laissant apres guérison une alopécie cicatricielle définitive

avec un aspect de pseudo-pelade.

Une atteinte unguéale est fréguemment observée dans les formes digitales

profuses, a I’origine de dystrophies pseudolicheniennes. Des lésions mugqueuses,

essentiellement buccales, seraient présentes dans 25% des cas [21].

I.3.5Manifestationscliniques
L’atteinte pleurale uni —ou bilatérale survient a un moment quel qu’onques de

I’évolution chez 25 a50% des malades. Elle est récidivante dans 10% des cas,

réveélatrice dans 2a3% des cas. La plus grave est I’hémorragie intra —alvéolaire

avec une insuffisance respiratoire aigle, une image radiologique de poumon

blanc, et une chute de I’hémoglobine. [19]

> Signes par acliniques :

VS est elevée au cours des poussées 80 al00%des cas. Elle revient a la
normale en période de rémission, mais peut rester augmentée du fait d’une
hypergammaglobulinemie persistante ou d’une insuffisance chronique.

CRP s’¢leve peu au cours des pousses évolutives lupus, sauf en cas de
serite, les taux tres élevées devant faire rechercher une complication

infectieuse.

Une anémié inflammatoire modérée, normo chrome, normocytaire, en général

est fréquente.

NFS : une On peut avoir leucopénie<4000/mm?®
Lymphopénie<1500/mm® Thrombocythopenie<10000/mm 3
Elévation de la sérologie syphilitique : nous avons un VDRL positif

mais TPHA speécifique négatif.
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Protéinurie de 24heures est >0,5g/24heures.

Anticorps antinucléaires sont positifs dans la majorité des cas.

Anticorps Anti ADN natif positifs

Anticorps anti ro/SSA sont présents en immunodiffusion chez 30%des
lupus spontanés, mais leur fréquence est plus elevée dans certains sous
types clinigues et clinicobiologiques : le tres rare lupus <<séronégatif>>
[20].

Anti histone : a la recherche d’un lupus induit

Anticorps anti phospholipides : a la recherche du SAPL.

Dosage du complément C3 et C4 : abaissée

Histologie :  L’Epidermes  est  hyperkeratosique,  atrophique,
dégenérescence vacuolaire des keratinocytes basaux du corps de Sivalt,
épaississement de la membrane basale.au niveau du Derme on note un
cedéme et infiltrat lymphocytaire.

IFD : bande lupique C5Q

1.3.6 Autres formes cliniques
”> Formes sémiologiques

Pannicule lupique (ou lupus erythémateux profond ou maladie de Kaposi-
Irgang) : Le pannicule se manifeste par des nodules ou des plaques infiltrées de
taille variable, parfois douloureuses. La peau en regard est normale ou
érythémateuse, parfois siege de Iésions de lupus discoide. Les lésions s ulcérent
dans 30 % des cas [22]. Les dépOts calciques sont inconstants. L’évolution se
fait vers une lipoatrophie cicatricielle permettant un diagnostic rétrospectif. 11
n’y a pas de fievre. Les 1ésions si¢gent préférenticllement sur le tiers supérieur

des bras, les joues ou les cuisses.
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Lupus bulleux :
Le lupus bulleux se manifeste cliniquement par des bulles ou des vésiculo-
bulles, parfois regroupées en bouquets, apparaissant en peau saine sur les zones

exposées et non exposées, disparaissant sans cicatrice, ni grain de milium [2 3].

-Lupus érythémateux des déficits en complément :

Des signes de lupus érythemateux peuvent étre associes a des deficits en
complément (Clq, C1r, Cls, Clq inh, C2, C4, C5, C8), situation qui favoriserait
la stabilisation des complexes immuns et des corps apoptotiques. Les aspects
cutanés sont souvent annulaires comme dans le lupus érythémateux cutané
subaigu, et du moins pour le déficit en C2 et C4, des anticorps anti-Ro sont

détectées dans le sérum [24].

Le test de la bande lupique en peau saine est souvent négatif. Un lupus
érythémateux peut egalement survenir dans le cadre d’autres deficits
immunitaires primitifs (déficit en IGA, femmes transmettrices de la

granulomatose septique chronique, déficit immunitaire commun variable).

R~ Formes selon I’4ge
Lupus néonatal : La prévalence du lupus néonatal est inconnue, probablement
inférieure a 1 pour 20 000 naissances. Une atteinte cutanée est présente dans

approximativement la moitié des cas. [25 ,26].

Le sex-ratio F/H est de 3/1 en cas d’atteinte cutanée. Les lésions, rarement
présentes des la naissance, apparaissent habituellement dans les premieres
semaines de vie. Il s’agit de plaques érythémato-squameuses, arrondies et
polycycliques tres proches cliniguement et histologiqguement du LESA,
fréqguemment hypo pigmentées notamment sur peau dite noire. Les lésions sont
principalement localisées sur la téte et les zones photo-exposees, tout le

tégument pouvant étre atteint. Elles disparaissent aprés une ou plusieurs
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poussées successives évoluant sur des semaines ou mois avec possibilité de

télangiectasies ou de troubles pigmentaires séquellaires.

™ Formes selon le terrain

Lupus et grossesse

Une contraception est souhaitable au cours du LES actif. On utilise
classiquement des progestatifs no stéroides microdoses, qu’il faudra éviter chez
les malades traites par AVK (risque de microkystes qui peuvent saigner), de

’acétates de chlormadinone ou de I’acetate de cyproterone.

Une grossesse est autorisée aprés 6 mois de stabilisation clinique et biologique
de la maladie. Pour certains, une simple surveillance clinique et biologique sans
modifications thérapeutiques est suffisante en cas de grossesse chez la femme
lupique ; pour d’autres, il faut augmenter la corticothérapie Systématiquement.
La recherche d’anticorps anti-SSA (Ro), imposant une surveillance
cardiologique feetale, est nécessaire avant ou en début de grossesse. S’ils sont
présents, une surveillance echocardiographie feetale est indiquée tous les 7 a 15
jours entre la 16e et la 30e semaine de grossesse [27]. En cas de pousseée grave

de la maladie, le traitement repose sur les corticoides et 1’azathioprine.

R~ Formes associées [28]
o Syndrome de Sharp : il est caractérisé par I’association de signe révélant
d’au moins deux connectivites (lupus et sclérodermie et parfois

dermatomyosite ou PR).

o Syndrome de Gougerot sjogren : affection auto-immune lentement
progressive, caractérise par un syndrome sec (sécheresse buccale et

oculaire) et souvent par une polyarthrite.
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o Syndrome des antiphosholipides (SAPL): Au cours du LES, il
s’accompagne d’un risque ¢levé de complication thrombotiques veineuses

et/ou artérielles avec avortement a répétition chez la femme.

Au plan biologique, on retrouve un ou plusieurs des AC Anti phospholipides
suivants :  fausse  sérologie  syphilitique, anticoagulant de  type
antiprothrombinase, ACanticardiolipine de type IgG, ou IgM ? a titre élevé. Ce
syndrome peut étre inaugural, en I’absence d’autres critéres cliniques ou
immunologiques de lupus.

On parle, a ce stade, de SAPL primaire. Le suivi longitudinal a long terme de
ces malades a montré que 3% d’entre eux évoluaient vers un LES classique
apres plusieurs années. Apres un traitement immunosuppresseur puissant, il
n’est pas rare de voir le lupus s’éteindre alors que persistent les manifestations
thrombotiques du SAPL qui réclame son traitement propre[29].

- Lupus induit : plusieurs médicaments peuvent induire un lupus, il s’agit
d’isoniazide, D-pénicilline, Betalactamine, Bétabloquants, anticonvulsi-
vants, biothérapie, omeprazole.

Le diagnostic de ces cas repose surtout sur la recherche d’auto anticorps anti
histone

Tableaul. Signes principaux des lésions cutanées lupiques

Type de lupus Signes cliniques
Erytheme en vespertilio, en << Loup>>
Lupus érythémateux aigu Lésions érosives muqueuses

Photosensibilité

Lésions annulaires disseminées
Lupus érythémateux subaigu | Lésions psoriasiformes disséminés
Photosensibilité marquee

Lésions érythémato-squameuses
Evolution atrophiant, dyschromique,
cicatricielle

Photosensibilité plus rare

Lupus érythémateux discoide
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7.Diagnostic positif :
Repose sur les critéres de L’ARA (Association Américaine de Rhumatologie)
révisés en 1997. Pour le diagnostic il faut 4/11[30]

1. Erythéme malaire érythéme fixe, maculeux ou maculo-papuleux sur les

éminences malaires, tendant a épargner les plis naso-géniens.

2. Lupus discoide plagues érythémato-papuleuses avec squames adhérentes

s’enfongant dans les orifices folliculaires et atrophie secondaire.

3. Photosensibilité éruption cutanée résultant d’une réaction anormale au soleil,

constatée par le malade ou le médecin.

4. Ulcérations orales ou nasopharyngées, habituellement non douloureuses

constatées par un medecin.

5. Arthrite non érosive touchant au moins 2 articulations péripheriques,

caractérisée par une sensibilite, une tuméfaction ou un épanchement.

6. Atteinte séreuse

a. pleurésie sur une histoire convaincante de douleurs pleurales ou d’un
frottement pleural constaté par un médecin ou visualisation de I’épanchement ou
b. péricardite documentée sur I’ECG, un frottement ou la mise en évidence de

I’épanchement.

7. Atteinte rénale
a. protéinurie persistante > 0,5 g/j ou > 3 + si elle n’est pas quantifiée ou,

b. cylindrurie.

8. Atteinte neurologique
a. convulsions en I’absence de cause médicamenteuse ou d’anomalie

métabolique (urémie, acidocétose, troubles électrolytiques) ou,
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b. psychose en I’absence de cause médicamenteuse ou d’anomalie métabolique

(urémie, acidocétose, troubles électrolytiques).

9. Atteinte hématologique

a. anémie hémolytique avec réticulocytose ou,

b. leucopenie < 4 000/mm3 constatée au moins a 2 reprises ou,
c. lymphopénie < 1 500/mm3 constatée au moins a 2 reprises ou,

d. thrombopénie < 100 000/mm3 en I’absence de substance cytopénies.

10. Atteinte immunologique

a. anticorps anti-ADN natif a un titre anormal

b. anticorps anti-SM

c. présence d’anticorps anti phospholipides correspondant soit a : 10 un taux
¢levé d’anticorps anticardiolipine de type IgG ou IGM ; 20 un anticoagulant de
type lupique ; 30 une sérologie syphilitique dissociee depuis plus de 6 mois

confirmée par I’immunofluorescence ou un test de Nelson.

11. Anticorps antinucléaires titre anormal d’anticorps antinucléaires par
immunofluorescence ou autre technique équivalente en 1’absence de
médicament

Inducteur de lupus.

Diagnostic différentiel :
> Devant I’érythéme et les papules du visage :
Rosace : papules et des pustules apparaissent sur un fond d’érytheme
permanent.
Dermatite seborrhéique : lésions érythémateuses squameuses du sillon naso-

génien, sourcils, menton et cuir chevelu.
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Dermatomyosite : érytheme liliacée prédomine sur les paupiéres et les
articulations des mains accompagnent d’cedéme.

Urticaire : papules érythémateuses prurigineuse et fugace.

» Devant I’éruption bulleuse :
Toxidermie bulleuse : notion de prise médicamenteuse, Nikolski positif.
Dermatite herpétiforme : lésions bulleuses a groupement herpétiforme associe

a une intolérance au gluten.

8. Traitement :
o Buts
Le but du traitement est de :
- A court terme : Améliorer le confort quotidien, préserver les fonctions

vitales dans les poussées graves

- A moyen terme : prevenir les complications, s’opposer a I’évolution
previsible des atteintes viscérales, prolonger les poussées, empécher les

récidives thrombotiques,

- A long terme: guérir la malade, limiter les effets délétéres des

traitements, assurer I’insertion socioprofessionnelle.

3.2 Moyens
3.2.1 Moyens non médicamenteux : 1EC,
- Une éducation du malade et son entourage sur la maladie
- Il faut éviter I’exposition soleil
- la Grossesse possible uniguement si la malade est en rémission depuis 1

an.
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3.2.2 Moyens médicamenteux :
Locaux : Dermocorticoides
Généraux :
» Corticoides :
- Prednisone (cortancyl 5mg, 20mg) : 0,5 a Img/kg/jour en dose d’attaque
pendant 6 semaines a 3 mois puis diminution de 10% de la dose antérieure
tous les 10 a 15 jours. Le sevrage (18-24mois) avec exploration de I’axe

hypothalamo-hypophyso-surrenalien.

- Adjuvants : supplémentassions calcique, potassique, vitamine D,
pansement gastrique, régime sans sel sans sucre rapide, un traitement des

foyers infectieux latents et un déparasitage systematique.

> Antipaludiques de synthese
Hydrox chloroquine (IMMARD) Cp 200mg, posologie 200-400mg/jour.
L’efficacité est jugée aprées 3 mois. Effets secondaires, une surveillance
ophtalmologique annuelle a la recherche d’éventuels signe de toxicité rétinienne

qui imposent I’arrét du traitement.

» Immunosuppresseurs :
Cyclophosphamide (Endoxan) posologie : 2-3mg/kg/jour ou IV discontinue 600-
750g/m? tous les mois pendant 6 mois puis tous les trimestres pendant 2 ans.
Effet secondaire, hématologiques, digestifs, cystites hémorragiques,
dysmyélopoiése.
- Méthotrexate : posologie 7,5-25mg/semaine Cp de 2,5mg. Contre-
indication, Grossesse. Effets secondaires, troubles digestifs éruptions
cutanées troubles hématologiques cytolyse hépatique. Adjuvants : Acide

folique 25mg.
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- Azathioprine (IMUREL) : posologie : 3mg/kg/jour en 2 prises, possibles
au cours de la grossesse. Effets secondaires : Troubles hématologiques et

hépatiques, intolérance digestive, infections, lymphomes.

> Antibiotiques :
- Dapsone : 50-100mg. Contres indications, anémie méthémoglobinémie
insuffisance hépatique et insuffisance rénale, déficit en G6PD. Effets

secondaires, hémolyse réactions cutanées troubles digestifs.

- Thalidomide : 300mg/jour pendant 4 semaines puis 200 mg/jour pendant

3 semaines.

Contre-indication : grossesse. Effet secondaire : neuropathie périphérique.
» Anti inflammatoires non stéroidiens : Aspirine CP 500mg posologie
100mg/j. Contres indications hypersensibilite ulcére gastroduodénal
insuffisance hépatique sévere. Effets secondaires hemorragie digestive

vertige, syndrome de Rey.

» Anticoagulants (HBM) : Lovenox injectable 2000 Ul, 4000Ul. Effets
secondaires : Hématome, thrombopénie, allergie cutanée. Contres

indications : hypersensibilité, CIVD, Insuffisance rénale sévere.

» Anti vitamine K :Warfarine.
Indications :

» Formes modérées : Repos, aspirine+hydroxychloroquine, si insuffisant
corticothérapie temporaire : prednisone 0,5mg/kg/jour. En cas d’atteinte
cutanée persistante malgré 1’hydroxychlroroquine on met les
dermocorticoides.

> Formes graves : Corticothérapie, Prednisone 1-2 mg/kg/jour associees
mesures adjuvants ou bolus de methylprednisone (solumedrol 20mg,

40mg, 120mg) pendant 3 jours de suite dans les formes séveres avec
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corticoresistance ou corticodependance peuvent permettre une épargne

cortisonique.

-Immunosuppresseurs : Cyclophosphamide (Endoxan) ou Azathioprine

(Imurel)

-Biothérapie : Rutuximab

-Echanges plasmatique

» Cas particulier du Lupus induit : Arrét du médicament inducteur +

surveillance.

» Cas particuliers :

Thrombose veineuse (SAPL) : Héparinisation efficace et relais par

AVK au long cours (INR 3-4) ou antiagrégant plaquettaire (Aspirine).

Thrombopénie  auto-immune :  Immunoglobuline en IV ou
corticothérapie si  elle réfractaire, chronique : Vinblastine,

Azathioprine en dernier recours la splénectomie.

Insuffisance rénale chronique : hémodialyse + transplantation rénale

ultérieure.

Grossesse :  Corticothérapie orale 0,25mg/kg/jour. Suivie par un

gynécologue tout le long de la grossesse

pannicule Lupique : APS, Thalidomide en 2eme intention +

corticothérapie

3.2.3 Indications :

> Lupus systémique : ont introduit la prednisone a 1mg/kg/jour, associé

a un antipaludéen de synthese sous contr6le ophtalmique a la dose 200

a 400 mg/jour.
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> Lupus subaigué : la prednisone par voie per os a la dose de
0,5mg/kg/jour, associée a un antipaludéen de synthése sous contrdle
ophtalmique a la dose 200 a 400 mg/jour.

> Lupus discoide : application de dermocorticoides classe 1 (Clobetasol,

Betamethasone diproprionate)
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II. METHODES ET PATIENTS

2-1) Cadre d’étude

Cette étude a été réalisée dans le service de Dermato-vénérologie du Centre
National d’ Appui a la lutte contre la Maladie (CNAM), ex institutmarchoux. Le
CNAM est un établissement public a caractére scientifique et technologique
(EPST), né de la retrocession de I’institut Marchoux en 1998. Son domaine
d’activité couvre la recherche sur les endémo- épidémiques, la recherche
vaccinale, clinique, DI’appui aux programmes, la formation continue et
d’enseignement. Il est situé en commune 1V du district de Bamako précisément

dans le quartier de Djicoroni para.
Les services techniques du CNAM sont répartis entre trois département :

Le departement clinique, département Formation, Département d’appui aux

programmes.

Département clinique comporte les services suivants : Leprologie-Animalerie

Expérimentale, Dermatologie VVénéréologie, Biologie, chirurgie-réhabilitation.

Le centre de développement des vaccins(CVD)est un service de Recherche du

CNAM essentiellement axé sur la recherche vaccinologique.

2-2) Type et durée d’étude
Il s’agit d’une étude transversale sur les cas de Lupus érythémateux systémique

dans le service de dermatologie du CNAM du 01mars 2018 au 21mars2019

2-3) Population d’étude
La population d’étude est représentée par les patients consultants dans le service

de Dermatologie durant la période d’étude.
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2-1) Définition des cas

A été retenu comme cas de Lupus systémique tout patient présentant au moins

quatre (4) des onze (11) criteres diagnostiques de L’ ARA, il s’agit de : [30]

1)Erytheme malaire en ailes de papillon.

2)Lupus discoide

3)Photosensibilité

4)UIcérations buccales et/ou nasopharyngees.

5)Polyarthrite non érosive.

6)Pleurésies et/ou péricardite.

7)Néphropathie :

Protéinurie> 0,5G/24 heures.

Cylindres urinaires.

8)Convulsions et/ou psychose

9)Atteinte hématologique

anémie hémolytique ou

Leucopénie (<4000mma 2occasions au moins) ou

lymphopénie (<1 500/mm?3a 2 occasions au moins)

thrombopénie (< 100 000/ a 2 occasions au moins) en 1’absence de cause

médicamenteuse

10)Désordre immulogique :
AC anti-ADN natif ; Normal si <5 unités
AC anti-SM ; Normal <0,9 unités

Taux sérique élevée 1gG ou M anticardiolipine ou test standardisé positif pour un

anticoagulant circulant. Ou fausse sérologie siphilitique (depuis au moins 6mois)
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11)Anticorps antinucléaires. Par immunofluorexence (en absence de

médicament inducteur) Titre de positivité supérieure a 1280

2.3.2) Critéres d’inclusion

Ont été inclus dans cette étude tous les cas répondant a la définition des cas,

associé ou non a une autre connectivite.

2.3.3) Critéres de non inclusion

Les cas de lupus cutane isolé ont été exclus

2.3.4) Consideérations éthiques
Consentement éclaire des patients apres les avoir expliques le but de I’étude

avec la notion de confidentialité.

2.3.5) Collecte des donnees et saisie

a) Recrutement des cas
Les cas ont été recrutés durant la consultation, tous les cas inclus ont été

examines sur le plan dermatologique et général.

Les cas suspects identifié selon les plaintes, des investigations cliniques et

paracliniques ont été réalisé.

- Un interrogatoire précisant I’histoire des signes, surtout cutanées, et les
antécédents médicaux chirurgicaux et obstétricaux chez les femmes.

- Une inspection a la recherche des signes cutanéo- mugueux et phaneriens.

- La palpation des trajets vasculaires complétés par une auscultation cardio-
pulmonaire.

- L’examen des autres appareils : [’appareil neurologique, 1’appareil
respiratoire.

- L’examen des articulations

- Echantillonnage :exaustif
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Effectuer des examens paracliniques
- le dosage des anticorps spécifiques : Anti DNA natifs
- un hémogramme complet
- un bilan rénal (créatinémie, protéinurie de 24heures)
- Une CRP

- Une échographie abdomino-pelvienne.

Le diagnostic des affections associées, syndrome de Goujerot, Sjogren,

dermatomyosite, reposait sur les criteres propres a ces affections.

2-4) Variables

Caracteéristiques sociodémographiques :
Age,

Sexe,

Profession,

Provenance.

Données cliniques :

Antécédents personnels médicaux, chirurgicaux et obstétricaux
Antécédents familiaux

Atteintes cutanées

Atteintes extra cutanées

Autres pathologies associees

Saisie et analyse des données
Les donnees ont éte recueillies sur une fiche d’enquéte individuelle, saisie sur
Microsoft Office Word et Excel 2013.

L’ analyse des données a été effectuée sur le logiciel épi info version 7 frangais.
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I11. RESULTATS

Du 1% mars 2018 au 31 mars 2019, 26000 malades ont consulté dans le service
de dermatologie. Parmi les 126 qui étaient suspects, nous avons recensé 33 cas

de lupus systémique. Soit une prévalence hospitaliére de 0,1%.

I11.1. Caractéristiques sociodémographiques des cas

[NOM DE
CATEGORIE]
[VALEUR]

Figure 2 : Répartition de I’échantillon selon le sexe.

Le sexe féminin représentait 90% de 1’échantillon : soit 30 femmes et 3hommes.
Le sexe Ratio =3 /30=0,10

Marié; 20
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Figure 3 : Répartition de I’échantillon selon le statut matrimonial

Les personnes mariées représentaient 61% de I’échantillon (20 /33). (7 /33)
Personnes célibataires et (6 /33) personnes veuves.

Tableau | : Répartition de 1’échantillon selon les tranches d’age

Tranches d’age Effectif Pourcentage
Enfant (Moins de 18ans) 2 6,06
Jeune (18-34ans) 11 33,33
Adulte (35-60 ans) 17 51,51
Personne agée (plus de 60 ans) 3 9,09
Total 33 100%

L’age des malades variant de 11 a 70 ans. La moyenne d’Age était de 42ans et le mode était de
29ans.

Tableau Il : Répartition des malades selon la profession

Profession Fréquence Pourcentage
Eléve/Etudiant 3 9,09
Fonctionnaire 3 9,09
Ménageére 27 81,82
Total 33 100,00

Les ménageres représentent 81% de 1’échantillon. (27 malades /33)

Tableau 111 : Répartition selon le motif de Consultation
Motif de consultation Effectif Pourcentage
Eruption cutané malaire 26 78,79
(Edéme (pieds,visages,mains) 1 3,03
Alopécie du cuir chevelu 4 12,12
Photosensibilité 3 9,09
Prurit 3 9,09
Asthénie 12 36,36
Ulcération 2 6,06
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Les principaux motifs de consultations étaient : I’Eruption cutané 26cas
(78,79%), I’ Asthénie 12cas (36,36%), Alopécie du cuir chevelu 4cas
(12,12%), Prurit 3cas (9,09%), Photosensibilité 3cas (9,09%), Ulcération 2cas
(6,06%), et cedéme 1 cas (3,03%).

Tableau 1V : Répartition de 1’échantillon selon les signes cutanés

Signes cutanés Effectif Pourcentage
Photosensibilité 25 75,76
Taches hypo chromiques 22 66,67
Alopécie cuir chevelu 4 12,12
Eruption en aile de papillon 33 100
Eruption cutanée plaques 2 6,06
Eruption discoide 32 96,97

Les signes cutanés retrouves chez nos malades étaient : Taches hypochromiques
22 cas (66,66%), Alopecie du cuir chevelu 4cas (12,12%), Eruption en aile de
papillon 33cas (100%), Eruption cutanées en plaques 2cas (6,06%), Eruption
discoide 32cas (96,97%) et Photosensibilité 25 cas (75,76%).

Dans notre serie nous avons 30 patients qui avaient plusieurs Iésions associées
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Tableau V : Caractéristiques de nos cas

Patient 1

Age

Sexe

Profession

Motif de consultation

Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Traitement

48ans
Masculin
Cultivateur

Asthénie

Erytheme malaire, photosensibilité, sécheresse
buccale

Positif Titre de 1250 Ul (valeur normale<80
ul)

Positif Titre de10 ,0Ul (valeur normale <5UlI)

Positif 6,0 Ul (valeur normale<0,9Ul)
Positif 8,0 Ul (valeur normale<0,9Ul)
Positif 05,60 Ul (valeur normale<0,9Ul)
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique avec syndrome Goujerot-
Sjogren

Prednisone + Plaquenil
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Patient 2
Age

Sexe
Profession

Motif de consultation

Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

29ans

Féminin

ménageére

Taches hypochromiques

Erytheme malaire

Positif titre 200U1 (valeur normale
<80UlI)

Positif 16,7 Ul (valeur normale<5Ul)

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti ULIRNP Négatif<0,9Ul

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9Ul
Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement prednisone +plaquenil
Patient 3

Age 11ans

Sexe Féminin

Profession éleve

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Taches hypocromiques
Erytheme malaire (bien limitee,
disparaissant a la vitro pression),
photosensibilité

Positif titre 128U1 (valeur normale <80)

Positif seuil titre 45U1 (valeur
normale<5Ul)

Négatif seuil <0,9UlI
Négatif<0,9Ul
Négatif<0,9Ul
Négatif<0,9Ul

Lupus systemique
prednisone +plaquenil
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Patient 4

Age

Sexe

Profession

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

29ans

féminin

éleve

Alopécie du cuir chevelu

Erytheme malaire, éruption discoide
Positif titre 1280U1 (valeur
normale<80UI)

Positif titre 40,00U1 ( valeur

normale<5Ul)
Positif 5,60U1 (valeur

Anti SM normale<0,9Ul)

Anti UIRNP Négatif <0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9UlI

Anti SSB Neégatif<0,9UlI
Diagnostic retenu Lupus systéemique
Traitement prednisone+plaquenil
Patient 5

Age 64ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation

Signes cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
AntiSSB

Diagnostic retenu
Traitement

Taches et prurit
Erytheme malaire, photosensibilite,
éruption discoide,

Positif titre126 Ul (valeur
normale<80Ul)

Négatif 5UI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Plaquenil
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Patient 6

Age

Sexe

Profession

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULIRNP(sharp)
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Traitement

46ans

féminin

ménageére

Taches hypocromiques

Eruption discoide, érytheme malaire,
Positif titre 410U1 (valeur
normale<80UI)

Positif titre 66Ul (valeur
normale<5Ul)

Positif titre 8,00UI (valeur
normale<0,9Ul)

Positif titre 8,00Ul

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

LUPUS systémique (syndrome de
SHARP)

prednisone et plaquenil

TATI TRAORE

2019

43




Thése de médecine : Aspect épidémiologique et clinique du lupus systémique au CNAM

Patient 7

Age

Sexe

Profession

Motif de consultation

Signes Cliniques
Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif
Anti SM

Anti UIRNP (sharp)
Anti SSA

AntiSSB

Diagnostic retenu

43ans

féminin

ménagere

Ulcération

Erytheme malaire, sécheresse buccale
et oculaire

Positif titre 160U1 (valeur
normale<80UI)

Positif titre 41,00 (valeur
normale<5Ul)

Positif 5 ,00UI (valeur
normale<0,9Ul)

Positif 8,00Ul

Positif 0,12U1 (valeur
normale<0,9Ul)

Positif 1UlI

Lupus systémique associé au
syndrome Goujerot- sjogren

Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 8

Age 48ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation Asthenie

Signes Cliniques
Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Erytheme malaire +photosensibilité

Positif titre 640UI (valeur
normale<80UI)

Positif 23U1 (valeur normale<5Ul)
Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,91Ul

Lupus systémique

prednisone + Plaquenil
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Patient 9

Age

Sexe

Profession

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

29ans
Féminin
Ménageére
Asthénie

Erytheme malaire

Positif titre 1280U1 (valeur
normale<80UlI

Positif titre 10Ul (valeur
normale<5Ul)

Anti SM Négatif < 0,9Ul

Anti UIRNP Négatif < 0,9UI

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9Ul
Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 10

Age 1lans

Sexe Féminin

Profession Eleve

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
AntiSSB

Diagnostic retenu
Traitement

Taches hypocromiques

Photosensibilité

Positif titre 87Ul (valeur normale<80UI)
Positif titre 47Ul (valeur normale<5Ul)
Négatif<0,9UlI

Négatif <0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Lupus systémique

Prednisone + Plaquenil
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Patient 11

Age S7ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation

Signes Cliniques
Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Traitement

Taches hypochromiques

Erytheme malaire

Positif titre129UI (valeur
normale<80UI)

Positif titre 27Ul (valeur normale<5Ul)

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique

Prednisone + Plaquenil
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Patient 12

Age 48ans

Sexe Masculin
Profession cultivateur

Motif de consultation Asthénie musculaire

Erytheme malaire, papule de Gottron,
érytheme violacés

Positif titre 1200U1 (valeur
normale<80UI)

Positif titre 21,0U1 (valeur
normale<5Ul)

Signes Cliniques
Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Négatif<0,9UlI

Anti SSB Négatif<0,9UlI

Diagnostic retenu Lupus systémique et Dermatomyosite
Traitement prednisone + plaquenil
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Patient 13

Age 53ans
Sexe Féminin
Profession ménageére
Motif de consultation Taches

Signes Cliniques
Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Erytheme malaire +photosensibilité
Positif titre de 1200UI (valeur
normale<80UI)

Positif titre 40Ul (valeur normale<5Ul)

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9Ul
Diagnostic retenu Lupus systéemique
Traitement prednisone+plaquenil
Patient 14

Age 50ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif
Anti SM

Anti UIRNP
AntiSSA
AntiSSB

Diagnostic retenu
Traitement

Alopécie du cuir chevelu
Eruption discoide

Positif titre 90UI (valeur
normale<80UI)

Positif titre 10U
(normale<5Ul)

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Prednisone + Plaquenil
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Patient 15

Age 45ans

Sexe Masculin
Profession Cultivateur

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Asthenie ,taches
hypochromiques
Erytheme malaire

Positif titre 80Ul (valeur
normale<80UI)

Positif titre 20UI (valeur
normale<0,9Ul)

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9UlI

Anti SSB Neégatif<0,9Ul
Diagnostic retenu Lupus systéemique
Traitement prednisone + PLaquenil
Patient 16

Age 25ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation

Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Asthenie ,taches

Erytheme malaire, photosensibilité,
ulcération, asthénie

Positif titre 100Ul (valeur normale
<80UlI)

Négatif 5Ul
Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Prednisone + Plaquenil
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Patient 17

Age 70 ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation

Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif
Anti SM

Anti UIRNP

Anti SSA

Anti SSB

Diagnostic retenu

Alopécie du cuir chevelu
Erythéme malaire, sécheresse
oculaire

Positif 80Ul (valeur
normale<80UI)

Positif 42U1 (valeur normale<5Ul)

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Positif 8,0Ul (normale< 0,9U1)
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique associé au
syndrome de Goujerot-Sjogren

Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 18

Age 30ans

Sexe féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Tache hypochromiques

Erytheme malaire

Positif titre 1280U1 (valeur
normale<80UI)

Positif 50U1 ( normale< 5UI)
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Prednisone + plaquenil
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Patient 19

Age S56ans

Sexe féminin
Profession ménageére

Motif de consultation asthénie

Signes Cliniques Erytheme malaire

Positif titre 80Ul (valeur
normale<80UI)

Positif titre 45,00U1 (valeur
normale<5Ul)

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM Neégatif<0,9UlI

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9Ul
Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement prednisone + PLaquenil
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Patient 20

Age 35ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Taches hypocromiques
Erytheme malaire

Positif titre 1280U1 (valeur
normale<80UI)

Positif titre 42Ul (valeur
normale<5Ul)

Anti SM Positif 8,0Ul

Anti ULRNP(sharp) Positif 4,10Ul (normale<0,9Ul)

Anti SSA Neégatif<0,9UlI

Anti SSB Neégatif<0,9Ul

Diagnostic retenu Lupus Systemique associées
(Sharp)

Traitement Prednisone + Plaquenil

Patient 21

Age 3lans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Taches hypocromiques
éruption discoide, photosensibilite
Positif titre 87Ul (valeur
normale<80UI)

Positif titre 59,00Ul (normale<
5UI)

positif titre 35,62U1 (normale
<0,6UlI)

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Lupus systémique

Prednisone + Plaquenil
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Patient 22

Age 30ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Asthénie, taches

Erytheme malaire, photosensibiliteé,
sécheresse oculaire et buccale

Positif titre 1280UI (normale<80UlI)
Positif titre 30Ul (normale<5Ul)
Positif 66,00U1 (normale<0,9Ul)
Négatif

Positif 05,60U1 (normale<0,9Ul)
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique associe syndrome
de Goujerot- Sjogren

Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 23

Age 40ans

Sexe féminin

Profession ménagere

Motif de consultation
Signes Cliniques
Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Alopécie du cuir chevelu

Erytheme malaire, éruption discoide
Positif titre1280UI (normale<80UlI)
Positif titre 12,90Ul (normale<5UlI)
Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

Lupus systémique

Prednisone +plaquenil
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Patient 24

Age 40ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Tache hypocromiques
Erytheme malaire, photosensibilité

Positif titre 1200U1 (normale <0, 9UI)

Positif titre, 50Ul (normale< 0,9UI)

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9UlI
Diagnostic retenu Lupus systéemique
Traitement prednisone+Plaquenil
Patient 25

Age 26 ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques
Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Tache hypochromiques

Erytheme malaire, photosensibilite
Positif Titre 1280UI (normale 80UI)
Positif Titre 34,00 Ul (normale 5UI)
Positif 8,00 (normale<0,9Ul)

Positif 7,00 (normale<0,9Ul)
Négatif <0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Prednisone + Plaquenil
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Patient 26

Age 30ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques
Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Ulcération, prurit

Erytheme malaire,photosensibilité
Positif Titre 190Ul (normale<80UlI)
Positif Titre 10Ul (normale<5Ul)

Anti SM Neégatif<0,9Ul

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Neégatif<0,9Ul

Anti SSB Neégatif<0,9UlI
Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement prednisone+plaquenil
Patient 27

Age 46ans

Sexe féminin

Profession ménagere

Motif de consultation
Signes Cliniques
Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti UIRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Traitement

Alopécie du cuir chevelu

Eruption discoide, asthénie

Positif Titre 86Ul (normale<80UI)
Positif Titre 10Ul (normale<5Ul)

Positif 5,10U1 (normale< 0,9U1)
Négatif<0,9UlI

Positif,6 Ul (normale<0,9UI)
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique associé au
Goujerot-Sjogren

Prednisone + Plaquenil
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Patient 28

Age 18ans
Sexe Féminin
Profession Etudiante

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULRNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu

Taches hypochromiques

Erytheme malaire, photosensibilité
Positif Titre110UI (normale<80Ul)
Positif Titre 25Ul (normale<5Ul)
Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI

POSITIF 4,50Ul (normale<0,9Ul)
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique associée au
Goujerot-Sjogren

Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 29

Age 50ans

Sexe Féminin

Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques
Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM
Anti URNP
Anti SSA
Anti SSB

Diagnostic retenu
Traitement

Taches hypochromiques

Erytheme malaire

Positif Titre 81Ul (normale<80Ul)
Positif Titre 80,0Ul (normale<5Ul)

Négatif<0,9UlI

Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI

Lupus systémique
Prednisone + Plaquenil
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Patient 30

Age 38ans
Sexe Féminin
Profession Ménageére

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif
Anti SM

Alopécie du cuir chevelu

Eruption discoide, sécheresse buccale et
oculaire

Positif Titre 90Ul (normale <80UI)
Positif Titre 15,50U1 (normale<5Ul)
Positif 6,6Ul

Anti UIRNP Positif 8,0Ul

Anti SSA Positif 05,50U1 (normale<0,9UlI)

Anti SSB Neégatif<0,9Ul

Diagnostic retenu Lupus systémique associe au Goujerot-Sjogren
Traitement Prednisone + Plaquenil

Patient 31

Age 60ans

Sexe Masculin

Profession Fonctionnaire

Motif de consultation Asthénie

Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Anti SM

Anti ULRNP
Anti SSA

Anti SSB
Diagnostic retenu
Traitement

Erytheme malaire
Positif Titre 1280UlI
(normale<80UlI)
Positif Titre 40,00UlI
( normale<5Ul)
Positif 8,00Ul
(normale<0,9Ul)
Positif 8,00 Ul
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Lupus Systémique
Prednisone + Plaquenil
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Patient 32

Age 42ans
Sexe féminin
Profession ménagere

Motif de consultation
Signes Cliniques

Facteur antinucléaires
Anticorps DNA natif

Asthénie, taches

Erytheme malaire, photosensibilite,

éruption discoide

Positif Titre100 Ul (normale<0,9 Ul )
Neégatif 5,0Ul (normale<0,9Ul)

Anti SM Neégatif<0,9UlI

Anti UIRNP Négatif<0,9UlI

Anti SSA Négatif <0,9UlI

Anti SSB Négatif<0,9UlI
Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement Prednisone + Plaquenil
Patient 33

Age 46ans

Sexe féminin

Profession ménagere

Motif de consultation
Plan Clinique

Facteur antinucléaires

Anticorps DNA natif

Anti SM
Anti ULRNP
Anti SSA
Anti SSB

Taches hypochromiques,
asthénie

Erytheme malaire
Positif Titre1280Ul (normale
<80UlI)

Positif Titre 51,00U1
(normale<5Ul)
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Négatif<0,9UlI
Negatif<0,9Ul
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Diagnostic retenu Lupus systémique
Traitement Prednisone + Plaquenil

Les patients qui avaient les AC DNA natif leur diagnostic étaient pose sur les
4critéres de L’ARA.

Tableau VI : Répartition selon les signes extra cutanés N=31

Signes extra cutanées Effectif  Pourcentage
Articulaire 25 75,76
Rénale 3 9,38
Neuropsychiatrique 3 9,09

L’atteinte articulaire était retrouvée chez 75,76 %

Tableau VII : Répartition de 1’échantillon selon les signes biologiques

Signes biologiques Effectif  Pourcentage
Anémie (TxHb <11g/dl) chez I’homme

(TxHb<12g /dI) chez la femme d 21,21
Leucopeénie (Gb <4000) 1 3,03
protéinurie>0.5 g/24 h 3 9,38

L’anémie normochrone normocytaire était présente chez 9patients

Tableau V111 : Repartition de I’échantillon selon la présence d’anticorps

Anticorps specifiques :

Anticorps Effectif Pourcentage
Facteurs Antinucléaires 33 100
Anti DNA natif 30 90,91
Anti UIRNP 7 21,21
Anti SM 13 39,30
Anti SSA 6 18,18
Anti SSB 1 3,03

Les auto anticorps : Le bilan d’auto immunité a été réalisé chez tous les cas, les

facteurs anti nucléaires étaient positifs chez tous nos cas.
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Les anticorps anti DNA Natifs ont été dosés chez 30 cas, les anti ULRNP ont éte
réalisé chez 7 cas, les anti SM chez 13 cas. Les anti ssA et Anti ssB
respectivement chez 6 cas et 1 cas.

Les auto anticorps anti DNA Natifs :

Les anticorps anti DNA Natifs était positif chez 30 patients, la dilution la plus
élevé était de 515 unités.

Tableau IX : Répartition selon la présence d’une protéinurie

Proteinurie de 24 h Effectif Pourcentage
Elevee 3 9,38
Normale 30 90,90
Total 33 100,00

Une atteinte renale était présente chez 3 cas (9,38%)

Tableau X : Répartition de I’échantillon selon la pathologie associée. N=7

Pathologie Effectif Pourcentage
Syndrome o_Ie Gougerot-Sjogren (Anti 5 15 15
SSA et Anti SSB) ’

Dermatomyosite (papule de Gottron) 1 3,03
Polyarthrite rhumatoide 1 3,03

Le lupus était associé a une maladie de Gougerot-Sjogren chez 15% des cas, a
une dermatomyosite dans 3% des cas, a une polyarthrite rhumatoide dans 3%
des cas.

Tableau XI : Répartition de 1’échantillon selon I’évolution au bout de 12mois
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Evolution de la maladie Effectif Pourcentage
Rémission 30 91
Perdu de vue 3 9
Déces 0 0
Total 33 100

L’évolution était favorable chez 90% de nos patients (30 malades /33)
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V. ICONOGRAPHIES

Alopécie du cuir chevelu

) Y

4
[\
P

Patient 4

Lesion en aile de papillon tendant a

épargner les plis nasogéniens

Patient 2
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Lésions erythémato -papuleux en plaques

Patient 9
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V. DISCUSSION

Le but de ce travail était d’étudier le profil épidemio-clinique épidémiologique
et clinique des cas de lupus systémique dépisté dans le service de dermatologie
du Cnam. Ainsi durant la période d’étude nous avons recruté 33 cas de lupus

systémique sur 26 000 consultations.

Il s’agissait de 30 patients de sexe féminin, ’age moyen des cas était de 42 ans

les adultes représentaient 51,51%, les personnes agées 9%.

Cliniquement les principales manifestations étaient 1I’érythéme malaire ou 1ésion
discoide. Au plan systémique 3 patients avaient une néphropathie. Il s’agissait

d’un syndrome de Sharp chez 7 patients.

V-1) Limites de notre travail

Nous avons réalisé une étude sur 12 mois sur les aspects épidemio-cliniques du
lupus systémique, 1’étude s’était déroulée dans le service de dermatologie du
CNAM.,

Le diagnostic reposait sur les critéres de I’ ARA.

Ce critere reconnu a travers le monde constitue un moyen de diagnostic fiable

intégrant plusieurs aspects de la maladie.

Les limites de ce travail sont entre autres, 1’exclusion des cas recu en dehors du
service de dermatologie, ’abandon du suivi par certains patients, les données

incompletes, étude n’a été réalisé qu’en service dermatologique.

Toutefois ce travail nous a permis de décrire le profil des cas de lupus

systémique au CNAM.
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V-2) Donnés épidemiologiques
Nous avons recruté en une année 33 cas de lupus systémique, sur 26000
consultations ce qui représente 0,1% de I’ensemble des patients. Une série

marocaine a recruté 50 cas en trois ans [31].

Une étude réalisée Mali  en service Rhumatologie a recruté 16 cas au bout

d’une année, un nombre largement inférieur a nos cas. [32]

Toutefois d’avantage de cas sont décrits dans les pays occidentaux, En France la
prévalence dans la population est de 42 cas pour 100 000 habitants [33]. A
Malte elle est de 83 a 123 cas pour 100 000 habitants [34,35]. Les faibles
proportions décrites en Afrique peuvent aussi s’expliquer par le fait qu’on ne
dispose pas de données en dehors des centres hospitaliers. Ces travaux sont le
plus souvent confinés comme dans notre cas dans un seul service [31], ne
permettant pas d’avoir une vue sur I’ensemble du pays. Cependant de plus en

plus de cas sont rapportés par des auteurs africains.

Notre série représente un nombre significativement important en une année,
ceci peut étre due au fait que le CNAM représente le centre de référence

dermatologique du Mali.

Le sexe féminin représentait 90% des cas, cette prédominance féminine a été
décrite par tous les auteurs [31] une série sénegalaise a collige 30 cas sur une
période de 10 ans tous de sexe feminin, au Zimbabwe 6 cas ont été colligé en 5
ans. Cette prédominance féminine pourrait étre liee a la production
concomitante d’hormones féminines et d’auto-anticorps, et/ou par la présence de

génes associé au lupus systémique sur le chromosome X [36, 37,38].

L’age moyen chez nos cas était de 42 ans, le mode de 29 ans, nos cas étaient
plutbt jeunes, plusieurs auteurs décrivent une fréquence particuliere chez

I’adulte jeune, la prédominance de I’atteinte chez la jeune femme adulte
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s’expliquerai par une grande production d’anticorps concomitamment avec la
production des hormones féminines.

Les manifestations cliniques : Dans notre série les signes cliniques principaux
¢taient 1’éruption discoide, la photosensibilité, éruption malaire et les

convulsions.

Ce profil clinique est comparable a celui des série Sénégalaises [38], et
marocaine [31], les manifestations cutanées sont affichantes et trés souvent
évocatrices, cela peut expliquer leur prédominance. Cependant d’autres auteurs
rapportent une prédominance de manifestations articulaires [340,33] les
disparités entre I’Europe et I’ Afrique, une plus grande disponibilité des moyens
d’investigations dans les pays développeés. Ou encore par [’approche
méthodologique en effet Cervera [40] a effectué une méta-analyse sur toutes les
publications effectuees sur le lupus en dix années en Europe, et Arnaud [33] une
enquéte a partir des registres d’assurance maladie a travers toute la France. Les
enquétes en Afrique se sont déroulées par contre a 1I’échelle d’un seul hopital ou

d’un seul service hospitalier [39].

Le bilan Immunologique : le bilan d’auto-immunité a été réalisé chez tous nos
cas. En raison du cout de I’examen, certains patients n’ont pas pu le réaliser

certaines analyses.

Les facteurs anti nucléaires étaient positif chez tous nos cas, les anticorps anti
ADN natif était positif chez 96% de nos cas, ce sont les anticorps les plus
souvent rencontré dans le lupus systemique. Ils sont rencontrés dans cette
affection dans 70-95% des cas [41]. Dans la série maltaise, les anticorps anti
nucléaires etaient retrouvés chez 99% des cas et les anti DNA natif chez 91%
des cas, les anti SM chez 30% [42].

Dans la série marocaine les anti ADN natif étaient présents chez 56% des cas, et

les anti SM chez 42%, les disparités avec notre étude peuvent s’expliquer par le
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fait que la recherche des auto-anticorps reste encore difficile dans notre contexte
en raison du cout de I’examen. Cependant certains auteurs rapportent des
particularités de la production d’auto-anticorps selon 1’origine raciale, ainsi les
anti SM et RNP serait plus fréquent chez le noir, [43,44] Ces auteurs soulignent

une plus grande sévérité de 1’affection chez le noir.

Toutefois les auteurs africains rapportent un profil similaire au cas rapporté sur

d’autres cieUX.
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CONCLUSION

Au terme de notre travail, nous pouvons conclure que : Le LES n’est pas rare au
Mali, 0,1% de la prévalence hospitaliere au CNAM. Le sexe ratio était d’environ
3femme /1Thomme.La moitié des patients avec un age compris entre (35 et
60ans). La moyenne d’age était de 42 pour des extrémes allant de 11a 70 ans.
Les manifestations cliniques du LES sont polymorphes et ce polymorphisme est
déja connu du LES. Les manifestations articulaires prédominent avec une
fréquence de 75,76%. Les manifestations cutanées dominées par érythéme
malaire avec 100% et Alopécie 12,12% et Lupus discoide avec 96,97%.
L’atteinte rénale précoce a été rapportée chez 9,09% des patients. L’anémie
inflammatoire a concerné les 1 /3 des patients. Un malade sur deux avait les AC
anti DNA natif positif. La comorbidité auto-immune était le syndrome de
Goujerot jogren secondaire. Nos patients ont eté amelioré a plus de 80% par

Association corticoides et APS.

Le profil des cas de lupus systémique au Mali est similaire aux données de la
littérature. Il est caractérisé par la prédominance du sexe feminin et des sujets

jeunes adultes.

D’autres travaux sont nécessaires pour décrire le profil de sévérité selon le bilan
d’auto immunité. Ou encore pour décrire les facteurs environnementaux pouvant

favoriser la survenue de la maladie.
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RECOMMANDATIONS
Aux autorités sanitaires :
w= Améliorer le plateau technique par [P’acquisition et la
vulgarisation des tests immunologiques
= Renforcer les ressources humaines en dermatologie par la
formation des spécialistes.
= Reéduire les couts des examens paracliniques.
= Rendre la disponibilité des médicaments spécifiques.

= et la sensibilisation des médecins non spécialisés.

Aux agents de santé :
= Rechercher les critéres de L’ARA chez tous les cas suspects de
lupus systémique
w= Orienter les cas suspects vers les centres spécialisés

= Rechercher toutes les comorbidités chez les patients lupiques.

Aux patients :
Respecter les mesures hygiéno-diététiques
= Etre observant au traitement médical

= Eviter I’automédication
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ANNEXES

FICHE D’ENQUETE

PROTOCOLE, LUPUS ERYTHEMATEUX SYSTEMIQUE
I. RENSEIGNEMENTS SOCIAUX ET ADMINISTRATIFS DU MALADE

Référé(e)par........coovvvvinnnnnn. Date d’hospitalisation..................
1. HISTOIRE DE LA MALADIE :

ANTECEDENTS

A. Personnels :

L MEAICAUX . ..t eneeete et

2. CRITULZICAUX . ..ot vetettete ettt et eiee ettt ete e ereareaaanas

3. ODBSEETICAUK .+t eeteeeeneeee et et e e eene

B. Familiaux :

L MEAICAUX . .. e ettt et e

2. CRITULZICAUX . e ettt et et

3. ODBSEEITICAUK .+t ettt ettt et et e et et aeeeens
RENSEIGNEMENTS CLINIQUES, BIOLOGIQUES ET IMMUNOLOGIQUES
1. Atteinte cutanéo-mugqueuse : (1) oui (2) Non

a. Eruption malaire en ailes de papillon /...../

b.Eruption de lupus discoide /...../

¢ Photosensibilité /...../

d. Ulcérations buccales ou nasopharyngées /...../

e.0edéme ((SI€ge ....oevvevvennnnn. Y/ oo

£, AULIES @ PIeCISET. .. ouetee ettt et

2. Atteinte rhumatologique (Ostéo-articulaire et musculaire) : (1) Oui (2) Non
a.Arthralgies /...../

b.Arthrites /...... /

c. Myalgies /...... /

d. Synovite ( Siége................... ) T /

€. AULIES & PIréCISET. .. .uuuuieinie ittt

3. Néphropathie lupique : (1) Oui (2) Non

a. Protéinurie supérieure a 0,5g/24H /........ /

b. Cylindres urinaires /........ /

c. Clairance de la créatinine (valeur......... ml/mn) diminuée /...... /

d. Hypoprotidémie /....... /

e. Hypoalbuminémie /...... /

110

f. Glycémie ( valeur ......... g/dl)augmentée /........ /

g HLM/....... /

h. Calcémie ( valeur ............. mmol/l) diminuée /....... /

1 AULIES & PrECISET. ... ettt et e e e aaees

4. Atteinte des séreuses : (1) Oui (2) Non

a. Ascite /......... /

b. Pleurésie /....... /

c. Péricardite /......... /

d. Liquide ( Cytologie.......... Chimie............ Bactériologie............. | A /
€. AULIES @ PIECISET. ..o uuutittintt ettt ettt et et
5. Atteinte cardio —pulmonaire : (1) Oui (2) Non

a. TAC (Valeur.......... ) TAD (Valeur ............... ) FC (Valeur.............. )
b.Myocardite /............ /
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c.Endocardite/......../

d.Pleuro-pneumopathie /........ /

€. AULIES & PrECISCT. ..\ utintietet et et e een e e een e ven ee e
6.Atteinte neuro-psychiatrique : (1) Oui Non (2)

a. Convulsion /....... /

b. Psychose /....... /

c. Déficit moteur(siége........................ )Y /

d. Déficit sensitif(siége..............ooevennnn. ) Y /

cAULTES @ PLECISET. ..\ ut ettt et et et et et e et et et e e ee e e eneeneeaenens
.Hématologie : (1) Oui (2) Non

. Anémie hémolytique /....... /

. Leucopénie ( < 4000)/...... /

. Thrombopénie (<100000) /.../

. VS accélérée /....... /

e. CRP positive /....... /

f. AUtres & PréCiSer.......oovvveiniiniieeneiniinanenns.

8. Immunologie: (1) Oui (2) Non

a. Ac anti DNA natif positif/...../

b.Latex -Waaler Rose positif/......../

c¢.BW ( VDRL , TPHA) positif/........ /

d.Test de coombs direct-indirect positif/........ /

.. Ac AN positif/....... /

f. Ac anti-Sm positif’/...... /

g.Ac anti cardiolipine positif’/...../

h. Ac anti histone positif/........ /

i.Ac anti Ro/SSA positif/....... /

j-Ac anti Ro/SSBpositif/....... /

k.Ac anti -RNP /......... /

N 1 S B ) (T 1)
9. Autres examens : (1) Oui (2) Non

O O T H»® N

b.Radio thorax de face. ..........cooviiiiiiii i
c.Echo abdomino-pelvienne. ............ooooviiiiiiiiiiiiiii
d.Echo doppler artério-veineux.............ccooviiiiiiiiii e,

111

. AULIES & PIECISET. .. uneeeet ettt e e aeaaaens
AFFECTIONS ASSOCIEES : (1) Oui (2) Non
1. Polyarthrite Rhumatoide /...... /

2. Sclérodermie systémique /........ /

3. Dermatomyosite /......../

4. Syndrome des anti phospholipides /....... /

5. Syndrome de GOUJEROT-SJOGREN primitif ou secondaire /....... /
6. AULIES & PIeCISET. ... uunent ettt
DIAGNOSTIC DEFINITIF :
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érythéme malaire avec une fréquence de 100%.
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Serment " Hippocrate
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aux lois de ["honneur et de [a probité dans [exercice de la médecine.
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dessus de mon travail, je ne participerai a aucun partage clandestin d honoraires.
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langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas d

corrompre les meeurs ni a favoriser le crime.
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parti ou de classe sociale viennent s'interposer entre mon devoir et mon patient.
Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances

médicales contre les lois de [ humanité.

Respectueuse et reconnaissante envers mes maitres, je rendrai d leurs enfants

[instruction que j'ai recue de leurs péres.
Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses.

Que je sois couverte d opprobre et méprisée de mes confréres sijy manque.
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