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RESUMEE

Atteinte respiratoire au cours du lupus érythémateux systématique de I'enfant .
A propos d'un cas

F.Bali(1),A.Nouri(2)

Introduction : Le LED pédiatrique est rare. Les formes sévéres sont décrites comme étant liées a l'atteinte rénale.
L'atteinte respiratoire, est moins bien connue en raison de son éventail de présentations. Nous décrivons le cas d'une
fillette avec manifestations respiratoires aigues en premier plan.

Observation: Il s'agit d'une fillette de 5 ans qui s'est présenté dans un tableau de détresse respiratoire fébrile-La
radio du thorax mets en évidence une pleurésie droite et des foyers alvéolo interstitielles bilatérales .Ces
manifestations respiratoires ont été précédé par des arthralgies et des éruptions cutanée de photosensibilité. . Le
diagnostic de lupus érythémateux disséminé est établi sur I'existence de six critéres sur onze de I'American Collége of
Rheumatology et une sérologie fortement positive_

Discussion :L'atteinte respiratoire aux cours du LED est variable selon les critéres retenus. Elle est grave
lorsqu'elle est inaugurale. Tenant compte de I'anatomie; les manifestations thoraciques de notre observation sont
pleurales et pulmonaires infiltrates .Avec un mode de présentation aigue cette derniéres est en premier plan. Apres
avoir exclu un cedéme pulmonaire et une cause infectieuse ; les différentes éventualités d'atteintes infiltrates aigue du
poumon ont été discutée( Pneumopathie lupique aigue- Pneumopathie organisee- Hémorragie alvéolaire diffuse).

Mots clés : Lupus -Manifestations pulmonaire-
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CAS CLINIQUE

La petite HAJER A.... 5 ans m'a consulté le 17/02/2009 pour pleurésie droite fébrile et dyspnéisante

HISTOIRE DE LA MALADIE

-Depuis 2 mois fiévre récurrente a prédominance nocturne

- Depuis 15 jours : toux, dyspnée d'installation progressive

- Admise a I'népital de Tataouine le 12/02/09, on découvre une pleurésie droite de moyenne
abondance

- persistance de la fievre (40°) sous différents antibiotiques notamment la Vancomycine

EXAMEN PHYSIQUE

- Tachypnée (40/Min) battement des ailes du nez

- Fiévre 40° — Rc = 150/Min — Sat 83% quelques crépitantes aux 2 bases

- Chétif (Poids 15KG) — Plages d'alopécie — Iésion cutané de photosensibilité

ANTECEDENTS

- 4 mois au paravent elle a consulté pour éruption cutanée

- 2 mois au paravent elle a consulté pour coxalgie droite suivie de gonalgie homolatérale

- Bilan du 12/12/2008 : VS= 100/130 —~ASLO 100- Fibrine 4,91-CRP=Negative
NFS:GB =7770/mm3 (Neutro=32%)-HB= 12gr%)

RXTHORAX




- Epanchement pleurale droit de moyenne abondance--Foyer alvéolo interstitielle aux 2 bases

BILAN SANGUIN

-VS : 120/160

-NFS: GB 13400 (PN= 86%)- Hb = 8,4 (VGM= 85) —Plaquette 150000
-CREAT.:8,90 mg/I

-CRP =6mg/I

-Ferritine=343 mg/l

PONCTION PLEURALE

-100cc de liquide trouble, jaune clair apres centrifugation
-Protide 49 Gr/L — Rivalta positive

-Leucocytes 600/mm3 (45% Lympho- 55% PNN)
SCANNER THORACIQUE

(-Epanchement pleurale droite de moyenne abondance--Syndrome alvéolo interstitielle perihelaire déclive)
ENF HAJER ORFA
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CONCLUSION

Il s'agit d'une fillette de 5 ans qui s'est présenté pour pleurésie droite et foyers alveolo interstitielles avec dyspnée et
fievre rebelle aux antibiotiques associés a un syndrome inflammatoire majeur et précédé par des arthralgies et des
éruption cutane de photosensibilité et des plages d'alopécies

LE RESTE DES EXAMENS COMPLEMENTAIRES
Biologie
-Latex Waller Rose: Négative- Aslo =139
-Dosage du taux de facteur antinucléaire (FAN): Dépistage
Positive = 1/2520 Ul/ml
-Dosage des anticorps anti-ADN natif
Positive = 300 Ul/ml
-Dosage des anticorps -ANTI-AGLU soluble
.Test dépilage : Positive>30A/ml
.Titrage: SSA-SSB-Sm-RNP-JOL-SCL70-J01: Negative

Urine

-Albuminurie :2630 mg/I

-Hématie  :4920/min

-Leucocyte :1848/min

Echographie abdominale

-Gros reins harmonieux bilatéraux
-Epanchements pleurale droit et intra péritonéal
Echographie cardiaque

Normale

DONC-

*Lupus érythémateux disséminée de I'enfant
Manifestation respiratoire aigue en premier plan
Cutanée et articulaire
Polyserite
Syndrome néphrotique

DISCUSSION

Tableau 1.
Criteres diagnostiques de maladie lupique proposés par I'American College of Rheumatology 1982,modifiés en 1997:4 des 11 critéres
sont nécessaires aux diagnostic (1-2)

1) éruption malaire en ailes de papillon

2) éruption de lupus discoide

3) photosensibilité

4) ulcérations orales ou nasopharyngées

5) polyarthrite non érosive

6) pleurésie ou péricardite

7) atteinte rénale:- protéinurie>0,5 g/24 heures ou — cylindres urinaires

8) atteinte neurologiques:- convulsions ou- psychose

9) anomalies hématologiques: -anémie hémolytique ou — leucopénie< 4000/mm3 ou — lymphopénie<4500/mm3 ou — thrombopénie<100
000/ mm3

10) désordre immunologique: - présence de cellules le ou — anticorps anti-ADN natif ou — anticorps anti-sm — fausse sérologie
syphilitique

11) anticorps antinucléaires a taux anormal (en I'absence de médicaments inducteurs):-titre anormal d'anticorps antinucléaires en
immunofluorescence, ou- technique équivalente a n'importe quel moment de I'évolution, en I'absence de médicaments inducteurs de
lupus.




-SIX CRITERES SUR ONZE
-SEROLOGIE FORTEMENT POSITIVE

FAA = 1/2520
Spécificité du test augmenté avec le taux(3)
1/20— 35% de positiviteé;1/280—95% de positivité

AC/DNA natif = 300
Forte positive est associée a I'existence d'une néphropathie proliférative(4)

Les LED pédiatrique est rare (10 a 15% avant I'dge de 16 ans) (5).Les manifestations initiales sont variées et
trompeuses(6). Les formes séveres sont décrite comme étant liées a l'atteinte rénale(7). L'atteinte respiratoire, tout age
confondue; est moins bien connue en raison de son éventail de présentations(8). Elle varie entre 20 et 90% selon les
critéres retenus(9)(10). Plus de 50% des patients auront lors de I'évolution de leurs maladies aux moins une
manifestation pulmonaire (8-11) .Lorsqu'elle est inaugurale elle multiple par deux la mortalité a 10 ans (12-13).
Les manifestations thoraciques peuvent étre classées en cing groupes qui tiennent compte de I'anatomie(14)

-Les atteintes pleurales

- Les atteintes pulmonaires infiltrantes

-Les atteintes des voies aériennes

-Les atteintes vasculaires

-Les atteintes musculaires et diaphragmatiques
Celons le mode de présentations ils peuvent étre aigue ou chronique

Tableau 2.
Manifestations pleuropulmonaires au cours du lupus(14).

Aigue

Pneumopathie lupique aigue

Pneumopathie organisée

Hémorragie alvéolaire diffuse

Infection pulmonaire

Pleurite avec ou sans épanchement péricardique
Hypoxémie aigue réversible

Thrombose pulmonaire

Chronique

Pneumopathie interstitielle non spécifique
Pneumopathie interstitielle commune
Pneumopathie organisée

Pneumopathie interstitielle lymphoide
Dysfonction des voies aériennes supérieures
(épiglottite,laryngite,arthrite crico-aryténoide)
Bronchectasies

Bronchiolite oblitérant

Dysfonction diaphragmatique et "shrinking Lung syndrome™
Atélectasie

HTAP

Maladie thromboembolique pulmonaire
Adénopathies médiastinales




—Dans notre présentation les atteintes pulmonaires infiltrantes aigues sont en premier plans
Aprés avoir exclu un cedéme pulmonaire (Echo cardiaque normale) et une cause infectieuse (CRP négative,
inefficacité des antibiotiques), il nous reste 3 possibilités
1) Pneumopathie lupique aigue
2) Pneumopathie organisée
3) Hémorragie alvéolaire diffuse
1) LA PNEUMOPATHIE LUPIQUE AIGUE:
*Sa fréquence a été longtemps été surestimée. Elle a souvent englobé toute les atteintes infiltrantes du poumon. Si
on considére les eétudes de chortes, sa fréquence ne dépasse pas les 4%(15-16). Si on considere les vérifications
autopsiques ; une cause associée a souvent éte retrouvée (infection-inhalation) (17)
*Deux éléments contribuent au diagnostic
a) la survenu de pneumonie lupique et quasi constamment contemporaine a une poussé évolutive de la maladie
b) dans la majorité des cas (82%) elle est associé a la présence d'anticorps anti-SSA(18) ;ce qui n'est pas le cas
dans notre présentation .
2) LA PNEUMOPATHIE ORGANISE
*Elle est rare, elle a été rapporté chez une dizaine de patients(19)
*Dans notre présentation ;la réponse lente aux corticoides plaide contre cette hypothéese
3) L'HEMORRAGIE ALVEOLAIRE DIFFUSE:
*Sa fréquence a souvent été sous estimé si on considére les séries cliniques (2 a 5,4%).
Elle atteint les 66% dans les séries autopsiques(20).
*Diagnostic
-Tableaux grave-dyspnée-brutale-fievre
-Anémie
-Infiltration radiologique-aspect de ver dépolie au scanner
Cette situation s'appréte mieux a notre présentation




-—>L'atteinte pleurale

*La manifestation thoracique la plus fréquente elle touche 45 a 60% des patients aux cours de

I'évolution(21) de la maladie et jusqu'a 93% des séries autopsiques(22)
*L'épanchement peu étre uni ou bilatérale, souvent peu ou moyennement abondant
*Le liquide pleural est typiquement un exsudat citrin ou serohematique stérile de formule cytologique variable
avec prédominance de polynucléaires neutrophiles ou de lymphocytes .L'exploration immunologique du liquide
pleurale a ses limites.
*Parfois il s'agit d'une pleurite séche douloureuse
*Quant la douleur est associée a une dyspnée et une orthopnée il faut penser aux syndromes des poumons rétractée
"Shrinking Lung Syndrome™ liée a un dysfonctionnement diaphragmatique ou phrénique(23) .La radio du thorax
retrouve des petit poumons et des coupoles surélevées sans atteintes pleuro parenchymateux(24).




EVOLUTION /TRAITEMENT

Tableau I11
Orientations thérapeutiques du LED en fonction du type d'atteinte respiratoire.
Atteintes thoraciques Traitements
Atteinte pleurale Pas de traitement
AINS

Corticothérapie
Hydrox chloroquine
Pneumopathie chronique fibrosante Corticothérapie
Immunosuppresseurs
Agents cytotoxiques
Pneumopathie interstitielle lymphoide corticothérapie

Pneumopathie organisée corticothérapie
Pneumopathie lupique aigue corticothérapie
HTAP corticothérapie et cyclophosphamide

Traitement spécifique de 'HTAP(
Bosentan,sidénafil,iloprost en
aérosol,époprosténol)

SAPL Prévention primaire; aspirine faible dose?
Prévention secondaire:anticoagulation
(INR entre 2 et 3)
* aspirine faible dose

Hémorragie alvéolaire corticothérapie & haute doses
+cyclophosphamide
+ échanges plasmatiques

Syndrome d'hypoxémie aigue réversible  corticothérapie

Voies aériennes corticothérapie + cyclophosphamide
Shrinking lung syndrome corticothérapie

B2- agoniste

Théophylline

immunosuppresseurs
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Tableau 1.
Criteres diagnostiques de maladie lupique proposés par I'American College of Rheumatology 1982,modifiés en 1997:4 des 11
criteres sont nécessaires aux diagnostic (1-2)

1) éruption malaire en ailes de papillon

2) éruption de lupus discoide

3) photosensibilité

4) ulcérations orales ou nasopharyngées

5) polyarthrite non érosive

6) pleurésie ou péricardite

7) atteinte rénale:- protéinurie>0,5 g/24 heures ou — cylindres urinaires

8) atteinte neurologiques:- convulsions ou- psychose

9) anomalies hématologiques: -anémie hémolytique ou — leucopénie< 4000/mm3 ou — lymphopénie<4500/mm3 ou —
thrombopénie<100 000 / mm3

10) désordre immunologique: - présence de cellules le ou — anticorps anti-ADN natif ou — anticorps anti-sm — fausse sérologie
syphilitique

11) anticorps antinucléaires a taux anormal (en l'absence de médicaments inducteurs):-titre anormal d'anticorps antinucléaires en
immunofluorescence, ou- technique équivalente & n'importe quel moment de I'évolution, en I'absence de médicaments inducteurs
de lupus.

Tableau 2.
Manifestations pleuropulmonaires au cours du lupus(14).

Aigue

Pneumopathie lupique aigue
Pneumopathie organisée

Hémorragie alvéolaire diffuse

Infection pulmonaire

Pleurite avec ou sans épanchement péricardique
Hypoxémie aigue réversible

Thrombose pulmonaire

Chronique

Pneumopathie interstitielle non spécifique
Pneumopathie interstitielle commune




Pneumopathie organisée

Pneumopathie interstitielle lymphoide
Dysfonction des voies aériennes supérieures
(épiglottite,laryngite,arthrite crico-aryténoide)
Bronchectasies

Bronchiolite oblitérant

Dysfonction diaphragmatique et "shrinking Lung syndrome’
Atélectasie

HTAP

Maladie thromboembolique pulmonaire
Adénopathies médiastinales




