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Lupus érythémateux systémique

(Rappel) 

Affection auto-immune de cause inconnue, 

caractérisée  par :

- Un grand polymorphisme clinique (signes rhumatologiques, 

dermatologiques, hématologiques, néphrologiques) 

- Production dôauto-anticorps anti nucléaires. 

Plus fréquent chez la femme,  15 et 30 ans. 

Affection  multifactorielle : dérèglement du 

système immunitaire (facteurs génétiques, facteurs 

dôenvironnement).



Clinique

Signes  généraux

Fièvre, asthénie, amaigrissement : 
fréquemment observés. 

Signes rhumatologiques : arthrite aigue ou 

chronique, peu érosive, « Rhumatisme de 

Jaccoud », ténosynovites, ostéonécrose

aseptique.



Arthrite de lôIPP du 3ème doigt  

Service de rhumatologie,

CHU Bab El Oued 

Mains de Jaccoud : coup de vent cubital. 

EMC. Appareil locomoteur .

Arthrites non érosives



Manifestations cutanées et muqueuses

Eruption érythémato - squameuse  du visage 

en vespertilio

Le lupus discoïde

Une dermo-hypodermite, paniculite, éruption 

psoriasiforme

Des lésions de vascularite

Les lésions des muqueuses

Perte de cheveux voire alopécie diffuse ou en 

plaque.



Manifestations rénales

Lôatteinte r®nale : une des principales causes de 

décès. 

Survient au cours des 1ères années de la maladie. 

Rechercher  : protéinurie, hématurie, leucocyturie,    

cylindrurie, un  syndrome néphrotique.

Gravité variable, la biopsie permet de déterminer 

le type histologique. 



Classification de la glomérulonéphrite lupique

I

Lésions glomérulaires 

minimes

Glomérules normaux, dépôts immuns en 

immunofluorescence

II Glomérulonéphrite 

mésangiale proliférative

Hypercellularité mésangiale, dépôts immuns 

en immunofluorescence

III Glomérulonéphrite 

segmentaire et focale

Glomérulonéphrite avec prolifération endo ou 

extra capillaire intéressant moins de 50% des 

glomérules avec dépôts immuns mésangiaux

IV Glomérulonéphrite 

proliférative diffuse

Glomérulonéphrite avec prolifération endo ou 

extra capillaire intéressant plus de 50% des 

glomérules avec dépôts immuns

V Glomérulonéphrite extra 

membraneuse

dépôts immuns de localisation extra 

membraneuse

VI Glomérulonéphrite 

scléreuse 

Plus de 90% des glomérules sont détruits, 

scléreux

Classe Histologie Description



Manifestations cardiovasculaires

Péricardite : la plus fréquente, généralement 

asymptomatique, r®v®l®e par  lô®chographie.

La myocardite : rare, se traduit par des troubles 

électriques. 

Atteinte de lôendocardesôexprime ¨ lô®chographie par 

des v®g®tations r®alisant lôaspect dôendocardite 

verruqueuse de « Libman-Sacks »

Complications thromboemboliques ou infectieuses 

peuvent  °tre sôobserv®es.



Manifestations pleuro-pulmonaires

Pleurésie :  la plus fréquente, 

sérofibrineuse, uni ou bilatérale. 

Possibles :  pneumonie lupique,  fibrose 

interstitielle, hémorragie intra alvéolaire. 

Lôhypertension art®rielle pulmonaire est rare, 

elle est de mauvais pronostic. 



Manifestations neuropsychiatriques

Atteintes centrales, un syndrome 

extrapyramidal, des accidents vasculaires artériels et veineux 

peuvent traduire un syndrome des antiphospholipides (SAPL).

Atteinte des nerfs crâniens, 

neuropathies périphériques, mono ou de 

multinévrite, méningites lymphocytaires à liquide clair, des céphalées, 

migraines sont décrites. 

Les manifestations psychiatriques 
variables, syndrome confusionnel, délire, dépression, hallucinations, 

démence.   



Manifestations  digestives et hépatiques

Nausées, vomissements, douleurs 

abdominales, pancréatite, perforation 

intestinale en rapport avec une vascularite. 

Syndrome de cytolyse hépatique, hépatite 

chronique, une hépatomégalie.

Des thromboses veineuses hépatiques et 

mésentériques peuvent traduire un SAPL.  



Manifestations  oculaires

Rétinite dysorique

caractéristique mais non spécifique , exsudats cotonneux, associés 

ou non à des hémorragies rétiniennes. 

Conjonctivite et  kératite en bande :  rares

Atteinte du nerf optique

Corticosensible : amaurose ou scotome unilatéral et ultérieurement par une 

décoloration papillaire. 



Autres manifestations

Manifestations  musculaires à type de 

myalgies,

Manifestations lympho-ganglionnaires 

(adénopathies, splénomégalie). 



Biologiques

Un syndrome inflammatoire non spécifique : 

VS accélérée, hypergammaglobulinémie, 

CRP peu élevée, anémie inflammatoire.

Une cytopénie périphérique : leucopénie, 

thrombopénie, anémie hémolytique 

dôorigine p®riph®rique. 



Anticorps antinucléaires, fortement 

positifs (>1/1000), type homogène ou 

moucheté.

Ac. anti DNA, très spécifiques, positifs 

dans 70 à 80% = bon marqueur 

dô®volutivit® de la maladie.

Ac. antihistones : non spécifiques. 

Si fortement positifs sans anti-DNA natifs, ils t®moignent dôun 

lupus induit médicamenteux.



Ac. anti-antigènes nucléaires solubles : 
Les Ac. Anti Sm, sont   très spécifiques du LES, inconstants.

Les Ac. Anti-SSA (R0), anti SSB (La), rares, non spécifiques, 

observés dans le lupus cutané et dans les syndromes de Gougerot

ïSjögren primitifs.  

Les Ac. Anti-U1-RNP, ne sont pas spécifiques du LES 30 à 40%

les Ac. Anti-PCNA caractérisent certaines formes de lupus, leur mise en 

évidence nécessite des techniques spécifiques.  

Les Ac. Antiphospholipides.

Facteur rhumatoïde positif : > 50%.
les anti-ribosomes, les anti-histones ,Ac. Anticytoplasme (ANCA), les anti-

lymphocytes, les anti-neurones, peuvent  être positifs.



Le complément : diminué au cours de la 

maladie lupique (lupus avec atteinte 

rénale +). CH50, des fractions C3 et C4.



Diagnostic positif

Critères de classification du lupus 

érythémateux systémique proposés                 

par lôAmericain College of rheumatology

1982, modifiés en 1997

Critères du SLIC

Nouveaux Critères ACR 2017, 

ACR/EULAR 2018



Formes cliniques

- Lupus  selon lô©ge : sujet jeune, fréquence des formes graves. Un début 

précoce doit  faire rechercher un déficit congénital en complément (C2, C4, C1). 

Après   50ans, fréquence des atteintes pulmonaires  et moindre  fréquence des signes 

cutanées  aigues et rénaux.

- Lupus  masculin :  certains auteurs rapportent la fréquence des 

manifestations neurologiques (convulsions) et rénales.

- Lupus et  grossesse : poussée de la maladie au cours du 3ème trimestre 

et dans le post-partum ++. Si  Ac anti phospholipides +  :  risque dôavortements, de  tox®mie 

gravidique et dôhypotrophie fîtale, de mort fîtale, de pr®maturit® et de lupus n®onatal avec  

parfois un  BAVC.  

Préconiser un traitement (TRT) préventif durant la grossesse associant une faible 

corticoth®rapie (Ò10mg/j) et 100mg/jour dôaspirine. En cas de SAPL, pr®f®rer une 

héparinothérapie

- Autres formes : lupus séronégatif, formes  associées.



Diagnostic différentiel du LES 

Lupus cutané ou lupus discoïde, caractérisé par 

lôatteinte cutan®e chronique,  lôabsence dôatteinte visc®rale et lôabsence 

dôauto-anticorps.

Les autres connectivites,

les vascularites.

Lupus induit par certains médicaments, 
caract®ris® par la mise en ®vidence dôanticorps anti-histones et anti-ADN 

d®natur® et lôabsence dôanticorps anti-ADN natifs et dôanti-ENA. Sur le plan 

clinique par la fréquence des signes généraux, des manifestations 

articulaire et p®ricardique et la r®versibilit® des signes cliniques ¨ lôarr°t du 

TRT. 



Médicaments inducteurs de lupus

Anti-inflammatoires et immunomodulateurs
Pénicillamine, Sulfasalazine, Mésalazine, Olsalazine, Anti-TNF, 

Interferon  Ŭ et Ẳ, 

Diurétiques et antihypertenseurs: 
Hydrochlorothiazide, Anti-hypertenseurs,  Methyldopa, ß-bloquants, 

énalapril (rénitec), clonidine (catapressan), minoxidil (lonoten)

Anti-arythmiques : Quinine, Quinidine, Disopyramide

(rythmodan)

Psychotropes : Chlorpromazine (largactil), Lithium   

(théralite), Clobazam (urbanyl),

Anti-convulsifs : Phénytoine (dyhydan), Carbamazépine

(tégrétol), Primidone, Ethosuximide (zarontin)



Antithyroïdiens :Propylthiouracile

Antibiotiques : Acide nalidixique, 

isoniazide, nitrofurantoine, minocycline, 

griséofulvine, rifampicine, ribafutine.

Autres :   L-dopa, simvastatine, 

défériprone, dextran ferreux



Pronostic 

Le taux de survie est en moyenne de 85 à 95% 

à 05 ans. 

Les complications infectieuses liées à la 

corticothérapie et aux immunosuppresseurs 

conditionnent le pronostic fonctionnel. 

Lôathéromatose diffuse est responsable dôune 

morbidit® et dôune mortalit® accrue.



Traitement 

Mesures générales

Information du patient

Contraception efficace, éviter les 

oestroprogestatifs (préconiser progestatif microdosé, en cas 

de SAPL, préférer androcur), Nôautoriser une grossesse que si la maladie est contr¹l®e 
depuis au moins 06 mois, voir une ann®e, sous couvert dôune surveillance m®dicale et  obst®tricale, mensuelle  

puis bimensuelle à partir de la  32ème   semaine pour d®tecter une tox®mie gravidique ou une souffrance fîtale..  

Eviter le tabac, lutter contre le diab¯te et lôHTA 

Protection contre le soleil (crème écran total, port de 

chapeau large).

Repos physique et moral.



Traitement par voie générale

Paracétamol : indiqué pour les symptômes 

douloureux articulaires,  posologie 2 à 3g/j.

Salicylés :   particulièrement indiqué en cas de  

positivité des anticorps antiphospholipides à 

titre préventif à la dose de 100mg/jour,  associés 

ou  non aux anticoagulants.



Les anti-inflammatoires non stéroïdiens :

peuvent être utiles au moment des poussées,  ils facilitent le 

sevrage cortisonique.

Antipaludéens de synthèse (APS) :
Hydroxychloroquine 400mg / j (cp 200mg),  efficace sur les 

manifestations cutanées, articulaires, lutte contre  le risque de 

poussées. et possède un effet  anticholestérolémiant et 

antithrombotique ( examen ophtalmo +ERG).  

Glucorticoïdes : à faible dose au cours des F. bénignes de 

LES r®sistant aux AINS et aux APS,  dose Ò 20 mg/j.

Si  F. sévères avec atteinte viscérale :  1 à 2mg/kg/jour, IV en bolus

de 500mg-1gramme , associés aux immunosuppresseurs. 



Immunosuppresseurs

Cyclophosphamide ou endoxan, IV

à la dose de 500mg à 1g/m2 de surface corporelle ou  15mg/kg, 1X/ mois pendant 06 mois, puis 1 

X/ 3 mois pendant 02 ans. Lôendoxan peut également être administré en perfusion bimensuelle, 

de 500mg pendant 06mois puis relais par azathioprine..  Lôindication de choix est la 

n®phropathie stade IV de lôOMS. 

Mycophénolate mofétil (cellcept) : indiqué dans les formes 

rénales sévères et rebelles, utilisé en après le cyclophosphamide,  2 à 3 g/ j, dose à atteindre 

progressivement (cp 500mg). 

Azathioprine (Imurel, par voie orale), 2 à 4mg/kg/j en relais après le TRT par 

endoxan. 

Méthotrexate peut être indiqué au cours de certaines manifestations extra-rénales, 

notamment articulaires pour faciliter le sevrage cortisonique.

Autres traitements :  rituximab en cas dô®chec des TRT cit®s. 



TRT associés 

Héparine  à bas poids moléculaire : En cas de 

dôaccidents thrombotiques, dôaccident vasculaire 

c®r®bral non h®morragique, en cas dôavortements 

répétés associés aux Ac. antiphospholipides. 

Les antivitamines K sont utilisés en relais aux  

hépariniques pour prévenir les récidives 

thrombotiques.

Autres TRT : ɓbloquants, rétinoïdes, thalidomide, 

dapsone. 



Traitement local

Les atteintes cutanées peuvent relever 

de dermocorticoïdes. 

Les hydarthroses persistantes : 

Côest lôindication des infiltrations 

cortisoniques et de synoviorthèses 

isotopiques.



Indications 



Cas clinique 



Observation

Mme  M. F , 23 ans, célibataire

ATCD : rétinopathie, père traité pour  

polyarthrite rhumatoïde  

Consulte pour polyarthrite évoluant depuis 

5 mois, touchant les mains de façon 

bilatérale, associée à une gangrène du 

2ème orteil droit.



Examen clinique 

Etat général : conservé

Poids : 53 kg, taille 1m 58

Poignets, MCP, IPP : tuméfiés, 

chaleur locale, douleur à la 

moindre  mobilisation.

Livédo des membres inférieurs, 

Examen cardio-pulmonaire  

normal

Livédo réticulaire 
des pieds, gangrène 
du  2ème orteil droit 



Quel diagnostic évoquez - vous ?

A- Polyarthrite rhumatoïde

B- Connectivite

C- Maladie de Behçet

D- lupus cutané 

E- Arthrite réactionnelle



Quels diagnostics évoquez - vous ?

Réponse

A- Polyarthrite rhumatoïde

B- Connectivite

C- Maladie de Behçet

D- lupus cutané 

E- Arthrite réactionnelle



Quels sont les éléments cliniques et 

anamnestiques à rechercher ? 

1- Notion dôéruption cutanée avec prurit

2- Aphtose bucco-génitale récidivante

3- Erythème facial, une photosensibilité

4- asthénie, fièvre, amaigrissement

5- Toutes sont justes

A : 123     B : 134   C : 124   D : 234  E : 5   


