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maladies auto-immunes et
systemiques
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Femme de 63 ans

Amaigrissement récent 6 kg
Fébricule 38°5 le soir ; céphalees

Aggravation de cervicalgies ; oppression
thoracique au coucher

Biologie : VS 87 mm ; CRP : 127 mg/l
Leucocytes : 9,7 Giga/l Hb 110 g/l
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Fig. 3. Aortographie de 1'aorte thoracique ascendante. Anévrisme fusi-
forme, de diamétre 35 mm.
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Patient Name: BOUZIDI MALIKA
Patient Id: 95630

Study Name: CT Study

Date & Time: 08/10/2007
Manufacturer Model: Discovery 5T
CHU TIMONE MEDECINE NUCLEAIRE
Service du Pr 0.MUNDLER




Patient Name: DEBROY MARYSE
Patient Id: 93002

Study Name: CT Study

Date & Time: 02/11/2007
Manufacturer Model: Discovery 5T
CHU TIMONE MEDECINE NUCLEAIRE
Service du Pr O.MUNDLER
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Maladie de Horton

Atteinte de 'aorte thoracique inaugurale
RMI 2004 - intérét du scanner

Atteintes artérielles extra-temporales
iIntérét du TEP Scan. RMI 2002

Complications vasculaires : anévrysmes
aortigues

Complications de la corticothérapie au long
cours












Syndrome des ongles jaunes
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Endocardite marastique



X
¥

LE

ol
b {h i P
Z ;".’Lému
" ’Jﬁ'l'?ﬁ.ﬁ

kai

"ﬁ!ifﬂm







Cancer pulmonaire avec
hippocratisme digital

(clubbing)












Syndrome de Pierre
Marie et syndrome de
Pancost-Tobias



Mme A. 36 ans adressée aux urgences pour fievre au long
cours

T°C 39-40 en plateau depuis 3sem, sueurs nocturnes
AEG : perte de 6 kg, asthénie majeure, anorexie
Myalgies, polyarthralgies sans arthrites permanentes

Syndrome « tumoral » : ADP cervicales, axillaires et
Inguinales, splenomegalle

Eruption du visage vesiculo-papuleuse prenant les
ailles du nez et les pommettes

Douleur précordiale en barre, frottement péricardique,
et pleural gauche

Patiente d'origine algérienne en France depuis 18
mois, dernier séjour il y a 3 mois

Quels diagnostics envisageables ?
Quels sont les examens demandés ?



Bilan standard :
Leucopénie 2,48 G/l , neutropénie, lymphopénie
Anémie régénérative a 85g/dl
Thrombopénie 70 000
Myélogramme : quelques images de SAM

Syndrome inflammatoire ++, cytolyse hépatique, élévation des
enzymes musculaires

Bilan infectieux :
Hémoc, recherche BK

Bilan immunologique :
FAN 1/800eme DNA natif 15 Ul, anti RNP +, Sm —
C3C4CH50 consommeé
Cryoglobuline positif type 3






Association of the Shrinking Lung Syndrome in Systemic
Lupus Erythematosus with Pleurisy: A Systematic Review

Sophie P, Toya, MD), and George E. Tzelepis, MD

— D 2008 Esevier Inc. All rights reserved. Semin Arthrits Rheum sooooo
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Caseff 1

Eefore treatment Afler treatment

Figure 1 Postercanteror chest radographs of 515 patlent (case no. 1) before and after traatment. The small lung volumes and
e evated heml-dlaphracms seen at presentation Improved following therapy.



Table 2 Prevalence of ®leuritic Chast Pain In 5LS Patlens

Study Casas Meaan Age () Wiomean Mzn Flauritlc Chest Paln (%)

Hoffbrand et al (1) 8 24 7 I 6 (75)
Clbson ot al (23) 7 2 7 0 7 (100)
KMartens et al {12 7 7 & I MR
Rubin et al [22) I 7 1 0 MR
facobelll et al (11} 2 8 2 0 MR
“hompson ot al (19) I 15 1 0 1 (100
Wilcox et al (26) 2 MR MR MR MR
Laroche et al (27) |2 22 9 3 2(75)
Stevens et 2| (18) 2 Gl 0 2 1500
Hkayarm &t al (5] 2 29 2 g 1 {500
Van Viesn e al (20) I 58 1 f 1 (100
Walz-Leblarc et al (21} I +4 1 i 1 (1007
Soubrier etal (9) 3 32 3 f 3100
Munoz-Rodriguez et a (17) I 2 1 i MR
Hardy et al (14 I 26 MR MR MR
Hawiins et al (7) | % 1 i 10100
karim et al (2) 7 26 7 0 6 (26)
Singh &t al [13) I 22 ] I 1 (100)
Brangar ot al (4) 2 2628 1 I 20100
Mawval et al [25) 4 MR 3 I MR
Oud et al (8) 5 29 5 i 5100
Al-Ragqum et al (3} I 21 1 f 1 (100
Cavallasca et al (100 2 29 1 I {500
Ferguson et al (&) I 14 0 I T (1000
Present report 2 9 2 i 201000
Total 77 50 (65)

5L5, shrimkirg lung syndome; MR, nct reported.




cliniques

biologiclues

Le lupus érythémateux dissémineé
Criteres diagnostiques ACR

1. Erythérme malaire

2. Lupus discoide

3. Photosensibil ité

4. Ulcérations orales

5. Arthrite

6. Atteinte séreuse

7. Atteinte rénale

8. Atteinte neurclogi que

9. Atteinte hématologique
10, Atteinte immunologique :
— anticorps anti-ADN natif a un titre anormal ;
— anticorps anti-5m ;
— présence d anticorps antiphospholipides correspondant soit a 1) un
taux élevé d'anticorps anticardiclipine de type |gl ou IgM ; 2) un
anticoagulant de type lupique ; 3) une sérologie syphilitique dissociée
depuis plus de & mois.
1. Anticorps antinucléaires







(Aspect en loup)

http://dermis.net






Mme L. 25 ans

2001 : MFIU a 23 SA avec lésions d’'infarcissement placentaire
supérieur a 50%, phlébite dans les suites immediates de la perte
foetale.

Découverte d’'un lupus anticoagulant isolé avec FAN au 1/800eme
mouchetés sans ECT

2002 : nouvelle grossesse menée sous aspirine et HBPM,
accouchement a terme d’'un enfant eutocique

Prévention anti-thrombotique a la maternité....puis stop
Reprise d’'une contraception estro-progestative....

8 semaines apres entre dans un contexte de douleurs dorsales
intenses associées a des oedemes des membres inférieurs



TDM : thrombose ilio fémorale bilatérale avec thrombose cave
sous rénale, infarcissement rénale gauche par thrombose
artere rénale G ; embolie pulmonaire

Bilan février 02 : LA confirmé sur un seul test DVRTT
On confirme le profil sérologique pour les FAN
aCL, anti Beta2GPI et anti PE négatifs

Patiente sous AVK au long cours, contre indication définitive
des OP

Aout 02 : disparition du LA
présence d'un antiPE IgM positif a 64 Ul






Myocardial Infarction Secondary to
a Coronary Ostial Thrombus in
Antiphospholipid Syndrome

Ibrahim 5. Abu Romeh, MD,
Adnan K. Chhatriwalla, MD, Fernando A. Atk MD,
Deepak L. Bhatt, MD, and Jose L. Navia, MD

The Cleveland Clindc, Cleveland, Chio

A #4-vear-old woman presented with an acute inferior 5T
elevation myccardial infarction, followed by a stroke in
the right hemisphere. To search for a cardiac source ol
embolism, a ransesophageal echocardiogram was per-
formed, which showed i mass obstructing the origin ol
e pig it corvnary artery. The mass was surgically eacised
and a histologic examiration confirmed its thrombotic
origin. The diagnosis of antiphospholipid anfibody syn-
drome was confirmed by positive lupus anticoagulant
anthodies.
{Ann Thorac Surg 2007:83: 1170 -1
i1 2007 by The Society of Thoraci: Surgeons

Fig 7. Swrgical pedings. Intanpenstine phomgraph shoms @ lorge
mass obstricting e origin of the rght coronary arieny.






Infarctus mésentérigue







Infarctus splénique
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Maladie de Behcet

Maladie systémique peau, articulations, ceil,
systeme neurologique central, vaisseaux :
thromboses veineuses, et anevrysmes
artériels

Peu d’atteinte cardiaque ; pas de
coronaropathie spécifique



Homme de 43 ans - pizzas

Fievre 40°C ; dyspnée stade 3

Raucité de la voix , tirage sternal

Douleurs a la pression de la région sternale
PCR 190 ; fibrinémie 8,5 g/l

GB 16 Gigal/l ; eosinophiles : 8 Giga/l




Homme de 43 ans - pizzas

Fievre 40°C ; dyspnée stade 3

Raucité de la voix , tirage sternal

Douleurs a la pression de la région sternale
PCR 190 ; fibrinémie 8,5 g/l

GB 16 Gigal/l ; eosinophiles : 8 Giga/l
ANCA + type cytoplasmigue ; anti PR3




Definition Sa CHU TIMONE
Ex: A10014572865 GIUDICELLI JACKY
<MPR Collection= 1957 Jul 01 M A10008661624
C: AUCUN Acc: A10014572864
Se: 6/1 2007 Mov 19
Im: 8/3
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Sulte ...

Tracheomalacie ... prothese endotrachéale
prolongee

Immunosuppresseurs : Endoxan IV +
corticothérapie

Va bien deux ans plus tard

A repris les pizzas



Homme 53 ans

Orthopnée aigué

Tabagique 50 pa ; scanner pulmonaire :
nodules excaves

Insuffisance rénale aigué ; hématurie
microscopique

ANCA-c anti PR3
ECG / hémibloc ant G + BBD 1 er degré.



Homme 53 ans

ECG / hémibloc ant G + BBD 1 er degré.
Bolus corticoides + Endoxan 1V

Echocardiographie : cardiomyopathie dilatée
FEVG 30%

Choc cardiogénique ; reanimation
Amines, diuretigues

Contre-pulsion diastolique ; pas de greffe
cardiaque. Déces.



Maladie de Wegener

Vascularite granulomateuse systémique
ORL, poumon, rein .... Coeur

Atteinte cardiague rare : 4 cas récents dans le
service ; 27 cas répertories dans la littérature :

péricardites 50%,

coronarites 50%,

myocardites 25%,

valvulopathies, endocardites,

tr conduction 17%,

11% IDM












Femme de 23 ans

Douleur aigué thoracique ; fievre depuis trois
jours

Toux, dyspnée de repos
Origine comorienne

Hb 83 g/l ; GB 6,8 Giga/l
Pquettes : 438 Giga/l
Frottis sanguin :






La Dréepanocytose :
les crises vaso-occlusives

Tableaux cliniques de ['adulte

Crise osteo-articulaire
La plus fréquente

Multiple : touche le sternum, les os longs,le bassin, le rachis ,
les cotes ....

Prudence si douleur localisée : chercher 'osteomyélite, la
nécrose aseptique ou l'arthrite aseptique

La CVO abdominale n'existe pas chez ['adulte : il faut en
chercher une autre cause a une douleur abdominale !



La Dréepanocytose :
les crises vaso-occlusives

Tableaux cliniques de l'adulfe (2)

Syndrome thoracique aigu
Cause de mortalité la plus frequente chez I'adulte

jeune
Symptomes respiratoires/ opacité sur au moins 1
segment/fievre fréquente

Hypoxemie

-orme severe . anemie, thrombopeénie,
nyperleucocytose

Etiologie retrouvée dans 40% des cas : infections,

emboles graisseux
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Femme de 63 ans,

Commercante

Depuis deux ans : $ de Raynaud ,
aggravation hiver précedent

Amaigrissement : dysphagie Hernie hiatale,
reflux

Dyspnée récente ; aggravation au
clinostatisme



Femme de 63 ans,

(Edeme des Ml

Infiltrat induré des mains, des avant-bras, des
régions malléolaires

ECG : sinusal ; microvoltage

Echocardiographie : épanchement
circonférentiel

Drainage péricardique/ constriction
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Sclérodermie

Tamponnade rare
Maladie locale ou systemique

Systémique : peau, articulations, tube
digestif, reins, coeur, poumons

Complications : crise rénale avec HTA
maligne , HTAP, fibrose pulmonaire



Echo Doppler cardiaque

5 d |

WT=25m's 25mfs=VIT=2m/s VIT= 3 m/s
Pas de dyspnée (ou dyspnée Myspnée (non expliquées
expliqués par une autre causa) par une autre cause)
" \ ¥
Pas o HTAP Suspicion 4 HTAP

Cathéterisme cardiaque dicit

! }

P&F moyenne au repos < 25 mmHg PAP moyvenne au tepos 2 25 mmHg et Paap=15 mmHg

:

Cathéténisme cardiaque dioit & =ffart

¥\

PAP maoyenne P4F moyenne
< 30 mmHg 230 mmHa
Pas dHTAP HTAP confilmée

FIGURE 1
Algorithme de dépistage de Fhypertension artérielle pulmaonaire au cours de la scléredermie systémique
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Lupus erythémateux
disséminé
Critere de diagnostic
Autres :
Sclérodermie
Dermato-polymyosite
Gougerot-Sjogren
PR

Chercher la maladie de
Hashimoto !!

(Kit endocardite)
Dosage de TSH



Douleur thoracique et ...

Grossesse .
Embolie pulmonaire
Crise hypertensive
Péricardite
Dissection aortiqgue
Crise drepanocytaire
Syndrome coronaire aigu

... tout ce qui peut reveler ou compliquer un
LEAD



Underlying medical conditions

Hennie Lombaard ™ MBChE Pret), MMed(OetG)(Pret), FCOG(SA)

Senior specialist

Maternal and Fetal Medicine Unit, Depertment of Dbstetrics and Gyneecology,
Pretoria Academic Complex, Pretoria, South Africa

Robert C. Pattinson MD, FCOG (sA), FRCOG

Clinical Head, Kalafong Hospical, Deparument of Obscewrics ad Gynecology, Lniversicy of Precoria
Directcr, MRC Maternal and Infant Health Care Strategies Research Unit

MRC Mamernal and Infant Health Care Strategies Research Unit and Obstetrics and Gynoecology
Departrrent, University of Pretoria, South Africa

The incidence of myocardial infarction in oregnancy is berween cne in 10000 and
one in 30000, and is most common in omultigravid women over 33 years of
age.”®*" Other associated risk factors for the development of myocardial infarction

in pregnancy are: cigarette smoking hypertension; diabetes, obesity; hypercholester-
olazmia; antiphospholipid syndrome; proteins S and C deficency; antithrombin [ll de-

ficiency; hyperhomocysteimaemia; and increased use of combined oral contraceptive
LT WA



Douleur thoracique et ...

Lupus

Embolie pulmonaire / SAPL
Maladie coronaire
Pleurésie, péricardite

C
—
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Atheéerosclérose pre
coronaires aigus a

Schrinking $

(‘D
n
ITI \<,
CD
n



Douleur thoracique et ...

Atteinte pariétale
PCA

Muscles ... diaphragme

Cotes, et articulations costo-vertébrales, et
sterno-costales



Douleur thoracique et ...

Embolie pulmonaire :
SAPL

Vascularites systémiques : Churg Strauss,
Wegener, Vascularites ANCA +

autres



Douleur thoracique et ...

Syndrome coronarien aigu
SAPL
Lupus
Churg — Strauss
PAN



Available cnline at www.sciencadirect.cocm

@ 1..--J|IILLI'T*!.".'III'|.r‘lI'l|.|l'l'l.l'l'lull'l""lIr
BCIENCE DIRECT* EHE?IEWE

LLSL"JIE Auntoimrmnity Reviews 4 (2005 171-177

www.glsevier, comloc ateaatrey

The role of echocardiographic techniques in
E\JLIHEEI.I‘#E I.J.I..ll..llll.rl.: dll.’:al.’:l.’

P ; - - ; ; ; P " )
Maurizio Turiel™™, Rossana Fereuf' Daniela Mornati®, Luigi Delfino®,
F'ahu‘r] i a"'l.l.er Piercarlo Sara Pnlhmh
"Department of Crrdiolgy, Iitito Galeas, University of Milan, Ha Galag=i 4, 20061 Milano, faly
ERhemaidogy Unit L Sacco Unberdry Hospeal, Milan, Daly

Received 12 July 2004; accepted 29 August 2004
Axyailable online 25 September 2004



lake-home messages

The heart and wvascular system are frequently
systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthri-
tis and systemic sclerosis) with characteristics
targets.,

The prevalence of coronary artery disease primari by
due to atreromatosis is considerable in connective
tissue disease patients, presumably because of their
mcreased survival, long-term therapy and other
related factors.

Transesophageal echocardiography detects a
higher prevalence of wvalvular abnormalities,
masses or embolic sources than the conventional
transthoracic echocardiographic technique.
Coronary flow reserve impairrment may be con-
sidered to> be a preclmical sign of cardiac mvolve-
ment in connective tissue disease patients.

In case of uninterpretable electrocardiogram or
unclear images, it 15 necessary to use a phar-
macological stress test able to provoke ischemia in
patienis with suspected coronary artery disease.




Stroke Complicating Systemic Immune
Mediated Disorders

R. R. Leker. MD

Immune mediated systemic disorders may involva the cerebral blood vesssls and cause
brain ischemia or hemorrhage. Pertinent causes of stroke associated with immuns disor-
ders include cardioembolism dus to direct involvement of the heart and its vabies by the
underlying disorder, wasculopathy and a hypercoagulable state related to the primary
dizorder. frank vasculitie of the cerebral blood vessslz. and an increased rate of athero-
sclerotic changes in the cerebral vasculaturs secondary to other organ imrolvemant by the
primary digease process. ltis extramely impertant to define the exact patholegy invobeed as
traatment options vary. Despite the fact that brain imeclvement ie associated with unfavor-
able prognosis in many of these disordars, prevention of further carebrovascular evants is
a feasible goal in most. Furthermaore, specific therapy aimad at the cause of the dissase (eg,
immunesuppressive therapy in giant cell arteritia) results in greatly improved survival ratas

in certain disorders.
Semin Carebrovasc Dis Stroke 5:21-27 © 2008 Elsevier Inc. All rights reserved.

Carcdioembaoalic
Strokes Complicating
Connective Tissue Disorders

In these circurmistances an 1schemic strolke results fromm an
crmbolus onginating in the heart. Invoelvement of the myocar-

divm snd the endocardiorm 1z quite cormmon 1 soamee of these

systemic disorders including thevmanc fever (BEF) and SLE

with or without the antuphosphohipad syndrome (AFS) The
resnlnmg g to the heart predisposes to the foormanonm of
clots, which cam then be disledged and carmed 1 the blood
flow to the braim where they can occlude an artenal branch to

coass a stroloe.



Premature atherosclerosis and acute coronary syndrome

in systemic lupus erythematosus

Amal Mattu MD™", Jnc;,rce Petrini MD®, Sharon Swencki M-t of Emerpency Medicie (2005) 23, 696 703
Chirag Chaudhari MD®, William J. Brady MD** P

University af Maryland School of Medicine, Baltimore, MD 21201, USA
*Jeanes Hospital-Temple University Health System, Philadelphia, P4 19111, US4
“University of Maryland Medical Center, Baltimore, MD 21200 US4

A Baltimore Washington Medical Center. Glen Burnie, MD 21061, US4
“University of Firginia School of Medicine, Charlottesville, V4 22908, US4
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