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Aide au diagnostic des

MALADIES AUTO-IMMUNES
SYSTEMIQUES :
LES CONNECTIVITES

=> Les maladies auto-immunes (MAI) touchent environ 3 millions de personnes en France.

= Elles peuvent survenir a tout age, avec une forte prédominance féminine.

Les connectivites évoluent souvent par poussées. Elles peuvent débuter par une symptomatologie
trés pauvre, ne touchant parfois qu'un organe, ou trés polymorphe ne permettant pas toujours
d’orienter d’emblée le clinicien.

Lexposition solaire, la grossesse, les traitements oestro-progestatifs..sont autant de facteurs
pouvant favoriser les poussées. Lorientation clinique est également difficile dans les syndromes de
chevauchement (connectivite mixte...) ou les formes frontieres (syndrome de Gougerot-Sjégren et lupus
systémique...)."?

SIGNES CLINIQUES POUVANT ETRE EVOCATEURS D’UNE CONNECTIVITE

* Altération de I'état général, fievre inexpliquée

» Signes cutanés : photosensibilité, syndrome de Raynaud, télangiectasies, sclérose, épaississement
des doigts...

* Atteintes articulaires : arthralgies, raideurs matinales...
* Atteintes musculaires : myalgies, déficit moteur proximal....
» Secheresses buccales et oculaires

 Mais aussi : signes cardio pulmonaires, neurologiques, psychiatriques...

SIGNES BIOLOGIQUES NON SPECIFIQUES POUVANT ETRE EVOCATEURS
D'UNE CONNECTIVITE

« Cytopénie(s)

 Syndrome inflammatoire : élévation de la VS et/ou de la CRP
 Hypergammaglobulinémie polyclonale

« Atteintes rénales : protéinurie et/ou hématurie, élévation de la créatinine
* Augmentation des CPK et/ou des transaminases

* Allongement du TCA (lié a la présence d’'un Ac anti phospholipides) ?



BILAN BIOLOGIQUE DE PREMIERE INTENTION

* NF, VS

« CRP, urée, créatinine, bilan hépatique, CPK

« TCA et exploration de I'allongement du TCA si nécessaire (Ac anti-phospholipides)
« Ac anti-nucléaires (ANA), facteurs rhumatoides (FR), Ac anti-peptides citrullinés (ccp)

* Protéinurie des 24h

— Le bilan ci-dessus est une proposition non exhaustive d’analyses pouvant orienter le diagnostic.

LE ROLE DU BIOLOGISTE

Le biologiste peut vous orienter sur les analyses
biologiques a prescrire en fonction de la maladie auto-
immune suspectée ainsi que vous aider a l'interprétation
des résultats.

—> Le dialogue clinicobiologique est primordial dans le
diagnostic des connectivites. @

SYMPTOMES EVOCATEURS ET AUTO-ANTICORPS A RECHERCHER EN
FONCTION DES CONNECTIVITES

Auto-anticorps a rechercher
Maladie systémique Principaux signes cliniques évocateurs® reconnus comme criteres de
diagnostiques internationaux™

, . * Lupus cutané aigu (rash malaire...) * ANA a titre élevé (>95%) @
Lupus erythemateux | ;55 cutané chronique (lupus discoide..)
systemique « Synovites ou arthralgies * Anti Sm (<5%) 2
* Photosensibilité * Anti ADN natif double brin
* Sérite (75-85%) @
* Ulcérations orales * Anti phospholipides (8-23%) @

* Atteintes rénales
* Atteintes neurologiques &

X . » Phénomene de Raynaud * ANA (85%) @
Sclerodermie « Epaississement cutané des doigts de la main
systemique limitee et , piots houdings * Anti centromeres (57-82% ScS
diffuse « Ulcéres pulpaires digitaux limitée ; 8% Scs diffuse) ?
* Télangiectasies * Anti Scl70 (20-75%) %
» Anomalies capillaroscopiques * Anti ARN polymérase Il

* Atteinte pulmonaire (HTAP et/ou fibrose) - (5-19%) 12



Auto-anticorps a rechercher

Maladie systémique Principaux signes cliniques évocateurs” reconnus comme critéres de
diagnostiques internationaux™

. * Arthrite(s) clinique(s) touchant préférentiellement e Facteurs rhumatoides
Polyarthrite les petites articulations (50-60%) 2
rhumatoide « Raideur matinale > 30 min * Anti CCP (50-60%)

* Douleur a la pression transverse des mains ou des
avant-pieds
e Durée des symptémes > 6 semaines ™
. . * Présentation clinique particuliere, integre des  ANA (100%)
Connectivites mixtes g ments cliniques d’autres connectivites : « Anti RNP (100%)
Polyarthrite, myosite, phénomene de Raynaud,
trouble de la mobilité cesophagienne, doigts d'aspect
boudiné, maladie pulmonaire interstitielle voir HTAP
[11-12]
» Sécheresse buccale et oculaire persistante depuis * Anti-SSA (30-70%)?
Syndrome de plus de trois mois * Anti-SSB (30-40%) 12

Gougerot-Sjorgen « Sensation fréquente de « sable dans les yeux »

» Utilisation de larmes artificielles >3/j
» Nécessité de consommer des aliments secs a I'aide
d'une boisson liquide 3

. « Déficit moteur proximal symétrique et progressif * Anti Jo-1(15-20%) 2

. MyoPath“?S (ceinture pelvienne et scapulaire ++)

inflammatoires » Si rash, papules de Gottron ou rash héliotrope :

idiopathiques dermatomyosite 9!

» Thrombose(s) veineuse(s) et/ou artérielle(s) * Anticoagulant circulant
Syndrome des « Complications obstétricales : mort(s) faetale(s) « Anti-cardiolipine IgG et/ou
antiphospholipides in-utéro inexpliquée(s) >10 semaines de gestation, IgM

naissance(s) prématurée(s), avortements spontanés ¢ Anti -2 Glycoprotein 11gG
<10 semaines de gestation s et/ou IgM

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire. * Liste non exhaustive, 'absence d’un ou plusieurs signes ne permet pas d'exclure le
diagnostic. lexpression clinique des maladies auto-immunes est tres variable. ™ La prévalence des différents anticorps est a titre
indicatif. Celle-ci dépend de la population étudiée et de la technique utilisée par le laboratoire
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SYMPTOMES EVOCATEURS ET AUTO-ANTICORPS A RECHERCHER EN
FONCTION DES CONNECTIVITES

Auto-anticorps a rechercher

Maladie systémique Principaux signes cliniques évocateurs” reconnus comme critéres de
diagnostiques internationaux™

; ; * Lupus cutané aigu (rash malaire...) * ANA a titre élevé (>95%)?
Lupus erythémateux .| ;55 cutané chronique (lupus discoide..)
systemique « Synovites ou arthralgies * Anti Sm (<5%) @
* Photosensibilité * Anti ADN natif double brin
* Sérite (75-85%)
* Ulcérations orales * Anti phospholipides (8-23%) ?
* Atteintes rénales
* Atteintes neurologiques &
, . * Phénomene de Raynaud * ANA (85%) @
Sclerodermie * Epaississement cutané des doigts de la main
systemique limitee et , piots houdings * Anti centroméres (57-82% ScS
diffuse « Ulcéres pulpaires digitaux limitée ; 8% Scs diffuse) ?
* Télangiectasies * Anti Scl70 (20-75%)
* Anomalies capillaroscopiques  Anti ARN polymérase Il
* Atteinte pulmonaire (HTAP et/ou fibrose) 7-# (5-19%) 2
. * Arthrite(s) clinique(s) touchant préférentiellement * Facteurs rhumatoides
Polyarthrite les petites articulations (50-60%) 2
rhumatoide « Raideur matinale > 30 min * Anti CCP (50-60%)

e Douleur a la pression transverse des mains ou des
avant-pieds
e Durée des symptémes > 6 semaines ™

. . * Présentation clinique particuliere, integre des * ANA (100%)
Connectivites mixtes  gsments cliniques d’autres connectivites : * Anti RNP (100%)

Polyarthrite, myosite, phénomeéne de Raynaud,
trouble de la mobilité cesophagienne, doigts d'aspect
boudiné, maladie pulmonaire interstitielle voir HTAP

[m-12]
» Sécheresse buccale et oculaire persistante depuis * Anti-SSA (30-70%) "
Syndrome de plus de trois mois * Anti-SSB (30-40%) 2

Gougerot-Sjorgen « Sensation fréquente de « sable dans les yeux »

e Utilisation de larmes artificielles >3/j
» Nécessité de consommer des aliments secs a I'aide
d’'une boisson liquide 13

. « Déficit moteur proximal symétrique et progressif * Anti Jo-1(15-20%) @

. MyoPath'?s (ceinture pelvienne et scapulaire ++)

inflammatoires « Sirash, papules de Gottron ou rash héliotrope :

idiopathiques dermatomyosite 9

» Thrombose(s) veineuse(s) et/ou artérielle(s) * Anticoagulant circulant
Syndrome des « Complications obstétricales : mort(s) foetale(s) « Anti-cardiolipine IgG et/ou
antiphospholipides in-utéro inexpliquée(s) >10 semaines de gestation, IgM

naissance(s) prématurée(s), avortements spontanés ¢ Anti -2 Glycoprotein 11gG
<10 semaines de gestation & et/ou IgM
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