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Séance 01 : 
- Introduction aux maladies de système ; 
- Lupus Erythémateux Systémique .  

Séance 02 : 
- Maladie de Sjogren ; 
- Myopathie inflammatoire .  

Séance 03 : 
- Sclérodermie Systémique ; 
- Acrosyndrome .  

Séance 04 : 
- SAPL ; 
- Thrombophilie .  

Séance 05 : 
- Vascularites ; 
- Maladie de Behçet .  

Séance 06 : 
- Déficits Immunitaires ; 
- Maladies rares .  

Séance 07 : 
- Granulomatoses ; 
- Principe du Traitement en MI .  

Séance 08 : 
- Maladies Auto-Inflammatoires ; 
- Amylose.  

- Particularités Chez l’enfant ; 
- Entrainement : CC , Croqs , QCM . 

Programme

Séance 09 : 
- Interprétation du bilan inflammatoire ; 
- Fièvre Prolongée .  



Historique

Période Logique

XIXe siècle ️ Description clinique

Début XXe 🔬 Anatomopathologie

1940–70 ️ Auto-immunité

1980–2000 ️ Immunologie spécifique

2000–2020 📊 Classifications

2020+ 💊 Thérapies ciblées
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Critères de Classification 
Critères Critères de classification Critères diagnostiques

Objectif principal
Classer les patients dans des groupes 

homogènes
Poser un diagnostic individuel

Finalité Recherche, épidémiologie, essais cliniques Pratique clinique

Population cible Groupes de patients Patient individuel

But Standardisation scientifique Prise en charge médicale

Sensibilité Souvent élevée Équilibrée

Spécificité Souvent élevée Variable selon contexte

Approche Statistique / probabiliste Clinique / globale

Construction Basée sur des cohortes Basée sur raisonnement médical

Flexibilité Rigide Flexible

Utilisation Inclusion dans études Décision thérapeutique

Dépendance au contexte Faible Forte

Risque d’erreur clinique Si utilisé seul pour le diagnostic Faible si raisonnement global

Exemples ACR/EULAR, Chapel Hill Diagnostic clinique + examens

Hiérarchie Secondaire au diagnostic Primordiale



Critères Connectivites Vascularites

Mécanisme Auto-immunité systémique Inflammation de la paroi vasculaire

Cible principale Tissu conjonctif Vaisseaux sanguins

Type d’atteinte Diffuse immunologique Ischémique / nécrotique

Fièvre Possible Fréquente

Asthénie / AEG Fréquente Très fréquente

Atteinte cutanée Rash, photosensibilité, sclérose Purpura, livedo, nécrose

Raynaud Très frequent Rare

Atteinte articulaire Arthrites fréquentes Arthralgies possibles

Atteinte musculaire Myosite, myalgies Myalgies ischémiques

Atteinte rénale GN immunologique Ischémie / GNRP

Atteinte pulmonaire PID, HTAP Hémorragie alvéolaire

Atteinte neurologique Centrale + périphérique Mononévrite multiple

Atteinte ORL Rare Fréquente (GPA)

Examples Lupus, Sjögren, myosite PAN, GPA, Takayasu

Tableau Comparatif 
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Définition   / Epidémiologie 

- Le lupus érythémateux systémique (LES) auto immune, non 

spécifique d’organe, chronique : poussées / rémission ; 

- Répartition géographique Mondiale ; 

- Répartition temporale : saisonnière ; 

- Sexe ratio ; 

- Age de survenue ; 

- Polymorphisme clinique ; 

- Pronostic vitale et fonctionnel . 
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- Tout âge ;  

- Pic de fréquence : 30-39 ans 

- Activité génitale ; 

- Grossesse  . 
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Physiopathologie : 

- Clairance apoptotique altérée ; 

- Immunité innée : complément ;  

- Immunité adaptative : auto-anticorps 



Physiopathologie : 



Diagnostic clinique 



Diagnostic clinique 

Manifestations  générales : 

- Asthénie :  +++

- Fièvre : poussée 

- Anorexie ; 

- Amaigrissement . 



Diagnostic clinique 

Manifestations cutanées : 

Lupus aigu 

• Vespertilio

• Erosion buccale 

• Cheleite

Lupus Subaigu 

• Annulaire 

• Psoriasiforme

Lupus 
chronique 

• Discoïde

• Engelure 

• Tumidus

• Panniculite ( Lupus profundus )



Diagnostic clinique 

Manifestations cutanées : 



Diagnostic clinique 

Manifestations Articulaires : 

- Arthralgie ; 

- Arthrite ; 

- Ostéoporose ;

- Ostéonécrose ; 

- Rhumatisme de Jaccoud .  



Diagnostic clinique 

Manifestations Musculaire  : 

- Myalgie ; 

- Déficit musculaire  ; 

- Fatigabilité musculaire ; 

- Fibromyalgie .  



Diagnostic clinique 

Manifestations Pulmonaire   : 

- Pleurésie : +++

- Atteinte parenchymateuse ; 

- Atteinte interstitielle ; 

- HTAP .  



Diagnostic clinique 

Manifestations cardiaques : 

- Péricardite ; 

- Myocardite ( myocardo - péricardite ) 

- Endocardite de Liebmann-Sacks ; 

- Atteinte coronaire . 



Diagnostic clinique 

Manifestations Vasculaire : 

- Phénomène de Raynaud  ; 

- HTAP ; 

- Artérielle et veineuse . 



Diagnostic clinique 

Manifestations Rénale : 

- Atteinte glomérulaires : +++  

- Rôle de dépistage  ; 

- Classification histologique . 
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- Atteinte glomérulaires : +++  

- Rôle de dépistage  ; 

- Classification histologique . 



Diagnostic clinique 

Manifestations neurologique : 

- SNC ; 

- SNP ; 

- Psychiatrique . 



Diagnostic clinique 

Manifestations Digestives : 

- Ascite ; 

- Dysphagie , RGO , Ulcérations ; 

- Entérite ( Vascularite mésentérique ) 

- Hépatite ; 

- Pancréatite  . 



Diagnostic

Manifestations Lymphoganglionnaire

Manifestations Ophtalmologiques 

Manifestations ORL 

Manifestations Gonadique 



Diagnostic Paraclinique 

Syndrome inflammatoire

Atteinte hématologique 

Consommation du complément 

Sérologie

- VS accélérée 

- Electrophorèse des protéines ; 

- CRP classiquement négative .  

- Infection 
- Sérite



Diagnostic Paraclinique 

Syndrome inflammatoire

Atteinte hématologique 

Consommation du complément 

Sérologie

Pancytopenie : 

- Anémie ; 

- Thrombopénie ;  

- Neutropenie .   

- Atteinte centrale 
- Hémolyse auto-immune : TCD 
- Anémie et Lymphopénie inflammatoire  



Diagnostic Paraclinique 

Syndrome inflammatoire

Atteinte hématologique 

Consommation du complément 

Sérologie

Hypocomplémentémie : 

- C3 ; 

- C4 ; 

- Activité CH50 .  



Diagnostic Paraclinique 

Syndrome inflammatoire

Atteinte hématologique 

Consommation du complément 

Sérologie

- AAN : Immunofluorescence sur Cellules Hep-2 , 

méthode de référence , seuil de positivité : 1/80 , 

autres méthodes : ELISA , …

- Ac anti DNAsn : Très spécifiques , marqueur de 

gravité ; 

- Ac anti Sm : hautement spécifique ; 

- Ac anti SSA/Ro , Lo/SSB ; 

- Ac anti RNP- RNP/Sm ; Nucleosomes ,

Histones , …

- APL . 



Diagnostic Paraclinique 

Syndrome inflammatoire

Atteinte hématologique 

Consommation du complément 

Sérologie

Aspect des AAN 



Diagnostic

- Critères de classification du lupus systémique 

EULAR/ACR 2019 ; 

- La maladie peut être classifiée « LS » si un critère 

clinique ET un score total ≥ à 10 avec une sensibilité 

de 96 % et une spécificité de 93 %. 



Evaluation de l’activité 

- Score de Séléna Sledai ; 

- Activité à partie de 4 points 

.  



Maladies associées 

SAPL

Maladie de 
Sjogren

Thyroïdite 
Auto-

Immune 

LES 

Déficit 
immunitaire 



Lupus induit : 



Lupus induit : 



Lupus induit : 



Traitement : 

But
A court terme : 

- Contrôler la poussée et Obtenir la rémission

- Préserver le pronostic vital et fonctionnel 

A moyen et long terme  :

- Prévenir partiellement les poussées 

- Limiter les séquelles de la maladie 

- Anticiper l’Athérosclérose précoce

- Conserver une bonne qualité de vie



Traitement : 

Moyen



Traitement : 

Moyen
Induction :

- Corticoïdes à forte dose 

- Cyclophosphamide et MMF 

- Rituximab , Belimumab

Entretien :  

- Hydroxychloroquine 

- Corticoïdes à faible dose 

- Méthotrexate , Azathioprine 



Traitement : 

Indication



Traitement : 

Indication

• Ionogramme sanguin, glycémie, albuminémie ; Calcémie 
– phosphorémie ; 

• Électrophorèse des protéines plasmatiques ; 
• Bilan lipidique ; 
• ECG ; 
• Bilan ophtalmologique  : examen ophtalmologique, 

champ visuel central automatisé 10° et OCT-SD ; 
• Test de grossesse ;
• TPMT ; 
• sérologie VIH, hépatite C et B (AgHBs, AcHBs et Ac HBc) 

et radiographie de thorax . 

Bilan Pré thérapeutique : 



Mesures générales : 

- Effets secondaires : CTC , IS , Biothérapie 

- Toxicité rétinienne 

- Risque infectieux 

- Vaccination 

- Photoprotection 

- Grossesse programmée 

- Evaluation cardio-vasculaire 

Parcours de soins  : 



Risque maternel

- Reactivation

- Complacation obstetricale : Eclampsie ou pré , 

- Complication thrombotique  

Risque fœtal : 

⚠️ Complications obstétricales : Fausse couche spontanée , Mort fœtale in utero , 

Prématurité , RCIU (retard de croissance intra-utérin) , Oligoamnios , Souffrance fœtale 

chronique

� Lupus néonatal (anticorps maternels)

➡️ lié aux anti-SSA (Ro) / anti-SSB (La) : Lupus cutané néonatal , Cytopénies néonatales , 

Atteinte hépatique

⚠️ Bloc auriculo-ventriculaire congénital (BAV complet) = complication la plus grave

⚠️ Complications placentaires : Insuffisance placentaire , Infarctus placentaires , Thromboses 

placentaires (SAPL)





Quiz : 

- Citez quatre anticorps spécifique du lupus ; 

- Citez quatre facteurs déclenchants des poussées de lupus ; 

- Devant une atteinte rénale du lupus quels sont les signes cliniques qu’on 

peut retrouver ? Et quel est le geste à faire devant une néphropathie 

lupique ; 

- Citer 2 risques chez un fœtus d'une mère lupique ; 

- Définition du lupus pernio et dans quelle pathologie on le retrouve .



Quiz : 

Au cours de la maladie lupique la tamponnade cardiaque est :

A- Une complication fréquente de la péricardite

B- Exceptionnellement révélatrice de la maladie

C- Elle est de mauvais pronostic

D- Son traitement repose sur la corticothérapie à fortes doses

E- Les immunosuppresseurs sont systématiquement indiqués au

cours de cette complication 



Quiz : 

Quels sont les facteurs de mauvais pronostic rénal d’une 

glomérulonéphrite lupique ?

A- Glomérulonéphrite lupique de classe II(2)

B- Glomérulonéphrite lupique de classe IV(4)

C- Sa survenue chez un sujet de race caucasienne

D- Persistance de la protéinurie malgré le traitement

E- Début après 50 ans



Quiz : 

Parmi les propositions suivantes, quelle (s) est (sont) celle(s) qui 

sont correctes concernant le lupus érythémateux cutané subaigu

A- Les Lésions sont annulaires

B- Les lésions disparaissent en laissant des cicatrices indélébiles

C- Les AC anti-SSA/SSB peuvent être positifs

D- C’est une variante du lupus très fréquente

E- La photosensibilité est exceptionnelle 



<< le Lupus ne se contente pas d’imiter 
d’autres maladies , il enseigne la médecine 

interne dans toute sa complexité >>


