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Mr D., 45 ans

ANTECEDENTS
Exogénose chronique en cours de sevrage
Reflux gastro-oesophagien
Pas de traitement en cours

MODE DE VIE
Marié, 2 enfants
Travail administratif
Aucun suivi médical




ANAMNESE

Altération de I'état général depuis 2
mois : amaigrissement de 3 kg

Apparition d’'une hyperpigmentation
diffuse

Dyspnée et oedémes des membres
inférieurs d’aggravation progressive

A LADMISSION AUX URGENCES

CLINIQUEMENT
HTA 220/110 mmHg
Sub-OAP / OMI
BIOLOGIE
Creat 380 umol/L
Hypokaliémie 3,2 mmol/L
Anémie 9,7 g/dL
BU : Prot 3+ / sang 2+
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HYPOTHESES

Néphropathie vasculaire aiglie
Microangiopathie thrombotique
HTA maligne

Glomerulonéphrite rapidement
progressive

Syndrome néphritique

Hyperminéralocorticisme associé a une
maladie rénale chronique

Néphropathie chronique au stade d’'IRC

BILAN COMPLEMENTAIRE

BIOLOGIQUE PARACLINIQUE

TCA ratio 1,45 RP : index cardio-
ACC + thoracique normal,
Protéinurie 3,72 surcharge vasculaire
g/24h Echo-doppler rénal :
Albumine 30 g/L pas de sténose des

. artéres rénales, reins
Schizocytes neg de taille normales, IR
LDH normales 20,80
ECBU : leucocyturie
et hématurie
absentes
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HYPOTHESES

SAPL avec lésions de MAT aigue-
chronique

Crise rénale sclérodermique
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SUITE ET FIN...

A J1 de la PBR : apparition d’'un
Raynaud

Ac Anti-nucléaires + 1/640¢
Anti-ADN natifs negatifs

Ac anti SSA 121 U

Ac anti-topo-isomeérase : neg
Ac anti-ARN polymerase 3 : neg

AU TOTAL

HTA

IRA + protéinurie

Syndrome de Raynaud
Mélanodermie

Notion de RGO
Vasculopathie thrombotique
Ac anti nucléaires +
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BILAN D’EXTENSION

Manomeétrie oesophagienne
Endoscopie gastrique

Explorations fonctionnelles respiratoires
Capillaroscopie |
ETT
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PRISE EN CHARGE

Cyclophosphamide
llomedine

Bosentan

Corticoides faible dose
IPP

EVOLUTION

Cutanée : évolution vers |
nécrose des dernieres
phalanges des 4¢ doigt

a droite et 2¢ 3¢ a

gauche, régression de

la mélanodermie

Rénale : dégradation
initiale puis amélioration
sous traitement
Tensionnelle : contrblée
sous trithérapie
Digestive : guérison de
I'oesophagite
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Créat 440 505 515 411 451 433 388 308 294 289 215
1 1 1

Cardensiel

Amlor Reprise

Lasilix Amlor Endoxan :
Cure 3

Triatec
Stop CTC

Cortancyl 40 mg Arrét BB Endoxans# cure 2

Stop Amlor Bosentan lloprost 5j

Cortancyl10 mg
lloprost 15§
Endoxan : cure 1

CRISERENANE
SCIEERODERNVI®OUIE
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PHYSIOPATHOLOGIE

Diminution du débit sanguin cortical
Lésion vasculaires
« Phénomeéne de Raynaud » (1)

Facteurs surajoutés : Insuffisance
cardiaque, déshydratation...

Activation du SRAA
Augmentation de 'ARP
Hypertrophie de I'appareil juxta-glomérulaire

Augmentation des taux d’endothéline 1

PREVALENCE

Lésion rénales : 60 a 80% des patients
sclérodermiques

Dysfonction rénale : 50% des patients

Crise rénale : 4 a 6 % des patients
atteints de sclérodermie systémique ©




Table 1 Prevalence of dissase presentation among clinical scleroderma subsats
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Walker, Ann Rheum Dis, 2007

FACTEURS DE RISQUE

Délai (médiane de 7,5 mois apres le
début de la maladie)

Sclérodermie cutanée diffuse
Froid

Race

Corticoides ©

Ciclosporine

Anti-ARN polymerase 3 ©)
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Table 5 Independent predictors of disease presentation
2

Joint contrachures (any joint)
Tendon friction rubs

Muscle weakness

Muscle atrophy

CK elevation

PAH without Fbrosis
PAH with fibrosis

Dyspnoea
Plpitations
Conducfion block
Diastolic dysfunction
LVEF

e -
Hyp ive renal crisis
o

ACA, onticentromere autoantibody; CK, creatine kinase; DLCO), diffusion capacity of the lung for carbon monoxide;

dcSSe, diffuse aitoneous systemic sclerosis; late and early RO, oga ot onset of Raynaud's phenomencn above and baow

the mean age of dll patients; k5S¢, limited cutaneous systemic scleresis; LVEF, left vantricular sjection fraction; mRSS,

modified Rodnan Skin Score; PAH, pulmeonary artery hypertension (assessed by echocardiography).

The variables are coleulated by mulfivariate logistic regression and ranked in alumns 1, 2 and 3 according to the
nitude of their effect (1" being the s st ictor). Variobles discarded from the model are not

gt ey funoh s it

Walker, Ann Rheum Dis, 2007

DIAGNOSTIC

IRA

HTA

MAT

Auto-anticorps

Echo-doppler rénal

Histologie : lIésions vasculaires ()

19/11/2011
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TRAITEMENT

Contréler 'HTA

Par voie parentérale pour contréle de 'HTA
maligne

Introduction IEC a dose croissante jusqu’a la
dose maximale tolérée

Autres traitements spécifiques de la
sclérodermie

Place du Bosentan dans la crise
sclérodermique? (Mouton, 2010)

Table 3  Immunoperoxidase staining of ET-1 and vWF in kidney biopsies of selected groups with nephropathic abnormalities
Condition No. of Glomeruli Arterioles Interlobular arteries
paieis ET-1 VWF ET-1 VWE ET-1 VWE
Negative controls - +i= (3) +/= (1) +H=(2) +=(3) +/=(5)
GHE- ) (12 =YY T (0) 1)
T ) = T = )
- +H (4) +-(3) + (6) =) ++(5)
Cyelosparine A toxicity - += (1) +(1) +H(4) - ++4)
Nephroangiosclerosis - +(4) +/~(1) +(3) +=(3) +H3)
Diabetic nephropathy ++(3) +2) +H{4) H3) ++4)

Mouthon, Hum Path, 2010
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Fixation glomérulaire ET artériolaire
spécifiques de la crise sclérodermique

Pas d’augmentation de I'expression sur
les biopsies réalisées plus d’'un mois
apres le début des signes

MAIS pas d’association avec la fonction
rénale et/ou le pronostic

PRONOSTIC ®

50% des patients nécessite une EER
50% peuvent étre sevrés en 18/24 mois
Greffe rénale : délai de 2 ans

Survie du greffon inférieure, mais survie
des malades sclérodermiques améliorée
par la greffe ©
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Patient survival in cadaveric transplants versus remaining on wait-list.

Wait-list

p = 0.005, log rank
test
o = Censored values

Gibney, Am Journal of Transplantation, 2004
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