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Femme 28 ans, origine italienne

ATCD:
— Syndrome antiphospholipide dx 2001 (TPP + EP)
— Bilan: IgG anticardiolipines et ANA +

Médicatior Coumadi® HBPM + A

18 semaine grossesse:

— Insuffisance respiratoire: infiltrats bilatéraux

— Douleur abdominale + cytolyse hepatique

— HTA, IRA, anémie hemolytique, thrombopénie
@ mMetélelamppeeHHEELPP

— Perte fcetale a 19 sem




DATE OCcTOBRE NOVEMBRE

CREATININE 45 220 -

HB 121 51
PLAQUETTES 117/ 29 —

LDH 876 -
PROTEINUREH 1,99
AC-ACLIGG 65 16
AcCR2GP1dG 35,9

Haptoglobinex 0,1 ANA+

Frottis sanguinguelques schistocytesENA / anti-DNAgeg

Sédiment urinairel cylindre, GR++  C3transitoire



—Pre-éclampsie / éclampsie
—HELLP

—PTT / SHU
—Dégénéerescence jaune foie
— Crise renale scléroderm

— HTA malighe

— HIV

— Néoplasie

— Post-transplantation

— Toxicité médicamenteuse
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DATE lOCTOBREV NOVEMBRE DECEMBRHE JANVIER AVRIL
\ 4

CREATININE 45 220 83 63 55
HB 121 51 125
PLAQUETTES 117 29 123 220
LDH 876 344 190
PROTEINURRZH 1,99 0,99 0,69 0,35g 0,14g
AcC-ACLIGG 65 16 15
Ac-R2GP1dG 35,9 nég
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e Auto Addiriges contre complekespholipides anioniques
(cardiolipinesprotéine serique = cofacteur

e Cofacteurs
— 32 glycoprotéine 1 (R2GP1)
— Prothrombi T
_ Protéine C, S, thrombomodulir '.>

e Multiples antigenes phospholipides
— Apoptose phospholipide, stimuéigtedymphocytes B
— - production A& mutation région varigbléc pathologique
— Variabilitélinique selon type d’anticorps




CRITERES CLINIQUES:
1.2 1 thrombose a/n petits vaisseaux, arteres ou veines

2. Morbidités reliées a la grossesse.:
3 1 mort in ute?al0 sem?® 1 naissance prematiad sem (morpho N)
3 3 avortements spontanés consécififsem

CRITERES DE LABQGS? 2 reprises, dosage &2 send'intervalle )
1. Anticoagulant lupigue +

2. Ac anti-cardiolipinégG et/ou IgM

3. Ac anti-,-glycoproteine type IgG et/ou IgM

DIAGNOSTIC 1 critere clinigae?® 1 critere de labo



1L. Atteinte d& 3 angEamnes diilkEs, SysEmes aul isSus

Atteinte rénale: 50%créatinine, HTA sével86/100mmHg
et/ou protéinured,5g die

2 Manifestations clinigu simultanees ou < 1 semze

3. Pathologie: thromboses a/n petits vaisseaux
(3 1 organe ou tissu )

4.. Laboratoires: Ac anti-phospholipides +
Anticoag lupique, Ac anti-cardiolipines et/bu2Aglgaroprotéine 1



Antiphospholipide
&t
atteinte rénale




s

Atteinte réndke+ fréequente
Sous diagnostiquée
SAPL'tet 2

Association: anticoagulant lupique, thromboses artérielles,
manifestations obsteétricaldsedo reticularis

Mecanismeatteinteyasculaire ischémiqt
Activation systeme RAA
HTApresente dans majorité des cas

NB: atteinte rénale chez 25% SAPL 1
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e Sténose des arteres renales
— Distale> proximale, aorte

— Acceleration de ASO? Role thrombotique?
— Caucasiens, ~ 45 ans, HTA et SAPL

« Thrombose des veines rén:
— Detérioration fonction renale, proteinuriesi@ématu

e |nfarctus renal
— Nécrose corticale bilateral&kA anurique, LDH, douleur flanc
— Paraneoplasigue / néo épidermoide pulmonaire
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 Formeclassiguede nephropathie

« HTA sévere maligne

« Protéinurie < 2, ordre nephrotique pos

e Cylindres erythrocytaires

 IRA plg, anémie héemolytique Coombs négatif

« Dommage endothélial
* Depots fibrine et plaguettes
« Thromboses microvasculaires
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« Atteinte rénale 70-80% HTA sevetemaligne

* Mortalité 48% * Immunosuppression nécessaire
e Microangiopathie rénake Multiplefacteurs déclenchants
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Continuum et mecanisme similaire, MAT catastidaifqu




 Nephropathie liee a Sp&lt precéddrED
— 5 ansde recul avant dx primaire vs secondaire
— corrélatioavecanticoagulant lupigue Ac anti-acL
— prévalence ad 40% des patients LED avec SAPL







I Néphropathie
 Inhibition systeme RAMAT)
— IECA ou BRA

e Anticoagulation...
— @ de conduite claire pour nephropathie MAT isolee




WBAPL catastrophique

@ d’étude randomisée controlee
Récidive SAkRhtastrophigaeinhabituel

Registre International SAPL cat. 220 patients
combinaison anticoagulation + stérgild@eses ou IVIG




SAPL catastrophigue

 Mesures dmupport(ATB, tx facteur déclenchant, etc

* Anticoagulation
— Heéparine IV puis Coum@diR ~ 3,0) a long terme







&ISAPL en grossesse + postHpantum

Recommandation Héparine + ASA

A risquele SAPL catastrophique

HELLMPpeut faire partie SAPL catastrophique
traitement ~ SAPL

res




* Plusieumanifestations rénaleksi SAPL
o Complications obstétricafpsficatives
 SAPL catastrophigue:

—Initier le traitement précocement!

Ute

SI
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e Quelquesas rapporteés...
o Différents types de GN







4. Tx: dialyse et transplantation...

 Présence d’Ac anti-acL au moment de la greffe =
facteur de risque importangjeéeprécoce

— thrombose greffon, microangiopathie renale

res




DATE OCTOBRE NOVEMBRE DECEMBRE JANVIER AVRIL
CREATININE 45 220 83 63

HB 121 51

PLAQUETTES 117 29 123

LDH 876 344 190
HAPTOGLOBII <0, 0,2¢ <0, 0,8

C3 0,8 0,61 0,98

C4 0,09 0,11 0,16
PROTEINUREH 1,99 0,99 0,69 0,35g 0,14g
AcC-ACLIGM nég 12 nég
AC-ACLIGG 65 16 15
AcR2GP1dG 35,9 nég




 Doppler, CT scan, IRM, veinographie
e thrombose veines rénales




