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• Femme 28 ans, origine italienne
• ATCD:

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

• Médication:Coumadin ® HBPM + ASA• Médication:Coumadin ® HBPM + ASA

• 18e semaine grossesse:
– Insuffisance respiratoire: infiltrats bilatéraux
– Douleur abdominale + cytolyse hépatique
– HTA, IRA, anémie hémolytique, thrombopénie

®®®®®®®® PréPré--éclampsie, HELLPéclampsie, HELLP
– Perte fœtale à 19 sem



DATE                   OCTOBRE         NOVEMBRE

CRÉATININE 45 220 ­­­­
HB 121 51 ¯̄̄̄
PLAQUETTES 117 29 ¯̄̄̄
LDH 876 ­­­­
PROTÉINURIE 24H 1,9g
AC-ACL IGG 65 16
AC-ß2GP1 IGG 35,9

Haptoglobine: < 0,1 ANA+

Frottis sanguin:quelques schistocytes       ENA / anti-DNA:nég

Sédiment urinaire:1 cylindre, GR++           ¯̄̄̄ C3transitoire
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–Pré-éclampsie / éclampsie
–HELLP
–PTT / SHU
–Dégénérescence jaune foie
–Crise rénale sclérodermique –Crise rénale sclérodermique 
– HTA maligne 
– HIV 
– Néoplasie
– Post-transplantation 
– Toxicité médicamenteuse



DATE                OCTOBRE             NOVEMBRE          DÉCEMBRE     JANVIER       AVRIL
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CRÉATININE 45 220 83 63 55
HB 121 51 125
PLAQUETTES 117 29 123 220
LDH 876 344 190
PROTÉINURIE 24H 1,9g 0,9g 0,6g 0,35g 0,14g
AC-ACL IGG 65 16 15
AC-ß2GP1 IGG 35,9 nég
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PhysiopathologiePhysiopathologie



•• Auto AcAuto Acdirigés contre complexe phospholipides anioniques
(cardiolipines) / protéine sérique = cofacteur

•• CofacteursCofacteurs:
– ß2 glycoprotéine 1  (ß2GP1)
– Prothrombine– Prothrombine
– Protéine C, S, thrombomoduline

•• Multiples antigènes phospholipidesMultiples antigènes phospholipides
– Apoptose phospholipide, stimulation répétéelymphocytes B
– ­ production Ac ® mutation région variable ® Ac pathologique
– Variabilitéclinique selon type d’anticorps 
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CRITÈRES CLINIQUES:
1.  ³³³³ 1 thrombose a/n petits vaisseaux, artères ou veines
2.  Morbidités reliées à la grossesse:
³ 1 mort in utero ³ 10 sem, ³ 1 naissance prématurée £ 34 sem (morpho N)
³ 3 avortements spontanés consécutifs £ 10 sem

CRITÈRES DE LABO:( + ³ 2 reprises, dosage à ³³³³ 12 semd’intervalle )

1.  Anticoagulant lupique +
2.  Ac anti-cardiolipinesIgG et/ou IgM
3.  Ac anti-� 2-glycoprotéine type 1IgG et/ou IgM

��� � DIAGNOSTIC:³ 1 critère clinique et ³ 1 critère de labo
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1.1. Atteinte de Atteinte de ³³³³³³³³ 33 organes cibles, systèmes ou tissusorganes cibles, systèmes ou tissus
Atteinte rénale:­ 50%créatinine, HTA sévère > 180/100mmHg

et/ou protéinurie > 0,5g die

2.2. Manifestations cliniquesManifestations cliniquessimultanées ou < 1 semaine2.2. Manifestations cliniquesManifestations cliniquessimultanées ou < 1 semaine

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

4.4. Laboratoires:Laboratoires: Ac anti-phospholipides +
Anticoag lupique, Ac anti-cardiolipines et/ou Ac anti-� 2-glycoprotéine 1
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Antiphospholipide Antiphospholipide 
et et 

atteinte rénaleatteinte rénale
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• Atteinte rénale la + fréquente
• Sous diagnostiquée
• SAPL 1re et 2e

• Association: anticoagulant lupique, thromboses artérielles, 
manifestations obstétricales, livedo reticularis

• Mécanisme:atteinte vasculaire ischémique
• Activation système RAA
• HTA présente dans majorité des cas

��� � NB:  atteinte rénale chez 25% SAPL 1re



��������	
	�����
����	�����������������
������

�����������	��������������
�	����
����	������

���������	 ��������������
��������	
	����������	�������



%!������������
���	
�������
	�
• Sténose des artères rénales

– Distale> proximale, aorte
– Accélération de ASO?  Rôle thrombotique?
– Caucasiens, ~ 45 ans, HTA et SAPL

• Thrombose des veines rénales• Thrombose des veines rénales
– Détérioration fonction rénale, protéinurie, hématurie

• Infarctus rénal
– Nécrose corticale bilatérale:IRA anurique, LDH, douleur flanc
– Paranéoplasique / néo épidermoïde pulmonaire
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•• Forme Forme classiqueclassiquede néphropathiede néphropathie

• HTA sévère ± maligne
• Protéinurie < 2 g, ordre néphrotique possible• Protéinurie < 2 g, ordre néphrotique possible
• Cylindres érythrocytaires
• IRA, ̄ plq, anémie hémolytique Coombs négatif

• Dommage endothélial
• Dépôts fibrine et plaquettes
• Thromboses microvasculaires
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• Atteinte rénale 70-80%
• Mortalité 48%
• Microangiopathie rénale

• HTA sévère ± maligne
• Immunosuppression nécessaire
• Multiples facteurs déclenchants
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Continuum et mécanisme similaire, MAT catastrophique, MOF
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Incidence HELLP ­
+ précoce
+ sévère
réfractaire
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• Néphropathie liée à SAPL peut précéderLED

– 5 ansde recul avant dx primaire vs secondaire
– corrélation avec anticoagulant lupique > Ac anti-acL 
– prévalence ad 40% des patients LED avec SAPL

• GN lupique + néphropathie liée SAPL1

– IRC et fibrose interstitielle + marquées
– ­­­­ HTA, facteur de morbiditésupplémentaire

• Activité indépendantede celle de la néphrite lupique
1Daugas E. et al.  Antiphospholipid Syndrome Nephropathy in Systemic Lupus Erythematosus. JASN 2002; 13: 42-52.
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• Inhibition système RAA(MAT)
– IECA ou BRA

• Anticoagulation…
– Ø de conduite claire pour néphropathie MAT isolée

• association à thromboses artérielles ® anticoagulation?

 ! ! NéphropathieNéphropathie

• association à thromboses artérielles ® anticoagulation?
• amélioration px rénal?  ¯ progression histologique...

– INR 2,0-3,0(1er épisode);  3,0-4,0(2e épisode)
– prévention progression sténose artère rénale 
– meilleur contrôle HTA et fonction rénale

• Autres? (antiplaquettaires, immunosuppresseurs)
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%!%!SAPL catastrophiqueSAPL catastrophique

Ø d’étude randomisée contrôlée
Récidive SAPL catastrophique= inhabituel

Registre International SAPL cat.  220 patients2:
combinaison anticoagulation + stéroïdes + phérèses ou IVIG

® meilleur taux de survie (63%)® meilleur taux de survie (63%)

Étude observationnelle 58 patients3:
66% des survivants: asx à 5 ans (avec anticoagulation)

26% des survivants: récidive thromboses (mortalité 25%)

2Cervera R. et al. Validation of the preliminary criteria for the classification of catastrophic antiphospholipid syndrome. Ann Rheum Dis 
2005; 64: 1205-9.

3Erkan D. et al. Long term outcome of catastrophic antiphospholipid syndrome survivors. Ann Rheum Dis 2003; 62: 530-3.



• Mesures de support(ATB, tx facteur déclenchant, etc..)

• Anticoagulation
– Héparine IV puis Coumadin (INR ~ 3,0) à long terme

• Corticostéroïdes

SAPL catastrophiqueSAPL catastrophique

• Corticostéroïdes
– Solumédrol 1g IV die x 3 à 5 jrs puis Prednisone 1-2 mg/kg po die

• Plasmaphérèses diex  3 à 5 jours

• Immunoglobulines IVIg(0,4 g/kg die pour 4 à 5 jours)

• Procytox, PGE1, Prostacycline, Fibrinolytiques, Rituximab



• 12 cas dans la littérature(SAPL 1re, 2e et catastrophique)

• Déplétion des cellules B
• ¯ auto-anticorps



&!&!&!&!&!&!&!&!SAPL en grossesse + postSAPL en grossesse + post--partumpartum

Recommandation Héparine + ASA
À risquede SAPL catastrophique
HELLPpeut faire partie SAPL catastrophique

��� � traitement ~ SAPL

Triple positivité:Triple positivité:anti-acL, anticoag lupique, anti-ß2GP1 (très +)

ouou
ATCD thrombosesATCD thromboses

– ­ taux complications malgré traitement
– Envisager plasmaphérèse, IVIg ± stéroïdes en prévention



• Plusieurs manifestations rénalesdu SAPL
• Complications obstétricales significatives
• SAPL catastrophique: 

– initier le traitement précocément!
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• Chez notre patiente:
– SAPL catastrophique + HELLP précoce + mort in utero
– bonne évolution globale et néphrologique à 6 mois
– anticoagulation à vie:  INR ~ 3,0
– sevrage corticothérapie (mois),  Ø immunosuppression
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• Quelques cas rapportés...
• Différents types de GN
• Surtout GN membraneuse• Surtout GN membraneuse





• Présence d ’Ac anti-acL au moment de la greffe = 
facteur de risque important de rejet précocerejet précoce
– thrombose greffon, microangiopathie rénale

• IRC dialysés en attente de greffe:

4.  Tx:  dialyse et transplantation...

• IRC dialysés en attente de greffe:
– thromboses fistules, microangiopathie rénale

• Rôle bénéfique de l ’anticoagulation

• Prophylaxie péri-transplantation avec plasmaphérèses?



DATE                OCTOBRE             NOVEMBRE          DÉCEMBRE     JANVIER       AVRIL

CRÉATININE 45 220 83 63
HB 121 51
PLAQUETTES 117 29 123
LDH 876 344 190
HAPTOGLOBINE < 0,1 0,28 < 0,1 0,85HAPTOGLOBINE < 0,1 0,28 < 0,1 0,85
C3 0,8 0,61 0,98
C4 0,09 0,11 0,16
PROTÉINURIE 24H 1,9g 0,9g 0,6g 0,35g 0,14g
AC-ACL IGM nég 12 nég
AC-ACL IGG 65 16 15
AC-ß2GP1 IGG 35,9 nég



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


