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Maladies systémiques : maladies vedettes

Fred Siguier
1909-1972



Maladies systémiques : définition
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Incidence

Polyarthrite rhumatoïde
400 cas/millions/an

Maladie de Goodpasture
1 cas/millions/an
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Maladies systémiques : physiopathologie

McGonagle D et al. PLoS Med 2006
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Pourquoi les Maladies Systémiques?

Les Maladies Systémiques en Réanimation



Les internistes!



Les Maladies Systémiques en Réanimation

Larcher R et al. Chest 2020

n=525

Vascularites 129 (25%)

Petits vaisseaux 84

GPA 28

GEPA 11

MPA 12

CryoVasc 13

Goodpasture 9

Vascularite à IgA 4

Indifférenciée 7

Moyens vaisseaux (PAN) 6

Gros vaisseaux 28

Takayasu 4

Artérite à cellule géante 24

Maladie de Behçet 11

n=525

Connectivites 215 (41%)

Lupus 109

Sclérodermie 46

Myosites 27

Sjögren 13

SAPL 12

Sharp 8

Rhumatismes inflammatoires 129 (25%)

PR 99

SpA 30

Amyloses 8

Sarcoïdose 31

Maladie de Still de l’adulte 10

Polychondrite atrophiante 3



Les Maladies Systémiques en Réanimation

Maladie Systémique 
connue

Oui Non

Poussée
40%

Complication
60%

Poussée
≈ 100%

Larcher R et al. Chest 2020



Je ne comprends pas…

SDRA sans facteur 
de risque usuel 



Choc cardiogénique

Je ne comprends pas…



Coma non 
traumatique

Je ne comprends pas…



Insuffisance 
rénale aigue

Je ne comprends pas…



«La médecine interne est l’art du 
diagnostic et du bon sens clinique au 

service du malade»



«La médecine interne est l’art du 
diagnostic et du bon sens clinique au 

service du malade»



«On ne fait le diagnostic que des maladies 
que l’on connait»

«La médecine interne est un sport d’équipe»



L’art du diagnostic

1. Anamnèse et examen clinique

2. Examens biologiques

3. Examens morphologiques

4. Examens anatomopathologiques
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L’art du diagnostic

• Antécédents, traitements

• Symptômes et signes fonctionnels

• Interrogatoire de la famille +++

•Médecin traitant, pharmacie et laboratoire d’analyse



L’art du diagnostic

David
Michel-Ange

L’Âge mûr
Camille Claudel

Clotho
Camille Claudel



L’art du diagnostic : lésions de lupus systémique



L’art du diagnostic : lésions de SAPL



L’art du diagnostic : lésions de dermatomyosite



L’art du diagnostic : lésions de dermatomyosite



L’art du diagnostic : lésions de sclérodermie



L’art du diagnostic : lésions de vascularite



L’art du diagnostic : lésions de mastocytose



L’art du diagnostic

1. Anamnèse et examen clinique

2. Examens biologiques

3. Examens morphologiques

4. Examens anatomopathologiques



Ce sont des anticorps dirigés contre :

1. Des constituants du noyau (chromatine ou antigènes nucléaires solubles)

2. Des constituants du cytoplasme

3. Des cibles protéiques extracellulaires / de surface

Les auto-anticorps Anticorps anti-nucléaires 
= ANA 
= ACAN 
= AAN 
= Facteurs antinucléaires 
= FAN



Les auto-anticorps : la demande



Les auto-anticorps : anti-noyau



Les auto-anticorps : anti-cytoplasme



Les auto-anticorps : immunofluorescence indirect

https://www.anapatterns.org/index.php

https://www.anapatterns.org/index.php


Immunofluorescence 
indirecte (IFI)

ANApattern.org

SSA

Anti-DNA PM-SCL

Scl-70



Immunofluorescence 
indirecte (IFI)

Courtoisie de 
Jean-Luc Charuel

MDA-5

JO-1 PL-12

PL-7



Les auto-anticorps : anti-protéine extracellulaire/membrane



Les auto-anticorps : ELISA/Immunoblot



Les auto-anticorps : cibles vs. IFI



Autres biomarqueurs

• Facteur rhumatoïde, cryoglobulinémie

• Voie classique du complément : C3, C4, CH50

• Interféron-alpha

• Enzyme de conversion de l’angiotensine

• Fraction glycosylée de la ferritine

• ADAMTS-13



L’art du diagnostic

1. Anamnèse et examen clinique

2. Examens biologiques

3. Examens morphologiques

4. Examens anatomopathologiques



Examens morphologiques

• Capillaroscopie : intérêt limité

• TEP-TDM : intérêt limité

• Scanner/IRM :

• Atteintes vasculaires inflammatoires (aortites, anévrismes…)

• Thromboses micro/macrovasculaires (MINOCA…)

• Peu d’atteintes typiques…



Examens morphologiques



L’art du diagnostic

1. Anamnèse et examen clinique

2. Examens biologiques

3. Examens morphologiques

4. Examens anatomopathologiques



Biopsies rénales transveineuses en réanimation

Lefaucheur et al. EMC 2009
Pineton de Chambrun et al. CCM 2019

n=80
Défaillance d’organe (jour biopsie)

Dialyse 75%

Ventilation mécanique 29%

Catécholamines 14%

ECMO 7%

FdR de saignement le jour de la biopsie

1 Facteur de risque 46%

2 Facteurs de risque 39%

3 Facteurs de risque 6

Complications

Transfusion J1-J3 post biopsie 35%

Hématome rénal 5%

Hématurie 2%

Décès lié à la procédure 0%

Prélèvement rein

Cortex

Nb glomérules

Diagnostic

Cause traitable

99%

97%

n=14 [7-20]

96%

59%



Biopsies cérébrales en réanimation : rentabilité

Facteurs associés à un diagnostic final (UV)

OR IC 95% p

Méningite à la PL 2,3 1,4-3,8 0,02

Mathon B et al. Crit Care Med 2022

• n=29

• Maladies neurologiques 
cryptogéniques

• Sous ventilation mécanique

• Diagnostic spécifique : 62%

• Diagnostic final : 76%

• Modification thérapeutique : 62%



• n=29

• Maladies neurologiques 
cryptogéniques

• Sous ventilation mécanique

• Stéréotaxiques : 65%

• Complications : 35%

Complications

Grade n (%) Hémorragique Symptomatique

0 65% 0 0

1 24% 100% Non

2 3% 0 Oui

3 0% 0 Oui

4 7% 100% Décès

Biopsies cérébrales en réanimation : risques

Mathon B et al. Crit Care Med 2022



Biopsies myocardiques sous assistance circulatoire

Marquet Y et al. Soumis



Quid des critères?

• https://www.fai2r.org/

• Critères de classification ou d’activité

• Utile en recherche clinique

• Utilité discutable +++ au lit du malade

https://www.fai2r.org/


Toujours : 
• Corticothérapie
• Intraveineuses forte dose
• Methylprednisolone 1g/j pendant 3 jours
• Relais 1mg/kg/j

Souvent :
• Immunosuppresseurs : cyclophosphamide, MMF, JAKi, anti-calcineurines
• Biothérapies : rituximab, tocilizumab, anti-TNFa, anti-IL1
• Anti-compléments…

Comment traiter?



Echanges plasmatiques
• Microangiopathies thrombotiques
• Maladie de Goodpasture
• Neurolupus catatonique
• Syndrome catastrophique des antiphospholipides
• Vascularite à ANCA?

Immunoglobulines intraveineuses
• Myopathies inflammatoires
• Purpura thrombopénique immunologique
• Syndrome catastrophique des antiphospholipides

Comment traiter?



Immunosuppresseurs en réanimation…

12/07 14/0713/07

15/07 16/07 17/07

J1 EDX 0.7g/m2



Comment obtenir de l’aide?

15/07 16/07 17/07

• Internistes locaux

• PNDS : http://www.has-sante.fr/jcms/c_1340879/fr/protocoles-nationaux-de-
diagnostic-et-de-soins-pnds

• Centres de Références Maladies Rares : https://solidarites-
sante.gouv.fr/IMG/pdf/liste_des_centres_reference_labelises.pdf

• FAI2R : https://www.fai2r.org/rcp-nationales-fai2r/

http://www.has-sante.fr/jcms/c_1340879/fr/protocoles-nationaux-de-diagnostic-et-de-soins-pnds
https://solidarites-sante.gouv.fr/IMG/pdf/liste_des_centres_reference_labelises.pdf
https://www.fai2r.org/rcp-nationales-fai2r/


• Service de médecine interne 2 – GHPS
üPr Zahir Amoura : 01 42 17 82 44 – zahir.amoura@aphp.fr
üDr Alexis Mathian : 01 84 82 74 00 – alexis.mathian@aphp.fr

• Service de médecine intensive-réanimation (Pr Combes) – GHPS
üRéanimateur de garde : 01 84 82 75 44
üDr Marc Pineton de Chambrun 

§ 01 84 82 76 32 – 06 70 99 63 57
§ marc.pinetondechambrun@aphp.fr / marc.dechambrun@gmail.com

Comment obtenir de l’aide?

mailto:zahir.amoura@aphp.fr
mailto:alexis.mathiant@aphp.fr
mailto:marc.pinetondechambrun@aphp.fr
mailto:marc.dechambrun@gmail.com


Merci pour votre attention

Fred Siguier Maladies Vedettes 1957


