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CASE REPORT

Rare cause of fatal dyspnea during systemic lupus
erythematosus: Pulmonary arterial hypertension

Une cause rare de dyspnée fatale au cours du lupus érythémateux
disséminé: L’hypertension artérielle pulmonaire
S. Ksir, A. El Aissaoui, N. Naji, S.El Khader, M. El Aissate, A. Zinebi, MK.Moudden

Service de Médecine Interne
Hopital militaire Moulay Ismail, BP S15, Mekneés, Maroc

ABSTRACT

Introduction. Pulmonary arterial hypertension is a serious complication of systemic lupus erythematosus. Its occurrence
can be fatal especially in the absence of early treatment.

Case report. We reported a 50 years old patient who had a well-controlled systemic lupus erythematosus. She presented
dyspnea NYHA III. Investigations found out the pulmonary arterial hypertension was about 50mmHg. Despite well con-
ducted conventional treatment (corticosteroids and cyclophosphamides) but untaken pulmonary vasodilators, the evolu-
tion was fatal.

Conclusion. Pulmonary arterial hypertension is a rare cause of dyspnea during systemic lupus erythematosus. Its progno-
sis is very bad and early treatment with close monitoring should be considered.
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RESUME

Introduction. L’hypertension artérielle pulmonaire est une complication rare du lupus érythémateux systémique. Sa surve-
nue peut étre mortelle surtout en absence du traitement précoce.

Observation. Nous rapportons le cas d'une patiente de 50ans, suivie pour lupus érythémateux disséminé bien controlé
sous corticothérapie et anti paludéen de synthése. Elle a présenté une dyspnée stade III de la NYHA. Le bilan étiologique a
révélé une hypertension artérielle pulmonaire estimée a 50mmHg. Malgré un traitement conventionnel bien conduit
(corticothérapie et cyclophosphamides), mais un traitement vasodilatateur artérielle pulmonaire non pris, I'évolution a été
rapidement fatale.

Conclusion. La dyspnée au cours du lupus érythémateux disséminé peut rarement révéler une hypertension artérielle pul-
monaire. Cette complication est de pronostic trés sombre et le traitement précoce avec une surveillance étroite doivent étre
envisages.

MOTS CLES: Hypertension artérielle pulmonaire; Lupus érythémateuse systémique.
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INTRODUCTION

Le lupus érythémateux dissémine (LES) est une pa-
thologie auto-immune et inflammatoire dont le pro-
nostic est en fonction de la nature des lésions viscé-
rales, en particulier les atteintes rénales et vascu-
laires. L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
est une complication rare mais grave du LES.
L’insuffisance cardiaque droite est la conséquence de
la maladie et sa survenue reste I’élément pronostique
majeur. Nous rapportons un cas de LES compliquée
d'une HTAP aboutissant a une insuffisance car-
diaque droite aigue et au déces.

OBSERVATION

Mme R.E était agée de 50 ans, Admise au service le
mois 06/2018 pour bilan étiologique d’une dyspnée
stade III de la NYHA. Elle avait comme antécédent
familial : une sceur jumelle décédée en 2009 pour
insuffisance rénale probablement d’origine systé-
mique, non documentée. Et comme antécédent per-
sonnel : Un lupus érythémateux disséminé depuis
2009 retenu sur les criteres SLICC devant les mani-
festations suivantes (cutanéomuqueuses: érytheme
malaire, photosensibilité, phénomeéne de raynaud /
ostéo articulaires : type arthrite non érosive non dé-
formante / rénale : protéinurie de 24h positive a 819
mg/1/ immunologique : Anticorps anti nucléaires
positifs a 1/1600, aspect moucheté, anti DNA natifs
positifs, facteur rhumatoide positif). La patiente a été
mise initialement sous corticothérapie orale a des
doses variables (60 a 10mg/jour) associé a un traite-
ment adjuvant et un anti paludéen de syntheése.
L’évolution était favorable avec une amélioration
clinique et biologique.

En avril 2018, la patiente a présenté une dyspnée
d’apparition rapidement progressive stade III de la
NYHA pour laquelle elle était hospitalisée dans
notre service. La patiente rapportait également la
notion d’une douleur thoracique rétrostérnale avec
une toux non productive. Le tout évoluant dans un
contexte d’apyrexie et d’asthénie généralisée.

L’examen clinique trouvait une patiente consciente,
apyrétique, une fréquence respiratoire a 23 cycles/
min, une fréquence cardiaque a 88 battements/min,
une tension artérielle a 15/07 mmHg. L"auscultation
cardiaque avait objectivé un souffle holosystolique
d’insuffisance tricuspidienne. L’auscultation pulmo-
naire était normale. Le reste de I'examen somatique
était sans particularités.

La patiente avait bénéficié d"une radiographie thora-
cique ayant objectivé une cardiomégalie sans épan-
chement pleural, un éléctrocardiogramme en faveur
d’une tachycardie sinusale.
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Une échographie transthoracique (Figure 1) revenant
en faveur d'un cceur pulmonaire chronique, ventri-
cule droit dilatée, oreillette droite dilatée, hyperten-
sion artérielle pulmonaire estimée & 66mmHg, ven-
tricule gauche non dilaté légérement hypertrophié,
cinétique paradoxale du septum, insuffisance tricus-
pidienne modérée. L’angioscanner thoracique réalisé
était sans anomalies. Une tomodensitométrie thora-
cique objectivant un syndrome interstitiel basal bila-
téral fait d’images réticulées diffuses. La patiente
était mise sous diurétique de l'anse furosémide
80mg/jour en deux injections, et antivitamines K
avec controle serré de 'INR. La patiente a bénéficié
ensuite d'un cathétérisme droit confirmant une hy-
pertension artérielle pulmonaire pré-capillaire. Il
s’agissait donc d'un lupus érythémateux disséminé
compliqué d'une HTAP pré-capillaire.
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FIGURE 1. L’étude doppler de la vitesse du flux de la
régurgitation tricuspidienne (PAPs= ITVmax+ ITGD
max)

La patiente a bénéficié d'un traitement immunosup-
presseur a base de corticothérapie forte dose 1mg/
kg/jour et un bolus de cyclophosphamides. Elle a
bénéficié également d'une prescription d’'un traite-
ment vasodilatateur artérielle pulmonaire a base
d’analogues d’endothéline a la dose de 62.5mg deux
fois par jour pendant 04 semaines puis une augmen-
tation par palier jusqu’a une posologie d’entretien de
125mg deux fois par jour. Pour des problémes
d’assurance, la patiente n’a pas pu avoir les ana-
logues d’endothéline. 2 mois plus tard, la patiente
était admise aux urgences puis en réanimation ot
elle a succombée, apres 01 mois de soins intensifs, a
une insuffisance ventriculaire droite aigue sur
HTAP.

DISCUSSION

L’'Hypertension artérielle pulmonaire est wune
complication rare et sévére des connectivites, qui
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concerne avant tout la sclérodermie systémique,
mais également le lupus systémique avec une préva-
lence variant entre 0,5 a4 17,5 % [1]. LHTAP au cours
du lupus, peut-étre d’allure primitive ou secondaire
[2] et survient généralement apres plusieurs années
d’évolution en moyenne de 7,4 £ 6,5 ans dans la série
de Shen et al. [3], et 14 * 6 ans dans la série de Win-
slow et al. [4]. Dans notre observation, 'HTAP est
probablement d’allure primitive ou secondaire a la
pneumopathie infiltrative diffuse lupique objectivée
a la TDM. Le délai de la survenue de 'HTAP chez
cette patiente suivie de LES était de 8 ans, ce qui re-
joint les données de la littérature. D’autres travaux se
sont intéressés a étudier le profil des patients lu-
piques pouvant se compliquer d"une HTAP. En effet,
il a été démontré que les patients avec un bilan im-
munologique positif du facteur rhumatoide, d’anti-
corps anti-Sm ou d’anticorps anti-RNP sont les plus
a risque [3,5]. L'existence d'une association la surve-
nue d'un phénomene de Raynaud et 'HTAP a été
évoquée au cours du LES ce qui signifie qu'il existe-
rait une composante vasospastique pulmonaire chez
ces patients mais cette association reste tres contro-
versée [6,7]. A relever que I'HTP avec phénomene de
Raynaud est associée a une diminution de la survie
[8] .Notre patiente avait effectivement un syndrome
de raynaud et une recherche positive du facteur rhu-
matoide. Pour certains auteurs, la survenue de I'HTP
est en relation avec l'activité du LES sous-jacent [9]
alors que pour d’autres, non [10]. L'activité clinique
et biologique du lupus était contr6lée chez notre pa-
tiente.

L'HTAP se définit comme 1'ensemble des maladies
dont l'origine se situe au niveau des petites arteres
pulmonaires avec une pression artérielle pulmonaire
(PAP) moyenne supérieure a 25 mmHg au repos,
mesurée lors du cathétérisme cardiaque droit [1].
L’échocardiographie représente 1'examen de choix
pour le dépistage initial de 'HTAP. Cette pression
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était estimée a 66mmHg a I’échocardiographie chez
notre patiente et a 50mmHg au cathétérisme car-
diaque droit.

Le traitement de 'HTAP au cours du Lupus systé-
mique est fonction des phénomeénes physiopatholo-
giques impliqués (origine auto-immun, thrombo-
embolique, ou d’allure primitive). Lorsque I'HTP est
secondaire a une PID lupique, le traitement associe
corticothérapie et immunosuppresseurs. Lorsque
I"'HTP est d’allure « primitive », le traitement associe
des recommandations aux patients, des mesures
symptomatiques, un traitement vasodilatateur pul-
monaire a partir d'une dyspnée classe fonctionnelle
II de la NYHA, et un traitement immunosuppresseur
[11]. Les anticoagulants visent a éviter les embolies
pulmonaires et les thromboses in situ, facteurs d’ag-
gravation de 'HTAP. Le pronostic d'une HTAP non
traitée est mauvais et comparable a celui d"une mala-
die oncologique avancée [12].

L’originalité de notre observation repose sur la sur-
venue d'une HTAP ayant été rapidement mortelle
malgré un traitement immunosuppresseur et anti-
coagulant bien conduit mais un traitement vasodila-
tateur artériel pulmonaire non pris.

CONCLUSION

L’hypertension artérielle pulmonaire est une compli-
cation relativement rare mais potentiellement mor-
telle du lupus érythémateux disséminé. La survenue
de cette complication a eu lieu chez notre patiente
malgré une activité contrélée de son lupus. Le pro-
nostic était rapidement sombre et le déces a eu lieu
suite a une insuffisance ventriculaire droite aigue.
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