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Maladie systémique autoimmune :

Fibrose progressive atteignant la peau et les viscères,

Altérations vasculaires (microangioathie),

Autoanticorps : AAN>95% (anti-topo1, ACA, anti-RNAP-III)

Atteintes viscérales :

Digestive, pulmonaire, cardiaque et/ou rénale

[i]  Sclérodermie Systémique 
(ScS)  

INTRODUCTION



Crise Rénale Sclérodermique (CRS) :

2 à 5% (premières années d’évolution de la ScS)

IRA oligoanurique & HTA maligne (90%)

Microangiopathie thrombotique (43%)

Anti-ARN polymérase III (≈33%)

Autres étiologies :

Iatrogène, fonctionnelle ou Glomérulonéphrite 
extracapillaire (vascularite à ANCA) 

[ii]  Atteinte rénale au cours de la  ScS 
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Association peu fréquente :

ANCA & ScS : 2 à 9% [2.9% : A. TAHIAT et al., 2013]

Vascularite à ANCA & ScS : <50 cas rapportés (2013)

Signes évocateurs :
Insuffisance rénale normotensive (GNRP) (83%), hémorragie 

alvéolaire (28%), ischémie digitale (13%), vascularite cutanée (10%),

pANCA/anti-MPO (97%), anti-Scl-70 (77%)

Biopsie rénale (GNRP) : Glomérulonéphrite extracapillaire

[iii]  Vascularite associée aux ANCA & ScS 
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[iii]  Vascularite associée aux ANCA & ScS 
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Patiente sclérodermique 
avec IRRP 

Crise rénale 
sclérodermique

GNEC
Vascularite à ANCA
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F. C, 63 ans, ScS diffuse (3 ans) :

Phénomène de Raynaud,
Atteinte œsophagienne,
Pneumopathie interstitielle diffuse, HTAP,
Polyarthralgies,
Syndrome de Sjögern secondaire.
AAN :

Positifs : Ac anti-SSA et anti-RNP ; 
Négatifs : Ac anti-CENP, anti-Scl-70, anti-RNA polymérase III, 

anti-Th/To, anti-Fibrillarin, anti-NOR90 et anti-PM-Scl (100 et 75)

Antécédents :

Familiaux : RAS

Personnels : HTA (depuis 6 ans)
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21/05/2012 : IRRP

Insuffisance rénale aiguë,

HTA sévère (220/120 mm Hg),

Créatinine : 45mg/L, Urée : 1,05 g/L,

Clearance : 17 ml/min

NFS : HB : 10,4 g/dl, Plaquettes : 209,000,

Frotti sanguin : pas de schizocytes,

Vs : 90 mm (à la première heure),

CRP : 48 mg/L,

Chimie des urines : protéinurie +++ & hématurie.
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Quel diagnostic évoquer ?
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Une crise rénale 
sclérodermique ?
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Traitement antihypertenseur :

Lopril 75 mg/J (IEC)

Loxen parentérale puis per Os 100 mg/J (Inhibiteur calcique)

Après quelques jours d’observation :

Equilibre tensionnel : 130/80 mm Hg

Fonction rénale : pas d’amélioration (créatinine à 54 mg/l)
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17/06/2012 : Syndrome de détresse respiratoire aiguë

Téléthorax : opacités alvéolaires diffuses bilatérales
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17/06/2012 : Syndrome de détresse respiratoire aiguë

Téléthorax : opacités alvéolaires diffuses bilatérales

Œdème aigu pulmonaire Hémorragie alvéolaire
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17/06/2012 : Syndrome de détresse respiratoire aiguë

Séance d’hémodialyse avec perte de poids (>2Kg) : aucun effet,

Echocardiographie doppler : pas d’insuffisance VG.

Téléthorax : opacités alvéolaires diffuses bilatérales

Œdème aigu pulmonaire Hémorragie alvéolaireX Hémorragie alvéolaire 
très probable !
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Reconsidérons le diagnostic ! 

Hémorragie alvéolaire très probable   

+
Glomérulonéphrite rapidement progressive

Protéinurie > 1 g/24H + hématurie  

Tableau pneumo-rénal 
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Reconsidérons le diagnostic ! 

+
+

Syndrome inflammatoire  CRP = 48, vs=90 mm

Ac anti-RNA polymérase III négatif | U1 RNP  
+

Pas de signes biologiques de MAT

Tableau pneumo-rénal 

=
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Une vascularite associée aux 
ANCA ?
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Recherche des ANCA 

p-ANCA >1/100

IFI

Anti-MPO = 82 U/ml 

ELISA

Histologie (PBR) ??
Patiente déjà décédée !! 
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Quel diagnostic retenir ?
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CONCLUSION 

Le diagnostic d’une GNEC, rentrant dans le cadre d’une
vascularite à ANCA, chez un patient atteint d’une ScS
constitue un véritable challenge !!

La mise en évidence d’ANCA par IFI et/ou par ELISA est
d’une aide incontestable au diagnostic différentiel que l’on
peut préciser par biopsie rénale.
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