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•  Aout	
  2011	
  :	
  arthralgies	
  au	
  niveau	
  des	
  poignets	
  →	
  infiltra3ons	
  
locales	
  de	
  cor3coïdes	
  

•  Octobre	
  2011	
  :	
  vue	
  la	
  persistance	
  des	
  symptômes	
  →	
  cor3coïdes	
  
oraux	
  (médrol	
  16	
  mg)	
  

•  Novembre	
  2011	
  :	
  dysphagie	
  →	
  manométrie	
  œsophagienne	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Lésions	
  cutanées	
  	
  →	
  bilan	
  immunologique	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (AAN+	
  ,	
  an3corps	
  an3-­‐ribosomeP+,	
  an3SSA+)	
  

•  Décembre	
  2011	
  :	
  dyspnée	
  →	
  HTA	
  et	
  épanchement	
  péricardique	
  
ARA2	
  ,	
  furosémide	
  ,	
  IC	
  ,	
  spironolactone	
  ,	
  	
  	
  	
  Acébutolol	
  ,	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
Ibuprofène	
  1200	
  mg/j	
  	
  	
  	
  

Traitement	
  entrepris	
  	
  

•  CorKcoïdes	
  

•  AINS	
  
•  Furosémide	
  

•  Nicardipine	
  	
  
•  ARA2	
  
•  Aldactone	
  
•  Acébutolol	
  
	
  	
  

Aout	
  2011	
  –	
  Décembre	
  	
  2011	
  
	
  

Une	
  période	
  d’errance	
  
diagnosKque…	
  	
  

Cas	
  clinique	
  	
  
	
  

Femme	
  B	
  Z	
  	
  	
  	
  -­‐	
  	
  	
  41	
  ans	
  	
  	
  -­‐	
  	
  	
  foncKonnaire	
  	
  	
  	
  	
  -­‐	
  

pas	
  de	
  grossesses	
  	
  	
  	
  -­‐	
  	
  	
  pas	
  d’antécédents	
  connus	
  



	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  En	
  	
  Janvier	
  	
  2012,	
  
	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  C’	
  est	
  	
  le	
  	
  	
  drame	
  !!!	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  L’	
  Urgence	
  Vitale	
  !!!	
  
Crise	
  	
  Rénale	
  	
  Sclérodermique	
  

HospitalisaKon	
  	
  en	
  	
  RéanimaKon	
  	
  	
  CHU	
  Mustapha	
  :	
  

•  Encéphalopathie	
  	
  Hypertensive	
  	
  
•  Crises	
  	
  Convulsives	
  
•  Anurie	
  	
  

-­‐	
  	
  La	
  	
  CRS	
  	
  est	
  	
  évoquée	
  
	
  
-­‐Urgences	
  	
  Néphrologiques	
  	
  
CHU	
  Hussein	
  Dey	
  





En	
  
Néphrologie	
  	
  

•  Échographie	
  rénale	
  :	
  taille	
  et	
  écho	
  structure	
  
normales	
  avec	
  bonne	
  différencia3on	
  cor3co-­‐
médullaire	
  

•  Échographie	
  cardiaque	
  :	
  FE	
  =	
  68%	
  ,	
  épanchement	
  
péricardique	
  circonféren3el	
  ,	
  PAPS	
  =	
  48	
  mm	
  hg	
  

	
  	
  	
  



CTC,	
  AINS,	
  
DiuréKques	
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3,27	
  

1,2	
  
1,7	
   1,8	
  

2,1	
  

H	
  
Réa	
  

HD	
  

H	
  
néphr	
  

Captopril	
  75mg/j	
  ,	
  nicardipine	
  LP	
  50mg	
  2/j	
  	
  

Bosentan	
  62,5	
  mg	
  2/j	
  	
  

créat	
  

urée	
  
Drainage	
  
péricardique	
  



Transfert	
  	
  	
  en	
  	
  Hémodialyse	
  
Chronique	
  	
  	
  

•  Toujours	
  	
  	
  Oligo-­‐	
  Anurique	
  	
  
	
  

•  Une	
  	
  Meilleure	
  	
  Qualité	
  	
  de	
  	
  Vie	
  
sous	
  	
  Bosentan	
  	
  	
  

•  03	
  	
  séances	
  /	
  semaine	
  	
  sur	
  	
  un	
  
Cathéter	
  	
  	
  Tunnélisé	
  

•  HTA	
  	
  Maitrisée	
  	
  sous	
  	
  IEC	
  	
  	
  
	
  	
  
•  Absence	
  	
  de	
  	
  Dyspnée	
  	
  	
  de	
  Repos	
  	
  
ou	
  	
  	
  à	
  	
  l’	
  effort	
  	
  	
  	
  

MARS	
  	
  2012	
  	
  	
  	
  



22	
  	
  Mois	
  	
  plus	
  	
  tard	
  	
  	
  	
  





Evènements	
  	
  	
  importants	
  	
  	
  
en	
  	
  Hémodialyse	
  	
  Chronique	
  	
  	
  	
  

•  Une	
  	
  Anémie	
  	
  résistante	
  	
  à	
  	
  l	
  ’	
  EPO	
  

•  Une	
  	
  Sténose	
  	
  de	
  	
  l’œsophage	
  	
  

•  	
  Extension	
  	
  des	
  	
  Lésions	
  	
  Cutanées	
  

•  Cœur	
  :	
  Péricarde	
  	
  sec	
  ,	
  	
  Régression	
  	
  de	
  	
  l’	
  HTAP	
  

•  Néo	
  	
  du	
  	
  Sein	
  	
  en	
  	
  Décembre	
  	
  2013	
  ,	
  il	
  	
  est	
  	
  en	
  	
  cours	
  	
  

d’	
  explora3ons	
  .	
  	
  	
  	
  	
  	
  



T1N0M0	
  



Sclérodermie	
  	
  Systémique	
  	
  et	
  	
  Cancers!!!	
  
	
  



PaKente	
  	
  Scléro-­‐	
  Lupique	
  	
  en	
  
Dialyse	
  	
  Péritonéale	
  



Steen  
 2003 

Walker  
2003 

Penn  
2007 

Teixera 
2008 

Guillevin  
 2011 

Patients dialysés %   43 33 64 56 53.8 

Temporairement% 23 6 23 16 16 

Permanente % 19 25 42 22 39.6 

Décès en dialyse NR NR 18 18 22 

Décés % 19 31 41(à 5 ans) 34 40.7 

PronosKc	
  rénal	
  des	
  crises	
  rénales	
  sclérodermiques	
  

Hémodialyse	
  	
  et	
  	
  Sclérodermie	
  



Dialyse	
  	
  Chronique	
  	
  au	
  	
  cours	
  	
  de	
  la	
  	
  Sclérodermie	
  

Hémodialyse	
  
	
  

•  HTA	
  non	
  contrôlée	
  	
  
•  Insuffisance	
  rénale	
  	
  sévère	
  

•  Contrôle	
  tensionnel	
  et	
  volémique	
  adéquat	
  
dans	
  l’urgence	
  

•  Mais!!!	
  Abord	
  vasculaire	
  difficile	
  	
  

Dialyse	
  Péritonéale	
  
	
  

•  	
  préférable	
  en	
  l’absence	
  d’aheinte	
  
pulmonaire	
  sévère	
  :	
  (EFR)	
  

•  Moindre	
  variaKon	
  volémique	
  
•  Meilleur	
  préservaKon	
  de	
  la	
  foncKon	
  

rénale	
  résiduelle	
  

•  Mais!!!	
  Péritoine	
  sclérosé	
  (sous	
  dialyse)	
  



	
  
• 	
  Traitement	
  de	
  choix	
  	
  de	
  l’insuffisance	
  rénale	
  chronique.	
  

• Récupéra3on	
  de	
  la	
  fonc3on	
  rénale	
  après	
  12	
  à	
  18	
  mois	
  chez	
  la	
  moi3é	
  des	
  pa3ents	
  
• 	
  Ne	
  	
  pas	
  	
  proposer	
  	
  la	
  	
  TR	
  	
  avant	
  	
  	
  02	
  	
  Années	
  	
  d’	
  	
  EER	
  	
  !	
  ….	
  

	
  
• 	
  les	
  anK-­‐	
  calcineurines	
  doivent	
  être	
  évités:	
  Cyclosporine	
  	
  et	
  Tacrolimus	
  .	
  	
  
	
  	
  Toxicité	
  vasculaire	
  ,	
  Rôle	
  poten3ellement	
  déclenchant	
  dans	
  la	
  survenue	
  des	
  CRS.	
  
	
  
	
  
•  Place	
  	
  des	
  	
  anK-­‐mTOR.	
  	
  :	
  	
  Sirolimus	
  	
  	
  
	
  
	
  	
  

Transplanta3on	
  	
  	
  	
  Rénale	
  
	
  et	
  	
  	
  Sclérodermie	
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