
Révélations atypiques du
Lupus érythémateux systémique

-une série de 10 patients-

RESULTAT: La série comprend 3 hommes et 7 femmes. L'âge moyen est de 31 ans.  La symptomatologie 
révélatrice est unique à chaque malade. Elle est responsable d’un retard diagnostique allant de quelques mois 
jusqu'à 20 ans dans notre série.
Trente pourcent des malades ont une hypothyroïdie. 
Les manifestions typiques à savoir cutanée, articulaire ou rénale sont présente au deuxième plan chez 
(60%)(90%)(20%) des patients respectivement et n’étaient pas le motif de consultation.
Des atteintes graves sont notées chez deux patients : une néphropathie lupique stade IV et une myélite 
transverse.
        Le bilan immunologique a permis de con�rmer le diagnostic : Les FAN sont positif chez tous les malades , 
sans cibles antigéniques chez quatre malade, avec diminution prédominante du C4 par rapport au C3.
Un Syndrome des anti-phospholipides est retrouvé dans trois cas alors qu’un syndrome in�ammatoire biologique 
est retrouvé chez 8 cas : il est le plus souvent modéré. 
L’hydroxychloroquine était le traitement de fond de choix. Une corticothérapie est instituée chez 7 patients et le 
recours aux immunosuppresseurs n’était nécessaire que chez 2 malades. 
Une amélioration clinique a été objectivée chez tous les patients mais l’évolution a été émaillée de complications 
chez deux patientes : 
*une malade qui a présenté une hépatite auto-immune réfractaire au traitement actuellement au stade de 
cirrhose.
*une malade qui a présenté une Hypertension artérielle pulmonaire sévère suite à son embolie pulmonaire. 

 Une alopécie non cicatricielle isolée 
apparue dans un âge très jeune avec          

une  canitie précoce, traitée 
localement mais sans améliora-
tion, le diagnostic de lupus s’est 

fait 20 ans devant l’apparition 
d’arthralgies et de rash malaire.

 Un purpura vasculaire récidivant dont 
l’origine médicamenteuse a été 
initialement retenue  mais chez qui 

le bilan d’auto-immunité est 
revenue fortement positif.  la 

patiente a développé durant l’année 
qui suit une néphropathie lupique stade 

II.

Une embolie pulmonaire étiquetée 
initialement comme idiopathique 

mais dont la récidive sous 
traitement anticoagulant relance 
l’enquête étiologique et retrouve 

un lupus avec un Syndrome des 
anti-phospholipides secondaire.

Des poly-adénopathies dans un 
contexte d’altération de l’état général 

évoquant le diagnostic de 
lymphome associé à une maladie 
de Kikuchi-Fujimoto mais récusée 

après étude anatomopathologique 
d’une biopsie ganglionnaire.

Une atteinte neurologique 
inaugural à type de myélite 

transverse. 

Un angioedème inaugural chez 
une patiente qui s’est compliqué 
d’une forme neuropsychiatrique 

de la maladie.

Un cas de �èvre au long cours ayant 
duré plusieurs année conduisant à 

la cachexie (BMI=15kg/m²) et 
dont le tableau clinique est peu 

évocateur. L’évolution était spectacu-
laire après corticothérapie.

Une aménorrhée secondaire chez une 
jeune �lle de 21 ans et chez qui 
toute autre cause a été éliminée , 

le diagnostic de lupus a été retenu 
devant la présence d’arthralgies , 

une photosensibilité et d’un bilan 
d’auto-immunité positif.

Une splénomégalie isolée avec 
thrombopénie dont toutes les 
causes infectieuses et malignes 

ont été éliminées, le diagnostic de 
lupus a été retenu un an après, vu 

la positivité du bilan d’auto-immunité.

Un cas de psychose chez un jeune de 16 ans compliqué d’une néphropathie 
lupique stade IV. 

DISCUSSION: 
Le lupus érythémateux systémique est une maladie auto-immune à multiples 
facettes, manifestations au moment du diagnostic sont souvent faite d’arthral-
gies (50%), de manifestations dermatologiques typiques (73%), rénales 
(16-38%), gastro-intestinales (18%) (1), faisant un tableau évocateur de la 
maladie. En pratique, la révélation de la maladie peut ne pas être dominée par 
ses signes.
les manifestations cutanées :trois malades de notre série ont présenté des 
manifestation dermatologiques pures , à savoir l’alopécie di�use non 
cicatricielle qui est retrouvé dans le lupus systémique , le plus souvent lorsque 
celui-là est actif , elle doit être distinguée de l’e�uvium télogène ou anagène , 
de l’alopécie androgénique et de l’alopécie areata di�use , ce qui peut être 
di�cile surtout chez les femmes jeunes avec un tableau clinique pauvre. 
Contrairement à ses a�ections sus cités Elle est réversible après traitement de la 
maladie. (2)
Le purpura est présent au moment du diagnostic du lupus dans 10% des cas 
seulement (1) il est peu décris dans la littérature surtout en tant que manifesta-
tion initiale, traduisant souvent une vasculite, Chevalier, X et al. Ont rapporté 
une série de 04 cas de vascularite leucocytoclasiques séronégatives précédant 
la survenue d'un lupus systémique disséminé, dont deux malades avait un 
purpura vasculaire (3), la recherche des ANCA chez notre malade était négative, 
par ailleurs la biopsie cutanée était non contributive.
L’angioedème acquis associée au lupus est une entité particulière rencontré 
souvent au début de la maladie comme le cas de notre malade , il est due à la 
mauvaise clairance des complexe immuns par le système défaillant du 
complément (5) avec consommation du C3 , C2 et un C1Inh antigène et 
fonctionnel abaissé, des taux élevés d'anticorps anti-C1q et l'absence 
d'anticorps anti-C1Inh (6), malgré la baisse du complément chez notre malade, 
l’analyse du taux de c1inh est revenu normal. 
Les manifestations lymphoganglionnaire sont aussi a noté dans notre série, 
Dans le lupus, les adénopathies s’accompagnent de signes généraux (�èvre, 
asthénie et amaigrissement) et de signes cutanées ; ces dernières étaient 
absentes chez notre malade,  elles sont corrélés a un dégrée d’activité 
important de la maladie (4) alors que la splénomégalie est présente au moment 
du diagnostic dans 5% des cas seulement(1)

la prévalence des manifestations neuropsychiatriques est très variable 
selon le symptôme, Celle de la myélopathie est de 1% et de la psychose est 
de 3% (7) , Elle reste encore plus rare comme premiers symptôme  de la 
maladie lupique et atteint le plus souvent les femmes en âge de procréer 
contrairement aux deux jeunes hommes de notre série dont l’âge moyen 
est de 18 ans et dont un a développé une néphropathie lupique par la suite 
, elle est souvent associée à la présence des aPL dans les cas des myélites 
ainsi que les anticorps anti protéine P ribosomale qui sont associée au 
psychoses (8) , les deux était négatives chez nos malades .
Manifestations gynécologiques:
L’aménorrhée secondaire à l’insu�sance ovarienne précoce a été décrite 
chez les femmes atteinte de LES en dehors de celle induite par le traitement 
immunosuppresseur comme le Cyclophosphamide. Elle est souvent 
corrélée au degré de l’activité de la maladie (9,10)
Manifestations générales:
Dans certaines séries les connectivites constituent 22% des causes des 
Fièvre au long cours (11). Dans le lupus elle peut constituer un symptôme 
constitutionnel ou être secondaire a une infection sous-jacente.  
Manifestations pulmonaires:
Un analyse de la littérature retrouve des cas de révélation pulmonaire pure 
à savoir la pleurésie, la pneumonie, plusieurs cas d’hémorragie 
intra-alvéolaire et comme le cas de notre patiente l’embolie pulmonaire qui 
reste d’une fréquence plus élevé chez les malades lupiques et les exposent 
à des complications tardives à savoir l’hypertension artérielle pulmonaire.

En�n, il faut souligner qu’il existe peu d’études faites sur le lupus atypiques 
hormis quelques séries pédiatriques qui concluent que 1/3 (12) jusqu’à 
1/4(13) des malades se présentent avec des symptômes inusuels, ne 
remplissant pas ainsi les critères cliniques de l’ACR ou du SLICC mais la 
plupart de ces malades présent des anomalies biologiques  pouvant aider à 
poser le diagnostic à savoir hématologique et urinaire, ces présentations 
sont corrélés avec une atteinte d’organe sévère (13).
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 INTRODUCTION: le lupus érythémateux systémique est parmi les maladies auto-immunes les mieux connue par le médecin interniste. Néanmoins son diagnostic 
n’est pas toujours aisé devant la diversité des manifestations cliniques particulièrement quand ces dernières sont peu fréquentes et présentation atypique.

OBJECTIF: nous rapportons dans ce travail les facettes cachées de la maladie 
lupique qui sont source d’errance et de retard diagnostic très important.

MATERIELS ET METHODES: Notre étude rétrospective descriptive portera 
sur 10 dossiers de patients hospitalisés ou suivis en consultation de 
médecine interne, entre l’année 2010-2020. 

Les révélations 
atypiques sont:

CONCLUSION: le lupus à révélation atypique est responsable d’un retard 
diagnostic et thérapeutique important, d’où la nécessité d’y penser devant 
certains aspects rarissimes de cette dernière, surtout chez les femmes ayant 
une atteinte d’organe chronique non expliquée.
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