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Maladies auto-immunes systémiques 

Tsokos GCT, N Engl J Med. 2011 Dec 1;365(22):2110-21.

Lymphocyte B 
auto-réactif

è Diagnostic
è Pronostique
èThérapeutique



Comment diagnostiquer une maladie auto-immune

Symptomatologie
compatible

Auto-immunité
biologique



Quand évoquer une maladie auto-immune ?

Eruption cutanée
Raynaud tardif/atypique

Photosensibilité Ulcération buccale

Péricardite/pleurésie

Protéinurie/hématurie

Cytopénies

Fièvre

Arthralgies/arthrites
Myalgies



Comment diagnostiquer un lupus systémique

Symptomatologie
compatible

Auto-immunité
biologique



Authentifier une dysimmunité biologique

Test de dépistage : 
Anticorps anti-nucléaires

Présents dans (presque) toutes les connectivites*

Recherche 
d’auto-anticorps

spécifiques

B40 : 10,80€

Positifs si ≥ 1/320
1/160 chez l’enfant

*Absents dans la polyarthrite rhumatoïde

AAN     =      ACAN     =     FAN    =     ANA



Detection des ANA par immunofluorescence indirecte

Dilution 
1/80

Cellule Hep-2

Anti-IgG humain
fluorescent

Si fluorescence positive
Dilution successive

Titre d’anti-
nucléaires

Serum

Lecture
(manuelle ou
Automatisée)

1/160 – 1/320 … 1 /1280
Positifs si ≥ 1/320
1/160 chez l’enfant



Différents aspects de fluorescence

Homogène Moucheté Nucléolaire Cytoplasmique



Les auto-anticorps ciblent les composants cellulaires

Noyaux
Nucléole/ADN

Golgi

Membrane (phospholipides)

Enzymes

Actine

Mitochondrie
Centrosome
Ribosome / 
ARNtsynthase

Reticulum
endoplasmique

Cyto-
plasmique

Nucléaire



Différents aspects de fluorescence

Homogène Moucheté Nucléolaire Cytoplasmique

Anti-ADN
Anti-SSA/SSB
Anti-U1RNP

Anti-Sm

Lupus
Systémique

Gougerot/Sharp
/lupus/myosite..

PmScl
Scl70
ThTO

Sclérodermie
Myosite

Anti-synthétase
Anti-ribosome

Anti-actine

Myosites
Hépatite AI



Cas particuliers : la polyarthrite rhumatoïde

Taux d’antinucléaires = population générale

è Anticorps anti-CCP (spécifiques +++)
è Et facteurs rhumatoïdes

Présents chez environ 2/3 des malades



Cas particuliers : les vascularites

La majorité des entités sont immunonégatives

ANCA



La detection de l’IFN-I : un outil supplémentaire
« Signature » IFN-I

B T

Banchereau R et al., Cell. 2016 Apr 21;165(3):551-65.

Intérêts:
Ø Diagnostic
Ø Pronostic

Ø Thérapeutique



Foire aux questions du bilan immuno …



Faut-il répéter le bilan immunologique ?

è Non, sauf si nouveau symptôme
Nielen et al., Arthritis Rheum. 2004 Feb;50(2):380-6.

è Les anticorps anti-CCP/FR pré-existent
dans l’immense majorité des cas.
Idem lupus, sclérodermie, Gougerot …



Bilan immunologique anormal : je suis malade Dr ?

Nielen et al., Arthritis Rheum. 2004 Feb;50(2):380-6.

?

Prévalence des anti-CCP dans une population saine (donneurs de sang ) : 1 à 2%

Prévalence de la polyarthrite rhumatoïde : 0,5%

è Avis spécialisé souhaitable, suivi clinique



En pratique ?



Outil d’aide à la prescription*

Deux objectifs : 
ØAider à la prescription du bilan auto-

immun
ØRenseignement clinique pour le biologiste 

*Ne se substitute pas à l’avis spécialisé, si nécessaire



Que faire en cas de question patient ?



Que faire en cas de doute ?

Nouvelle ligne d’avis :
“Parcours lupus et 
maladie auto-immune”



Merci de votre attention

Marc.scherlinger@chru-strasbourg.fr



M J. 

Patient de 44 ans atteints de lupus systémique sévère
ØDébut pédiatrique (12 ans) avec néphropathie lupique traité ENDOXAN
ØPéricardite et pleurésie récidivante depuis 2010
ØMultiples lignes d’immunosuppresseurs.

• Adressé de Mulhouse pour pleurésie bilatérale réfractaire
Ø Dyspnée grade III, ponction pleurale de 2L / 2-3 semaines
Ø Malgré deux talcages chirurgicaux
Ø Plusieurs lignes d’immunosuppresseurs



M J. 

Traitement par CAR-T cell dans le cadre d’un essai 
thérapeutique
Ø Hospitalisé 10 jours à l’ICANS pour traitement
Ø Sortie à J10 en rhumatologie
Ø Amélioration de l’état général
Ø Arrêt des corticoïdes (1ère fois depuis ses 12 ans).


