Syndrome du poumon rétractile: Entité rare au cours du Lupus
systémique
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Introduction

Le lupus systémique est une maladie auto-immune rare au cours de laquelle les atteintes respiratoires sont
moins connues et décrites que les atteintes "classiques” cutanées, articulaires ou rénales. Le diagnostic peut de
ce fait étre difficile a établir. D'autant plus que les présentations peuvent étre variées (pleurales,
parenchymateuses, vasculaires, diaphragmatiques...)Nous rapportons ici le cas d'une jeune patiente présentant
ce type de manifestation.

Observation

R.S., patiente de 22 ans chez qui le diagnostic de lupus avec atteinte cutanée, articulaire et hématologique est
retenu sur des criteres cliniques et biologiques (positivité anti DNA, anti nucléoside et anti Sm), un syndrome de
Gougerot-Sjogren secondaire est également retenu (syndrome sec avec positivité anti SSA Ro 52).

Un traitement a base d'hydroxychloroquine et de corticostéroides a d'abord permis d'améliorer la
symptomatologie. Par la suite, la patiente a présenté plusieurs signes cliniques et biologiques évoquant une
poussée de sa maladie, en particulier I'apparition d'une dyspnée de stade Ill. L'exploration a permis d'écarter
une origine cardiaque. L'imagerie respiratoire a mis en évidence a droite un émoussement du

cul-de-sac costo-diaphragmatique, une ascension de la coupole diaphragmatique et une condensation
parenchymateuse en bandes au niveau des lobes inférieurs évoquant un trouble ventilatoire. Les épreuves
fonctionnelles retrouvent un trouble ventilatoire restrictif (CPT a 68%) avec amputation des flux
périphériques.Sur I'ensemble de ces élements et I'absence d'autres étiologies pouvant expliquer ce

tableau clinigue, un syndrome du poumon rétractile a été retenu. Une intensification du traitement
comprenant une corticothérapie a 1mg/kg/jour et I'adjonction de méthotrexate a permis une amélioration de
la symptomatologie et des chiffres spirométriques.

Discussion

Le Lupus est une maladie auto-immune non spécifique. Il se caractérise par la production d'auto-anticorps qui
peuvent altérer le tissu conjonctif de divers organes, y compris les poumons.Le syndrome du poumon rétractile
est une entité exceptionnelle (0.5 a 1% des cas) qui survient au cours de la maladie. Il peut étre
asymptomatique ou se manifester par une douleur thoracique, une dyspnée ou une orthopnée.ll n'existe pas
de criteres diagnostiques preécis et il est important d'éliminer les autres étiologies avant de retenir le
diagnostic.L'évolution a court terme est généralement favorable sous Corticostéroides a la dose de 0,5-1
mg/kg/jour associés a des Immunosuppresseurs, Béta-mimétiques et/ou Théophylline (effet bénéfique sur la
fonction diaphragmatique).

Conclusion

Le syndrome du poumon rétractile est un syndrome rare qui survient généralement au cours de |'évolution du
Lupus systémique et est exceptionnellement révélateur.

Sa confirmation nécessite une longue série d'explorations pour éliminer les diagnostics différentiels.

Un diagnostic précoce peut contribuer a améliorer la morbi-mortalité liee a ce syndrome.

Le traitement par corticoides et immunosuppresseurs est associé a une amélioration clinique et pulmonaire
significative.
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