Efficacité du Rituximab dans le Shrinking Lung Syndrome :
description d’un cas et revue de la littérature
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Introduction :

Shrinking lung syndrome (SLS) : atteinte respiratoire rare des connectivites, en particulier du lupus systémique (LS).

Triade diagnostique : dyspnée, trouble ventilatoire restrictif, hypomobilité diaphragmatique uni ou bilatérale. Atteinte parenchymateuse
ou pleurale associée possible mais inconstante.

Prise en charge mal codifiée ; traitement de premiere lighe empirique par corticothérapie.

Efficacité des immunosuppresseurs mal documentée, posant la question du traitement en cas de cortico-résistance.

Cas cliniqgue : Mme S. née en 1990, sans antécédent notable :

02/19 : hospitalisation en réanimation au CHU de Saint-Etienne pour une détresse respiratoire
aigué sur pleuro-pneumopathie, d’évolution défavorable malgré 2 lignes d’antibiothérapie.
Scanner thoracique : opacités bi basales non systématisées, lame d’épanchement pleural.

Lavage broncho-alvéolaire stérile, anticorps anti-SSA et anti-DNA natif positifs, Focus score =1 a la
BGSA, protéinurie glomérulaire de faible débit, test de Coombs positif.

» Diagnostic de LS avec pneumonie lupique inaugurale + syndrome de Sjogren associé.
Traitement par corticothérapie systémique (3 bolus de Méthylprednisolone intra-veineux puis relai
oral) et Hydroxychloroquine : évolution rapidement favorable.

04/19 : Persistance d’une dyspnée mMRC 2 malgré la résolution de I'inflammation systémique.
Scanner thoracique : persistance d’'opacités péri-broncho-vasculaires du lobe moyen et du lobe
inférieur droit, ascension de |la coupole droite, régression de I'’épanchement pleural.

Paralysie diaphragmatique unilatérale droite sans argument pour une cause traumatique,
infectieuse, néoplasique ou pour une pathologie neuro-musculaire sous-jacente.

Capacité vitale forcée (CVF) et Capacité pulmonaire totale (CPT) a respectivement 39% et 50% de
la théorique.

»  Diagnostic de shrinking lung syndrome associé a sa connectivite.

Ameélioration partielle sous corticothérapie prolongée (CVF maximale = 60% théorique).
2022-2023 : Rechute sous 5 mg/j de Prednisone : dyspnée mMRC 4, CVF = 43% théorique.
Pas d’aggravation des lésions parenchymateuses ni d’argument pour une infection intercurrente.

»  Début Rituximab (375 mg/m? hebdomadaires puis relai semestriel) en 06/23.
Ameélioration rapide de |la dyspnée sous traitement ; CVF = 59% de |la théorique a 6 mois.

, , . , o . o o . . . Figure 1 : coupes scanographiques au diagnostic de
Traitement non renouvelé apres M12 devant 'amélioration clinique, stabilité respiratoire depuis. /' pneumonie lupique (1A) apres 2 mois de corticothérapie

(1B).
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Figure 3 : évolution de la CVF (exprimée en % de la théorique) dans le temps.
Figure 2 : évolution radiologique avant (2A) et apres (2B) traitement par Rituximab. La fléche rouge correspond au début du traitement par Rituximab.

Rituximab et Shrinking Lung Syndrome : revue de la littérature :

e Meéthode : revue systématique des cas référencés sous le terme MeSH [Shrinking Lung Syndrome] sur PubMed.
 Resultats : 183 cas (en incluant celui décrit ici) screenés dont 33 (18%) traités par Rituximab :

Caractéristiques des patients : Evolution sous traitement :
- Amélioration : 25/31 (80%)

Evolution des symptomes

Age médian (n=33) - 32 (extrémes = 12-59 . - Stabilisation : 3/31 (10%)
; ( ) ( ) respiratoires (n=31) - Dégradation : 3/31 (10%)
- Féminin : 25/33 (76%) Rechute aprés amélioration - Immunisation contre le traitement : 1/2 (50%)
Sexe (n=33) - Masculin : 3/33 (9%) initiale (n=2) - Contexte non détaillé : 1/2 (50%)
- Donnée manquante :5/33 (15%) - Echec de corticothérapie : 26/28 (93%)

Traitements antérieurs du SLS ) . .
- Echec d’au moins un autre immunosuppresseur :

- LSisolé : 27/33 (82%) (n=28) 19/28 (68%)
- LS + syndrome de Sjogren associé : 2/33 (6%)

cousacente (ne3)” YoM de Sogren primii 2/33 (6%) IR IETE KRREmERt 7 G e 215 37,5 mois
- LS + polyarthrite rhumatoide : 1/33 (3%) , | , ' '
- Syndrome de Sharp : 1/33 (3%) Suivi des atteintes thoraciques | ?fggf/s)s'on des €panchements pleuraux : 3/3
. (o)
Autre atteinte Epanchemenjcs .pleura.u>.< : 5/9 (56%) concomitantes (n=4) - Régression de I'atteinte interstitielle : 1/1 (100%)
thoracique (n=9) Pneumopathie interstitielle : 3/9 (33%) Suivi EFR apres arrét du _ Poursuite de I'amélioration de la CVF : 3/3 (100%)
- Embolie pulmonaire : 1/9 (11%) Rituximab (n=3) '

Conclusion :

* Données de la littérature en faveur d’'une efficacité du Rituximab en traitement du SLS, y compris en cas d’évolution réfractaire
apres une ou plusieurs lignes de traitements immunosuppresseurs.

 Amélioration de la CVF rapide, prolongée dans le temps et non corrélée au délai d’administration du traitement : pas de perte de
chance utiliser le Rituximab en traitement en seconde ligne, ni a stopper le traitement précocement.

* Principales limites : biais de publication, petit effectif, absence de groupe comparateur et de données a long terme.
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