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MALADIE CELIAQUE - LUPUS SYSTEMIQUE
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Un syndrome auto-immun multiple rare
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Résumé

Nous rapportons un nouveau cas de syndrome auto-immun multiple rare, associant chez une patiente de 18 ans,
un lupus systémique, une maladie ceeliaque et une thyroidite d’Hashimoto.

Observation

La maladie ceeliaque est apparue concomitamment au lupus et a la thyroidite d’Hashimoto (TH).

Le lupus érythémateux systémique (LES) a été retenu sur les criteres de I’ACR (American college of
rhumathology). La patiente a présenté des signes cutanéo-articulaires, une atteinte cardiaque (épanchement
péricardique), une lymphopénie et des anticorps antinucléaires (AAN) fortement positifs a 1/1000 avec des
anticorps(AC) anti DNAn a 1434 U soit 7 fois la normale et des anticorps Anti Sm franchement positifs a
69,34 U. Le bilan thyroidien était perturbé comportant une TSHus trés élevée a 100U /ml avec des anticorps
anti TPO a 600 UI/ml (17fois la normale) et des anticorps anti TG a 400UI/ml.

Le diagnostic de la MC a été retenu sur des arguments endoscopiques (aspect en mosaique de la muqueuse
duodénale), immunologiques (des anticorps anti transglutaminases IgG et IgA élevés) et histologiques (atrophie
villositaire subtotale).

Conclusion
Notre observation se singularise par une association rare de trois pathologies auto-immunes (MC-LES-TH),
installées de facon concomitante.
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Summary

We report a new case of a rare association of a multiple autoimmun syndrom in a 18 years old women, associated
a systemic lupus erythematosus (SLE) a celiac disease (CD) and hashitomo’s thyroiditis (HT).

The diagnosis of the CD has been placed concomitantly with lupus and hashitomo’s thyroiditis.

SLE has been selected on the critera of the ACR (American College of Rheumatology). The patient showed
cutaneous and articular signs, cardiac manifestation (pericardial effusion), biologically: lymphopenia and positifs
antinuclear antibodies to 1/1000 with antibodies to anti native DNA 14,434U (7 times the upper limit of normal)
and anti Sm positive 69.34U. the thyroid was disrupted with a high TSHus 100, anti TPO 600 U (17 times the
upper limit of normal) and anti TG 400 IU

The diagnosis of celiac disease was selected on endoscopic arguments (appearance mosaic duodenal mucosa),
immunological (anti transglutaminasesIgG and IgApositifs) and histological (subtotal villous atrophy)

Conclusion:
Our observation is distinguished by a rare association of three autoimmune installed concomitantly.

Keywords : celiac disease, systemic lupus erythematosus, Hashimoto's thyroiditis
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Introduction :

La présence chez un méme patient de plus de deux
pathologies auto-immunes défini le syndrome auto-
immun multiple (SAM) [1].1l s’agit d’une situation rare
dont la pathogénie reste imprécise. Des tableaux variés
de combinaison de maladies auto-immunes ont été
rapportés.

La maladie cceliaque est une pathologie auto-immune
qui ne figure pas dans la classification proposée du
SAM [2], elle peut s’associer rarement a la TH
[3, 4, 5,60] , tres rarement a la maladie lupique [7, 8,9] et
exceptionnellement aux deux a la fois[10].

Nous rapportons le cas dune jeune femme qui
présente une triple association, d’une maladie cceliaque,
une thyroidite d’Hashimoto et un lupus systémique.

Obsetvation

C’est une patiente agée de 18 ans, sans antécédents
pathologiques personnels ou familiaux qui a présenté
depuis environ 06 semaines avant son hospitalisation
un tableau clinique systémique fait d’asthénie,
polyarthrite des petites et grosses articulations, un
phénomeéne de Raynaud bilatéral, une photosensibilité
et une chute des cheveux.

Son examen clinique révéle : un poids a 48 kg, une
taille a2 1,65 m etun BMIa 17,0kg/m2.
- Une pression artétielle aux deux bras a 115/70 mm hg
- Une paleur cutanéo-muqueuse
- Des ulcérations buccales.
- Une peau seche avec un goitre de type 2.
- Une xérostomie et xérophtalmie.
- Un test d’Allen positif et un livedo aux membres
inferieurs.
- Absence de protéinurie ou d’hématurie a la chimie
urinaire.
Le reste de 'examen est sans particularité.

Sur les explorations réalisées, on note :
inflammatoire chronique
sédimentation (Vs) a 91mm, la premicre heure, une

un syndrome
avec une vitesse de

anémie normocytaite normochrome (Hb: 10,5g/dl)

et une hyper gammaglobulinémie a 25,6g/1. Un test de
coombs négatif. Une lymphopénie a 900 éléments/mm3.
Une hypothyroidie avec une TSHus élevée a2 100UI/ml
(normes : 0,27- 4,20), des Ac antiperoxidase (TPO) a
600U (normes : 0 - 34) et des Ac anti thyroglobulines
(TG) a 4000UI/ml (normes : 0 -115).

I’échographie confirme 'augmentation du volume de
la thyroide et montre un aspect hétérogene du
parenchyme.

Les facteurs antinucléaires (FAN) sont positifs a
1/1000 avec des Ac Anti DNAn a 1/1434 U soit
7 fois la normale et des Ac anti Sm positifs a 69, 34 U.
Un épanchement péricardique de petite abondance est
retrouvé a 'échocardiographie. La micro albuminurie
des 24h est a 48 mg

Les Ac Anti transglutaminases de type IgG élevés a
43,910 et des Ac Anti transglutaminases IgA
supérieurs a 170U. La fibroscopie cesogastroduodénale
retrouve une muqueuse duodénale en mosaique et
I’histologie confirme le diagnostic de la maladie
ceeliaque (atrophie villositaire subtotale).

Par ailleurs, les sérologies virales (B, C, HIV) sont
négatives, la biopsie des glandes salivaires et le reste du
bilan biologique sont sans anomalie.

Au final, le diagnostic d'un SAM associant une
thyroidite d’Hashimoto, une maladie cceliaque et un
lupus systémique retenu sur les criteres de PACR, est
posé chez notre patiente.

Nous avons institué une opothérapie
(levothyrox®100ug/j), une corticothérapie a 1 mg/kg/j

et un régime sans gluten.

L’évolution aprés trois semaines, a été marquée par
Iinstallation d’une ataxie cérébelleuse. I’TRM cérébrale
ne montrait pas de lésion.

Ce trouble a disparu totalement apres correction de la
TSHus. Actuellement apres un recul de plus d’une
année, la patiente se porte bien.

Discussion

La pathogénie exacte des maladies auto-immunes,
quelles soient spécifiques d’organe, telle la thyroidite
d’Hashimoto ou bien systémique, telle le lupus, est
encore inconnue. Plusieurs facteurs étiopathogeniques
ont été incriminés, génétiques, immunologiques,
environnementaux et hormonaux [11].

Ce terrain favorable expliquerait probablement la
tendance des patients ayant une maladie auto-immune
a en développer une autre dans 25% des cas [2].

Cest dans les années quatre-vingt et a partir
d’observations rapportées dans la littérature, qu’une
classification du syndrome auto-immun multiple a été
proposée. Le type 1 comprend la myasthénie grave,
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le thymome, la poly myosite et la myocardite a cellules
géantes. Le type 2 inclut le syndrome de Gougerot-
Sj6gren, la polyarthrite rhumatoide (PR), la cirrhose
biliaire primitive (CBP), la sclérodermie et la maladie
thyroidienne auto-immune. Le Type 3 regroupe la
maladie thyroidienne auto-immune, la myasthénie
et / ou thymome, le syndrome de Sjogren, l'anémie
pernicieuse, le purpura thrombopénique idiopathique
(PTI), la maladie d'Addison, le diabéte de type 1, le
vitiligo, 'anémie hémolytique auto-immune (AHAI), le
lupus érythémateux disséminé (LES) et la dermatite
herpétiforme [2].

I’association de la maladie cceliaque a la  thyroidite
d’Hashimoto ou a la maladie lupique est rare [3, 4, 5, 6,
8,9] .Quelques observations sculement sont relevées
dans le monde, notamment au Maghreb [7].

A notre connaissance, aucune observation d’un SAM
associant une MC, un LES et une TH, n’a été publiée
chez l’adulte. Le seul cas retrouvé, est celui d’une
fillette pakistanaise de 11 ans qui avait débuté sa
maladie par des symptomes d’hypothyroidie, elle avait
développé au bout de quelques mois plus tard les

signes de la MC et du LES [10].

Dans notre observation, les trois pathologies se sont
révélées en méme temps; les symptomes étaient tous
intriqués.

La présence a des titres élevés des anticorps anti
peroxydases (TPO) et des anticorps anti thyroglobulines
(TG) et la clinique évocatrice, ont fait porter le diagnostic
de la TH. La thyroidite auto-immune peut s'accompagner
de lupus systémique dans des proportions variables. En
effet, la prévalence du LES chez les personnes atteintes de
TH et vice versa, varie en fonction de I'age.

Chez Padulte, elle est estimée entre 7,5 et 8,9 % [12].
Mihailova et col ont étudié la présence des anticorps
anti thyroidiens chez 12 enfants avec LES; 7 d’entre
eux présentaient des anticorps anti TG[13].L’incidence
des thyroidites auto-immunes est également élevée en
cas de lupus ou de maladie cceliaque[14].

La prévalence de la maladie cceeliaque dans les
thyroidites auto-immunes est de 5,4% des cas [15].

La présence de plusieurs criteres diagnostiques de
PACR a fait retenir le LES.
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Les anticorps anti DNA natifs et anti Sm qui ont une
bonne spécificité et sensibilité pour la maladie lupique,
sont franchement élevés chez notre patiente.

Ila maladie cceliaque a été suspectée fortuitement sur
I'aspect endoscopique de la muqueuse duodénale (en
mosaique). Les Ac antl transglutaminases sont fortement
augmentés et histologie confirme le diagnostic.

En ce qui concerne l'ataxie cérébelleuse, constatée
juste apres le début de la prise en charge de la patiente,
son origine exacte est imprécise mais probablement
multifactorielle.

En effet, chacune des trois pathologies auto-immunes
peut s’accompagner de ce trouble neurologique.

Parmi les manifestations neurologiques de la MC,
lataxie cérébelleuse en est la plus fréquente.
Initialement décrite par Cooke et Smith en 1966 [16],
plusieurs auteurs plus tard, ont montré une incidence
accrue de la MC dans les ataxies cérébelleuses
idiopathiques [17,18].

Le plus souvent, cette ataxie évolue de facon
progressive et régresse apres une longue période de
régime sans gluten[19]. Son mécanisme serait lié a une
destruction des cellules de Purkinje déclenchée par la
prise de gluten [17].

La maladie lupique peut également s’accompagner
dans 2% des cas d’ataxie cérébelleuse [20,21].

Il s’agit généralement d’'un syndrome cérébelleux
subaigu qui peut s’accompagner a I'imagerie par
résonnance magnétique (IRM) d’atrophie cérébelleuse.
En fin, Pataxie cérébelleuse liée a 'hypothyroidie est
déja décrite dans la littérature [22, 23] .Environ 20 a
30% des TH en hypothyroidie
traitées, peuvent développer une ataxie cérébelleuse
[23,24]. Le plus souvent cette ataxie est réversible apres

et insuffisamment

correction du déficit thyroidien, c’est le cas chez notre
patiente. Toutefois, certains auteurs ont rapporté des
cas de persistance des troubles cérébelleux malgré une
opothérapie substitutive adéquate [25 ,26,27].

In fine, notre patiente présente un syndrome auto-
immun multiple associant une thyroidite d’Hashimoto,
une maladie lupique et une maladie cceliaque. Cette
association rare n’a pas été déja  rapportée chez
I'adulte, son mode de révélation suggere la présence
d’un lien étiopathogenique commun probable.
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