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CAS CLINIQUE – PR JEAN CABANE

Une femme de 27 ans , connue pour syndrome des antiphospholipides, est admise pour douleurs abdominales. Son histoire a commencé neuf ans plus tôt avec une hémiplégie gauche par thrombose sylvienne superficielle ; le bilan à l’époque a montré des antiphospholipides à 120 UGPL à activité  antiprothrombinase et aucun autre facteur de thrombophilie, ni élément pour un lupus. Elle a été traitée par Préviscan° à doses efficaces et kinésithérapie. L’INR a été maintenu entre 2,5 et 3,5 et la récupération de l’hémiparésie gauche a été subtotale. Elle est arrivée aux urgences gynécologiques de l’hôpital quatre jours auparavant pour une grossesse de 3 mois et demi menée sans changement thérapeutique. L’AVK avait été arrêté et remplacé par Lovenox° 4000 UI/j.
Le bilan d’entrée montre : hémoglobine 9 /dl, GB=15000, plaquettes 80.000/mm3 , VPM 12mc3, ASAT 25, INR=1,2 , Urée=3mmol, créatininémie 50 mcmol/l. Rapidement une échographie obstétricale met en évidence un décollement placentaire qui va évoluer vers un avortement en trois jours. La patiente est traitée par la même dose d’héparine de bas poids moléculaire et antalgiques. La situation ne s’arrange pas et des douleurs abdominales violentes apparaissent avec cytolyse hépatique (10N) , leucocytose à 31.000 sans fièvre, thrombopénie à 60.000, sans abaissement du fibrinogène ni présence de PDF. Le ionogramme est normal ainsi que la créatininémie, et il n’y a pas de protéinurie. La troponine s’élève à 1 U/l. Une urgence abdominale est écartée par le chirurgien et l’échographiste, qui note un aspect atypique du foie (mais les vaisseaux y sont perméables). 
La patiente est passée à  l’héparine non fractionnée IVSE à 30.000 UI/j, ce qui obtient un anti-Xa à 0,5 U/L. Le scanner et l’IRM hépatique montrent de petites zones de nécrose disséminées sur l’ensemble du foie gauche et droit. On voit apparaître une nécrose des deux lobes des oreilles. Une résistance à l’héparine est notée (non ascension de l’anti-Xa nécessitant 50.000 UI/j d’héparine). La malade se plaint à J4 post-avortement de l’apparition de polyarthralgies des MCP et des IPP des deux mains ainsi que des poignets et des genoux ; elle est apyrétique et l’abdomen s’est assoupli. Le bilan biologique à ce moment montre GB=20.000 dont PN=15000, Hb=7 g/dl , plaquettes=40.000/mm3, urée et créatinine normales, protéinurie 1 g/l.
Questions :

1°) Comment classer cette maladie auto-immune passée et présente ?

2°) Que savez-vous de cette maladie et particulièrement de la complication actuelle ?

3°) Quel traitement paraît devoir être mis en œuvre au vu de la littérature ?

4°) Quel est le pronostic à court et long terme, notamment au plan obstétrical ?

