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CONTEXTE /JUSTIFICATION

L’atteinte surrénalienne est une manifestation rare du syndrome
des anti-phospholipides (SAPL). Les signes cliniques sont peu
spécifiques et I’évolution a court terme peut étre fatale, ce qui en
fait un défi diagnostique. Dans I'état actuelle des connaissances, il
n’est pas connu si les patients avec un SAPL compliqué d'une
atteinte des surrénales présentent un phénotype clinique ou
immunologique distinguable des SAPL sans atteinte surrénalienne.
La morbi-mortalité associée a cette atteinte reste également
méconnue. C'est pourquoi, nous souhaitons préciser les
caractéristiques phénotypiques des patients avec SAPL et atteinte
surrénalienne, ce qui pourrait aider le praticien dans sa démarche
diagnostique.
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OBJECTIFS PRINCIPAL
ET CRITERE DE JUGEMENT
PRINCIPAL

Décrire les caractéristiques cliniques, biologiques, radiologiques,
et évolutives des patients ayant présentés une atteinte
surrénalienne dans le cadre d’un SAPL

Types et fréquence des données suivantes chez les patients ayant
présentés une atteinte surrénalienne dans le cadre d’un SAPL :

- Caractéristiques démographiques

- Statut tabagique

- Caracteristiques cliniques et biologiques du SAPL

- ldentification d'un facteur déclenchant

- Caractéristiques cliniques, biologiques et radiologiques de

’atteinte surrénalienne

- Evaluation du risque thrombotique

- Traitement(s) recu(s)

- Evolution

OBJECTIFS SECONDAIRES
ET CRITERE DE JUGEMENT
SECONDAIRES

Non applicable

CRITERES D’INCLUSION

Patients agés de 18 ans ou plus

= SAPL primaire ou associé, défini selon les criteres de
classification de 2023 (annexe 1)

= ET au moins 1 des 2 critéres suivants :

o Lésion surrénalienne uni ou bilatérale a I'imagerie
(quelle que soit le type d’imagerie) définie par au
moins 1 des lésions suivantes : necrose hémorragique,
hémorragie, infarctus, ischémie, nécrose, cedeéme,
élargissement/épaississement, thrombose de la veine
surrénale.

o Insuffisance surrénalienne prouvée (cortisolémie entre
7h et 8h < 5 ug/dL (138 nmol/L) OU cortisolémie
< 18 ug/dL (500 nmol/L) & 30 ou 60 minutes aprés
injection de 0,25 mg de Synachténe

NB : les diagnostics du SAPL et de l'atteinte surrénalienne n'ont
pas besoin d'étre concomitants.
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CRITERES DE NON-
INCLUSION

- Anticorps anti-surrénale

- Traumatisme abdominal dans les 15 jours précédant
I’insuffisance surrénalienne

- Néoplasie (primaire ou secondaire) localisée a au moins une
des surrénales

- Syndrome myeloprolifératif

- Insuffisance corticotrope (centrale)

- Pathologie infiltrative (sarcoidose, hémochromatose, amylose)

- Suspicion de tuberculose surrénalienne

- Sérologie VIH positive

- Infection CMV active

- Infection fongique invasive active

- Hyperplasie / hypoplasie des surrénales génétique

- Insensibilité¢ a ’ACTH d’origine génétique

- Maladie de Wolman, sd de Kearns-Sayre, mutation
ABCD1/ABCD2

- Thrombopénie induite a I'néparine

- CIVD lors de l'atteinte surrénalienne

- Hémoglobinurie paroxystique nocturne

CRITERES D’EXCLUSION
SECONDAIREMENT

Non applicable

SCHEMA DE LA RECHERCHE

Rétrospective multicentrique descriptive

NOMBRE APPROXIMATIF DE
PARTICIPANTS

Patients cas : non applicable car reléve d’un appel a observation

MODALITES DE
RECRUTEMENT

Cas : appel a observation national

MODALITES
D’INFORMATION

Envoi postal d'une notice d'information

DONNEES RECUEILLIES

Pour détail, Cf. cahier d’observation en annexe
- Age, sexe
- Evaluation du risque thrombotique
- SAPL primaire ou associé
- Profil immunologique du SAPL
- Autres manifestations cliniques du SAPL
- Caractéristiques cliniques de l'atteinte surrénalienne
- Caractéristiques biologiques de I'atteinte surrénalienne
- Caractéristiques radiologiques de l'atteinte surrénalienne
- Identification d'un facteur déclenchant
- Modalités de prise en charge
- Evolution

METHODE ANALYSE DES
DONNEES

Analyse des données quantitatives : médianes et intervalle des
interquartiles

Analyse des données qualitatives : valeurs absolue, pourcentages
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par rapport a la population initiale des patients.

TRAITEMENT PONCTUEL
OU PERMANENT Ponctuel : 01/02/2025 au 30/06/2025

P1ECES ANNEXES FOURNIES | Cahier d’observation
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ANNEXE 1 : CRITERES DE CLASSIFICATION DU SYNDROME DES ANTI-
PHOSPHOLIPIDES (SAPL) (D’ APRES BARBHAIYA ET AL, 2023)

Entry Criteria®
At least one documented® clinical criterion listed below (domains 1-6)

plus
A positive antiphospholipid antibody (aPL) test
(a lupus anticoagulant test, or moderate-to-high titers of anticardiolipin or anti-B,-glycoprotein-I antibodies [IgG or IgM])
within three years™ of the clinical criterion

24

If absent, do not attempt to classify as APS - If present, apply additive criteria

¥

Additive clinical and laboratory criteria®
Do not count a clinical criterion if there is an equally or more likely explanation than APS.
Within each domain, only count the highest weighted criterion towards the total score.

Clinical domains and criteria Weight Weight
D1. Macrovascular (Venous Thromboembolism |[VTE]) D2. Macrovascular (Arterial Thrombosis [AT])
VTE with a high-risk VTE profile® | AT with a high-risk CVD profile® 2
VTE without a high-risk VTE profile'® 3 AT without a high-risk CVD profile' 4
D4. Obstetric

D3. Microvascular
Suspected (one or more of the following)
Livedo racemosa (exam)
Livedoid vasculopathy lesions (exam)
Acute/chronic aPL-nephropathy (exam or lab) Fetal death (16w 0d — 33w 6d) in the absence of 1
Pulmovary hemorrhage (symploms and anaging) pre-eclampsia (PEC) with severe features or

placental insufficiency (PI) with severe features

2 >3 Consecutive pre-fetal (<10w) and/or 1
early fetal (10w 0d -15w 6d) deaths

Established (one of more of the following) 5
Livedoid vasculopathy (pathology)

Acute/chronic aPL-nephropathy (pathology®) PEC with severe features (<34w 0d) or PI with 3
Pulmonary hemorrhage (BAL or pathology'”) severe features (<34w 0d) with/without fetal death
PEC with severe features (<34w 0d) and PI with 4

Myocardial disease (imaging or pathology)

Adrenal hemorrhage (imaging or pathology) severe features (<34w 0d) with/without fetal death

D5. Cardiac Valve D6. Hematology
Thickening 2 | Thrombocytopenia (lowest 20-130x10°L) 2
Vegetation 4
Laboratory (aPL) domains and criteria®) Weight

D8. aPL test by solid phase assay (anti-cardiolipin antibody
|[aCL| ELISA and/or anti-,-glycoprotein-I antibody
[ap.GPI] ELISA |persistent])

Moderate or high positive (IgM) (aCL and/or aB,GPI)

D7. aPL test by coagulation-based functional assay
(lupus anticoagulant test [LAC|)

Positive LAC (single - one time) 1
Positive LAC (persistent) 5 Moderate positive (IgG) (aCL and/or af>GPI)

1
4
High positive (IgG) (aCL or af,GPI) 5
High positive (IgG) (aCL and af,GPI) 7

¥

TOTAL SCORE

Classify as Antiphospholipid Syndrome for research purposes if there are
at least 3 points from clinical domains AND at least 3 points from laboratory domains
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