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Introduction

Les maladies auto-immunes (MAI) sont un groupe de maladies hétérogenes affectant la
plupart du temps plusieurs organes de maniére concomitante ou successive. Ces dernicres
années, une meilleure compréhension des mécanismes physiopathologiques et une utilisation
plus adaptée des médicaments immunosuppresseurs et immunomodulateurs ont permis
d’améliorer la prise en charge globale de ces patients. Néanmoins, des poussées de la maladie
et/ou des complications liées aux traitements peuvent survenir et aggraver le pronostic des
patients. Dans ce travail, nous avons cherché a étudier I’impact d’un séjour en réanimation sur
la prise en charge de la maladie de fond et sur le pronostic global, au cours des principales MAI

prises en charge dans un centre de Référence pour les maladies auto-immunes et systémiques.

1.Epidémiologie des maladies auto-immunes

Les principales maladies auto-immunes évaluées dans ce travail ont été le lupus
érythémateux systémique (LES), le syndrome des anti-phospholipides (SAPL), la sclérodermie
systémique (ScS) et les vascularites systémiques, en particulier les vascularites des vaisseaux
de petit et moyen calibre, en raison de 1’expertise particuliere de I’Hopital Cochin dans la prise

en charge de ces maladies.

1.1. Le lupus érythémateux systémique

Le LES constitue le prototype des MAI systémiques. C’est une maladie a prédominance

féminine (9 femmes pour 1 homme), ayant une incidence de 3,3 par 100 000 individus par an



en Europe (1-4) et une prévalence de 40,8 pour 100 000 individus en France (5). Le LES évolue
par poussées itératives, et a un impact négatif sur la survie globale des malades comme en
témoigne un taux de mortalité standardis¢ a 2,6 comparativement a la population générale (6).
L’augmentation de la mortalit¢ dans cette population est liée a trois facteurs principaux,
variables selon la durée d’évolutivité de la maladie : les poussées de la maladie avec dysfonction

d’organe, les infections et les complications cardiovasculaires (7,8).

1.2. Le syndrome des anti-phospholipides

Syndrome a part enticre, le SAPL survient également chez 30% des patients atteint de
LES (9). Son incidence dans sa forme primitive est estimée a 5 pour 100 000 individus par an
et sa prévalence entre 40 et 50 pour 100 000 individus (10). Le SAPL se manifeste par la
survenue de thromboses veineuses et/ou artérielles, pouvant ainsi mettre en jeu le pronostic
vital. Rarement, une forme sévére de SAPL, le syndrome -catastrophique des anti-
phospholipides (CAPS), peut survenir, en particulier en cas d’arrét intempestif des
anticoagulants ou d’un sous-dosage. Le CAPS est caractérisé par la survenue en quelques jours
de thromboses multiples atteignant principalement la microcirculation et pouvant rapidement
conduire a un syndrome défaillance multi-viscérale (11). Son diagnostic et sa prise en charge
rapide, le plus souvent en unité de soins intensifs (USI), permet un controle du facteur

déclenchant et de I’extension des thromboses (12,13).

Le taux de mortalité standardisé du SAPL est estimée a 1,8, la cause principale étant la survenue
de thromboses et la seconde la survenue d’infections. La mortalité du CAPS est plus difficile a
évaluer compte-tenu de sa rareté, mais dans une série prospective suivie sur une période de 10

ans, 9 cas de CAPS ont été diagnostiqué et 5 (soit 55%) sont décédés (14).



1.3. La sclérodermie systémique

La ScS est également une maladie a prédominance féminine (8 femmes pour 1 homme).
Son incidence, tous types de ScS confondus, se situe autour de 8 a 52 cas par million d’habitants
par an, et sa prévalence autour de 38 a 340 cas par millions d’individus en Europe. Le taux de
mortalité standardis¢ attribuable a la sclérodermie se situe entre 2,5 et 3,5 (15,16), et les
principaux facteurs de risque de mortalité sont I’age avancé, le sexe masculin, une forme diffuse
de la maladie, une atteinte interstitielle pulmonaire, une crise rénale sclérodermique, une
atteinte cardiaque spécifique avec dysfonction ventriculaire gauche, et les ulcérations digitales

(17).

1.4. Les vascularites systémiques

Les vascularites sont un groupe de maladies hétérogeénes correspondant a une
inflammation de la paroi des vaisseaux, dont la nomenclature repose principalement sur la taille
des vaisseaux concernés (18). On distingue les vascularites des vaisseaux de gros calibre, les
vascularites des vaisseaux de moyen calibre, et enfin les vascularites des vaisseaux de petit
calibre. Certaines formes peuvent toucher 1’ensemble des tailles de vaisseaux, essentiellement

la maladie de Behget et I’exceptionnel syndrome de Cogan.

1.4.1. Les vascularites des vaisseaux de gros calibre

Les vascularites des vaisseaux de gros calibre regroupent I’artérite a cellules géantes

(anciennement maladie de Horton) et I’artérite de Takayasu.



L’artérite a cellules géantes (ACG) touche les patients de plus de 50 ans, et a une incidence
estimée a 9,4 par million d’individus en France (19). La mortalité liée a la maladie est proche
de celle de la population générale, sauf quand survient une complication anévrysmale aortique
qui est de 2 a 16 fois plus fréquente chez ces patients selon les études (20). Le taux de mortalité

standardis¢ dans cette population est alors autour de 2,63 (21).

L’artérite de Takayasu touche quant a elle principalement les femmes jeunes avant 40 ans (22).
C’est une maladie trés rare, avec une incidence de 2 a 3 cas par millions d’habitants par an et
une prévalence en Europe autour de 4,7 par millions d’individus (23). Le taux de mortalité
standardisé¢ est a 2,73, et de maniere importante, les principales causes de déces chez ses patients
sont directement liées avec D’artérite de Takayasu. Dans une cohorte multicentrique
rétrospective Francaise de 318 patients, les principales causes de déces étaient la survenue d’une
ischémie mésentérique dans 25 % des cas et la rupture d’un anévrysme de 1’aorte dans 25% des

cas également (24).

1.4.2. Les vascularites des vaisseaux de moyen calibre

Ce groupe de vascularites inclut la périartérite noueuse (PAN), essentiellement
diagnostiquée chez 1’adulte, et la maladie de Kawasaki, essentiellement diagnostiquée chez
I’enfant. La PAN est primitive dans la grande majorité des cas, les formes secondaires a des
infections virales, au premier rang desquelles le virus de I’hépatite B, étant devenues
exceptionnelles. Son incidence est de 0 a 8 par millions d’individus par an en Europe (25) et sa
prévalence autour de 31 cas par millions d’individus (26,27). Le pronostic de la PAN est li¢ aux
atteintes d’organes, ce qui a permis d’établir un score pronostique en 1996, le Five Factor Score
(FFS) (28) (Annexe 1). Le FFS évalue la survie globale a 5 ans en fonction des atteintes initiales

de la maladie. Plus le FFS est élevé, plus la survie a 5 ans est faible. Les 5 items du FFS établi
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en 1996 sont une insuffisance rénale avec une créatinine supérieure a 1,58 mg/dL, une
protéinurie supérieure a 1 gramme par jour, une atteinte cardiaque spécifique, une atteinte
digestive spécifique, et une atteinte spécifique du systéme nerveux central. Le FFS a été révisé
en 2009 apres I’inclusion de certaines vascularites associées aux ANCA, mais il est moins

utilisé en pratique courtant que le score établi en 1996.

1.4.3. Les vascularites des vaisseaux de petit calibre

1.4.3.1. Vascularites associées aux ANCA

Les wvascularites associées aux anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires
neutrophiles (ANCA) regroupent trois entités distinctes, qui présentent néanmoins de fortes
similitudes : la granulomatose avec polyangéite (GPA, anciennement granulomatose de
Wegener), la granulomatose éosinophilique avec polyangéite (GEPA, anciennement syndrome
de Churg-Strauss) et la polyangéite microscopique (MPA). Leurs incidences cumulées en
Europe sont autour de 20 pour 1 000 000 d’individus et par an, la moins fréquente des trois
formes étant la GEPA. L’incidence annuelle de la GPA est entre 2,1 et 15 pour 1 000 000
personnes par an, celle de la MPA entre 2,1 et 17,5 et celle de la GEPA entre 0,5 et 3,1 (29). La
prévalence de la GPA est de 23,7 par 1 000 000 d’adultes, celle de la GEPA de 10,7 par 1 000

000 d’adultes, et celle de la MPA de 25,1 pour 1 000 000 d’adultes. (27)

Les principaux facteurs de risque de mortalité sont un mauvais contrdle de la maladie, 1’activité
de la vascularite étant évaluée par le Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS) (30), les
infections et la survenue d’événements cardiovasculaires (25). Le pronostic de la GPA, de la
MPA et de la GEPA est également li¢ aux atteintes de la maladie comme pour la PAN, évalué

par le FFS 1996 ou le FFS 2009 (Annexe 2) (28,31).
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1.4.3.2. Vascularites a complexes immuns

Les vascularites a dépdts de complexes immuns regroupent les maladies liées aux
anticorps anti-membrane basale glomérulaire (MBG, anciennement syndrome de
Goodpasture), la vascularite a IgA (anciennement purpura rhumatoide), la vascularite
cryoglobulinémique et la vascularite associée aux anticorps anti-C1q (anciennement syndrome
de MacDuffie). La maladie a anticorps anti-MBG met directement en jeu le pronostic vital des
malades qui en sont atteints par les deux atteintes de la maladie : I’atteinte pulmonaire avec la
survenue d’une hémorragie alvéolaire et 1’atteinte rénale avec 1’évolution rapide vers une
insuffisance rénale terminale en ’absence de traitement. C’est une maladie extrémement rare,

avec une incidence évaluée autour de 1,64 par millions d’individus et par an (32).

La vascularite a IgA prédominante chez I’enfant et touche beaucoup plus rarement les adultes.
Son incidence chez ’adulte est évaluée entre 0,1 et 1,8 pour 100 000 individus et par an (33).
Contrairement a ’enfant, les formes de 1’adulte sont plus séveres et ont un risque de rechute
plus important. Le pronostic a court terme est li¢ a ’atteinte digestive avec un risque de
perforation ou d’hémorragie digestive ou plus rarement a une atteinte pulmonaire avec le risque
de détresse respiratoire sur une hémorragie alvéolaire. A long-terme, le pronostic de la maladie

est lié a I’atteinte rénale pouvant aller jusqu’a I’insuffisance rénale terminale (34).

La vascularite cryoglobulinémique est quant a elle liée a la production d’une immunoglobuline
anormale, la cryoglobuline ayant la capacité de précipiter au froid et de se resolubiliser au
réchauffement. On distingue les cryoglobulinémies selon leurs caractéristiques
immunochimiques : le type 1 correspond a une cryoglobulinémie constituée
d’immunoglobulines (Ig) monoclonales et s’associe toujours a une lymphoprolifération B (35) ;
les cryoglobulinémies de type II et III, dites cryoglobulinémies mixtes, correspondent a une

IgG polyclonale et une IgM monoclonale avec activité facteur rhumatoide ou polyclonale, et
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s’associait le plus souvent a une infection par le virus de I’hépatite C, ou plus rarement a une
MALI ou un syndrome lymphoprolifératif B. L’incidence et la prévalence de la maladie ne sont
pas connus. L’expression de la maladie est variable et son pronostic a court terme dépend du
type d’atteinte de la maladie. Le pronostic a long terme est lui dépendant majoritairement de la

maladie sous-jacente (36).

Enfin, les wvascularites avec anticorps anti-Clq ou vascularites urticariennes
hypocomplémentémiques atteignent avant tout la peau et les articulations, et sont

exceptionnellement responsables d’une mortalité directe.

1.4.4. La maladie de Behget

Inclue depuis 2012 dans la conférence de consensus révisée de Chapel Hill comme une
vascularite pouvant atteindre les vaisseaux de tout calibre (18), la maladie de Behget évolue par
poussées entrecoupées de période de rémission, et son diagnostic est plus fréquent chez
I’homme jeune (environs 30 ans). Les atteintes principales sont, outre 1’atteinte cutanéo-
muqueuse, les uvéites, I’atteinte vasculaire a type de thromboses veineuses ou d’anévrysmes et
thromboses artérielles, et 1’atteinte digestive. Sa prévalence en France est de 7,1 pour 100 000
habitants par an (37). Sa mortalité est plus importante chez les patients jeunes, et directement
liée a la fréquence des poussées et aux manifestations artérielles de la maladie. Le risque de
mortalité standardisé atteint 2,99 pour les patients entre 15 et 24 ans, 2,9 pour les patients
jusqu’a 35 ans, puis décroit progressivement pour étre finalement proche du risque de la

population générale aprés 35 ans (38).
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2.La mortalité associée a un passage en

réanimation

2.1. Dans la population générale

La mortalité en réanimation et les facteurs qui vont I’influencer sont un enjeu permanent
pour les réanimateurs. Le taux de mortalité en réanimation varie selon le motif d’admission et
les caractéristiques du patient. Par exemple, la mortalité suite a I’admission en réanimation pour
un syndrome de détresse respiratoire aigué (SDRA) est de 1’ordre de 40% (39) et pour un choc
septique d’environ de 50% (40). La mortalit¢ en réanimation varie aussi avec 1’age, les
comorbidités du patient (41,42), la durée d’hospitalisation en réanimation, des séjours
antérieurs en réanimation (43) et la gravité du patient a 1’admission. Des scores de gravité
incluant ’ensemble de ces variables ont ainsi été établi, tel que le Sepsis-related Organ Failure
Assessment (SOFA) score (44—47) ou le Simplified Acute Physiology Score II (SAPS II) (48—
51). Ces scores, permettant de prédire la mortalité a ’admission en réanimation, ont permis de
mieux évaluer la gravité des patients dans leur ensemble au moment de leur prise en charge.
Aussi, il est important de noter qu’un séjour en réanimation a également un impact apres la
sortie du malade du service de réanimation, notamment sur la mortalité intra-hospitaliere (52)

voire sur la mortalité a un an ou plus (40,53-55).

2.2. Chez les patients atteints de MAI

Bien que peu fréquentes, les MAI sont des maladies potentiellement graves. Des

données suggerent d’un quart des patients atteints de MAI adressés aux services d’accueil des
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urgences vont nécessiter une hospitalisation, et qu’un tiers de ces patients va nécessiter un
passage en USI/réanimation (56). Les motifs d’admission en USI ou réanimation sont

nombreux (57,58) :

- Une poussée inaugurale de la maladie, motif retrouvé dans 20% des cas au

cours des MAI (59),

- Lasurvenue d’une nouvelle manifestation menagant le pronostic vital ou une

rechute,
- Lanécessité d’un traitement spécifique,
- Une complication directe des traitements, notamment infectieuse,
- Une complication liée & une comorbidité.

Bien que souvent plus jeunes que la moyenne des patients admis en réanimation (57,60), la
mortalité en USI/réanimation chez les malades atteints de MAI parait étre tout aussi élevée, si
ce n’est plus que dans la population générale. Cependant, la plupart des études disponibles ont

inclus de petits effectifs ou sont anciennes (57,61-64).

3.L’'impact a moyen et long terme d’un séjour en

réanimation

3.1. Dans la population générale

L’impact d’un séjour en réanimation ne se limite pas a un risque accru de mortalité intra-

hospitaliere. En effet, les patients gardent de facon fréquente des séquelles, qu’elles soient
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physiques, cognitives ou psychologiques jusqu’a plusieurs années apres leur sortie de
réanimation (40,65).

I1 a été décrit dans la population générale une augmentation de la fréquence des hospitalisations
et de la mortalité dans I’année suivant un séjour en réanimation (66). En effet, Razani et al. ont
décrit dans une population de 600 survivants a un séjour en réanimation, une mortalité cumulée
a un an de 27%, des consultations dans les services d’accueil des urgences pour 51% des
patients , une nouvelle hospitalisation pour 40% des patients et un suivi psychiatrique dans 11%

des cas, dans I’année suivant leur passage en réanimation (67).

3.2. Chez les patients atteints de MAI

L’impact d’un séjour en réanimation sur le moyen et long-terme chez les patients atteints
de MALI a été peu étudié dans la littérature, ce qui a justifié ce projet de recherche. En dehors
de données sur la mortalité a distance de la sortie de réanimation (62,68), on ne retrouve pas
d’étude spécifique sur I'impact de ce séjour sur la qualité de vie, les séquelles physiques et
psychiques, sur I’autonomie et la survenue d’un syndrome dépressif. On ne retrouve pas non
plus de donnée sur la consommation de soins en sortie de réanimation ou sur I’impact du s¢jour
en réanimation sur I’évolutivité de la maladie sous-jacente et les traitements entrepris ou non
au décours.

Les patients atteints de MAI sont plus fragiles que la population générale, soit par les atteintes
spécifique de leur pathologie et les dysfonctions d’organe qu’elles engendrent, soit par les

traitements immunosuppresseurs qu’ils regoivent.
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4.0bjectifs

Le but de ce travail a été d’évaluer la mortalité en USI/Réanimation, intra-hospitaliére
apres la sortie de réanimation et un an des patients atteints de MAI et admis en réanimation, et
d’étudier les facteurs de risque associés a cette mortalité.

Nous avons également tdché de déterminer I’impact du séjour en réanimation chez les
survivants sur la consommation de soins, 1’activité de la maladie, les modifications éventuclles
sur les traitements entrepris au décours, et ’autonomie jusqu’a un an aprés la sortie de la

réanimation.
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Méthode

1.Schéma de I'étude

Nous avons réalis¢ wune ¢étude rétrospective, descriptive observationnelle,
monocentrique, réalisée sur I’ensemble des patients consécutivement admis en réanimation

médicale a I’hdpital de Cochin et répondant aux criteéres d’inclusion et d’exclusion.

2.Population d'étude

Les critéres d’inclusion dans cette étude étaient : tous les patients adultes agés de 18 ans
ou plus, ayant un diagnostic de MALI, et hospitalisés en réanimation médicale a I’hopital Cochin.
Les patients inclus avaient ét¢ admis entre le 01/01/2007 et le 01/08/2018.

Les patients ont été sélectionnés grace au systeme de codage CIM-10, avec une extraction des
séjours correspondant aux codes CIM-10 des MALI sélectionnées (Annexe 3), a savoir le LES,
le SAPL, la ScS et I’ensemble des vascularites systémiques.
Les patients avec un diagnostic ne correspondant pas aux entités précédemment définies, ou
avec un diagnostic peu clair lors de la relecture du dossier, ont été exclus.
Certains codes initialement retenus ont été secondairement exclus devant 1’absence de
diagnostic de MAI correspondant, notamment :

- D69.2 Purpura

- M31.1 Micro-angiopathie thrombotique

Les codes non présélectionnés ont été exclus, notamment :
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- M339 Dermato-myosites

- M332 Polymyosites

- M35 Syndrome de Gougerot

- D693 Purpura thrombopénique immunologique
Les s¢jours de surveillance anticipatoire sans réelle défaillance d’organe, les séjours pour pose
de cathéter, séance de dialyse programmée ou séance d’échange plasmatique programmée ont
¢galement été exclus du recueil. Enfin, nous avons exclus les séjours pour lesquels aucun suivi

en sortie de réanimation n’¢tait disponible.

3.Recueil des données

3.1. Données de réanimation

3.1.1. Données extraites

Les données relatives au sé¢jour en réanimation ont été extraites avec 1’aide du logiciel
de suivi et de prescription propre a la réanimation médicale de Cochin (logiciel Centricity
Critical Care Clinisoft, GE Healthcare, Barrington, IL 60010, Etats-Unis).

Les données extraites ont été : données démographiques tels que 1’identité correspondant au
séjour codé, la date de naissance, le sexe ; la date d’admission en réanimation, la date de sortie
de réanimation avec calcul automatique de la durée d’hospitalisation en réanimation, le score
SAPSII calculé¢ automatiquement a partir des données issues du logiciel, le service de
provenance du patient, le service de sortie du patient et I’état de sortie du patient. L’état de
sortie du patient, correspondant a une évaluation paramédicale de I’autonomie du patient a sa
sortie, est remplie pour chacun des patients sortant de réanimation, avec comme possibilités les

statuts : autonome, semi-dépendant, dépendant, décédé. Chaque statut a été ensuite évalué selon
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le Performans Status (PS) de ’OMS (Annexe 4). L’état autonome a la sortie de réanimation
était considéré comme un PS a 2, semi-dépendant un PS a 3, et dépendant a un PS 4.

Nous avons également extrait les données biologiques suivantes quand elles étaient
disponibles : hémoglobine, leucocytes, polynucléaires neutrophiles, lymphocytes, plaquettes,
fibrinogene, protéine C réactive (CRP), protides, albumine, bicarbonates, CPK, urée, créatinine,
bilirubine totale.

Enfin, nous avons extrait les défaillances d’organes (ventilation non invasive, oxygénation a
haut débit, ventilation invasive, épuration extra-rénale, assistance circulatoire ou ventilatoire

extracorporelle), les traitements par catécholamines regues et leur dose totale.

3.1.2. Données recueillies

Parallélement aux données extraites a 1’aide du logiciel de prise en charge des patients,
nous avons recueillis les données suivantes des différents sé¢jours en réanimation a partir du
compte-rendu de réanimation : motif d’hospitalisation, principaux antécédents médicaux
(cardiovasculaire, néphrologique, oncologique, antécédent de transplantation d’organe,
d’infection par le VIH, ou d’hospitalisation antérieure en réanimation), PS a I’entrée en
réanimation, poids et taille avec calcul de I’indice de masse corporelle (IMC), traitements
spécifiques d’entrée en réanimation et les traitements regus en réanimation spécifiques de la
MALI, score SOFA a I’entrée recalculé pour chaque malade avec les données disponibles,
survenue d’infection nosocomiale au cours du séjour en réanimation, et survenue d’une seconde

hospitalisation en réanimation et le motif de cette seconde hospitalisation.
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3.2. Données de la maladie auto-immune et de suivi

3.2.1. Données de la maladie auto-immune

Les données concernant la MAI ont été récupérées a partir du dossier médical
informatisé du malade, via le logiciel de I’hopital Cochin : ORBIS et via le dossier médical
partagé du service de médecine interne. Les données recueillies étaient le diagnostic initial, la
date de diagnostic, la présentation clinique au diagnostic. Pour la ScS, le score modifi¢ de
Rodnan (mRSS) était recueilli & I’admission en réanimation, et pour les vascularites associées

aux ANCA et la PAN, le FFS était calculé (28,31).

3.2.2. Données de suivi

Nous avons recueilli les données de suivi jusqu’a un an apres la sortie du séjour en
réanimation. Les données récupérées concernaient la survenue d’une hospitalisation dans
I’année pour événement indésirable grave. Un événement indésirable grave était défini par un
sepsis, une poussée de la maladie, la nécessité d’une transfusion de produit sanguin, ou une
complication secondaire a une comorbidité.

Les données concernant la prise en charge de la MAI ont également été recueillies, dont la
nécessité de modifier le traitement de fond du patient et le motif de modification (altération de
I’état général du malade, toxicité des traitements, poussée de la maladie), I’activité de la maladie
a 6 mois et 1 an ainsi que le PS et I’évolution du poids aux mémes échéances.

Enfin, nous avons recherché la survenue d’un syndrome dépressif défini par la mise en place
apres la sortie de réanimation d’un suivi psychiatrique et/ou ’introduction d’un traitement

antidépresseur apres analyse des ordonnances remises au patient.
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4.0bjectifs de I'étude

L’objectif principal était d’évaluer la mortalité en soins intensifs, & 1’hopital apres la
sortie de réanimation et a un an apres la sortie de réanimation des patients atteints de MAI,

admis en unité de soins intensifs quel que soit le motif d’admission.

Les objectifs secondaires étaient :

- Identifier les caractéristiques associées a la mortalité en réanimation, intra-
hospitaliére et a un an de la sortie de réanimation,

- Evaluer I'impact du séjour en réanimation sur la prise en charge
thérapeutique de leur MAL, et sur le controle de celle-ci a un an de leur sortie
de réanimation,

- Evaluer la survenue d’un syndrome dépressif caractérisé et I’évolution de

I’¢état général des malades dans I’année suivant leur passage en réanimation.

5.Analyse statistique

Les données des variables continues sont présentées sous forme de médiane et écart
interquartiles (EIQ), et les données des variables qualitatives sont exprimées en nombres et en
pourcentages. La survie globale a été analysée en réalisant des courbes de survie par la méthode
de Kaplan-Meier, avec une comparaison des courbes de survie selon le test du log-rank. Les
facteurs de risque de mortalité en réanimation et & un an apres sortie de réanimation ont été
analysés en analyse univariée par le test de Mann-Whitney pour les variables continues et le
test exact de Fischer pour les variables qualitatives, et en analyse multivariée par un test de

régression logistique. Les différences avec une valeur de p < 0,05 étaient considérées comme
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statistiquement significatives. Les analyses statistiques ont été effectuées a I'aide de GraphPad

Prism 8.4.3 (La Jolla, CA,. USA).
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Résultats

1.Population étudiée

1.1. Patients inclus

Un total de 773 codages correspondant aux codes des MAI sélectionnées (Annexe 3) a
été extrait du logiciel de réanimation durant la période d’étude souhaitée, a savoir entre le
01/01/2007 et le 01/08/2018. Parmi ces codages, nous avons exclus :

- Les codes correspondant a un méme séjour,
- Les séjours pour surveillance anticipatoire, échanges plasmatiques ou
épuration extra-rénale programmés,
- Les erreurs de codages (repérés apres analyse des dossiers cliniques)
Nous avons retenu 417 codages correspondant & un séjour en réanimation, et 111 séjours ont
été exclus : 91 pour absence de suivi apres la sortie de réanimation chez des patients ayant
survécu et 20 pour diagnostic de maladie auto-immune non confirmé ou ne correspondant pas

a un des cadres nosologiques sélectionnés.

Des 306 séjours restants, 85 séjours ont été exclus car survenant dans I’année suivant la
premicre admission en réanimation (ces sé¢jours ont cependant été analysés pour I’impact de la
réanimation sur la consommation de soins dans I’année suivant le premier séjour en

réanimation). Au total, 221 patients ont ét¢ inclus dans ’analyse (Figure 1).
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Figure 1 — Diagramme de flux.
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1.2. Caractéristiques des patients

Les caractéristiques des patients inclus sont rapportées dans la Table 1. Cent quarante-
cinqg patients (66%) étaient de sexe féminin, avec un age médian de 50 ans [29 ; 66]. Les scores
55 [41 ; 68], respectivement.

Par ordre de fréquence, les MALI les plus représentées étaient les vascularites (81 patients soit
36,7%), la ScS (75 patients soit 33,9%), le LES (72 patients soit 32,5%) et enfin le SAPL (24

patients soit 10,8%), associé dans 24 cas a un LES.

1.2.1. Le LES

Les principales atteintes de la maladie lupique au diagnostic étaient : I’atteinte cutanée
dans 45 cas (62,5%), I’atteinte articulaire 44 cas (61,1%), I’atteinte rénale dans 36 cas (50%,
dont 4 patients dialysés au long cours sur I’atteinte rénale), les sérites dans 23 cas (31,9%), une
atteinte hématologique dans 22 cas (30,6%), une atteinte cardiaque dans 15 cas (20,8%) et une
atteinte du systéme nerveux central dans 14 cas (19,4%).
Cinquante pourcents des patients avec LES ont été hospitalisés en réanimation pour une poussée
de leur maladie, et il s’agissait de la poussée inaugurale pour 6 patients.
Les principales causes d’admission en réanimation étaient :

- Une poussée hématologique dans 6 cas (16,7%) a type de purpura
thrombotique thrombocytopénique, d’autre micro-angiopathie thrombotique
ou de syndrome d’activation macrophagique,

- Une poussée cardiaque dans 5 cas (13,9%) a type de myocardite ou de
myopéricardite,

- Une poussée neurologique centrale dans 4 cas (11,1%)
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- Une poussée rénale dans 3 cas (8,3%)

1.2.2. Le SAPL

Les principales atteintes étaient comme attendu des thromboses artério-veineuses pour
la majorité des patients, 6 patientes (25%) ayant également des manifestations obstétricales.
Cinquante pourcents des patients avec un SAPL ont été hospitalisé¢ en réanimation pour une
manifestation en rapport avec leur maladie, et il s’agissait de la poussée inaugurale pour 3
d’entre-eux.

Six patients (25%) ont présenté un CAPS motivant leur hospitalisation en réanimation.

1.2.3. La sclérodermie systémique
Les principales atteintes de la maladie au diagnostic étaient cutanée dans 97,3% des cas,
avec un score de Rodnan modifi¢ médian a I’admission en réanimation de 14,5 [3,5; 24],
associ¢ a une atteinte digestives dans 56 cas (74,7%), dont 10 patients avec une pseudo-
obstruction intestinale chronique, une atteinte pulmonaire infiltrante diffuse dans 49 cas
(65,3%), une atteinte articulaire dans 32 cas (42,7%), une atteinte cardiaque dans 20 cas
(26,7%), et I’atteinte rénale dans 10 cas (13,3%) a type de crise rénale sclérodermique au
diagnostic (dont 3 patients dialysés chroniques).
L’hospitalisation en réanimation était justifiée par une poussée de la maladie dans 30,7% des
cas. Les principales causes d’admission retrouvées étaient :
- Une crise rénale sclérodermique dans 8 cas (34,8%)
- Un choc cardiogénique sur poussée de myocardite spécifique dans 1 cas
- Le reste des poussées étaient réparties entre des poussées d’hypertension

artérielle pulmonaire et des poussées de fibrose pulmonaire.
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1.2.4. Les vascularites systémiques

Le détail des vascularites systémiques dans notre population est rapporté dans la Table
1. Deux patients présentaient une maladie des anticorps anti-membrane basale glomérulaire
(anciennement syndrome de Goodpasture) et un patient une vascularite urticarienne. Aucun
patient n’avait d’artérite de Takayasu parmi nos patients.
Les principales atteintes de la maladie au diagnostic étaient une atteinte rénale dans 49 cas
(56,8%), dont 11 patients dialysés chroniques, une atteinte pulmonaire a type d’hémorragie
alvéolaire dans 40 cas (49,4%), une atteinte ORL dans 32 cas (39,5%), et une atteinte cutanéo-
articulaire dans 22 cas (27,2%).
L’hospitalisation en réanimation était justifiée par une poussée de la maladie dans 33 cas
(40,7%), et il s’agissait de la poussée inaugurale dans 25 cas. Les principaux motifs d’admission
en réanimation étaient essentiellement des hémorragies alvéolaires oxygéno-réquerantes et/ou
des insuffisances rénales rapidement progressivement nécessitant des suppléances d’organes ou
la réalisation d’échanges plasmatiques en urgence. Vingt patients (60,6%) ont été hospitalisés
pour un syndrome pneumo-rénal, 6 patients (18,2%) ont été¢ hospitalisés pour une atteinte
néphrologique pure dont 3 poussées de néphropathie a IgA, et 3 poussées digestives de PAN.
Un patient avec GPA était hospitalisé pour une détresse respiratoire sur une sténose sous-

glottique. Un patient avec une maladie de Behget était hospitalisé pour un AVC.

1.2.5. Caractéristiques générales a I'admission en USI

Parmi les antériorités des patients, 71 (32,1%) n’avaient aucun antécédent notable autre
que leur MALI. Cent-quarante patients (63,3%) avaient au moins un antécédent cardiovasculaire
(parmi eux un tabagisme dans 52,1%, une hypertension artérielle dans 50%, une cardiopathie
connue dans 25,9%, un diabéte dans 25% et une dyslipidémie dans 20,7%), 21 (9,5%) patients

un antécédent de dysfonction rénale (parmi lesquels 28,6% de dialysés chroniques), 30 (13,6%)
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un antécédent de néoplasie (parmi eux un cancer solide dans 73,3%, essentiellement du sein et
du colon) dont 9 patients ayant un cancer actif au moment de la prise en charge en réanimation.
Neuf patients avaient un antécédent d’hémopathie, dont un myélome multiple chez 4 patients,
un lymphome non-Hodgkinien chez 4 patients et une leucémie myélo-monocytaire chronique
chez un patient. Huit des 9 patients avaient une hémopathie active au moment de 1’admission
en réanimation. Un patient présentait 2 cancers solides de primitif différent et un patient
présente un cancer solide et une hémopathie associée.

La MALI ¢était active dans 119 cas (53,8%), et il s’agissait de la premicre poussée de la
maladie dans 35 cas (15,8%), et I’hospitalisation en réanimation était directement liée a la MAI
dans 86 cas (38,9%), ce qui représentait la principale cause d’admission en réanimation.

Les autres motifs d’admission étaient un sepsis dans 75 cas (33,9%), une cause cardiovasculaire
(sont inclues dans les causes cardiovasculaire : infarctus du myocarde, embolie pulmonaire,
décompensation cardiaque, ischémie mésentérique, arrét cardio-respiratoire, accident
vasculaire cérébral) dans 30 cas (13,6%), une hémorragie grave (hors hémorragie alvéolaire)
dans 15 cas (6,8%), et d’autres causes chez 28 patients (12,7%). Huit patients avaient plusieurs

motifs d’admission en réanimation.

La durée médiane du séjour en réanimation était de 3,8 [1,5; 7,9] jours, et la durée médiane
entre I’hospitalisation initiale et I’admission en réanimation était de 3 [0 ; 14] jours.

Durant le séjour en réanimation, 89 patients (40,3%) ont justifié la mise sous ventilation
mécanique, 78 (35,3%) ont nécessité un support par catécholamines, 64 (29%) une épuration
extra-rénale, dont 6 patients dialysés de fagcon chronique antérieurement a la réanimation et 5
patients qui n’ont jamais été sevrés de la dialyse par la suite. Enfin, un traitement spécifique de
la MALI était nécessaire pendant la prise en charge en réanimation chez 68 patients (30,8%),

dont 35 patients (15,8%) ayant recu des échanges plasmatiques.
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Décés en

Décés a un an de la

Survivants aprés un an de

réanimation Décé?ni:':)b pital sortie de réanimation la sortie de réanimation
(n=33) (n=12) (n=158)
f‘égf‘ﬁ;;f:l‘"s("a'::é:g) sdiane 6114872 63[505;69,25] 47,5 [33,5; 71) 53 [38,25; 68,75]
Sexe, femmes 21 (64%) 15 (83%) 8 (67%) 101 (64%)
Délai entre diagnostic de MAI et
admission en réanimation 92 [30; 200] 100 [53; 195] 78 [63; 125,5] 69,5 [6,75; 219]
(mois), médiane
Diagnostic
LES 8 (24%) 4 (22%) 4 (33%) 55 (35%)
SAPL 4 (12%) 0 (0%) (0%) 24 (15%)
ScS 12 (36%) 10 (55%) 5 (42%) 48 (30%)
ScS cutanée limitée 3(9%) 1(6%) 0 (0%) 22 (14%)
ScS diffuse 5 (15%) 7 (39%) 4 (33%) 21 (13%)
GPA (Wegener) 6 (18%) 2 (11%) 0 (0%) 20 (13%)
PAM 1(3%) 1(6%) 1(8%) 6 (4%)
GEPA (Churg-Strauss) 2 (6%) 0(0%) 0 (0%) 7 (4%)
PAN 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 6 (4%)
Vascularite a IgA 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (1%)
Cryoglobuline 4 (12%) 1(6%) 2(17%) 11 (7%)
Behget 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 4 (3%)
Takayasu 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 0 (0%)
ACG 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (1%)
Autre vascularite 1(3%) 1(6%) 0 (0%) 3(2%)
Antécédents
Aucun 5 (15%) 4 (22%) 5 (42%) 57 (36%)
Cardiovasculaire 27 (82%) 10 (55%) 7 (58%) 96 (61%)
Insuffisance rénale 1(3%) 3 (17%) 1(8%) 16 (10%)
Néoplasie 4 (12%) 5 (28%) 4 (33%) 17 (11%)
Néoplasie solide 2 (6%) 4 (22%) 3 (25%) 13 (8%)
Hémopathie 2 (6%) 1(6%) 2 (17%) 4 (3%)
Transplantation 0(0%) 1(6%) 0 (0%) 1(1%)
VIH 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 1(1%)
Antécédent d’hospitalisation en
réanimation 1(3%) 2 (11%) 2(17%) 21 (13%)
Motif d’hospitalisation en
réanimation
Poussée de la MAI 9 (27%) 6 (33%) 4 (33%) 67 (42%)
Sepsis 14 (42%) 7 (39%) 4 (33%) 50 (32%)
Saignement 2(6%) 1(6%) 0 (0%) 12 (8%)
Cardiovasculaire 10 (30%) 3 (17%) 1(8%) 16 (10%)
Autre 2 (6%) 1(6%) 5 (42%) 20 (13%)
Statut de la MAI a I'admission
en réanimation
Poussée initiale 3(9%) 0 (0%) 1(8%) 31 (20%)
Rechute 16 (48%) 10 (55%) 6 (50%) 52 (33%)
Rémission sous traitement 10 (30%) 6 (33 %) 3(25%) 55 (35%)
Rémission sans traitement 4 (12%) 2 (11%) 2(17%) 20 (13%)
Sévérité a I'admission
SAPS I 63 [48; 78] 43 [38; 51,75] 35[26,75; 40,75] 35 [23; 47]
SOFA 9[4;12] 5[3; 9] 5[4;7] 4[2; 5]
Arrét cardio-respiratoire au 8 (24%) 0 (0%) 0 (0%) 7 (4%)

cours de la prise en charge

Table 1- Caractéristiques des patients selon leur survie.
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Décés en Décés aunandela Survivants aprés un an de

réanimation Décds é_:';népltal sortie de réanimation la sortie de réanimation

(n=33) (n=18) (n=12) (n=158)
PS a I'admission en . . X X
réanimation, médiane 02 a2 2[1:2] ma
Traitement de Réanimation
02 HD seul 1(3%) 1(6%) 1(8%) 1(1%)
VNI seule 1(3%) 5 (28%) 1(8%) 16 (10%)
VM 29 (88%) 5 (28%) 5 (42%) 46 (29%)
EER 20 (61%) 4 (22%) 4 (33%) 36 (23%)
Catécholamines 27 (82%) 8 (44%) 1(8%) 42 (27%)
Traitement spécifique de la MAI
a I'admission en réanimation
Corticoides 19 (58%) 13 (72%) 8 (67%) 93 (59%)
Cyclophosphamide |V 3(9%) 2 (11%) 1(8%) 15 (9%)
Rituximab 5(15%) 2 (11%) 2(17%) 10 (6%)
Azathioprine 1(3%) 2 (11%) 1(8%) 15 (9%)
MMF 4 (12%) 1(6%) 2(17%) 20 (13%)
Méthotrexate 5 (15%) 2 (11%) 0 (0%) 8 (5%)
IglVv 0(0%) 0(0%) 0 (0%) 20 (13%)
Echanges plasmatiques 1(3%) 0 (0%) 0 (0%) 4 (3%)
Nécessité d'un traitement
spécifique de la MAI pendant le
séjour en réanimation
Corticoides 4 (12%) 3(17%) 2(17%) 47 (30%)
Cyclophosphamide IV 2 (6%) 0 (0%) 1(8%) 17 (11%)
Rituximab 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 8 (5%)
Azathioprine 0 (0%) 0(0%) 0 (0%) 1(1%)
MMF 1(3%) 0(0%) 0 (0%) 2 (1%)
Méthotrexate 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (1%)
IglVv 1(3%) 0(0%) 0 (0%) 7 (4%)
Echanges plasmatiques 1(3%) 0 (0%) 0 (0%) 34 (22%)

Table 2- (suite) Caractéristiques des patients selon leur survie.
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2.Mortalité en réanimation et intra-hospitaliére

Trente-trois patients (14,9%) sont décédés au cours de leur séjour en réanimation, tandis
que 18 (8,1%) sont décédés au cours de 1’hospitalisation suivant leur passage en réanimation,
avant leur sortie a domicile. Ainsi, la mortalité cumulée en hospitalisation, incluant la mortalité
en réanimation, €tait de 23,1% (51 patients sur 221). Au total, 170 patients (76,9%) sont sortis
vivant de réanimation et de I’hospitalisation suivant la réanimation (Table 1).

Nous avons étudié¢ dans un premier temps les facteurs associés a la mortalité en réanimation en
analyse univariée et multivariée. Les facteurs indépendamment associés a la mortalité¢ en
réanimation étaient : un score SAPS II plus élevé dans le groupe des patients décédés (63 [48 ;
80] versus 37 [24 ;47] dans le groupe des patients sortis de réanimation ; p <0,0001) avec un
Odds-ratio (OR) a 1.03 (IC 95% 1,01-1,06), une mise sous ventilation mécanique plus fréquente
dans le groupe des patients décédés (88% versus 30% dans le groupe des patients sortis de
réanimation ; p <0,0001) avec un OR a 7,68 (2,42-29,9), et la mise sous épuration extra-rénale
plus ¢élevé dans le groupe des patients décédés (61% versus 24% dans le groupe des patients

sortis de réanimation ; p <0,0001) avec un OR a 2,88 (1,12-7,54) (Table 3).
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Décés en Sortie vivant P value OR (95% CI) P value
réanimation de réanimation

(n=33) (n=188)
Age a l'admission en USI, . .
(années), médiane [EIQ] 61(48:72) 53(39:68) 0.03 i i
Sexe, hommes 12 (36%) 64 (34%) 0,84 - -
Délai diagnostic MAl-admission X .
en USI (mois), médiane [EIQ] 92(22,5;207) 72(11.1;219) 0.54
Diagnostic
LES/SAPL 8 (24%) 68 (36%) 0,23 0,89 (0,12-5,65) 0,90
Scs 12 (36%) 63 (34%) 0,84 1,77 (0,23-13,2) 0,58
Vascularites petits/moyens vx 13 (39%) 61 (32%) 0,43 0,74 (0,09-5,52) 0,77
Antécédents
Cardiovasculaire 27 (82%) 113 (60%) 0,02 2,31(0,80-7,75) 014
Insuffisance rénale 1(3%) 20 (11%) 0,33
Néoplasie 4 (12%) 26 (14%) 1,00
Antécédent hospitalisation en USI 1 (3%) 25 (13%) 0,14
Motif d’hospitalisation en USI
Poussée de la MAI 9 (27%) 77 (41%) 0,18
Sepsis 14 (42%) 61 (32%) 0,32
Saignement 2 (6%) 13 (7%) 1,00
Cardiovasculaire 10 (30%) 20 (11%) 0,005 1,77 (0,55-5,47) 0,33
Statut MAI a I'admission en USI
Active 19/32 (59%) 102 (54) 0,70
Inactive 13/32 (41) 86 (46) 0,70
Sévérité a I'admission
SAPS I 63 (48 ; 80) 37 (24 ; 47) <0,0001 1.03 (1,01-1,06) 0,01
SOFA 9(4;12) 4(2,8:6) <0,0001 1.06 (0.93-1.22) 0,37
IMC a I'admission en US|, 231(21,5; .
médiane [EIQ] 25.7) 23,6 (20,3, 27) 0,86
PS a I'admission en USI, . .
médiane [EIQ] 101:2) 10152 o1
Traitements utilisés en USI
VM 29 (88%) 56/187 (30%) <0,0001 7,68 (2,42-29,9) 0,001
EER 20 (61%) 44/187 (24%) <0,0001 2,88 (1,12-7,54) 0,03
Catécholamines 28 (85%) 51/187 (27%) <0,0001 - -
Traitement MAI a I'admission en
usi
Corticoides 18 (55%) 114 (61%) 0,57
Cyclophosphamide 3 (9%) 6 (13%) 0,14
Rituximab 5 (15%) 14 (7%) 0,17
Azathioprine 1(3%) 18 (10%) 0,32
Méthotrexate 5(15%) 10 (5%) 0,05 2,40 (0,54-10,15) 0,23
MMF 4 (12%) 23 (12%) 1,00

Table 2- Facteurs associés a 1a mortalité en réanimation
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3.Mortalité a un an de la sortie de réanimation

Cent quatre-vingt-huit patients sont sortis vivants de réanimation, et 18 sont décédés
durant leur hospitalisation faisant immédiatement suite a la sortie de réanimation. Ainsi, 170
patients sont sortis d’hospitalisation apres leur séjour en réanimation, et parmi eux, douze
patients (7%) sont décédés dans I’année apres leur passage en réanimation et apres leur sortie
d'hospitalisation. Le déces est survenu en médiane a 4 mois [2; 9,25] apres leur sortie de
réanimation chez ces patients.
Chez les patients sortis vivants de réanimation, les facteurs de risque associés a la mortalité a
un an apres leur sortie étaient un diagnostic de ScS (50% chez les patients décédés versus 30%
chez les patients vivant a un an ; p =0,05) avec un OR a 2,83 (1,18-7,05), un antécédent de
néoplasie (30% chez les patients décédés versus 11% chez les patients vivant a un an ; p =0,02)
avecun OR a 4,14 (1,44-11,9), et un PS a la sortie de réanimation plus élevé avec un PS médian
a 3 [3; 4] dans le groupe des patients décédés versus 3 [2; 3] dans le groupe des patients

toujours vivants a un an (p = 0,004) et un OR a 2,33 (1,16-4,87) (Table 3).
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Décédé Vivanta 1 an P value OR (95% CI) P value
(n=30) (n=148)

é‘?ﬁ- . :s), ":2;';;*:‘;26“ USL sg5(41:71)  51(38:66) 0,14 ; ;

Sexe, hommes 7 (23%) 54 (36%) 0,21 - -

z"“;‘:’;, r‘::;:;':;'?é‘lo‘]’e la MAl o4 (50:195) 71(7,5;236) 0,37

Diagnostic

LES 8 (27%) 57 (39%) 0,30

Scs 15 (50%) 45 (30%) 0,05 2,83 (1,18-7,05) 0,02

Vascularites petits/moyens vx 8 (27%) 49 (33%) 0,53

Antécédents

Cardiovasculaire 17 (57%) 87 (59%) 0,84

Insuffisance rénale 4 (13%) 14 (9%) 0,51

Néoplasie 9 (30%) 17 (11%) 0,02 4,14 (1,44-11,9) 0,008

Antécédent hospitalisation en USI 4 (13%) 20 (14%) 1,00

Motif d’hospitalisation en USI

Poussée de la MAI 10 (33%) 61 (41%) 0,54

Sepsis 11 (37%) 50 (34%) 0,83

Saignement 1 (3%) 10 (7%) 0,69

Cardiovasculaire 4 (13%) 15 (10%) 0,53

Statut MAI a I'admission d’USI

Active 18 (60%) 78 (53%) 0,55

Inactive 12 (40%) 70 (47%) 0,55

Caractéristiques en USI

SAPS I 39(34,5; 48) 35 (23 ; 46) 0,05 1,01 (0,98-1,04) 0,67

SOFA 5(3;8) 4(2;5) 0,03 1,11 (0,98-1,25) 0,11

VM 10 (33%) 43147 (29%) 0,67

EER 8 (27%) 32/147 (22%) 0,63

Catécholamines 9 (30%) 40/147 (27%) 0,82

?ELI‘E)é]e du séjour en US|, médiane 3,1(1,8:7.9) 3,0(1,3:7.1) 0.81

Infection nosocomiale en USI 8 (27%) 22 (15%) 0,18

:’Eﬁgl" sortle C'USI, médiane 3(3;4) 3(2:3) 0,004 2,33 (1,16-4,87) 0,02

Traitements MAI au moment du

séjour en USI

Corticoides 21 (70%) 89 (60%) 0,41

Cyclophosphamide 3(10%) 14 (9%) 1,00

Rituximab 4 (13%) 10 (7%) 0,26

Azathioprine 3 (10%) 15 (10%) 1,00

Méthotrexate 2 (7%) 8 (5%) 0,68

MMF 3(10%) 19 (13%) 1,00

Table 3- Facteurs associés a 1a mortalité dans I’année suivant la sortie de réanimation
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La survie globale a un an selon le diagnostic de MAI sous-jacent est illustrée dans la Figure 2.
Elle montre une tendance pour un pronostic défavorable des patients atteints de ScS
comparativement aux patients atteints de LES et de vascularites systémiques (test de tendance
avec p=0,048). En considérant le groupe des patients avec LES/SAPL comme le groupe de
référence (hazard ratio a 1), un diagnostic de ScS était associé a un pronostic global plus
défavorable avec un hazard ratio a 2,26 (IC 95% 0,99-5,144, avec une significativité selon le

test du log-rank (p=0,05) et le test de Gehan-Breslow (p=0,038).

Survie globale a 1 an aprés sortie d’USI

S —— LES/SAPL
% —— Vascularites petits/moyens
S
o —— ScS
2
S
@ 97 Pp=0.10

60 T T I 1

0 3 6 9 12

Mois

Figure 2 - Survie globale un an aprés la sortie de réanimation.
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4.L'impact du séjour en réanimation sur la
consommation de soins a un an de la sortie de
réanimation

Sur les 170 patients sortis vivant de réanimation et de 1’hospitalisation suivant la
réanimation, 44 (25,9%) ont été a nouveau admis en réanimation au cours de I’année qui a suivi
leur passage initial. Le nombre médian de réadmission en réanimation était de 1 [1 ; 2], et le
délai médian entre la sortie de réanimation et la nouvelle admission était de 23 [5 ; 206] jours.
Le principal motif de nouvelle admission en réanimation était un sepsis dans 19 cas (43,2%),
une cause cardiovasculaire dans 6 cas (13,6%), une poussée de la MAI avec défaillance
d’organe dans 5 cas (11,4%), un choc hémorragique dans 3 cas (6,8%), et d’autres causes dans

11 cas (25%) (Table 4).

Nombre de patients ayant
nécessité une seconde
admission en réanimation
dans 'année

n=44
Médiane de réadmission entre réanimation dans I'année g [1 ;2)]
Délai médian en la sortie de réanimation et la nouvelle admission 23 [5; 206]
en réanimation (jours)
Motifs de réadmission en réanimation
Sepsis 19 (43,2%)
Poussée de la maladie 5 (11,4%)
Cause cardiovasculaire 6 (13,6%)
Hémorragie 3 (6,8%)
Autre 11 (25%)

Table 4- Patients ayant nécessité une nouvelle admission en réanimation dans I’année

suivant la sortie de réanimation.
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A coté des réadmissions en réanimation, 90 patients (52,9%) ont justifi¢ une nouvelle

hospitalisation en milieu conventionnel dans I’année suivant le séjour en réanimation. Le

nombre médian de réadmission a I’hdpital était de 2 [1 ; 2] avec un délai médian de 110 [49,25

; 225,75] jours entre la sortie de réanimation et la nouvelle hospitalisation. Le principal motif

de nouvelle hospitalisation était également un sepsis dans 34 cas (37,8%), une poussée de la

maladie dans 20 cas (22,2%), une cause cardiovasculaire dans 7 cas (7,8%), une hospitalisation

pour transfusion dans 7 cas (7,8%) et une hospitalisation pour autre motif dans 22 cas (24,4%)

(Table 5).

Nombre de patients
ayant nécessité une
seconde admission a
I’hopital dans 'année
(n=90)

Médiane de réadmission a I'’hépital dans 'année

Délai médian entre la sortie de réanimation et la nouvelle

admission a I'hépital (jours)

Motifs de réadmission a I'hdpital

Sepsis

Poussée de la maladie
Cause cardiovasculaire
Transfusion

Autre

211 :2]

109,5 [49,25 ;225,75]

34 (37,8%)
20 (22,2%)
7 (7,8%)
7 (7,8%)
22 (24,4%)

Table 5- Patients ayant nécessité une nouvelle admission en hospitalisation

conventionnelle dans I’année suivant la sortie de réanimation.
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5.L'impact du séjour en réanimation sur la
maladie auto-immune

L’évolution de I’activité de la MAI au cours de I’année suivant I’hospitalisation en
réanimation a montré une maladie active a 6 mois et a 12 mois dans 15,3% des cas (26 patients).
La Table 6 montre cette activité en fonction du diagnostic.

Seuls 33 patients (19,4%) ont nécessité une modification de leur traitement de fond dans I’année
apres leur passage en réanimation, justifiée par la survenue d’une nouvelle poussée pour 25
patients et une toxicité médicamenteuse chez 8 patients. Aucune modification de traitement n’a
¢été nécessaire en raison d’une dégradation de I’état général du patient suite au séjour en
réanimation. Les modifications de prise en charge thérapeutique selon le diagnostic se trouvent

dans le Table 7.
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Activité de la maladie a I'admission en réanimation

Activité de la maladie a 6 mois de la prise en charge en réanimation

Activité de la maladie @ 12 mois de la prise en charge en réanimation

Active Rémission sous Rémission sans Active Rémission sous Rémission sans Active Rémission sous Rémission sans

traitement traitement traitement traitement traitement traitement
Lupus (sur 59 36 (61%) 18 (31%) 5 (8%) 9 (15%) 41(69%) 4(6%) 7 (12%) 41 (69%) 5 (8%)
patients) *#
SAPL (sur 24 14 (58%) 7 (29%) 3 (13%) 0 19 (79%) 1(4%) 2 (8%) 18 (75%) 1 (4%)
patients) *
Sclérodermie 21 (40%) 20 (38%) 12 (22%) 12 (22%) 21 (40%) 12 (22%) 9 (17%) 21 (40%) 12 (22%)
systémique (sur 53
patients) *#
Sclérodermie 5 (23%) 10 (45%) 7 (32%) 5 (23%) 10 (45%) 6 (27%) 7 (32%) 8 (36%) 5 (23%)
systémique cutanée
limitée (sur 22
patients) *#
Sclérodermie 15 (60%) 8 (32%) 2 (8%) 6 (24%) 10 (40%) 3 (12%) 2 (8%) 12 (48%) 3 (12%)
systémique diffuse
(sur 25 patients) *#
Vascularites (sur 63 36 (57%) 22 (35%) 5 (8%) 8 (13%) 46 (73%) 4 (6%) 12 (19%) 38 (60%) 5 (8%)

patients) *#

Table 6- Activité de la maladie dans I’année suivant I’admission en réanimation

*données manquantes pour : 5 patients avec un LES a 6mois, 3 patients avec un LES a 12mois, pour 4 patient avec un SAPL a 6mois et 3 patients

avec un SAPL a 12mois, pour 5 patients avec une sclérodermie a 6mois (1 patient avec une ScS cutanée limitée, 3 avec une ScS diffuse, et 1 avec

une ScS non définie) et 7 patients (2 patients avec une ScS cutanée limitée, 5 avec une ScS diffuse) avec une sclérodermie a 12mois, pour 2 patients

avec une Vascularite a 6mois et 4 patients avec uns vascularite a 12 mois

# déces ne permettant pas le recueil des données : 3 patients avec un LES, 4 patients avec une ScS et 3 patients avec une vascularite
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Modification du
traitement de la
maladie au
décours de la
prise en charge
en réanimation

Pour altération Pour toxicité Pour une Pas de
de l'état général poussée de la changement
maladie
Lupus (sur 59 0 4 (7%) 8 (14%) 47 (79%)
patients)
SAPL (sur 24 0 2 (8%) 2 (8%) 20 (84%)
patients)
Sclérodermie 0 4 (8%) 5 (9%) 44 (83%)
systémique (sur
53 patients)
Sclérodermie 0 1(5%) 1(5%) 20 (90%)
systémique
cutanée limitée
(sur 22 patients)
Sclérodermie 0 3 (12%) 5 (20%) 17 (68%)
systémique
diffuse (sur 25
patients)
Vascularites (sur 0 2 (3%) 12 (20%) 49 (77%)

63 patients)

Table 7- Modification et motifs de modification de la prise en charge de 1a maladie auto-
immune dans I’année suivant I’admission en réanimation

6. L’'impact du séjour en réanimation sur
I'autonomie et la santé mentale

Sur les 170 patients ayant survécu a la réanimation, le PS médian est passé de 1 [1; 2] a
I’entrée en réanimation, a 3 [2,3 ; 3] en sortie de réanimation, a 2 [1; 2] a 6 mois de la sortie de
réanimation et a 2 [1; 2] a 12 mois de la sortie de réanimation.

Trente-et-un patients (18,2%) ont présent¢ un syndrome dépressif dans 1’année suivant
I’hospitalisation en réanimation, justifiant une prise en charge spécifique.

L’évolution du performance status a I’entrée et a la sortie de réanimation, a 6 mois et a 12 mois,
I’évolution de I’indice de masse corporelle (IMC) et la survenue d’un syndrome dépressif sont

indiqués selon le diagnostic de MAI dans la Table 8.
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Evolution du PS

Evolution du BMI

Survenue d’un
syndrome dépressif
dans I'année suivant la

Entrée en réanimation Sortie de réanimation 6mois 12 mois Entrée en réanimation 6mois 12 mois prise en charge en
réanimation

Lupus (sur 59 patients) 101;2] 31[2;3] 1,5[1;2] 101;2] 23,2[20;25,7] 22,4119,5;25,3] 22,719 ; 25,4] 13 (22%)
SAPL (sur 24 patients) 10,75 ;2] 31[3;3] 2[1;2] 2[1;2] 24,6 [22,4 ;27,5] 25,4[19,5;28,8] 24,1122,3;27,3] 4 (17%)
Sclérodermie 2[1;2] 31[3;3] 2[2;3] 2[2;25] 23,2[19,3 ;26,9] 22,3[19,4 ;25,6] 21,2[17,9 ;24,5] 14 (26%)
systémique  (sur 53
patients)
Sclérodermie 2[1;2] 31[3;3] 2[1,5;2,75] 2[2;2,5] 25,2120,8 ;28,9] 24,8 21,5 ;28,8] 24,2 19,1 ;27,6] 6 (27%)
systémique cutanée
limitée (sur 22 patients)
Sclérodermie 2[1;2] 31[3;3] 2[1.,9;3] 2[1,75;3] 21,4 [17,3 ;24] 20,7[18,7 ;22,8] 20,7[17,9;21,3] 7 (28%)
systémique diffuse (sur
25 patients)
Vascularites  (sur 63 101:2] 3[2,3:3] 2[1;2] 2[1;2] 24,5 [21,4 ;29,4] 24,3 [20,4 ;30,6] 24,8 20,1 ; 34] 7 (11%)

patients)

Table 8- Evolution du Performans status, de ’indice de masse corporelle et la survenue d’un syndrome dépressif dans ’année suivant

I’admission en réanimation
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Discussion

1.Epidémiologie et représentativité de Ia
population étudiée

Ce travail a eu pour but d’étudier les caractéristiques des patients atteints de MAI en

réanimation et la mortalité associée a leur séjour.

Nous avons choisi de nous limiter a 1’étude du LES, du SAPL, de la ScS et de vascularites
systémiques, d’une part pour garder une certaine homogénéité dans les pathologies traitées et
d’autre part car ces pathologies représentent 1’expertise principale du Centre de Référence
Maladies Auto-Immunes et Systémiques Rares de I’Hopital Cochin. Leur étude sur une période
prolongée de plus de 10 ans nous a permis d’avoir un échantillon de patient relativement

important de patients (221 patients).

Des ¢études antérieures ont ¢tudié les MALI les plus fréquemment rencontrées en réanimation et
montré qu’il s’agissait essentiellement du LES, de la polyarthrite rhumatoide, des vascularites
systémiques, de la ScS, du syndrome de Sjogren, des dermatomyosites et de la sarcoidose
(59,61,63,69,70). Ainsi, nous nous sommes dans ce travail concentrés sur les MAI représentant
une importante problématique en réanimation. Cependant, la répartition des MAI dans notre
population de patients était légerement différente de celle d’études plus anciennes (64,69,71—
74), puisqu’a I’inverse de celles-ci ou le LES et la polyarthrite rhumatoide étaient les maladies
prédominantes, nous avions dans notre population majoritairement des patients atteints de
vascularites systémiques dans 36,7%, des ScS dans 33,5%, des LES dans 32,5% et des SAPL

dans 10,8%.



Concernant les caractéristiques démographiques de notre population d’étude, 1’age
d’admission en réanimation et la prépondérance féminine (66% de femmes dans notre

population) étaient comparables avec celles rapportés dans des études antérieures (58,64).

Le principal motif d’admission en réanimation dans notre travail était une poussée de la
maladie dans 38,9% des cas suivi d’un sepsis dans 33,9% des cas. Ces résultats sont concordant
avec la plupart des données de la littératures (61,75,76) et soulignent I’importance pour un
interniste ou un réanimateur de toujours considérer la possibilité d’une poussée de MAI devant
des manifestations systémique inexpliquées, surtout en cas de défaillance respiratoire et/ou
rénale (77-81). Les dysfonctions d’organes au cours des poussées de MAI peuvent mettre en
jeu le pronostic vital et conduire au déces (82), expliquant pourquoi il est nécessaire de les
diagnostiquer rapidement afin de débuter dans les meilleurs délais une prise en charge

spécifique et/ou la mise en place des techniques de suppléance des organes défaillant (83—85).

Dans certaines études, le sepsis était le motif principal d’admission en réanimation,
possiblement en raison de différences dans la population étudiée. En effet, il a été montré que
chez les patients atteints de LES, le sepsis était la premiére cause d’admission en réanimation,

tandis que le LES ne représente que la 3°™ MAI représentée dans notre travail (68,70,86-89).

Le sepsis est également la premicre cause de déces en réanimation chez les patients atteints de
MALI (8,70,86,90), bien que la mortalité associée au sepsis en réanimation ne semble pas étre

plus important que dans la population générale (91).

Les causes cardiovasculaires ne représentaient que 13,6% des motifs d’admission en
réanimation dans notre population, probablement en raison du jeune age de notre échantillon,
le faible taux de comorbidités associées et possiblement le suivi médical renforcé du fait de la
pathologie sous-jacente. Ces données étaient néanmoins concordantes avec des publications

antérieures (71,92).
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2.Mortalité en réanimation, en hospitalisation et a
un an de sortie de réanimation

Les taux de mortalité en réanimation, en hospitalisation et & un an de la sortie de
réanimation était de 14,9%, 8,1% et 7%, respectivement, avec ainsi une mortalité cumulée a la

sortie d’hospitalisation de 23% et une mortalité cumulée a un an de 28,5%.

La mortalité en réanimation de notre population est proche de la mortalité en réanimation tout

patient confondu dans la réanimation médicale de I’hopital Cochin qui est a 17%.

La mortalité en réanimation était moins importante que celle prédite par les scores de gravité
habituellement utilisés, puisque les scores SOFA et le SAPSII prédisaient une mortalité de
24,6% et 58%, respectivement. En revanche, les taux de mortalité observés en réanimation et
en hospitalisation dans notre étude se rapprochaient de ceux retrouvés par Heijnen et al. qui
retrouvent une mortalité en réanimation a 16% et une mortalité en hospitalisation incluant la
mortalité en réanimation a 34% (93). Faguer et al. ont également retrouvé une mortalité a 30
jours de ’admission en réanimation proche de la nétre a 16% (72). Enfin, Godeau et al. (62)
avaient en revanche retrouvé des taux plus ¢levés de mortalité, mais il s’agit d’une étude plus
ancienne. Ces différences de mortalité peuvent s’expliquer par une meilleure compréhension et

prise en charge des MAI au cours des derniéres décennies.

Enfin, la mortalité a un an observée dans notre population globale était moins élevée que dans
la plupart des études concernant la méme population, avec notamment une mortalité dans le
sepsis chez les patients atteints de LES a 43% a un an(89) ou a 61% a un an pour les patients
atteints de Scs (81). Ce dernier résultat concorde cependant avec la mise en évidence dans notre
travail d’une augmentation du risque de mortalit¢ a un an pour les patients atteints de
sclérodermie systémique, bien que le taux de mortalité de nos patients avec une ScS a un an se

rapproche plutot de 36%.
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Notre de mortalité & un an de la sortie de réanimation se rapproche en revanche de celui décrit
par Anjum Khan S. et al pour les patients avec des vascularites des petits vaisseaux, qui se situe

autour de 29% (94).

Enfin la mortalité a un an de sortie de réanimation de notre groupe de patients semble moins
importante que dans la population générale de patients admis spécifiquement pour sepsis ou
détresse respiratoire (95,96), mais se rapproche voire dépasse la mortalité a un an de sortie de
réanimation des patients admis en réanimation pour toutes causes confondues (67,95). Ceci

s’explique certainement par la fragilité¢ des patients atteints de MAL.

3.Impact sur la consommation de soins

Parmi les patients vivant apres leur séjour en réanimation et sortis de 1’hopital, un quart
(25,9%) va étre a nouveau hospitalisé en réanimation et plus de la moitié (52,9%) va nécessiter
une hospitalisation pour un événement indésirable grave au cours de I’année suivant la sortie
de réanimation. Ces données sont proches des résultats retrouvés par Ranzani et al. qui
retrouvait, dans une population générale admise en réanimation, un taux de nouvelle
hospitalisation de 40% dans 1’année suivant leur séjour initial en réanimation parmi les patients
sortis vivants (67). Notre taux de nouvelle hospitalisation légérement plus élevé peut
s’expliquer par le risque augmenté de sepsis chez nos patients, plus immunodéprimés. Il s’agit
un effet de la premiére cause d’hospitalisation dans 1’année suivant le séjour initial en
réanimation, concernant 37,8% de nos patients, qui était également la principale cause de
réadmission en réanimation dans 43,2% des cas. Mageau et al. trouve néanmoins une proportion
plus faible d’hospitalisation secondaire aprés un séjour en réanimation pour un choc septique
ou non chez les patients atteints de LES, retrouvant par une analyse du PMSI seulement 6,7%
d’hospitalisations non programmeées et 1% de nouvelles admissions en réanimation pour les

patients avec LES admis pour un choc septique, et 5,4% d’hospitalisations non programmées
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et 0,8% de nouvelles admissions en réanimation pour les patients admis pour un autre motif en

réanimation (89).

4.Impact sur la maladie auto-immune

Alors qu’a 1‘admission en réanimation, la MAI était dans un peu plus de la moitié des
cas (53,8%) considérée comme active, I’année suivant la sortie de réanimation €tait marquée
par un meilleur contrdle de la MAI. En effet, 74,7% des patients avaient une maladie stable a 6
mois (dont 85% sous traitement spécifique de la MAI), et 70,6% des patients a 12 mois (dont
83,3% sous traitement spécifique de la maladie). Seulement 19,4% des patients ont nécessité
une modification de leur traitement dans 1’année apres leur sortie de réanimation, dans trois
quarts des cas pour une poussée de la maladie, le quart restant étant pour une toxicité

médicamenteuse.

5.Impact sur la qualité de vie

Nous avons ensuite souhaité analyser le retentissement sur la qualité de vie d’un séjour
en réanimation chez les patients atteints de MAL. Il a été montré qu’un séjour en réanimation
impactait I’autonomie et la qualité de vie des patients (67), avec méme la caractérisation d’un
syndrome, le post-intensive care syndrome (97), pour illustrer I’impact complexe du séjour en
réanimation sur la qualité de vie a long terme des malades. Il a ét¢ montré dans la population
générale I’intérét d’une prise en charge rééducative afin d’améliorer 1’autonomie en sortie de

réanimation.

Dans notre travail, nous avons montré que les patients, méme autonomes a I’admissions avec

un PS médian a 1 [1 ; 2] sortaient affaiblis de réanimation avec un PS médian a 3 [2,3 ; 3] et la
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persistance d’une dégradation de leur autonomie, méme a 1 an de la sortie, avec un PS médian
a6 moiset 12 moisa2[1;2].

Aussi, ’impact du séjour en réanimation n’est pas que physique, et il a déja été établi comme
¢tant un facteur de risque de survenue d’un syndrome dépressif (98). Dans notre étude, un
syndrome dépressif de novo était observée chez 18,2% des malades, soulignant I’importance
de la sensibilisation des médecins spécialistes a la mise en place de mesures rééducative et
d’accompagnement psychologique et/ou psychiatrique de leurs malades a la sortie de

réanimation.

6.Limites de ce travail

Notre travail a néanmoins des limites importantes a souligner. Tout d’abord il s’agit
d’un travail monocentrique réalisé¢ dans un centre de référence pour les maladies auto-immunes
systémiques, ceci pouvant rendre notre population d’étude non représentative de la population

générale de malade avec ces pathologies.

Ensuite, il s’agit d’un travail rétrospectif, impactant la validité des données recueillies. Pour les
séjours les plus anciens, les dossiers médicaux n’étaient pas encore informatisés, et on ne peut
exclure qu’une partie du suivi n’ait pas été disponible. Ceci explique notamment pourquoi nous
avons exclus une proportion importante de patients de notre échantillon final, beaucoup de

données de suivi n’ayant pas été retrouvées.

Notre échantillon n’avait pas de groupe contrdle ce qui ne permet pas de comparer avec la

population générale de ce méme hodpital qui serait la population contrdle la plus adaptée.

Enfin, notre période d’inclusion était longue, ceci s’expliquant par la faible prévalence des

MAL Cette longue période d’inclusion peut avoir eu comme conséquence une prise en charge
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des MAI non homogeéne entre les patients inclus plus récemment de ceux inclus au début de la

période.
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Conclusion

Les MALI sont un groupe de maladies rares, hétérogenes et souvent systémiques. Elles
peuvent se compliquer de poussées graves avec dysfonction d’organe, de sepsis sévere
secondaire a I’immunodépression induite par les traitements ou toute autre complication grave

associée ou non a une comorbidité associée, et conduire le patient en réanimation.

Notre travail a permis de décrire les caractéristiques des patients atteints de LES, de SAPL, de
ScS et de vascularites systémiques pris en charge dans notre centre et admis en réanimation.
Nous avons pu décrire la mortalité associée a ces maladies, en réanimation, en hospitalisation
et 2 un an de la sortie de réanimation pour les patients ayant survécu a leur séjour en

réanimation, et analyser les facteurs de risque associés a cette mortalité précoce et tardive.

La mortalit¢ précoce en réanimation ne semblait pas impactée par les caractéristiques
spécifiques de la MAI ou les traitements spécifiques mais par des facteurs plus généraux tels
que 1’age a I’admission en réanimation, la valeur du score SAPS II, la mise sous ventilation
mécanique et I’épuration extra-rénale. A I’inverse, la mortalité a un an était augmentée chez les
patients atteints de ScS et impactée directement par I’autonomie observée a I’issue du séjour en
réanimation. Au total, sur notre population d’étude, la mortalité en réanimation et a un an du
séjour restait acceptable comparativement a la population générale, voire méme plus faible,
soulignant I’intérét d’une prise en charge multidisciplinaire réanimateur-médecin spécialiste et

la meilleure connaissance de ces maladies.

Un séjour en réanimation n’est pas sans retentissement sur la consommation de soins pour les
malades survivants. Un grand nombre d’hospitalisations non programmeées était observé dans
I’année suivant le sé¢jour en réanimation, de méme qu’une nouvelle admission en réanimation.

Ces hospitalisations semblent impacter 1’état général des malades, les rendant possiblement
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plus susceptibles aux infections ou autres décompensations de leur maladie ou de comorbidités,
avec un retentissement sur le long terme. De méme, le séjour en réanimation engendrait dans

certains cas un syndrome dépressif.

Ainsi, les enjeux de la prise en charge des malades atteints de MAI qui passent en réanimation

sont multiples pour I’interniste et le réanimateur.
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Annexes

Annexe 1: Five factor score (1996)

Prognostic Factors in Polyarteritis Nodosa and
Churg-Strauss Syndrome

Guillevin L et al, Medicine, 1996;75:17-28

Facteurs impactant la survie globale au cours de la PAN
et la GEPA

Protéinurie >1 g/j

Créatinine >140 umol/l -
Atteinte digestive ; | —
Cardiomyopathie |

Atteinte SNC —_

Le score pronostique FFS (Five Factor Score) est nul lorsque tous ces facteurs sont
absents. Le FFS est de 1 lorsqu’un seul des critéres pronostiques est présent. Le FFS est
de 2 lorsque 2 critéres sont présents, etc...

Years
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Annexe 2 : Five factor score révisé (2011)

The Five-Factor Score Revisited

Assessment of Prognoses of Systemic Necrotizing Vasculitides
Based on the French Vasculitis Study Group (FVSG) Cohort

Guillevin L et al, Medicine, 2011;90:19-27

Facteurs impactant la survie globale au cours de la
PAN, GPA, PAM et GEPA

Age > 65 ans R
s 2o o 7 __» Aty tey
Créatininémie > 150 pmol/I s W
Atteinte digestive spécifique £
Cardiomyopathie ]
Absence d’atteinte ORL 3-
—— 2009 FFS =0 (n=571)
(pour GPA/GEPA) o " 5000 FFS a2 (not6d
o 1 2 3 4 5
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Annexe 3 : Liste des codes CIM-10 inclus

Lupus érythémateux systémique et syndrome des anti-phospholipides :

M320
M321
M328
M329
D683
D686
D688

Lupus érythémateux disséminé

Lupus érythémateux disséminé avec atteinte d'organes et d'appareils
Autres formes de lupus érythémateux disséminé

Lupus érythémateux disséminé, sans précision

Troubles hémorragiques dus a des anticoagulants circulants

Autres thrombophilies

Autres anomalies précisées de la coagulation

Sclérodermie systémique :

M340 - Sclérose systémique

M348 - Autres formes de sclérose systémique

M349 - Sclérose systémique, sans précision

M35.9 - Collagénose SAI

Vascularites :

D690 - Purpura rhumatoide

L95 - Vascularite [angéite] limitée a la peau, non classée ailleurs

M300 - Périartérite noueuse

M301 - Périartérite avec atteinte pulmonaire [Churg-Strauss]

M302 - Périartérite juvénile

M303 - Syndrome adéno-cutanéo-muqueux [Kawasaki]

M308 - Autres affections apparentées a la périartérite noueuse

M313 - Granulomatose de Wegener

M314 - Syndrome de la crosse aortique [Takayasu]

M315 - Artérite a cellules géantes avec polymyalgie rhumatismale

M316 - Autres artérites a cellules géantes

M317 - Micropolyanggite microscopique

M318 - Autres vasculopathies nécrosantes précisées

M319 - Vasculopathie nécrosante, sans précision

1776 - Artérite, sans précision

D89.1 - Cryoglobulinémie (Angéite [vascularite] cryoglobulinémiques)
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Annexe 4 : Echelle Performans Status (OMS)

Index de performance (PS) de FOMS

0 Activité normale

1 Activité restreinte : autonome et capable de travaux
|égers durantla journée

2 Activité réduite de 50% : autonome mais incapable de
soutenirun travail

3 Confinéaullit ou surune chaise plus de 50% du temps :
autonomie réduite

4 Confinéaullit en permanence, totalementdépendant
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Titre : Mortalité intra-hospitaliére, a 6 mois et un an des patients atteints de maladies auto-

immunes systémiques apres un séjour en réanimation

Résumé :

Objectif : Evaluer la mortalité en réanimation, 4 I’hopital et a un an aprés la sortie de
réanimation des patients atteints de maladies auto-immunes, dont le lupus érythémateux
systémique, le syndrome des anti-phospholipides, la sclérodermie systémique et les
vascularites ; et identifier les caractéristiques et les facteurs de risques associés a la mortalité
en réanimation et a un an.

Conception : Etude rétrospective, monocentrique a 1’hdpital Cochin.

Patients : Les patients consécutifs, 4gés de plus de 18 ans, avec un diagnostic de maladie auto-
immune connu avant ’admission en réanimation ou diagnostiqué pendant le séjour en
réanimation admis en réanimation de janvier 2007 a aoGt 2018 ont été inclus. Les patients admis
pour sécuriser un acte médical, ou pour une procédure programmée ont été exclus.

Intervention : Aucune.

Mesures et résultats : Un total de 221 patients avec un adge médian de 50 ans [EIQ 29 ; 66] ont
été inclus, principalement des femmes (66%). Les taux de mortalité en réanimation, a I’hopital
apres le sé¢jour en réanimation et a un an de la sortie de réanimation étaient de 14,9%, 23% et
28,5%, respectivement. Parmi les patients sortis vivant de réanimation, les facteurs de risque
associés a la mortalité en réanimation en analyse multivariée par régression logistique étaient
le score SAPS II [OR 1,03 (IC 95%, 1,01-1,06)] et le recours a la ventilation mécanique [OR
7,68 (2,42-29,9)] et a I’épuration extra-rénale [OR 2,88 (1,12-7,54)]. Les facteurs de risque
associés a la mortalité a un an de I’admission en réanimation, chez les patients sortis vivants de
réanimation, étaient le diagnostic de sclérodermie systémique [OR 2,83 (1,18-7,05)], un
antécédent de néoplasie [OR 4,14 (1,44-11,9)] et un Performans status €levé a la sortie de
réanimation [OR 2,33 (1,16-4,87)].

Conclusion : La mortalité en réanimation chez les patients atteints de maladies auto-immunes
est fortement associée aux scores de gravité et pas aux caractéristiques de la maladie auto-
immune. En revanche, la mortalité & un an chez les patients sortis vivants de réanimation était
notamment associée au diagnostic de sclérodermie systémique et a I’autonomie en sortie de
réanimation.

Mots clefs : Réanimation, Mortalité, Maladie auto-immune, Lupus érythémateux systémique,

syndrome des anti-phospholipides, sclérodermie systémique, vascularites, Performans status,
post-réanimation.
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Title: In hospital, and one-year mortality of critically ill autoimmune disease patients after
discharge of the intensive care units

Abstract:

Objectives : To assess outcomes in intensive care, in hospital and at one year after intensive
care unit (ICU) discharge among patients with autoimmune diseases, including systemic lupus
erythematosus, anti-phospholipid syndrome, systemic scleroderma and vasculitis; and to
identify characteristics associated with ICU, in hospital and one-year after ICU discharge
mortalities.

Design: French monocentric, retrospective study

Patients: Consecutive patients aged > 18years, with a diagnosis of autoimmune disease (known
before admission to ICU or diagnosed during the ICU stay) admitted to ICU from January 2007
to August 2018 were included. Patients admitted to secure procedure, or for a scheduled
procedure were excluded.

Intervention: None.

Measurements and results: A total of 221 patients aged 50 years [EIQ 29; 66] were included,
mainly women (66%). The in-ICU, in hospital, and one year after ICU discharge were
respectively, 14.9%, 23% and 28.5%. Among patients discharged alive from ICU, in
multivariate analysis, the risk factors associated with mortality in intensive care were the SAPS
IT score [OR 1.03 (95% CI, 1.01-1.06)], need for mechanical ventilation [OR 7.68 (2.42-29.9)],
or real replacement therapy [OR 2.88 (1.12-7.54)]. The risk factors associated with one year
after discharge mortality, were the diagnosis of systemic sclerosis [OR 2.83 (1.18-7.05)], a
history of neoplasia [OR 4.14 (1.44-11.9)] and an elevated Performans status at the end of
intensive care [OR 2.33 (1.16-4.87)].

Conclusion: In-ICU mortality in patients with autoimmune disease is strongly associated with
severity scores and not with features of the autoimmune disease. On the other hand, one-year
mortality in patients discharged alive from intensive care was notably associated with the
diagnosis of systemic sclerosis and autonomy after discharge from intensive care.

Keywords: Intensive care unit, Mortality, Autoimmune disease, Systemic lupus erythematosus,
anti-phospholipid syndrome, systemic scleroderma, vasculitis, Performans status, post-ICU.
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Titre : Mortalité intra-hospitaliére, a 6 mois et un an des patients atteints de maladies auto-

immunes systémiques apres un séjour en réanimation

Résumé :

Objectif : Evaluer la mortalité en réanimation, 4 I’hopital et a un an aprés la sortie de
réanimation des patients atteints de maladies auto-immunes, dont le lupus érythémateux
systémique, le syndrome des anti-phospholipides, la sclérodermie systémique et les
vascularites ; et identifier les caractéristiques et les facteurs de risques associés a la mortalité
en réanimation et a un an.

Conception : Etude rétrospective, monocentrique a 1’hdpital Cochin.

Patients : Les patients consécutifs, 4gés de plus de 18 ans, avec un diagnostic de maladie auto-
immune connu avant ’admission en réanimation ou diagnostiqué pendant le séjour en
réanimation admis en réanimation de janvier 2007 a aoGt 2018 ont été inclus. Les patients admis
pour sécuriser un acte médical, ou pour une procédure programmée ont été exclus.

Intervention : Aucune.

Mesures et résultats : Un total de 221 patients avec un adge médian de 50 ans [EIQ 29 ; 66] ont
été inclus, principalement des femmes (66%). Les taux de mortalité en réanimation, a I’hopital
apres le sé¢jour en réanimation et a un an de la sortie de réanimation étaient de 14,9%, 23% et
28,5%, respectivement. Parmi les patients sortis vivant de réanimation, les facteurs de risque
associés a la mortalité en réanimation en analyse multivariée par régression logistique étaient
le score SAPS II [OR 1,03 (IC 95%, 1,01-1,06)] et le recours a la ventilation mécanique [OR
7,68 (2,42-29,9)] et a I’épuration extra-rénale [OR 2,88 (1,12-7,54)]. Les facteurs de risque
associés a la mortalité a un an de I’admission en réanimation, chez les patients sortis vivants de
réanimation, étaient le diagnostic de sclérodermie systémique [OR 2,83 (1,18-7,05)], un
antécédent de néoplasie [OR 4,14 (1,44-11,9)] et un Performans status €levé a la sortie de
réanimation [OR 2,33 (1,16-4,87)].

Conclusion : La mortalité en réanimation chez les patients atteints de maladies auto-immunes
est fortement associée aux scores de gravité et pas aux caractéristiques de la maladie auto-
immune. En revanche, la mortalité & un an chez les patients sortis vivants de réanimation était
notamment associée au diagnostic de sclérodermie systémique et a I’autonomie en sortie de
réanimation.

Mots clefs : Réanimation, Mortalité, Maladie auto-immune, Lupus érythémateux systémique,
syndrome des anti-phospholipides, sclérodermie systémique, vascularites, Performans status,
post-réanimation.
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