
Lupus	néonatal



Résulte	du	passage	transplacentaire	d’autoanticorps	maternels	d’isotype	IgG

• Habituellement	dirigés	contre	le	Ro/SSA (95	%) (1)

• Plus	rarement	contre	le	La/SSB	(1)	

• Encore	plus	rarement	anti-U1-RNP	(2)
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Ro/SSA	>>	La/SSB	>	U1-RNP



• Au	cours	du	LES:
- Prévalence	anticorps	anti-SSA/Ro	=	25 à	30 %	(3)	

- Prévalence	anticorps	anti-SSB/La	=		5 à	15 %	(3)	

ØAnticorps	anti-SSB/La	associés	aux	anticorps	anti-SSA/Ro	dans	99 %	des	cas

ØMais	anticorps	anti-SSA/Ro	souvent	isolés

• Mères	avec	anticorps	anti-SSA/Ro:
à Risque	d’environ 2	%	d’avoir	un	bébé	avec	lupus	néonatal	(4,	5)	

à Risque	augmentant	à	20	%	si	un	premier	enfant	a	été	atteint	(4)
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Manifestation	les	plus	fréquentes:	cutanées	et	cardiaques

Atteinte	cutanée:	

• Concerne	la	moitié	des	enfants	

• Sexe	ratio	F/H	de	3/1	

• Isolée	dans	1/3	des	cas	

• Concernant	la	mère:	

Ø>	50%	des	cas:	mères	asymptomatiques	lors	de	la	découverte	de	la	maladie	chez	leur	
enfant	(6)

ØEn	cas	de	connectivite	maternelle	préalablement	connue
à Le	plus	souvent	connectivite	indifférenciée	++

Plus	rarement:	lupus	ou	syndrome	de	gougerot-Sjögren	primitif	

ØLa	majorité	développeront	les	signes	d’une	connectivite	(lupus,	syndrome	de	Gougerot-
Sjögren,	connectivite	mixte)	dans	les	années	suivantes,	parfois	plusieurs	décennies	plus	tard
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Atteinte	cardiaque:

• Concerne	la	moitié	des	enfants	

• Isolée	dans	la	moitié	des	cas

Atteinte	cutanée	+	cardiaque:

• 10	%	des	enfants	
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Plus	rarement:	atteintes	

ØHématologiques:	thrombopénie,	leuconeutropénie

ØHépatiques:	cholestase

ØNeurologiques:	parésies	spastiques,	méningites	lymphocytaires

ØNéphrologiques
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• Lésions	rarement	présentes	dès	la	naissance

• Apparition	dans	les	premières	semaines	de	vie
à	généralement	dans	les	6	semaines	après	la	naissance

• Favorisée	par	l’exposition	solaire

• Visage:	Erythème	rouge	vif	congestif	en	lunettes

• Visage	et	tronc:	Plaques	érythémato-squameuses,	annulaires	et	polycycliques	
																												à	Similaires	aux	lésions	de	lupus	subaigu	de	l’adulte

• Lésions	fréquemment	hypopigmentées	notamment	sur	peau	noire

Lupus	cutané	néonatal
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Autres	manifesta`ons	décrites	:	

• Lupus	discoïde	sans	hyperkératose	folliculaire	marquée	ni	atrophie

• Erosions	buccales

• Alopécie

• Erup`on	érythémato-squameuse

• Eruption	purpurique

• Eruption	bulleuse

• Eruption	papuleuse	angiomateuse	ou	non

• Lésions	télangiectasiques

• Lésions	livédoïdes

• Panniculite

Lupus	cutané	néonatal
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ØBAV	congénital	(BAVc)	définitif

• Le	plus	souvent	BAV	complet

• Apparaissant	au	deuxième	trimestre	de	la	grossesse
à considéré	comme	une	probable	séquelle	d’une	myocardite	anténatale

• Mortalité	jusqu’à	20%	 (7)

• Nécessité	d’appareillage	(pacemaker)	définitif	dans	50%	des	cas (7)

NB:	Lupus	néonatal	associé	aux	anticorps	anti-U1-RNP:	pas	de	risque	de	BAV

ØPlus	rarement:	Péricardite

Atteinte	cardiaque
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• Plusieurs	poussées	successives	évoluant	sur	des	semaines	ou	mois	

• Puis	disparition	spontanée	autour	du	6ème	mois
à	Involution	parallèle	à	la	décroissance	spontanée	des	anticorps	maternels	transmis	à	
l’enfant

• Risque	de	séquelles:

ØSouvent:	Atrophie	cicatricielle

ØParfois:	
-	Télangiectasies
-	Troubles	pigmentaires	séquellaires

• Risque	de	développer	ultérieurement	un	lupus:	non	connu
à	probablement	plus	élevé	qu’en	l’absence	de	lupus	néonatal

• Pouvant	survenir	dans	l’enfance	ou	l’adolescence

Lupus	cutané	néonatal
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1. Elément	clinique	évocateur	d’un	lupus	néonatal

2. Enfant	dont	l’aîné	avait	développé	un	lupus	néonatal

3. Enfant	de	mère	connue	pour	une	affection	associée	à	la	présence	
d’anticorps	anti-SSA

Quand	suspecter	un	lupus	néonatal	?
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ØBiologie:

• Hémogramme,	plaquettes

• Bilan	hépatique

• Bilan	rénal,	protéinurie

• Anticorps	antinucléaires,	complément

• Anticorps	anti-SSA,	anti-SSB,	anti-U1-RNP

• TCA,	anticorps	antiphospholipides

ØECG	+	ETT

ØBiopsie	cutanée:		peu	utile

Bilan	paraclinique	à	réaliser	en	cas	de	suspicion	de	

lupus	néonatal
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En	l’absence	de BAV

• Pas	de	consensus	sur	le	suivi

• Conseillé:	
- Suivi	régulier	durant	les	neuf	premiers	mois
- Mensuel	pendant	le	premier	trimestre

ØExamen	clinique	complet

ØBilan	biologique	minimal:
- NFS,	plaquettes	
- Bilan	hépatique
- Protéinurie	sur	BU	

+	Contrôle	de	la	décroissance	et	de	la	disparition	
des	anticorps	anti-SSA	(ou	anti-SSB	et	anti-U1-RNP)	
à vers	l’âge	de	3	mois
à puis	à	l’âge	de	9	mois
à Peu	utile	au	delà	

En	présence	d’un BAV

• Surveillance	prolongée

• En	cardiologie	pédiatrique	

• Fonction	de	la	sévérité	du	BAV	et	de	la	nécessité	
d’un	appareillage
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Objectif:	Limiter	le	risque	cicatriciel++	
en	minimisant	les	phénomènes	inflammatoires	locaux	à	la	phase	aiguë	

de	la	maladie

• Photoprotection++
à En	privilégiant	les	moyens	physiques	
+/- emploi	d’antisolaires	(en	particulier	minéraux)	en	complément

ØFormes	très	inflammatoires:

• Dermocorticoides:	Pas	d’études	thérapeutiques	réalisées	dans	ce	domaine

Lupus	cutané	néonatal
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• Cholestase	modérée	

• Anémie	isolée	bien	tolérée

• Autres	cas		

ØCorticothérapie	générale:	prednisolone	(en	bolus)	ou	prednisolone	(2	mg/kg/j) (9)

• Pendant	4	à	6	semaines	à	dose	optimale	
à puis	diminution	progressive	en	fonction	des	paramètres	cliniques	et	biologiques

Atteinte	systémique:	hépatique,	hématologique	ou	rénale

Pas	de	traitement	systématique

Surveillance	étroite

à réévaluation	régulière	de	la	nécessité	d’un	traitement	systémique
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Prise	en	charge	en	milieu	spécialisé

• Indication	d’un	appareillage	définitif	par	pacemaker:	>	50%	des	cas	(7)

• Absence	de	traitement	curatif	en	cas	de	BAVc	constitué

Corticothérapie	générale	anténatale	non	recommandée (8)

à Aucun	effet	sur	la	survie	fœtale	ou	néonatale
àMajoration	des	complications	maternofoetales

• Intérêt	du	dépistage	chez	les	femmes	porteuses	d’anticorps	anti	Ro-SSA

• Suivi	et	naissance	en	milieu	cardiologique	pédiatrique	hautement	spécialisé++

Atteinte	cardiaque
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