
Syndrome des AntiPhospholipides et Atteinte Surrénalienne
SAPAS
Afin de participer à notre étude vous pouvez répondre à la fiche de recueil qui suit, et nous la réadresser par mail : alexandre.sere@chu-poitiers.fr ou mickael.martin@chu-poitiers.fr
Si plusieurs cas, vous pouvez aussi faire ressortir les dossiers et Alexandre SERE viendra les consulter et remplir les CRF sur site

 NOM/Prénom de la personne remplissant cette fiche : …………………………………………
Mail de la personne remplissant cette fiche : …………………………………………………
Critères d'inclusion
	Inclusion si :
· Critère n°1
· AVEC au moins un des critères n°2
	Oui
	Non

	1 Diagnostic de SAPL primaire ou associé (selon les nouveaux critères de classifications en annexe 1)
	☐
	☐

	2 Lésion surrénalienne (unilatérale ou bilatérale) à l'imagerie (quelle que soit le type d'imagerie) : nécrose hémorragique OU hémorragie OU infarctus/ischémie OU atrophie OU élargissement/oedème OU thrombose de la veine surrénale
OU
Insuffisance surrénalienne (selon les critères en annexe 2), avec réalisation d'une imagerie abdominale, mais sans lésion retrouvée
	☐
☐
	☐
☐


Critères d'exclusion
= autre(s) diagnostic(s) responsable(s) de l’insuffisance surrénalienne 
(S'ils n'ont pas été cherchés (non renseigné) vous pouvez continuer de compléter le CRF)

	
	Oui
	Non
	Non renseigné

	Anticorps anti-surrénale
	☐
	☐
	☐

	Traumatisme abdominal dans les 15  jours précédant l’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 à l’ACTH génétique
	☐
	☐
	☐

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

	Thrombopénie induite à l'héparine
	☐
	☐
	☐

	CIVD lors de l'atteinte surrénalienne
	☐
	☐
	☐

	Hémoglobinurie paroxystique nocturne
	☐
	☐
	☐


Caractéristiques générales du ou de la patient(e)
Initiale du NOM :
I__I
   
Initiale du Prénom :
I__I
Mois/Année de naissance :
I__I__I / I__I__I__I__I
Femme : ☐        Homme : ☐
Au moment de la découverte de l'atteinte surrénalienne :
Tabac :
Sevré : ☐
Actif : ☐
Jamais : ☐
Non renseigné : ☐
Risque thrombotique (autre que le SAPL)
Déficit en antithrombine (confirmation génétique non nécessaire) :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Valeur si disponible : ….%      
Déficit en Protéine C (confirmation génétique non nécessaire) :

Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Valeur si disponible : ….%      
Déficit en Protéine S (confirmation génétique non nécessaire) :

Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Valeur si disponible : ….%      
Mutation facteur II :

Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐


Si oui :

Hétérozygote ☐
Homozygote ☐
Mutation facteur V :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐


Si oui :

Hétérozygote ☐
Homozygote ☐
Hétérozygote composite II/V :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Mutation JAK, CALR, ou MPL :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Indice de masse corporelle ≥ 30 kg/m2 :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Contraception oestro-progestative en cours :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Hormonothérapie en cours :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Caractéristiques du SAPL
Date du diagnostic du SAPL (MM/AAAA) : I__I__I / I__I__I__I__I
SAPL primaire ou associé à une autre maladie auto-immune ?
Primaire : ☐

Secondaire (maladie auto-immune définie selon les derniers critères de classification correspondants) : ☐

Non renseigné : ☐


Si associé, précisez :
Lupus érythémateux systémique : ☐


Syndrome de Sjögren : ☐
Polyarthrite rhumatoïde : ☐
Autre(s) : ……………………………………………
SAPL associé à :
Cancer solide : 
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐          
Hémopathie maligne : 
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐          
Auto-anticorps du SAPL (confirmé(s) à 12 semaines) :
ATTENTION. Il existe dans le dosage des anti-cardiolipine et anti-Béta2-GPI, une hétérogénéité des techniques au niveau national. Si la technique utilisée par votre laboratoire est différente de l’ELISA, veuillez indiquer, si la valeur obtenue correspond à un titre fort ou non
	
	Positif
	Négatif
	Non renseigné
	Titre (le plus élevé en ELISA) :
	Titre (hors ELISA)

	Anticoagulant circulant lupique
	☐
	☐
	☐
	Si positif à une seule reprise, cocher ici ☐
	

	IgG anti-cardiolipine
	☐
	☐
	☐
	40-80    ☐ 
> 80 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgM anti-cardiolipine
	☐
	☐
	☐
	40-80     ☐  
> 80 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgG anti-Béta2-GPI
	☐
	☐
	☐
	40-80 ☐
> 80 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgM anti-Beta2-GPI
	☐
	☐
	☐
	40-80   ☐  
> 80 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgM anti-phosphatydilsérine
	☐
	☐
	☐
	43-200 UI ☐ 
> 200 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgG anti-phosphatydilsérine
	☐
	☐
	☐
	30-90 UI ☐ 
> 90 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgM anti-prothrombine
	☐
	☐
	☐
	43-200 UI ☐ 
> 200 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐

	IgG anti-prothrombine
	☐
	☐
	☐
	30-90 UI ☐ 
> 90 UI ☐
	Faible ou modéré ☐   
Fort  ☐
Indéterminé ☐


Profil clinique du SAPL :
Autre(s) manifestation(s) du SAPL avant l’atteinte surrénalienne ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Si oui, préciser : ………………………………………………………………
Apparition de manifestation(s) du SAPL dans les suites de l’atteinte surrénalienne ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Si oui, préciser ci-dessous :
	
	Oui
	Non
	Non Renseigné

	Thrombose veineuse
	
	
	

	Embolie pulmonaire
	☐
	☐
	☐

	Membre(s) inférieur(s)
	☐
	☐
	☐

	Membre(s) supérieur(s)
	☐
	☐
	☐

	Cérébrale
	☐
	☐
	☐

	Splanchnique
	☐
	☐
	☐

	Autre site (préciser : …………………………………………..………..)
	☐
	☐
	☐

	Thrombose artérielle
	
	
	

	Membre(s) inférieur(s)
	☐
	☐
	☐

	Membre(s) supérieur(s)
	☐
	☐
	☐

	Cérébrale
	☐
	☐
	☐

	Coronarienne
	☐
	☐
	☐

	Aortique
	☐
	☐
	☐

	Digestives (cœliaque, mésentérique supérieure/inférieure)
	☐
	☐
	☐

	Autre site (préciser : ……………………………………………………)
	☐
	☐
	☐

	Atteinte microvasculaire
	
	
	

	Livedo racemosa
	☐
	☐
	☐

	Vascularite livedoïde cliniquea
	☐
	☐
	☐

	Vascularite livedoïde prouvée par biopsieb
	☐
	☐
	☐

	Atteinte rénale suspectéec
	☐
	☐
	☐

	Atteinte rénale prouvée par biopsied
	☐
	☐
	☐

	Hémorragie alvéolaire suspectée (clinique + imagerie)
	☐
	☐
	☐

	Hémorragie alvéolaire prouvée (LBA et/ou biopsie)
	☐
	☐
	☐

	Atteinte myocardique à coronaires saines (imagrie et/ou biopsie)
	☐
	☐
	☐

	Atteinte obstétricale
	
	
	

	≥ 3 fausses couches consécutives avant 10 SA) et/ou ≥ 1 fausse couche entre 10 SA et 15 SA + 6 jours
	☐
	☐
	☐

	Mort foetale entre 16 SA et 33 SA + 6 jours hors pré-éclampsie ou insuffisance placentaire
	☐
	☐
	☐

	Pré-éclampise sévère OU insuffisance placentaire sévère avant 34 SA
	☐
	☐
	☐

	Pré-éclampise sévère ET insuffisance placentaire sévère avant 34 SA
	☐
	☐
	☐

	Atteinte valvulaire cardiaque
	
	
	

	Épaississement valvulaire
	☐
	☐
	☐

	Présence de végétation
	☐
	☐
	☐

	Thrombopénie inexpliquée (20-130 G/L)
	☐
	☐
	☐

	Hypertension pulmonaire sans autre cause retrouvée
	☐
	☐
	☐            


aPapules et plaques purpuriques erythémato-violacées douloureuses, évoluant rapidement en bulles ou vésicules hémorragiques (± en ulcères douloureux réticulés, confluent ou géométriques)
bThromboses des petits vaisseaux dermiques et/ou prolifération endothéliale
c1)HTA de novo ou aggravative ; 2)Proteinurie ≥ 0,5 g/24h ou ratio protéinurie/créatininurie ≥ 0,5 mg/mg (50 mg/mmol); 3) insuffisance rénale aigue ; ou 4) hématurie glomérulaire microscopique
d1)Insuffisance rénale aigue vasculaire ou lésions de micro-angiopathie thrombotique glomérulaire (thrombus fibrineux artériolaires ou glomérulaires sans cellules inflammatoires ou dépôts de complexes immuns) ; 2)Insuffisance rénale chronique vasculaire ou lésions glomérulaire associant microthrombi artériels ou artériolaires, occlusions artérielles ou artériolaires fibreuses ou fibrocellulaires, atrophie corticale focale, hyperpalsie intimale fibreuse, ou thrombi glomérulaire organisés/chroniques
L'atteinte surrénalienne est-elle survenue au cours d’un syndrome catastrophique des antiphospholipides (CAPS) certain ou probable (Cf. annexe 3) ?
Oui :  ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐

Caractéristiques de l'atteinte surrénalienne
Date au diagnostic de l'atteinte surrénalienne (MM/AAAA) : I__I__I / I__I__I__I__I
Manifestation(s) clinique(s) de l'atteinte surrénalienne :
Oui :  ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐


Si oui, préciser :
	
	Oui
	Non
	Non renseigné

	Douleur
	☐
	☐
	☐

	Hypotension (PAS ≤ 90 mmHg et/ou PAD ≤ 40 mmHg et/ou 
PAM ≤ 65 mmHg)
	☐
	☐
	☐

	Diarrhée
	☐
	☐
	☐

	Nausées et/ou vomissements et/ou anorexie
	☐
	☐
	☐

	Hypoglycémie
	☐
	☐
	☐

	Confusion/baisse de la vigilance
	☐
	☐
	☐

	Aménorrhée ou perte de libido
	☐
	☐
	☐


Si présence d’une douleur pouvez-vous préciser :
Unilatérale ☐

Bilatérale ☐

Non renseigné ☐
Douleur lombaire ☐

Douleurs des flancs ☐


Douleur thoracique ☐
Douleur sans précision ☐
Délai entre le 1er symptôme/signe d’insuffisance surrénalienne et son diagnostic (en jours) : I__I__I

Non renseigné ☐
Délai entre le diagnostic de SAPL/CAPS et celui de de l’atteinte surrénalienne :
< 2 mois ☐

> 2 mois ☐

Non renseigné ☐
Biologie au diagnostic de l'atteinte surrénalienne :
Hyperéosinophilie :
Oui :☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Hyperkaliémie :
Oui :☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Hyponatrémie :
Oui :☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Acidose métabolique :
Oui :☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Y a-t-il eu une imagerie surrénalienne ?
Oui :☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Si oui, laquelle :
	
	Oui
	Non
	Non renseigné

	Echographie abdominale
	☐
	☐
	☐

	TDM abdominale
	☐
	☐
	☐

	IRM abdominale
	☐
	☐
	☐

	TEP-TDM
	☐
	☐
	☐

	Autre (préciser) : …………………………………..


Type(s) de lésion(s) surrénalienne(s) retrouvée(s) à l'imagerie
Aucune lésion : ☐
Nécrose hémorragique : ☐
Hémorragie : ☐        
Ischémie : ☐


Élargissement/œdème sans plus de précision : ☐
Calcification : ☐        
Thrombose de la veine surrénale : ☐        
Autres : ☐        
Non renseigné : ☐
Si lésion(s), quelle était la localisation ?
Unilatérale gauche : ☐
Unilatérale droite : ☐

Bilatérale : ☐   
Non renseigné : ☐
En cas d'atteinte unilatérale initiale, votre patient a-t-il présenté ultérieurement une atteinte surrénalienne controlatérale ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Des anomalies radiologiques des surrénales sont-elles passées inaperçues sur un premier examen radiologique, alors qu’elles étaient, a posteriori présentes ? (retard diagnostic radiologique) ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Contexte favorisant
Un facteur déclenchant est-il décrit ? (= tout évènement estimé être un facteur provoquant par le(s) praticiens survenu dans le mois précédant l'atteinte surrénalienne)
Oui : ☐
Non : ☐
Si oui, le(s)quel(s) ?
	
	Oui
	Non
	Non renseigné

	Infection
	☐
	☐
	☐

	Chirurgie
	☐
	☐
	☐

	Arrêt des antithrombotiques
	☐
	☐
	☐

	Relais d'un antithrombotique pour un autre
	☐
	☐
	☐

	INR inférieur à la cible
	☐
	☐
	☐

	Notion de mauvaise observance adhésion au traitement des antithrombotiques
	☐
	☐
	☐

	Autre : ……………………………………………………………………………………………………


Le(la) patient(e) était-il(elle) sous antithrombotique au moment de l'atteinte surrénalienne?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐

Si oui, lequel ?

AVK :  ☐
Héparine : ☐
AOD : ☐
Anti-agrégant : ☐
Autre : ☐
Relais anticoagulant : ☐
Si votre patient(e) était sous AVK, quel était son INR au moment de la défaillance surrénalienne ?
INR =
I__I__I,__I

Non renseigné : ☐
Prise en charge et évolution de l’insuffisance surrénalienne
Instauration d’Hydrocortisone ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Instauration de Fludrocortisone ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Nécessité d’apport glucosé parentéral ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Nécessité d’expansion volémique (ex : NaCl 0,9 %) ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Le patient est-il décédé dans le mois suivant le diagnostic d’insuffisance surrénalienne ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Si oui, quelle était la cause retenue du décès ? …………………………………
Aux dernières nouvelles, votre patient(e) est-il(elle) :
Vivant(e) : ☐

Décédé(e) : ☐
si Décès : date  ……...,
quelle était la cause retenue du décès ? …………………………………

Sous hydrocortisone :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐

Sous fludrocortisone :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐

Sous anticoagulant :
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐
Si oui, préciser :
AVK : ☐
Héparine : ☐
AOD : ☐

Anti-agrégants : ☐
Non renseigné : ☐     
Avez-vous répété les test d’insuffisance surrénalienne, test au synacthène ?
Oui : ☐
Non : ☐
Non renseigné : ☐


Si oui : date
Positif (> 18µg/dL ou > 500 nmol/L): ☐        Négatif : ☐       
Si votre patient a été sevré en hormonothérapie substitutive, quelle en était la date ?
I__I__I / I__I__I__I__I  (MM/AAAA)
Merci pour votre temps. 
Dr MARTIN Mickaël, MCU-PH, service de médecine interne du CHU de Poitiers
SERE Alexandre, interne D.E.S médecine interne
Annexe 1 : critères de classification du SAPL
L’étude reprend la nouvelle classification ACR EULAR, « The 2023 ACR/EULAR Antiphospholipid Syndrome Classiﬁcation Criteria »  publiée dans Arthritis and rhmeumatology en octobre 2023
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Annexe 2 : critères diagnostiques d'insuffisance surrénalienne
Les critères diagnostic d’insuffisance surrénalienne utilise les tests et les seuils recommandés par la société francaise d’endocrinologie
· Cortisolémie du matin (dosée entre 7h et 8h) < 5 ug/dL (ou 138 nmol/L).
OU
· Cortisolémie < 18 ug/dL (ou 500 nmol/L) 30 ou 60 minutes après test de stimulation avec 0,25 mg de Synachtène
Annexe 3 : critères de classification du Syndrome catastrophique des antiphospholipides (CAPS)
L’étude reprendre les critères de classification revus en 2016, « 2016 review on catastrophic antiphospholipid syndrome”,  N Costedoat-Chalumeau et al.
1 Atteinte d’au moins 3 organes, systèmes et/ou tissus

2 Développement des symptômes simultanément ou en moins d’une semaine

3 Confirmation anatomopathologique d’une occlusion de petits vaisseaux dans au moins un organe ou tissu

4 Confirmation biologique de la présence d’anticorps antiphospholipides

· Le CAPS est certain si les quatre critères sont réunis

· Le CAPS est probable si :

· Présence des critères 2, 3 et 4, mais atteinte de seulement 2 organes, systèmes ou tissus

· Présence des critères 1, 2 et 3, mais absence de confirmation biologique à au moins 6 semaines d’intervalle, due au décès précoce d’un patient jamais testé pour la présence d’anticorps antiphospholipides avant la survenue du CAPS

· Présence des critères 1, 2 et 4

· Présence des critères 1, 3 et 4, avec développement du 3e événement clinique en plus d’une semaine mais moins d’un mois, en dépit du traitement anticoagulant











