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Qu’est qu’une Maladie auto-immune?

 Maladies chroniques déclenchées par une perte de tolérance immunologique de 
l’organisme face à ses propres constituants 

 Des effecteurs de l’immunité — anticorps ou cellules — engendrent des lésions 
cellulaires ou tissulaires, responsables des symptômes

 Atteint un organe particulier ou plusieurs organes (maladie systémique)
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Repères épidémiologiques 

 80 maladies décrites : 
fréquence et variété en 
augmentation

 Près de 10% de la population 
des pays industrialisés

 Âge de survenu variable, 
tendance à la baisse (ex : 
Diabète de type 1)
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En France
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Pathologie Prévalence /100 
000

Sex ratio 
(H/F)

Thyroïdite de Hashimoto 1 000 – 1 500 10:1

Maladie de Basedow 500 – 1 500 7:1

Maladie cœliaque 500 – 1 000 2-3:1

Polyarthrite rhumatoïde 300 – 800 4:1

Diabète de type 1 200 – 300 1:1

Sclérose en plaque 50 – 120 3:1

Lupus systémique 40 – 50 9:1

Sclérodermie systémique 15 – 25 4:1

Artérite à cellules géantes 10 – 50 2-3:1

Syndrome de Gougerot-Sjögren 10 – 15 9:1

Cirrhose biliaire primitive 10 – 15 9:1

Maladie d’Addison 10 – 15 2:1

Maladie de Behçet 5 – 10 1:3

Myopathies inflammatoires 6 – 7 1-2:1

Myasthénie 5 3:1

Granulomatose avec polyangéite (Wegener) 2 – 3 0,75:1

Polyangéite microscopique 2 – 3 2:1

Granulomatose éosinophilique avec polyangéite (Churg-
Strauss) 1 0,6:1

Syndrome de Goodpasture <1 1:2

Polychrondrite atrophiante <1 1:1

Données Pr Arnaud Strasbourg
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Prise en charge médicale

 Contrôle des symptômes : 

 Antalgiques, anti-inflammatoires, traitements substitutifs (thyroxine dans l’hypothyroïdie, insuline 
dans le diabète…)

 Contrôle ou inhibition de l’auto-immunité

 Immunosuppresseurs : corticoïdes, Méthotrexate, Ciclosporine…

 Biomédicaments : anti-TNF (Etanercept, Infliximab…), anti-IL6 (Tocillizumab), anti-IL1
(Anakinra)…

 Elimination des auto-anticorps : 

 Plasmaphérèse (Myasthénie, Gillain-Barré), immunoglobulines IV (PTI, Gillain-Barré, Kawasaki)

 Prise en charge non médicamenteuse : kinésithérapie, ergothérapie, éducation 
thérapeutique, diététique, etc.
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Facteurs favorisants la rupture de 
tolérance du soi



Origine multifactorielle
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Facteurs endogènes

Hormones, inflammation 
chronique, microbiote

Facteurs exogènes



Facteurs génétiques 

 Quelques très rares maladies auto-immunes 
ont une origine monogénique 

 Ex : gène AIRE (contrôle de l’auto-immunité 
au niveau du thymus) et syndrome poly-
endocrinien auto-immun

 Rôle prépondérant des polymorphismes 
génétiques

 Polymorphisme HLA

 Polymorphisme non-HLA 

 Ex : gène IRF5 (fonctionnalité des cytokines) 
dans PR, lupus, sclérodermie

15/11/2022
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Allèle Pathologie RR/OR

HLA-B27

Spondylarthrite 
ankylosante

12

Arthrite réactionnelle 14

Uvéite antérieure
réactionnelle

15

HLA-B51 Maladie de Behçet 4

HLA-DR2 Lupus systémique 2-3

HLA-DR3
Gougerot-Sjögren primaire 10

Diabète de type 1 5

Hépatite auto-immune 14

HLA-DR4
Polyarthrite rhumatoïde 4

Diabète de type 1 6

HLA-
DR3+DR4

Diabète de type 1 15

HLA DQ2 
ou HLA 
DQ-8

Maladie cœliaque 7



Facteurs endogènes

 Hormones féminines (estrogènes, prolactine..)

 Pourrait expliquer la prépondérance des MAI chez les 
femmes

 Inflammation chronique

 Microbiote intestinale :

 Maladie de Crohn, Lupus, sclérose en plaque…

 Mécanismes physiopathologiques à élucidés
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Facteurs exogènes

 Nutrition 

 Infections (EBV, CMV…)

 Tabac

 UV

 Médicaments anti-cancéreux « inhibiteurs des points de contrôle immunitaires »

 Expositions environnementales/professionnelles
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Interaction gène-environnement
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Interaction gène-environnement
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Vojdani A, Vojdani E. The Role of Exposomes in the 
Pathophysiology of Autoimmune Diseases I: Toxic 
Chemicals and Food. Pathophysiology. 
2021;28(4):513-543. Published 2021 Dec 18. 
doi:10.3390/pathophysiology28040034

Facteurs 
endogènes 
exogènes

polymorphisme 
génétique

Pas de 
polymorphisme 

génétique

temps

Pas d’auto-immunité

Auto-anticorps

Maladie auto-
immune



Quelques exemples
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Lupus érythémateux 
systémique
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 Groupe des connectivites

 Manifestations cliniques variées 

 Prév = 47/100 000 (30 000 pers. en France)

 90% de femmes 

 > pop. noires, asiatiques, hispaniques

 Auto-anticorps dirigés contre des constituants du 
noyau 

 Ac anti-nucléaires (100%) : diagnostic

 Ac anti-ADN Natif (60-80%) : activité de la maladie

 Ac anti-histone : lupus induit par un médicament 
(10%)

 Autres : Ac anti-sm (10-30%), anti-SSA SSB, anti-RNP 



LES : les symptômes 
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Signes généraux : poussées

Atteinte cutanée muqueuse 75-80%

Atteinte articulaire 60-80%

Atteinte vasculaire :
SAPL : 40%
Raynaud  10-30%

Atteinte rénale 30-40% : déterminant du pronostic
Atteinte neuro 10% : convulsion, AVC (SAPL), neuropathie, troubles cognitifs

………



Sclérodermie 
Systémique17

 sklêros = dur; dermis = peau

 Accumulation de collagène dans les tissus 
conjonctifs : épaississement, perte d’élasticité et 
de fonctionnalité

 5000 à 10 000 malades en France

 1hommes pour 4 femmes; 40-50 ans

 Auto-anticorps anti-nucléaires : 

 Anti-centromères : SSc limitée

 Anti-topoisomérase (anti-Scl70) : SSc diffuse
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SSc - Principaux symptômes
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Atteintes cutanées
•Sclérose cutanée 
•Score de Rodnan (0-51)

•Ulcérations digitales
•Calcifications sous-cutanées

Syndrome de Raynaud
•Présent chez 95% des patients

Atteintes digestives
•RGO
•Diarrhée/constipation
•Dénutrition

Ostéo-articulaire
•Arthralgies
•Syndrome du canal carpien
•Myalgies
•Faiblesse musculaire

Mise en jeu du pronostic vital
•Crise rénale sclérodermique
•Pneumopathie infiltrante diffuse
•Hypertension artérielle pulmonaire
•Atteintes myocardiques et péricardiques



Polyarthrite rhumatoïde19

 Plus fréquent des rhumatismes inflammatoires

 300 000 personnes en France; 1 homme pour 3 
femmes; apparition vers 40 ans

 Origine multifactorielle : 

 polymorphisme HLA DR 

 facteurs favorisants : infections (parodontales, ORL, 
digestives), tabac, hormones féminines, expositions 
environnementales/professionnelles

 Production d’auto-anticorps : 

 Facteur rhumatoïde (auto-Ac anti-IgG)

 Ac anti-CCP (anti-protéines citrullinées) : plus 
spécifiques, corrélés à la sévérité de la maladie
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PR : principaux symptômes
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Atteinte articulaire

Poumons
• Pleurésie
• Fibrose
• Hypertension pulmonaire

Peau
• Nodules rhumatoïdes

Autres 

• Atteintes occulaires (sclérites)
• Néphropathie (amylose AA)
• Augmentation du risque CV
• Anémie chronique

Atteinte extra-articulaire



Maladies Auto-immunes et expositions 
environnementales et professionnelles

Séminaire CCPP Nancy / CARSAT NE - Maladies Auto-immunes et Travail – 15/11/2022

21



Synthèse épidémiologique

Effet certain

•Silice cristalline

•Solvants organiques

•Tabac

Effet possible

•Résines époxy
•Fumées de soudage
•Pesticides
•Poussières métalliques
•Poussières de 

charbon
•Poussières 

inorganiques
•Pollution aérienne
•COVID-19
•UV

?

•Mercure
•Amiante
•Poussières textiles
•Colorants cheveux
•Travail de nuit ou 

posté
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Silice cristalline
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Données : rapport ANSES 2019

Sclérodermie systémique
Lien certain et fort
RR >15
En cas d’exposition, plus de 
formes diffuses, survie plus 
brève, plus d’atteintes 
pulmonaires, plus d’ulcères, 
prédictif d’une diminution CVF

Vascularites à ANCA
Lien possible
RR >1,5

Lupus systémique
Lien certain
RR >2

Polyarthrite rhumatoïde
Lien certain
RR >2



Solvants organiques
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Sclérodermie systémique
Lien certain
OR 2

Surtout solvants aromatiques, 
halogénés (TCE), cétones

Plus de formes diffuses, survie 
plus brève, plus d’atteintes 
pulmonaires, plus d’ulcères 

Sclérose en plaque
Lien possible

Syndrome de 
Gougerot-Sjögren

Lien possible

Vascularites à ANCA
Lien possible
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