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Résumé

Introduction : La Sclérodermie systémique est une maladie auto-immune rare dont
I’étiologie précise est inconnue. Associée a un dysfonctionnement des cellules immunitaires,

il existe deux principales formes selon 1’extension cutanée, les formes limitées et les formes
diffuses.Les thérapeutiques conventionnelles reposent sur la combinaison de traitements
immunomodulateurs et symptomatiques.

Obijectif : Notre travail vise a décrire les caractéristiques cliniques, para-clinique, et le
profil immunologique de la sclérodermie dans la région d’Oran.

Meéthode : 7 patients sclérodermique ont été inclus dans cette étude rétrospective au
niveau du service de la médecine interne de 1’hopital universitaire "Benzerdjeb" de la wilaya
d’Oran Résultats :85.71 % femmes et 14.29 % hommes ont participé a notre étude, I'age
moyen du diagnostic était de 67 ans (54 a 78 ans). Tous les patients étaient hypertendus. Les
douleurs abdominales eétaient le symptéme le plus fréquent. En ce qui concerne les atteintes de
la scléerodermie, 42.9% des cas souffraient du refluxgastrooesophagien,suivi pardes problémes
respiratoires ainsi que des ulceres (28.6%)

Au total 85.71% des patients présentaient le syndrome de Raynaud. La forme la plus
fréquente de la sclérodermie était la sclérose cutanée a 57.14%, suivi respectivement par la
sclérodermie systémique diffusée a 28.57% et la sclérodermie systémique limitée a14.29%.
Conclusion : un diagnostic précoce, ce qui devrait étre possible grace aux nouveaux criteres de
classification et I’identification des patients sert a éviter de développer une atteinte sévere d’organe,

a l’aide de marqueurs biologiques sériques ou génétiques.

Mots  cle: sclérodermie ; profil clinique ; profile para  clinique.



Abstract

Introduction: Systemic scleroderma is a rare autoimmune disease with a known etiology.
Associated with a dysfunction of the immune cells, there are two main forms according to the
cutaneous extension, the limited forms and the diffuse forms. Conventional therapies are based on the
combination of immunomodulatory and symptomatic treatments.

Objectif: The aim of our study was to describe the clinical, Para-clinical and immunological
profile of scleroderma.

Methods: 7 scleroderma patients were enrolled in the study based on medical records at the
level of the internal medicine department of the "Benzerdjeb" university hospital in the province of
Oran.

Results: 85.71% females patients and 14.29% men patients were included in our study, with
an average age at diagnosis of 67 years and mean age of 67 years (54 to 78 years). All patients were
hypertensive. Abdominal pain was the most frequent symptom. Regarding the scleroderma, 42.9%
suffered from gastro-esophageal reflux, followed by pulmonary problems as well as ulcers (28.6%).

85.71% of patients had Raynaud's syndrome. The most common form of scleroderma was
cutaneous sclerosis (57.14%), followed respectively by diffuse systemic sclerosis (28.57%) and
limited systemic sclerosis (14.29%).

Conclusion: early diagnosis, which should be possible thanks to the new classification criteria
and the identification of patients, serves to prevent the development of severe organ damage, using

serum or genetic markers.

Key words: scléroderma; clinical profile; para-clinical profile
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Introduction

La premiére description date de 1753 par Curzio de Naples. Toutefois, ce n’est qu’en 1847
que Jin trac a introduit le terme actuel de sclérodermie aprés avoir reconnu cette maladie comme
étant un probléme de peau.[1]

C’est une maladie auto-immune de cause encore inconnue qui présente quatre principales
anomalies : déréglement du systéme immunitaire, inflammation, atteinte micro-vasculaire et fibrose.
Diagnostiquée chez des milliers de personnes sur notre planéte.

Généralement la sclérodermie est subdivisée en deux grands groupes, la sclérodermie
localisée et la sclérodermie systémique. [1]

Les premiers symptémes apparaissent le plus souvent au début de la quarantaine, mais
peuvent aussi survenir chez des enfants et des personnes de tout age. Les symptomes de la
sclérodermie varient grandement d’une personne a 1’autre, si bien que les patients ne développent
pas forcément toutes les complications de lamaladie.[2]

Les manifestations de la maladie peuvent étre visibles, comme c’est le cas lorsque la peau est
affectée ou elles peuvent étre invisibles, comme lorsque des organes interne sont touchés.

Elle se caractérise par une surproduction de collagene et une atteinte des vaisseaux sanguins
qui provogue une cicatrisation excessive au sein de déférents organes. Ce désequilibre provoque un
durcissement de la peau (fibrose) et une altération des organes touchés. De plus, dans la plupart des
cas, la sclérodermie limite la motricité et la dextérité des personnes atteintes et cause de grandes
souffrances physiques et psychologiques puisqu’elle modifie défavorablement leurapparence.[2]

Notre travail vise a décrire les caractéristiques cliniques, para-clinique, profile para-clinique

et le profil  immunologique de la sclérodermie dans la région  d’Oran.
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Sclérodermie

1 Définition

La sclérodermie est une maladie caractérisée avant tout par le durcissement de la peau
(scléro signifie dur en grec, et dermis, peau). Il existe plusieurs formes de sclérodermie :soit la
maladie ne touche que certains endroits de la peau (elle est localisée), soit elle n’est pas circonscrite
et atteint également les organes internes, comme le tube digestif, le coeur, les poumons, les reins, 1es
muscles, etc., qui subissent un durcissement similaire a celui de la peau. Dans ce cas on parle de
sclérodermie généralisée ou systémique, qui est une maladie chronique pouvant avoir des
conséquences graves. Il existe donc d’importantes variations dans le degré de sévérité et dans la

vitesse d’évolution de la maladie [3]

2 Epidémiologie :

La SCS touche avec préedilection les femmes (3 a 8 femmes pour 1 homme). Il existe un pic
de fréquence entre 45 et 64 ans.

Chez I’enfant, la Sclérodermie systémique est extrémement rare et représente moins de 5%
de I’ensemble des SCS. Une étude anglaise évalue son incidence a 0,27 par million d’enfants, avec
un sexe ratio H : F de 3,6 [4]

La prévalence (nombre des cas dans une population donnée a un moment précis) de la

maladie varie selon les études entre 1 cas sur 1300 personnes a 1 cas sur 5000. [4]

3 Classification :

On divise en général la sclérodermie en deux grands groupes, la sclérodermie localisée et la
sclérodermie systémique. A noter que I'évolution tardive de certaines sclérodermies localisées vers
une forme systémique est possible.

La sclérodermie cutanée localisée :
e Sclérodermie en plague ou « Morphées».
e Sclérodermie en goultte.
e Sclérodermie en plaques multiples.

e Sclérodermie linéaire.
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La sclérodermie systémique:
e Lasclérodermie systémique limitée (CREST)

e La Sclérodermie systémique diffuse [5].

3.1 Criteres declassification

Dans les travaux scientifiques de recherche, des critéres de classification sont utilisés pour
uniformiser la définition de la sclérodermie systémique (Tableaul.l), critéres de classification émis
en 2013 par I’American College of Rheumatology et 'European League Against Rheumatism) [6]

Les patients ayant un score d’au moins neuf points sont ainsi classifi€és comme ayant une
sclérodermie systémique. Par contre, un diagnostic de sclérodermie (souvent précoce) peut étre posé

chez un patient ne remplissant pas les critéres de classification. [6]

Tableau 1 : Les Critéres de classification de la sclérodermie systémique, émis en 2013 par
I’ American College of Rheumatology (ACR) et I’European League against Rheumatism(EULAR)

[6]
Criteres Points
Epaississement cutané des doigts jusqu’au dos des mains 9
Doigts boudinés ou 2
Sclérodactylie (épaississement cutane des doigts) 4
Ulcére au bout des doigts ou 2
Cicatrice d’ulcere au bout des doigts 3
Télangiectasies 2
Anomalies des capillaires a la base des ongles 2
Hypertension artérielle pulmonaire ou 2
Maladie pulmonaire interstitielle 5
Phénomeéne de Raynaud 3
Auto-anticorps spécifigues a la sclérodermie (anti-centromere, 3

antitopoisomeérase I, anti-RNA polymérase 111)
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4 Etiologie
4.1 Aspectgénétique :
4.1.1 Est-ellehéritée ?
Non, il n'y a aucune preuve d'un lien génétique pour la sclérodermie a ce jour, bien qu'il y ait

quelques rapports de la maladie dans les familles [7].

4.1.2 Est-ce contagieux ?

Non, certaines infections peuvent déclencher le processus de la maladie mais la condition
lui- méme n'est pas contagieuse et les personnes affectées n'ont pas besoin d'étre isolés des autres
[7].

4.1.3 Peut-elle étre évitée?
Il n'y a aucune prévention connue pour cette condition. Cela signifie qu’un patient n'aurait

rien pu faire pour empécher la maladie [7].

4.1.4 Quels sont les risques de transmission aux enfants et autres membres de

la famille ?
Certains génes peuvent prédisposer a la sclérodermie, c’est-a-dire que les personnes
possédant ces genes sont plus susceptibles que les autres de développer la maladie. Cependant, cette
maladie n’est pas transmise directement des parents aux enfants. Ce n’est donc pas une maladie

génétique a proprement parler [8].
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Manifestations de la sclérodermie

1 Manifestation :

Les manifestations de la sclérodermie différent beaucoup d’une personne a I’autre. Il existe
plusieurs formes de la maladie : une forme « localisée », touchant uniquement la peau, et une
forme généralisée (systémique), affectant non seulement la peau, mais aussi certains organes
internes. De maniere générale, les symptémes les plus courants de la sclérodermie sont un
phénomeéne de Raynaud (trouble de la circulation sanguine au niveau des doigts, voir plus loin),
un durcissement de la peau des doigts (Sclérodactylie) et du visage. La sévérité de la maladie
dépend de ’ampleur de I’atteinte et des organes touchés (cceur, poumons, reins, systeme digestif...)
[9]

1.1 Comment se manifeste I’atteinte des vaisseaux sanguins ?
e Par le phénoméne de Raynaud

e Par 'ulcération digitale : Qui est une plaie qui se forme principalement aux doigts.
Les ulceres sont douloureux et difficiles a guérir. Dans les formes les plus graves, la

nécrose (mort des tissus) et ’amputation peuvent survenir. [10]

2 Types d’ulceres digitaux liés a la sclérodermie :

Les ulceres digitaux sont a prendre au sérieux, car ils sont douloureux, génent les activités

quotidiennes et ont tendance a réapparaitre (Figurel). [11]

IL EXISTE 3 TYPES D’ULCERES:

SUR

ISCHEMIQUE MECANIQUE CALCINOSE

Un defaut de la - Des traumatismes La calcinose
circulation du sang désigne un depdt
de calcium sous

la peau

- La sécheresse
de la peau

- Les déformations
de la main

Figure 1 : Les types d’ulcération [11]
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3 Les formes de la sclérodermie :

3.1 Lasclérodermie cutanéelocalisée

C’est la forme la moins grave de la maladie. L’atteinte est limitée a la peau. La sclérodermie
localisée peut se développer en plaques (Morphées), ou en larges bandes (sclérodermie linéaire).

La maladie débute par I’apparition de zones (plaques ou bandes) de peau dure et séche
(Figure2), sur les mains, les bras, le visage, ou les jambes...Les « Morphées » se caractérisent par
I’apparition de plaques rondes ou ovales sur la peau pouvant siéger n’importe ou sur le corps. Elles
sont de taille variable, souvent blanches, « nacrées », et entourées d’un halo de couleur rouge
violacée.La peau est plus ou moins durcie, ne se plisse pas facilement et semble adhérer aux muscles
sous-jacents. Les poils (ou cheveux) situés sur la plaque disparaissent, la sensibilité est diminuée.
Certains malades présentent plutét de nombreuses taches brillantes, assez petites, sur le cou et le

décolleté (sclérodermie en gouttes). [12]

Figure 2 : Exemple de taches caractéristique de la sclérodermie en plaques Le centre de la
tache est blanc nacreé brillant et dur et entouré par un halo rose typique. [13]

La sclérodermie en bandes (linéaire) se manifeste quant a elle par des bandes de peau
épaissie et dure, surtout au niveau du visage (souvent sur le front et le cuir chevelu), du thorax, des
bras et des jambes. La peau durcie ne peut pas étre pincée. Les lésions ont parfois une forme
caracteristique allongée et creusée en « coup de sabre » (Figure 3). Dans certains cas, la maladie
s’étend plus profondément jusqu’aux muscles (voire jusqu’aux os) situés juste sous la bande de
peau durcie. Ceci peut entrainer des complications, et notamment des troubles de la croissance ou
une diminution du volume des muscles du membre atteint (atrophie musculaire), des problémes
pour effectuer certains mouvements ou encore I’augmentation de volume de I’os sur toute la
longueur du membre atteint. La sclérodermie en bandes atteint surtout les enfants. Généralement,
dans la sclérodermie localisée, le durcissement de la peau cesse dans les deux ans suivant le début
de la maladie, et les lésions ne s’étendent pas a d’autres parties du corps. Cependant, la maladie peut
parfois durer plusieurs années, et certaines plaques peuvent devenir plus marquées (foncées ou

claires) méme apres la fin de I’inflammation [14]



Manifestations de la sclérodermie

Figure 3 : Sclérodermie en bande (Linéaire) [14]

3.2 Lasclérodermie systémique :

3.2.1 Sclérodermie systémique limitée ou CREST :

Cette forme particuliere de sclérodermie, aussi appelée syndrome CREST, correspond a une
atteinte des mains accompagnée d’autres signes caractéristiques. En effet, les initiales CREST
désignent cing symptémes souvent présents dans cette forme de sclérodermie : la Calcinose, le
phénomene de Raynaud, le dysfonctionnement cesophagien, la Sclérodactylie et la télangiectasie.

Ces cing signes ne sont pas forcément tous présents [15]

3.2.1.1 Signification de CREST :

C : La Calcinose se caractérise par la formation de petits dépdts de calcium blanchatres

(Dépéts calciques) sous la peau (Figure 4).

On les trouve le plus souvent au niveau des doigts, des coudes et des genoux, mais ils
peuvent apparaitre n’importe ou dans le corps. Ils peuvent n’étre visibles qu’a la radiographie, mais
peuvent également grossir et se sentir ou se voir sous la peau. Les dépots calciques peuvent étre
source d’inflammation, rendant la zone concernée enflée, rouge et douloureuse. Dans certains cas
les dépdts s’infectent, notamment lorsqu’ils percent la peau (et laissent s’échapper une substance
blanchatre), ce qui cause un ulcére persistant. La cause de la formation de la Calcinose n’est pas

encore connait. [16]
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Figure 4 :Image d’une main atteinte de la Calcinose [17]

R : Le phénomene de Raynaud apparait souvent plusieurs années avant les autres

symptomes.
Les « crises » peuvent durer de quelques minutes a quelques heures et ont tendance a

s’aggraver avec le temps (Figure 5/6)[16]

Figure 5 : Image des doigts pales a cause des Spasmes vasculaires [18]
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Figure 6 : syndrome de Raynaud avec spasme des doigts et phase ischémique
notamment du majeur(A), puis aggravation des troubles vasculaires avec nécrose digitale et
Gangrene (B).Lésions déformantes sévere intégrant une sclérose cutanée majeure et des
déformations articulaires(C) avec aspect évocateur de rétraction digitale(D)[18]

E : Le dysfonctionnement cesophagien survient lorsque la sclérodermie affecte 1’cesophage,

(Figure 7) le conduit qui transporte les aliments de la bouche a 1’estomac. Normalement, les
aliments descendent vers I’estomac grace a des contractions réguliéres et « automatiques » des
muscles de 1’cesophage. La sclérodermie, en altérant le fonctionnement de ces muscles, provoque
des difficultés et une géne a avaler, parfois douloureuse (dysphagie). Par ailleurs, certaines
personnes se sentent ballonnées ou ont des nausées aprés avoir mangé. L’altération des muscles de
I’cesophage provoque également un reflux gastro-cesophagien, c’est-a-dire le retour dans
I’cesophage du contenu acide de 1’estomac, qui entraine, apres les repas, des brilures avec parfois

des régurgitations [19].

@ Normal ® Reflux Gastrique
Oesophage — =1
a © ®
Sphincter mal
Sphincter ‘ I fermé laissant v '[
fermé ——= passer le reflux
’ ’

Estomac J

h = »

Figure 7 : Le dysfonctionnement cesophagien [20]
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S : La Sclérodactylie (durcissement de la peau des doigts) (Figure 8) cet épaississement

cutané ne touche que la peau des mains, et parfois celle des orteils, du visage et du cou. [16].

Figure 8 : Durcissement de la peau des doigts [21]

T : Les télangiectasies sont des dilatations de certains petits vaisseaux sanguins, se

traduisant par de fines lignes (ou taches) rouges (Figure 9), parfois violettes, d’une longueur allant
de quelques millimétres a quelques centimétres apparaissant a la surface de la peau . Les
télangiectasies affectent le plus souvent les mains, le visage, et les lévres. Elles sont présentes chez

la majorité des personnes atteintes de sclérodermie, et plus particulierement du syndrome CREST

[16].
T — TT——

Figure 9 : Télangiectasie sur la paume de la main d’une personne atteinte de la
sclérodermie [22].

10
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3.2.2 Sclérodermie systémique diffuse ou sclérose systémique:

Cette forme de sclérodermie est la plus sévere, puisqu’elle atteint généralement plusieurs
organes internes. Cependant, la majorité des malades ne présente pas tous les symptomes, la
sclérose systémique diffuse apparait rapidement (quelques mois) aprés le début du syndrome de
Raynaud. Le durcissement de la peau concerne d’abord les doigts et le visage, comme pour la forme
limitée, mais il se généralise ensuite a I’ensemble du corps. L’altération de la peau peut évoluer trés
vite, mais sa sévérité varie fortement d’une personne a 1’autre. Elle s’accompagne le plus souvent de
I’atteinte d’autres organes, dont le systeme digestif, les reins, le cceur, les poumons... [23]

3.3 Les différents organes atteints :

3.3.1 Atteinte de la bouche :

En raison du durcissement de la peau du visage, I’ouverture de la bouche est limitée chez de
nombreux malades (Figurel0), ce qui peut rendre 1’alimentation et les soins dentaires difficiles. Par
ailleurs, les personnes atteintes de sclérodermie systemique se plaignent souvent de sécheresse
buccale, ce qui géne la mastication ou la déglutition, et provoque parfois des brilures de la langue

et des gencives. En raison de I’atteinte des os, les dents se déchaussent facilement [23].

Figure 10 : Image d’une patiente atteinte de la sclérodermie au niveau de la bouche [24]

3.3.2 Atteinte osseuse et articulaire :

La sclérodermie se manifeste fréquemment par des douleurs aux articulations de type
rhumatismes (arthrite), atteignant surtout les poignets, les mains, les genoux et les chevilles (Figure
11). Les articulations perdent leur souplesse et les douleurs peuvent étre trés invalidantes. De plus,
des Calcinoses surviennent chez un quart des malades ,qui peuvent se développer autour des
articulations, en particulier au niveau des doigts, coudes et chevilles, les déformer et géner

considérablement les mouvements. Ces Calcinoses peuvent s ulcérer et s’infecter, justifiant parfois

11
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une intervention chirurgicale .Les Iésions de la peau au niveau des doigts (dues a la Sclérodactylie
et au phénoméne de Raynaud) atteignent fréquemment les os de I’extrémité des doigts (derniéres
phalanges), aboutissant parfois & une destruction osseuse des extrémités (acro-ostéolyse). Dans
certains cas, les doigts s’effilent et les derni¢res phalanges se résorbent, pouvant méme disparaitre

entierement, comme si I’extrémité des doigts avait été mutilée [23]

Figure 11 : Sclérodermie au niveau des os (dossier d’une malade)

3.3.3 Atteinte musculaire:

Elle est présente chez beaucoup de personnes atteintes de sclérodermie systémique. Cette
atteinte se traduit par des douleurs musculaires, des crampes, et éventuellement une faiblesse des
muscles des épaules, des bras, des fesses et des cuisses (Figure 12). Les tendons, en
particulier au niveau du genou, peuvent également étre atteints, ce qui provoque des tendinites
(inflammations) douloureuses et parfois des bruits caractéristiques dans les articulations

(crissements) [25]

Figure 12 : Douleurs musculaire (inflammations et crampes) [26]

12
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3.3.4 Atteinte cardiovasculaire :

La sclérodermie systémique touche souvent le ceeur, en perturbant son irrigation sanguine et
en y entrainant une fibrose, ce qui géne les battements (contractions) cardiaques. L’atteinte du
muscle cardiaque lui-méme (myocarde) est appelée « myocardiopathie sclérodermique ». Dans
beaucoup de cas, I’atteinte cardiaque, tout comme I’atteinte rénale, n’entraine pas de symptomes
particuliers. Lorsqu’il y a des symptomes, il s’agit principalement d’un essoufflement pendant
I’effort, de palpitations (troubles du rythme cardiaque ou arythmie) ou d’une sensation d’oppression
au niveau du thorax. Certains malades souffrent de péricardite (inflammation de la membrane
enveloppant le cceur, le péricarde), se manifestant par une douleur thoracique qui augmente lors de
I’inspiration (rendant la respiration difficile) et lorsque la personne est couchée sur le dos. La
conséquence majeure de I’atteinte cardiaque séveére est une insuffisance cardiaque (réduction de la
capacité du cceur a pomper le sang) s’associant a une augmentation de pression sanguine a

I’intérieur des vaisseaux des poumons. [23]

3.3.5 Les Atteintes pulmonaires :

Il est difficile d’estimer la proportion exacte de malades ayant une atteinte pulmonaire car
elle n’entraine pas systématiquement de symptomes. Cela étant, elle est tres fréquente en cas de
sclérodermie systémique diffuse : on pense qu’elle concerne jusqu’a 70 % des personnes.

Ils surviennent dans les 4 a 6 ans suivant le début de la sclérodermie, et sont liés a
I’inflammation puis a 1’épaississement du tissu pulmonaire qui compromet la respiration. En cas
d’évolution vers une fibrose pulmonaire étendue (transformation généralisée du tissu pulmonaire en

tissu fibreux) (Figure 13), la respiration est difficile (dyspnée) [27]

13

Figure 13 : Imagerie Thoracique d’une I€sion pulmonaire, dilatation des cavités
cardiaques droites dans le cadre d’une hypertension pulmonaire [27].
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3.3.6 Atteinte Rénal :

Environ la moitié des personnes atteintes présente un probleme rénal, et cette atteinte est
minime et/ou n’entraine aucun symptome. En effet, I’atteinte rénale n’est souvent détectable que
par des analyses d’urine, ’anomalie la plus fréquente étant un exceés de protéines dans les urines
(protéinurie) ou la présence de sang en quantité microscopique (invisible a I’ceil nu). Si elle est
souvent sans gravité, elle peut toutefois évoluer vers une atteinte plus sérieuse. Dans d’autres cas,
’atteinte rénale peut étre découverte suite a une hypertension artérielle (¢lévation de la pression
sanguine) ou a I’élévation d’une protéine dans le sang (créatinine sanguine, dont le dosage est
effectué régulierement). Dans les formes plus séveres, cette atteinte des reins peut entrainer la perte
de la fonction rénale (insuffisance rénale), empéchant le maintien de 1’équilibre interne de
I’organisme. Dans certains cas, I’insuffisance rénale survient trés brutalement lors d’une « Crise
rénale sclérodermique ». Cette crise apparait chez 5 a 10 % des malades atteints de sclérodermie
[28].

3.3.7 Autres atteintes :

La sécheresse de la bouche est la plus courante, mais certains malades souffrent également
de sécheresse des yeux, du nez ou du vagin, ce qui est source d’inconfort ou de douleurs. Ceci se
produit lorsque les glandes sécrétant les fluides (salive, larmes, etc...) sont touchées par la maladie.
On parle alors de « syndrome sec » associé a la sclérodermie. La sécheresse oculaire provoque des
picotements, une sensation de sable dans I’ceil, la survenue de conjonctivites... |l peut également y
avoir une diminution des sécréetions normales des bronches (dans les poumons), du nez, de la gorge,
ce qui peut occasionner des douleurs, un enrouement ou des infections [28].

Dans de rares cas, il existe une atteinte neurologique, dont la forme la plus fréquente est
I’atteinte du nerf trijumeau. Ce nerf joue un role crucial dans la mastication et dans la sensibilité de
la peau du visage. Lorsqu’il est atteint, les malades ressentent des picotements, des
engourdissements et parfois des douleurs (sensation de coupure ou de déchirement) dans le visage.
Des troubles de la mastication et du goQt peuvent survenir. Les autres atteintes du systéme nerveux
sont rares, mais des troubles de la concentration, du langage ou de la mémoire sont possibles, tout
comme une atteinte de ’audition et de 1’équilibre. Enfin, dans de rares cas, le foie peut étre atteint,
ce qui cause une « cirrhose biliaire primitive ». Les symptomes associés a cette atteinte sont
habituellement discrets, mais parfois, dans les formes évoluées, des démangeaisons peuvent
survenir, suivies de 1’apparition d’une jaunisse (ou ictére, c’est-a-dire une coloration jaune de la

peau) [23].
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3.3.8 L’hypertension pulmonaire

Les personnes atteintes de sclérodermie sont a haut risque de développer de I"'HTAP en
fonction de plusieurs mécanismes. Les causes de cette maladie sont également multiples. L'HTAP
peut résulter des mémes procédés qui endommagent les petits vaisseaux assurant la circulation
systémique des personnes atteintes de sclérodermie. Lorsque les cellules tapissant I’intérieur des
vaisseaux sanguins, appelées cellules endothéliales, sont endommagées, du tissu conjonctif se
dépose de facon excessive sur la face interne des parois vasculaires. Le muscle responsable de la
constriction du vaisseau sanguin peut alors prendre de ’expansion et rétrécir leur calibre. Certains
patients sclérodermique peuvent également étre atteints d’HTAP s’ils présentent des dommages
(fibrose) au niveau des poumons. Cette condition réduit le taux d’oxygene dans le sang, ce qui peut

entrainer une élévation soudaine de la pression dans les artéres pulmonaires. [29]

4 Les symptomes associés a I’hypertension pulmonaire :

La plupart des personnes atteintes d’HTAP légére ne présentent aucun symptéme. Les
personnes atteintes des formes modérée et sévere de I’hypertension pulmonaire présentent des
symptomes comme un essoufflement a ’effort (dyspnée). L’HT AP se manifeste également par des
douleurs anormales a la poitrine et par des signes précurseurs d’insuffisance cardiaque droite, Soit
une aggravation de I’essoufflement et une enflure des pieds et des jambes. Certaines personnes
peuvent aussi présenter des symptébmes comme une toux, des étourdissements ou des

évanouissements, des palpitations (battements de cceur rapides) ou de ’enflure [29]. (Figure 14)
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Manifestations de la sclérodermie
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Figure 14 : les symptdmes et les manifestations de la sclérodermie
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Physiopathologie de la sclérodermie

1 Physiopathologie :

En premier lieu, la SCS est due a des anomalies du tissu conjonctif, c’est-a-dire le tissu
soutenant et protégeant la structure des organes. L’architecture de ce tissu de soutien est primordiale
et dépend d’un équilibre entre les différentes cellules et protéines entrant dans sa composition. Dans
le cas de la SCS, I’architecture du tissu conjonctif est perturbée par une accumulation de fibres de
collagene. Le collagene est une protéine présente a 1’état normal dans de nombreux tissus (peau, os,
tendons) et impliquée dans les processus de cicatrisation. Sa production en excés conduit & une
perte de la déformabilité des organes (ou fibrose) : de la peau, de la paroi des vaisseaux, des
poumons, entrainant une perte d’élasticité et altérant la fonction d’échange gazeux (Figure 15) [30].

Cette « cicatrisation excessive » est la conséquence d’une réaction inflammatoire inadaptée
de ces tissus. En effet, il existe une activation anormale du systeme immunitaire qui se dirige vis- a-
vis de composants de I’organisme, expliquant I’altération de certains tissus. Lorsque les cellules
immunitaires s’attaquent a leur propre organisme, on parle de réaction auto-immune. Au cours de la
SCS, il existe une réaction auto-immune, identifiée par la mise en évidence dans le sérum des
patients sclérodermique d’anticorps dirigés contre des antigénes constituant le noyau des cellules
[31].

Les causes de cette auto-immunité ne sont pas connues, elles pourraient survenir sur un
terrain génétique particulier et étre favorisées par des facteurs de I’environnement. Ainsi, la silice et
certaines substances chimiques (solvants, hydrocarbures...) ont été reconnues comme responsables
du déclenchement de la SCS [32]
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Figure 15 : Physiopathologie de la sclérodermie

(L’activation fibroblastique qui conduit a la fibrose caractéristique de la SCS résulte de
lésions micro vasculaires avec agression endothéliale accompagnée d’une réaction inflammatoire et

immunitaire dérégulée) [33]
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Physiopathologie de la sclérodermie

1.1 Synthése physiopathologique:
L’activation fibroblastique qui conduit a la fibrose caractéristique de la SCS résulte de
Iésions micro vasculaires avec agression endothéliale accompagnée d’une réaction inflammatoire et

immunitaire dérégulée.

Etape 1. Activation endothéliale, perméabilité, expression de molécules d’adhésion et dépot
de plaquettes conduisent a la synthese de vasomodulateurs, de cytokines, de facteurs de croissance
et de chimiokines.

Etape 2. Différentes cellules inflammatoires et immunitaires sont recrutées et activées. Elles
produisent de I’interféron de type 1, des cytokines, de I’interleukine 6, des facteurs de croissance et
des autos anticorps.

Etape 3.Les fibroblastes sont activés par ces stimulus, produisent de la matrice de fagon
dérégulée, se différencient en myofibroblastes qui entretiennent le processus avec une matrice
désorganisée, des troubles métaboliques en réponse au stress mécanique et a 1’hypoxie, une
production d’espéces réactives de ’oxygene et de facteurs de croissance conduisant au remodelage

vasculaire et a la fibrose tissulaire [33].
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Diagnostique de la sclérodermie

1 Diagnostique :
Le diagnostic de la sclérodermie est généralement basé sur une combinaison de symptémes

et signes typiques de la sclérodermie soit :

1.1 Epaississement de la peau des doigts:
L’épaississement de la peau des doigts, particuliérement lorsqu’elle s’étend jusqu’au dos de
la main, ou le gonflement des doigts avec un aspect boudiné dans les phases plus précoces,

représentent des signes caractéristiques de la sclérodermie systémique [6].

1.2 Auto anticorps:

La sclérodermie est une maladie auto-immune, donc une maladie dans laquelle le systéme
immunitaire devient dysfonctionnel et s’attaque aux cellules du soi. Une empreinte de cette auto-
immunité se mesure dans le sang sous forme d’auto anticorps, ou d’anticorps contre le soi. Plusieurs
autos anticorps spécifiques a la sclérodermie ont été identifiées, dont I’anti- centromére, I’anti-topo
isomérase I et I’anti-ARN polymérase Ill. (Tableau 2) Leur présence détectée par une prise de
sang, appuie un diagnostic de la sclérodermie quand elle est associée a un phénomene de Raynaud

et d'autres symptdmes et signes de la sclérodermie (Figure 16)[34].

Figure 16 : Aspects caractéristiques en immunofluorescence indirect des anticorps
antinucléaires observés dans la sclérodermie [34]
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Diagnostique de la sclérodermie

Tableau 2 : Association entre les auto-anticorps spécifiques de la sclérodermie et différentes

manifestations cliniques [35]

Auto-anticorps

Manifestation clinique

Anti-centromeres

(ACA)

Sclérodermie limitée, Ulcéres des doigts, Hypertension
artérielle pulmonaire

Atteinte digestive sévere

Antitopoisomérase

Sclérodermie diffuse, Fibrose des poumons, Crise rénale
sclérodermique

Anti-RNA

polymérases I, 111

Sclérodermie diffuse, Crise rénale sclérodermique

Anti-fibrillarine

Hypertension artérielle pulmonaire, Inflammation des muscles
(myosite)

Anti-PM-Scl

inflammation des muscles (myosite)

Anti-Th/To

Sclérodermie limitée avec atteinte des poumons

2 Les examens complémentaires nécessaires :

Pour aider a confirmer le diagnostic de SCS, le médecin propose aux malades :

Une prise de sang a la recherche d’auto-anticorps dans leur sérum : anticorps anti-

nucléaires a la recherche d’un pattern anti-centromére, anti-antigenes nucléaires solubles a la

recherche d’un anticorps antitopoisomérase 1 (Scl70), anticorps anti-ARN polymérase I11. Ces

anticorps sont mutuellement exclusifs [36]

Capillaroscopie péri-unguéal : un examen permettant de détecter des anomalies des petits

vaisseaux sanguins au pourtour des ongles a la recherche de capillaires géants appelés méga

capillaires et de plages a vasculaires.(Figure 17) [36]
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Diagnostique de la sclérodermie

Figure 17 : Une capillaroscopie au niveau des doigts de la main avec un microscope
équipé d’un éclairage spécial produit une lumiére froide. [37]

Un scanner thoracique en coupes fines haute résolution a la recherche d’une pneumopathie
interstitielle [36].

Une échographie cardiaque trans-thoracique qui permet de rechercher une élévation de la
pression artérielle pulmonaire.

Des épreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) qui permettent de rechercher une
diminution des volumes pulmonaires et une diminution de la diffusion lente du monoxyde de
carbone (DLCO). [37]

Des radiographies des mains seront effectuées a la recherche dép6ts de calcium dans les

tissus sous la peau appelés Calcinoses.

Une fois le diagnostic de SCS confirmé, le médecin cherchera I’existence de certaines
complications de la maladie en fonction des symptdmes présentés par le patient : examens
biologiques en particulier NFS plaquettes et dosage de la créatinine, des créatines phospho- kinases,
électrocardiogramme, fibroscopie cesophagienne et gastrique, d’un électrocardiogramme, d’une
échographie cardiaque trans-thoracique et d’EFR avec DLCO. De plus, le suivi évolutif du patient

sera assuré par la réalisation chaque année d’un bilan biologique [36]
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Traitement de la sclérodermie

1 Traitement:

L’absence de traitement global agissant simultanément sur chacun des différents
mécanismes pathogéniques de la SCS rend la prise en charge thérapeutique particuliérement
difficile. Le traitement des atteintes viscérales est I’objectif essentiel. 11 est fonction du type et de la
sévérité des atteintes viscérales.

Le traitement a pour objectif :

e De limiter ou d’arréter la progression de la maladie
e De réduire ses séquelles

e D’améliorer la qualité de vie des patients par une prise en charge du
handicap et de la perte de fonction. [38]

Le traitement dépend bien entendu de la forme de sclérodermie et de la séverité des
symptomes. Une combinaison de médicaments et de traitements non médicamenteux doit étre
¢laborée au cas par cas en fonction des organes atteints et de I’évolution de la maladie. Plusieurs

essais sont souvent nécessaires avant de trouver le traitement adapté a un malade particulier [39].

2 Types de traitement:

Schématiquement, les traitements de la sclérodermie systémique se divisent en deux
groupes: les traitements de fond, qui sont susceptibles de modifier 1’évolutivité la maladie en
agissant comme un immunomodulateur ou directement comme un inhibiteur de la fibrose.

Les traitements symptomatiques des complications viscérales et vasculaires [38]

2.1 Les traitements de fond
Les immunomodulateurs et immunosuppresseurs : Ces traitements ont pour objectif de
réduire ’hyperactivité fibroblastique et endothéliale. Ils agissent en bloguant la réaction

immunitaire. [40]
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Traitement de la sclérodermie

Les traitements de fond de la sclérodermie systémique:
» Les corticoides
e Prednisone
» Les immunosuppresseurs
e cyclophosphamide « dose classique»
e cyclophosphamide « forte dose » avec autogreffe de cellules souches
e chlorambucil
e 5Sfluoro-uracile
e azathioprine
e immunoglobulines anti lymphocytaires
» Les immunomodulateurs
e méthotrexate
e ciclosporine
e tacrolimus
e mycophenolate mofétil
e anti-TNFa
e immunoglobulines intraveineuses polyvalentes [41]
» Les immunomodulateurs a action antifibrosante
e D-pénicillamine

bucillamine

einterféron a, B, y[42]
> Les autres anti-fibrosants

bosentan
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o fibrinolytiques intraveineux
e relaxine humaine recombinante
e calcitriol
e extraits d’avocat et de soja
e vitamine E
» Les plasmaphéreéses

> La photo chimiothérapie extracorporelle
Certains traitements ont une efficacité sur les lésions cutanées, mais aucun n’a pour I’instant

formellement démontré son efficacité sur les complications viscérales de la sclérodermie [38].

2.2 Les traitements symptomatiques
Ces traitements comprennent essentiellement des mesures préventives, mais aussi la prise en
charge de toutes les complications vasculaires et viscérales de la sclérodermie.

Les traitements symptomatiques et les mesures préventives dans la sclérodermie
systemique :

L’ensemble de ces mesures, qui doivent s’intégrer dans une prise en charge globale, sont
utiles dans la sclérodermie. Néanmoins, toutes ces mesures n’ont pas démontré formellement leur
efficacité [38]

» Les mesures préventives :

Eviter les facteurs aggravants toxiques, médicamenteux

Le tabac

Protéger les extrémités

Améliorer le confort de vie et la prise en charge sociale et psychothérapique

» Les vasodilatateurs :

Les inhibiteurs calciques

Les antagonistes du récepteur de I'angiotensine

La Prost cycline et ses dérivés
25



Traitement de la sclérodermie

Les inhibiteurs des phosphodiestérases iv et v

Les inhibiteurs des récepteurs de 1’endothéline

Lesa-bloquants

Les inhibiteurs de la sérotonine

Les antioxydants

Les autres vasculotropes
> Les techniques vasodilatatrices physiques et chirurgicales (sympathectomie)
Les traitements de ’'HTAP

Les inhibiteurs des récepteurs de I’endothéline

La Prost cycline et ses dérives (intraveineux, aérosols)

Les inhibiteurs des phosphodiestérases v

> Les traitements de PHTAP et de la crise rénale :
les inhibiteurs de I’enzyme de conversion

» Les antiagrégants et anticoagulants.

> Les traitements des manifestations digestives :
Mesure préventive du reflux cesophagien
Prokinétiques

Analogues de la somatostatine

Antibiothérapie (en cas de pullulation bactérienne)
Renutrition

> Les traitements de la Calcinose sous-cutanée :
colchicine

AINS (anti-inflammatoires non stéroidiens)

inhibiteur calcique (diltiazem)
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> Les traitements des manifestations articulaires et musculaires :

AINS

Corticoides

Méthotrexate

> Les traitements de la lésion cutanée sclérodermique :
e Rétinoides
e Calcitriol
e PUVA thérapie
e Extraits d’avocat et de soja
e [FNy intra lésionnel [38]

» La transplantation d’organes (rein, poumons) [43,44]

3 Lesrisques du traitement :

Tous les medicaments peuvent avoir des effets secondaires indésirables, a court ou long

terme.

e Les corticoides :
(Prednisone  surtout) peuvent entrainer de nombreux effets secondaires
le traitement doit donc faire ’objet d’une surveillance étroite et ne doit jamais étre interrompu
subitement. Parmi les effets secondaires d’un traitement prolongé par la prednisone, ilya la
formation de cataractes (le cristallin de 1’ceil devient opaque et la vue baisse), une hypertension
artérielle, des troubles du sommeil et/ou de I’humeur, une augmentation de I’appétit, un diabete,
une perte de masse musculaire, des bleus (ecchymoses), une déminéralisation des os (ostéoporose),
des troubles digestifs, une prise de poids et un risque accru d’infection. Cependant, les doses trop
élevées de prednisone sont liées a la survenue de crises rénales de sclérodermie et ne sont donc, le

plus souvent pas prescrites pour cette maladie. [45]
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e Les antirhumatismaux :
Peuvent quant a eux entrainer des troubles digestifs, des éruptions cutanées, et peut-étre,
dans certains cas, aggraver la réaction auto-immune. Quant aux immunosuppresseurs, ils ont un
effet sur ’ensemble des défenses immunitaires, et pas uniquement sur les auto-anticorps. Ils peuvent

donc causer des effets secondaires tels qu’un risque accru d’infection.

e Le cyclophosphamide peut en outre entrainer des saignements de la vessie (cystite
hémorragique), une chute de cheveux (réversible), des nausées, une disparition des régles...

I1 est recommandé de boire beaucoup lors du traitement afin d’uriner abondamment. [46].

e L’azathioprine et le méthotrexate :

Peuvent également augmenter le risque d’infection, donner des nausees, entrainer la
formation de 1ésions et d’ulcéres dans la bouche... Par ailleurs, en cas de grossesse, tous ces
médicaments peuvent avoir des effets indésirables sur le feetus. Dans tous les cas, le médecin évalue
précisement les besoins du malade pour adapter les doses a chaque cas et limiter au mieux les effets

indésirables.

De plus, la prescription de tels médicaments s’accompagne nécessairement d’un suivi
attentif avec des examens réguliers permettant de vérifier qu’ils sont bien tolérés par I’organisme. I1
est donc nécessaire de suivre les recommandations du médecin (respecter les doses et le nombre de
prises). [47].
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Matériel et méthodes

1 Objectifs

Cette étude a été menée afin de decrire les caractéristiques cliniques, para-clinique et le

profil immunologique de la sclérodermie.

2 Type d’étude:

C’est une étude rétrospective analytique concernant une série de 7 malades suivis pour la
Sclérodermie au niveau du service de la médecine interne de 1’hopital universitaire « Benzerdjeb »de la
wilaya d’Oran durant une période de 1 mois (février2020/Mars2020)

Les informations étaient collectées de facon rétrospective a partir des dossiers

médicaux pour chaque patient.

3 Recueils de données:

L’étude des dossiers a été réalisée a 1’aide d’une fiche d’exploitation incluant les données

suivante :

L’age et le sexe

e Région
e Les antécédents personnels
e Facteurs de risque : tabacs et alcool

e Les parametres cliniques et biologiques

4 Analyses statistiques:
Le logiciel SPSS et I’Excel ont été utilisés pour calculer les différents tests statistiques

présentés dans cette étude.
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Résultats et discussion

1 Répartition selon le la tranche d’age

L’age des patients s’échelonnait de 54 ans a 78 ans avec une moyenne d’age de 67 ans. La
tranche d’age la plus touchée est celle de plus de 60 ans qui représentait 71.4% (Figure 18). Ces
données sont comparables avec ceux retrouvées par Dhelft et al [48] qui ont estimé que 1’age
moyen était de 53,22 ans sur cents patients. Dans 1’étude de Marie et al [50] sur 60 patients, Il
s’agissait de 50 femmes et de 10 hommes d’un 4ge moyen de 41,1 ans. On outre dans la série de
Beaer et al [51] 8 patients inclus (7 femmes et un homme) L’age moyen était de 43 ans [extrémes :

30-60 ans].

Tranche d'age

50

60

40=]

Pourcentage

71,43%

20

0= T
<60 =60

Tranche d'age

Figure 18 : Répartition des patients par tranche d’age

2 Répartition selon le sexe des patients:

Dans notre série d’étude le sexe féminin prédominait avec un pourcentage de 85.71%
(Figure 19) et un sex-ratio de H/F de 0.166. Ces résultats concordent avec de nombreuses autres
précédentes enquétes comme celles de Joyal et al [55]. La SCS touche avec prédilection la femme

(au moins huit fois sur dix) et débute habituellement entre 40 et 60 ans Hachulla et al [52]
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Sexe
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Figure 19 : Répartition des patients selon le sexe

3 Répartition Selon la région:

Les malades venaient des régions rurales et urbaines respectivement avec un pourcentage de 42.9%
et 57.1%. (Figure 20). Plusieurs études ont montré que la plus part des personnes touchaient par la
sclérodermie habitaient dans I’Amérique du nord et en France avec une prévalence d’environ

10 000 patients atteints avec 150 nouveaux cas qui s’ajoutent chaque année au Québec Joyal et al

[55].
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Figure 20 : Répartition des patients selon les régions
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4 Répartition selon les antécédents médicaux:

Selon les dossiers médicaux tous les patients étaient touchés par 'HTA (7/7) suivi par le
DT2 42.90%, problemes respiratoire 28.75% et 14.30% par la PR, I’acrosyndrome, la pneumopathie
et la maladie hodgkin.

Les dossiers des sept patients étudiés mentionnaient qu’ils étaient touchés par 'HTA avec
une fréquence de 100% (figure 21).En effet ils sont tous agés. Par contre I’étude de Hachulla et al
[52] Launay et al [53] et Humbert et al [54] montraient que juste environ 10 & 20% des patients
atteints de la sclérodermie souffraient d’une HTA. Elle était notée chez 16 patients (26,7 %) dans la
série de Dhelft et al [48].

Selon IKHELK et al [56], I’hypertension artérielle pulmonaire se développe chez un patient
sur dix. La prévalence de I'hypertension artérielle pulmonaire est diversement appréciée (5 a 60 %)
au cours de la sclérodermie systémique, Pour 8 patients inclus (7 femmes et un homme) L’HTA
pulmonaire a été retrouvée chez tous les patients Marie et al [50].

Comme la sclérodermie est considérée comme une maladie chronique, elle peut étre
associée a plusieurs d’autres maladies telles que le diabete type2 qui a été retrouvé avec un
pourcentage de 42.90 % (figure 21) dans notre série d’étude. Dans une étude sur 2671 patients
atteints de sclérodermie systémique et 7769 téemoins ont été sélectionnés Ikhelk et al [56]
retrouvaient chez les patients souffrant de sclérodermie systémique un faible taux de diabéte de type
2.
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Figure 21 : Répartition des patients selon les pathologies associées.
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5 Répartition selon les symptomes:

Dans notre étude on a enregistré que tous les malades souffraient de douleur thoracique
100%, dont 85.70% toux séche et 85,70% perte de poids (Figure 22). Ces résultats sont
incomparables avec celle du Hachulla et al [52] qui ont montré que les patients présentaient des
douleurs thoraciques était plus rarement, alors que dans 1’étude de Diao et al [57] un
enregistrement de 25 cas sur 83 de patients sclérodermique avait des douleurs. Selon Joyal et al
[55] la présence d’une fatigue est le caractére propre de toute maladie « chronique ». Elle sera plus

marquée pour quelques jours lorsque le patient aura une dépense d’énergie plus grande.

b 100%
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%

85,70
95%

90%

nrns

B Douleurs B Toux Perte de

Figure 22 : Répartition des patients selon les symptomes.

6 Répartition selon les bilans inflammatoires
Selon les analyses du CRP 42.86% des patients présentaient des résultats positifs contre
28.57% avec une CRP négative (Figure 23). Selon I’étude de Christian et al 2013[58] 7 patients

sur 14 présentaient un syndrome inflammatoire non spécifique.
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Figure 23 : Répartition des patients selon les résultats de la CRP.

Et concernant les analyses du VS, 4 patients (57.14%) présentaient des résultats positifs
contre 2 (28.57%) négatifs (Figure 24).Gouet et al [59] ont montré dans leur étude sur 82 patients
que 26 patients présentaient une vitesse de sédimentation a la premiére heure > 30 (mm).
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Figure 24 : Répartition des patients selon les résultats
de la VS
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7 Répartition selon les auto-Anticorps:

Les malades portaient uniquement une seule auto anticorps et qui est different des autres
sauf un malade qui avait 2 types d’anticorps. La présence des auto-anticorps dans leurs sérums tels
qu’AC anti SSA pour le diagnostic d’une pneumopathie infiltrante diffuse (PID) étaient noté chez
28.75% (tableau 3). Selon Petitpierre et al [60] environ 50% des patients sclérodermique qui
présentaient un anticorps anti- Ro/SSA avaient également des anticorps anti-La/SSB dans leurs
sérums.

14.30% de AC anti PM-SCL100 dans notre étude, et sur une série de 9747 recherches
d’anticorps antinucléaires, la détection est positive dans 3493 cas (35,8 %), avec une activité anti-
PM-Scl Gaudin et al [61].

Tamara et al [35] et Sobanskiet al 2014[62] ont trouvé qu’ilexiste d’autres type
d’anticorps dans les cas de la sclérodermie tels que anti-RNA polymérases | et Il avec une

prévalence estimée a 11 %.

Tableau 3 : Les auto-anticorps présentes dans le sérum des malades.

Les auto- Fréquence Pourcentage

anticorps

IFI sur HEP-2 1 14.3%

Ac anti PM- 1 14.3%
SCL100

Ac anti PRNA P3 1 14.3%

Ac anti CENPB 1 14.3%

Ac anti SSA 2 28.75%

FAN homogéne 1 14.3%

Ac anti JO-1 1 14.3%
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8 Répartition selon les atteintes:

Les atteintes de la sclérodermie étaient variées chez les patients ; 3 (42.9%) souffraient du
reflux gastrooesophagien qui représentaient un obstacle pour les personnes sclérodermique, Il était
fréquemment rencontrée chez 24 % des patients de la série de Morell-Dubois et al [63] ; Eta 75 a
90 % des cas dans la série de Ricard et al [64]. En effet selon les différentes études plus de 90 %
des patients atteints de sclérodermie auront une atteinte digestive, mais seulement la moitié en
éprouvera les symptdmes Joyal et al [55]. Les atteintes motrices cesophagiennes étaient les plus
fréquemment observées et concernaient 75 a 90 % dans la série de Hachulla et al [52]

Ainsi nous avons marqué que parmi nos patients il y’avait deux qui souffraient d’une
fibrose pulmonaire soit a 28.6% (tableau 4). Selon Joyal et al [55] la fibrose pulmonaire peut
toucher jusqu’a 70 % des patients et peut rester longtemps asymptomatique. Morell-Dubois et al
[63] ont montré que 41 % des patients sclérodermique avaient une fibrose pulmonaire.

Concernant I’atteinte cardiaque il y’avait qu’un seul patient soit a 14,75 %(tableau 4). Dans
une série rassemblant prés de 1000 patients vus entre 1972 et 1995, 15% des patients présentaient
une atteinte cardiaque (Hachulla et al) [52].

En ce qui concerne les atteintes cutané la SCS touchait genéralement les mains, le visage, les
coudes et la bouche avec un pourcentage respectivement de 14.75 et 28.75 ainsi que la
manifestation des ulcéres a 28.75% (tableau4). Dans la série d’étude d’Ikhelket al [56] parmi 28
cas, 10 patients marquaient des ulcérations représentées par 35.7 %.

Les manifestations buccales ont été notées chez 9 patients parmi les 28 cas soit a 32.1%.
Cliniquement D’atteinte prédomine aux mains (24 - 94%) Bauer et al [64]. Les complications
trophiques étaient observées chez 43 patients parmi les 54 : 38 femmes et 5 hommes (79,63 %). Il
s’agissait essentiellement de troubles de pigmentations, de troubles de phanéres et d’ulcérations
digitales observés respectivement dans 62,96 %, 33,33 % et 27,77 %. Concernant les troubles de la
pigmentation 15 patients (27,78%) avaient des zones achromiques cutanées, siégeant au niveau de
la face dorsale des mains, du visage, de I’avant-bras et ’abdomen. Dans 1’étude de Klii et al [65]
les lésions d’hyperpigmentation étaient observées chez 19 patients (35,18 %). Elles étaient

localisées au niveau des mains, du visage, du dos et du décolle Klii et al [65].
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Tableau 4 :Les différents organes touchés par la sclérodermie

Les atteintes Nombre (%)
Mains 1(14.3%)
Visage 1(14.3%)
Buccale 2(28.6%)
Les coudes 1(14.3%)
Refluxgastrooesophagien 3(42.9%)
Pulmonaire 2(28.6%)
Vasculaire 1(14.3%)
Cardiaque 1(14.3%)
Les ulceres 2(28.6%)

9 Phénomene de Raynaud:

Le diagnostic pourrait s'expliquer par la présence des manifestations chez les patients tels
que le phénomeéne de Raynaud qui a été marqué chez la plus part des malades 85.71% (Figure 25)
et 95% prouvé par Ikic et al [11],pelletier et al [64] et Hachulla et al [52].Le phénomene de
Raynaud était noté dans 86 % des cas dans 1’étude de Klii et al [65].
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Figure 25 : Reépartition des cas selon le phénoméne de
Raynaud.

10 Répartition selon les formes de la sclérodermie:

Les formes retrouvaient chez les patients étaient comme suite : 4 (57.14%) sclérose cutanée
localisé, 2 (28.57%) SCS diffusée et 1 (14.29%) SCS limitée (Figure 26).

Dans une étude sur Cent huit patients (91 femmes ; 18 SCS limitées, 71 SCS cutanée
localisé, 19 SCS diffuses) ont rempli le questionnaire. Morell-Dubois et al [63] .La forme limitée
de la SCS touche 60 %, La sclérodermie systemique diffuse touche de 10 a 20% des patients dans
les études de pelletier et al [64] et Ricard et al [64]. Selon Meyeret al [6], la sclérodermie limitée
passe de 33 a 92 %. Alors que Sur 77 cas, 58(75%) présentent une SCS limité et 19(25%) une SCS

diffusé dans la série de Bauer et al [51].

Pourcentage

sclérose cutanée SCS diffusée

Les Formes

Figure 26 : Répartition des cas selon les formes de la sclérodermie.
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Conclusion

Les connaissances sur la SCS se sont améliorées de maniére importante. Néanmoins,
I’évolution clinique de la maladie est hétérogéne et reste difficile a prédire. Les objectifs sont : un
diagnostic précoce, ce qui devrait étre possible grace aux nouveaux criteres de classification et

I’identification des patients a risque de développer une atteinte séveére d’organe, a 1’aide de

marqueurs biologiques sériques ou génétiques.

Les nouveaux traitements ciblés du systéeme immunitaire constituent une approche
prometteuse pour le traitement des formes précoces de SCS. Les traitements biologiques étant
utilisés frequemment en rhumatologie avec un rapport bénéfice/risque bien établi. Si les premiers
résultats sont prometteurs, des études controlées randomisées seront nécessaires avant de pouvoir
tirer toute conclusion.

Il est possible que dans le futur des associations de traitements ayant pour cibles, d’une part,
les processus vasculaires et, d’autre part, les phénomeénes immunologiques (comme dans le cancer

ou des voies complémentaires sont ciblées) constituent le moyen de prévenir etde traiter la fibrose.
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