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INTRODUCTION



Du gree seleros - "dur”. derma - "peau”, la sclérodermie est une aftection d'étiologie inconnue.
caracicrisée diniquement par une imduration sclercuse Jde Ja peau. en rapport avee unc altération di
fisatt collanene.

-

Edle a ¢te deertte pour fa prenuere fois a Naples par © arfo CURZIO en (753 144 ¢ se presente
sous deus formes chniques
- ane localisee avec attemie purement cuidnee

- Tautre générabisée (véntable maladie de svsteme

Quorqul en soit, l'atteinte cutance est chinmiquement et histologiquement unrvoutic
Ie présent travail porte sur la sclérodermie systemique

A Tinstitut MARCHOTUX.  cette pathologie semble occuper le 3¢ rang parmit e maladies qua
vccasionnient un long sejour hospitalier (cf registic de consultation du service). T outre sa prise en
charge exige une collaboration phirtdisciphinaire.

[de nombreuses ctudes ont cte effectuces sur le sujel. Parmi elles sculemient quelques unes
impliguent les sujets & peau noire. Et & la lumicre de ces études on pense gue Fattoinde wusculaire o
les troubles pigmentaires soni beaucoup plus [réquenis ches Palnicam. En revanche le svadrome de
RAYNAUD v est beaucoup plus rare (1. 7, 185, 43).

Cependant, malgre la richesse de la sémiologie climque offerte par ces autcurs. aucune dennee
communeément acquise n'existe.

Devant Tabsence d'études maliennes, la place qu'occupe cette affection parmi les maladies
chroniques et Thandicap socio-économique qui en découle, il nous a semble utide & mener une
étude au MALJ portant sur les cas colligés a 1'Institut MARCHOUX de 1985 a 1994

Les objectifs de ce travail sont de :

- Rapporter la fréquence de nos cas hospitaliers en fonction des paramétres socio-démographiques
- Décrire les aspects cliniques observes

- Rapporter les profils évolutifs de nos cas par rapport a la classification de BARNETT

- Evalucr l'impact dc nos attitudes thérapeutiqucs.
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I HISTORIQUE

Paopean dun sdercdermigae ne oo e aitne Soen Jan nedes o
HIPPOCRATE of GALIEN  rapportarent der coe canpatiblos avec do dragnostic aciog <o da
sclérodermue.

[a premiere desceription indiscutable de la matadic rovicer au Napolitan Cardo CURZIO en 1753011
rapporta Fobservation d'une jeune hille de 17 ans gu avan toute fa peau pratiquement transformee
¢nune cuirasse, elle guérie au bout de 11 mows cous Pinfluence Je Tait chaud. de baing do vapears
et de petites doses de " vif d'argent ”

Cetle description eut un €chos dans le monde medical c'est aingt qu'en 1818 Albert rapporte
d'autres cas donna les noms de “lchtvosis comea " ¢t Jdo "seléremua T oa la maladie dont il
distingue déja une forme circonscnite et une forme généralisce.

En 1847 a Pans GRISSOLLE et a Strasbourg FOKGET et | publierent un mémone sur le "
chortonitis ou sclérostenose cutande. ouviant ainsi unc sérieuse controverse avee THIRIAL et
GINTRAC (meédeen Bordelais) a qui revient la paternitc Jdu twrme “sclérodermie ™

En 1865 le terme de sclerodermie est adopte par HORITLI.OUP dans sa monographic dans
laquelle son ¢leve Maunice RAYNAUD en 1862 a Paris avait déja publié Pobservation d'un fermier
de 30 ans dont les doigts étaient engourdis pendant I'hiver puis voit se developper une sclérose .
appelée phénomene de RAYNAUD.

En 1892 OSLER décnt latteinte wiscérale de la sclérose. 1l atlirme ainsi que " la maladie
sclérodermique est chronique, évoluant pendant plusicurs annces. Les malades peuvent succomber
d'une atteinte pulmonaire ou d'une aticinte rénale. Des manifesiations articulaires ont €i€ notée dans
certains cas et des endocardites Dans d'autres . [ a sclérodermie est une des maladies humaines les
plus terribles .

Bien auparavant en 1878, H. WERBER décnt la premicre association sclérodermie calcinose.
PROFICHET en 1900 décnt a son tour des concrétions phosphatiques sous-cutanées au cours de

la sclérodermie.

En 1911 THIBIERGE et son interne WEISSEMBACH laissent leur nom a cefte association, en
rapportant le cas d'une femme de 54 ans atteinte depuis 16 ans de sclérodactylie ayant développer
lentement des concrétions sous-cutanées constituées de phosphates et de carbonate de chaux
frappant successivement les extrémités digitales et les faces d'extensions des membres ou des plis
articulaires. I v a une concordance parfaite entre les localisations des concretions et celles du
processus sclérodermique.

En 1941 BANSKI affirme la possibilité de relations entre la sclérodermie, la dermatomyosite ot le
lupus. L'année suivante KLEMPER, POLLAK et BAEHR dans leurs travaux regroupent la
sclérodermie, le lupus érythémateux disséminé et la pénartérite noueuse sous le vocable de "
maladie du collagéne ".

En 1945 GOETZ proposa l'appellation de sclérose systémique progressive pour les formes diffuses.
Parmi les études de ces demiéres années il faut citer 1a statistique de D.T.. TUFFANEITT et R.K.
WINKELMANN (1961) portant sur 727 malades, le symposium international sur la sclérodermie a



Paris en 1969 sous 1a présidence de Fo DEI BARRE. 1a méme annce Basset et coll. publient une
statistique sur les collagenoses cn Afnique de Pouest portent sur 10 ans (19359-1969) ¢t noteni
G collagenose Jhos e st notre contiv o ob
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II. EPIDEMIOLOGIE
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de Prermatologie a 6.05% de sclerodermice oo an,

En clict. le taux d'mudence de la sclerodennie dans la population génerale est impossible a évaluer
faute d'etudes eprdenuiologiques precises o fes publications faites sont basees sur des recrutements
hospitaliers.

I'e diagnostic precoce de la maladic semble aigpmenter ncdence au 111 des anndes 30 cas on
1963 ¢t 40 en 1971 a la NMave Clinic (441,

D'autres publications plus recentes estunent la prevalence de la sclerodermie svstemigue entre 2% of
253 par milion d'habitants avec une madence annuelle diversement appreciée entre 1 a 20 par
million (32).

La préedommance fepnnime ost netle au cors de lasclérodermue systénmygue avee un sex ratio de 3
femmes pour 1 homme (3.,, ).

La tranche d'age de latteinte sclérodermique st globalement autour de la 4e decennie.

La sclérodermie svstemique est rare chez Uentant (1,5% de la sene de 727 cas de la Mavo Chnie)
avec une évolution plus aigué et plus grave que chez I'adulte (44).

I .a sclérodermie survient de fagon plus tardive et généralement plus sévere chez 'homme, cher la
femme les épisodes de la vie génitale ne semblent pas avowr d'influence particuliere sur la
sclérodermie systémique.

L'influence de U'héredité est moindre et les cas tamiliaux sont rares @ cependant 1l a €t€ noté dans les
familles des malades, |'existence fréquente d'anticorps antinuclcaires ct de facteurs rhumatoides.

La sclérodermic systémique existe dans toutes les ethnies et danx les pays ¢ si une plus grande
fréquence dans la race noire a été contestée. la sclérodermie semble la plus grave chez le sujet 2
peau noire (LA, MEDGES et A.T. MASST © 1971).



ITI. PATHOGENIE

Les nombreuses theortes pathogeniques myvoguées s appuwent pond da piupait sur dos consiaiainons
climyues. cxpamentales ou thérapeutiques mats avcune d'enire clos ne peut cependani @ clle
seule, rendre compte de tous les aspects de la sclérodermie ot meme son mtégration an cadre
(moderne) des collagénoses n'a pu donner la clé de son mécanisme pathogénique.

Iineftet, scules seront exposees 1¢t les diverses hypotheses pathoseniques smspirant des grandes
anomalies rencontrees au cours de la selerodermie systemique,

1. Les moditications du tissu collagéne (44)

C'est une anomahe quantitative responsable de la sclérose. efle oSt marquee par une augmieniation
de la quantit¢ du tissu collagene au sein des tissus Iésés ce qu constitue [altération
anatomopathologique fondamentale de la sclérodermie.

L'ultrastructure de la peau sclerodermique montre des fibroblastes avec des citernes diatés
contenant un malériel amorphe : des fibrilles fines de collagéne en proportions plus élevees que
normalement  (ette prépondérance de petites fibrilles non specitique de la sclérodermic supgere
une synthese récente et accrue du collagene, la présence dans le derme d'une tencur accruc en
mycopolyvsacchandes et en glycosamino-glycane confirme cette hypothese.

Drautres études explicitent davantage ces données, c'est le cas :

- des ¢tudes vizs matiques portant sur la peau des scléroderingues qui montrent une teneur acerue
¢n protocollageéne proline hvdroxylase et une augmentation de la synthese de Ihydroproline a partir
de la proline.

Malgré toutes ces constatations, les facteurs de la synthese du collagene et la cause de sa
surproduction restent inconnus. Un trouble du métabolisme de {a sérotonine et du trvptophane a ¢t¢
suspecté.

I a été constaté aussi qu'une greffe de la peau normale chez un sujet sclérodermique devenait
scléreuse et épaissie alors que le contraire laissait une peau €paissic circonscrite, ce gui permettait
de conclure que les facteurs responsables de l'augmentation accrue de synthése du collagene
paraissaient extracutanes.

A T'heure actuelle aucune hypothese physiopathologique n'a ét¢ démontree de fagon précise dans ce
sens.

2. Les altérations vasculaires (32)

Elles surviennent de fagon précoce, avant la fibrose.

Les artérioles de petits calibres (150 a 500 um de diamétre) sont les plus touchées.

Ces anomalies vasculaires sont initialement marquées par une prolifération intimale concentrique et
oedémateuse associée a la disjonction des cellules endothéliales et la duplication de la membrane
basale, la limitante élastique interne et la média restent normales.



scecondarrement survient une sclérose de I'mtma. une néerose fihrinoide. puis Tobstruction des
valsscauy.

Prolivastroctnre deo o vaseninn altéres montre de mulliples vacios o ovophesamgues, un aspedt

oranulens de novin e G modifications des membranes ot oo cviosqueketies, des ollules

¢ndothéliales.

Prautre part, Factivite oviotonigue du serum scderodermigue vis-a-vis des celluies a oté démontree &
plusicurs reprises. el clle samble etre due a la presence de grazyme [ oscrmeprotéase dans les
granules des lvmphocytes T actives. Les cellules endothéliales ainst activees synthétisent divers
facteurs de croissance en particulier le PDGE ("platelet denved growth tactor™y et le TGE-
("Transiorming prowth factor ™

(Ces deux facteurs vont agie s les fibroblastes et Pendothéline puassant vaso-constrictenr @ ces
troubles vaso-moteurs associes @ laltération anatomigue des vaisscaux vont crtrainer interruption
brutale ¢l répétée de la perlusion ussulaire.

Au cours de la sclerodernie svstemique, 1 a ¢i¢ noté egalement une activabon des plaquettes
consceutives a {'altération des cellules endotheliales | ces plaquettes activees liberent des facteurs de
croissance PDGF et TGF-. des substances qui augmentent la perméabilite vasculare favorisant le
passage oxtravasculane dos coilules mononuclées avec une prédommance des fvinphocyies 1
auxiliaires. Ces cellules forment un infiltrat autour des vaisseaux.

3. les anomalics immunitaires

[alteration du systeme unmunitare est evidente dans la sclérodermie systemique : clle porte ausst
bien sur I''mmunité humorale que cellulaire.

3.1 Les modifications de l'tmmunité humorale (32)

['altération de Il'immunité humorale est marquée par une activation des Ivmphocytes B sous
linfluence de LT auxiliaires avec une diminution des T suppresseurs entrainant ainsi la synthése de
nombreux auto-anticorps moins spécifiques de la sclérodermie parce que présents dans d'autres
collagénoses. Ces anticorps sont :

- les anticorps anti-nucléaires qui ont un aspect moucheté a la fluorescence des anticorps anti-
RNP. on retrouve également Paspect nucléolaire ef les titres sont [réquemnment éleves (44

- les anticorps anti-scl70 diriges contre la topo-isomcrasc I sont de découverte réeente, ces anticorps
anti-scl70 interviennent dans la transcription excessive des génes de collagéne en cas d'activation
anormale.



3.2 Les modifications de l'immunite cellulaire

Fllex sont beaucoup: ¢lus tuporianios ol caracieisees pa

fa présence 2 un vtade précove Jimbhrate mononucddos auloms G assCauN aved unc
prédominance des |1 awalianes dans la peau sclerodermiguc

- la presence d'une eapression anermale des antigenes HE A de Classe 1 sa los nbroblastes.
Pans e sérum des scicrodermiques differentes anomalies sont observées

* ]

une diminution de {a population supprosseure des TF (CDE ot <15k au depend Jdes T [
auxiliaires qui sont atgmentes

* une divergence didee sur lactivite des eellules tueuses naturelies sclon fes auteurs, certaing parient
Jd'une augmentation . d'autres d'une diminution

*un taux élevé des ovtokines synthétises par les hvmphocvics actives. fos monocyles ¢t les
macrophagces. il s'agit surtout de 'nterleukine 1 (111 de 1.2 ¢t son recepteur soluble de T4 ¢t de
116,

Ces cytokines sont capables de moditier la prolifération des fibroblastes ¢t leur production de
différents composanis Jde la matrice extracellulamre,

Certaines substances comme le collagene de tvpe IV, la fibronectine. 1a lammine et la cytotactine
peuvent en retour activer les lvmphocvtes.

D'autre part, ces cvtokines peuvent moduler les cellules endotheliales (proliteration, expression des

molécules d'adhésion et des antigénes du complexe majeur d'histocomptabilité, adhésion aux
cellules ef aux neutrophiles).

4. Autres anomalies

4.1 Anomalies chromosomiques et facteurs genétiques

La fréquence des anomalies chromosomiques est de 97% des cas pour EMERIT et 95% des cas
pour PAN chez les patients sclérodermiques. Elles comportent des modifications des chromatides
¢t des malformations chromosomiques.

Elles n'ont pas de rapport avee la gravit€ et le pronostic de la maladie.

La signification pathologiquc dc ccs anomalics n'cst pas cncorc connuc.
11 a été rapporté la présence d'antigéne HILA-BS chez les patients sclérodermugues mais cet antigene
est non spécifique de la sclérodermie.



4 2 Anomalies de la chronaxie sensitive

1.d CRTONINIC SehsIEVe ey prolodge. o cOurs de la scléroaermic SEYSECH it BEf e
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IV, CLASSIFICATIONS

Lo climsficanon de la sclosodemie <v s retionve pue cartie diicudic, jisgua nos o
cependant plusieurs schémas oni ¢ proposes sur cdes arsteres quioont pots snverct de ronudre
comparable les différentes séries de la Bitérair

Parmi ces ditférentes classifications. nous adoprons ceile de BARNETT pour notse vinde

PDeur autres Jasstticanony  oolle do WENE LT NIANTD ot de DEROY soront exposces, Ues dun,
dernicres  classifications comportent des  didmems  ciimques et paraciiniques  (svndrome  de
RAYNATD. mise en évidence des auto-anhicorps) difficiles a mettre en dvidence dans notre pave o
cause du climat et des movens icchniques limites.

1. Classification de BARNETT

1l
1

Flle cst classtque et faite en fonction de Fextenwion Jdo lo solerose cutance b oan apres fe debut de Ja
maladic. Cette clagsification a une valeur diagnostique et pronostigue ot distingue 3 tvpes de
sclérodermies (tableau ci-dessous).

_ Mamifestapons chmques - Sunvie a 10 any

 Type de sclerodermie
Tvpe I [La sclérose est localisce aux doigts et orteils sans 71 %

-attemnte au-dela des metacarpo-phalangiennes
“une variante est représentee par le CRST-syndrome

L ou acrosclérose progressive, l'alleinle culanée ini-

Type 1 tiale touchant les membres et le visage associée 4 | 58 %
'des attcintes viseérales surtout pulmonaircs ct !
“oesophagiennes. ’
; |

Type I ' Sclérodermie maligne ou diffuse avec nsuffisance 21 %

i rénale hypertensive et manifestations cardiaques.

i




2. Classification de WINKELMLANN

i AT AR TS SO R ST B TORE LU
Hoowslodios proct. e celle Jde v B v osi b el o dononiol Jdoe tovainlios

s)Jderoderine ot disimiene 3 stades dof aablogn cedessous, OoTte Llreatication aoausst inon

valeur pronostique atie Jdiagnostigue.

Stades 0 Fomes evolunves nnapales cann
Stade | Seierodenmie peu EAYNALTD ;
ARSI - Steradactviie
SR syndronic |
;
Stade T Scldpndermie dinten- - RAYNAUD ' '
St novenne - auroselérose {
Stemte rhumatelogigue. ovsophagienne
- ibrose pulmonane
stade Scicrodermie - Selerose cutanee diftuse
maligne - Insuffisance rénaic. HT A

- Antente cardiaque

3. Classification de LEROY

Réputée 1a plus récenle. elle se veut plus large. Flle distingue 2 formes do sclérodermie syvstennaue
la torme ditfusce ot ta torme cutanée imitee {cf tablcau ci-apris).

Cette classitication a une valeur diagnostique et pronostique., elle apprecie I'expression chimgie <
biologique des diftérentes formes.

“FORME DIFFUSE FORME CUTANEE LINITEE

- RAYNAUD > 1 an avant signes cufanes - - RAYNAUD ancien
- Atteinte cutanée des membres + face + tronc | - Atteinte cutance limitée aux mains et pieds

- Crissement des tendons  face + avant-bras ou absente

- Précocité ou fréquence €levee d'une : © - Risque dHTA tardive avec ou sans : .
. atteinte pulmonaire interstiticlle - atteinte interstiticlle pulmonaire "
. insufhisance rénale . névralgie du trijumean ;
. alleinte gastro-intestinale diffuse " calcification sous culanée i
. atteinte myocardique - . télangiectasies

- Abscnce d'anticorps anti-centromerc . - Incidence cleviée d'anticorps anti-nuclcarre

- Dilatation et destruction des anses capil- ; (70-80%)
laires en capillaroscopie - Anses capillaires difatées "sans drop out”

- Présence d'anticorps anti-topo-isomerase 1
(30% patients) |




Vo ASPECTS ANATOMO-CEINIQUES

Ea ~cddodompe sysidmgue et une vertable  oniccivie glie comprena a b funere oo

Clessifications d-dessus deus grandes tormes

- Facrosvieross progressive representant 95% des cas wera choste comme nope e dosonption Jdans

NOITL Xy

- la sclérodermie diffuse encore appeic¢e forme maligne gur est unce veritabic forme visedrale
mahgne cn plus de Tattemte cutance diftuse

AL Iype de description : Pacrosclérose progressive

au tvpe 1T de BARNETT et au stade £} de WINKELANANN

Pour plus de commodite, nous ctudicrons d'abord les signes cutanés plus en detadl. of ensuite les
manifestations articulatres. musculaires ¢ viseérales. celles-¢i faisant surtour le pronostic de fa
maladic

1. Les atteintes tégumentaires

I.1 Le syndrome de RAYNALUD

Il est present dans 95% des cas, inaugural dans 30-70% (39) précedant fes autres signes de
quelques semaines a plusieurs années (un court infervalle entre l'apparition du syndrome de
RAYNAUD ¢t le début de la sclérose cutande serait un signe de mauvais pronosfic (6).

Lc syndrome de RAYNAUD atteint les mains, lcs picds : son diagnostic ¢st surtout chiniguc.
Déclenche par le troid, il débute par une phase syncopale brutale, plusicurs doigts deviennent
blancs de marbre, froids et presque insensibles, on observe la limite supérieure nette du vaso-
spasme sur les premiéres phalanges ou sur le dos des mains. Quelques minutes apres cette phase.
surviennent

. la phase asphyxique : marquée par une cyanose des doigts qui deviennent deuloureux.

L'acceés prend fin par la dispanition des douleurs et la réapparition de la chaleur locale et la
coloration parfois en rouge deg extrémités. La durée de Ja crise est variable d'un cas a un autre. 1I
peul exister des atypies suivant la durée el I'importance des diflérentes phases | en effet. la phase
svncopale est indispensable au diagnostic ; elle ¢limine les banales acrocvanoses (0.

A ¢e stade, la capillaroscopic ungucale est la méthode de choix pour ornenter l'enquéte ¢tiologique
vers une sclérodermie en mettant surtout en évidence la rarefaction des anses capillares, les
mégacapillaires ¢t les capillaires récessifs. Ces signes sont indépendants du degré¢ de laticinte
cutanée.
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Prane 13 des cas, e svndrome de RAY™S A
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e svondrome de RAYNALUD semble rare ches
narticuliore est ravement retrouvee dans les publicauons

{2 FLasclérose cutanée

cBe et guast constante au cours de la sclerodernie systemigue - fa solerose du derme donne un
aspudt caracténstique a la peau @ elle est avant tout dure. souvent infiltrée. partois oedemateuse ai

orde of tendu, Ceire finesse donne au tCgument
un aspect oreuy, partois atrophigque et une couleur noiie La perte de Pelastionte entrame une
1rdite of une disparition des plis. La localisation de {a sclerose au cours de Pévolution progressive
de 12 maladie est caraciéristique :

dobui. progressivement clle prend un aspect hin.

- An niveau des mains ¢ sclérodactylic

Les doiats sont au début oedémateux, boudincs. ies pulpes deviennent lsses et perdent feurs
dermuatolglvphes.
. puis la peau devient luisante. indurée. adhérante aux plans profonds @ a ce stade les troubles
rophigues sont iréquents a type de ; micro-ulcerations doulourcuses sur les pulpes. en regard des

salhes articulaires ou parfois d'amas de calcinose dermique (6)

_ progressivement les mouvements se limitent et les articulations se fixent en denn-flexion donpani
un aspect de doigts etfilés en griffe.

. Les ongles deviennent dystrophiques avee un epaississement de la cubicule : fe phissement dc la
neau a la tace dorsale des doigts est fres difficile vorre impossible,

Fnfin 1a tonction de la main finit par étre gravement et définitivement compromise (6).
- Des altérations semblables parfois de moindre degré peuvent se retrouver aux orteils et aux pieds.
. Linfiltration scléreuse s'etend progressivemeni sur fus polgneis o les avant-bras.
- Au visage

1l existe une disparition de la mimique ; caractérisée par une disparition des rides au front. une
rétraction des paupiéres donnant un aspect particulier au regard.



e ner est fin et pince. les levres sont amimaies ef rétractées donnant des plis radics pérbuceaus
mitant amsi Vowverture de Ta bouche de Lagon precise (32)
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o peau adhers aux nl s profonds 21 dewent alopecigue.
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S ahieinie h;zf'r‘mg;
S8 IArguee pal un taceurelsseinent du freng fmeuals un ela 131\%111;111 Ao Tespace peirado

fascldrose du ligament ahvéolodentatre curiout mour es MOISIVES Ui assOUIee & une 01

smenvale, mettent a nue le collet des dents. un nic‘phausscmcnl precoce des dents La muquetise ¢
nale. parcourue de telangiectaste, parfols seche {3.2)

su cours de évolunon progressive de foomaiadic. fa sclérose séiend sur e deco
Pahdomen. la racme Jooome mbres peat o=t eendoe brillante génant by mciih
hrrdant 'abdomen. Lo sudation diminue. T o pods disparaissent progressnement (32)

Cette souffrance cutande ost accompagne

e roesmraloare
H

[roubles pigmenitaires dans 309 cas (44) caractenises par une hyperpigmeniahon
~1

s 3 v ling e oo o PR M A PRI P = DN | PRI PPV
pnd(,\mmant sur les zones \\.lk.lbllbbw ou difliasg Jde Wy e addmuumn GU UGC ) CUCOMGanoacTitne dvdu

allernance de zones achronmgues ¢t de zones branatres.

- f ¢lungiectasies présenies dans toutes fes formes de sclérodermie svstémigue mais

CRST syndrome (calcinose, RAYNAUD. sclerodactvlie, tlangiectasic). Flles i "".‘
lc nents maculeux arrendis, rouges sang pradomimant au nyveau des mams et visage parfeiv sun-
scivruse associce. Elles peuvent siéger sur fes muqueuses et sont comparables :zh)l.s aux angioncs

de Rendu-Osler (44).

- Calcifications sous-cutanées (Thibierge-WEISSEMBACH) qui sont plus fréquentes dans
le CRST syndrome mais peuvent apparaitre dans toutes les formes de sclérodermie systémique.
Flies ne sont parfois dépistées que par les radiographies et les xérographics systématiques.

Atlleurs elles réalisent des concrétions caleaires visibles (sous peau blanche) ou palpables tormaiit
des petits nodules sous ¢pidermiques ou de volumincuscs masscs durcs qui s'ouvrent a la peau
laissant eliminer une “bouillie blanchaire™.

Ces calcification siegent sur les doigts et pres des grosses articulations. 1'origine parathvroidienns

T T T

de ces calcifications notée par certains a ¢t¢ démentic (TUFFANELLI et coll).

- L'histopathologie cutanée
Les modifications cutanées sont proches quelque soit le type de sclérodermie ; ces modifications
varient surtout en fonction du stade évolutif de 1a maladie.

- Au début on observe un infiltrat inflammatoire constitué de cellules mononuclées mais aussi de
plasmocytes et de quelques mastocystes autour des vaisseaux et entres les faisceaux de collagene
homogéneisés, dissocics par de 'oedeme dans le derme réticulaire et I'hypoderme.
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20 Les atteinres rlimatologigices

[ Les atieintes articufaires

Pos aticwdations sont tres souvem dtionies ais @ our depre plos oo moms mnpories o
frequence est vamable lamas micncur s o P90 Ta summicnadciome e colie ativmie wnculain o
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Les polyarthralgies inauguraios dane 1270 des e 4y Blles touchent fes
articulations  (epaules.  poignets. Cheviltes, coudesy oaims gue b dogis. o
saccompagnent parfois de manitestations inflammatoires Jugonnames

destructives,

N

de peu ankyviosanies. Cependant i peut

- Les polvarthrites chironigues qu sont rares
ctre dillicle de distinguer les anhy loses seeendaires aux réactions cutanco-tendineuses des sequelles
proprement articulares, Radiolesiguement € v a une absence de détormation articulare.  de
destruction  ost¢o-cartifagincuses ¢t de nodule sous~cutanc. ¢ gui note la différence cntic
pohvarthrite rhumateide et rhumansme scleradermique. Cependant iF v exaste parfois comme dans
la PAR une déformation et une destruciion.

A Thistologie on note des modifications de la svnowiale a tvpe de réaction milammatoire moddéree
associée a des depdts fibreux et a une fibrose de la frange sineviale ou de toute sa surface

i aquelle fibrose constituce de tissu collagene dense entraine un rétrécissement ou des thromboses

% VAISSEaux.

- Les tendons périarticulaires

j.ocalisés surtout au niveau dex doigt& les avant-bras ¢t jambes sont fréquemunent atteints
entratnant une hrmtation  constdérable des mouvements et sont surtout responcables de prunis, de
craquement, de crissement assez caractenistique de la sclérodermie.

['atteinte tendineuse fibreuse est responeable souvent de svndrome du canal  carpien et de
neuropathie périphénque par compression. (32}
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23 Llatternte musculaire

Vendesions musculaires an cours de la scleradernne svsicmigue oo oot G rapport ave
trcration cutanee (7),

¢

tpe o retracie f parat vupossibic gu'aus lesian:

Froctiel o fréquence et la nature méme de Tattemnte du miuscle stre au conrs Jo i solerodermic
svstemique reste discutée a cause de (44) ¢

- Ta ditbeulte d'interprétation des signes cliniques. électigues brologigues et histopathologigues.

rabsonee de enteres nets, cuadant les rapports avee odd ndrome Jde
SHARTY ¢ ce syndrome est une association de [FD. de sclérodermic  svsiémique of de
dermatopolymyosite, caracterise par un taux éleve d'anticorps anti-RNP de classc Tgk.

Avee celle de la dermatomyosite caractérisée par des Iésions inflammatorres ¢t degeneratives de la
peay et Jes muscles.

['absence de l'atteinte cutance définit la polymyosite.

Cependant Clément et coll (44) en analvsant 24 cas de sclérodermie systemique distineuent deus
tvpes d'atteinte musculaire

1o des connectintios ma
).

* La "myopathic simple" qui est la plus fréquente marquee cliniquement par des douleurs moins
intenses avee une faiblesse musculaire proximale discrete.

[ ¢xiste peu d'anomabe biologigue au cours de ce tableau (9), 'anomabe clecingue constatee est
faite de potentiels polyphasiques mais d'amplitude ¢t de duree normale (44). La biopsie musculaire
retrouve une fibrose et une inégaiité de taille des fibres musculaires sans inflammation.

“ 1a "myopathie compliquée" : elle peut étre diftérenciée d'une authentique polymyosite, c'est unc
myosite aigué caractérisée par une faiblesse des muscles proximaux et une élevation des enzvmes
musculaires (CPK, aldolase).

La biopsie musculaire retrouve des signes de myosite inflammatoire. Ce tableau est proche de celui
de la dermatomyosite.



2.4 fteintes viscerales
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frequentes dos dtteintes Viscaraber, clles commencent depuis Vi .d,.

bucco-dentaire a causc de Ja sclerose pertbuceale of buccale rdeorite phus haut) aggravant ic tabicau
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dvsphagie (accentuce par le deécubitus) ne s'observe gue dans 70% dex cas alors que Toe v
radiologigues exstont dans la mottié des cas o Pattemie anatonugue dans 80% des vas.

Selon Yevolution de o maladie, on retrowne des brulures cetrosternales, des pyrosis assedics 2
dvsphagie surtout basse.

\ la radiocinema BEI1 AR a classe Natteinte de I'ocsophage en 2 <tades de gravité croissante oo
diltérents stades seront detaillés dans les examens complémentaires plus tard {ef page 303

Yaulres examens sont mdispensables pour apprécier cette attumic Jo Vocsophage, 1a plus prangs
notre portée est la fibroscopie oesophagienne qui objective les complications du reflux gastyo-
ocsophagien.

Atteinte gastro-intestinale (44)

- Estomac : l'atteinte gastrique est rare. scuvent cliniquement muctie, anatomiguement el
tradwt  par :

- une dilatation gastrique

- une diminution du pénistaltismc

Cliniquement c¢ tableau se traduit souvent pay
- des nauseces
- des vomissements

- Duodénum

. Des ulcérations duodénales ont €té retrouvees chez 10 malades dans la seéne ot TUFFANELIL o
coll

. L'atteinte {onctionnelle prédomine sur le 2e et le 3¢ duodénum avec dilatation et diminution du

péristattisme.
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pair deux tvnes de desordres
sennonnele aveo dimunution du Gran o se e eteen Jhigquornent par o doualeurs
pede colique ou de distenston douforreuse e snses distendues a fa palpaton

niontre une dilatation énorme du jcjunum Jo &
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T transit v ordhe
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- Unosynotease do malabsorpuon par pullulation sucrobucnne rmargue Clindaumionn pal une

drarrhee unporrante of un amaigrissereni. ans ks sbleaus san<-barrheo, if caste unc stcatorhée,

Colon : l'attuinie colique. marquee par des douleurs coligues, ane alterance de drarrhees ot de
constipation. ¢st rare

- [aspect radiofopigque st saracteristiqdy. un rettawve do nergbiouy dnverticutes dits de pulsion,
carrespondan ol U fovahsees ' ‘
pression ntrarmurale. La rupture peut cntrainer une pentonite

dos zones datrophie
5O ZOTES }n iv

ni oabld

~La colonose e visualise une mugucuse colique pale, seche. noide. 1élangiectasigue parfoss,

- Foie 0 phoacins cas d'association possibic d'ine cnrhose Bliare prinutive a une <clérodermie
systémigque ont et deerits ces dernieres anndes. Cette assoclation ne semble pas fortuite.

Tablean I : Eecaprialant de Fatiemnte de Tapparell digestil au ceurs de la sclérodermie svsicnngue

‘; {vpe de lattente C am%quunw, climgues
| A Complication
Cavite - Retrecissement a Fouverture de la bouche - Anorexie
|buccale - Déchaussement des dents (afvéolvse dentaire) L B
Oesophage - Attente fibreuse du 1/3 mféneur - Dysphagie
o - r)nnnrliggp[l_‘dg pcmtahmng o - Reflux Q,dstl()—()usuphdmcn
| Fstomac - Dilatation gastrigue - Nausées, vomissements
- 7;”7-_Qgrmng>_gtlon du péristaltisme¢ i Doulcurs abdominales |
Duodenum - Ulcere duodenal Doulcurs abdominales
L - Phenomene destase . I B}
~- Diminution du pcnstalmmc - Météorisme. douleurs
Intestin gréle - Ralentissement du transtt abdominales
- Pullulation microbienne - Diarthée. malabsorption
- Phénomeéne de siénosc ¢t iléus paralvtique - Occlusion ntestinale
~__ .~Pncumatosckystique - Pncumoplritoinc |
Colon -~ Diverticules " Alternance de diarrhée cf
‘ constipation




2.4.2 L'atteinte pulmaonaire 11,25

" Sy Lo

1.7 Do deaas 4 vy diias . il O
Fole ost notee dans 207 o 00 Lo s i IR SIS AR & L) TV A PR SRS 1S ChS FE U RS R N SR

Cliniggement ot RRSTE O TE IR SRS EOSRU O U P AU 7 TOP s e g D leis b Toul
sevhe ¢f penibic
onamen physige oo 0 s drepans 0o soun ot : e Bgsos pag fons

at lappocratsme «hotia

i e ot . < Loat S s U NI PN . : H . F P
Les sisnes l"(ldlUlUgl(jll'.fh Lt ool Th ddlls 2070 U o iy Cay TUidly oBeiie L ails

[ Tmages Soni asses  Jaticnsogues mais non speciigues varsabdes b Povalunon e Ta
maladic.

* Ay debut @ des mmages dnsee s rencdare qui partent Jos bifes vers tos hases

o8 un wtade avance C e Poocentuanon Je la Bthrose o obseree dos mmaees o
0.3 em de drametre et do Bufles demphyseme reabsant Paspect en ravon doomel 1T oxidte un
rentorcement des images aiciiclies pulmonanres.

Hhaul Ol CRARMICIE Uile T HCTIo S ACCTUS G BTy STl Jde caneet pUimelan .

- Les explorations fonctionnelies respiratoires montrent des anomaites primutinves dang 70% des
cas détectés précocement. (os explorations metient en évidence une msuttisance ventilatoire
restrictive pure avec bafsse de la capacité vitale ¢t madifications du bloc alvéolo-capillaire (hyvpoxie

P

PR
<81 NOTIMat.

hvpacapiie). T e volume rdarrds

- L'histologie 1llustre cos données en objectivant une fibrose miterstiticlle considérable ¢t un
epatssissement intimal de la paror des artérioles pulmonarres (6)

2 4.3 L'atreinte rénale 11

La fréquence de T'atteinte rénale est viable selon les séries. Dans leur séric TUFFANELLI et coll
retrogvent

- une protémurie chiez 109 patents

- une atteinte rénale grave 19 fois

- une atteinte morelle 13 {ois

BARXNETT a son tour deerit |1 malades avec atteinte renale sur 7¥ sclerodermics.

Fn eflet, l'atteinte rénale au cours de la sclérodermie est de mauvais pronostic e plus souvent
Chriquement elle se manifeste sous deux formes :

- L'atteinte aigué hypertensive : raptdement évolutive. clle apparait le plus souvent préecocement
en genéral au cours des trois premicres années suivant fe diagnostic.

Elle est le plus souvent révelée par une protéinurie modérée, intermitlente, avec un sédiment
urinaire normal.
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OU VOTS UNC COMpICaion qui s¢ miatifeste par

une msutbsance cardiaque consesine avee epanchement pencan dipic frequer
une HT A maligne brutale imvee appravation de I'sulfisance rénale

[ustologie rénale contieme To caractere vasculaire des fesions renates scleredamigues, o

decouvrant
un eparsstssemient mucoide de Tintina assocte a une prohifération de celiuios endothivhales

au nrveau dos arteres arquees de petits calibres ef des arteres e bulamres

Sdes lesions non spécifiques des artérioles afllérentes comparablon o celies do 11T A
maligne

- des Esions giomelurulaires a tvpe dischéme et do turgescence du foceulus aven pichic
ration des cellules endocapillaires

-une fibrose ¢t atrophic tubulo-interstitielle sont ¢galement observées

[ activation du svstéme renine-angiotensine serait un elément de mauvais pronostic

2. £ 4 Atteinte cardiaque

[ 'atteinte cardiaque climique est rare (7 a 16% des cas). T.es manifestations cardiagues sont de denx

natures distinctes.

* Les manifestations primitives - sont a type de fibrose localisee au pencarde of au
mvocarde, l'endocarde est ¢pargné.

* 'atteinte du péricarde : représente 30 a 70% des sénies autopsigue ¢t 7 a 20% des cas chimques
(32). Cependant i'cchocardiographie contirme la plus grande frequence des cas infrachnigques.

- 11 s'agit soit d'une péricardite chronique avec douleurs thoraciques, dvspnec et signes
d'msuffisance cardiaque de pronostic péjoratif.
- Soit dune péricardite aigué avec fievre, frottements péricardiques.  dyspnée et
precordialge.
* L'atteinte du myocarde est beaucoup plus grave et fréquente ; elle entraine le plus souvent la
mort du patient.
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f2 biopsic endomyocardigu retrouve une fibrose partielle intersuticlie proosenani dane

Jes sones perivasculaires

*Los manifestations secondares

Dans o scletodempe svstonme i mamtestations caidiagues seeondan . w0 iiusies

ordies

Phvpertrophie ventnicalane aroie e pratiquement omjowrs hée 2w ST
secondate a la hbrose pulmonanr.

DDans le CRST svndrome latteinie Jdes aricérioles pulmonaires a ¢ déertte.

dinsuffisance mitrale fonctionnetic
L'ECG ams gque la radiographic ot Pechocardiographic obrective Phypertrophic ventriculaire

gauche.

2.4.5 L'atteinte neurologique

Flle ¢st exceptionnelle ¢t marquée par des névrites ou polvnevrites sensitivo-motrices qus seraient
Aoy OCEVEUSES,

Provoguees pat iepasstssetiient dus
Lratteinte centrale cst rare en dehors d'une encéphalopathice arterielie.

La sclérodermic sveiemique epargne le yvstéme nerveux cendial parce que son fssy de <oulien ex
dépourvu de tibroblastes (44)

2.4.6 L'atteinte endocrinienne (143

Rarement notee dans les publications récentes, elle semble clre muse on avant par kon anciens
auteurs pour appuyer leurs theones physiopathogémques.
Ces endocrinopathies décrites sont a tvpe de :

- insuffisance thyroidienne

- byperplasie parathyroidienne

- insuffisance pancréatique

- impuissance sexuelle chez 'homme



247 Flatteinte vasculaire
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3o EVOLUTION E'T PRONOSTIC

- Pevoluben des sclerodermices systemigues st variable ot ditficilement previsible. Llle se fa
rarcment vers une resolution spontanée mais vers une stabilisason ou une aggravaion plus ou

moms rapude des [€s10ms,

- Lo pronostic global des sclerodermics svstémiques ost asser semblable suvant s ditférentes
vode survie a Toraps b b metfleur Jhez e

14y

sortes J'études. I est de 74% de survie & S ans of )
patents de moms de 10 ans.

- I e pronostic fonctionnd] Jépend de la plus ais moms grande dittuson Jdo fa sderose s sartac.
du tegument et de l'mportance de la participation des plans sous-jacents. nusculo-tendieux of
articularres

Au début de a maladie e syndrome de RAYRNALUTD oree dejg une mconimuodite notable. la gene
Jdevient considerable avee l'installation de I'acrosclerose bloguant les doigts (en demi-flexion) et les
pieds. le rétrécissement de la bouche rend parfois difficile l'alimentation accélérant ainsi la cachexie.
La sclerose cutanée au niveau thoracique limile les mouvemnents respiratoires.

- o pronostic vital © la suivic des sclérodermiques cst ice aux atremies viseérales @ oscule la
localisation ocsophagienne st diversement interpretee. ¢lle ne serat pas towours d'un pronostic

sévére (T.A. MEDGSER ).

* La fibrose interstitielle pulmonaire entraine la mort a plus ou moins longue échéance.

* L'entéropathie sclérodermique avec traduction clinique ou radiologique annonce une
issue tatale dans un délai ne dépassant pas 3 ans ou quelques mois a cause de 'occlusion.

* L'atteinte rénale et 'HTA gu l'accompagne ont une valeur pronostique essentielle.
aboutissant rapidement a la mort dans 50% des cas (G.P. RODNAN, 1972).

Le pronostic de ces atteintes viscérales est rendu beaucoup plus  sombre par l'imexistence dun
traitement [able. Par ailleurs la sclérodermie systémique est plus sévere chez l'homme que chez la
femme et semble plus grave dans la race noire.

L¢ rolc aggravant dc la grosscssc cst discutc.

4. ASSOCIATION D'AUTRES MALADIES AUTO-IMMUNES

Certaines de ces assoctations sont relativement fréquentes donnant soit une addition des signes des

deux collagénoscs (sclérodermic ¢t syndrome de Sjdgren), soit unc tatrication des signes dos 2



collagenoses. réalisant un svndrome de chevanchement (selerc hipus) i seroni cvposees fes plus
frequentes de ces associations

4.1 Scleroderine ot svndrome de Sidgren-Gougorot

Sa frequence est ar craennt apprecied selon les enteres Je diagnestic utihses pow e siooren.

ool HeTe gue Doautres series

\ Larcon-segoiie fubioive oolte assouation dans pres de Q0%
utiisant des crneres ngoureux retrounent 17% et 3% do soiuodernie systdimigue associor @ un
syndrome de Sjdgren

I histologie des glandes sibivaires ae

satres montre deus aspeacs

- so1t un mitdirat vmphocvtawe autour des glandes
-sott une fibrose sans mfitiration mononuciée

e premuer aspect caractenstique du Sjoeren n'est pas correle wvec ¢ pronostie Jde fa sClorodornme
En orevanche Lo Libtose nolée o'ont freguente que danys o ooy ornes de selovederme
systémigue.

Cependant cet aspect sumble plutor di a une extenston de la maiadio sclerodenmgue au nnveau des
glandes saltvaires acvassoires qu'a une association avec le svndrome de Sjogren (41)

4.2 Sclérodermie et lupus svstémigue

Le lupus ervthémateus systémique a des manifestations communes avee celles de la selerodermic
svstémque

- les myalgies
- le syndrome de RAYNAUD
- les péricardites

1 devient donc ditticile le classement de certains scléro-tupus et l'évaluation de Fimportance relative
du lupus par rapport a la sclérodermie.

La présence de cellules LE au cours de la sclérodermie (§,2% sur 314 cas) n'est pas un argument
suffisant pour parler de scléro-lupus.

L'immunofliorescence directe en peau same permet de faire le diagnostic ; elle est négative au

cours de la sclérodermie et positive au cours du scléro-lupus ¢t montre dans ce cas des dépdts
d'immunoglobulines l¢ plus souvent granuleux au niveau de la membrane basale.

4.3 Connectivit¢ mixte ou syndrome de SHARP (63

Ce syndrome peut étre défini par l'existence de signes 1solés appartenant a la sclerodermie, au lupus
érythémateux aigu disséminé, a la dermatomyosite, par exemple syndrome de RAYNAUD, arthrite
non destructrice, myosite, tout cela sans atteinte viscérale, associde a la mise en ¢udence
d'anticorps antiribonucléoprotéine (RNP) a des taux élevés sans aucun autre anticorps anti-antigene
soluble. A ce stade il est souvent associé¢ a un syndrome de Sjdgren.
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£ PORMES EVOLUTIVES

Devant Pévotution mmprevisible ot varable de i <cidrodermie svstémigue i est possible de
distinguer 3 tormes evolutives

5.1 Les formes peu évolutives

Dans ces dormmes le svndrome do RAVNAUDL oo souvent wole v <accompagne  dune
seicrodactviie pendant les prenmivres annees d'évolution
On peut fare rentrer ce cadre ic Ry L-svndiome o a wne Svolulion assejuciiient bonne mais

des formes de passage vers les selérodermies évolutives ont Si¢ déerites

5.2 Les formes d'évolutivité movenne : " Acrosclérose™

Ces formes sont caractérisees par w prdsence d'un svodrome de RAYNAUD accompagné de
signes cutancs plus diffus : la sclerose cutance en plus des doigts atteint les avant-bras. le visage. le
décollete ot les membres. Les atteinfes viscerales sont multiples mais concernent surtout Foesophage
et les poumons et Pévolution est diftictlement previsible.

5.3 Les formes malignes

Elles peuvent s'installer brutalement d'emblee ou survenir sur une des 2 autres formes precedentes,
Eles associent sclérose cutanée diffuse a une insuffisance rénale, une HTA et une atteinte
cardiaque. Les désordres immunologiques et perturbations inflammatoires sont intenses.

LES FORMES CLINTQUES

1. Sclon l'age : Scléroderme de l'enfant

La sclérodermie systémique chez 'enfant est rare, on ne rapporte que 100 cas dans la hittérature. La
prédominance féminine est encore nette. Elle débute chez enfant vers 6 ans, la symptomatologie
est trés proche de celle de I'adulte, 1f faut cependant noter :

- la rareté du syndrome de RAYNAUD
- la sévérité des manitestations articulaires mtéressant surtout les grosses articulations
- la gravité des atteintes cardiaques



2. Selon le terrain
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- la prematunite of 'hypotrophie du nouveau-ne

- les avortements

Dlans o erature i calsic dos CORTOVErses »ur oo sUjel L la Ieyudiieg <ievet dus b
avait €t¢ notée dans cerwines publications n'est pas contimee par des
complications maternclics ne semblent pas diflérentes d'un groupe wniom

WOt g

. s . . . .
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Cependant en cas de seleredermue diffuse severe, la arnssesse <8t &
de cnise renale et de dvstoaw par la ngidite du pennée. le manque '
de Fabdomen.

el meing

3. Selon la vace

("he7 le sujet now, 'mporiance des remaniements pigmentaires donne dne certame particulante i la
sclerodermie svstenuguce.

("¢ remaniements pigmentaues sont de valeur diagnostique mcontestable. Elles sont {anies de 1aches
hypoc}u”()mique‘s en moucheture ; ce sont des taches arrondies ou ovalaires. I¢gerement atr(mhiques
avant 2 a 5 mm de diametre pom.ruam ou non les plaques sclercuses, plus ou moins ctendues © oo
taches sont criblées de ponciuations notres centrees sur les orifices iu vulaires. Les follicules pileus
¢tant devenues le dermer itot de resistance pigmentaire a l'atteinte sclérodermuque (44).

A ces lesions pigmentaires s'ajoutent les Iésions habituelles de sclérose cutanee et extracutances.
En plus de ces élements semuologiques, le syndrome de RAYNAUD semble trés rare chez le sujet a
peau noire (1, 7. 43). Par contre, la sclérodermie systémique chez le sujet noir s'accompagne
presque toujours d'atteinte musculaire (1, 7, 28. 43) qui se traduit par des myalgies diffuses a
prédominance sur les racines des membres. des déficits moteurs des amvotrophies.

I 'image histologique est semblable a celle décrite chez le blanc ainsi gue le bilan biologique.



VIIL CONDUITE DU DIACGNOSTIC

A DIAGNOSTIC POSH v

i est evogue devant les renselgnonient . bnigues of pari Bngies Suivants

1. Interrogatoire et examen <linigue

1.1 Interrogatoire

(Mest un temps capital dans la démarche diagnostique de a sclérodermie svetemmgine. o pormwl
d'apprecier

- le debut de la maladie sclérodgamugue

- Jes sianes de debut et lewrs cirvonstances dappariton

- les localisations primaties dos oaons cutances ef leurs mades diextension
- les symptomes extracutands ot visceraux

- les antéecdents familiaux de la maladie

1.2 Examen clinique

C'est le temps essentiel pour le diagnoste posiif de la sclerodermie systémique © 1i portera sur
toutes les fonctions et permetira d'apprévier selon I'évoiution de la maladie

- la sclerose cutanée et ses localisations

- les troubles pigmentaires (hyperpigmentation ou dépigmentation) ¢t leurs localisations

- les creatrices d'ulcérations pulpaires ou au dos des mans

- les telangiectasies ef leurs locahisations

- l'oedeme du visage avec predominance sur les paupieres

- laspect figé caractéristique du visage

- Talopécie des cheveux

- la déformation des doigts qui sont le plus souvent en demi-flexion

- 1a présence objective d'un syndrome de RAYNAUD par le test a 'cau glacee permettant
de créer le vasospasme caracterisé par des fourmillements. douleurs. hypoesthesie et
retard de recoloration a la pression des pulpes des doigts.

Le svndrome de RAYNAUD est un élément trés unmportant dans la scléroderne systemmique.
L'examen clinique permettra d'apprécier I'état général du malade (poids). 1état de toutes les
fonctions (coeur, poumons, tube digestif, reins), I'état de la fonction musculaire et neurolozque.



- Les anticorps anti-Scl70

Hs sont nus en evidence par immunciuoreseence donmant un aspoct soodchole "poassi roie g or
“Gables fms" doonovaus avee aspect cerdle du nucléole.

Ces anticorps sont dinges conire o wepossomérase Loprotane de Y s ires sensibles aun
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. specificite

Les anticorps anti-Sel70 sont tres specibigues presents seulement dans les sclerodernuies
% stEimigues aves une frequence vanable Jde 23
détection @ les méthodes les plus anciennes dmmunodiffusion. smmunofluorescence cont . ans
sensbles gque Pmmumoblot ou T'ET IS A

4 80% des cas en foncuen des tedhniyues e

- D'autres anticorps anti-nucléaires peuveni ¢ire relrous e mars ne sont pas spectirgues, O
peut noter ceux dirges contre les protcines nucléolares

. PMscl
. ARN-polvmerase |
Fibrillarine assncice a FURNP lecalisce dans les régions fibrillaires du nuciéole
. Les anticorps anti-ADN natits preésents dans 5% des formes Jditfuses
. Les anticorps anti- ADN dénatures presents dans 10 a 15% des cas
. Les anticorps anti-SS A dans les formes associées du Sjogren
. Les anticorps anti-PM1 et anti-ku dans les sclérodermatomyosttes

2.2 Histopathologie des lésions cuianées

Ia biopsie cutanée profonde des zones de sclérose permet scion 1'évolution de la maiadie de metre
en évidence les troubles quantitatives du collagéne, et la présence d'infiltrats mononuclés autour des
vaisseaux Iésés.

Ce tableau est approtondi a la page 14.

2.3 La capillaroscopie du lit unguéal (36)

est une méthode de diagnostic précoce de la sclerodermie depuis au gtade du svndrome de
RAYNAUD.
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Drautres anomalies peuvent e assocides mais gin oot heaucoup moins specifiques des
hémorragies qui laissent des dépats prgmeniaires ¢t des vaptllatres regresals res predes <f dont o
trajet semble trongonné.

2 4 Exploration des localisations viscérales

Ies localisations wiscerales présentent une traducuon chmque plus cu moms netie  survant
f'évolution de la maladie © ces signes cliniques peuvent Eire complétes par des invesiigations pour
une metlleure prise en charge.

2.4.1 L'atieinte de l'oesophage

Llle est mise en évidence par la manométric oesophagicnne ou la radiocinema : suivant I'évolution
de la maladie, I'étude radiocmetique retrouve 3 stades (¢l tableau ci-dessous)
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ZoA Les exapiers otogigss

P1 e syndrome inflammatoire 1 est banad of s onsiant waraclotise B
- une acceldauon de la vitesse de sedinmentition
- un¢ hypergammaglobulinémie
- une anemic microvyiaiie et hypochrome

2 1.2 Le diagnostic immunologique

Fovamen du sérum par anmunofluorescence pormict du noter fa prescin s i
nuclcares dont 1a spectficite est vanable selon les subatrats of les techmiques anbises

Daspeot de Ta fluorescence de ces anticorps ext Io pius sowvent mouchen oo partor e ool
ol homogene.

iis sont retrouves dans 80 a 9396 des sclerodernes svstémiques quand e substran utihise est fat Jdu
cltules a diviston raprde (HEPH) (32),

Parmm les plus specttiques, on rcticiudra

- Las anticorps anti-centromeres

. Technigue de mise en ¢vidence

(es anticorps sont mis en évidence par immunofluorcseence sur cellules tumorales humames | s
sont dirigés contre un antigene proteique he aux ADN du centromere.

. Spécificité

Les anticorps anti-centromeres sont présents dans seulement 10% des formes graves ¢t dans 90%
des CRST syndromes ; dés le stade de syndrome de R AYNAUD, méme avant a scldrodacnylie
Cependant ces anticorps anti-centromeres ne sont pas pathognomoniques dans la sclérodermie
systemique : ils sont retrouves dans d'autres atfections (curhose biliare primainve, quelques Tupus)
sans sclérodermie associée.

La sipnification pathologique des anticorps anti-centromeres est beaucoup plus pronostique (gie
chigue.
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l - Atonie et stase acsophagtenne (image en be de verre)

‘ - Reflux eastro nesophagion

{

- Steénose du bas Gesophage (peptigue) aves reliuy minime <

i Stade I 2 compheations parfors ulcere

% - Megaoesophage ,
i - Brachv-ocsopnage ou endo-brachy-cesophage :
|

‘ B

Dautres examens comune la fibroscopic ocsc-gastnique permettent de metire en ¢vidence fos
complications du reflux gastro-oesophagien.

2.4.2 L'atreinte pulmonaire

Elle est détectée par :

- VYépreuve fonctionnelle respiratoire qui met en évidence une msuffisance vetllatoire restmenve
pure avee baisse de la capacite vitale et avec un volume résiduel normal

- la radiographie pulmonaire retrouve ie plus souvent unc fibrose pulmonatre interstiticiie dans fe< 2
bases détaillée (a la page 19)

2.4.3 L'atteinte cardiaque

A type de myocardite et de péricardite sera mise en ¢vidence par 'ECG et I'échocardiographie, ainsi
que 1a radiographie pulmonaire.
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B. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

La scicrodermiv svstemugue vraic ost de diagnostic facile surtout base sur la clinique, cependant
certaines atfections au cours de lewr ¢volution comporient a des degres divers de sclérose,
d'atrophic et d'mduration cutance pouvanl préfer a confusion aved 1a sclérodermue @ la connaissance
de ces diverses affections est indispensable & un diagnosti. différentie] correct de la sclérodermie
systemigue.

1. L'acrosclérose progressive - fait discuter clinicuement,

1.1 La maladie de RAYNAUD qui entraine @ la fongue une sclérodactvlie discréte avee
parfois nécroses cutanées ; cependant 1l n'existe ni extension progressive de la sclérose ni atteinte
viscérale comme on le constate dans acrosclérose progressive gui commence dans 9 fois sur 10
par un syndrome de RAYNAUD.

En effet 1 faut noter quelques fois evolution de la maladic de RAYNAUD vers une sclérodertme
decelée par la mise en évidence de lesions d'arteriolite digatale 2 lartériographie.

1.2 La dermatomyosite - ¢st marquée cliniquement par une sclérose cutanée ¢t une calcinose
associées a une poikilodermie réalisant une véritable potkilosclérodermatomyostte.

La sclérodermic dans sa forme progressive provoque souvent des myosites scléreuses dans les
territoires atteints par la sclérose rendant certains malades de classement difficile.
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- Li purvh\/m Lllldllbb tardive non faied
- la scléromyveoedeme d'Arndt et Gottion
-Tamvloidase svstematisée

- l'oligophreme phenyipyruvique

- Ie syndrome de Werner

- 1a Iépre

2o tasclerodermie aigué diffuse o cavse de son début margue par un oedeme du tron:

don G RiInSeS, Sdlls Py NAUDD avel une cvaiaiion vors Une soicres clondue mvabdante s Jes

atteses viscérales sévires peut fare discuter -

26 Lu sclérodermie de Buschbe qui est une attection posi-sireptococcique marquee
chiniquement par un épaississement rapide de 1a peau de la régon thoracique haute, en gilet : cetie
mfiltration ne descend que rarement vers I¢ bas du dos et les membres avec un respect des
cutrenutés. La différence avee la scléroderimue ¢st faite par Uevelution rapide vers la gudiisen o
Fhustologie cutanée qui retrouve un éptderme normal et un derme bourre d'une substance
mucopolysaccharide acide dispersant les fibres collagenes.

2.2 Le scléroedeme aigu néo-natal : si la sclérodermie apparaissait chez le nourtisson. ve
qun est tres rare.
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- de hinmicr les handicaps fonctionnels
- Jameliorer le confort des malades.

- de retarder Papparition des complications <urtous viscorales

2. LES MOYENS

2.1 Médicaments et propriétés pharmacologiques

Trois groupes de medicaments sont couramment utiliscs

2.1.1 Les Médicaments agissant sur le métaboiisme du_collagene

- La D - Penicillamine : (TROLOVQOILR)

. Présentation : comprime dos¢ a 300 mg de D - pemcifiznunc.
. Voie d'admunistration : per os.
Effets secondaires : sont fréquents. ils sont surtout cutanéo-mugueus. hematologiques
rénaux, dysimminunitaires.
. La contre-indication absolue est latteinte rénale.

Son utilisation nécessite une surveillance clinique et biclogique constante, hebdomadaire te premier
mois, puis bimensuclle et doit porter sur 'hémogramume. o proteinurie, Fhématurie.

- La colchicine :

. Présentation : comprimé dose a 1 mg de colchicine crisiallisee
. Administrée par voie orale.
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Fes contres imdicaitons sont nombreuses dans e cadre de la scelerademme svstémigue elic o

:

absolue on cas Jaitomic renale severo, diii A ei dulcere gastiigie. de diabete.

{luthsatton du cortancyl nécessite  au pyeatable un bilan procoviicothérapie standind. oo une
sunvedllance  biologique rigoracuse.

- Fes Bimuno-supresseurs sont utihses comme complement a bi corticotherape co <o

L‘A,,xzathg()g;g"igsg i IN[LRET & B L £ FIU CHNRT ST AU 1D S PERDS
d"Azathioprine. admmistre par voie oraie.

. Les cilets secondarres sont a 1y Pe de lcucupeiiic, iolitDOpeiices alleIilics Pilds TalCrietii hauscg,

vormssemenis,  diarthee,  éruption  cutance.  alopéere myalgies.  exceptionnellement  hépatite

cholestatique. pancréatite,
I n'y a pas de contre-indication absolue ¢n dehors de la grossesse.
Au cours des viroses et I'insuffisance rénale des précantions dotvent étre prises en vue d'unc

réduction de 1a dose,

* Le cvclophosphamide ( Endoxan ASTAY)

S¢ presente sous torme de comprime dosc a 50 mg de cvclophosphamide ou sous tormce

parentérale (flacon dosé a 100 mg). la voie d'admimistration est orale et parentérale.

Les effets secondaires sont : granulopenie, thrombopénic modérée (réversibles) nausées,
vomissements, alopécie inconstante, cystite st la dose est élevée, aménorrhée el azoospermic sont
possibles.
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- _La Mtedipine (Adalate®). [a torme unlisce est o torme capsulee dosee @ 10 me de
Nifedipine administrée par voic sublinguale ou orale sclon Io schéma thérapautigue,

[ on cticls seeondamres apparaissent au début du wattement ¢t sont hds g la vasodilatation
peripherique. ifs sont bénimns ¢t disparaissent apres farret du rattement. oo sont © les oedemes des
jamibes o vougeurs du wvsace accompaenés cuoonon b cophalées Jdeo wanbles dioestite
Uhvpotension arterielle. tachveardies.

[ Adalate est contre indiquec en cas de grossesse. son utibsation chey la femme allatanic necesstte

fa suspension de Tallaitement moaternelie.

- Le captopril (Lopril®} : ('est un inhibiteur de Penzvme  de conversion. se présente sous
forme de comprimes secables doses a 23 ¢t 50 mg admimisires par voie orale.

. Les effets secondaires sont nombreux. s sont a tvpe de troubles digestits. de manifestatioins
cutances allergiques dhypotension et rarement une dimmution du nombre des plaquettes ¢f une
¢lévation moderée des enzymes hepatiques.

Le lopril est contre-indique en cas de grossesse d'attemnte renale sévere.

2.1.4 - Autres médicaments utilisés

- La Griséofulvine (Griscotuline® §

Ce sont des comprimes dosés 3 250 mg administrés par voie orale de préférence au milieu des
repas

. Les effets secondaires sont : les manifestations neurologiques a type de céphalées. plus rarement
somnolence. insomnies, vertiges. potentialités par l'alcool. les troubles digestits. hématologiques,
cutanes,

. Les contre-indications : porphyrie, grossesse, association dé¢conseillée avec les oestroprogestatifs
et contraceptifs.



- L.a Vitamine K (Ephvnal®)

FHO o prsente en compimie dosd s 100
ey cilers seeondarres sont nommdres
CPae e contre-indication connue

¥t . . . - B . R R
- La Mascledine 300 ¢ presente on gctuic dosee o 3GH mg destran total dhnsaponitiablc
d'avocat-soa.

- Les ellets secondaires : rares regurgstations a odeur hpuhgue jugulées par Fabsorpton au miljeu
des repas

CPas de contre-indication absolue

2.2 Le trattement hygienodictetique

Ce traiterment est une neécessité pour mantenir les malades sclerodermiques dans un etat de deétense
physique ¢t morale ¢tant donne f'echee du traitement medicamenteus,
Pour cela 1l faudra :

- Maintenir une alimentation ¢quilibree. au besoin par sondage naso-gastrique dans les cas de
dvsphagic importante. v ajouter des stimulants géncraux (fer. glucose. actdes amincs .

- Remédicr a 'ankylose et contracture par une physiothérapic et des massages doux <t progressifs,

- Eviter P'exposition au froid en portant des gants et des chaussettes en péniode de grande fraicheur
afin d'atténuer le phénomene de RAYNAUD.

- Adopter la position de décubitus téte surélevee en vue d'ameliorer les retlux gastro-ocsophagiens.
Tous ces conseils seront mieux compris st le malade est mis en contact avec d'auircs malades
sclérodermmques dans le cadre d'une association de malade qui existe déja en France et aux USA.

Enfin, ces différents conseils sont indispensables comme complément au  fratement
mdédicamenteux.

3. INDICATIONS ET POSOLOGIES

Nous allons exposer ici un traitement en fonction des diffcrentes formes evolutives de la
sclérodermie systémique.
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Pl assouie svodrome de RAYNAUDL scderose cutanee ditfuse o1 aticintes Visworiaios
(oesophagienne ¢t pulmeoenare ).

¢ trattement sera toujours svmptomatique.

I'n plus du syndrome de R AYNAUD. on traitera is sclerose cutange. Cin pourrant utiliser

* La D-péniciilamine

300 mg par jour le premier mois
600 mg par jour le deuxieme mois
sans depasser 900 mg par jour

* La culchicine : données a la dose de 1.3 mg par jour pendant plusicurs mois.

* La piascledine 300 : largement utilisce ¢n France a {a dos¢ de 300 my par jour per os pendant
plusieurs maois.

~ La vitamine E : elle agit sur la sclérose cutance a tous les stades de la sclérodermie : elle est
donnée a 300 mg par jour pendant 8 a 10 semaines.

* Les manifestations digestives pourraient bénéticier de
. la cimctidine ou autres anti-acides (2 comprimcs au coucher)
les cveline seront utilises en cas de svndrome de malabsorption a la dose de 1 2 2g/j0ur

~ Les atteintes pulmonaires seront traitécs en plus de la kinésithérapie par :
_1a D-pénicillamine a 300 mg par jour
la Nifedipine gui a un effet favorable sur HT.A 4 la dose de 20 1mg 4 tos par jow

Les poussces évolutives de l'acrosclérose progressive de type inflammatoire (myosites et arthralgies)
pourraient béneficier de ¢



La carncothérapie générale a base de cortancyl a la dose de | mg par kg de poids au départ

Cette Jdose sera dégressive a partn dune 1éponse dinivus of buodogigue nette qut peut demander 2
mots. Drans les cas rebelles au cottancyl on peut miliser

Louzuthioprine ala dose de 6.5 a 1 mg par ke de poids par jour

o velophosphamede ala dose do 25§ comprimes pan jowr loin des vepas sans aucune
mterrupuon,

$.3 1 a forme maligne

ille survient de fagon aigu€ dans un tableau de sclérose cutance diffuse d'oedeme des teguments
avee attcnte rénale ot cardiaque sur fond d'inflammation (smyvosite, arthralgic).
i.¢ traitement de ce tableau pourrant faire appel aux médicaments suivants -

- Le cortancyl a la dose de 1 mg'kg de poids dégressive. Cependant le cortancyl est incriminé dans
la crise rénale. Pour cerfaing antenrs le corfancy) powrrait jueuler Vinflammation.

- [e fopril 2 la dose de 50 mg par jour pour l'atteinte rénale.

- Les inhabreurs caleiques seront utilisés pour lever le vaso-spasme de l'aticinte cardiaque,

4. RESULTATS DES TRAITEMENTS

La plupart des traifements utilisés sont symptomatiques et les résultats obtenus n'empechent pas de
nouvelles poussées ; il peut v avoir stabilisation des Iésions mais sans gudrison compleice a nos jours.
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SCRPTTERES D'ENCLUSION

- Les dossters domt le diagnostic ne répondait pas aux crteres de 'ARA
- Les dossiers Jde morphées disséminées

An total 3% disaers de sclérodermie svstiémigue ont éte nclas

2. METHODES

2.1 Recherche des dossiers

Nous avons au préalable, a partic des registics de consuliatbon ot d'hospitalisation. constitué unc
liste de patients dont les noms portaient en regard le diagnostic de sclérodermie systémique.

Cette liste nous a permis de rechercher les dossiers cliniques a partir du fichier central du service de
Dermatologie. Ce dernier renferme pour chaque malade une fiche de consultation (voir annexes) et
un dossier en cas d'hospitalisation.

2.2 Recueil des données

Pour chaque dossier. une fiche de recueil des donnees était remplie (voir annexes) et comportait
- les données socio-démographiques
- les donne¢es chnigues : nous avons recense essenticllement ¢

* les renseignements anamnestiques : 'hustoire de la maladice. l'existence ou nen d'un

svndrome de RAYNAUD

* fes signes cliniques : nous avons recense les signes survants



Jes signes cutanes - la sclerose cutancée Tes troubles prigmentmres of feurs topo
eraphics. fes traubles trophiques dev outrdmires, les Ctanic, B frcubies

nhancnen.

fos man e GOoNS SYSICMIYUCs . osteo-athiculames, misscoiar -« drorsines, pul-
monares tenales et cardiaques

e donnees parachmaues  nous avons retend

*les resultats do 12 hopsie cutanee pour la contfirmation diagnostiue (o p

“la NFS-VS, T'urec. creatinemie, proteinurie. la fibroscopie oesogastigue. fa radiographic
pulmonaitre, 1a rudioeraphie des mains Uélectrocardiogaphic pows e verentivement
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svstémigtie.

Notons que ces differciit cramens n'étaient pas systamatiques ot clarent onentes par losung
clinique.

Au cours do ce travail. neus vons personnellement suivi 10 parmi les 33 patients dont les dossiors
tont 'obiet de notre ¢tud:

Ces 10 patients consultaient toujours soit pour une reprise évolutive. soit pour des atfections
infercurrentes, Les dossicrs do ces patients etarent regulierement ennichis des donnees survanteg
recuetllies a party de

- un mterrogatoire détaille
- un cxamen clinique aves descrption détaillée des signes cutancs.

En outre, nous avons recherche Texistence de troubles trophiques et surtout e syndrome de
RAYNAUD. Ce dernier a ¢té recherché par la technique au "glagon” qui consiste a mettre les
mains du malades dans de Teau glacée pendant 2 3 3 mn et & observer aprés les différentes
mantfestations produites | nous avons retenu comme test positif la presence de fourmillement.
d'engourdissement et de douleur dans les mains.

Ces résultats ont été comparcs aux sujets témoins.

- Des examens complémentaires | nous avons pratiqué en plus du bilan hematologique ¢t renal
(sus-cites) :

* a biopsie musculaire (au quadriceps) en cas de myalgie importante

* le dosage des anticorps antinucléaires (occasionnel) fait & Bordeaux

* en cas de signes d'appel vers un organe, un examen spécifique était demandé

- Traitement : 1l a ét¢ symptomatique ¢t a beaucoup porte sur les affections mtercurrentes et les

reprises évolutives, ceci avait lieu a I'hopital pour les patients internés et en externe avec des rendez-
vous successifs pour les non internés.

2.3 Analyse des données

Apres une saisie des données recueillies au logiciel EPIS, nous avons procédé a leur analyse.



RESULTATS
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B, RESUL AT

CARACTE 2 < SUCTO-DENMOGRAPHIQU P -

1

o Répartition ~elon Page et e sexe Uoblean I

Age NMaswoulmn 0 Fémmn Total '
10 - 19 i 3 i 3 (8.0%) |
) - 20 9 ‘? 10 (28 5% :
30 - 39 R 10 (28.5%0)

1) - 49 5

w1 s s et ot e e

|
7 % R (22.8%)
59 ! 1 2(5,7%) |
6() - T0 i) 3 2(3.7% ) z
TOTAL : 30 35(100 %) |

- L.a movenne d'age de nos patients est de 34,4 ans avec intervalle de

(10. 3. 30. 3) : les égcs extremes sont de 10 et 60 ans
-1 e mavaimum de« cas <ohserve entre 20 ¢ 39 ans

- T e sexe ratio est de 6 femmes pour 1 homme.

- 1.es temmes sont precosement attemnles gue les hommes (3 cas entre

chez les hommes).
- 2 patients ont moins Jde 15 ans (10 et 13 ans).

P T T OO0
sotiftance JO a 95%

T er 19 ans contye O



2. Rewsarinon ~selon Pethnie of b cewon d'origine tanio 1

T T - -
Bamahe  Kaves  Roulthero Sihasse Segou Mopu Eoiad
Fthnic
Bambars 2 1 i 6 i i ] § s
Peuih l 3 i > . I
Sarakole 2 2 J 0 | | 0 g £ ’
Kassonhe 0 1 i y ¥ 0 i :
Senoufo {0 (1 (i ! i 0 ! o
Dogon | 0 ) i o i I
I3obo 1 0 (s I 0
Bozo i U U U 3 { 0 'l { i
TOT AL 7 7 5 3 1 =

- Les bambara ct les malinkes ont ¢t¢ groupes dans la meme classe © on note une predominance
de cette dermiere par rapport aux autres ethnies (15 cas sur 35)

- Pres du 193 de nos patients viennend de fa région de Sikasso contre 1°5 pour Bamake cf Raves

- Les régions du Nord du Mali ne sont pas representees,
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EREPARTJITIONSEITON DA DUVREE DTEN AP FRONS v

consultation (ableaw TV

-2 ans g i (

I DIV
fobnvolunen Domatclogie 5 epclogie Cardiolomie ophnologie Suiie
Ian 7 : ! 3 h
2 ans 9 1 0 ] i
!
A

Toial - 24 1 I

—

ey delas de consultation aprov e Jdebut de la maladic ~ont vanahles

I an pour 14 malades dont 7 consultations mitiales en Dermatologie
2 ans pour 11 malades dont 9 consultations mihales en ermatologie
plus de 2 ans pour 10 malades domt 8 consultations initiaies ¢n Dermatologic,

R



L RECARIITION SELON LE MODE Dis REN ELSTION E T
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- Les svmptomes cutancs sont beaucoup révelateurs de la sclcrodernue systémigue (20 cas su
5y et dans 18 casils ont &€ diagnostiques en Dermatologie.

- 5 malades sur 35 ont efiectué leur premicre consultation en Néphrologic pour oedéme (visage

ou membres infericurs) comme signe révélateur.

- 3 malades ont été diagnostiqués lépreux par erreur lors de la premuere consultation 1 fors en
I cprologic ¢t 2 tois dans deux centres de sante de cercle (Kita ct Bougoun).

- 1 patient a consulté pour la premiére fois en Cardiclogie pour douleurs thoraciques et troubles
de rvthme.

* Autre : centre de santé non hospitahier



NDESCKIPTION DES SEGHES CUTANES

(. Beparttion selon la fréquenc e des signes cutanes (abicas VI

S i TTANES et ol ] ; NOUROENE
I SCLEROSE CUTANEE DIFFLUSE 33 " 106G "y

2O TROUBLES PIGMENTAIRES

- Hvpopigmeniation mouchetce S 88.0
- Hyvperprementation I 2R
- Hyvpo et fo paprgimentation - il 7 31,4 i
3 PELANGIECTASIES ‘ i 114
I3 SYNDROME DF RAYNAUD ‘
‘ - Signale spontanement 7 8.3
- Reproduit (positit) 12 i
- Reproduit (négaui) I o
SOAUTRINTE DU VISAGE ,
- Retréaissement bouche 24 68.6 ,‘
- Oedeme du visage 15 42.8 '
60 ATTEINTE DES EXTRENITES
- Ulcérations pulpaires 12 34.3
- Mutilation des doigts 3 .S
- Calcmoses 4 11,4
- Détormation en grite des daigts Y DA
7. TROUBLES PHANERIENS
- Cheveux decrepus et alopecie 10 RA S
- Altération des ongles 4 “ 11,4

On note 1¢1 :

- La presence de la sclérose cutance ditfuse chez tous nos patients.

- Les troubles pigmentaires a type d'hyvpopigmentation mouchctée sont retrouves chez 31
patients, soit 88.6% des cas.

- Le syndrome de RAYNAUD a cté signalé par 17 patients soit 48,59 des cas.

- L test de reproduction a I'eau glacée pratiqué chez 12 patients avec des svmptomes
de complication dischemie des doigts (ulcération ou cicatrice d'ulcération pulpaire) a montré
10 cas de positivité.

- L'aspect du visage était typiquement figé chez tous nos malades avec 24 cas de sclérose
pén-buccale et 15 cas d'oedéme du visage.

- L'atteinte des extrémites a €€ marqué chez nos patients par des ulcérations pulpaires dans 12
cas et par une sclérodactylic importante dans 20 cas entrainant une déformation en griffe
des doigts.



2 Reparagon sclon ia fréguence du sivge do la depigiocniisuon

prouchetee ebleay VI

SIEGE DEPIGMENTATION FRFQUENCT

Avant-bras

Pt
[T Y

Procatleld

Trong 1
Cur chevelu 21
5

ams -
1on orbitarg

\f

[ S
= )

On remarque Jei une plus grande [réquence de
avant-hras (68 A% des cax du decollete - 65, 77x
O0% des vas.

T o trone ot les mains <ont fes moins atteinte

i dépramentation miodenelog au npveau Jes

dev vas visage a7 e v ducuir chevelu



1 REPARTITION SELON
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clalybhriad

LR NOMBRE DE POUSSEE

S e e n <+ o et e e s ey
i
. .- . o
S H I } [T
ooy R
L Py

1 < RIS

N
dn
—— ]
i

Fa poussee volutive est delinie selon fes Jriteres sumants
douleurs ostco-musculaires im shidantes
-svmpiomes diegstifs mporiants

- alteration waportante Je 'etat vencral
esquels criteres accastonnent le plus <ouvent ine hospitakizanon

16 de nos patients ont ¢u une evolution marquee par des poussess

cu gu'une poussec of le reste a eu sont 2 poiussces ou plus

2 cas de decds sur 35 ont &t observes
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- Favitesse de sedmentation <do Cher 1Y patients s P ostaceelarec o T v i heure),

2. fa bilap renal cwee coannenne protamnne -

Eflectine choes 73 patients < 53030 a monire une anomalic chez 6 pabert dont ine proteinuric
S0 2 heares duns 4o ot Slevanon maades e Trvee ¢ 08T s de B Creatimenic

3. Dosace des tacteurs antinucléaires i AN

Sur T serums preleves

- Je FAN (Hep2) a ete retrouve chos 10 patients avee un wuy 14000 pour ¥ cos vt un taux de
I iod pour 1 ocas

ta tluorescence mouchatdée ot nucleans ost ictouvee 4 fors

fa fluorescence mouchetcs ost presente dans ¥ as

la fluorescence est nécléolae dans 2 cas
- le FAN soluble est présent dans 4 cas avec 3 cas de facteur anti-sel70 ¢t | cas d¢ tacteur anti-
RNP

- le IFAmuscle lisse est présent dans 2 cas sur 3 a un taux de 1350
- e factonr anti-centromere n'a pas 2é retrouve

4. La biopsie cutanée pratiguce ches 15 paticnts montre danx 10090 des cas des images
specitiques de selérodermie commie Jéerites classiguement.

S. La biopsie musculaire pratiquée chez 5 malades avec myalgic importanic montre dans

2 cas des sigries histologiques de mivostie inflamimatoire | avec au nifveau des fascias musculaires
un infiltrat & polynucléaire neutrophile et ¢osinophile discret. pertvascularre.
_es 3 autres biopsies sont normales.

6. La radiographie pulmonaire réalisée chez 20 patients montre des anomalies
caracténistiqgues de fibrose interstitielle (opacités reficulees au nrveau des bases pulmonaires)
dans 6 cas, dans 4 cas les anomalies sont non caractéristiques dont 3 cas de cardiomegalie. et 1
cas d'opacii¢ séquelaire probablement de tuberculose aux sommets des poumons.

I e veste des clichés sont sans anomalies

7. La radiographie des mains monfre dans 7 cas sur 11 des images d'osteolyse et de
calcnose.
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- Ta corncotherapwe vencrale (uulisce daos los cas d'mvaindie nnpertante avee ool

arthralgies severesy o donne une bonne anchoration dans 7 cas sur ® avece 1 cas de deee

comphication rénale survenues au cours du traitement.

- La Depénicillamine atlisee chez 4 patients a entrainé dans tous e cas une amelioration W
I'etat cutane (sclérose ot dépigmentation
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dermatologue et la contusion que Fon en fan avee da lépre (3 cas d'arrewr dhavnosiigue dans
nofre série) peuvent étre dos facteurs de sots-estimanoen

EoSELON LES PARAMETRES SOCTO-DEMOGRAVIHOUDS

1 Selon I'age

0 Furope Je maximum de cas < rencontre entie S0 et 40 ans,

Sans noelre serie, fo masimuny Jdoocas so troane cnire 20 ot 39 ane (labdean oo jui monue b

missermnent de fage de nos paients ¢u cos domnees concorders aveu e ciudes de 3

\' I ;\ E (7yet de Y. Paulme (43} qui retrouvent chacun une magore Jdos cag entre 21 of &

a1,

Par alieurs, 3 patients ont un dee entre 10 et 14 ans dans netre sénie ¢ oustay of coll (11 on
Pancmuark ont trouve 3 cas sur 161 dans la mene tranche dage @ 2 whidian v Pauline (44

rowve 3 cas dage indénceur 4 15 ans dans <a corie de 18 caw Celles o mongrent la ravetd de

Fatlecuon chez l'entant.

i.2 Selon le sexe

Classiquement la sclérodermis systemigue est unc attection a prédominancy icmuunc. sclon quy
les etudes sotent occidentales ou atricaines

- Dans notre série, neus avons trouve 30 femmes contre S hommes (Tableaur i) soit un sex ratio

(1(7 (\] .
Nos donnges sont en accord avee celies des dludes mentionnees dans ic tabloau vi-dessous,

- La maladie atteint precocement la femme que Fhomme dans notre sorie (3 cas émimn contre
) masculin entre 10 et |9 ans).

Ainst, notre étude confirme gue o sexe et Pdge n'est pas une différones dans cette aftecunon
enire les sujets blane ef nor.

Tablcau montrant la précdominance féminine dans la scicrodermie systemique

AUTEURS ANNEE PAYS

A.BASSETetcoll (1) 1969  Sénégal

~ B. NDIAYE (7) 1974 Sénégal 2024
| Gustav et coll (11) 1986 . Dancmark ~12bhi161

P_EI" GYEDEMON et coll (15) " - 1991 Bénin 1 4/20
Notre étude ; 1995 : Mali , 30/35
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o LES ASPECTS CLHINIQUES

]

2.1 Llinndéraiee médical  obloaw 1V oo v

Comme loute maladie duoniga.e o Adngue, Viineratre modiead do nos paticinn, o

fous efe vig en conspltation on ban on nhus d'evolution de leur madivdie

Les modes de revelanon de ta matadic sont diverses ot déterunieat fo hou de vonsaitation mial
selon 'mportance des svmptomes Cest amnst que 24 patienis Jde notre séne ont consulté ¢n
Dermatologic ¢ plus souvent aprés lechee des tratternents traditonnels montrant  amnsi

Fimportance de Pattente cutanes au cours de cette aftection,

3 patients sur 35 ont consulic d'abord en Nephrologie pric comme svndrome reénal a cause de
Foedeme du visape et des membres mfénemrs. posant amsi fe probleme de diagnostie de la
maladie. L cifet. Toedemie ext un svmptome impressionnant au cours des poussées svolutives
de Fatlection chez nos patients

3 patients de notre sene onl ¢te diagnostiques par erreur comme lepreux et ce diagnostic a €le
posé une fois en [éprologic : les deux autres ont eu lieu dans 2 contres de santé de cercle (Kita,
Bougouni), probablement a cause des troubles pigmentatres ot de o wifte des doigts.

Ces differents mode de révélation mentent d'étre connus pour éviter les erreurs de diagnostic :
cependant nos données dans ce sens sont contraires a celles des series europeennes dans
lesquels le syndrome de RAYNATIT est reveélateur dans pres de 9570 des cas (44)

2.2 l.es caractéres clinigues de la sclérodermie systémigque au Mali

2.2.1 La sclérose cutanee

C'est I'élement indispensable au diagnostic clinique. elle est présente chez tous nos patients sous
forme "diffuse” et les formes d'acrosclérose ne sont pas retrouvees dans notre serie . cela
pourrait s'expliquer par le retard de diagnostic chez nos patients.

Ces données sont en accord avec les grandes séries (44) dans lesquelles Tacrosclérose
progressive représente 95% des cas environ, et celle de Y. Pauline (43).
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Les troubles pigmentaires

Dans notre sere tes taches hvpochs anagues mouchetees st Irequentes (37 cas sur 35) 0 ¢fles
apparaissenii iréquemment au sein Jdes termtowres de sclerose en regard des sawlites osscuses
(tableau 1), 1 ¢ plus souvent. elies sent associces dans quchiues cas 3 une nperpiementation
mnttiale of souvent residuelle donnans ai; malade un aspect bigare.

{'es taches hvpopigmentaires mougheices sont specifigues a la sclérodermie svetemigue chey o
nou et ont une valeur diagnosugue essenticlle et mncontestable | ce qui ost conbirme par les
chudes de B Y'DIAYE (Tyet de Y. Pauline (43) qui retrouvent respechivement 15 fots sur 24 o
2 tois 2ur 7 jes taches hypopigmentece

[a cause de ces troubles pigmentanes n'est pas actuellement connu @ on pourray avancer
Fhypothese dune dvschromie post-intlammatoire (12), ou le role possible de Ta photosensibilite.
En etfet, on peut considérer que la sclérodermie €volue en 2 phases essenticlles © une phase
initiale inflammatotire oedémateuse. survie d'une phase de sclérose constituce entrecoupées de
poussées evoluttves inflammatoires

2.2.4 Les signes musculaires

Fa sclérodermie «vstémique chey le sujet nowr saccompagne presque toujours datteinte
musculaire (1) contrairement a ce qui st constaté chez le blanc (44).

Dans notre serie, le syndrome musculaire se mamfeste par des mvalgies diffuses avee impotence
tonctionneile chez 14 malades assocics a des déficits moteurs predominant sur les racines des
membres dans 11 cas (tableau X3 Ce svndrome musculaire survient surtout pendant Ies
périodes de poussées évolutives, conduisant le plus souvent le malade i 'hospitalisation dans un
¢tat grabataire.

Nos données confirment celles de B. N'DIAYE (7) qui a trouve dans sa séne les memes
symptomes dont 5 cas de mvalgie diftuse et ¥ cas de déficit musculaire sur ces 24 cas.



: . ity PR S DT PP et . A .y Iiver A i P, .
Sl attewie e, alaire ae g;:l“?é‘;it"’\”(v pas st Fassooranon ko Jdois s

’

sclerodermie ¢i dernatomvosite réunics sous le vocabie de scléroderniatonmosie

encaveord avee BONTDEAYE 07y qun trowve dans sen clude aine phas

Vet effel. nous wami

¢ ; 1y : : - :
cratnde brequene e Je s omnaion st

LOETE T e BN AL L N IR LU TN N T I
B NV OST Pds s B TN O ST UHS

[SR1S S ELERNIRTS : RUNN

athiraluies survenant au vowrs e la portode mtiale ouau cours des poassees evalugses

sl da prescice e ocus s clements caracterishques de fa sclorodeinne U poan noie e
amene a poser un probicme - v as-t-l a cote des 3 formes classigues de solerodermie svstennane

quatrieme torme “africaine” de la sclerodermie 7 B oy
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Jdes arguments en laveur dans notre étude :

—amsenee de formie tpe T de Ja dassitication de BARSNITT

oodu syndione o BAUNAUD

Lrequence de la deprementation mouchetee
- freguence des svmplomes musculaires

2.3 [atteinte des autres visceéres (tableau VI

Pans notre séne nos données sont en accord avee celle de la htferature classique - nods avons
rouve une plus grande fréguence de Tattemnte digestive marquée par des dvsphagies surtout aws
ahments solides dans 16 cas. des pyrosis a recrudescence, au decubitus dorsal dans 19 cas o

des cpigastralgies dans 15 cas puis viennent fes attentes pulmonaires (aves dyvspnée dettor

Shes 17 o madadesy oo oo e o s e anee wdrdia a~ du boubles i
nthme).

Nous avons observe on plus 2 patients avee atteintes ophtalmologiques @ 1 vas de ducrvocy sic
chronique rebelle au traitement spécifique et 1 cas de conjonctivite et de keratite seche. Ces
dermers semblent ctre une comerdence avee la sclerodermie svstémque,

Nos données sont confirmees par I'étude de B. N'DIAYE (7) qu montre une plus grandc
fréquence de Tarteinte dioestive cher ces patients © 6 cas sur 24

L LE BILAN PARACLINIQUE

i_es bilans pratiques dans notre senie sont a visée diagnostique et evolutive:

3.3.1 L bilan biologique

Classiquement ce bilan apporte trés peu de particularite (19).

- L'hémogramme : dans notre s€ri¢ nous avons trouve des cas d'aniémic mflangnatoire avee une
accélération de la vitesse de sédimentation ; cela semble étre banal.
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3.2 Bilap histo!

- La bilopsie cutanée pranquee ches 13 paiients dans netre séne pow confiunation
diagnostique monire dane les 15 cag des elements spéeihiques de sciorodemmie comme Jeernitc
classiquement (3231 Ces résudrats concordent avee ceux de Y. Pauline (43 qui rouve cher 11

patients 100% de conformute avec le diagnostic de sclérodermie,

- La biopsie muscualaire pratiquée chez 5 patients dans notre série devant les myalgics
importantes. elle n'a montre que 2 cas de myvosite inflammatorre ¢t les 3 autres cas. bien que les
symptomes  soient cvdents,  étaient normaux. Pour ce tait deux constats smpose les
symptdmes retrouves sont-ils en rapport avee une atteinfe musculaire franche ou sont-ils his
une repercussion sous-jacente de la selérose cutanée ?

D'autres investigattione comme Télectromyogramme e le dosage des enzvmoes museniaires

dotvent étre etfecuids

- La radiographie¢ pulmonaire pratiquee devant les symiptonies pulmonaires (dyspnée.
toux) a montré dane notre séne des images caracténstiques de fibrose pulmonaire dans 6 cas
d'appanition tardive. comme note classiquement (44).

Nous n'avons pas eftectuc d'explorations fonctionnelles respiratoires  qui - montreraent
certainement des anonalics.

- La radiographie des mains pratiquée montre chez nos patients des 1ésions classiques
d'ostéolyse phalangiennc. dans la moiti€ des cas (7 sur 11) avec aspect de la classique phalanges
en "sucre d'orge suce” (44). Ces anomalies radiologiques monfrent quil existe bien unc
soutfrance vasculaire au niveau des doigts malegé I'atypie du syndrome de RAUNAUD.
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Frani donne Tevolution chromque de la sclerodenime <vstenpgue dont Paceravation el

cntreeoupee de pabiers de stabilisation ot d'espoir. Papprocianon des resultats iherapeutiques est
tres diflicile:

Juges wvee recud suflisant, fos tancments proposes sont dos phos decevanis o aiflomis coranes
frattemicnts rop onereux, sont phis ou momng abandonn s

Lnfin. f'echee du trattement conduit a fa fongue le malade vors i decowagemons o da perte de
conhiance quil a pour les trartement modernes condwisan! o une rupture do contas

Cependant. bien que ic mattement uphise dans nolre <eric 301U SVMPIOMalgue. NOUS avons
cotrapeants - Jleat feocas de ta 1)

stare gue deux medicaments ont donnd des resuliarn o

penicillamine qui a enifraine une amehworaton considerable de la sclerose cutande et des
depromentations chez 474 maladeys trartes,

[ ¢ cortancyl utiise chez 8 patients en poussee evolutive a entrame Vamchoranon des doulewrs
ches 7 patents . malheureusement | opatiente est decedee par sutte de comphications renales
survenues au cours du traitement

I es autres medicaments utilises donnent des résultats difficiles a interpreter. Ces donnees sont
et accord avee celles de Gustav (11) qun trouve dans sa seric une améhoration compléte chez
10 patients sur 20 traités avee D-pénucillamime pendant 7 ans

Ce constat montre que la D-pénicillamine semble €tre efficace chez lex patiente au stade de
sciérose constituée et diffuse.

V. EVOLUTION ET PRONOSTIC

[.a longue évolution de la sclérodermie systemique est beaucoup accentuce par 'mefticacite des
traitements ciicctués.

['evolution se fait soit vers une stabilisation, soit vers une aggravation des lesions. Dans notre
série, maigré les multiples traitements effectués. on assiste a des périodes de poussces marquécs
par une algie diffuse conduisant souvent a unc hospitalisation : 16 de nos malades ont eu 1 ou 2
poussées par an dont 2 cas de déces. le veste était stabilisé

Le pronostic global dans notre serie est seévere he a l'invalidite causée par la maladie.

Le taux de moralité dans notre séne est de 5,7% (soit 2 déces). Ce taux doit étre plus élevé
d'autant plus que seuls 9 malades continuent leur suivi.

Les causes des déceés sont vanables au cours de 1a sclérodermie systemique (32) Dans notre
étude, les déces sont liés a une atteinte rénale.

Nos données confirment celles de B. N'DIAYE qui a trouvé dans sa série 3 cas de deces sur 24,
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Dans cet ordre didee. nous souhatterons qu
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1 osow octrove vite place o sclerodermee dane

Fenscignement de la rhumaiologie a Vheole de Vedeame o 4

sowent eHectie s cour spprofondir fes connatances ot W quitine

de creabion Jduwae fondaiion pow fa prse oo carge des coalaces chnontgues (scloroderine

Systémigue. 1T AL tuberculose) soft envisagée
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Fa svmptomatolooie Jhmque ost povta iy

- les patenis ont cte ous vas au stade Jo sclorose s

3

- e taches h'v'p()t.hrmniqucs mouchctees sont particulicicmeni iréqucn‘w,s (31 vas sut

freguence de f lovalisatton de ocos taches st varable (avansbias 2435 0 decolic
vegee 20 3T Do Lhavelu 217350 D203 munne ‘e’» Sorone 13N
foosanmdrom. do RANYNAUDLY oot particobererment rane (17 cas ostr 35 son signales

spontanciment ot 10 sas sur 12 sont posttifs au test a icau glacce). la svmptomatolovic est
particuliere, faite Jv fourmillements. d'engourdissements. Fhypoesthesies des dotgte an frod
sans crise douloureuse

- les signes muscularres sont relativernent fréquents (14 ae de myvalgie diffuse er 11 Cas do
déficits moteurs) avec ou sans association aux arthralgies

- e attemites viscerales sont sans particulanité avee unce plus grande fréquence des sigoes
droestite (dvsphagie. myrosis eproastralge)

- le bilan biologique apporte peu de particularités a part la presence de facteur ant-nuclcaire
chez 10 patients aver fluorescence mouchetée ou nuclénlame

- la biopsie cutanée confrme dans 15 cas sur 15 le duagnosne de sclérodermie

- la biopsie muscufaire montre des signes de myostte ! tos sur 5 avee des signes chmques de
myosite ¢évidents

- le traifement a été svmptomatiquie avec trés peu d'amélioration
- 'evolution se fait par poussee avec aggravation des signes cutanes

- le pronostic est globalement sévére, plusieurs cas d'invalidité sont constatés
- le taux de mortalité est au moins 5,7% et la principale cause de ces décés est l'atteinte rénale
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roontrastant avee unce pvpesamentation, essocwees ooune dusphaes

Jamvier 1992 marque par un prurst plaitiaice.
Houn antecedent de fopre trane par POLNB NS sane prand etfet o cwimon phisique. on
note une scierose cutanée ditfuse avee disparition des piis o sclérose predome fe visage qui 2 un
aspect lge. nez pince et une ouverture imitée de la bache 3 cause de 1a solerose pérbiecale sur
les avant-bras. les dotgis (déformes en pnitfes). fo cun vhevelue le coul b tone et fes mombres
inderieurs sont ouches 4 ut maondre degre.

PPar adleurs, on nofe des plages dépigmentees avee des piquetés notre optources de zones

hivperpigmentées lusantes tocabscos e cuir cheved pabopowpiog decollere o fras e rosic o

Fexamen physigues est normal

fe bilan demande © uice. givedmue, protéinurie. 00 radiographic pubnonare normale
cependant 1a radiographie des mams montre une osteobvse phalangienne disiale avee delonmuation
ainsi qu'une facture diaphysaire des deux mdex avece ostéophytes interphalangiennes proximales. Le
dosage des anticorps antinucl€aires fait a Bordeaux retrouve dans anticorps anti-sel70 positifs. un
facteur anti-muscle lsse positif a 1750 - une absence de facteur antinuciéare 11eP? et de tacteur
anunucléaire soluble. La bacilioscopic de controle est negative

I ¢ inalade cst mus sous Gaviscon strop (¢ a soupe aprés chaque repas) cabinant amst la dvsphaoe

Le 2 luillet 1993, le malade revient dans un tableau d'algic ditfuse a predomimance sur les racines
des membnes. de dvsphagie et de paresthesies.

Devant ce tableau on décide une hospitalisation. ['examen physique retrouve un etat de sclerose
constitue. des ulcérations pulpaires purulentes, une progression de la dépigmentation, les clavicules
et les levres sont le siége de télangiectasic. Le signe du tabouret est present. la voix est roque, d
signale une mmpuissance sexuelle. Le bilan demandé retrouve une anémie modéree mucrocytaire
nomochrome (Hb = 10,9 ¢/1 Ht =319  VGM = 73vune VS accélérée (85 mm:T¢re h). Te
reste du bilan est normal (biopsie musculaire. bilan rénal).

[e traitement instifué, a base de : Atarax 25 (1/2 - 0 - 1). Dobprane (2 - @ - 2), Ervthromycemne
2g/jour, soins locaux, améhore les symptomes.

Les manifestations cliniques a partir du 25/04/94 se résument a une stabilisation de I'état de ia
sclérose cutanée, avec méme repigmentation de certaines zones dépigmentées. cependant la plante
majeure ost lo retlux gastro-oesophagien. et la présence de froideur dans les mains faisant penser a
un phénomene de RAYNAUD retrouvé a I'épreuve du glagon qui entraine des fourmillements ¢t
une hypoesthesie, la fibroscopie oesogastro-duodénale taite en tin 1993 était normale.

Présentement, le malade est sous Maalox sirop et on lui conseille de porter des gants et d'éviter leg
bains froids.
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[ ¢ trattement eftectud
- Cortaneyl 6
Nhntezol 3 > pendani 2 jours
- Maalox 3 up“; apres jes repas

- Reégime «ans soi

'ln

Au potenct posinds)

b oedemie du

g estnormal, On demande on lan g aeonis

pomotihtie vastro-

Resultat < le 12/:11°93 on notan une amelioration des douleurs aveo une fcuere lablesse musculanc

des membres.

I.e 15711/93 la patiente sombre brusquement dans le coma precede de vomissements, le pouls est
prenable, il existe une paleur conjoncetivale. On demande en urgence NES o ghveemie et la madade
est mise sous sérum glucosé isotonique (250 cc) et sérum salé 300 ¢ et solumedrol en [V,
Matheureusement elle décede le soir dans ce tablean de coma brutal doni ona pas pu retrouver fa

Calse.
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DNevant ce tableau tune hospitalicanon ot cinvicagee gt durera 7 maos
- I'examen phystgue mict en evidence

*sur le plan cutanc - une selérose avee ditficulie de plissement de la peau d'aspect brillant focalisec

an dog des dotgis progressant sur des avimt-hras e decollete o e visage somt legererend attcing
ainsi que le cou. On note en plus une dépigmeniation en mouchetures sur le décolletd

sur les clavicules. Jex orerlles. e cou e cwir chevelu of les avant-hras (faces dentenwion?

AVUC NI

atteints,
On note au bout de doigts des ulcerations pmudparss tres doulourcuses

- L¢preuve du glacon : pas de signes fonctionnels. cependant vague cvanose. pas de tableau do
recoloration.

['examen médical gencral note une AGL (ponds - 50 kg), tachyeardic. TA - 12'8, poumicns hbwes.
ailleurs normal.

N outre des doulewr- a la mobihsation des epaules ot des cuisses,

- Le bilan entrepris retrouve :
une NFS, urde, alvedmice normales

. une protéinurie de 24 heures de 0.60¢ Iégerement €levée

. une biopsic musculaire notant une myosité intlammatoire

- un dosage des anticorps antinucléaires : taux  1/64000 d'aspect nucleolare, pas de FAN
soluble &1 de FA centromere

. unc biopsie cutanée qui confirme la sclérodermie en montrant un épiderme aminci et une
horizontalisation du derme avec une condensation de faisceaux de colfagéne étoufant les
annexes.

- Le traitement entreprns © devant ce tableau ctait a base de : Doliprane (2 cp 2 fois/jour) pour les
douleurs, Ervthromycine 2g jour pendant 10 jours, Colchimax 1 ¢p jour pendant 20 jours.

Le 16/02/93 on décide devant la persistance des douleurs une corticothérapie générale a base de 1
mg/kg/jour, de cortancyl (50 mg/jour) régime sans sel, Kalcorid 1 op:jour avec couverture gastiiyue
a base de Gaviscon sous surveillance hématologique (NFS, glveémie) et rénale (TA. urée.
créatinemie).

La dose est diminuge progressivement.

Le 30/04/93, on fait une FOGD de contréle qui retrouve une hypomotilit€ OGD associée a une
mycose du bas oesophage, une gastrite exulcérée en méme temps la dose de cortancyl est a 10

mg/jour, on
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Observation n°3

Nme Y0 00 anss menagere ongimane de Kaves, consulte 00 27 0493 powr wciorose e

fepuents assoves o une doulour dans jex mombres micricurs, Spaudes o mains.

L'mterrogatons du malade revele on phee une noton de tournmalements. d'encourdissemant o
d'hvpoestheas des mams en saison trorde ou dans Yeau traiche doni e debut remonterart a 10 ans
environ, avee un anfecedent d'HTA surae ci cardiologie.

I 'examen phvsique du malade retrouve -

- Au niveau des mains © une sclerose cutande avee limitation de la texion des doigts. une douleur a
la palpation des dogts, et des cicatrices d'uleeration des pulpes,
(ette sclerose s'ctend sur les avant-bras. les epaules sont doulourcincs,

- Au niveau du vicage  une sclérose de s peau avee oedeme des pagmcres. un pincement du nie s et
une hmitation de Fouverture de la bouche dennant au visage un aspect figé.

- Le cou, le decolleic et le cuir chevelu sont egalement le siege do <olérose. avee une alupecic on
clainere du cuir chevelu,

- Au niveau des membres inférieurs, on note un discret oedéme ne premant pas le godel
douloureux a ia palpation, 1a peau est scléreuse surtout au niveat des jambes et dos des pieds

Par ailleurs. on note une dépigmentation ¢n moucheture a contour mal hmité centrée sur des
follicules pilaires qui sont pigmentés. locahsée au niveau du decollere. du curr chevelu, du dos. du
cou, dans les aisselles, dans l'angle interne des veux, au niveau pdriunguale sur les doigts. Ces
dépigmentations seraient apparues au mois de Mars 1993

Le reste de I'examen physique cst normnal. Le bilan demande devant ce tableau retrouve

- une radiographie pulmonaire normale

- une protadermue a 104 g/l

- des traces d'albumine dans les urines, urée sanguine 2,91, créatinemie a 91 u /1
- biopsie musculaire normale

- FOGD montrant une gastrite congestive

- Le premier traitement : Voltarene 50 (150 mg/jour)
Gawviscon sirop

Le 25/10/93, la patiente revient en consultation ; cette fois-ci adressée par le service de Neéphrologie
(on elle était hospitalisée 1 mois auparavant pour oedeme du visage ot des membres infericurs)
pour algie diffuse, impotence fonctionnelle, dvsphagie et dyspnée d'effort.

Devant ce tableau on décide I'hospitalisation.

L'examen physique retrouve :

- une accentuation de la sclérose cutanée et de la dépigmentation
- le syndrome de RAYNAUT est évident a 'épreuve au "glagon” entrainant une accentuation
de fourmillements, de l'engourdissement avec une douleur dans les mains
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