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LEXIQUE

AACM = Anticorps anti Centromere

Ac = Anticorps

ACR = American college of rhumatologi

Ag = Antigeéne

AIS = Anti inflammatoire stéroidien

ALAT = alanine amino transférase

ASAT= aspartate amino transférase

AVC = accident vasculaire cérébral

BDC= bruits du coeur

CHU-= centre hospitalier universitaire

CREST = Calcinose, phénomeéne de Raynaud, atteinte de 1’Oesophage,
Sclérodactylie, T¢élangiectasie.

CRP = Protéine C Réactive

ECBU = examen cytologique bactériologique des urines

ECG = Electrocardiogramme

FMPOS= facult¢ de médecine de pharmacie et odonto-stomatologie

FOGD = fibroscopie oeso-gastro-duodenale

Hb = hémoglobine

HLA DR = Humain leucocyte antigéne sous-type DR
HTA = Hypertension artérielle

HTAP = Hypertension artérielle pulmonaire

IEC = inhibiteur de I’enzyme de conversion

IR = Insuffisance rénale

NFS = Numération Formule Sanguine

PAP = Pression arterielle pulmonaire

PGI, = Prostaglandinel2




PR = Polyarthrite Rhumatoide

RNP = rubonucléoproteine

Scl 70 = Scléaire 70 ( anticorps anti-topoisomérase)
TAC = tension artérielle couchée

TAD = tension artérielle debout

TCMH = teneur corpusculaire moyenne en hémoglobine
TGFp = Transforming growth factor béta

TNFa = Tumor necrosis factor alpha

TOGD = tubage cesogastroduodénal

VGM = volume globulaire moyen

VS = Vitesse de Sédimentation
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I. INTRODUCTION :

1. Définition : la sclérodermie systémique est une maladie auto-immune du
tissu conjonctif, des artérioles et des micro-vaisseaux caractérisée par une
fibrose et une oblitération vasculaire touchant notamment la peau, le tube
digestif, les poumons et les reins [1].

2. Intérét :

- La sclérodermie est une affection rare, dont I’évolution peut étre lente et

compatible avec la vie normale.

En effet, I’incidence de la sclérodermie dans la population générale est impossible
a évaluer faute d’¢tude épidémiologique précise et les publications faites sont
basées sur des recrutements hospitaliers [1].

HURIER I’a estimé dans un service de dermatologie a 0,05 % des activités par an
[2].
D’autres publications récentes estiment la prévalence de la sclérodermie systémique entre 2 et 20 par an et par

million d’habitants en fonction des régions [3]

La sclérodermie systémique affecte 1’adulte entre 20 — 40 ans, le sexe ratio

est de quatre femmes pour un homme [1]

la pathogénie est peu ¢lucidée, le risque de sclérodermie est multifactoriel :
les prothéses mammaires en silicone, la silicose, 1’exposition au chlorure
de vinyle, I’huile toxique, le traitement par la bléomycine entre autres [1] ;
Peu d’¢études en Afrique ont concerné ’affection ;

Une étude rétrospective faite par TRAORE [2] a rapporté 35 cas de 1985 a
1994.

L’insuffisance des données motive notre travail.

Notre étude a pour :




II. Objectifs

1. Objectif général :

Etude de la sclérodermie systémique dans le service de Rhumatologie.

2. Obijectifs spécifiques :

déterminer la fréquence de la Sclérodermie systémique ;
décrire les caracteres clinique et biologique ;
recenser les principales complications évolutives ;

énumérer les affections associées.




III. GENERALITES

1. Historique :

La sclérodermie a été individualisée au XIXeme siecle par Grisolle, Forget,
Gintrac, en 1847 : on doit a ces derniers le mot de sclérodermie. A cause de
I’extension fréquente de la sclérose aux visceres, Goetz en 1947 a préconisé la
nomination de sclérose systémique progressive (progressive systemic sclerosis)
qui est utilisée depuis lors dans la littérature anglo-saxonne.

La sclérodermie systémique est sans doute préférable, le qualificatif de progressif

¢tant alarmant pour les patients [4].
2. Définition :

Maladie auto-immune du tissu conjonctif, des artérioles et des micro vaisseaux,
caractérisée par une fibrose et une oblitération vasculaire touchant notamment

la peau, le tube digestif, les poumons, et les reins [1].

La sclérodermie systémique est une affection rare d’étiologie inconnue et dont
I’évolution peut étre lente et compatible avec la vie normale. Elle affecte 1’adulte
entre 20 — 40 ans et est 4 fois plus fréquente chez la femme que chez I’homme
[1], habituellement aprés une ou plusieurs grossesses [S]. Elle touche toutes les

races, mais plus grave chez les Noirs [17].

3. Pathogénie :

Cette affection est caractérisée par deux 1ésions élémentaires :
La microcirculation sclérodermique : se caractérise par une
dystrophie des capillaires ou des arteres de gros calibre. Elle est responsable du

syndrome de Raynaud, des atteintes cardiaques et rénales. Cette microangiopathie




est secondaire a une activation immunitaire des lymphocytes et des macrophages
dont I’origine n’est pas connue.
La stimulation du fibroblaste se traduit par une sécrétion anarchique

du collagéne responsable de la fibrose cutanée et viscérale (surtout pulmonaire et
digestive). Ce sont essentiellement le TGFp et le TNFa qui vont favoriser la
prolifération fibroblastique. Ces phénomenes sont probablement diis comme
toutes les autres maladies auto immunes a des facteurs génétiques et des facteurs
environnementaux. La théorie du microchimérisme, envisage que des cellules
allogéniques fcetales et maternelles, traversant le placenta durant la grossesse de
facon bidirectionnelle, pourraient étre impliquées dans la pathogénie de la SS. Il a
¢té démontré en effet que des cellules feetales ou maternelles pouvaient persister
dans la circulation de la mére, respectivement de l'enfant, pendant de nombreuses
années. Ces cellules étrangéres pourraient s'activer ultérieurement et initier une
réaction du greffon contre 1'hdte (GVHD), dirigée contre la mere ou sa
descendance, qui se manifesterait alors sous la forme d'une SS. Les similitudes
cliniques, sérologiques et histopathologiques entre la GVHD et la SS soutiennent
cette hypothese. L'identification de séquences du chromosome Y dans des cellules
obtenues par biopsie cutanée de femmes atteintes de SS ayant précédemment

donné naissance a un garcon apporte des arguments a cette hypothese. Il est

intéressant de remarquer que les lymphocytes T microchimériques semblent étre

fonctionnellement des Th2, pouvant ainsi favoriser le phénotype profibrotique des
fibroblastes. .

e Les facteurs génétiques sont mal connus, mais il est
vraisemblable que des génes régulant la production des cytokines pro
fibroblastiques et la synthése du collagéne interviennent dans certains cas ;

e Facteurs environnementaux, comme la silicose, certains
solvants aussi interviennent. En effet des sclérodermies ont été rapportés apres

exposition a l'uranium, résines d’époxy, au solvant organique, au benzene. [7]




4. Principales manifestations cliniques :

% Phénoméne de Raynaud : il s’observe dans 95 % des cas de la
sclérodermie systémique précédant 1’apparition de la maladie souvent plusieurs
années. L’intervalle peut étre court dans les formes séveres, ce phénomene peut
étre absent dans les formes a début proximal. On I’observe volontiers a 1’ceil nu, a
la sertissure de 1’ongle des méga-capillaires.

% Signes cutanés : le processus de sclérose intéresse plus le derme que
I’épiderme [18].

La sclérodactylie témoigne de 1’entrée en maladie. Il s’agit d’une infiltration
scléreuse des doigts prenant au départ un aspect bouding et infiltré, puis apparait
progressivement une rétraction en flexion des doigts (signe de la priére). Le
risque d’ulcération pulpaire est grand. Ces ulcérations laissent une cicatrice
cupuliforme dénommée par les anglo-saxonnes Pitting Scare. L’ischémie peut
entrainer une gangreéne distale ou un faux panaris parfois source d’amputation
abusive des phalanges. D’autres signes cutanés peuvent étre observes : des
télangiectasies surtout des mains, du visage, des levres, de la langue avec
anomalie de la pigmentation cutanée (aspect moucheté de la peau). La Calcinose
sous dermique : elle définit le syndrome Thibierge et Weissenbach, mais
s’observe dans toutes les formes de sclérodermie méme dans les formes
localisées. Elle prédomine aux doigts et aux jambes. Elle forme des nodules ou
des masses visibles ou seulement palpables qui peuvent entrainer des ulcérations
douloureuses chroniques, laissant sourdre par intermittence une bouillie crayeuse.

Elles sont la conséquence de 1’ischémie locale [7].




% Signes digestifs : atteinte du tiers inférieur de 1 ‘cesophage fréquente
donnant une atonie cesophagienne (atteinte quasi constante) et une diminution de
la pression du sphincter du bas cesophage favorisant le reflux. La manométrie
oesophagienne établit le diagnostic. Le CREST syndrome comprend D ‘autres
atteintes digestives sont possibles: xérostomie (diminution des secrétions
salivaires) atteinte motrice duodénojéjunale, atteinte du gréle ou atteinte colique
source de syndrome occlusif ou de malabsorption.

¢ Signes respiratoires : la pneumopathie interstitielle est fréquente
Souvent lentement évolutive son évolution peut se faire vers une fibrose
pulmonaire et |1 ‘insuffisance respiratoire chronique. D’autres atteintes
parenchymateuses pulmonaires sont décrites: ¢épaississement bronchique,
dilatation des bronches, une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) peut étre
secondaire a la fibrose pulmonaire ou primitive et de pronostic redoutable. Le
diagnostic différentiel de ’HTAP se pose avec le syndrome des anti-synthétases :
qui est une entité rare, mais peut étre sous estimée, faisant partie du cadre des
myosites inflammatoires. I1 est défini d’une part par un tableau clinique associant
dans sa forme compléte une dermatopolymyosite, une polyarthrite, une
pneumopathie interstitielle diffuse et une atteinte cutanée caractérisée par une

hyperkératose desquamante et fissurée des mains; et d’autre part par une

caractéristique biologique qui est la présence d’un auto anticorps du groupe des

anti-synthétases.

% Atteinte rénale : elle est rare, la classique crise aigué sclérodermique
associe une insuffisance rénale aigué, une hypertension artérielle sévere
liée a une micro angiopathie thrombotique.

% Atteinte cardiaque : atteinte cardiaque au cours de la sclérodermie est
rarement symptomatique mais anatomiquement fréquente. Atteinte

myocardique est ischémique et la conséquence d’une micro angiopathie




ischémique [6]. L’atteinte péricardique est rare et Datteinte de
I’endocarde est exceptionnelle.

«» Atteinte vésicale : la vessie est perturbée aussi par ’atteinte de la
motricité musculaire lisse d’ou une instabilité vésicale et une atonie,
parfois la sclérodermie rétrécit la vessie donnant une pollakiurie [8].

% Atteinte du placenta : le placenta peut étre victime de la vasculopathie
sclérodermique et le feetus peut avoir un retard voire un arrét de la croissance
proportionnel a 1’étendue de la sclérodermie, méme les sclérodermie localisées
peuvent poser ces problémes de grossesse dont la prise en charge est réservée aux

équipes multidisciplinaires habituées [8].

¢ Atteintes ostéoarticulaires et musculaires : des arthralgies sont
possibles voire une authentique polyarthrite, les myalgies sont fréquentes, parfois
des tendinites, des bursites, ostéosclérose et une sclérose musculaire ; associées a
une myopathie constitue la dermatomyosite.

% Autres manifestations : névralgie du trijumeau, vascularite ou
polyneuropathie, liées a une cryoglobulinémie, atteinte oculaire, hypofertilité.
Des nombreux organes peuvent étre aussi touchés: cerveau (calcification
cérébrale, démence vasculaire), la thyroide, les glandes salivaires, la rate, le foie,
le corps caverneux (déficit d’érection di a I’atteinte artérielle), 1’os (résorption
due a I’ischémie).

Il existe un chevauchement possible avec la cirrhose biliaire primitive , le lupus

érythémateux systémique, le syndrome de Sharp, les dermatopolymyosites, la

polyarthrite rhumatoide, la polychondrite atrophiante, un pourcentage significatif

de sclérodermie systémique est imputable a une exposition professionnelle

notamment chez I’homme et il y a un chevauchement avec la silicose.




5. Formes cliniques :

a. Sclérodermie systémique de I’enfant : elle est rare avant 5 ans

un
seul cas avant 2 ans a ¢été publi¢ par Hermier et collaborateurs [20]. Si I’atteinte
cutanée est la méme que chez I’adulte, le syndrome de Raynaud est le plus
souvent absent. Les infections intercurrentes peuvent aggraver les symptomes.
Parmi les évolutions mortelles, I’atteinte cardiaque est la responsable, une sur
deux environ, I’atteinte semble €tre plus rare que chez 1’adulte, un retard staturo-
pondéral est possible [9].

b. Sclérodermie systémique et grossesse :

Certaines études avaient suggéré des modifications immunologiques lors de la
grossesse et la présence de cellules feetales chimériques dans les tissus maternels
pourraient prédisposer a une sclérodermie systémique ultérieure par le biais d’une
réaction proche de la maladie du greffon contre 1’hote. Ce microchimerisme peut
étre présent chez les sujets sains [10]. Le taux d’avortement, de prématurité et de
déces néonataux n’est pas augmenté dans plusieurs séries par rapport au controle
excepté un nombre plus élevé d’avortement chez les femmes porteuses d’une
forme diffuse ancienne [11].

Dans les séries de Steen [12], 29 % des enfants sont nés prématurément, mais
tous ont survécu. Le risque d’hypertension gravidique et de pré éclampsie ne
parait pas augmenter [12]. Toutefois il s’agit de grossesses a haut risque qui ne

doivent étre menées qu’apres stabilisation de la maladie, dans les formes diffuses

pour limiter le risque de crise rénale.

Une ¢étude épidémiologique suédoise [13] vient de mettre en évidence une

diminution du risque de sclérodermie systémique chez les femmes ayant eu des




enfants par rapport aux nullipares. Le risque diminue avec le nombre de

naissances.

c. Association a d’autres maladies systemiques :

¢ Sclérodermie systémique + Syndrome de Sjogren + Polymyosite : la
fréquence de cette association varie en fonction des critéres
diagnostiques retenus ;
Sclérodermie systémique + Lupus érythémateux disséminé : dans les
cas de manifestation capables d’appartenir a 1’'une ou l’autre des
maladies comme les péricardites, les arthrites, les myalgies, le
syndrome de Raynaud, ’'immunofluorescence cutanée en peau saine est
un bon critéere car elle est en pratique toujours négative dans la
sclérodermie.

% Sclérodermie systémique + PR : est beaucoup moins fréquente ;

¢ Chez les sujets atteints de silicose : la sclérodermie est anormalement

fréquente ;

% Connectivite mixte ou syndrome de Sharp : I’existence de signe isolé

appartenant a la sclérodermie au lupus érythémateux aigu disséminé a la
dermatomyosite par exemple le syndrome de Raynaud, arthrite destructive ou
myosite tout cela sans atteinte viscérale, associ¢ a la mise en évidence d’AC
antirubonucléoprotéine (RNP) a des taux ¢élevés sans aucun autre AC,
anti antigene soluble , peut définir ce syndrome . A ce stade il est souvent
associée a un Sjogren .11 reste i1solé ou se complique d’atteinte particuliere surtout
de péricardite mais aussi , parfois d’atteinte vasculaire grave telle qu’une artérite
pulmonaire. Ailleurs, il se compléte en présence de sclérodermie ou d’une PR ou
le plus souvent d’un lupus érythémateux systémique. Les signes en faveur de la

sclérodermie  systémique au cours du syndrome de Sharp sont:




hyperpigmentation, sclérodactylie, un pterygion ingus-inversus bien que certains
auteurs les classent parmi les stigmates du syndrome de sharp. [19].

6. Classification de la sclérodermie systémique :

Classification de Barnett et Coventry [14]

a. Typel : dela sclérodermie
Atteinte cutanée initiale limitée aux doigts ;
Pronostic favorable.

b. Type Il : Acrosclérose
Atteinte cutanée distale touchant les membres et le visage;
Pronostic intermédiaire entre les types I et 111

c. Type III : Sclérodermie diffuse
Atteinte cutanée diffuse d’évolution centripete ;
Mauvais pronostic.

d. Type IV : CREST syndrome
Variante du type I, associant a la sclérodactylie une Calcinose sous cutanée,
un Raynaud, une atteinte oesophagienne, des télangiectasies.

Pronostic globalement favorable.

5. Diagnostic de la sclérodermie systémique :

a. Clinique : [7]

Le diagnostic de sclérodermie repose avant tout sur des
criteres cliniques. Les meilleurs critéres de diagnostic
positif restent a cause de leur sensibilité et de leur
spécificité, les criteres de I’ARA.

» Critéres majeurs : infiltration cutanée proximale

» Critéres mineurs :
0 Sclérodactylie ;

0 Ulcération ou Cicatrices pulpaires.




0 Fibrose pulmonaire des deux bases.
Le critére majeur suffit au diagnostic. En son absence deux critéres mineurs dont
la sclérodactylie sont nécessaires.

b. Examens de laboratoire :

Il n’existe pas de criteres biologiques formels de la maladie [15].
Trois types de désordres non spécifiques peuvent étre rencontrés évoquant une
collagénose [16]

v Un syndrome inflammatoire avec anomalie quantitative des globulines
sériques : une accélération de la VS, une hypergammaglobulinémie, il s’agit d’un
syndrome inflammatoire banal et inconstant. Il ne semble pas avoir une
corrélation entre le syndrome inflammatoire et la gravit¢ évolutive de la
sclérodermie.

v L’anémie est peu fréquente mais le plus souvent microcytaire
hypochrome.

La créatininemie est élevée en cas d’insuffisance rénale

v" Immunologie :

o Anticorps anti nucléaires (dépistage en immunofluorescence cellules Hep,) :
0] Anti centromeres (AACM) fréquents dans le syndrome de
CREST forme systémique limitée ;
0] Anti nucléoles : fréquents dans la sclérodermie diffuse ;
0] Anti Scl 70 (ou topo-isomérase I) marqueur spécifique de la
sclérodermie systémique s€¢vere avec atteinte pulmonaire
o Antigéne HLA : fréquence de HLA DR 5 et HLA DR 1 dans le syndrome de
CREST
0 Les facteurs rhumatoides : présents dans 50 % des cas.

c¢. Examens complémentaires :

v' Capillaroscopie : en cas de syndrome de Raynaud, raréfaction des anses

capillaires surtout des mégacapillaires ;




v" Epreuves fonctionnelles respiratoires : elles sont souvent altérées ;

v' Transit baryté cesophagogastrique : peut montrer une hypomotilité des 2/3
inférieur de 1’cesophage ;

v" Radiographie : image réticulonodulaire en nid d’abeille ;

v" Electrocardiogramme : arythmie, trouble de la conduction.

6. Facteurs de gravité de sclérodermie systémique : [14]

v" La forme masculine ;
v" Evolution rapide :

e Rapidité d’installation des atteintes viscérales ;

e Court délai de précision du phénomene de Raynaud ;

e Extension rapide de la sclérose des téguments ;

v’ Atteinte de certains organes :

* Poumons : fibrose, HTAP qui est I'une des complications la
plus redoutable et la plus fréquente des sclérodermies
systémiques particulierement des formes limitées ;

Coeeur ;

Reins : HTA a réninemie élevée.

7. Evolution et pronostic :

L’évolution de la sclérodermie systémique est trés variable. Avant que la maladie
ne se différencie en sous groupes reconnaissables, le pronostic au stade précoce
de maladie est difficile a prédire.

Les patients ayant une sclérodermie cutanée limitée, en particulier ceux ayant des
anticorps anti centromeres ont un bon pronostic, a 1’exception de certains
patients, moins de 10 % qui, apres 10 — 20 ans en plus développent une HTAP.
Un syndrome de malabsorption et une cirrhose biliaire primitive sont les
principales causes de morbidité et de mortalité chez les quelques patients ayant

une maladie cutanée limitée. D’un autre coté, le pronostic est en général plus




mauvais chez les patients ayant une maladie cutanée diffuse, particulierement
quand elle débute a un age avancé. De plus, les hommes ont un plus mauvais
pronostic. L’atteinte rénale ou d’un autre organe peut se développer précocement
au cours de 1’évolution de ces patients ayant un €paississement cutané généralisé
rapidement progressif. La mort survient le plus souvent par atteinte cardiaque,
rénale inflammatoire. Grace a la découverte d’une prophylaxie efficace des cures
rénales ainsi que la dialyse rénale pour les patients atteints d’insuffisance rénale,
le taux cumulatif de survie a 10 ans s’¢tablit maintenant a environ 65 %. Chez les
patients sans atteinte cardiaque ou pulmonaire ou rénale, la survie est de 71 %,
chez les patients ayant une forme cutanée diffuse le taux de survie a 10 ans est
approximativement d’environ 55% et dans les formes cutanées limitées, de 75 %.
La peau peut spontanément s’assouplir aprées des années d’évolution.
L’assouplissement survient dans [D’ordre inverse de [Datteinte cutanée,
commengant par le tronc, puis par les parties proximales, puis distales, les
membres. La sclérodactylie et les réactions en flexion pouvant persister.
L’¢épaississement cutané peut retrouver les valeurs normales. Cependant la peau
restera atrophique.

8. Traitement :

A. Traitement de fond

Il n’y a pas de traitement spécifique reconnu efficace, il

consiste a :
¢ La corticothérapie par voie générale :

Si la corticothérapie par voie générale n’a pas fait ’objet d’¢tude randomisée, elle
apporte un bénéfice incontestable dans les cas de sclérodermie aigué
oedémateuse. Le risque de crise rénale aigué sclérodermique induite par cette

corticothérapie par voie générale justifie d’éviter des posologies supérieures a 0,5




mg/Kg. Une surveillance étroite de la pression artérielle et de la fonction rénale
est nécessaire durant les semaines ou la posologie des corticoides est élevée.
La corticothérapie par voie générale peut apporter un bénéfice sur les
manifestations articulaires, musculaires voire cardiaques ou pulmonaires.
L’utilisation d’une faible corticothérapie, de I’ordre de 5 a 7,5 mg d’équivalent de
prednisone par 24 heures est appréciée par certains patients sur le plan cutané
mais ne référe sur aucune base scientifique. La corticothérapie peut d’autre part
géner la cicatrisation d’un trophique digital.

% La D.pénicillamine (Trolovol) et la Colchicine
pourraient limiter la sclérose cutanée au méme titre que les thérapeutiques
d’exception comme Ciclosporine, ’interféron gamma, le méthotrexate, la photo
chimiothérapie extracorporelle (Irradiation extracorporelle des lymphocytes par
des UVA).
Les effets indésirables du trolovol sont fréquents: cutanéo — muqueux,
hématologiques, rénaux, dysimmunitaires. Elle nécessite une surveillance
clinique et biologique constante : hebdomadaire le premier mois puis bimensuelle
(hémogramme, protéinurie, hématurie, anticorps antinucléaire).

2éme

La dose doit étre progressive 300 mg/j le premier mois puis 600 mg/j le mois

en recherchant la dose minimale efficace sans dépasser 900 mg/j [7].

¢ Le Cyclophospamide (Endoxan) pourrait freiner 1’évolution des atteintes
pulmonaires interstitielles

¢ Les chimiothérapies a forte dose (Endoxan) associées a une autogrefte de
moelle sont en cours d’évaluation dans les formes séveéres [5].

B. Le traitement symptomatique :

le traitement hygiéno-diététique est une nécessité pour maintenir les malades dans

un ¢tat de defense physique et morale.

+* Phénomeéne de Raynaud :




Il concerne plus de 90 % des patients atteints de sclérodermie systémique.

Les normes préventives peuvent étre trés efficaces ; protection contre le froid,
vis-a-vis de ’humidité, port de gants de soie, bonne isolation des pieds, port de
vétements chauds, éviter d’empoigner les objets froids (comme la poignée du
portail ou le volant de la voiture au petit matin, suppression du tabac, utilisation
de chauffage. Certains médicaments inducteurs de crise de Raynaud ou pouvant
constituer un facteur aggravant d’ischémie digitale doivent étre évités :
Bétabloquants (méme en collyre), dérivé de 1’ergot de seigle, tryptophane,
clonidine, bromocriptine, bromycine et vinblastine, amphétamines, imipramine,
interféron alpha.

Au cours de ces 20 derniéres années, plusieurs études randomisées ont €t€ menées
dans le phénoméne de Raynaud idiopathique ou associée a la S.S.sénile, la
Nifédipine a fait I’objet d’études randomisées, et contrélées (Nifédipine versus
placebo, Nifédipine versus Ilopost IV, Nifédipine versus Losartan).

Les différentes molécules testées aménent une diminution significative de la
sévérité des crises pour ce qui concerne 1’é¢tude Nifédipine versus placebo.
Néanmoins le bénéfice des inhibiteurs calciques dans le phénoméne Raynaud
dans la Sclérodermie parait modeste. Le losartan antagoniste spécifique des
récepteurs de type I de I’angiotensine II a une large supériorité par rapport a la
Nifédipine.

D’autres molécules sont proposées mais n’ont pas fait [’objet d’étude
randomisée; a savoir: ginkgo biloba, buflomedil, naftidrofuryl,

dihydroergocrypthine, dérivés nitrés en crémes.

% Les ulcérations digitales :

Le traitement des ulcérations digitales de la sclérodermie systémique passe
d’abord par des mesures préventives : éviter les travaux a risque de blessure ou de
coupure des extrémités (port de gants), bonne hygiéne cutanée et unguéale,

protection des doigts, désinfection et soins locaux en cas de plaie. L’utilisation




d’antalgique, I’antibiothérapie en cas de surinfection, le parage voire I’amputation
limitée reste la base de la prise en charge thérapeutique.
¢ Manifestations digestives :

L’atteinte oesophagienne est quasi constante au cours de la sclérodermie
systémique ; toutes les mesures doivent étre prises pour limiter le reflux gastro —
oesophagien. L’alimentation doit limiter les graisses et d’autres aliments
favorisant le RGO, et doit étre fractionnée. Il faut éviter le port de lombostat ou
de gaine ou ceinture qui, par compression abdominale peuvent augmenter le
reflux. Des mesures posturales, comme la surélévation de la téte du lit, éviter le
décubitus apres les repas sont des mesures adjuvantes utiles. Les anti — H2 et les
inhibiteurs de la pompe a protons font I’objet de consensus.

L’eesophagite étant habituellement présente, on peut proposer au long cours
I’Omeéprazole ou le lanzoprazole. Le Gaviscon apres les repas et au coucher est
un appoint utile. Les agents prokinétiques sont utiles comme le dompéridone ou
le cisapride. En cas d’état subocclusif, 1’érythromycine a faible dose 125 mg x 3/j
avant les repas a des propriétés prokinétiques intéressantes. Un traitement

antibiotique peut étre nécessaire en cas de pullulation microbienne.

v' Crise rénale aigué :

La crise rénale aigue se caractérise par 1’association d’hypertension artérielle de
novo et d’une I.R rapidement progressive, liée a une microangipathie avec ou
sans anémie hémolytique. Les IEC ont radicalement modifi¢ le pronostic de cette
complication. Le captopril reste le chef de file de référence mais d’autres IEC
peuvent étre employés comme 1’énalapril, le perindopril ou le fosinopril, pour ce
dernier, seule une clairance de la créatininémie inférieure a 30 ml/min justifie une
adaptation de dose.

Arthromyalgies :

Les arthromyalgies, parfois observées au cours de la sclérodermie systémique

peuvent répondre aux antalgiques, aux anti inflammatoires non stéroidiens voire a




la corticothérapie. D’authentiques polyarthrites peuvent nécessiter des traitements
de fond comme le Plaquenil ou le méthotrexate. L’interféron gamma, qui, sur un
plan physiopathologique paraissait intéressant puisque capable d’inhiber in vitro
la production de collagéne par les fibroblastes du derme, s’est finalement avéré
peu efficace ou a peu d’intérét sur I’extension cutanée

% Traitement de la macro angiopathie :
Si la micro angiopathie caractérise la sclérodermie systémique, il existe une
augmentation de la prévalence de la macro angiopathie qui parait indépendante
des facteurs de risque habituels comme la consommation tabagique,
I’hypertension artérielle, le taux de cholestérol, des triglycérides ou des
glycémies.
Latteinte carotidienne touche pres de 2/3 des patients, des signes patents
d’artériopathie oblitérante des membres inférieurs s’observent dans environ 20%
des cas.
Il n’est pas exceptionnel chez les patients sclérodermiques de retrouver des
thromboses des artéres de moyen calibre, aux poignets notamment des artéres
radiales et cubitales. Cette macro angiopathie, associée aux phénomenes
thrombotiques qui peuvent compliquer la microangipathie incite beaucoup
d’autres a proposer un traitement d’antiagrégant plaquettaire sous la forme

d’acide acétyl salicylique a la dose de 75 a 300 mg/24 heures.

% Hypertension artérielle pulmonaire :
Mesures générales :
v’ Eviter tout effort entralnant un essoufflement ;

v’ Eviter les bains chauds ;

v' Eviter les séjours en altitude au dela de 800 m et les voyages en avion ;

v' Contre indication a la grossesse : les modifications hémodynamiques

physiologiques liées a 1’état de grossesse peuvent aggraver ’HTAP ;




v" Conseiller une contraception chez toutes les femmes en période d’activité

génitale : contraception mécanique ou progestatif.
Traitement anticoagulant : 1’existence de micro thromboses au sein du lit
vasculaire pulmonaire justifie I'utilisation au long cours des anticoagulants
qui augmentent de maniere significative la survie des patients. L’INR
conseillé est autour de 2 sauf en présence d’anticorps anti phospholipides
ou ’INR doit étre plutdt autour de 3.
Traitements vasodilatateurs : le but du traitement est de diminuer la PAP,
augmenter 1’index cardiaque en diminuant la résistance vasculaire
pulmonaire.
La prostacycline ou PGI2 (epoprostenol, Flolan) est aujourd’hui le
traitement de référence des patients ayant une HTAP sévere avec dyspnée.
L’epoprostenol s’administre par voie veineuse continue par I’intermédiaire
d’un cathéter central. La perfusion est débutée a la dose de 2 ng/kg/min et
augmenter progressivement selon la réponse et la tolérance. Les effets
indésirables habituels sont les céphalées, douleurs des machoires, flush,
diarrhée. L’existence d’une maladie veino — occlusive constitue une contre
indication a cette thérapeutique a cause du risque majeur d’cedéme
pulmonaire.
L’Tlopost est une prostacycline de synthése dont I’utilisation en aérosol apporte
une amélioration significative sur le périmetre de marche, s’administre en
aérosol, habituellement a la dose de 40 pg repartie en 6 aérosol. Les doses
peuvent étre augmentées jusqu’a 100 voire 150 ug/24 heures.
Le bosentan est un antagoniste des récepteurs de I’endothéline I utilisé par voie
orale, ayant des propriétés anti fibrosantes.
Les antagonistes calciques : diminuent la pression artérielle pulmonaire et doivent

étre évités du fait de leurs effets potentiellement délétere (effet inotrope négatif).




Le traitement immunosuppresseur : contrairement a la maladie lupique, il ne
semble pas y avoir d’intérét a proposer une corticothérapie voire un

immunosuppresseur pour traiter 'HTAP de la sclérodermie systémique. Ce

traitement se discute lorsque I’HTAP est secondaire a une fibrose pulmonaire.

Les inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5 (Sildenafil) semblent pouvoir
prolonger ’effet des prostacyclines et pourraient €tre utilis€és de maniére isolée ou
en association. L’utilisation des antagonistes des récepteurs de I’endothéline en

association aux prostacyclines et analogues est aussi en cours d’évaluation.




IV. METHODOLOGIE

1-Cadre et lieu d’étude

Notre étude s’est déroulée dans le service de Rhumatologie au CHU du point G.
Le service de Rhumatologie est situ¢ a 1’étage d’un batiment se trouvant a I’est
par rapport a la porte d’entrée de 1’hopital entre le batiment de 1’administration et
celui de la neurologie annexe. Il y a un bureau pour le médecin adjoint, un bureau
pour le major, un bureau pour les internes, une salle pour les infirmiers et une
salle pour les garcons de salle. Le nombre de lits est de 12 dont 6 dans chacune de
des salles.

2-Durée d’étude

Cette étude a duré douze mois du 1 Avril 2005 au 31 Mars 2006

3-Type d’étude

I1 s’agissait d’une étude transversale.

4-Population _d’étude : tout patient vu en consultation et/ou hospitalisé

consentant ou avec 1’assentiment des parents si ¢’est un enfant.
A-Patients :

1-Critéres d’inclusion :

Ont ét¢ inclus les patients
v’ présentant une sclérose cutanée et/ou oedémateuse ;
v' chez qui une dépigmentation mouchetée a été retrouvé a I’examen
clinique ;

v’ ayant une ouverture limitée de la bouche ;

v qui ont présenté une dysphagie a I’examen clinique ou a I’interrogatoire.

Ces signes peuvent étre isolés ou associés.
La protéinurie de 24 h, la créatininémie et la NFS sont systématiquement faites.

Il est demandé¢ par ailleurs :




Une radiographie du thorax face a la recherche d’une hypertension
pulmonaire,
une la fibroscopie oesogastroduodénale a la recherche d’un reflux gastro —
oesophagien,
un écho doppler cardiaque et rénale comme examen radiologique ;
une biopsie cutanée au besoin pour examen anatomopathologique ;
un bilan immunologique spécifique lorsqu’il a été possible:
e Anticorps anti scl 70 (Topo-isomérase) ;

e Anticorps anti RNP.

Complété par les anti DNA natifs et les facteurs rhumatoides

2-Critéres de non inclusion :

N’ont pas ét¢ inclus les patients :
perdus de vue;

et ceux qui avaient le bilan incomplet.

B-Variables étudiées chez les patients inclus :

les qualitatives : elles sont recensées a I’interrogatoire et/ou a

I’examen physique des patients : la sclérose, I’cedéme, la douleur, une

limitation d’ouverture de la bouche a préciser.

les quantitatives : sont mesurées a I’examen physique et au cours des
différents examens complémentaires: le poids, le pouls, la tension
artérielle : coucher et débout; la créatininémie, la protéine C réactive

(CRP), la protéinurie de 24 H, la Numération formule sanguine (NFS).

C. Ethique :

1. le consentement éclairé du patient ou 1’assentiment des parents s’il
s’agit d’un enfant.

2. le secret médical conservé.




. Exploitation des données :

. le support des données est une fiche d’enquéte, qui a servi de dossier

individuel du malade.

. le logiciel SPSS 12.0 a été utilisé pour la saisie et I’analyse des données.

. notre marge d’erreur est estimée a 5 % .




V. RESULTATS

A. OBSERVATIONS

Cas n°1

Il s’agit d’une patiente de 56 ans commergante résidant a Lafiabougou.
hospitalisée du 25-06-06 au 14-09-06 pour dyspnée, douleur abdominale,
vomissements associés a un météorisme et une constipation. Le diagnostic de
sclérodermie systémique a été retenu il y a deux ans environ.

Examen physique : altération de 1’état général, la TA: 150/110 mm Hg,
poids : 37 kg, conjonctives sont colorées. Une sclérose cutanée diffuse, une
ouverture limitée de la bouche, des myalgies, un cedéeme du visage, une
dyschromie mouchetée, un syndrome de Raynaud, une alopécie ont été constatés

A T’auscultation cardio-pulmonaire elle avait une tachycardie a 120 battements

par minute, des extrasystoles. Le thorax était harmonieux et symétrique avec des

crépitants dans les deux champs pulmonaires.
Examens complémentaires :
- la radiographie pulmonaire: a montré un épanchement pleural

bilatéral plus abondant a gauche, HTAP
I’échographie abdominale : objectiva une ascite de faible abondance.
I’échographie du cceur : a montré un épanchement péricardique de
moyenne abondance
’ECG: a montré une tachycardie sinusale, des extrasystoles
sporadiques et un bloc de branche droit.
la FOGD : objectiva une gastrite bilieuse et une oesophagite étendue

hémorragique.




le TOGD : a montré une gastrite hypertrophique.
I’ECBU: a isolé:Eschericha.coli; Staphylococcus aureus,
streptocoque hémolytique non groupable
Une hypokaliémie a 3,20 mmol/l
La clairance de la créatinine était a 40,04 ml/mn
Traitement
v 1 comprimé par jour
10 mg; 5 mg; 2,5 mg
un demi-comp 3 fois par jour
1 cuillerée a soupe 3 fois par jour
un sachet par jour
un demi-comp deux fois par jour
2 sachets 2 fois par jour apres repas
Kaléorid 600 mg 1 comprimé par jour

Colistine 1000000 UI flacon en

v
v
v
v
v
v
v
v

intramusculaire par jour pendant 10 jours.

EVOLUTON : décédée

Diagnostic : Sclérodermie systémique (complications : cardiaque et pulmonaire)




Cas n°2

Il s’agit d’une patiente de 53 ans ménagére résidant a  Boulkasoumbougou.
hospitalisée du 13-03-06 au 16-04-06 pour syndrome d’insuffisance cardiaque
globale. Elle était suivie depuis 2001 pour une sclérodermie systémique avec un
syndrome oedémateux (visage, membres inférieurs) une dyspnée d’effort pour
laquelle une échographie cardiaque avait objectivé une cardiomyopathie hypo
kinétique (dilatation modérée du Ventricule gauche).

Une dyspnée d’effort est apparue depuis 3 mois rapidement orthopnéique avec
des céphalées, une dysarthrie, des troubles visuels, une toux productive ramenant
des expectorations blanchatres, un cedéme du visage et des membres inférieurs.

A P’examen physique : L’¢état général était peu altéré : la T° : 37,3°C, la TAC :
110/80 mm Hg ; la TAD : 140/80 mm Hg ; poids 60 kg les conjonctives sont bien
colorées. Une sclérose cutanée diffuse, une mélanodermie, un cedéme du visage
une ouverture limitée de la bouche, des myalgies ont ét¢ constatées a I’examen
physique.

L’auscultation cardio-pulmonaire : le choc de pointe était étalé, les BDC
assourdis, irréguliers et une tachycardie a 118/ mn. Un B3 était audible.

Le thorax est harmonieux et symétrique. Il y avait une matit¢ des deux bases
pulmonaires et des crépitants dans les deux champs pulmonaires.

Examens complémentaires :

- I’echographie cardiaque : objectiva des cavités gauches non dilatées

et une dilatation bicavitaire droite avec épanchement pariétal intimal.
la protéinurie de 24 h était a 1,08 g /L

la clairance de la créatinémie était a 125,43 ml/mn..

la radiographie du thorax a montré une hypertension artérielle

pulmonaire.




Traitement :

1 comp par jour

1 comp par jour
1 comp par jour
un quart de comp par jour

2 gel 2 fois par jour

EVOLUTION : décédée

Diagnostic : Sclérodermie systémique (complications : insuffisance cardiaque

globale ; HTAP)




Cas n°3
Il s’agit d’une patiente de 25 ans ménagere résidant au village du Point G,
hospitalisée du 16-05-05 au 02-06-05 pour anémie a 4,2g/l. . Elle est
symptomatique depuis 8 mois environ marquée par [’apparition d’une poly
arthralgie intéressant au début les extrémités distales des membres supérieurs.
Elle est remontée aux poignets, coudes, €paules a type de piqlre. Elle a rapporté
un prurit généralisé, une diarrhée et dysphagie.
Examen physique : altération de 1’état général TAC : 90/50 mm Hg ; TAD:
90/40 mm Hg ; poids : 40 kg
Il existait par ailleurs une paleur conjonctivale, une ouverture limitée de la
bouche. Une kératose palmaire associée a une sclérose cutanée, une myalgie
diffuse et des macules disséminées ont été notées.
Examens complémentaires :

la FOGD : objectiva une candidose oesophagienne

la VS accélérée : 140/145 mm

la clairance de la créatinine est estimée a 78,42 ml/mn

la protéinurie de 24 h était a 0,42 g/l

la radiographie pulmonaire a montré une HTAP

une anémie a 4,2 g/l hypochrome microcytaire

. r +
le Groupe sanguin rhésus : O

TRAITEMENT

v’ Transfusion de 4 culots de sang iso groupe iso rhésus

v Furosémide 20 mg injectable : une ampoule en intraveineuse aprés chaque
culot.

v Dextropropoxyphene + Paracétamol : une gélule toutes les 6 h

v" Fluconazole 50 mg 1 gel par jour pendant 21 jours

DIAGNOSTIC : sclérodermie systémique




Cas n°4
Il s’agit d’une patiente de 52 ans ménagere résidant a Kimparana. La
symptomatologie est marquée par des régurgitations et un écoulement nasal avec
une dysphagie excédant un an majorée par les repas gras et les boissons. Elle
rapporte une rachialgie irradiant aux membres inférieurs. Il s’agit d’une douleur
épisodique sans tuméfaction. Elle rapporte une notion de piqlire d’abeille il y a
un an.
L’examen physique : le poids a 47 kg, la TAC : 100/70 mm Hg ; la TAD : 120/70
mm Hg ; les conjonctives sont colorées. Une ouverture limitée de la bouche avec
une sclérose cutanée diffuse et une dyschromie mouchetée étaient décrites. Un
syndrome de Raynaud et un déficit de la ceinture scapulaire ont été observés.
L’examen cardio-pulmonaire €tait sans particularité.
Examens complémentaires

la FOGD : a objectivé une béance cardiale

la clairance de la créatinine était a 59,33 ml/mn

la CRP était positive mais non quantifiée

la VS : accélérée a 37/67 mm

TRAITEMENT :

v" D-penicillamine 300 mg : ........... %2 comprimé le matin, 2 a midi et 1

comprimé le soir
1 comprimé 3 fois par jour
sodium + bicarbonate de sodium (Gaviscon) en
1 cuillerée a soupe 3 fois par jour
v Erythromycine 200 mg & ..............cooeveninnnnnn.. 1 comprimé a midi

EVOLUTION :




Léger assouplissement cutané avec une augmentation de 1’ouverture de la
bouche ; cependant persiste un reflux important plus un cedéme du visage.
DIAGNOSTIC : sclérodermie systémique
Cas n°S
Il s’agit d’une patiente de 39 ans ménagere résidant a Doussoudjana. Elle a
consulté pour des cedémes des poignets remontant & un an. La douleur était
d’horaire inflammatoire avec une sensation fébrile. Elle n’a pas signalé¢ de
dérouillage matinal.
A I’examen physique : le poids a 61 kg, la TAC:140/80 mm Hg ; la TAD 140/80
mm Hg. Les conjonctives sont colorées. Une ouverture limitée de la bouche
associée a une sclérose cutanée distale touchant les membres et le visage avec une
dyschromie mouchetée ont été¢ constatées. Une douleur au niveau de la ceinture
scapulaire est rapportée.
Examens complémentaires :
- Radiographie pulmonaire a montré¢ une opacité inhomogeéne droite

une déminéralisation des carpes et des -métacarpophalangiennes

la clairance de la créatinine était a 107 ml/mn

la VS était accélérée a 138/160 mm ;

le Fond d’ceil était normal

- le waaler Rose et les DNA natifs sont négatifs.
TRAITEMENT :
1 comprimé par jour

1 comprimé par jour

v’ Ibuproféene 400 mg : ............ccoeeininnnn... 1 comprimé deux fois par jour

EVOLUTION :

Sclérose cutanée est régressive

Pigmentation mouchetée est persistante




DIAGNOSTIC : sclérodermie systémique associ€e a une polyarthrite rhumatoide

« seronégative ».

Cas n°6
Il s’agit d’une patiente de 12 ans scolaire résidant a Kati mission hospitalisée du
23-02-06 au 11-03-06 pour orthopnée évoluant depuis 3 mois environ aprés un
oedéme du visage et une cardiomégalie objectivée a la radiographie.
A D’examen physique: passable ¢tat général, les conjonctives sont
moyennement colorées. La TA était a 80/50 mm Hg. Elle présentait un oedeme du
visage, des membres inférieurs. Une sclérose du front et de 1’abdomen, une
dyschromie mouchetée et une ouverture limitée de la bouche avec trés probable
CREST ont été notées. Une notion de toux a été rapportée au cours des repas et
pendant le sommeil. Elle avait une calcinose pulpaire cicatricielle par endroit, une
ostéite de I’index droit.
A TDauscultation cardio-pulmonaire elle était tachycarde, un B3 avec des
crépitants des 2 bases pulmonaires sont audibles.
Examens complémentaires :
- la radiographie des mains a objectivé une calcinose acrale.
la radiographie pulmonaire a montré une cardiomégalie, une HTAP
et une image évocatrice de péricardite.

I’échographie cardiaque a objectivé une dilatation importante

bicavitaire droite, une défaillance septale avec un épanchement

péricardique de moyenne abondance circonférentiel et une bonne
fonction contractile.

la FOGD a objectivé une béance cardiale.

le Protidogramme a révélé un syndrome inflammatoire

la protéinurie de 24 h a 2,55 g /1




— I’Electrophorése de 1’hémoglobine: a montré une hémoglobine

AC (HbA1=59,12% HbC =40,88 %)

TRAITEMENT :
v" D-penicillamine 300 mg 1/2 comprimé matin et

soir

v" Erythromycine 200 mg 1 sachet par jour

v" Domperidone sirop 10 ml mesure matin , midi, soir
v’ Acetylsalicylate de DL lysine100 mg 1 sachet par jour
v’ Captopril 25 mg 1/2 comprimé matin et soir
v" Furosémide 40 mg 1 comprimé par jour
EVOLUTION : décédée
Diagnostic : Sclérodermie Systémique (complication : insuffisance cardiaque

globale, HTAP)




Cas n°7
Il s’agit d’une patiente de 29 ans transitaire résidant a Hamdallaye. La
symptomatologie était marquée par une myalgie diffuse supérieure a 2 mois avec
une sensation fébrile et une douleur plantaire. Par ailleurs elle rapporte une
¢pigastralgie supérieure a 1 an avec une dysphagie sélective. Une dyspepsie
associée a une éructation et une dyspnée d’effort ont été signalés.
Examen physique : elle avait un bon état général, le poids a 45 kg, la TAC :
120/70 mm Hg
Une sclérose cutanée diffuse associée a une ouverture limitée de la bouche et une
dyschromie mouchetée ont €été notées. Un syndrome de Raynaud, un oedéme
avec une douleur lombaire irradiant aux membres inférieurs sont rapportés.
L’auscultation cardio-pulmonaire était normale.
Examens complémentaires :
— la FOGD : a objectivé une sténose oesophagienne du 1/3 inférieur

la clairance de la créatinine était a 83,21 ml/min

la protéinurie était négative

la radiographie du thorax de face a montré un épaississement hilaire

gauche.

- au protidogramme il y avait un syndrome inflammatoire
TRAITEMENT :
v" D-penicillamine 300 mg ...% comprimé matin et soir et 1 comprimé a midi
v' Prednisone 20 mg 1 comprimé par jour

v Mephenesine (Décontractyl) 2 comprimés matin, midi et soir

v" Erythromycine 200 mg 1 comprimé a midi

DIAGNOSTIC : sclérodermie systémique associée a une dermatomyosite




Evolution :

- 1’augmentation de I’ouverture de la bouche

- 1’Oedeme est régressif

- la sclérose cutanée est régressive.




Cas n°8
Il s’agit d’une patiente de 24 ans animatrice de santé résidant a Bacodjicoroni
ACI. La symptomatologie était marquée par une paresthésie des doigts remontant
a 3 jours ensuite dans les membres supérieurs avec une algie diffuse. Une
arthralgie est associée a une arthrite des doigts avec une sensation fébrile et
frissons. Par ailleurs elle signale une dyspnée de décubitus et d’effort.
Examen physique : elle pese 48kg; la TAC : 100/70 mm Hg ; la TAD : 100/70
mm Hg ;
Elle avait une sclérose cutanée limitée aux membres et au visage avec oedéme,
une ouverture limitée de la bouche. Par ailleurs elle avait un érythéme "atypique"
pigmenté du visage.
A T’auscultation pulmonaire elle avait des rales sibilants ; mais 1’auscultation
cardiaque était normale.
Examens complémentaires :
- Elle avait une anémie inflammatoire normochrome normocytaire

(Hb : 10,5 g/1)

la CRP etait positive non quantifiée

V S :accélérée ala 1°° heure 38/68 mm

I’échographie abdominale a montré un foie stéatosique

I’échographie cardiaquea mis en évidence un épanchement

péricardique de petite abondance

la FOGD a montré une gastrite congestive et érosive
Ac antinucléaires étaient positifs ;
- Facteurs rhumatoides sont positifs au Latex et Waaler Rose.
TRAITEMENT :
1 comprimé par jour

1 comprimé matin et soir




1 gélule matin et soir
2 gélules matin et soir

DIAGNOSTIC : Syndrome de Sharp clinique est retenu (sclérodermie

systémique + lupus + Dermatomyosite).

Evolution : amélioration des signes physiques et fonctionnels.




Cas n°9
Il s’agit d’une patiente 60 ans de ménagere résidant a Goundam. La
symptomatologie etait marquée par une paresthésie des membres inférieurs avec
une sensation fébrile. Par ailleurs elle a rapporté une épigastralgie associée a une
hématémese. Il existait dans ses antécédents une insuffisance rénale chronique
primaire.

Examen physique : le Poids était a 43 kg ; la TAC a 120/70 mm Hg

Elle avait une peau mouchetée avec prédominance aux jambes, bras, lévres et

articulations. Elle n’avait pas de sclérose cutanée mais un déficit de la ceinture
pelvienne.
Examens complémentaires:

une anémie macrocytaire hypochrome (9,2 g/dl) a été retrouvée ;

la CRP positive mais non quantifiée;

la VS est accélérée (95/125 mm) ;

une hypocalcémie a 1,6 mmol/l ;

la Fibroscopie cesogastroduodénale a montré une gastrite congestive

sans perte de substance ;

- la clairance de la créatinine était a 45,86 ml/min.
TRAITEMENT :
1 gélule le soir

I cp matin et

6 gouttes par jour
DIAGNOSTIC : sclérodermie systémique.
EVOLUTION : amé¢lioration des signes fonctionnels et biologiques.




Cas n°10

Il s’agit d’une patiente de 54 ans ménagere résidant a Boulkassoumbougou. La

symptomatologie évolue il y a 4 mois environ marquée par une gonalgie, associée

a une lombalgie et une cervicalgie. Ailleurs elle avait un déficit des ceintures

(pelvienne et scapulaire). Elle avait un antécédent d’AVC hypertensif.
Examen physique : le poids était a 45 kg ; la TAC : 200/90 mm Hg et la TAD :
180/90 mm Hg.

Elle avait une ouverture limitée de la bouche avec un aspect moucheté et

oedémateux surtout rhizomélique de la peau. Par ailleurs elle a une synovite des

genoux.

Examens complémentaires :

une coxarthrose modérée associée a une lordose importante et une
discarthrose étagée ont été constatées a la radiographie du bassin et
du rachis dorsal et lombaire.

I’échographie =~ cardiaquea  montré une  cardiomyopathie
hypertrophique hypertensive associée a un épanchement
péricardique de petite abondance.

ASAT/ALAT = 86/57

La clairance de la créatinine était 75,51 ml/min ;

Protéinurie a 0,25 g/24 h ;

CRP était positive a 13 mg/1 ;

L’ECBU aisolé Escherichia coli.

TRAITEMENT :

1/2 comprimé matin et soir

1 comprimé par jour
1 cuillérée a soupe 3 fois par jour
1 comprimé le matin

1g500 par jour pendant 10 jours




DIAGNOSTIC : Syndrome de Sharp clinique est retenu (scléro-dermatomyosite)

B. Analyse des Observations

Tableau I : Répartition des patientes en fonction de I’age

Age Effectifs absolus Pourcentage
[10 —20] 1 10 %
[21 —30] 3 30 %
[31 —40] 10 %

Total 100 %

La tranche d’age 51-60 ans était la plus touchée.

La moyenne d’age était de 40,40 ans pour des extrémes de 12 a 60 ans.

L’écart type est de 16,83

Tableau II : Répartition des patientes selon 1’activité socioprofessionnelle

Profession Eftectifs absolus Pourcentage

Commerc¢ant 10 %

Transitaire 10 %

1
1
Animateur de santé 1 10 %
1 10 %
Total 10 100 %

Eléve




Les ménageéres ont dominé.

Tableau III : Répartition des patientes selon le mode de vie

Mode de vie Effectifs absolus Pourcentage

Rural 4 40 %
Total 10 100 %

Nos patientes résidaient presque tous en milieu urbain.

Tableau IV : Répartition des patientes selon le motif de consultation

Motif de consultation Effectifs absolus Pourcentage
Dyspnée d'effort 60 %
Fievre 50 %
Dysphagie 40 %
Epigastralgies 40 %

Nos patientes ont consulté essentiellement pour un syndrome algique.




Tableau V : Répartition des patientes selon les signes cutanés

Signes cutanés Effectifs absolus  Pourcentage

Alopécie
Calcinose sous cutanée

Erythéme atypique pigmenté du visage

L’ouverture limitée de la bouche, la sclérose cutanée et 1’oedéme ont été

principaux signes cutanés.

Tableau VI : Répartition des patientes en fonction des signes muqueux

Signes muqueux Effectifs absolus Pourcentage

Paleur 3 30 %

Total 10 100 %




Tableau VII : Répartition des patientes en fonction des signes ostéoarticulaires

Signes ostéoarticulaires Effectifs absolus Pourcentage

Synovite + tendinite 30 %

Ostéite de 1'index droit 10 %
Rachialgies 10 %

Pas de signes articulaire 10 %

La tendinite était la plus fréquente 1’atteinte articulaire 60 % des cas

Tableau VIII: Répartition des patientes en fonction des sieges d'arthrite

Signes d’arthrite Effectifs absolus ~ Pourcentage

Doigt 20 %
Cheville 10 %
Poignet 10 %
Total 40%

Nos patientes avaient une arthrite dans 40 % des cas.




Tableau IX : Répartition des patientes selon 1’atteinte des ceintures

Atteinte des ceintures Effectifs absolus Pourcentage
Scapulaire 2 20 %
Pelvienne + scapulaire 1 10 %
Pas de signes d'atteinte des 3 30 %

ceintures

Total 10 100 %

Nos patientes avaient un déficit rhizomélique dans 70 % des cas.

Tableau X : Répartition des patientes en fonction des signes neuro-musculaires

Signes neuromusculaires Effectifs absolus Pourcentage

Déficit musculaire 5 50 %
Pas de signes neuro-musculaires 5 50 %

Total 10 100 %

Un malade sur deux avait une atteinte neuro-musculaire.




Tableau XI : Répartition des patientes en fonction de la classification de la

sclérodermie

Classification de la sclérodermie Effectifs absolus Pourcentage

Atteinte cutanée distale touchant les
membres et le visage

Pas d'atteinte cutanée

Total

Une malade sur deux avait une atteinte cutanée diffuse.

Tableau XII: Répartition des patientes selon les complications

Complications Effectifs absolus  Pourcentage

Digestive 6 60 %
Cardiaque 5 50 %

Pulmonaire 4 40 %

Latteinte rénale était la complication la plus fréquente dans 70 % des cas




Tableau XIII : Répartition des patientes selon les affections associées

Affections associées Effectifs absolus  Pourcentage

Dermatomyosite 2 20 %
Polyarthrite rhumatoide 1 10 %
Lupus + dermatomyosite 1 10 %

Total 10 100 %

La sclérodermie était associée a une autre maladie systémique dans 40 % des cas.

Tableau XIV : Répartition des patientes en fonction de I’anémie

Anémie Effectifs absolus Pourcentage

Anémie inflammatoire 20 %
Anémie non étiquetée 30 %

Total 50 %

Une malade sur deux avait une anémie.




Nous avons recensé :
- 2 cas d’anémie normochrome normocytaire ;
- 2 cas d’anémie microcytaire hypochrome ;

- 1 cas d’anémie macrocytaire hypochrome.

Deux patientes ont été transfusées

Tableau XV : Répartition des patientes en fonction de la VS

Vitesse de sédimentation Effectifs absolus  Pourcentage
Normale 1 10 %
Non fait 4 40 %
Total 10 100 %

La VS était accélérée (supérieure a 40 mm a lalere heure) chez nos malades une

fois sur deux.




Tableau XVI : Répartition des patientes en fonction de la CRP

Protéine C réactive Effectifs absolus  Pourcentage

Normale 2 20 %
Non fait 3 30 %
Total 10 100 %

La CRP était positive une fois sur deux.

Tableau XVII : Répartition des patientes en fonction de la protéinurie de 24

heures

Protéinurie de 24 heures  Effectifs absolus Pourcentage

Supérieur a 0,5 g/l 4 40 %

Total 10 100 %

La protéinurie était positive dans 40 %.




Tableau XVIII : Répartition des patientes en fonction de la clairance de la

créatininemie

Clairance de la créatinine Effectifs absolus  Pourcentage

Fonction rénale normale 3

Total 10

Nos malades avaient une fonction rénale altérée dans 70 % des cas.

Tableau XIX: Répartition des patientes en fonction du traitement

Traitement Effectifs absolus Pourcentage

Domperidone 30 %

Nos patientes ont été traitées essentiellement par I’association D penicilamine et

Cortancyl.




> Biochimie :

Nous avons recensé :

v' 1 cas d’élévation des transaminases (2 fois la normale) ;

v’ 2 cas de syndrome inflammatoire au protidogramme ;
v’ 3 cas d’hypocalcémie ;
v' 1 cas d’hypokaliémie.
v' electrphorése de I’hémoglobine :
- AC lcas (HbA1 =59,12 % HbC =40, 88 %).
> Bactériologie:
Nous avons recens¢ a I’ECBU :
e 2 cas d’Eschérichia coli ;
e 1 cas de Staphylococcus aureus et Streptocoque
hémolytique non groupable (sp).
» Immunologie :
Etaient positifs :
les facteurs rhumatoides,
les AC anti DNA natifs

et les AC antinucléaires, un cas chacun.

> Résultats de la radiographie :
Nous avons recenseé :
+¢ radiographie du thorax :
e 4 cas d’hypertension artérielle pulmonaire ;
e 1 cas de pleurésie ;

* radiographie du rachis :




e 2 cas de discarthrose étagée ;
% radiographie du bassin :
e 1 cas de coxarthrose modérée ;
+¢ radiographie des mains :
e 1 cas d’ostéite de 1I’index droit ;
e 1 cas de déminéralisation des carpes
métacarpophalangiennes.
> Résultats échographie Doppler cardiaque:
Nous avons recense:
- 1 cas de cardiomyopathie hypertensive ;
- 3 cas d’épanchement péricardique de petite abondance ;

- 2 cas d’épanchement péricardique de moyenne abondance.

> Résultats échographie abdominale :
Nous avons retrouve :
- 1 cas de foie steatosique ;
- 1 cas d’ascite de faible abondance.
> Résultats Fibroscopie oesogastroduodenale :
Nous avons recense :
2 cas de gastrite congestive ;
2 cas de béance cardiale ;

1 cas de sténose du 1/3 inférieur de I’oesophage ;

1 cas de gastrite bilieuse, oesophagite étendue hémorragique ;

1 cas de candidose digestive majeure.




VI. Commentaires et discussions

Limites de 1’étude :

La confirmation diagnostique n’a pas été possible avec 1’'impossibilité de doser
les anticorps spécifiques au Mali.

Le diagnostic de notre série a repose sur les criteéres du College Américain de
Rhumatologie [5, 8,9].

La taille de notre échantillon est faible et le recrutement a été hospitalier.

La sclérodermie systémique est une réalité clinique dans la pratique quotidienne.
Traoré [2] a I’'Institut Marchoux a Bamako a colligé 35 cas en 9 ans, N’Diaye
[18] a Dakar 24 cas en 14 ans et Pauline a Abidjan [17] 18 cas en 12 ans.
L’affection est exclusivement féminine 100 % dans notre série (10/10) ; alors que
Traoré [2] et N’Diaye [18] ont rapporté respectivement 30/35 et 20/24 pour la
femme. Elle peut intéresser les ages extrémes. Une forme infantile a été décrite

dans notre série conformément a la littérature [20, 24].

L’age moyen de survenue a été de 40,40 ans dans notre série pour des extrémes allant de 12 a 60 ans.

La tranche d’age dominante dans nodtre série est [51-60 ans] soit 50 %, justifiant
le rehaussement de I’age de notre série. Cette tranche d’age était de 20 -40 ans [1]

pour Traoré [2] ; 20-39ans pour N’Diaye [18] et Pauline [17] 21 — 40 ans.

Nous n’avons pas établi de relation entre la sclérodermie systémique et la profession ou le mode de vie.

Les antécédents ont été peu explicites dans les séries antérieures, cependant nous

avons noté un cas d’hémoglobinose AC (HbA1= 59,12%. HbC= 40,88%) ; 1 cas

d’AVC hypertensif; 1 cas d’insuffisance rénale chronique et 1 cas de piqire

d’abeille.




La symptomatologie est polymorphe :

La sclérose cutanée :

C’est I’¢lément déterminant du diagnostic clinique. Elle est présente chez 90 %
des patients de notre série. Ce constat a ét¢ celui de Traoré [2] et de la littérature
[8] qui I’ont constaté chez tous les patients alors que Pauline [17] ’estimait a
95 %.

-Une ouverture limitée de la bouche est rapportée dans 90 % des cas.

- Le syndrome de Raynaud :

Considéré comme ¢élément inaugural dans la sclérodermie systémique dans les
séries Européennes [16] ; elle parait rare dans notre étude seulement 2 cas /10

soit 20 %. Sa rareté a été déja signalée dans les études antérieures [2, 17, 18, 19].

Cette rareté du syndrome de Raynaud s’expliquerait par le climat chaud de nos régions et la manipulation peu

fréquente de la glace.

-Les troubles pigmentaires :
Dans notre série, les tdches hypochromiques mouchetées sont fréquentes 9/10.
Elles sont associé¢es dans quelques cas a une hyperpigmentation donnant aux

malades un aspect bigarré.

Ces taches hypopigmentées mouchetées sont caractéristiques de la sclérodermie

systémique chez le Noir. Elles ont une valeur diagnostique essenticlle et
incontestable ce qui a été confirmée par les ¢tudes de Traoré [2], N’Diaye [18] et
de Pauline [17] qui ont rapporté respectivement 31 cas /35 ; 15 cas /24 et 5 cas
/7.

La cause de ces troubles pigmentaires n’est pas univoque. L’hypothese d’une
dyschromie post-inflammatoire [23] est avancée de méme que le role de la

photosensibilité. En effet, la sclérodermie évolue en deux phases essentielles :




une phase initiale inflammatoire oedémateuse et suivie de la phase de sclérose

constituée, entrecoupée de poussée évolutive inflammatoire.

Les signes musculaires :

La myopathie est traduite par les myalgies diffuses dans 80 % des cas, atteintes
des ceintures pelvienne et scapulaire dans 70 % des cas et une diminution de la
force musculaire dans 50 % des cas. Cela est supérieur au constat de Traoré
[2] qui rapporte 40 % de myalgie diffuse avec une impotence fonctionnelle
associée a un déficit moteur dans 31,42 %. N’Diaye [18] a rapporté 20,83 % de
myalgie diffuse et 33,33 % de déficit musculaire.

Ces myalgies sont souvent d’interprétation délicate a cause de la corticothérapie

pouvant I’induire ou la majorer d’une part ; et d’autre part étre la résultante de

I’association de deux affections : sclérodermie systémique et dermatomyosite

estimée a 30 % dans notre série.

-Divers signes articulaires ont été recensés :

La tendinite dans 60 % des cas ; la synovite associ¢e a une tendinite dans 30 %
des cas. . Nous avons recensé un cas d’amputation de 1’index droit.

-Latteinte des visceéres :

L’atteinte rénale dans notre série est estimée a 70 % (7 cas sur 10) avec une
clairance de la créatinine inférieure a 83,21 ml/min et une protéinurie supérieure a
0,5 g/l chez 4 patients. Ces données sont nettement supérieures a celles de Traoré
[2] qui a rapporté une perturbation de la fonction rénale durant les poussées
évolutives. Pauline [17] n’en a pas noté dans sa série.

Cette souffrance glomérulaire mérite une interprétation prudente eu égard a
I’endémicité d’affections parasitaires et/ou bactériennes a retentissement rénal :
glomérulonéphrite secondaire soit au paludisme, soit a la bilharziose ou au

streptocoque D entre autres.




Ainsi PECBU réalisé€ au cours de notre étude a permis d’isoler : 2 cas d’infection

a Escherichia coli ; 1cas d’infection a Staphylococcus aureus et de streptocoque

hémolytique (sp) non groupable.

L atteinte digestive 60 % concorde avec le résultat de Traoré [2] qui a rapporté
une atteinte digestive plus fréquente marquée par une dysphagie 16 cas, un
pyrosis recrudescent en décubitus dorsal 19 cas et des €épigastralgies 15 cas.

Ces données confirment celles de N’Diaye [18] : 6 cas sur 24.

Cela est inférieur a la proportion rapportée dans la littérature 88 % [8].
Latteinte cardiaque 50 % dans notre série est supérieure a celle décrite dans la

littérature 27 % [8].

L’atteinte pulmonaire 40 % dans série est inférieure a celle de la littérature estimée a 80 % [8].

Dans notre étude nous avons recensé 1 seul cas de pleurésie (observation N°1).

Bilan paraclinique :

Nos résultats sont conformes a ce qui est décrit dans la littérature [15] et
confirmait I’étude de Traoré [2].

Cependant a I’hémogramme nous avons recense :

un syndrome inflammatoire : hypergammaglobilinémie (2 cas) ; la CRP positive
dans 5 cas et la vitesse de sédimentation accélérée dans 5 cas .

Deux de nos patientes ont été transfusés

Les affections associées :

La dermatomyosite était fréquemment associée a la sclérodermie systémique dans
30 % ; suivi lupus érythémateux disséminé dans 10 % et de la polyarthrite
rhumatoide dans 10 %. N’Diaye [18] a rapporté aussi la scléro-dermatomyosite
dans sa série.

Le traitement :

La D-penicillamine a amélioré la sclérose cutanée et de I'ouverture de la

bouche 6 cas.




Cet effet bénéfique et encourageant a été rapporté par Traoré [2]. La D-
penicillamine semble alors efficace chez les patients au stade de sclérose
constituée et diffuse.

La prednisone utilisée chez 6 patientes a amélioré ’oedéme et les douleurs.
Evolution et pronostic : I’évolution se fait vers la stabilisation ou une
aggravation des lésions. Dans notre série, malgré les multiples traitements
effectués il existe des poussées marquées par une algie diffuse.

Le pronostic sévere est 1i¢ a I'invalidité causée par la maladie, nos données
confirment celles de Traoré [2].

Le taux de mortalit¢ dans notre série est de 30 %. Les patientes décédées

souffraient d’une atteinte rénale et pulmonaire a type d’hypertension artérielle

pulmonaire. Ces complications ont été rapportées comme redoutables et sont

causes de déces [8].
Traoré [2] et N’Diaye [18] ont rapporté respectivement 2 et 3 déces avec la

seule atteinte rénale.




VII. Conclusion

La sclérodermie systémique est une affection de la femme adulte.

La symptomatologie est polymorphe et I’atteinte cutanée est prédominante.

Latteinte est souvent multi-viscérale (rein, poumon, ceeur, appareil digestif...).

Le diagnostic de la sclérodermie systémique est essentiellement clinique et repose

sur les critéres de I’ACR.

Les principales complications viscérales sont : rénale (70 %), digestive (60 %),

cardiaque (50 %) et pulmonaire (40 %).

Le traitement médicamenteux a amélioré les patients en particulier la D-

penicillamine.

L’affection est tres invalidante.




VIII. Recommandations

Nous formulons les recommandations suivantes :

» Aux autorités administratives du CHU du Point G :
= Equiper le laboratoire en matériel et réactifs permettant le dosage des
anticorps spécifiques ;
Renforcer les ressources humaines en rhumatologie: médecins
spécialistes et infirmiers ;

Rendre disponible la D-penicillamine sur le marché.

> Aux personnels soignants :

* Diagnostiquer précocement la sclérodermie systémique afin d’éviter la
survenue des complications notamment viscérales.

= Référer rapidement les patients pour une prise en charge spécialisée.

> Aux malades :
= Suivre régulierement les contrdles
= Observer le traitement et des mesures hygiéno-diététiques

= Eviter I’automédication
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X. ANNEXE

FICHE D'INQUETE

I. RENSEIGNEMENTS SOCIAUX ET ADMINISTRATIFS DU MALADE

N° du dossier

Résidence(domicile)
Date d’hospitalisation ou de consultation
Référé (e) par

II. HISTOIRE :

III. ANTECEDENTS MEDICAUX :
L. P eISOMNELS & oot

2. FamiliauxX & .o i e

IV. RENSEIGNEMENTS CLINIQUES, BIOLOGIQUES ET IMMUNOLOGIQUES :

1. Cliniques :

1.1. Lapeau:

a. Douleur

b. Calcinose sous cutanée
Raideur matinale (dérouillage)
Induration
Sclérose cutanée
Oedéme
Autres a préciser

Topographie des atteintes :
1.2.1.  Atteinte des doigts :

Sclérodactylie

Ulcération pulpaire




Infiltration tégumentaire proximale
Camptodactylie
Syndrome de Raynaud
Autres a préciser
1.2.2.  Atteintes articulaires :
Tendinite
Bursite
Synovite
Autres a préciser
1.2.3.  Atteintes musculaires :
Déficit
Insuffisance musculaire
Autres a préciser
1.2.4. Atteintes des ceintures :
a. Ceinture scapulaire
b. Ceinture pelvienne
c. Autres a préciser
1.3. Classification :
Atteintes cutanées initiales limitées aux doigts
Atteinte cutanée distale touchant les membres et le visage Oui [
Atteinte cutanée diffuse et évolution centripete ~ Oui [
1.4. Les associations cliniques :
Syndrome de CREST Oui [
Syndrome de THIBIERGE — WASSENBACH  Oui [

AULTES & PIECISET ... e nete ettt e et et et ettt e e e ettt

Examens de laboratoire :
2.1. Immunologie
Ac anti Scl 70 (Topo isomérase) positifs
Ac anti centromére (AACM) positifs
Ac anti nucléaire positifs
Facteurs rhumatoides positifs
Ac anti DNA natifs positifs
2.2. Biologie :
CRP élevée




Protéinurie de 24 h (> 0.5g/1)

Clairance de la créatininémie

VS accelerée
Autres a préciser
Examens paracliniques :

3.1. Radiographie pulmonaire

V. AFFECTIONS ASSOCIEES :
1. syndrome de SHARP
Lupus systemique

PR

Hyperthyroidie

Cirrhose

2
3
4. Dermatomyosite
5
6
7

Autres a préciser

VI. EVOLUTION :

VII. TRAITEMENT :




VIII. DIAGNOSTIC DE SORTIE :

IX. CONCLUSION :
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profils clinique et biologique; d’énumérer les principales complications
évolutives et d’énumérer les affections associées, a la sclérodermie systémique.
Il s’agissait d’une étude prospective qui a colligé 10 observations de malade
hospitalisé ou suivi dans le service de rhumatologie du CHU du Point G.

Notre échantillon est composé uniquement de femme.

L’étude a duré 12 mois (17 Avril 2005 —31 Mars 2006).

L’age moyen de survenue était de 40,40 ans pour des extrémes allant de 12 a 60
ans.

Sur 1497 consultations dix femmes présentaient une sclérodermie systémique

soit une prévalence de 0,66 %.

La symptomatologie est dominée par la sclérose cutanée (90 %), I’oedéme (80

%), la dyschromie mouchetée (70 %), la fievre (50 %). I’atteinte rénale (70 %)
et Datteinte digestive (60 %).
La dermatomyosite a été retrouvée dans 30 % des cas suivie par le lupus

érythémateux disséminé et la polyarthrite rhumatoide 10 % chacune.
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