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La sclérose systémique est certes une connectivite rare, mais son évolution est po-

tentiellement grave, et cette affection s’accompagne souvent d'une morbidité consi-

dérable et d'une mortalité accrue. Une guérison n’est pas en vue; dans de nom-

breux cas, seul un traitement de soutien est possible. Cela peut provoquer une

incertitude et une anxiété chez le patient et une certaine impuissance chez le mé-

decin. Cet article a pour objectif de fournir au praticien quelques conseils pour la

pose du diagnostic, de présenter des propositions de traitement pour les symp-

tomes les plus fréquents et d’'encourager la prise en charge thérapeutique interdis-

ciplinaire.

Introduction

La sclérose systémique est une connectivite rare carac-
térisée par une vasculopathie, une fibrose et une au-
to-immunité. Elle se manifeste plus fréquemment
chez les femmes que chez les hommes (4:1), générale-
ment a l'age de 35-65 ans. Toutefois, toutes les tranches
d’age peuvent étre touchées [1].

En fonction de I'étendue de l'atteinte cutanée, la dis-
tinction est faite entre une forme limitée et une forme
diffuse. Les manifestations au niveau des organes
peuvent survenir dans les deux formes, mais avec une
prévalence différente. Elles peuvent concerner le trac-
tus gastro-intestinal, les poumons, les reins, le systeme
musculo-squelettique et le coeur. Il convient d’éviter
d’employer le terme «syndrome CREST», car les mani-
festations CREST appartiennent a la forme limitée. En
outre, ce terme pourrait donner I'impression d'une
évolution bénigne, alors que les patients peuvent non
seulement développer les manifestations patholo-
giques regroupées sous l'acronyme CREST (calcinose,
phénomene de Raynaud, trouble de la motilité ceoso-
phagienne, sclérodactylie, télangiectasies), mais égale-
ment d’autres complications graves, telles que des ul-
cérations digitales ou une hypertension artérielle
pulmonaire.

Le traitement dépend de l'organe atteint. Bien qu'il
n'existe aucun traitement de fond pour la sclérose sys-
témique, d'importants progres ont été réalisés au
cours des derniéres années, avant tout en ce qui
concerne le traitement de I'hypertension artérielle
pulmonaire. Par ailleurs, il existe de nouveaux prin-
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cipes actifs prometteurs contre la pneumopathie in-
terstitielle, qui font actuellement 'objet d’études.
Linclusion des patients dans 'EUSTAR («European Scle-
roderma Trials and Research Group»), une cohorte eu-
ropéenne de patients atteints de sclérose systémique,
permet d’acquérir des informations scientifiques pré-
cieuses a propos de cette maladie rare.

Nouveaux criteres de classification

Les nouveaux critéres de classification ACR/EULAR!
(2013) ont remplacé les anciens critéres de classifica-
tion ARA? (1980) et disposent d'une meilleure sensibi-
lité et d'une meilleure spécificité (tab. 1). Il ne faut tou-
tefois pas oublier que ces critéres ne servent pas a
poser le diagnostic, mais ont pour principale vocation
de servir la recherche. Les formes précoces de la mala-
die peuvent également étre «manquées» avec l'utilisa-
tion des nouveaux critéres. En revanche, une atteinte
cutanée étendue permet déja de poser le diagnostic de
sclérose systémique. Désormais, d’autres manifesta-
tions de la maladie trouvent également leur place
parmi les nouveaux criteres de classification, qu'elles
soient cliniques (phénomene de Raynaud, tuméfaction
des doigts) ou paracliniques (anticorps spécifiques, hy-
pertension artérielle pulmonaire ou capillaroscopie
pathologique). En particulier le phénomeéne de Ray-
naud, la tuméfaction des doigts ainsi que des anticorps
antinucléaires (ANA) positifs peuvent constituer des
signes subtils d’'une sclérose systémique débutante.
Lorientation vers un spécialiste pour des examens
complémentaires est déja indiquée a ce stade, car un
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Tableau 1: Critéres de classification.

Criteres de classification ACR/EULAR 2013
Un total >9 points permet de diagnostiquer une sclérose systémique.

Criteres Sous-critéres Points
Epaississement de la peau des doigts au niveau - 9
des deux mains. Atteinte proximale au-dela de
la région des articulations de la base des doigts
(critére suffisant)
Epaississement de la peau des doigts Doigts tuméfiés 2
Sclérodactylie 4
Lésions de la pointe des doigts Ulceres 2
Cicatrices en forme 3
de fossettes
Télangiectasie - 2
Capillaires anormaux de la base de I'ongle -
Hypertension artérielle pulmonaire ou pneumo- Hypertension artérielle 2
pathie interstitielle (maximum 2 points) pulmonaire
Pneumopathie interstitielle 2
Phénoméne de Raynaud - 3
Auto-anticorps associés a la SSc (anti-centroméres, Anti-centromeéres 3
anti-Scl-70, anti-ARN-polymérase Il1) Anti-Scl-70 3
(maximum 3 points) - -
Anti-ARN-polymeérase Il 3

ACR/EULAR = American College of Rheumatology / European League Against Rheumatism

traitement a un stade précoce de la maladie s’accom-
pagne d’'un meilleur pronostic (tab. 1).

Manifestations cliniques
En cas de sclérose systémique limitée, les altérations

cutanées sont distales par rapport aux coudes et aux
genoux. Pour la forme diffuse, celles-ci se trouvent
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Figure 1: Patiente de 55 ans atteinte de sclérose systémique
limitée depuis 8 ans, avec bouche présentant un aspect
typique (la publication a été réalisée avec I'accord de la
patiente).

également dans les zones proximales, ainsi que sur le
tronc. Au niveau du visage, une réduction de l'ouver-
ture de la bouche d’aspect typique et une perte de I'ex-
pression faciale sont possibles dans les deux formes de
la maladie (fig. 1).

Initialement, il existe le plus souvent une prolifération
inflammatoire des fibres de collagéne avec formation
d’cedéme; plus tard survient une fibrose avec durcisse-
ment de la peau. Au niveau des doigts, on trouve souvent

Figure 2 A et B: Fibrose cutanée avec flexum secondaire et ulcérations des doigts (fleches dans A) chez un patient atteint
de sclérose systémique diffuse.
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Figure 3: Phénoméne de Raynaud. Chez cette patiente de 33 ans, on remarque une coloration pale de I'annulaire droit (fleche)
avec une coloration diffuse et Iégérement violette des autres doigts et des paumes des mains.

un flexum avec perte secondaire de la fonction de pré-
hension (fig. 2). Il n’est pas rare que la peau ne soit pas
du tout touchée; on parle alors de «sclérose systémique
sine sclerodermanr.

Le phénomeéne de Raynaud (fig. 3) est la premiére mani-
festation de la maladie. Il est présent chez plus de 85%

des patients, évolue souvent de fagon croissante, est
responsable d'une ischémie et entraine une nécrose
acrale (ulcére du bout des doigts) dans jusqu’a 50% des
cas (fig. 4). Dans la forme limitée, le phénomene de Ray-
naud survient souvent longtemps avant les autres ma-
nifestations de la maladie. Les altérations cutanées se

développent habituellement lentement. Une hyperten-
sion artérielle pulmonaire peut se manifester des an-
nées plus tard en tant qu'expression supplémentaire
de la vasculopathie. Dans la forme diffuse, le phéno-
- mene de Raynaud se manifeste souvent peu de temps
avant ou en méme que les altérations cutanées. Au fil
du temps, les personnes touchées développent rapide-
ment des manifestations viscérales telles que la pneu-
mopathie interstitielle («interstitial lung disease»
[ILD]) ou la crise rénale.
Les arthrites ou arthralgies sont relativement fré-
quentes et affectent principalement les petites articu-
lations. A la différence de I'arthrite rhumatoide, I'évolu-
tion est généralement bénigne et non érosive.
Pour les deux formes de la maladie, la plupart des pa-
tients présentent une dysphagie et/ou des problémes
de reflux relativement tot apres le début de la maladie,
et sont I'expression de la dysmotilité cesophagienne.
[ IIs peuvent développer un trouble de la motilité étendu

a l'ensemble du tractus gastro-intestinal, qui peut
conduire a une parésie intestinale avec malabsorption
et malnutrition, associée a une réduction de la qualité

Figure 4: Chez cette patiente, I'ischémie s’est manifestée sous forme extréme par des
nécroses des phalanges distales de I'index et du majeur qui, malgré un traitement
vasodilatateur, ont nécessité une amputation. La patiente présente également des
télangiectasies typiques sur tout I'intégument et au niveau des muqueuses, bien visibles
ici au niveau de la paume (la publication a été réalisée avec I'accord de la patiente.).

de vie. Les sténoses cesophagiennes sont une autre
complication tardive.
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La survenue d'une arythmie, d'une dysfonction diasto-
lique ou d'une insuffisance cardiaque peut indiquer
une atteinte cardiaque. Des épanchements péricar-
diques, généralement hémodynamiquement neutres,
sont aussi souvent présents. Les grands épanchements
péricardiques sont toutefois associés a une hyperten-
sion artérielle pulmonaire et a un pronostic défavo-
rable.

Une complication redoutée de la sclérose systémique
diffuse est la crise rénale. Avant I'ére des inhibiteurs de
l'enzyme de conversion de l'angiotensine (IEC), I'at-
teinte rénale était la principale cause de mortalité.
Méme en cas d’initiation précoce d’'un traitement adé-
quat, le pronostic de survie reste aujourd hui médiocre.
Les signes d’alerte d'une possible atteinte rénale sont
une augmentation de la pression artérielle (>30 mm Hg
systolique ou >20 mm Hg diastolique), une dégradation
de la fonction rénale ou un sédiment urinaire actif. Il a
été clairement montré qu'un traitement par glucocorti-
coides peut favoriser la crise rénale (avant tout en cas de
doses >15 mg d’équivalent prednisolone); il est dés lors
nécessaire d'y renoncer autant que possible.

Diagnostic

Des ANA positifs sont détectés dans le sérum dans plus
de 95% des cas. Parmi les différents anticorps habituel-
lement déterminés dans le cadre de I'évaluation ini-
tiale, nombreux sont ceux qui montrent une associa-
tion avec certaines caractéristiques de la maladie. Les
anticorps anti-centromeres sont par exemple associés
a l'atteinte cutanée limitée et a I'’hypertension arté-
rielle pulmonaire; en revanche, les patients touchés
ont un faible risque de développer une pneumopathie
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interstitielle. Les anticorps anti-Scl-70 sont quant a eux

associés a l'atteinte cutanée diffuse et a la fibrose pul-

monaire. Les anticorps anti-RNA polymérase III prédis-
posent ala crise rénale.

La capillaroscopie est une méthode stire et non inva-

sive pour évaluer la microvasculopathie au niveau de

labase de I'ongle. Elle permet le plus souvent de faire la
différence entre un phénomene de Raynaud primaire

et secondaire. Trois stades typiques d’altérations mi-

crovasculaires sont décrits en cas de sclérose systé-

mique:

— «early», avec quelques mégacapillaires et peu d’hé-
morragies (fig. 5);

— «active», avec de nombreux mégacapillaires, de
nombreuses hémorragies et une raréfaction capil-
laire débutante;

— «late», avec une raréfaction capillaire étendue.
I est intéressant de constater que les anticorps an-
ti-centromeres sont en corrélation avec le type «ac-
tive», et les anticorps anti-Scl-70 avec le type «late» [2].
Une densité capillaire réduite est un facteur prédictif
positif de récidive d'ulcéres des doigts. Dans ce
contexte, il convient toutefois de mentionner que les
antécédents d’ulceres ou les ulceres actifs représentent
le principal facteur de risque d'une telle récidive. II
peut également y avoir des altérations pathologiques a
la capillaroscopie dans d’autres connectivites (typique-
ment en cas de dermatomyosite, collagénose mixte et
plus rarement en cas de lupus érythémateux systé-
mique); le diagnostic de la sclérose systémique doit des
lors s’effectuer en tenant compte de 'ensemble des élé-
ments cliniques.

En cas d’'ischémie acrale d’'origine indéterminée, la réa-

lisation d’'une angiographie par résonance magnétique

Figure 5: Vidéocapillaroscopie A) chez un sujet sain avec aspect «en palissade» des capillaires, qui apparaissent généralement en forme d’épingle
a cheveux; B) chez une patiente atteinte de sclérose systémique limitée, avec de nombreux mégacapillaires.
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peut également aider a clarifier I'étiologie. Celle-ci re-
flete la vasculopathie des artéres digitales, souvent ac-
compagnée d'une occlusion distale (fig. 6).

Une «banale» radiographie des mains permet égale-
ment parfois de confirmer le diagnostic de sclérose
systémique, au cas ou elle révele une calcinose ou une
ostéolyse acrale, comme l'illustre la figure 7.
Initialement, tous les patients doivent bénéficier d'un
examen complet de la fonction pulmonaire (compre-
nant une mesure de la capacité de diffusion du mo-
noxyde de carbone). En fonction de l'évolution, des
controles devraient étre réalisés tous les 3 a 12 mois. Le
CT-scanner thoracique avec coupes fines présente une
bien meilleure sensibilité pour les altérations pulmo-
naires interstitielles par rapport a la radiographie
conventionnelle; il représente des lors I'examen de
choix. Comme observation secondaire, le CT-scanner
montre souvent une dilatation de I'cesophage, signe
évident d’'un trouble de sa motilité. Toutefois, ce
trouble est habituellement recherché au moyen d’'un
transit baryté ou d'une manométrie-impédance. Bien
que cette derniére soit plus invasive, elle présente une
bien meilleure sensibilité et spécificité.
Léchocardiographie peut montrer des signes indirects

d’'une hypertension artérielle pulmonaire; pour confir-
Figure 6: L'angiographie par résonance magnétique de la main

gauche montre un contraste réduit des artéres digitales des
terisme Cardlaque droit. rayons lllI-V chez un patient présentant un ulcére du majeur.

mation, il est toutefois nécessaire de réaliser un cathé-

. e . . l'organe touché n’est initié que lorsqu'un probléme
Stratégies thérapeutiques . ) . L

spécifique se manifeste (tab. 2). La difficulté réside dans
Dans la mesure ou il n'existe aucun traitement de fond  la détection précoce du probleme, ce qui implique une

de la sclérose systémique, un traitement spécifique a  collaboration étroite entre les médecins traitants et

GAUCHE DIG 1 IP PALMAIRE

Figure 7: Calcinose cutanée. A) Radiographie de la main gauche, calcinose le mieux visible au niveau du rayon | et V; B) échographie du pouce, palmaire,
chez la méme patiente: la calcinose se reconnait par sa structure hyperéchogéne (fleche) en forme de nuages, avec cone d’'ombre postérieur (étoile).
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une information et formation approfondies du patient.
En particulier en cas de forme diffuse, des évaluations
trimestrielles doivent initialement étre réalisées par
I'équipe professionnelle. En cas d’évolution stable et en
particulier en cas de forme limitée, des controles an-
nuels peuvent éventuellement suffire.

Pour lutter contre la sclérose cutanée et la vasculo-
pathie digitale, il est en premiere ligne recommandé
d’instaurer des mesures non médicamenteuses, telles
que les bains de paraffine, 'arrét du tabagisme et la
prévention des traumatismes. En ce qui concerne le

Tableau 2: Approches thérapeutiques (modifié d'aprés [3]).

Manifestation

Traitement

Atteinte cutanée

Soins de la peau, physiothérapie (pour le drainage lympha-
tique, I'amélioration de I'élasticité cutanée, la prévention/le
traitement des contractures articulaires secondaires)

Immunosuppresseurs (administration hebdomadaire de
méthotrexate 15 mg par voie sous-cutanée, cyclophospha-
mide par voie intraveineuse en «pulse therapy»)

Phénomeéne de Raynaud

Inhibiteurs calciques (par ex. nifédipine retard 20-80 mg/jour,
amlodipine 5-10 mg/jour)

Fluoxétine 20 mg/jour

Sildenafil* 20-50 mg 3x/jour, lomedin* par voie intraveineuse

Le cas échéant, évaluation en chirurgie de la main en vue
d’une sympathectomie

Ulcéres des doigts

Tracleer 125 mg 2x/jour (action prophylactique), Sildenafil*
20-50 mg 3x/jour, llomedin par voie intraveineuse

Soins locaux

Xérophtalmie

Gouttes oculaires (par ex. Oculac, Lacrycon)

Le cas échéant, consultation ophtalmologique

Xérostomie

Aldiamed bain, spray ou gel buccal

Gouttes de pilocarpine, Salagen 5 mg 3-4x/jour

Arthrite

Plaquenil 200 mg 1-2x/jour

Administration hebdomadaire de méthotrexate 15-20 mg
par voie sous-cutanée (jusqu’a max. 0,3 mg/kg de poids
corporel)

Atteinte gastro-intesti-
nale, reflux gastro-ceso-
phagien, dysmotilité

Inhibiteurs de la pompe a protons

Prokinétiques (par ex. Motilium, Primperan® 10 mg/jour)

Hypertension artérielle
pulmonaire

Antagonistes des récepteurs de I’endothéline (par ex. Opsu-
mit 10 mg 1x/jour, Tracleer 125 mg 2x/jour, Volibris 5-10 mg
1x/jour)

Inhibiteurs de la PDE5 (par ex. Sildenafil 20-50 mg 3x/jour,
Tadalafil 40 mg 1x/jour)

Riociguat (Adempas) 1-2,5 mg 3x/jour

Analogues de la prostacycline (par ex. llomedin par voie
intraveineuse en perfusion continue ou Remodulin par voie
intraveineuse ou sous-cutanée en perfusion continue)

Selexipag (Uptravi 200-1600 mcg 2x/jour)

Pneumopathie
interstitielle

Immunosuppression (cyclophosphamide par voie intravei-
neuse en «pulse therapy», mycophénolate mofétil)

Crise rénale

Inhibiteurs de I'enzyme de conversion de I'angiotensine, le
cas échéant, antagonistes des récepteurs de I'angiotensine et
autres antihypertenseurs

Le cas échéant, dialyse

Forme sévére de
progression rapide

Transplantation autologue de cellules souches

* nécessite une garantie de prise en charge des colts pour cette indication
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phénomene de Raynaud, la protection contre le froid
est absolument essentielle; le patient devrait garder au
chaud l'intégralité de son corps, et pas uniquement ses
membres. Dans notre clinique, les personnes touchées
regoivent des conseils relatifs aux mesures de protec-
tion contre le froid dans le cadre d'une consultation
spéciale en ergothérapie. En outre, des inhibiteurs cal-
ciques ou des préparations a base de nitrate en applica-
tion locale peuvent étre utilisés. Les inhibiteurs de la
phosphodiestérase de type 5 (PDE5) représentent égale-
ment une option, mais ne sont pas admis en Suisse par
les caisses-maladie pour cette indication. En raison
d’interactions, la combinaison avec des préparations a
base de nitrate (que ce soit en application orale ou lo-
cale) est interdite. Selon les nouvelles recommanda-
tions, l'utilisation de fluoxétine peut également étre
tentée. Ladministration intraveineuse d’iloprost (ana-
logue de la prostacycline) est trés efficace contre les ul-
ceres des doigts ou I'ischémie acrale critique (fig. 8). En
cas d'effet insuffisant, le sildénafil (inhibiteur de la
PDE5) peut étre prescrit en plus, mais nécessite une ga-
rantie de prise en charge des cots. En Suisse, seul le
bosentan (antagoniste des récepteurs de I'endothéline)
est admis par les caisses-maladie pour la prophylaxie
des récidives. Le bosentan est utilisé en particulier
chez les patients présentant de multiples ulceres mal-
gré un traitement conventionnel, et ne contribue pas a
la guérison des ulceres.

En cas d’atteinte cutanée, le soin de la peau est essen-
tiel; le traitement physio- et ergothérapeutique revét
quant a lui une importance majeure en cas de problé-
matique secondaire avec cedéme ou tendance aux
contractures articulaires. Il n'est pas rare que les per-
sonnes touchées requiérent un traitement régulier
(souvent hebdomadaire) pour le maintien d'une mobi-
lité aussi bonne que possible, en particulier des articu-
lations de la main et des doigts. Des exercices d’étire-
ment réalisés par le patient lui-méme peuvent
également contribuer a I'amélioration de la mobilité.
Avecle temps, des patients peuvent présenter une amé-
lioration spontanée des altérations cutanées. Toutefois,
il est fréquent que les contractures déja présentes per-
sistent. L'utilisation de méthotrexate est recomman-
dée en cas de sclérose systémique diffuse de stade pré-
coce. En cas d’évolution rapidement progressive, il
convient également d’envisager 'administration de cy-
clophosphamide, malgré la toxicité élevée.

Des mesures locales sont indiquées pour lutter contre
le syndrome sec qui peut, comme en cas de syndrome
de Sjogren primaire, étre tres invalidant. La pilocar-
pine en gouttes ou en comprimés (Salagen®) peut éga-
lement étre utile pour la xérophtalmie. Il convient de
veiller a une bonne hygiéne dentaire. Souvent, la
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Figure 8: Evolution aprés traitement vasodilatateur par illoprost.

caisse-maladie prend en charge une partie du traite-
ment d’hygiéne dentaire, sur demande.

En cas d’atteinte gastro-intestinale, des prokinétiques
peuvent étre utilisés a un stade précoce; en revanche,
dans les stades avancés, ceux-ci n‘agissent plus en rai-
son de la fibrose croissante. En principe, tous les pa-
tients devraient recevoir un traitement par inhibiteurs
de la pompe a protons (IPP), car ceux-ci permettent de
prévenir le reflux gastro-cesophagien, les sténoses
cesophagiennes distales secondaires et une dilatation
par la bougie de ces dernieres. En cas de diarrhée ré-
cidivante et dans ’hypothese d’'une prolifération bac-
térienne, il est possible d’initier un traitement anti-
biotique correspondant. En présence de signes
d’'une malabsorption sévere résistante au traite-
ment accompagnée de cachexie, il convient d’envi-
sager la mise en place d'une nutrition parentérale;
celle-ci peut étre initiée en milieu hospitalier puis
poursuivie a domicile sous surveillance réguliére. Les
patients gagnent ainsi en espérance de vie et en qualité
de vie.

De nombreux progres ont été accomplis au cours des
derniéres années dans le domaine du traitement de I'at-
teinte pulmonaire, que ce soit pour 'hypertension arté-
rielle pulmonaire ou la pneumopathie interstitielle.

En cas d’hypertension artérielle pulmonaire, il convient
de souligner qu'un diagnostic précoce est bénéfique
pour le pronostic méme chez les patients asymptoma-
tiques. Cela souligne 'importance du dépistage régu-
lier de I'hypertension artérielle pulmonaire. Jusqu'a
présent, les antagonistes des récepteurs de 'endothé-
line et les inhibiteurs de la PDE étaient utilisés en trai-
tement de premiéere ligne, avec en plus un analogue de
la prostacycline administré par voie parentérale pour
les cas graves. Depuis 2 ans, nous disposons également
du riociguat (un stimulateur de la guanylate cyclase)
pour cette indication. Le sélexipag, le premier agoniste
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des récepteurs de la prostacycline, est nouvellement
autorisé en Suisse. Par rapport aux analogues de la
prostacycline, le sélexipag présente le grand avantage
d’'une administration orale; 'augmentation progres-
sive de la dose requiert toutefois une surveillance ré-
guliere et une information détaillée du patient [4]. De
récentes études montrent qu'un traitement d’associa-
tion est probablement supérieur a la monothérapie, et
ce des les stades précoces. En cas d’hypertension arté-
rielle pulmonaire, la décision thérapeutique incombe
idéalement a une équipe interdisciplinaire composée
de rhumatologues, pneumologues et cardiologues.

De nombreux progres ont été accomplis au
cours des derniéres années, que ce soit pour
I’hypertension artérielle pulmonaire ou la
pneumopathie interstitielle.

Dans le cas dela pneumopathie interstitielle, il convient
d’utiliser en premiére ligne le cyclophosphamide. Grace
a de récentes données, il est désormais possible d’envi-
sager 'administration de mycophénolate mofétil. Dans
une étude récemment publiée, I'effet thérapeutique a
été jugé comparable a celui du cyclophosphamide. Le
profil d’effets indésirables penchait toutefois en faveur
du mycophénolate mofétil. La pirfénidone, un principe
actif antifibrotique déja utilisé dans le cadre de la fibrose
pulmonaire idiopathique, a récemment été évalué
quant a sa tolérance chez les patients atteints de sclé-
rose systémique. Les données n'ont toutefois pas permis
de tirer de conclusions quant a l'effet thérapeutique.
Etant donné que le reflux gastro-cesophagien a une in-
fluence négative sur la pneumopathie interstitielle, un
traitement par IPP est impératif en cas de pneumopa-
thie interstitielle.

La crise rénale constitue une urgence; son traitement
doit étre initié rapidement en milieu hospitalier. Les
IEC représentent la premiere option thérapeutique,
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dansla mesure ou le taux de survie en cas d’atteinte ré-
nale s’est massivement améliorer depuis leur introduc-
tion. Il est par conséquent recommandé de privilégier
les IEC, méme en présence de signe d'une hypertension
artérielle seulement légére. Parfois, malgré tous les ef-
forts, le patient nécessite d’étre dialysé.

En cas de maladie rapidement progressive, il est pos-
sible d’envisager, dans des cas spécifiques, une
transplantation de cellules souches (tab. 2).

Pronostic

Le pronostic est trés variable. La forme limitée s'accom-
pagne en principe d'un meilleur pronostic. La présence
d’une atteinte organique (poumon, rein, cceur) et le sexe
masculin sont associés a un moins bon pronostic.

L'essentiel pour la pratique

En cas de phénomene de Raynaud d’apparition nouvelle ou se dégra-
dant, ainsi qu’en cas de tuméfaction des doigts inexpliquée, il est judi-
cieux de déterminer le titre d’anticorps antinucléaires (ANA) et d’orienter
les patients afin de mener d’autres investigations.

Un contrdle régulier (initialement mensuel) du statut urinaire et de la
pression artérielle par les patients eux-mémes et le médecin de famille
est essentiel. En cas de suspicion de crise rénale, le patient doit étre im-
médiatement adressé a un spécialiste.

Le dépistage de I’hypertension artérielle pulmonaire devrait étre réalisé
de fagon conséquente, car un traitement précoce est associé a un meil-
leur pronostic. Un traitement d’association doit entrer t6t en considé-
ration.

Le sexe masculin, la forme diffuse et la présence d'une atteinte orga-
nique sont associés a un pronostic défavorable.

Une surveillance réguliére (au moins annuelle) par une équipe de spé-
cialistes expérimentés est recommandée, méme chez les patients asym-
ptomatiques, afin de garantir I'initiation d’un traitement en temps voulu.
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Perspectives

Les antifibrotiques sont plus que jamais nécessaires. Le
nintédanib (inhibiteur de la tyrosine kinase) et la pirfé-
nidone sont utilisés en cas de fibrose pulmonaire idio-
pathique et semblent aussi tres prometteurs pour le
traitement de la pneumopathie interstitielle dans le
cadre de la sclérose systémique. Dans un collectif de
patients présentant des parametres inflammatoires
élevés, le tocilizumab a montré une tendance a 'amé-
lioration des altérations cutanées. De la méme ma-
niere, dans de petites études, le rituximab a entrainé
une légére amélioration des altérations cutanées, ainsi
qu’'une légere amélioration et stabilisation des fonc-
tions pulmonaires. D’autres études évaluant I'effet thé-
rapeutique de ces substances en cas de sclérose systé-
mique sont prévues ou d’ores et déja en cours; leurs
résultats devraient étre publiés au cours des mois ou
années a venir [5].
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Réponse

Les affirmations A et C sont correctes.

Des examens de dépistage sont recommandés chez les femmes
de moins de 25 ans, ainsi que chez celles qui ont actuellement un
nouveau partenaire sexuel voire plusieurs partenaires sexuels, et
chez les femmes avec antécédents ou présence d'une maladie
sexuelle avérée, ainsi qu’en cas de grossesse et de prostitution.
Wiesenfeld HC. N Engl J Med. 2017,376:765-73.
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