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Liste des liens utiles pour les professionnels de santé et
pour les patients

Informations destinées aux professionnels de santé

=A =4 =4 =4 4 4 -8 =9

FAI2R D Filiere de santé des mdadies auto-immunes et auto-inflammatoires rares,
www.fai2r.org

GFRSD Groupe Francophone de Recherche sur la Sclérodermieyww.sclerodermie.net
EUSTARD EULAR scleroderma trialswww.eustar.org

Orphanet, www.orpha.net/

SNFMI b Société Nationale Francaise de Médecine Interne www.snfmi.org

SFRD Société Frangaise de Rhumatologiehttp://sfr.larhumatologie.fr

SFD D Société Francaise de Dermatologie http://www.sfdermato.org

SFMCD Société Francaise de Microcirculation,

SFMV b Société Francaise de Médecine Vasculaire,
http://www.portailvasculaire.fr/lespace -sfmv/accueil

SFGMTC D Société Francophone de Greffe de moelle et thé&apie cellulaire,
http://www.sfgm -tc.com

SOFREMIPD Société Francophone pour la Rhumatologie et les Maladies Inflammatoires
Pédiatriques, www.sofremip.sfpediatrie.c om

Centre de référence des maladies pulmonaires rareswww.maladies-pulmonaires-
rares.fr

Informations destinées aux patients

=

ASFD Association des sclérodermiques de Francewww.association-sclerodermie.fr
Alliance maladies rareswww.alliance-maladiesrares.org

EURORDISP* ¥ Ty 3 J° -« TZJ  ~ - N J°dusaectifs dahsde dordalped T X~

des maladies rareswww.eurordis.org

FAI2R D Filiere de santé des maladies auteimmunes et auto-inflammatoires rares,
www.fai2r.org

FMO b Fédération des maladies orphelines,www.maladies-orphelines.fr

Maladies Rares Info Services® www.maladiesraresinfo.org
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Liste des abréviations

AAN
Ac
ACR
AG
AINS
ALD
AMM
ANCA
ARA I
ARS
ALAT
ASAT
BAFF
BNP
CCP
CPK
CPT
CRP
CSH
CVF
DLCO
DLCOc
DMARD
ECG
EFR
ELISA
ETP
EULAR
EUSTAR
FCS
FEVG
FGF
FT4
E+A
HAS
HTA
HTAP
HTP
IEC

IL

IMC
IPP

Anticorps anti-nucléaires

Anticorps

American College of Rheumatology

Anesthésie générale

Anti-inflammatoire non stéroidien

Affection de longue durée

Autorisation de mise sur lemarché

Anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles

«°Jz-« TOX" TX  3ygNX°OoXA3’

Agence régionale desanté

Alanine amino-tranférase

Aspartate amino-tranférase

B-Cell activating factor

Peptide natriurétique de type B

Anti-peptide cyclique citrulliné

Créatine phospho-kinase

Capacité pulmonaire totale

Protéine C réactive

Cellules souches hématopoiétiques

Capacité vitale forcée

Diffusion lente du monoxyde de carbone
Diffusion lente du monoxyde de carbone corrigée
Disease-modifying anti-rheumatic drugs
Electrocardiogramme

Explorations fonctionnelles respiratoires
Enzyme-linked immunosorbent assay

Education thérapeutique du patient

European League Against Rheumatism
European Scleroderma Trials And Research Group
Fausse couche spontanée

*3 JNO° - « TuertricdteNjuche « TA
Fibroblast growth factor

Thyroxine libre

Gamma glutamyl transférase

Haute Autorité de Santé

Hypertension artérielle

Hypertension artérielle pulmonaire

Hypertension pulmonaire

.« M °XA3 ToavelidgnX « EE2 X TX
Interleukine

Indice de massecorporelle

Inhibiteur de la pompe aprotons

2017 (révision mai 2022)

» KZJ«z



PNDS Sclérodermiesystémique

IRM Imagerie par résonnance magnétique

LBA Lavage broncho-alvéolaire

LDH Lactate déshydrogénase

MCP Métacarpo-phalangienne

MMF Mycophénolate mofétil

mMRSS Score de Rodnan modifié

MTX Méthotrexate

NFS Numération formule sanguine

NT-proBNP Portion N-terminale du peptide natriurétique du groupe B
BNP Peptide natriurétique du groupe B

NYHA New York Heart Association

OMS Organisation mondiale de lasanté

PAP Pression artérielle pulmonaire

PID Pneumopathie infiltrante diffuse

PNDS Protocole national de diagnostic et de soins
RCIU Retard de croissanceintra-utérin

RCP Réunion de concertation pluridisciplinaire

RGO Refluxgastro- ~ - ° | Jz X«

RVP Résistance vasculaire pulmonaire

SA ?2X2) «X TZJaw«-33]|wX
ScS Sclérodermie systémique

SLS Scleroderma Lung Study

TCA Temps decéphaline activée

TP Taux de prothrombine

TSH Thyréostimuline

VEGF Vascular endothelial growth factor

VG Ventricule gauche

VIH E 3A° TX KZ 2armundaine Tv Z N X« NX
VIT E ©° X~ 7~ X TZtricuspideZz Z ~ J « NX
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Syntheése a destination du médecin traitant

La Sclérodermie systémique (ScS) est une affection généralisée du tissu conjonctif, des

artérioles et des micro-vaisseaux, caractérisée par la survenue de phénoménes de fibrose et

TZ-MK ©°¢3J° -« MEI  NAKJ 3XY . K XE “"°X TXAE z-3ax
NA° J«y X T ZZA X 2 A T Zv° X«T /AEX?® “dutkpdc, et unegforme« ° 3 - E
cutanée limitée ou la sclérose cutanée ne touche que les extrémités des membres (sans aller

au-dela des coudes et des genoux). Il existe aussi dans moins de 10% des cas des formes qui

«Z «O%y3IX T X«° wlJa] ~ Segkinesdeloflema8 « °J3 KX JK-3  TX

2 X °3 - «-"9°9 N Tv° X«T X7 X«® XKKEX& X« TX KJ A
°J30°o NAK w3 X2 X«?° TZA«X °«XA2-°J30°| X «Z KO3 J«oO
| E° X300 X« -« J3°y3 XKKEX °AKa-«J UXprimtved quid - A

représentent les 3 premiéres causes de mortalité au cours de la ScS. Autre atteinte de mauvais
°3 . «-"°9 NW KJ N3 ~ X 3y«JKX ~NKvys3-TX3a 2AX X~ ° 3
est aussi un parametre important, les formes cutanées diffuses ayant un moins bon pronostic.

Evaluation initiale

La gravité des atteintes viscérales justifie de les rechercher systématiquement et de fagon

répétée par un interrogatoire dirigé, un examen cliniqgue et des examens complémentaires, y
comprisX« KZJIM X«NX TX ~E2°o.2ajo._.gKg.z X ¢/E NJ°3 NXVY
un facteur déterminant pour la survie des patients (Figure 1).

Prise en charge thérapeutique

Les traitements de fond peuvent étre proposés en fonction du type de présentation clinique et
des éventuelles atteintes viscérales.

A ce jour, aucun traitement de fond anti-Z M3 - ~ J «° - A aa Ag-" A°°3 X"~ XAS3
° Xsa 7 TZ- M° X« 3 A«X JayK -3J° -« TX oMidée.” A3 £ X
2ZA° KB “J° -« TA NENK-°|-"°]Ja TX » °3w Z-30X’

intensif a visée myélosuppressive ou myéleablative (selon le type de conditionnement) avec

ou sans sérum antilymphocytaire suivi de greffe de cellules soghes hématopoiétiqgues (CSH)
autologues a fait la preuve de son efficacité en terme de survie sans événement et de survie
globale dans trois essais randomisés (ASSIT, ASTIS et SCOTT). Ces procédures thérapeutiques
sont réservées aux formes séveres, rapidemat progressives, aprés sélection rigoureuse des
patients et doivent étre effectuées dans des centres experts accrédités pour ces procédures.

Des thérapeutiques non pharmacologiques (comme la rééducation fonctionnelle) sont dans

tous les cas recommandéesour lutter contre le handicap.

L'éducation thérapeutique du patient (ETP) doit veiller a ce que le patient ayant une ScS et ses
°3 - N| X~ J X«?©° Ac«X M- ««X N-2°3g| X« -« TX KI a
indissociable des traitements et des soins.Elle peut aider & soulager les symptdomes et a la
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°3 gy EX«©® -« TX’ N-2°K NJ° -« Y 2Z(A; °J3° N °X »
KZJawylK -3J° -« TX ~J 2AJK °v TX /AE X X° TX NXKHK
TZJIJN2 Av3 3  Xdes cbriXpéténdes doht Xs«contbesoin pour gérer au mieux leur vie

avec une maladie chronique (voir Chapitre 5.3).

27 «Z-32aJ0 .« T- ©° °._.30xX3 g

- ?2A3 BX T ZZw3®X«°  °9E°X" TX ?2N?W KXA3~ T Ea °
Je°J3 o _« TZA«X TEB W«d XW«X « AZZ ~J«NX 3 y«JKBXWN
>SJE«JAT X° J°°J3 o -« TZA« ABNw3 X T z °JKwWw J°°Js3
apparition de troubles digestifs séveres comme un état occlusif, une diarrhée profuse, une

dysphagie... qui doivent conduire & une consultation rapide. Toute modification ou aggravation

de la symptomatologie doit motiver une consultation ;

- Sur les traitements disponibles et prescrits, les effets indésirables possibles du (des)
traitement(s) recgu(s) par le patient ;

- Sur la planification des examens complémentaires pertinents pour dépister des
complications éventuelles et les résultats attendus.

Associations de patients

2X" °3-ZX" 7T - ««XBT O TX T J«®w X° K XncedeshSsocitiorss® T - A&
TX °J° X«°  w TX’ o X” «9 X3 «X©° « 0 0 A0 XK’
compétences, professionnels de santé experts dans la prise en charge des patients
sclérodermiques.

Traitements
Les traitements doivent cibler tout particulierement les atteintes viscérales de la ScS. Si les
©3J ©°XaX«o’ » £ v X J«° Z M3-©° 2AX N-« ° °oAX«°o A

thérapeutiques doivent étre conditionnés par le bilan viscéral initial complet, une évaluation de
KZyv E- BA° £ °y X° TA °3.-«-"° N TX KJ ?N? ~A3 KJI N
comorbidités.

Suivi

2J) Z3w2AX«NX TX’ N- «” AK°J° -« AEJ® X X« Z-«N° -
BZJ«N X«a«XTy XWX THI °EIKI TZJ°°X «°X £ ~Nv3JIKBX X°t
intercurrents. Un examen clinique est nécessaire a chaque modification de traitement Figure

1).

&X 2J« W3 X zv«v3JIJKXW KBZXEJ2aX« NKB « 2AX TXAEJ Fo3
1 Tou KX’ 03 aXxrosx- ° X«TJ«?® KX’ T °s3 Xa w3 X’
symptdme hors phénoméne de Raynaud) des formes cutanées diffuses puis ensuite de
facon plus espacée ;
T A- A" KX’ TXaXxroesx- X« NJ’ TX Z-3atgvidddhled « v X K

T &X 2J« w3 X °KA” 3J°°3.N|vX X« NJ° TX 2-T Z NI

1 Un bilan des complications et atteintes viscérales est réalisé tous les ans, parfois plus
fréquemment notamment dans les formes cutanées diffuses de diagnostiaécent.

1 Il existe des circonstances particuliéres :
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T 2 °9AJ° - « AnBZ2A)3 z X« NX 3
1 Recommandations avant anesthésie Annexe 6).
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Figure 1. Recommandations pour I’évaluation initiale et le suivi des patients atteints de sclérodermie systémique

Définir les critéres de classification ACR/EULAR
Déterminer la durée d'évolution de la maladie (depuis le 1°* symptome hors Raynaud) : < 3 ans ou > 3 ans
Score de Rodnan modifié
Définir le phénotype : forme cutanée limitée, diffuse ou sine scleroderma
Aspect capillaroscopique
Rechercher les anticorps antinucléaires spécifiques, notamment anticorps anti centromeére,
anticorps anti topo-isomérase et anti ARN polymérase lll
Bilan Viscéral

v

Tube digestif

Si pl’ésence dlanticorps anti Test de mard‘le de 6 minutes et évaluation de Test de marche de 6 minutes et Classe Les examens complémentaires dépendent

polymérase Il ou forme cutanée de la dyspnée (NYHA/mMRC) fonctionnelle NYHA de dyspnée des symptdmes rapportés par le patient :
diffuse récente de ScS : EFR avec DLCO initiales et tous les 6 mois ECG et échocardiographie tous les ans

Auto-surveillance réguliere de la durant les 3-5 premiéres années si PID (voire NT-pro BNP tous les ans au minimum * Endoscopie cesogastrique, breath test,
pression artérielle durant les 3 3 5 a 3 et 6 mois si PID au bilan initial) Holter si suspicion de troubles du rythme coloscopie, vidéocapsule, scintigraphie
premiéres années Scanner thoracique en coupes fines initial DLCO tous les ans de vidange gastrigue, repas isotopique,
Lutilisation de prednisone a des e Cathétérisme cardiaque droit si une manometrie...

doses > 15mg/ j est contre-indiquée* Scanner thoracique en coupes fines renouvelé hypertension pulmonaire est suspectée Préalbumine et albumine pour chiffrer

Surveiller régulierement créatininémie ;' "°du‘fa""; S\Enl—]:tc:pest re'sp'ur:tt'mre;" :"' la dénutrition
et clairance de la créatinine, la cgra .a.lond = I d'( |:cu elr)mje I;OF 0CE IRM cardiague™ ®* Recherche de carences vitaminiques
bandelette urinaire si suspicion de maladie thrombo-embolique)

Les sclérodermies systémiques récentes avec une atteinte cutanée diffuse sont plus a risque de crise rénale et de fibrose pulmonaire sévere.

La durée d'évolution de la maladie refléte le risque d'atteinte viscérale. Les complications rénales surviennent plus volontiers dans les formes récentes ayant une évolution depuis moins
de 3 a 5 ans et dans les formes cutanées diffuses. La fibrose pulmonaire est une complication plus fréquente des ScS cutanées diffuses évoluant depuis moins de 5 ans.

Les atteintes cardiaques, digestives et 'HTAP peuvent survenir plus tardivement mais sont aussi parfois des complications précoces.

* Risque de crise rénale sclérodermique ** an cas de doute sur une atteinte cardiaque
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ACR : American College of Rheumatology ; EULAR : European League Against Rheumatism ; ARN :
acide ribonucléique ; NYHA : New York Heart Association ; EFR : épreuves fonctionnelles respiratoires
; DLCO : diffusion lente du monoxyde de carbone ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; ECG :
Electrocardiogramme ; NT-proBNP : portion N-Terminal du peptide natriurétique du groupe B ; IRM :
Imagerie par résonnance magnétique ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire.
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1. Objectifs

2Z-MaXN° Z TX NX ;3-°9-N-KX 6J° -«JK TX & Jz«-"0
°3 - ZXT T -« XK TX " J«°w KIJ °3 X X« N|J¥zX -°0 a
N| J3zX N-23aX JZZXN° -« TX K- «péAaxéritt Acueuse, lupus °© © 3 X
érythémateux aigu disséminé, sclérodermie systémique ».

Ce PNDS concerne uniquement les patients atteints de ScS et se limite aux formes concernées

°J3 KX O9XE°X TX KZ 2& JIJN°AXKY . K JssclrgderfigsN Ty T.
localisées, encore appelées morphées, qui sont des atteintes scléreuses de la peau, le plus

souvent circonscrites a celleN w 2 J ° ° - AFEJ «?© °J3 Z- JacentsZv ° X« T3
musculaires, osseux et parfois nerveux, sans manifestationsystémiques.

$7ZX ° A« -A° K °3Jo 2AX JA2AXK KX 2¢TXN « ©°37J o
spécialistes, peut se référer, pour la prise en charge de la maladie considérée, notamment au
a_.axX«® TZy°JIMK 3 KX °3-0° _akelfxéddcd conseil exlé patieritl - « & - «
2Z¥°JMK 7 XaX«° TA °3-°_.N-KX TX ~- « 7~ X zJ ° aj]
suffit de renseigner la maladie. Le PNDS sera donc utile pour connaitre les éléments de la prise

en charge acceptésdandy X NJ T3 X TX KZ 2& T ay

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités,

toutes les particularités thérapeutiques, protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas
3XAEX«T 2AX3 KZXE|JA ° £ °¢ TX $&niseTshbstturalaT X ©° 3
responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient. Ce protocole reflete cependant

BI “°23 AN° A3 X X~ X«° XKKEX TX °3 X X« N|J3zX TZA
fonction de la validation de données nouvelles.
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2. La sclérodermie systémique

2.1 Définition

La ScS est une maladie rare au cours de laquelle peuvent survenir des manifestations viscérales,
en particulier vasculaires périphériques, digestives, cardiepulmonaires et rénales.

Elle se caractérise @r des anomalies de la microcirculation (plus rarement de la macrocirculation

mais cet aspect est encore débattu) et des Iésions de fibrose cutanée et/ou viscérale. Les Iésions

de sclérose cutanée peuvent étre modestes, distales (doigts notamment) et au meau du

pourtour buccal ou étendues au-dessus des coudes et des genoux, ou plus rarement atteindre

BX ©°3 - «NW KZIMT-2X«¥Y . K XE ~°X TX’ Z- 33X’ 3. J3
scleroderma ».

2.2 Epidémiologie

La ScS touche avec prédilection les fermes (3 a 8 femmes pour 1 homme). Il existe un pic de

fréquence entre 45 et 64 ans. La prévalence de la ScS est encore mal connue. En France, la

°3 gy FEIJKX«NX TX KJ ?2N? X" ° TX a6/ NJ b2 KK -« Tz|J
dans le département de Seine Saint& X« ~ W ai Il NJ b2 KK -« TZ|JIM °J«
2 X«y X X« 2-3J «X °AMK ¢ X X« T A&d Xe 1175 NJ ba |
°AMK v X X« T Adp 2aX«v X X« K" IJNX ° X3aXxXxo0o0ggo °J3
patent” JTAK° X" JEJ«° A«X 2?2N? X« *3J«NX X«°3X gAA
XEo93 Faxax«® 3J3X X0 3X°3g  X«°X 2- «° TX 0on TX KZ
T -« «N TX«NX » AWIU °J3 2a KB -« TZX«ZJ«° W J/EXN

2.3 Physiopathologie

La physiopathologie de la ScS est complexe et encore mal comprise, associant des
dysfonctionnements des cellules endothéliales, des fibroblastes et du systéme immunitaire.

Le dysfonctionnement des fibroblastes se caractérise par une activation irtontrolée favorisant

un exces de synthése de protéines de la matrice extracellulaire. Les cellules endothéliales
TE«® | v° " X«° X« XENw TX KBZX«T-°|9¢HK «X aw /HEJ - N
nucléaires sont détectables dans le sérum de la mjorité des patients, dirigés contre des

°3 .0y «X' «ANKvJ 33X VY &ZJA°3 X’ N 3 XN-««J =~ X«©
2X “°3X 7 -EETJ° Z ~XaMKX ‘B-AX3 A« 37T BX 2@aJoXA3 T
anomalies pourrait étre associé a un terrain génétique prédisposé.

Les ScS sont parfois favorisées par une exposition a certains facteurs environnementaux

comme la silice et les solvants, souvent dans un contexte professionnel. Une déclaration en

maladies professionnelles (D MK XJA T 68 °XA° Fo3 X ZzZJ °X °-A3 K
XE° -~ ©° -« -A TZA«X ~ K N-"X JAEv3yXY 22X~ JAosz X’
considérées comme maladie a caractére professionnel. Il doit alors étre fait appel au Comité

régional de reconnaissance.
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2.4 Classification des sclérodermies systémiques

&X «-AEXIAE N3 o°ows X TX NKJIJ~~ Z NJI° - «TableXu KJ ?N-°
1). lls apportent une meilleure sensibilité et une meilleurespécificité pour la classification des

patients comparativement aux criteres précédents. Le score obtenu en utilisant ces criteres

«ZX ° X« JANA« NI~ A« “N-3X TX z3JAE °vY 6¢vJ«?- «
B XA » A«X 3 XN{ANKBRIX 3T NX°D«® KI 3¢JK ~J° --« TZA.
pulmonaire doit étre réalisé dans un second temps.

Tableau 1. Critéres de classification ACR-EULAR de la Sclérodermie Systémique

Domaine Critéres * Score #

Epaississement cutané des doigts des mains 9

s'étendant au-dela des articulations MCP

Epaississement cutané (ne tenir compte que
du score le plus élevé) Doigts boudinés 5
Atteinte des doigts ne dépassant pas les 4
articulations MCP
Lésions pulpaires (ne tenir compte que du Wleetes pulpaires pisialix 2
seafelEpluselers) Cicatrices déprimées 3
Télangiectasies 2
Anomalies capillaroscopiques 2
Atteinte pulmonaire HTAP et/ou fibrose pulmonaire 2
Phénomeéne de Raynaud 3
Anti-topoisomérase |
Anticorps spécifiques de la ScS Anticorps anticentromeres 3
Anti-ARN polymeérase de type lll

*2X N3 ©°o73 X °XAo o3 ynoheKtauwmoiAsT X ZXKXK| X~ ° - °3 X" M¥° « 02 AXY
# Le poids de chaque item présent doit étre associé pour obtenir un score total. Un score de 9dmlsau

permet de classer les patients comme atteints de ScS.

ARN: acide ribonucléique MCP: métacarpephalangienns; ScS sclérodermie systémique.

Selon LeRoy et coll (19882001), on classe les sclérodermies systémiques en 3 principaux
phénotypes:
1 Sclérodermie systémique cutanée diffuse, si la sclérose cutanée remonte aulessus des
coudes et/ou des genoux ;
1 Sclérodermie systémique cutanée limitée, si la sclérose cutanée ne remonte pas au
dessus des coudes et des genoux ;
1 Sclérodermie systémiquesine sclerodermX « KZJ M X« NX TX ~NKwv3 -~ X N

2.5 Evolution et pronostic
27Z% E- BA° - « X° K Xe Sont trés vafiablesNt ddpEndafitide 12 fdriid ciitanée
TX ?2N? J «’ 2 AX TX KJ °3¢  X«NX TZJ°°X «° X’ £
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°Js3 TX’ By - «’ NA° J«y X~ 3J° TX2X«® w/AE KA° EX W
KZJ° °Js3 refiersigne dlidique en dehors du phénoméne de Raynaud. Dans ces formes,

des manifestations viscérales apparaissent surtout dans les 3 a 5 premieres années sous la

Z-3aXxX TZJOo°oX «oX ' aA" NAKJ 33X W T zX ° AEXtew TZAc«
T ZZA " X X°b-A TZA«X-TXEPX T XNXNIIXT J3AXYTXWA TZJA
viscérales peuvent apparaitre, en particulier une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP). Les

ScS cutanées limitées entrainent plus rarement des manifestationviscérales mais peuvent se

N-2a°K 2 AXS3 TZA«X , A ; J «’ 2 AX TX 2aJ« ZX 070
évolution. De plus, la mortalité est plus élevée dans les formes cutanées diffuses que dans les

formes cutanées limitées de la maladie. Ainsila prise en charge des malades ayant une forme

diffuse differe de celle des patients ayant une forme limitée.

2J ?N? X ° 33X °-« JMKBX TZA«X 3¢ TAN° -« =~ z« Z N
ans autour de 60% dans les formes cutanées diffuse et 80% dans les formes limitées selon les
YOATX Y 2X °3-«-"9°9 N £ °JK Tv°X«T X~ X«° XKBKX2 X«
°J3o NAK w3 XaX«® TX KJ °3¢y X«NX TZA«X J°°X «°X
(PID) sévere, 14% des ca® - A TZA«XAn ATX I 8 -A TZA«X Joo
“°yN Z 2AX 3Iinag TX °J°o X«o’ -«% A«X JKO°w3JO -«
qui représentent a elles 3, les premiéres causes de mortalité dans la ScS.

La gravité de ces attentes viscérales justifie leur recherche systématique et répétée par un
interrogatoire dirigé, un examen clinique et des examens complémentaires, et pour certaines
TZXQRKBKX W N-2axXx KZ, A ; X° KJ ;.&W 2F2X X« KZIM
effet, leur prise en charge thérapeutique précoce est un facteur déterminant pour la survie des

patients et constitue un objectif essentiel au cours de la ScS. Tout ceci explique que le suivi

dans un centre expert doit &tre au moins annuel et adapté selon letype de complications avec

A« ~ A E °KA” 3J°°3-N|wv X« NI~ TzZJoo°oX «°X  /E ~ N
récentes de moins de 35 ans, surtout pour les ScS cutanées diffuses.

2.6 traitements

Les traitements de fond peuvent étre proposés en fonction du type de présentation clinique et

des éventuelles atteintes viscérales.

Une attention particuliére doit étre portée aux traitements pharmacologigues symptomatigues.

De plus, des thérapeutiques na pharmacologiques comme la rééducation fonctionnelle
°XAEX«® 3yTA 3X KX | J«T NJI° X« 3J°°-30 JEXN KJ
du patient au traitement.

LaFigure 2 ci-dessous résume les grands principes thrapeutiques proposés au cours de la ScS
A3 KBJ MJ X TZJAE S TZXE°X3°o T Xo°0 TX~ 3XN-2aajJ«TJo
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Figure 2. Approches thérapeutiques possibles dans les principales complications viscérales de la sclérodermie systémique

Pneumopathie interstitielle diffuse
Un diagnostic précoce est essentiel
L'objectif évolutif est la stabilisation /I'amélioration des EFR
MMF ou Cyclophosphamide iv en induction
Nintédanib a discuter en RCP)
Tocilizumab a discuter en RCP)
Rituximab a discuter en RCP)
Oxygénothérapie
Kinésithérapie supervisée et individualisée avec mobilisation
tissulaire et articulaire et apprentissage d'un autoprogramme
d'exercices

L'intensification thérapeutique avec autogreffe de cellules
souches hématopoiétiques en cas de ScS cutanée diffuse
récente, évolutive, en respectant les contre-indications (voir
annexe 4) (a discuter en RCP)

Transplantation pulmonaire (a discuter en RCP)

Hypertensmn artérielle pulmonaire
Un diagnostic précoce est essentiel

* Différentes thérapies sont disponibles incluant les antagonistes des
récepteurs de I'endothéline, les analogues de la prostacycline, les
inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5, les activateurs
directs de la guanylate cyclase soluble, les agonistes des récepteurs
de la prostacycline
Un traitement combiné initial ou séquentiel doit étre discuté en
RCP
Transplantation pulmonaire ou cceur-poumons selon les cas

Atteinte rénale

® Les glucocorticoides a forte dose peuvent précipiter la survenue
d'une crise rénale sclérodermique ; en cas de traitement
corticoides, maintenir la posologie a des doses ne dépassant pas
15 mg/jour de prednisone
Les IEC constituent le traitement de choix initial de la crise rénale
sclérodermique
Il n'y a pas aujourd’hui de preuve pour proposer d'utiliser les IEC
en prophylaxie de la crise rénale sclérodermique

® Transplantation rénale aprés 2 ans de dialyse

YNJ®T - gBXN°e Z » T °

Raynaud/ artériopathie digitale

.

Protection contre le froid

Les inhibiteurs calciques constituent le traitement de premiére ligne
du phénoméne de Raynaud ; les inhibiteurs de la phosphodiestérase
de type 5 et la fluoxétine constituent des alternatives possibles

Une approche multidisciplinaire est recommandée pour la prise en
charge des ulcéres digitaux Traitement symptomatique
indispensable (pansements, antalgiques, gestion d'une surinfection)
Liloprost IV constitue le traitement des phénoménes de Raynaud
séveéres avec ou sans troubles trophiques en évolution

Les inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5 peuvent étre
utilisés pour la cicatrisation des ulcéres digitaux

Le bosentan constitue un traitement préventif en cas de maladie
ulcéreuse digitale sévére récidivante

Atteinte cutanée et musculo-squelettique

NA©° X3

Kinésithérapie supervisée et individualisée avec éventuellement
drainage et/ou mobilisation tissulaire

Le méthotrexate apparait efficace dans les ScS cutanées diffuses
récentes et constitue le traitement de choix en cas d'atteinte
articulaire inflammatoire

Le MMF constitue une alternative

ScS avec atteinte cutanée diffuse sévere d'emblée et évolutive :
cyclophosphamide, MMF, RTX ou intensification thérapeutique et
autogreffe de cellules souches hématopoiétiques, a discuter en RCP
De faibles doses de prednisone (<15 mg/jour) peuvent étre utilisées si
arthrite/synovites ou en cas de friction tendineuse

Les agents biologiques peuvent se discuter sur la base de séries de
cas en cas d'arthrite résistante notamment, a discuter en RCP

" XB-« A X o
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Atteinte cardiaque
I est important de caractériser les conséquences
hémodynamiques de toute atteinte cardiaque spécifique a la ScS
La dysfonction systolique du VG nécessite le traitement
recommandé IEC, B Bloguants* etc...
En cas de dysfonction diastolique du VG, I'empagliflozine est le
premier médicament ayant démontré une diminution des
événements cardiaques (AMM en cours); les diurétiques sont
nécessaires a la demande en fonction de I'état volémique
En cas de myocardite, les immunosuppresseurs doivent étre
discutés
Pacemaker si trouble de la conduction
Un défibrillateur implantable est discuté en cas de diminution de
la fraction d'éjection associée ou non a des troubles rythmiques
ventriculaires
Transplantation cardiaque

Autres manifestations
* Calcinose :
* Pas de traitement médical ayant une efficacité

démontrée
Excision chirurgicale en fonction de la situation
clinique
Moadifications pigmentaires et télangiectasies :
traitements lasers

Attemte gastro-intestinale
Le reflux gastro-oesophagien doit étre traité avec des IPP ou des
anti-acides avec éventuellement un prokinétique
En cas de prolifération bactérienne digestive avec alternance
diarrhée et constipation, un traitement antibiotique séquentiel peut
étre proposé
Les traitements prokinétiques et les conseils diététiques peuvent
apporter un bénéfice en cas de distension abdominale
La nutrition entérale ou parentérale peut étre discutée dans
certaines formes sévéres d'altération de I'état général avec perte de
poids réfractaire
En cas d’atteinte ano-rectale, un avis spécialisé doit &tre demandé
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EFR : épreuves fonctionnelles respiratoires ; VG : ventricule gauche ; IV : intraveineux ; RCP : réunion de concertation pluridisciplinaire ; ScS : sclérodermie
syst®mi que ; I EC : inhibiteurs de | 6enzyme de conversion ; MMF : mycoph®nol at ¢

Pour Chacun de ses domaines, I'éducation thérapeutique du patient est a considérer comme faisant partie de I'approche thérapeutique et du parcours de soins
du patient, dispensée par un programme d'éducation thérapeutique ou des séances éducatives spécifiques.
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3. Méthode

$ X

' 6&? J v°¢ wBIM-3¢ p» °J3° 3 TZA«X J«JKBE X N?

B5v°| - TX T&duprdtddelendtibnal de diagnostic et de soins pour les maladies rares»
publiée par la HAS (2012).

Le contenu de ce PNDS a été discuté et validé par un groupe de travail pluridisciplinaire.

4. Evaluation initiale de la sclérodermie

L a

pr®sentation clinique de | a ScS est tr s h®t®

les éléments nécessaires au diagnostic de ScS cutanée diffuse ou limitée, et dépister les
complications visc®rales de | a imtal,dadplugartde® s | e
patients valident les critéres de classification EULAR/ACR 2013 (Tableau 1).

4.1 Objectifs principaux

= =4 =4 =9

T

Confirmer le diagnostic de ScS ;

>XN| X3 N| X3 TX~ ZJIJN°XA3” TZXE°-~ ©°© .-« °3.-.7ZX"~
J°7-N ¢ blzz3JAEI«°  TA >IJE«JAT 3IAE M3J° - «W 2.
3y N TX3 KX °9E°X TZJ°°X «°X NA°J«w X « ° JKX
Rechercher les attantes viscérales et apprécier leur sévérité ;

Préciser le pronostic en fonction des atteintes viscérales ;

Dépister les pathologies auto-immunes les plus fréquemment associées a la ScS

3" E«T3-2X TX 2?28 z3X«W ©°|E3-"T oX EXZI Y 2-°-y
Poser les indications thérapeutiques.

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

La prise en charge initiale du patient atteint de ScS est assurée par :

1

1

C« 2¢TXN « “°¢N JKB ~"°X TX HKIJ ?2N? T gue, TZA« |
médecin vasculaire, rhumatologue ou pédiatre.
&Z2J Ao 3 X’ "o yN JK °v’ ay T NJIKX® v EX«° AXKKXa

cardiologues, néphrologues, hépategastro-entérologues, médecins de médecine

physigue et réadaptation, psychiatre, stomatologues (chirurgiens orales), chirurgiens

-30 ] -°yT “°9X"W N| 3A3z X« TX KJ 2] «W «Aos3s o
AX3z-°]¢3J°XAOXW | «v ' °]w3J°XA°XW ° ENJ|-HK-z/
Les centres de référence, les centres de compétences ou centres exgrts et leur réseau

de correspondants (Annexe 8).

Le médecin généraliste.

T A- Ao JA°3 X “°ygN JK ~°X T-«° KZIJA ~ X ° «uNX ~

4.3

Examen clinique

2ZX«%3 X% X« JAEXN TX  °J° X«° ' 3XN| X3N| X A«X XE°
aux solvants, amenant a préciser les facteurs de risque et a réaliser une enquéte professionnelle.

14
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B ZJAT®J *XN| X3 N| X® JA" " regaxasculBpathie (dtellement, A NX° ©
A M2J° -« 9 J «’ 2 AX BZXE°-~ ©° -« JA °JMIN X° J
K °2¢N ~ X KX *XOX«° 7 XaX«° A3  KZJIN° £ °y

professionnelle.

2ZXEJaX« °| E° 2AX 3 XN| Kndtgs¥aireS audiagndsticd X « ©° - Mo X N°©
2X T Jz«x-"° N T- © Fo3 X w/AE 2Ay TXAEI«® KZJ - N
classification ACR/EULAR {(ableau 18Y & ZJA°3 X~ ~Eac°co” ax’ = _ o °_~°7
gastro- ~ - ° | J des ¢akifications souscutanées, des arthrites/synovites, voire une crise

rénale.

1 Le phénomene de Raynaud (>95% des cas)
o Il est souvent associé a des troubles trophiques a type de cicatrices pulpaires ou
TZABNy3J° -« T z ©°9JKX Y
0o Il estparfoisisolé penT J «° °> KA~ XA3  J««v X JMAEI«° 2AX
Tz« X” TX ?N?2Y . KB °XA° NX°X«TJ«° F°93X N- «
viscérale.

1 Les signes cutanés et mugueux
lls sont parfois absents (sclérodermie sine scleroderma). Au cours de la ScS, lau les
modification(s) cutanée(s) confirme(nt) souvent le diagnostic. La sclérose cutanée est parfois
absente ou non encore présente. Elle peut évoluer en 3 phases :
T ;13 X "~ TwaJoeXxXA X y «N-«” °©J«®XW - M X3 v X
caractérisée par un gonflement des doigts et des mains, parfois des membres, qui
sont infiltrés.
1 Phase indurée : épaississement cutané. La peau ne peut plus étre plissée, pouvant
JA" JT|l v3 X3 JAE °KBJ«  °3-Z-«T°Y 2J ~ NKvy?3
disparitondX~ 3 TX  TA Z3-«°W TZA« «XE Z « X° °
buccale (si distance entre les arcades dentaires < 40 mm) mesurée par la distance
entre les arcades dentaires.
T ;13 X Jos-°] 2AX ¢ 63 .°| X °A “aufepeauJ3: ° -
fine, un aspect affiné des levres, une exagération des plis radiés péribuccaux. Parfois,
la peau peut revenir a la normale.
2J °XN| « 2AX KBI °KA" A° K “wvX °-A3 v EIKAXZ KZXE®°
de Rodnan modifié aur 51 points, qui est validé comme outil pronostique et critére intermédiaire
de jugement au cours de la forme cutanée diffuse finnexe 1).

1 Les troubles trophiques
o Ulcéres digitaux, ils peuvent étre :
A Tz-3 z «X " hErt tes exttémidésvdes doigid (pulpaires le
plus souvent) et pouvant évoluer vers une nécrose, voire une gangréne ;
A TzZ-3 z «X 2ygNJ« 2AX -A ©°3JAajgo 2 AX X«
XE°o3 A" -« -A X« 3XzJ3T TZA« °- «° TX °
o $ NJ°3 N X~ °AK°I 3IX W 2A ° X3’ 0 X«© °J37Z7
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T $IBN «-"X" § K-3~ 2AZXKKX’ XE ~9X«°W XKBKX’
souvent aux extrémités des doigts des mains. Elles doivent aussi étre recherchées sur
lesfI NX~ T ZXE®° X «-bras ou suiTles faced #htErelres des genoux. Il existe
des formes trés étendues, touchant les zones périarticulaires, voire articulaires, les
muscles et les tendons de prise en charge difficile. Elles peuvent évoluer vers la

fiso AB ~J° - «W KZXE°3A -« TA 2aJog3s XK NJIKNJ

T- AB- As XA” X° X° TZv /A BA° -« °3-8-«z¥yX

T AvBJ«z XN°J ' X' § K-3"2AZXKBKEX ~-«° °3¢  X«°X

mains, au visage, aux levres et a la cavité buede.

T A3 -AMKEX" TX KJ ° z28X«°J° -« § TX  °KJIJzX’
peuvent étre observées. Quelquefois, un aspect mélanodermique est retrouvé.

9 Signes articulaires et musculetendineux

TZ|

0 99X «°X' J3° NAKJ 3XZJ§°| BIBZIX ° KXKIKA

raideur des doigts, des mains et des poignets. Plus rarement, des arthrites sont
observées : environ 10-20% des patients ont des synovites cliniques au cours
de leur maladie. Des déformations articulaires importantes peuwent survenir et

" Z «°3 2 AXS3 J EXN BZJ°O°X «°X TX32aJo.K.-z

complexes et invalidantes.

0 Les atteintes ténosynoviales : elles entrainent des frictions tendineuses
(crépitations a type de "cuir neuf", tendon friction rub en anglais) qui sont un
marqueur de sévérité de la maladie. Dans les formes sévéres, survenue possible

TZA«X 3gy©°3JN° -« 33 g TAN?O MK X TX’ T - z°
X«VY

BZ-3 z «X TZA« ~“E«T3-2X TA NJ«JK NJI3-°
0 Les atteintes musculaires : elles vont @& simples myalgies a un déficit moteur
proximal avec une prévalence trés variable en fonction des critéres utilisés
(criteres cliniques, biologiques, électromyographiques, IRM et/ou histologiques).
0 Les atteintes osseuses : des résorptions osseuses a typd Z J-bistéelyse
doivent étre recherchées. Elles touchent principalement les phalanges distales

2

-

TX” 23 « X° TX  ° XT"W 2] ~ °XAEX«® wvzJKX
vzJKXaX«® A« 3 7~ 2AX JIJNN3IA TZ-"°¢-°yg« X XO

>XN| X3 N| Xeinte Zigcérale J ©

2ZXEJaX« °|E° 2AX MHE)] X« A ©°X 3XN| X3N| X3 KX wvKv?a

ScS:

i Atteinte pulmonaire
Toute dyspnée doit faire rechercher :

o0 Une pneumopathie infiltrante diffuse (PID): la PID est le plus souvent
asymptomatique au début. Elle doit étre évoquée devant une toux séche persistante
et devant toute dyspnée qui sera a traquer chez tout patient avec une ScS. La
présence de rales crépitants secs des bases doit étre recherchée systématiquement
chez tous les patients Si une PID est détectée, un bilan étiologique doit étre conduit
afin de ne pas attribuer a tort la PID a la ScS et en particulier de rechercher la prise
TZA« 2y T NJ2aX«® °-09X«® XKKX2X«?© ac K 2 Ay
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o Une HTAP : elle doit étre systématiquement évoquée devant une asthénie, une
ZJ° zJM K °vw » KZXZzZ-3°W TX’ °JK° °J° -« W
TyN-2°X«" J° -« T3- ©°X 3J Tw2X’ TX’ a xa M3 X’
reflux hépato-a Az AKJ 3 X8Y 22z, A ; ° XAdes dduledrs ou F©° 3 X
oppressions thoraciques, des lipothymies et des syncopes (signe de gravité), trés
3J3 X2 X« °J3 TX  |wa-°0oE" XY C« ~-AZZKBX I
X°b-A A« vNBJI° TA #I JA Z-EX3 °AB3aTZA«X X -
HTAP peut précéder le diagnostic de la ScS.

0o &ZJA°3 X’ NJA" X" TX TE °«¥X ~-«° °-77" MKX’
ventriculaire gauche, une embolie pulmonaire, une anémie, une infection des voies
respiratoires, une néoplasie, une dysthyroide, un dysfonctionnement des muscles
3 X e 3Jo. 3X’ TJ «’ KX N-«°XE°X TZA«X 2aE-S
déconditionnement musculaire périphérique.

0 B «ZX ° °J° 3J3X 2AX °KA" XAz~ °J° | -K-2z X
contribuent a la dyspnée.

1 Atteinte cardiaque
Les signes cliniqgues pouvant révéler une atteinte cardiague sont les suivants : signes
TZ « AZZ ~J«NX NJIJ3T J2AX zJAN| X X°b-A T3- ©°oXw °
thoraciques, troubles du rythme etoudela N- « TAN® - « ~ A3 KZ($+Y

1 Atteinte rénale
Les signes cliniques pouvant révéler une crise rénale sclérodermique sont les suivants : ceux de
KZ, A 3ag ° TX Z-3aX’' «-3%2a.0X« AEX TX N3 7~ X 3;
une HTA maligne et/ou une 04 z A3 XWw A«X °3 -0y «A3 Xw TX’ z
signes de microangiopathie thrombotique. Une crise rénale peut étre révélatrice de la ScS.
2X" ZJN° XAz~ °3 ¢y T N° Z° TX ~ A3 EX«AX TZA«X N3 ~ X
Tableau 2
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Tableau 2. Facteurs prédictifs de survenue d’une crise rénale sclérodermique

Atteinte cutanée diffuse

Progression rapide de latteinte cutanée

Durée d’évolution <3 a 5 ans

Evénement cardiaque récent

Péricardite

Insuffisance ventriculaire gauche

Anémie de survenue récente

Anticorps anti-ARN polymérase I

Traitement par prednisone > 15 mg/j dans les trois mois précédents

Adapt ® dbéapr s Steen 2003

1 Atteinte oro -faciale
Il existe de nombreuses manifestations orcZJ N J K X~ TX KBJ ?N?w 2
TZJo°oX «o° X’ Z- «N° - ««XKKX’ X°b-A ©° 7 AKJ
thérapeutiques utilisées sont également rapportées.

o L'atteinte fonctionnelley T ZZ NAK°v~ 2] ©° NJ°- 23X’

A o XA
3IXTY &

TAX’ !

buccale (inférieure a 40 mm entre les arcades dentaires) par sclérose labiale et cutanée

J°7-N X » A«X K & ©°9Jo .-« TX’ a - AEXE X«O

propulsion, latéralités droites et gauches).

o L’atteinte neuropathique : certains patients peuvent avoir des douleurs neuropathiques
notamment des névralgies trigéminales importantes, déclenchées par la stimulation

TZ.

TZA«X E-«X z «N| X°°XW J « ouleutsAriculd-mandibul&ires? J © - T E «

a type de céphalées et de myalgies lors de la mastication, ont également été rapportées
dans la littérature, fréquemment associées a une dysgueusie et une dysphagie.

o L’atteinte osseuse et articulaire : il a été noté chez ces patients une excroissance de la

°J3o X J«O%y3 XA3X TX KZwv°JlzX «Zv?® XA3 TX

temporo-mandibulaires ainsi que des modifications squelettiques au niveau de la face.
La ScS peut égalemat entrainer des résorptions mandibulaires idiopathiques. La
" A3 EX«AX T X 3y -3°0 o« 2 J«T MAKJ 323X X

2 J«T MAKJ 3 XWw °J3Z- ~ TX NJIKBN «-~ X" Ww °XA°

la fermeture buccale, ainsigd X TX~ J«-23JK X TX KZ-NNKA’
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o L’atteinte muqueuse : on note une fibrose des muqueuses et plus particulierement des
gencives, prédisposant au risque de parodontite. Il a également été décrit que
KZ «ZKJ2aaJo . «| ¥3 X«°X » KBd- 3 NBwEX- TRZA« X
EJ  NAKIZ® ~J° -« °J3-T-«°JKXY ?2Z2Ja-A°X » NXHKJ
des glandes salivaires, et parfois amplifiée par la respiration buccale en lien avec une
incompétence labiale. Cette diminution du flux salivaire crée une stagnation des
bactéries cariogénes et parodonto-®> J ° | - zw« X~ Y « W KZJIJAz?2X«°]
BKI °J3-T-«° O°OX X" ° K X » T ZZwu3X«°" ZJINO°XA3
cavité orale chez les sujets atteints de S& (ouverture buccale limitée, microstomie,
tensions tissulaires jugales).

o L’atteinte dentaire : Le Risque Carieux Individuel (RCI) est également augmenté chez
N X~ °J° X«° W K w TZA«X °J3o » KZ|E°-" JK X
>+8W- 3 KZ«X TZA«X T 2 «A° -« TA °, “JK A 3 XW
érosions dentaires.

o L’atteinte iatrogéne : Outre la pathologie, certains traitements de la ScS peuvent
entrainer des effets indésirables au niveau orefacial, et nécessiter des précautions
particuliéres lors des soins dentaires.
o0 Les immunosuppresseurs a long terme augmentent notamment le risque
«ZXN° XAEW «vNX"~ ©°2J«° KJ °3 ~ X TZA«X J«
dentaires invasifs. lls constituent aussi un facteurZz J A£- 3 ~ J «?° KzZJe°°Js
NJ«T T-"X" MANNJIKX  °KA" °J30 NAK w3 X2 X«©°
o Par ailleurs, des ulcérations au niveau de la cavité buccale peuvent survenir si un
traitement par méthotrexate (MTX) est mis en place. Une prise en char@
adaptée sera alors a mettre en place pour traiter ces ulcérations buccales,
nécessitant souvent une diminution de la dose prescrite.
0 2J °3 X’ N3 -redsbrbeurs osJeidx,) tel® que les bisphosphonates ou le
TX«-"A2JM °- A3 °3 ¢ EXO 3« THAZ © " XWw -°°X% B0~ ~ X° 3NX- ?

TZ- °%-N| & - «wN3-~ X’ TX’ Klenmthiije - avanX ©~ Y  C«

©3J o°oXaX«oWw J «’ 2 AZA« ~ A E s yzAK X3 7 X
0 Les patients présentant un phénomene de Raynaud associé ont pour traitement

desinhibiteu® © NJKN 2 AX W N- ««A” °- A3 o3 x °Js3z.

gingivale. Il est donc conseillé de proposer aux patients un suivi parodontal

régulier.

1 Atteinte digestive

0 00X «©°X T-°]1Jz X««X § XBKBX °XAo° Fos3 X
odynophagie, des douleurs rétro-sternales (secondaires aux troubles moteurs
-1 Jdz X« -A o A«eX T -1 3d2 XMW« Ak @'XZ
TZv AX«° AXKHKX’ N-2a°K NJ° -« 37 -°]Jz
X«T-M3JIN|E ~-°]JJzX8Y

o Atteinte gastrique : elle peut étre révélée par un syndrome dyspeptique, une
anorexie, une satiété précoce et méme une intolérance alimentaire totale,
v - NJ©° XA3 "~ TZA«X zJ °3-°J3¢g’ X X° JA 2aJE
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KZJ°-« X zJ ©°3 2AXY C«X | wv?2-33 XpastdqueT z X~ ©
» (gastrite antrale télangiectasique).
o] 00X «°X «9 X %0 «JKX § X" 7 z«X  TZJ°°XH
une géne abdominale, des ballonnements, des nausées et/ou vomissements, des
troubles du transit.
0 Un syndrome de malabsorpton avec syndrome de pullulation
a2 N3 - M X««X °XA° Fo3X 3¢ EvHKy °J3 A«X J
de poids) et une diarrhée associée a un syndrome carentiel clinique et/ou
biologique.
o0 Un syndrome de pseudo-obstruction intestinale peut étre révélé par des
crises de douleurs abdominales diffuses, une constipation et un
agyogy-3 “ax TZ «°X« Oy Al JMKBX 7~ A3 [E)
réalisant des tableaux de syndrome subocclusif voire occlusif a
répétition (pseudo-obstruction intestinale chronique ou POIC).
o Atteinte colique : le principal signe clinique est une constipation (@ 2 selles
spontanées hebdomadaires) associée a un météorisme abdominal, pouvant aboutir
a un syndrome occlusif lié a la formation de fécalomes.

0 Atteinte anorectale : incontinenc e fécale, prolapsus rectal.

o $X° Joo X «oX’ T zX " ° AEX' W K-3~ 2AZXKBKX’ T
Tv«Aos o -« 2A7Z K ZJA° 3 XN| X3 N| X3 °J3 A«X °
N-3°-3XKKX F.5%$8 J «’ 2 A 7 Arostid de’dénatrtion T X K Z J |
sera posé devant un ou plusieurs des critéres suivants :

0 Perte de poids 71 5% en 1 mois ou 7 10% en 6 mois ;
0 IMC<21kg/m?;
0 Albuminémie < 35 g/L.

1 Atteinte urogénitale
Rechercher une petite vessie sclérodermique (suggérée paruné - KKJ ! A3 X8 Y N| XE
dysfonction érectile ; chez la femme, une incontinence urinaire qui ne semble pas rare et est
probablement sous-estimée, des dyspareunies, une sécheresse vaginale.

1 Manifestations neuro-psychiatriques
272J°° X «© X« XTBAEX JEE O°NWe«X° 3 J K X~ ° XENX°° - ««XKKBXW 2]
troubles dépressifs et les troubles cognitifs sont plus fréquents que dans la population générale.

T >XN| X3N| X TZA«X JA°e3X aJKJT X J ~ -N wX
La ScS est associée a une autre maladieuto-immune dans environ ¥ des cas.

0o AJE3-"T °oX § A«X Jo°O°X «°X °|E3-"T X««X NKB « 2
KA T - AEX«® TZA«XapPRXxX° @By E3T X IK°TZ,J3 | 2.

o Syndrome de Sjogren : un syndrome sec oculaire ou becal est présent chez 1/3 a 2/3
des patients. Un syndrome de Sjogren associé répondant aux critéres ameéricano
européens est retrouvé dans environ 10 % des cas.
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o Cholangite biliaire primitive : on recherchera un prurit, ou un ictere. Elle survient chez
moins de 5 % des patients atteints de ScS. Cette association est dénommée syndrome
TX >XE«-KT" Y 23 Z392AX«NX TZA« ~E«T3-2a3X TX 2t
?N? °XA° wzJKXaX«° ~ZJ 7 -N X3 » A« KA° A" ~E 0O
myopat| X «ZKJaago. 3 Xw -A Je°°Js3J °3XxX JA N- A3~
(ou syndrome Sharp).

0 $J«NX3 ¢ A« NI«NX3 J°7"-N % T- ©°© FO3X 3XN| X3N
général, de ScS survenant aprés 60 ans, hotamment en cas de Sc8tanée diffuse a Ac
anti-ARN polymérase Il ou le cancer est parfois synchrone.

4.4 Examens paracliniques

Les examens paracliniques permettent :
1 De confirmer le diagnostic de ScS si les signes cliniques sont insuffisants ;
91 De rechercher des complicationsviscérales.

44.1 Examens permettant de confirmer le diagnostic

2J 3 XN| X3N| X TZJA°-J«° N-3°~ X KJ 3%JK ~J° -« T
examens complémentaires de premiére intention réalisés au stade de suspicion de ScS.

> XN]| X3 Ntp-2Anticoris]
0 Ac anti-nucléaires (AAN) par immunofluorescence indirecte sur cellules HEp2 :
la plupart des patients (>90%) ont des ANA a un titre >1/160 ou >1/200. Deux
principaux types de fluorescence sont observés, aspect anticentromeére et
aspectnuclé KJ 3 XY $X° X«TJ«°W TJI«  TA » TAnp TX
cible identifié. Pour les patients sans AAN ou sans spécificité identifiée, il est
utile de les recontrdler a distance car ils peuvent se positiver secondairement ou
exprimer secondairement une spécificité.
0 Les principaux AAN retrouvés au cours de la ScS (habituellement exclusifs) :
0 Acanti-NX«©°3 -2aw3 X" T¢yZ « ~ °J3 KZJ  °XN° T)
0 Ac anti-topoisomérase 1 (Anti-Scl70). Leur identification repose sur
KZ 22aA«- MK-°Y
0 Ac anti-ARN polymérase Ill, associés a un risque élevé de crise rénale
"NKBws3-TX3a 2AXY 2XAs TX«® Z NJ° -« 3 X
selon les laboratoires.
o Ac anti-ULIRNP qui peuvent étre retrouvés au cours de la ScS. Ces Ac ne
sont pas spécifiques de la S8 car ils sont présents dans le syndrome de
?]1J3%° 3AN-««XN° [E °X a8 E°X3 X° TZzZJA°3 X’
o0 Ac des syndromes de chevauchement sclérodermiemyosite : Ac anti
PM-Scl, Acantil AY 2 XAS3 TX«° Z NJ° -« 3X°-"X
0 LeDot-Sclérodx® @ X ©° XA©° ° X3axoosx TX 3y/fFEyKXS3
spécifiques habituellement exclusifs comme les antifibrillarine et les antk
Th/To.
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27 TX«° Z NJ° -« TX’ N “"°¥N Z 2AX’ °X3axo TZ T
certaines complications viscérales. Cependant, ces associations ne sont ni automatiques ni

exclusives. Par exemple, un patientdonné avecant? NK UA ° XA° «ZJ A 3 JANA«X
«-9Jaax«o °AKa.«] 33X JK-3  -Gerirdmire peltlafoir dne PID T - « « ¥
seévere.
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Tableau 3. Anticorps antinucléaires associés a la sclérodermie systémique (ScS)

Spécificités des anticorps

Aspect de la % de patients

Forme de la maladie

Phénotype Clinique

antinucléaires

fluorescence

HTAP

Ac anti-centromeére Centromérique 20240 % ScS cutanée limitée Atteinte vasculaire
périphérique sévere

: PID sévére
anti-Scl-70 ou Ac anti-topoisomérase bompnene el 20a 30 % ScS cutanée diffuse Atteinte vasculaire

nucléolaire AR P
périphérique sévere
N - Atteinte cutanée
0,
Mouchetée d’f\%aérzic?ué’ (;:l? (Ie\lzo'r%s gﬁuégiéiﬁe- : rapidem_e it
anti-ARN polymeérase de type lll S : : o ScS cutanée diffuse Crise rénale
(= nucléolaire) Uni et environ 5 % en France, en , 2
: sclérodermique
Allemagne, en ltalie et au Japon Carce:
ScS cutanée diffuse Hl?I'LE)P
anti-U3-RNP (anti-fibrillarine) Nucléolaire Dans 4210 % = . 3
ScS cutanée limitée Ciie femie
Atteinte digestive du gréle
Anti-Th/To Nucléolaire 2a5% ScS cutanée limitée HI;EIE)P
Anti-Pm-Scl Mouqheté et 29, ScS cutanée limitée ' Myosite
nucléolaire (chevauchement avec myosite)
et Arthrite
Anti-U1 RNP Mouchetée SLSLEEE L Myosite
(chevauchement, MCTD) HTAP
Anti U11/U12RNP Mouchetée 123% ScS cutanee diffuse / S¢S PID sévere
cutanée limitée
Anti-Ku Mouchetta ScS cutanée limitée (syndrome Myosite
de chevauchement avec myosite)
Anti-RuvBL 1/2 Mouchetée 123% ScS cutance diffuse Myosite

(chevauchement myosite)

Ac :anticorps ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; PID : pneumopathie infiltrante diffuse ; ARN : acide ribonucléique ; RNP : ribonucléoprotéine; MCTD : mixed connective tissue disease.
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1 Capillaroscopie périunguéale
Cet examen permet de rechercher une microangiopathie organique. Seule la présence de
mégacapillaires et la raréfaction capillaire sont des éléments caractéristiques (mais non
completement spécifiques) de la ScS. Le paysage sclérodermique en capillaroscopie est défini
°J3 KZXE “°X«NX TX 2¢zJIJNJ° KKI 33X W TZAKkX«ZX3% 7]
observé gue dans les sclérodermies systémigues et certaines connectivites (dermatomyosites
et dans les connectivites mixtes). Cette microangiopathie organique peut prendre 3 principaux
J °XN°” Te¢N3 ©°° °7J3 $A0. K- Vb «5Stddes'» difféledts pguiventse X« © )
voir chez le méme patient :
0 stade précoce : présence de mégacapillaires,
o0 stade actif : réduction du nombre des capillaires, présence de mégacapillaires
avec hémorragies
o stade tardif : réduction du nombre des capillaires avec plages désertes,
néovascularisation.

$ X’ T ZZv3 X«©°’ "o JTX? «X N-« 0 o AX«?© NX° X«TJ«® °
sclérodermie.

1 23 3¢JK ~J° -« TZA«X M -°" X NA°J«v X «ZX ©° =°.

4.4.2 Autres examens biologiques nécessaires lors du bilan initial

1 NFS-plaquettes;

9 réticulocytes, schizocytes, haptoglobine, LDH en cas de suspicion de crise rénale
sclérodermique ;

1 lonogramme sanguin, créatininémie, uricémie, CRP ;

1 Glycémie a jeun, calcémie, phosphorémie ;

T AKMA2 «v?a XW M KIJ« |w°J° 2AX I 2?2 AW 2 AW E+

alcalines) ;

1 CPK;

1 bandelette urinaire (éventuellement ECBU et rapport protéinurie/créatininurie sur
échantillon) ;

1 NT-proBNP (ou BNP) ;

1 TSH;

M1 Ferritinémie.

44.3 Examens paracliniques permettant de mettre en évidence une
complication viscérale

3 Myopathie de chevauchement associée a la sclérodermie systémique
T &-"JzX TX  $;1 X° v AX«°AXBKXaX«® TX KZIKT
1 En fonction de la symptomatologie clinique, un électromyogramme, une IRM
musculaire.
1 Une biopsie musculaire peut étre nécessaire en cas de myolyse avec déficit
musculaire. Les patients qui ont une myopathie de chevauchement associée a la
sclérodermie ont des Ac antiPM/Scl dans 50% des cas.
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3 Atteinte ostéo-articulaire

T &J«” KX~ °-KEJ3O°o|3 ©oX” TX °3AN°3 NX W KZJ - N
étre recherchée avec un dosage des Ac antpeptide cyclique citrulliné (CCP) et du
facteur rhumatoide.

9 >JT -2z3J°| X TX 27 -« °y» KESORBUNIEDWICNENS T ZJ N3
articulaires et/ou de lésions de calcinose.

T (« Z-«N° -« TX KJ ~Eaco.ajo_pg.z XWw TZJA°3 X 3

1 Dans certains cas, un bilan Iésionnel des arthrites et synovites peut étre fait en réalisant
une échograp X ° - A3 J«JKBE X3 KZvAEX«°AXKKEX N-2°-77]
voire avec une IRM articulaire ou parfois un scanner notamment si un geste chirurgical
est envisageé.

1 Une densitométrie osseuse peut aider a dépister une éventuelle ostéoporose.

3 Pneumopathie infiltrante diffuse

1 Radiographie thoracique.

1 Explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) avec mesure des volumes pulmonaires,
en particulier de la CVF (spirométrie) et de la capacité pulmonaire totale (CPT)
(spirométrie ou pléthysmographie), mesue du rapport VEMS/CV, et mesure de la
DLCOc.

I Tomodensitométrie thoracique haute résolution avec coupes fines, systématique chez
tout patient quels que soient la forme de la ScS et le statut sérologique.

T (« °3¢v° X«NX TZA«X ;. &W Asavet iXdicé de Gy¥pnéedeBurg X TX &
X° wOoATX TX KBIJ ~JOA3JOo .« X ©° 3XN-223a]J«Teyg °J3
pas validé au cours de la ScS mais constitue une bonne évaluation a un effort modéré.

Le lavage bronchod K Av - KJ 3 X 32 #tdBAgnesiue, il°pdut étrd pfopos® v 3
dans certaines situations (recherche de complications en particulier infectieuses,
hémorragie alvéolaire).

T # -°7 X °ABK2-«J 33X ¥ K «ZE J °J° TZ «T NJ°
patients ayant une PID de ScS hormis de trés rares cas particuliers.

3 Hypertension artérielle pulmonaire (HTP)
T .KB X"° 3XN-2a8J«Ty TX Tw° ~°2X3 J«c«AXBEX2 X« §
EFR avec DLCO, avec une attention particuliére chez les patients ayant une DLCO<60%
sans PID ou avec PID Limitée.
(Voir PNDS HTAP)

Examens biologiques
1 Dosage du BNP ou du NTFproBNP.
T +JE TA “~J«z J3©°og¢g3 XK J°3w 3¢JK “J° -« TA o
cubitale.
f C3 Nva X 3| E°X3A3 Nva X§g 2J3erd\DEAECT)° 2 v T N° Z ]
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Actes techniques
1 ECG.

1 EFR avec mesure de la DLCOc.
1 Echographie Doppler cardiaque.
T (« NJ° TX “"A"° N -« TZ,A; § NJIJ°|wvowg3 ~ax NJ3I
1 Scanner thoracique haute résolution.
91 Scintigraphie pulmonaire de ventilation et perfusion, voire angioscanner pulmonaire.
(« °3J° 2AXW KJ aX A3 X TX KJ ZA °X ©°93 NA"° T X«c«
c-T X"~ - A" W K X"° °- 77 MKX TX Tcardislghe ot (Fitde3)3 v J K ~ J
26
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Figure 3. Algorithme de dépistage de ’HTAP au cours de la ScS

Echocardiographie

Fuite tricuspidienne<2.8 m/s Fuite tricuspidienne2.8-3m/s Fuite tricuspidiennez3 '_“/5
(PAPs < 35 mmHg) (PAPs=35-41 mmHg) (PAPsz41-46 mm Hg)

PAPs = Pression artérielle pulmonaire systolique estimée selon la formule de Bernoulli: V :?+P, estimée
HTP = Hypertension pulmonaire

PAPs : pression artérielle pulmonaire systolique ; HTP : hypertension pulmonaire ; VIT : vitesse d’insuffisance tricuspide ; POD ; pression de ['oreillette droite
* en I'absence de signes indirects d’HTP, pas de dilatation des cavités droites, pas de raccourcissement du temps d’accélération pulmonaire.

Une attention particuliere doit &tre portée sur les patients ayant une DLCOc<60%, surtout s'il s’agit de patients ayant une évolution de la maladie de plus de 3 ans. L"algorithme DETECT peut alors &tre utile pour
identifier les patientsarisque d’HTAP (. /= =0 0ah o). Ladécision de réalisation d’un cathétérisme cardiaque droit nécessite une concertation multidisciplinaireavec cardiologues et pneumologues.
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3 Atteinte cardiaque

Examens biologiques
1 Peptides natriurétiques (BNP ou NT-proBNP) en cas desuspicion ou de dysfonction
EX«°o3 NAKJ 3 X zJAN| X - A T3- ©°oXw X« NI~ TZ,A ;
T A% -°- « «X X« NJ’ TX ~ A ° N -« TZ " N| v?@ X N- 3 -

Examens morphologiques et actes techniques

ECG.

Holter ECG sur 24h en cas de palpitations, lipothymie ou syncpe.

Echographie-Doppler cardiaque.

Une IRM cardiaque peut étre proposée en cas de symptémes cliniques ou paraliniques

° - A3 «-°JaaX«® T ZZw3X«N X3 A«X JOo°X «°X « Z
fibrosante (atteinte cardiaque primitive) mais ne doit pas étre systématique (fréquentes

Iésions infra-cliniques de pronostic incertain).

=A =4 =4 =9

3 Crise rénale sclérodermique

Examens biologiques

1 Créatinine, ionogramme plasmatique, urée.

91 Frottis sanguin avec recherche de schizocytes et dosage des réticulocytes, DH,
bilirubine libre, haptoglobine.

1 Protéinurie des 24 heures ou protéinurie/créatininurie sur échantillon.

T ($#C T3 XN| X3 N| X TX KXAN-NE°A3 XWw TZ|wvaloAs
bandelette peut correspondre a une hémoglobinurie dans une situationT Z | v 2 - KE~ X X©
non a une hématurie).

T (« °3%¥ " X«NX TZA«X | w2aJeAs X 2 N3-"N-° 2AX X¢
TZ 6% TX3J 3yJK Ty X A3 J3I X" I - NMBO®. - «° ?N?

1 Dans certains cas de crise rénale sclérodermique avec un tadbau de micro-angiopathie
thrombotique, un dosage sanguin de la protéine ADAMTS13 peut étre réalisé pour
éliminer un exceptionnel PTT associé (au cours de la crise rénale sclérodermique, pas de
TvZ N ° X & 5?-ABAMTS13).)" TZ N J«°©

Examens morphobgiques et actes techniques
1 Echographie rénale et en fonction du contexte Doppler des artéres rénales (pour
v 2 «X3 A«X “%y«- X TzZJ®owdX 3yg«IJKBX J 7 - N
M -°" X 3v«JKX «ZX 0© °J’ « ¥ N Xde "’ céise 3réhale ° - A3 °
sclérodermique et dans tous les cas sera réalisée apres normalisation de la pression
artérielle. En revanche, elle doit étre réalisée dans les formes atypiques.

Le diagnostic de crise rénale sclérodermique peut étre établi sur les critérs proposés dans le
Tableau 4 ci-dessous (des critéres internationaux sont en cours de définition).
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Tableau 4 Critéres de classification de la crise rénale sclérodermique

A. Formes hypertensives

a) HTA =140/90mmHg (ou augmentation de la PAsystolique = 30 mmHg ou PA
diastolique = 20 mmHg) obtenue a deux reprises minimum séparées de 5 minutes,
sans autre explication que la ScS

b) Insuffisance rénale aigué, sans autre explication que la ScS IRA selon la
classification KDIGO : plus de 50% d’augmentation de la créatinine sérique a partir
de la valeur de référence dans les 7 jours précédents ou une augmentation absolue
de 26,5 pmol/L (0.3 mg/dl) en 48 heures.

c) Microangiopathie thrombotique
+ anémie nouvelle ou aggravée sans autre explication
* schizocytes
» thrombopénie = 100 000/mm? confirmée sur un frottis
+ signes d’hémolyse : LDH élevées, haptoglobine basse, réticulocytes
augmentes
+ test a 'antiglobuline négatif

d) Dysfonction d’organes cibles
+ Rétinopathie hypertensive
* Encéphalopathie hypertensive
+ (CEdéme pulmonaire
+ Péricardite aigué

e) Anomalies évocatrices a la biopsie rénale (thrombi fibrineux, nécrose fibrinoide,
collapsus glomérulaire prolifération en bulbe d’oignon au niveau des artérioles pré-
glomérulaires et des artéres arquéees)

B. Formes normotensives
1. Augmentation du taux de créatinine > 50 % de la valeur de base

OU taux de créatinine = 120 % de la valeur normale supérieure du laboratoire de
référence

ET
2. Un au moins des 5 critéres suivants :
a) Protéinurie = 2+ par bandelette
b) Hématurie = 2+ par bandelette ou = 10 globules rouges par champ
c) Thrombopénie < 100 000/mm?3
d) Hémolyse définie par une anémie non liée & une autre cause avec :

(1) Schizocytes ou autres fragments de globules rouges retrouvés sur le
frottis sanguin

(2) Augmentation du taux de réticulocytes

e) Biopsie rénale montrant un aspect typique de crise rénale sclérodermique
(thombi fibrineux, nécrose fibrinoide, collapsus glomérulaire, prolifération en
bulbe d’oignon au niveau des artérioles pré-glomérulaires et des artéeres
arquées)

HTA : hypertensionartérielle ; PA : pression artérielle; S¢S : scléerodermie systémique, IRA: insuffisance rénale aigué; LDH : lactate déshydrogénase
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3 Atteinte digestive

Examensbiologiques

T &-"JzX TX BZ|va-zK-M «XY

1 Ferritinémie.

1 Dosages des vitamines B9 et B12 : en cas d'anémie macrocytaire arégénérative.

1 &-"JzX TX /£ °Ja «X ' K °-~-KAMKX’ w &W ( 1 >
du gréle avec pullulation microbienne.

91 Electrophorése des protides sériques.

1 Pré-albumine en cas de suspicion de dénutrition.

Examens morphologiques et actes techniques

T 5J«-2ag03 X “T7-°1Jz X««X § M X« 2AX 7~ -« «©
réalisée par certaines équipes los du bilan initial, surtout si le diagnostic de ScS reste
T-A°XAEY 2J 2aJ«-2¢g°3 X ~7-°]Jz X««X °X3axo
a0 XA T -.°|Jz X« X° TZX« v AIKAXZ KI v AEv

certains symptémes comme la dysphagie oue reflux.
T («T-"N-° X-duodénated ~ © 3 -
o Elle est réalisée dans un but diagnostique en cas de symptomes digestifs hauts
°X37 T 09J«9% W TJI« A« MBOINIX Te¢® | IJZXHX pTXIHK
TZA«X ~ 7 -°1Jz °X °X°° 2AX@A-TX«PHWX¥JI «ZE- XNXJ
authentique estomac pastéque (gastrite antrale télangiectasique).
o0 Elle sera également réalisée chez les patients symptomatiques sur le plan digestif ou
JEJ«©° A«X J«w?@ X ZX33 °3 [EX JA N-A3" TX KZw
1 Vidéocapsule (sur avis spécibis€) si anémie ferriprive inexpliquée (fibroscopie
digestive haute et basse normale et sans cause gynécologique) a la recherchee
saignement par télangiectasies intestinales.
1 pH métrie et impédancemétrie (sur avis spécialisé).

Syndrome de malabsorptionet pseudo-obstruction intestinale chronique (POIC)

1. Test respiratoire au glucose : utilisé pour dépister une pullulation microbienne.

2. Transit du gréle ou entéroTDM ou entéro IRM sur avis spécialisé.

3. C«X aJ«-2g0°03 X TX -Eréat o XX "«A3z3IBX ° ' XAN JHK
disponible que dans certains centres spécialisés.

Troubles moteurs coliques ou anomalies muqueuses coliques
1 Un scanner abdominal en cas de syndrome occlusif ou de suspicion de pneumatose
kystique.
f Lacoloscopiedo © F°3 X 3¢JK “¢vX X« NJ° TX “A"° N -«

3 Atteinte ano-rectale
Chez les patients ayant une incontinence fécale, seront effectués :
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1 Un examen proctologique.

f  Une manométrie ano-rectale et une échographie endorectale en casT Z « N- «° « X« N
fécale sans prolapsus rectal afin de pouvoir proposer une rééducation de type
biofeedback anorectale.

4.4.4 Examens permettant de mettre en évidence une maladie associée

Ces examens seront réalisés en fonction du contexte clinique et/ou biologique.

3 Hypothyroidie par thyroidite de Hashimoto
1 Dosage de TSH et de FT4.
T (« NJ° T2Z| E° - °-h#peroxyidasX § N J«?©
1 Eventuellement complétée par une échographie thyroidienne.

3 Syndrome de Sjogren

1 Ac anti-SSA/ Ro 52 et 60 KDa, facteurs rhumatoides.
Débit salivaire non stimulé.
Biopsie des glandes salivaires accessoires.
Echographie des glandes parotides si parotidomégalie.
Examen ophtalmologique avec test de Schirmer.
Examen gynécologique.

= =4 =4 =8 =4

3 Cholangite biliaire primitive

Bilan hépatique.

Ac anti-mitochondries de type M2, Ac anti-GP210.
Echographie hépato-biliaire.

Bili-IRM.

Ponction biopsie hépatique en seconde intention.

= =4 =4 -4 4

D’autres maladies systémiques peuvent beaucoup plus rarement étre associées comme le lupus
systémique (Ac anttADN natifs, Ac anti-Sm, complément), le syndrome des antiphospholipides
(Ac anti-cardiolipines, anticoagulant circulant), la polyarthrite rhumatoide (Ac anttCCP) ou les
myosites auto-immunes (Ac antiJO1 ou autre anti-synthétases notamment).

4.5 Evaluation de la sévérité /extension de la maladie/recherche de
comorbidités/évaluation du pronostic

K X~ © «T ~° X« IJMBEX TZv AEIKBAXS JA 2 .-2axeet TA T
psychologique de la ScS. La géne fonctionnelle au quotidien, notamment au niveau des doigts
et des mains, doit étre évaluée. Il faut également apprécier le retentissement professionnel (ou
"N-KJ 3X N|XE KBZX«ZJ«°dOW X-MWN BBvNPAZYaTX JKEJTXX
X«©-A3JzX TJ«’ B °w3 -TX TZJ««-«NX TA T Jz«- ¢
“As o - Ao X« 3XN| X3N| X NKB « 2AX N-2ax KX ¢ N| XKKEX’
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de la main de Cochin fnnexe 28Y $| XE KZX«ZJ«°W KJ N3- ~ 7~ J«NX ~
étre suivies.

5. Prise en charge thérapeutique

5.1 Objectifs

2ZIJM X«NX TX ©°©3J oXaX«° zK-MIK Jz ~~ J«° ~ aAKO J«
pathogéniques de la S rend la prise en charge thérapeutique particulierement difficile.

2X 93] oxax«©® TX ™ JOooX «°X ' E “Nv3JIKBX X ° KZ-M
séverité des atteintes viscérales ((ableau 5).

Le traitement a pour objectif :
T &X K 2 °oXx3 - A TZzJ33FoX3 KJ °3-z3X " -« TX HKIJ
1 De réduire ses séquelles ;
1 &ZJ2wvK -3X3 KJ 2AJK °¢y TX A X TX  °J°o X«o°o ' °
perte de fonction.
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Tableau 5. Traitements de la sclérodermie systémique en fonction de I'organe atteint

Manifestations Traitement Traitement
Inhibiteurs calciques gfyg’inotherame
Analogues de la prostacycline i luretiques . ) o -
; - ! - Hypertension Antagonistes des récepteurs de 'endothéline : bosentan, ambrisentan
. . Antagonistes des récepteurs A et B de [endothéline Bosentan oo o e ;
Atteinte vasculaire ; ] P s " Inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5 : sildénafil, tadalafil
P (prévention de la survenue de nouvelles ulcérations digitales) artérielle . " -
périphérique " s P T Activateurs directs de la guanylate cyclase soluble : riociguat
Inhibiteurs de la 5-phosphodiestérase sildénafil (cicatrisation des . istes de Récent de | ¢ line - sélexi
¥l T s pulmonaire Agonistes de Récepteurs e la prostacycline : sélexipag
. . R . . . Analogues de la prostacycline : epoprostenol, tréprostinil
Anti-agrégants plaquettaires a discuter si macroangioanphthie ; . X :
Transplantation pulmonaire ou cardiopulmonaire
Inhibiteurs calciques
Inhibiteurs de l'enzyme de conversion de langiotensine Il ou antagonistes des récepteurs de)
Meéthotrexate I'angiontensine Il ou inhibiteur de la néprilysine et des récepteurs de I'angiontensine I,
MMF Bétabloguants
Atteinte cutanée Cyclopr_\osphamlde' . Ceeur G\‘lflpzmes ‘(D“apaghﬂozme, Empagliflozing), Diurétiqgues- Antagonistes des récepteurs au
Intensification  thérapeutique et autogreffe de cellules souches minéralocorticoides
hématopoiétiques si forme diffuse sévére et évolutive apres validation de Anti-arythmigues
I'indication en RCP (voir Annexe 4) Défibrillateur implantable/ stimulateur
Parfois Immunosuppresseurs si myocardite
Transplantation cardiaque
Anti-inflammatoires non-stéroidiens si pas d'atteinte digestive haute
Corticoides & faible dose (<10 mg/j) Inhibiteurs de I'enzyme de conversion de I'angiotensine
Atteinte articulaire M{ethotregate Crise rénale Inh\blte?urs calaqu’es par voie intraveineuse
Léflunomide Epuration extra-rénale
Traitements biologiques ciblés seulement si polyarthrite réfractaire: Transplantation rénale
abatacept, rituximab, tocilizumab
CEsophage : inhibiteurs de la pompe & protons, prokinétiques (métoclopramide, dompéridone)
Estomac : inhibiteurs de la pompe 2 protons, érythromycine (125 a 250 mgx2/j), acide clavulanique,
prokinétique (métoclopramide, métopimazine)
Corticothéranic orale inte di A Gréle : si troubles moteurs et/ou pseudo-obstruction intestinale, octréotide (50 a 100 ug/j)
Mpyopathie Méthotrexatg Atteinte digestive Colique : si constipation, alimentation équilibrée en fibres et en mucilages, hydratation satisfaisante,
inflammatoire L X activités physiques réguliéres, laxatifs et lavements évacuateurs, prokinétiques pour une durée limitée)
Immunoglobulines intraveineuses . . -
(métoclopramide, dompéridone)
Alimentation entérale et parentérale : en cas d'atteinte sévére du gréle ou troubles de la déglutition
Pullulation microbienne du gréle : antibicthérapie séquentielle (3 antibiotiques parmi amoxicilline,
métronidazole, fluocroguinolones, gentamicine...)
MMF
Cyclophosphamide IV, relai MMF ou azathioprine
Corticothérapie a faible dose (10 mg/j maximum) (discuté)
Pneumopathie Tocilizumab
interstitielle diffuse Rituximab
Nintédanib
Oxygénothérapie

Transplantation pulmonaire

RCP: réunion de concertation pluridisciplinaire ; MMF

: mycophénolate mofétil
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5.2 Professionnels impliqués

La prise en charge est multidisciplinaire et coordonnée par le médecin généraliste en lien avec
les spécialistes et les médecins hospitaliers du centre de référence et/ou de compétences.
Les spécialistes les plus souvent impliqués :

1 Internistes, rhumatologues, dermatologues, pédiatres, cardiologues, pneumologues,
gastro-entérologues, médecins vasculaires, néphrologues, rééducateurs fonctionnels,
stomatologues, ergothérapeutes, nutritionnistes ou diététicien(ne)s ;

1 Psychologue, psychiatre ;

 Toutautrespéc J K ~°X T-«° KZIJAE =~ X ° «yNX ~J 33X X«

5.3 Education thérapeutique et modification du mode de vie

2ZvTANJ® -« ©°]w3J°XAo 2AX TA °J° X«° 3J(A; d X o

maladie chronique, un élément clé & la prise en charge globale du patient. Cette démarche qui

X T- 9 °KA3Z T "N °K «J 33X J wow TwZ « X °J3

B 2Z(A; £ X » J TX3® KX °J° X«o°’ » JN2z2 Ay?3
pour gérer au mieux leur vie avec une maladie bdronique.

Elle fait partie intégrante et de fagcon permanente de la prise en charge du patient ; elle
comprend des activités organisées, y compris un soutien psychosocial, congues pour rendre les
patients conscients et informés de leur maladie, des soinsT X KZ-3zJ« ~J° - «
hospitaliéres et des comportements liés a la santé et a la maladie. Ceci a pour but de les aider
(ainsi que leurs familles) a comprendre leur maladie et leur traitement, collaborer ensemble et
assumer leurs responsabiliés dans leur propre prise en charge dans le but de les aider a
maintenir et améliorer leur qualité de vie.

Une information orale ou écrite, un conseil de prévention peuvent étre délivrés par un

°3 - ZXT T -« XK TX T J«°yw » T /&t pas’a une NeNugdtion- « ~

thérapeutique du patient. »

« La démarche éducative est participative et centrée sur la personne et non sur la simple
transmission de savoirs ou de compétences. »

N
578
s - A
Xe 7T
W a

B . B “ZJz ° TZA«X 3XBJI° -« «PXATJZXXXY3 BZY¥ 2 A« ® XX~

J °-A3 - MaXN° Z TzZJ TX3 KJ °-meme»««X 2JKITX

3 Les finalités de 'ETP

» °3

2Z(A; °J3° N °X » KzZJayghK -3J° -« TX KBI ~J«®¢ Xo°

proches.

Lesfinalités” ° ¥ N Z 2 AX" TX KBZ(A; ~-«° ¥
T 2ZIN2A 7~ ©° .-« X° KX 2] «° X« °J3 KX °J°
o Soulager les symptémes ;
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o

i3 X«T3 X X« N-2°0XxX KX~ 3¢  ABRoJo” TZA«X JA

adapter des doses de médicaments ;

0 Reéaliser des gests techniques et des soins ;

0 5X°0°23 X X« “TAMEX TX  2a-T Z NJ° -« TX 7~ -«
JN°e [E oy °| E° 2AXZ® Y

o0 Prévenir des complications évitables ;

o Faire face aux problemes occasionnés par la maladie ;

o Impliquer son entourage dans la gesion de la maladie, des traitements et des

répercussions qui en découlent.

1 23 a-M K “J° -« -A KBZIN2ZA =~ ©° -« TX N-2°¢g0 Xl
0 Se connaitre sorméme, avoir confiance en soi ;
0 Savoir gérer ses émotions et maitriser son stress ;
o Développer un raisonnement créatif et une réflexion critique ;
o Développer des compétences en matiere de communication et de relations

interpersonnelles ;

Prendre des décisions et résoudre un probléme ;
Se fixer des buts a atteindre et faire des choix ;
0 ?27Z- M X3 JB¥retie renforceEd

o O

3 Linformation et I'éducation thérapeutique ne visent pas les mémes objectifs
La premiere consiste a délivrer une information a un patient « passif ». Elle fait partie des devoirs
TX °- A0 agTXN « Xo° K~ AAmar€20RZ A« T3 - ° TA 2JKJIT

2] T 28X« -« B ¢TANJ° MAEX b A °BKBA" K- «W NJI3 My«
T 3X J°°3X«T3X » [E A X JEXN XBBEXY 2Z(A; 38 X°-"X
2 AX % - ««XW 3¢Jz °W ~ FrofdssiohnelrdX santévebldu Avez dés paiEX N A «
Chaque personne est singuliere, chaque situation unique. Cet « accompagnement »
personnalisé et bienveillant aide le patient a prendre des décisions pour des soins, parfois lourds

et compliqués, de sorte aamél - 3 X3 ~J 2 AJK °¢ TX /£ X X° p» Z-30
aussi pour des choix qui concernent son projet de vie, son orientation, ses dossiers

JTa « ~©°3Jec 777

3 L’ETP comprend 4 étapes
27, ? 3, JAc°X Ao -3 o ¢ T Xec@mmardatiés pbur aider AlamisXen z A T X
TAEI X TX °3-z3Jaax’ - A Tv2aJ3 N| X~ v TANJO© Z Y

1. OKIM-3J° -« TZA« T Jz«-"° N wvTANJ° Z «T £ T
patient qui permet de définir ses besoins- attentes - peurs - croyances- proje® = Z Y

2. &vZ « ° -« TZA« °3-z3Jaax °X3’ . ««lJB ~ v TZ(A;
ZJ 3 X-"FZXAK° -X° TZJTJ°©°9Jo -«d 2AX KX °J° X«° °XAo
3. s BJ« Z NJ° -« XP° a X X« TAMEX TX  éteed « NX (
a yo| -TX" TZJ°°3X«° ~ 7 JzX ©°3w N-T Z % Y
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4. WAEIKAJ® -« TX  JIN2A ° » KZ A TA °3.z3Jaax
compétences »).

3 L’ETP en pratique : 3 modalités opérationnelles

On distingue :

1. 2 X’ °3 - z3 Jaax’ ( A est niédicalfsée,Yabel Plauiteé AutbiitéKde Santé

(HAS), conformes a un cahier des charges national dont les modalités d'élaboration et le
contenu sont définis par arrété du ministre chargé de la santé. Ces programmes sont mis en
TAE X JA « /[EXdulrisdgionNdsiagencdserégionales de santé (ARS). lls tiennent
compte de la vie quotidienne du patient, des facteurs sociaux, psychologiques et

environnementaux. lls reposent sur des informations scientifiguement fondées

(recommandations  professionnelles, littérature  scientifique  pertinente, consensus

°3 . ZX T - ««XKBO X° - «° X«3% N| ~ °J3 KX~ 3 X°.- A3’
associations de patients, pour ce qui est du contenu et des ressources éducatives. lls sont
organisés par « X ¢ 2 A °X aAK°e T "N °K «J 383X 7~ - z«J«°X Z
intervenants - experts ETP et membres des associations de patients) ;

2. 2X~ °3.zs3Jaax’ TzJ°°3X«° ~ 7 JzXW JEJ«° °- A3 .
gestes techniquespX3 2 X°° J«©° KZA° K ~J° -« TZA« 2¢T NJ2aX«©
3. 2 X’ JN° - «’ TZINN-2°Jz«X2 X« 2A -« ° - A3 .

soutien aux malades, ou a leur entourage, dans la prise en charge de la maladie chronique.
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3 L’ETP pour les patients sclérodermiques

Objectifs pédagogiques en termes de compétences a acquérnir par le patient (liste non limitative)

. Etre en mesure de s'expliquer et expliguer avec ses mots 3 son entourage le mécanisme de |z maladie (caractére chronigue, mécanismes auto-immuns, manifestations quotidiennes...).
Quiest-ce que la . Dpnner du senc au re;ypec; du suivi médica}. Le pa;ient dgit qi:_po:er dec information: sur les examens dits de rOL;ine du cuivi de za maladie. afin d'en comprendre la nécezzite et l'importance.
Jérodermie ? d'en respecter 3 p!ant_’ocatlpn qt.and_ clle exizte et/ou de lantrcpgr erde préparer ses futurs rende:-vou:_et entretien:..
: . Developper et/ou maintenir dec actions adaptés: devant |'apparition de signes evocateurs d'une aggravation de zon 213t de zante.
: : . Déterminer et organizer sa part active dans [z gection de |z prévention du phénoméne de Raynaud -
Provention Wde v Identifier et anticiper les situations a risque et mettre en place des mesures de prévention {exposition protégée au froid, humidité, vent. éviction du tabac, protection contre les traumatismes ...} :
Raynaud, des ulcérations v Développer des actions adaptées devant |'apparition d'une ulcération digitale ;
digitales v Découvrir et appréhender les aides matérielles et technigues en termes de prévention et assistance 3 la vie quotidienne.
Aider le patient 3 -
. exprimer son vécu de la vie avec la maladie, ses propres représentations, ses souffrances.
. clarifier ces proprez émotions; avoir recours & une price en charge spécifigue i nécezsaire : psychologue, psychiatre
. identifier ces reczources personnelles et externes 3 mobilicer pour répondre aux difficultés rencontrees.
. decouvrir de nouvelles recsources utilisables ; envizager des stratégies personnelles.
Vivre avec . c'autorizer 3 envisager dec projets pour misux vivre avec la maladie.
. misux gerer sa fatigue.
. adopter des mesures d’auto soinz centrées sur son bien-étre, son confort en vue de renforcer/améliorer zon estime de soi.
. rencontrer une socio-esthéticienne pour parler des soins de beauté et de camouflage (télangiectasies)
. parler de sa maladie avec ces proches (aidants familiaux).
. connaitre les difficuités des proches (aidants familiaux) face 3 la sclérodermie {impact positif ou négatif des proches) .
. prendre zoin de zez proches (aidants familiaux) : comprendre le stress chronique, |a fatigue. éviter I'épuizement ..
. Aider le patient 3 optimiser le suivi de con traitement au long cours : connaitre son action, ses effets indésirables possibles. les risques de son arrét intempestif, les régles de surveillance et
2 d'adaptation.
Les traitements . Geérer son traitement danc certaines situations de |z vie quotidienne {travail, corties, vacances
. Importance des reglec dhygiene en caz de traitement immunosupprezseur (zensibilization au calendrier vaccinal, eviction dec contacts potentiels aux viruz..).
. Permettre au patient de clarifier ces propres connaizzances de |'atieinte digestive dans la sclerodermie.
. Parler au patient des troubles digestifs ano-rectaux afin qu'il puisse exprimer ses difficultés rarement aberdées cpentanément en consultation
. Metire en ceuvre des modifications de zon mode de vie en termes
s fisecti = hvgiénc-cfi ticug : o _ A A
M hveiéno-distati o  Adapter| ahme:ﬂtatxon.‘le: pq:e: allmepfcaxre: :
o Adopter une alimentation saine et equilibree ;
o  Geérerles troubles digestifs les pius fréquents ;
o Prévenir et traiter Ia conctipation et la dysmotricité digestive bazze.
— de prévention du reflux gastro-cesophagien
. Permetire au patient de comprendre et expliquer |'ateinte pulmonaire ce |z sclérocermie
M kb aone v -‘_c\ien: ier les zignes CLf ;\,-'lﬂp:@je: é:‘."oca:‘; rs de l‘§teiﬁte pLImgra:re : . ‘ R v ; A
v Donner du cenc au suivi médical en identifiant les examens cpécifiques au diagnostic et au suivi de 'atteinte pulmonaire ;
v ldentifier lec ctratégies de traitement, mizes en ceLvre guand survient une atieinte pulmonaire.
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2X" °J° X«°  JEJ«° Twwope XZZXN°Av A«Xb-A TX  a-A
ateliers personnalisés ou collectifs sur rendezvous (sophrologie, psychomotricité, art thérapie
Z 9ouf prendre du recul face a la maladie.

3 Une ETP pour les proches « aidants familiaux ou proches aidants » qui accompagnent les
patients sclérodermiques

Le rOle des aidants est essentiel pour soutenir les patients souffrant de ScS . Pour le proche

(@dantZzJ2a K JBOW A& * KZJIA°3z X 2 A «ZX ° °J° X« M
EAB«v3IM B °¢Y (° KBI A X °3-°3X TX KZJ TJI«° °XA°
E X °3-ZX 7 - ««XBBXZO °J3 KX fuobjl). TX KzZJ TX 36

Il est nécessaire de prévenir, repérer, orienter et prendre en charge les besoins et les difficultés

liées a cet accompagnement. Une reconnaissance et un accompagnement hospitalier

ey N Z 2AX °-A3 KZJ TJI«° KZJB XE IKKE TRXAMEIK % °TXE 2¥XZ°,
les aidants familiaux aux malades souffrants de ScS. Il faut dépister les aidants fragiles

vulnérables ou en difficultés, les orienter. Il faut aussi proposer des aides et mesures adaptées

aux aidants familiaux quile nécessitent : conseils pratiques, consultations médicales spécifiques,

- A° X« °  EN|-K-z 2AXW JAEAE T wow° 2AXW K- ~ 37

1 Définition OMS 1998 : www.euro.who.int/__data/assets/pdf _file/0009/145296/E93849.pdf

>J°° - 30 EXopg AublE en 1996, Therapeutic Patient Education® Continuing Education

Programmes for Health Care Providers in the field of Chronic Disease, traduit en francais en 1998

2 Loi HPST: www.has-sante.fr/portail/ upload/docs/application/pdf/etp_ -_definition_finalites -
recommandations_juin_2007.pdf

3 Alliance Maladies Raresb Méthodes ETP 2015 : www.alliance-maladies rares.org/sortie -du-1ler-

guide-complet-de-letp-par-lalliance/

Fiches1a3y N-2°3 X«T3X KZ(A; X° ~ -« NJIT3X 3vzKX2a X«

Fiches4a6y KZ(A; W A«X -°°-30A« oy °_- A3 KX~ J°  -N

Fiches7a10y ¢ KJI M- 3 X3 A« °3-z3Jaax TZ(A;

Fiches11a129 Twv AXK-°° X3 TX ' JN° -« TZJINN-2°Jz«X2a)

Fiches 13 & 14: devenir un malade / aidant familial « expert »

Fiches15a169 JN2 Ag3 3 TX  N-2°g0°X«NX~ X° ~ X Z-32aKXxs3

4 Education thérapeutique du patient. Guide de la Haute Autorité de Santé (janvier 2016) : www.has-

sante.fr/portail/icms/c_1241714/fr/leducation _-therapeutigue-du-patient-etp

5 Qutils ETP

- Information sur la maladie et les traitements (la sclérodermie en 100 questions)

www.rhumatismes.net/index.php?p=8&id_bro=14&rub=les100gs

- Mallette FSMR FAIZRD www.fai2r.org

5.4 Associations de Patients

2X7 23 - ZXT T -« XK OTX T J«oyw X° KX °J° X«° ' T- [
de Patients.

Ces Associations contribuent & une meilleure prise en charge globale de la maladie en favorisant

la coopération entre les patients, les associations de patients et les soignants.

L'ASF (Association des Sclérodermiques de Francehttp://www.association -sclerodermie.fr),

créée en 1989, est une association (Loi 1901), deenue d'Utilité Publique en 2004. Elle est

composée de malades atteints de sclérodermie, de leurs conjoints, de leurs familles, de leurs
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amis, de sympathisants, qui tous s'inquietent et unissent leurs forces pour tenter de vaincre la
sclérodermie.

L'assocation a été créée :

1 Pour aider a mieux vivre la sclérodermie ;

1 Pour rencontrer et faire se rencontrer ceux et celles qui sont concerné(e)s par la

sclérodermie ;

1 Pour mettre en commun expériences et informations concernant la maladie ;

91 Pour contribuer a promouvoir la recherche médicale.
Les Associations de Patients et de nombreux sites internet peuvent apporter des informations
utiles.

5.5 Recours aux associations de patients

Pour des raisons de simplicité, les guides médecins citent généralement les classes
thérapeutiques sans détailler I'ensemble des médicaments indiqués dans la pathologie
concernée.

Cependant, chaque médicament n'est concerné que dans le cadre précis de son autorisation de
mise sur le marché (AMM). Si pour des raisons explicites tel n'est pa le cas, et plus
généralement pour toute prescription d'un produit hors AMM, qui s'effectue sous la seule
responsabilité du prescripteur, celuici doit en informer spécifiquement le patient et lui préciser

gue dans ce cas il pourra ne pas étre remboursé ¥~ zZ3J 7 X«zJdzvw’ ° - A3 K
médicament(s) ainsi prescrit(s). Cependant, la plupart des médicaments utilisés hors AMM, sont
aJKz3y ©°-A° °3 ° X« N|JIZ2zXW ~A3 3XN-223J«TJO° - «’

dans nombre de maladies rares

5.5.1 Traitement du phénoméne de Raynaud

3 Introduction

La sévérité du phénoméne de Raynaud au cours de la ScS justifie son traitement. Aucun
traitement ne permet de le faire disparaitre. Le traitement a pour but de réduire le nombre de
N3 ~ X~ W T Zubftéud® vie-et d& prévénil la durvenue de troubles trophiques digitaux.
Certains médicaments sont contre-indiqués ou déconseillés en cas de phénoméne de Raynaud
(Tableau 6).

Deux types de traitements médicaux peuvent étre proposés : non pharmacologigues et
pharmacologiques.
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Tableau 6. Médicaments vasoconstricteurs contre-indiqués ou a utiliser avec
précaution au cours du phénoméne de Raynaud

&ZJ° 3w  *3IWBNX  X° JK

3

» Pseudo-éphédrine
» Phényléphrine
* Phénylpropanolamine

Décongestionnants nasaux par voie locale ou
générale

» Dihydroergotamine

Anti-migraineux dérivés de 'ergot de seigle .
9 9 9 » Ergotamine

Béta-bloquants

Collyres bétabloquants antiglaucomateux

» Bromocriptine

Traitements de I'hyperprolactinémie « Cabergoline
* Lisuride
Antiparkinsonien » Pergolide

Deux types de traitements médicaux peuvent étre proposés : pharmacologiques et non
pharmacologiques

Mesures non pharmacologiques
On recommande chez tous les patients :

9 La protection vis a vis du froid: éviction quand cela est possible, port de gants, utilisation

TX AEF° X2 X« Wo| X3 -2 KXPWABAXY AZ 3« T'XA® XN AN| X

froid, utilisation de chaufferettes, de gants chauffants ;

T 23 ©3 -0 XN° -« &£’ » £ TX’ a N8 -03JAajgo
des postes de travalil ;

1 Arrét du tabac qui multiplie par 3 le risque de troubles trophiques digitaux ;

f Eviter les médicaments vaseconstricteurs (voir Tableau 6).

©a oy

&X' ol w3J° XA 2AX" WIK°X3«JOo EX W °XKKX KZINA°/
°J’ ZJ ° KZ-MaXes TZv°ATX 3 z-A3 XA’

Traitements pharmacologiques

a.

Inhibiteurs calciques
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lIs constituent le traitement de premiere intention (nifédipine, diltiazem, nicardipine,
nimodipine, amlodipine, felodipine). lls réduisent significativement le nombre et la sévérité des
attaques de phénoméne de Raynaud.

Le seul a avoir obtenu une AMM est la nifédipine, qui dans la ScS, a la dose de 30mg/j permet
une diminution de 30% du nombre de crises.

b. Analogue de la prostacycline

27Z.K-°3-7"°0 JTa « ~0°3¢ °J3 fApoulX(0,054my)%par i perddnh © X > K
5 jours a une AMM dans les «phénoménes de Raynaud sévéres avec troubles trophiques en

évolution»

C. Inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5: sildénafil, tadalafil, vardenafil

Plusieurs essais ont été publiés, montrat une amélioration modeste du phénoméne de
Raynaud dans une population de patients incluant des sclérodermiques. lls constituent une
alternative en cas de phénomene de Raynaud sévére si résistance ou intolérance aux inhibiteurs
calciques (Utilisation hors AMM).

d. Autres Vasodilatateurs
Outre la Nifédipine, 2 autres produits ont une AMM pour le phénoméne de Raynaud, le
chlorhydrate de moxisylyte et la prazosine. Leur bénéfice apparait modeste.

e. Antagoniste des récepteurs de l'angiotensine
Lelosartanall T- X TX O0A 2zba °XA° FOo°3X °3.°."¢g X« NI’
(Utilisation hors AMM).

f. Inhibiteurs de I'enzyme de conversion de l'angiotensine

2X NJ°©°o-°3 K X° KZv«IKI°3 K AT A2zbod ° XAEX«® FO:
NJKN 2AX" - A X« NJ° TZ,A ; J 7 -N ¢X 3IC° KB ~J° -«
g. Un antisérotoninergique

La fluoxétine a 20m/j (Utilisation hors AMM) est citée dans les recommandations EULAR 2017
N-22aX A«X JB°X3«J° AEX X« NI~ TZyN| XN -A TzZ «°-§4
essai randomisé de faible effectif montrant une supériorité par rapport a la nifédipine.

5.5.2 Traitement des ulcéres digitaux

3 Traitement local
Leble TA ©°©3J ©°X2aX«® K-NJIK X °© TZ-M°X« 3 KJ N NJo3
JA° J«o KX AKBNwv3Jo - «” ©°33JAKajgo 2AxXx" 2A7 " N|wva 2A

Les principes du traitement sont les suivants :
 Détersion mécanique TZA«X | E° X3! ¢v3J° - " Ny BXN--AdB JIZAA«
nécrotique ou fibrineux aprés anesthésie locale (créme anesthésiante Emla a 5 %
(utilisation dans le cadre de 'AMM) ou Xylocaine gel a 2 % ou nébulisateur 5 %

(utilisationhors AMMB 38 Y $X°° X Tw©° X3~ -« T- Ceidehémix °3 ATX
Ty Awd X I» T- NA2 X«o° X3 °©Js ax” A3z X TX °3X"° -«
41
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« AZZ ~J«°XW -« °XAo JAE 3 3 XN- Asudtilisatidn ° 3 - © - E
dans le cadre de TAMM).
1 Nettoyage des plaies au sérum physiologiqueoua Z XJ A X° JA ~ J /FE- «Y
1 Pansements occlusifs : hydrogels en cas de plaie séche, fibrineuse ou nécrotique pour
favoriser la détersion, pansements aux hydrocolloides, hydrocellulaires, hydrofibres, a
BZIJN TX | EJKAZ -« 2AXW ©° AKHKXase delbdubgeonndadentX i « ¢
(Annexe 3).
1 Pour les ulcérations digitales persistantes, une détersion chirurgicale et des greffes
cutanées de couverture par greffe de peau totale peuvent étre discutées avec les
chirurgiens compétents (pJ ~ © N X« W N| 3 A3z X«’ TX KJ 2
03] ©o0XaX«® TZA«X ~ A3 «ZXN° -« ~ -«° ~E-o0ogajgo 2
1 Un traitement symptomatique est recommandé : antalgiques, antibiotiques parfois par
voie générale, adaptés aux prélevements bactériologiques en cas dplaie surinfectée

3 Traitement médicamenteux de l'ulcération digitale active d’origine ischémique

Les inhibiteurs calciques

Efficacité modeste, démontrée dans le traitement du phénoméne de Raynaud de la ScS, mais il
«ZE J °J° TX T- «« wpmettantlde jugerld leu événtualle elfieadité dans
le traitement des ulcérations digitales. lls sont en régle souvent déja prescrits aux patients et
seront maintenus a la dose maximale tolérée.

Les analogues de la prostacycline

Dans la majorité des @s, le traitement médicamenteux repose sur les analogues de la
prostacycline par voie intraveineuse (lloprost) méme si le niveau de preuve scientifique de
L’)ZXZZ NJN °¢% NA3J©° AEX TA 2¢T NJa2X«©° X"° ZJ MKXY
X« KBZINX TZIKOX3«JOo EX °]w3JeXAo 2AX X° X« 3] 7 -
le phénoméne de Raynaud sévére directement responsable des ulcérationautilisation dans le

cadre de TAMM).

Le schéma thérapeutique le plus souvent proposé est : llopost en seringue autopulsée a la dose

de 0,5 a 2 ng/kg/min, adapté au débit maximum de tolérance, sur 6 a 8 heures pendant 5 jours.

Cette cure de 5 jours peut éventuellement étre renouvelée en fonction de la réponse clinique

-A ° 3 - K- «zyv X X@aidNacémpldtz X ZZ X° 3 ¢ X

Antagoniste des récepteurs de I'endothéline: bosentan

$X00X a-KyNAKBX J 2a-«°3y A« Myv«vZ NX TJIl« HKI °3 ¢/
BX" °J° X«° ' KX °KA" 7y AEw3 X wtilidation dafsde cIdie A Nv 3 J ¢
de IAMMawW 2 J B «ZJ °J° w°y Twa-«°3¢y TZXZZX° ]
"N]va 2AX" N-« ° °9AyX" Y . K «ZE J °J° TZ «T NJ°
des ulcéres digitaux.

Inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5 : sildénafil
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&ZXZZ NJIN °¢ 2a_-.TX °oX ~ A3 KX °|v«-2w«X TX >IJE«JAT
au sildénafil (20 mg, 3 fois par jour durant 3 mois) pour réduire le temps de cicatrisation des
AKNw3 X" T z °AF«®J° ] «BI°° Xz« Z NJ° [FE ©°¢ ~©°Jo
cicatrisés & 3 mois était significativement moindre dans le groupe sildénafil. Le sildénafil peut

Fo3s X X 7~ JEw ° - «N° AXKKEX2 X«o© X« TXAE w2X «© X«o©
TZ «°- Kv3 J«bkiisatien HrE AMM).° 3 - ~ °© 3

(« BZIM X«NX TZv A BA° -« ZJIAE- *IMBXW A«X v° - K-
J

z3 -~ A 7 XJAEW T E«T3®-2aXxX TA 2J3°XJA | E°-°]| ¥«
chirurgical.

3 Traitement chirurgical

Amputation
Il est n®cessaire dé®viter au maximum | e recour s
®voluer spontan®ment | a z élimiatioheUnea anputatos kmiteu s qu 6

est parfois indispensable en cas degangr ne humi de ou dbéost®i te r ®s
médical, pour préserver le maximum de tissu sain, ou encore en cas de vastes pertes de

substances sans espoir de réépithélialisation, ou de douleurs distales irréductibles, résistantes

aux antalgiques et aux traitements symptomatiques de la douleur.

Sympathectomie
La sympathectomie périartérielle des artéres digitales, intermétacarpiennes, radiales et

cubital es, ®ventuell ement coupl ®e " des reconstr
doef f i®&naocn ttr@® ed, peut donner des complicatdtons s®
sbaccompagne doéun t auxtllehed es®c igdiioweex cieppomommaret | en
comme intervention de sauvetage apr s ®chec des

rebelle et étendue.

C«X 3¢ TAN° -« N| 3A3z NIBX TA £ KAaX TZA«X NJIKN
Cette intervention p e u t °tre propos®e en cas dobéul c®rations
regard déune volumineuse calcinose.

Une détersion-greffe de peau totale
Elle peut étre p3 - ° -~ v X X« NJ°~ TZAKNwv3J° -« T z ©°JKX’
traitements locaux conservateurs appropriés.

3 Autres alternatives thérapeutiques
- 2ZA° B “J° -« TX" °XN|« 2AX" TX °]w3J° X NX
vasculairestr 2 JKX - A TX NXKBAKLX " ~-AN| X~ 2¢  X«N| E2]
©XN|] « 2AX" «X ~-«° T-«N °J° 3XN-2a2]J«TwyX’ > K
- Les injections locales de toxine botulinique ne semblent pas apporter de bénéfice
particulier sur X ° | v «-2w«X TX >JE«JAT X° «ZJ°°-30°Xc
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N NJ°3 7~ J° -« « " As KBI °3 v AEX«® -« TX’ 3 ¥ N
recommandées par le groupe de travail.

3 Traitement préventif des récidives d’ulcérations

Inhibiteurs calciques

Bien que leur efficacité dans la prévention des récidives ne soit pas démontrée, ils seront
maintenus en traitement du phénoméne de Raynaud gtilisation dans le cadre de ’AMM pour
le phénoméne de Raynaud).

Analogues de la prostacycline

27 B2°3X« NA3 X" ~“w2AX«° XKKBX J wow ©°X oy TJ« 2
TZJ3zA2X«® ~AZZ ~J«° TJl«  KIJ KB ©°°9g3Jo A3 X °. A3 3
séquentiel pour prévenir la récidive des ulceres digitaux.

Antagoniste des récepteurs de I'endothéline

27ZXZZ NJIN °¢ °3¢g/EX«® AEX TA M-~ X«°J« ~ A3 KZJe°°Js3
deux études contrdlées. Cette efficacité préventive est plus marquée dans les formes séveres

» 3 2 AX TZAKNv3 J¢ (utilisation dans te cddré deX’AMM elingpéenfiel e

médicament est administré a la dose de 62,5 mg deux fois par jour pendant 4 semaines, puis a

aloe az TXAE zZ- ~ °J3 w©-A3Y 2] TA3yX TZA° K ~Jo -
période froide ou traitement continu) reste a définir.

5.5.3 Traitement de la sclérose cutanée

2ZA° K “J° -« TX ZJ MKBX T-" X TX °3XT« ~-«X 34
ZJ ©° °J° KZ-MaX° TX N-« X« A" Y 2zA° Hndicalich - « TX
nécessite une bonne évaluation du rapport bénéfices/risques avec notamment le risque de

précipiter une crise rénale sclérodermique méme si habituellement ce risque est rapporté pour

des posologies > 15 mg/jour (utilisation hors AMM).

3 Meéthotrexate

Deux études de faible effectif ont mis en évidence un bénéfice modéré du méthotrexate (MTX)

A3 KBZJOo°O9X «°X NA°J«w XY C«X J«JIJKBE X TA TX3« X3
bayésienne a suggéré gue la probabilité que le MTX améliore le mRS®Raodifié était de 94%. Les

8 XN-22aJ«TJ° - «’ (C?A > ~ - «° X« ZJIAEXAZ TX KZA° K
récentes de ScS. Le groupe de travail inclut le MTX dans les options thérapeutiques possibles

des formes diffuses de ScS. La dose recommandéeendoit pas dépasser 0,3 mg/kg par semaine

par voie orale ou par voie SousNA° J«v XY . KB «ZE J °J° TX TA3e¢X TX
TZJ2wlK -3J° -« NKB « 2AXW KBX z3-A°X TX °3JE& K 3X
ans (Utilisation hors AMM).
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3 Cyclophosphamide
K «ZE J °J° TZv°ATX T ~°-« MBX vAEIBAJ«® KBZXZZ N
Z-«T JA N-A3" TX KBJ 2N?Y (« 3XAEI«N|XW -« T ~°-")

°KBINXM- TJI«  BJI ;-l, sk gydophosphatyidewofal Aoh dotai® ubediminution

TX T WK °- «°° TA “N-3X TX >-T«J«Ww NX 2A yoJ ©

T ~°J3J3 73 ©° a4 J« J°*w  KZJIJsTFo TA NENK-°|-"°
européenne du traitement T X~ Z-33ax’ T ZZA" X’ 3y NX«©° X T X

cyclophosphamide était associée a une diminution de 3,3 points du score de Rodnan a 12 mois,
ce qui ne différait pas de maniére significative de la diminution observée chez les patients non
traités par immunosuppresseurs (itilisation hors AMM).

3 Mycophénolate mofétil

K «ZE J °J° TZv°ATX T 3XN°X TX KZA° K ~J° -« TA
T "°-" X TZwv°ATX’ -M° X3 EJ° - ««XBKXT Xoe vzJKX2 X«
pumonairX ¥ &J«  KZyWABXA®2B ~J° -« TX 55* goJ o J~~
points de score de Rodnan modifié vs 5,3 pour le cyclophosphamide a 24 mois. Les résultats
«Z¥°J X«° 7 z« Z NJ° Z° 2AX TJ«  -BeaicomparahtalX T ZZ
groupe placebode SLS. ~ Azzw3 X 2 AX KZA° K ~J° -« TX 55* X’
score de Rodnan modifié, par rapport au groupe placebo, a 24 mois. Ce résultat est cohérent
avec plusieurs études observationnelles et revues de ldittérature qui suggérent un effet du
55* TJ«  KZJ°°X «°X NA°J«y X TX  zZ-3ax’" T ZZA X’
travail considére que le MMF est un traitement de fond envisageable dans les formes cutanées
diffuses de ScS avec ou sans aeinte pulmonaire. La dose recommandée de MMF estde 2 a 3
zbuo- A3 X« ©°3]J] ©°Xa X utilisagtibodHos AMMY.X ° - A3 KJ ;. & 13

&J« KX Z-3a3X" NA°J«y X T wAEW3I X TZXaMKvXW KX NI
cellules souches hématopoiétiques (voirchapitre 5.5.10 thérapies cellulaires) sont a considérer
TzZXaMKey X 3I» T ~ NA° X3 X« >%$; 8Y

2 °XJA T- ° zZJ 3¥X KZ-MasX° TX - « K-NJIJAE &£ "1
TZA° K ~ X3 -ghofidiedng @es erénfedyoh dotions hydratantes ou émollientes. Les
MJ «’ TX °J3JZZ «X TX’ aJ «’ -A BZA° K “J° -« T

scientifique rigoureuse. Une kinésithérapie personnalisée avec massages visant a assouplir les
tissus cutanés ou souscutanés peut étre proposée méme si aucune étude rigoureuse sur le
"AoX° «ZJ w°w » NX w©-A3 3¢JK “yX 3IIAE "~ TA z3-A°X

En cas de prurit, un antihistaminique H1 peut étre proposé en veillant a éviter toute interaction
JAXN TzZJA°3 X" agT NJa X«° T, ndtdinment IX dofpéridone dtHel - « z X 3
métoclopramide.

T X" J) 7 3J«T-2 T y” T ANNX"~ Z’ - w9 al «03y 2AX KZ
NXBKBABX - AN| X~ | waJo-°-"go 2AX" °xX3axoo] Xcgo
BZJ°° X «eéeliMquaeAHstblagige.

5.5.4 Traitement des atteintes de I'appareil locomoteur
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3 Atteintes articulaires et périarticulaires
2X° JooX «°X' TX KZJ°°J3X K K- N- 2ata)ids arthritesc ©  Z 3 ¢ 2
et ténosynovites sont notamment présentes dans les premiéres années de la maladie. Les
Sy «- E«-/E °X’ Z M3 XA" X’ R D X« N-a°0X T
N-«" Tw3yX’ N-2aXxX A« ~ z«X TZvFAE BA° -« °ygo-37J0
intéressée spécifiquementalZ J © © X  « °-3quetetfiqueN A K -
1 Les arthralgies et arthrites peuvent étre traitées par antalgiques et par antk
inflammatoires non stéroidiens (AINS), sur une courte durée, avec une surveillance de
la fonction rénale et apres évaluation du risque de saignenent digestif.
1 Les corticoides sont couramment proposés par voie orale a une dose initiale

TZv2 A EIBEX«® °3XT« ~-«X «X Tv°J " J«° °J° &A
au long cours, inférieure & 10 mg/jour.
f Les infiltrations de corticoides peuventF° 3 X °3 - ° -~ ¢ X~ X« NJ~ TZzJoo
Oy «- E«-/E IJBEXW J «’ 2 AZX« NJ° TX ~E«T3®-2ax T/
1 Les ténosynovites peuvent bénéficier des mémes traitements que les atteintes
J2o NAKBJ 33X~ 2] ~ B «ZE J °JTZD2®XAKRX XY° v N :
f &X° °3-z3Jaax’” TX 3¢gyTANI®° -« °XAEX«® 3¢gTA 3
TZXZZ NJIJN °%v ~ z« Z NJ° /[EX » K-«z ©°X3axy

Aucun csDMARD (conventional syntheticdiseasemodifying antirheumatic drug® «Z2J v ° v v /EJ
spécifiguement dans une &ude contrblée randomisée pour les atteintes articulaires de la ScS.
$X° X«TIJ«® TX  3XN-2a3J«TJO° -« TZXE®°X3° - «° yoy
1 Le méthotrexate ¥ B J 2-«°3¢ TJ« A« X 77 3 )J«T- 2
NA° J«y X X° TX KJ 2A9% I¥° TNAKI X3 XJ«ZvHBIJI®°XI’
B X ° T - AEX«® °3.-.°." gy X« NI~ TZJo°oX «°X °-HKE
analogie avec la polyarthrite rhumatoide, notamment dans les formes cutanées diffuses
précoces. |l est également utili® dans les formes érosives. La voie sousutanée peut
Fe3 X A° K ~ ¢ X «-°Jaa Xdqgntestiale (utilidation iors AMRINX  «° X z J~
T 2X NENK-°|-"°]1J2a TX =°Js3 E- X -3IKBX «Z1 °J’
articulaire.

Certains bDMARD AM - K-z N &5 >8&8 -«° ZJ ° KZ-MaX° TZy?o
TZX "3 ~ ©°| w3 J° X(htHisattohérs AMM) « T - 2~ ¢~
1 Le rituximab, Ac anti-CD20, a une AMM dans la polyarthrite rhumatoide et peut étre
discuté en cas de polyarthrite réfractaire, particulierement en cas de chevauchement
avec une polyarthrite rhumatoide.
1 Le tocilizumab, Ac antiIL6 récepteur, a une AMM dans la polyarthrite rhumatoide et
peut étre discuté en cas de polyarthrite réfractaire, particulierement en cas de
chevauchement avec une polyarthrite rhumatoide.
§ 223 MJ° JNX-fgPa étg 8vAl@ dads une étude de phase 2. Le résultat est négatif
sur son critere principal (score de Rodnan). Ce traitement ne peut étre recommandé
dans cette indication sauf en cas de chelauchement avec une polyarthrite rhumatoide.
f LesanttA6* d «Z-«° °J° TZXZZ NJIJN °¢ NKJ 3 X2aX«° Tw
«o X370 0o XKKX °AK2-«J 33X X ° 3XT-A°¢gX X« NJ
NX N-«°XE°XW KZAB* dy X PO T-vN-TeX X Ky X °J3 KX z
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2X z3-A°X TX °3JAF) K «X 3XN-22aJ«TX KzZA° K ~Jo
insuffisante de la combinaison méthotrexate associé a une corticorticothérapie ne dépassant
pasl10al15mglourdeprX T« = - « X X« °|J X TZJoo°oJ2AXY

3 Atteintes musculaires

Les atteintes musculaires inflammatoires authentifiées en imagerie et idéalement
histologiquement justifient parfois le recours a une corticothérapie a doses élevées. Une telle

TYN = -« «X & XNJJ' °BZJIOX R AZOXX ~ Eac°°o.ajo 2 AX XO° X
présents sur la biopsie musculaire. Le risque de CRS, surtout chez les patients ayant une ScS

cutanée diffuse récente, méne dans ce cas a prescrire des corticoides a posologie ne dépasdan

pas 0,5 mg/kg/jour en combinaison au méthotrexate et éventuellement avec des Ig IV a la dose

de 2 g/kg en cure mensuelle si la fonction rénale le permet, dans les formes sévéres ou
réfractaires. Un programme de rééducation fonctionnelle adapté et personralisé peut étre

proposé. Les formes de myopathie modérée, paucisymptomatique (qui sont les plus

fréquentes) ne nécessitent pas de traitement spécifique

Les programmes supervisés de rééducation permettent de réduire le handicap a court terme.
Cependant, ZXZZ NJIJN °¢ » °KA" K-«z ©°X32aX TX KJ 3yvyTAI
KZJA°C -°3.z3Jaaxy

C«X Z M3 -2EJKz X °XA° 7~ 7J  ~ -soNeletigue dedaEScSefdevraz X~ ° J ©
étre identifiée sémiologiquement et cliniquement. Des programmes de prise en charge

spécifiqgue peuvent alors étre proposés.

3 Calcinoses

2) Z3w2AX«NX TX NX°9°9X N-2°K NJ° -« X ©° gKXAErX 3I-
XKEKBX X"° 7~ - A3NX TX T-AKXA3 X° TX | J«T fikdchéy ANA «
dans cette complication.

La colchicine est souvent proposée en cas de poussée inflammatoire (utilisation hors AMM).

Les antivitamine K et les bisphosphonates ne doivent pas étre utilisés dans cette indication.

Dans certaines situations, une exd&ése chirurgicale des dépbts calciques peut étre proposée

JZ « TX ZJ A3 X3 KJ N NJ©°s “Jo° -« X?° v E ©° X3 B
vasculaire périphérique le permette.

2X °] -7 AKZJ°X TX ~-T A2 °J3 e dXcalcinbse.dZbie ° J~ T Z
topique est proposée par certaines équipes sur les formes inflammatoires. Enfin les injections
inra-k v~ - « « XBKX - «° X«N-3X X« N-A3" TZv EIKAJ°o -

3 Atteintes osseuses

B «ZE J °J° TZvOoRTX« NN[«NXZX IR WD- °@®y-°-3." X TJ

f Lesmesures hygiéneT v ° v° 2 AX ™ °3 ¢ EX«® AEX  TX KZ- °¢-°
Jee°e-39°2 NIKN 2AX J «’ 2 AX KJ N-COHD8MNdvent « TZA«
étre systématiquement recherchés et corrigés

1 Les médicaments spécifiques (antirésorbeurs ou anaboliques) sont & discuter avec le
3| A2 Jo-K-zAX N-33X"°-«TJ«® X« NJ° TZ-"©°gy-°-3.
KX zZ-3ax’ «23JEX «XA” X" TX M ~°|-"°up-«JO° X’
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risque élevé de mauvaise absorption. Le dénosumab en sousutané tous les 6 mois est
» T ~NA° X3 X« NJ° TZ-"©°¢-°-3-"X JAEvYIyX » 38 72
HAS :

T https://www.has -sante.fr/portail/jcms/c 1194578/fr/osteoporose ).

5.5.5 Traitement de la pneumopathie interstitielle diffuse

Avant T Z J M-letraitérient de la PID, il faut en avoir appréciélasévérité parly Z v A£J ela) © - «
dyspnée, du test de marche de 6 minutes, la saturation percutanée en oxygéne au repos et au

cours du test de marche, des volumesCVF et CPT, de la DLCO, et surtout des données du
"NJ«w«X3 ©°| -3JN 2AX | JA° ¥siohsen % d§ patenchyme @ihanaire X « T A X
atteint et leurs caractéristiques : verre dépoli et étendue de la fibrose :rayon de miel /
bronchectasies de traction / réticulations).

Le traitement de la PID de la sclérodermie doit étre discuté dans les situations suivantes

1- Patients ayant une fibrose sévére d’emblée :

i extension pulmonaire supérieure a 20% sur le scanner haute résolution au bilan initial
(classification de Goh) ;

1 dégradation de la fonction respiratoire ou survenue de symptémes respiratoires dans
les 6 & 12 moisprécédant le bilan initial ou dans les 6 & 12premiers mois de suivi,

2- Patients avec PID au bilan initial ou non, quel que soit I'extension scanographique
mais a haut risque de progression :

age >60 ans;

sexe masculin;

ethnie afro-américaine ou afro-carabéenne;

forme cutanée diffuse récente;

anticorps anti-SCL 70;

syndrome inflammatoire biologique associé.

=A =4 =4 -4 4 A

3- En cas de fibrose pulmonaire progressive.
Le caractere progressif de la PID(ou fibrose pulmonaire progressive) associée a la ScS peut
3 X° -7 X3 A3 T ZZwv3®IX«°  N¥ °ow3d3X W T-«° NXAE A° §
6 a 24 mois précédents:
T A« TvNK « 3XKJ° Z TX KJ $E* pafSamidd70%E63%Y J A£EJ K X/
f undéclinrelatifdela$ E* X«°3 X 6 X° &aAn X° TvNK « 3 XKJ°
1 Un déclin relatif de la CVF de 5 a 10% de la valeur prédite AVEC majoration de la
dyspnée OU extension de la fibrose sur le scanner thoraciquehaute résolution ;
1 une majoration de la dyspnée AVEC exension de la fibrose sur le scanner thoracique
haute résolution.

&ZJAO3IXW NI -°wd X"~ ©Js A« N-« X« A’ «9 X3 «JO - «Jl
compte du fait que leur validité spécifique au cours de la sclérocermie systémique reste a
démontrer :
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Chez un patient souffrant d'une PID d'étiologie connue ou inconnue autre que la fibrose
pulmonaire idiopathique et présentant des signes radiologiques de fibrose pulmonaire, la
fibrose pulmonaire progressive est définie par I'apparition d'au noins deux des trois critéres
suivants au cours de I'année écoulée, sans autre explication* :

1 Aggravation des symptomes respiratoires
2 Données EFR en faveur de la progression de la maladie (I'un ou l'autre des éléments suivants)

a. Diminution absolueTX KJ $E* £ 6 n TX BKBJ AEIBXA3 °3¢gT O
(par exemple CVF passant de 60% a 55% de la valeur prédite ou par exemple volumes

passant de 1000ml a 950ml);

MY & 2 «A° -« JM -KBAX TX KJ &2%$8 3IN-dads zv X °
I'année de suivi (par exemple DLCO passant de 60% a 50% de la valeur prédite).

3 Preuve radiologique de la progression de la maladie (un ou plusieurs des éléments suivants):

a. Extension ou sévérité accrue des bronchectasies et bronchiolectasies de
traction;
b. °°J3 ©° .« TZ-°JN ©°¢%’ X « /EX3 3 X Ty ®
bronchectasies/bronchiolectasies de traction;
Apparition de fines réticulations;
AzaX«®J° -« TX KAvo X«dtiduktonsA TX KZv°J ~ X
°°J3 o _« -A XE°X« me; TZ-°JN °¢° X« 3JE
Accentuation de la perte de volume lobaire.

=~ o a0

*Bien entendu il est essentiel d'exclure d'autres causes de I'aggravation des caractéristiques patients
chez qui l'on suspecte une progression, cela est particulierement important chez les patients
présentant une aggravation des symptémes respiratoires et/ou une diminution de la DLCO, étant
donné la spécificité moindre de cgsraméres pour la fibrose pulmonaire progressive par rapport a

la CVF et au scanner thoracique haute résolution.

. «0% gy z3 X3 K &2%$8 TJ«’ KX NJI3JINOw3s3 X °3.-2z3X"7 Z TX
a une progression associée de la PID sur le scanner thoracique haute résolution ou un déclin

associé de la CVF. Une baisse isolée de la DLCO peut en effet &régalement expliquée par

hypertension pulmonaire et/ou une progression de la microangiopathie pulmonaire spécifique

TX KBJ ?2N? -A A« °|wv«-2w«eX °|3-2aM-XaM-K 2AXY 2X -
bon critére de progression de la PID au cours dea ScS.

2) TA3 v X TZv A KA -« TX KJ ?2N? J «’ 2 AX KBI v /E
compte. Dans toutes les situations ou un fraitement est indiqué, la stratégie thérapeutique et
le type de molécule doivent étre systématiquement discutés en RCP en tenant compte des
JAO3 X" N-2°K NJ° -« TX KJ 2JBIT X JZ « TZX« TwZ

=AXHK’ 2 AX 7 - X«?® KX’ N3 ©° w3 X’ A K " v W JMAEI«CO 1
associée a la ScS, il est important de recherchecertaines atteintes qui peuvent altérer la
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fonction respiratoire des patients et qui ne reléveraient pas du traitement spécifique de la
fibrose (embolie pulmonaire, &° | 2 XW #; $8W J«v?a X ~ ¢ /Ew3 XZ8 X° TX
conditionnant le pronostic de laPID associéeala ScS:
1 Une obésité morbide qui serait source de surestimation de la perte des volumes
pulmonaires.
1 223" -N J° -« » A« ~“E«T3-2aX TZJ°«vX -M ©°3AN
polysomnographigue du sommeil peut étre réalisé, notamment en casde PID étendue.
f C« ~E«TB3-2X X2°|E " w2aX X° Z M3-"X 3IXE ~9°9X«NX
peut sous-estimer le syndrome restrictif lié & la PID. Ces patients ont en général une
DLCO plus abaisséeet des besoins en oxygene plus importants.
1 Une hypertension pulmonaire (HTP) associée a la PID (HTP du groupe 3) : elle peut étre
“AT°XNowyX °J3% KBZy¢N|-NJI3T -2z3J°] XW «-0°0JaaxXg?©
XE ~°X TX’ . Z « X’ «T 3 XN°~ TZ| E° % Urbitdsc -« °
" X°oAa °J3JT-EJKW °X2a°" TZINNvKv3J° -« °AK2- «
pulmonaire peut étre sévere. Seul le cathétérisme cardiaque droit permettraT ZJ ZZ 3 2 X3
NX°o©°X | E°X3°X« -« ° AKR-sé&dité3hg&modgrtamiqlieZ Son v AEJ K A
indication est a discuter au cas par cas en réunion de concertation pluridisciplinaire.

3 Traitements symptomatiques

91 Arrét total et définitif du tabac en évitant le tabagisme passif;

1 Rechercher une exposition professionnelle (silice cristalline, solants), éviction et
déclaration en maladie professionnelle (tableau 25 bis pour la silice cristalline). Il existe
A« B X« X«°3X KBJ Twz3JTJ° -« TX KBJ Z-«N° -«
indépendemment du sexe.

1 Vaccinations: il est recommandé de faire réaliserla vaccination antigrippale annuelle et
de réaliser la vaccination anti-pneumococcique (vaccin 13-valent suivi au moins 2 mois
plus tard du vaccin 23-valent) chez tous les patients ayant une PID confirmée. La
vaccination anti-Haemophilus influenzae ne fait pas K Z - Me Xetommandation
spécifigue mais elle est laisséeau libre choix du prescripteur. Elle est recommandée en
revanche” 7 aufie hyposplénie ou une splénectomie. La vaccination contre la COVID
19 est recommanT v X J AXN KX~ 3J°° XK~ AEINN «JAE TvZ «

KZv° Twva XY $| XE KX’ °J° X«©°F «-« 3¢°-«TXA3~
contre indiqués a la vaccination antiSarsCoV-2, des anticorps monoclonaux
spécifiques peuvent étre proposy X~ - A~ 3y~ X3 EX TX KXA3 XZZ N
variants qui peuvent survenir.

f Optimisation du traitement du reflux gastro-~ "~ - ° | Jz X« § KX >+8wW 2 A
cours de la ScS, est un facteur potentiel TZ J z z 3 Jd&Ja° PID. €n cas de
"Eaco.ajgo._ K.z X TX >+8 -A TX “°J X T -°|Jz

systématique en association avec les mesures hygiéno-diététiques ;

1 2Z-EEzv«-°|%w3J° X TX TwvJlJaMAKJI® -« °XA° o3 X
Tv JOA3J° -« TZNEEANWHR MWKZAREARAXNX Tv J° A3 Jo -
<85-1u n J° -N X » A«X TE °«¥yX TZXZZ-3° a e .
" ZJaylh -3 J«oO T - A7 -EEzw« XY &J«’ KX’ JA° 3 X’
Tv JOA3J° -« TZ-KENwWX°POoBRXXEXI NANX ««T NJ°
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TZ « AZZ ~ J«NX NJ3 T J2 AXiocturfiés - noh X apnéiglies
(https:/lwww.has -sante.fr/upload/docs/application/pdf/2021 -
07/respifil_pnds_fpi_2021.pdf).

Rééducation et réadaptation respiratoire : un programme de rééducation respiratoire

JOo A3 ]

doit étre discuté au caspar cas,chez tous les patients présentant une dyspnéealy Z X 2 Z - 3 ©°

Traitement de latoux : il « Zapas de recommandation précise concernant le traitement
de latoux associéeala PID. Lapremiére approcheestde” ZJ ~ 2 AZ X B BpAstice

1 27Z-EEzv«-°|v3J3° X TX K-«zAX TA3uX JA 3X°- " >
3 X" 3Jo . 3 X N|3-« 2AX z3JAEX JAEXN KX’ N 3 0 w3
3°- ©° 2381 A NN n SétatskableiddeuXreptides ; bUPaO2 entrX 56
60mmHg (7,3-TWA ! : J 8 X« °3¢ X«NX TX KZA« JA 2a- «
J|vaJo-N3 ©°X A 88 AOW ~ z«X'  TZ|E°X3°X«"

JA >+8Y . B «ZE J °J° TZv°ATX N-«NX3«J«® KX’
maisils peuvent étre testés au caspar cas;
@°J° «Ao3 o _««XB 9§ BZv°J° «A°3 ©° _««XK TX NJ|J:2
corrigée afin T Z J @ v Hps défenkesanti-infectieuses.
3 Traitements de fond
(« 33 7~ -« TZA« N-« X« A" TZXE°X3° " ZJAE 3IMBEXW K.
patients avec PID progressive (voir ci dessus), les patientsavec PID”~ v Aw?3 X~ TZX2a MBv X
patients avec PID et a haut risque de progression (voir ci dessus). Cedloit étre discuté en RCP.
27Z-MaXN° Z ©°] ¢3J°XA°o 2 AX X~ ©°dégradatiendeldCVRaXiéoxsc® KJ
du temps, voire sonamélioration.
T 2ZA° K ~J° -« TA arNvBi&l k- regose” sur| uhé étlid¥ frahcaise
rétrospective menée chez des patients sclérodermiques ayant une PID en aggravation.
Le schéma d'administration toutes les quatre semaines est celui habituellement utilisé
au cours des PID des connectivites. La poslmgie est de 0,7 g/m2 ou de 0,5 g/m2 chezles
°Jo° X«° ' TX °KA" TX K06 J«  -A JEJ«° A« &*+ N
les 28 jours pendant 12 mois. La dose de cyclophosphamide est plafonnée a 1200
2 7b «oXN° - «VY &X KZC:3 - #stddiXifisirécconcdiitammentxLa® - A3 T

prévention des infections a Pneumocystis jiroveci doit étre systématique et repose sur
la prescription de triméthoprime 80 mg/jour + sulfaméthoxazole 400 mg/jour (ou

triméthoprime 160 mg + sulfaméthoxazole 800 mg 3 foispa® ~ X2 J « X8Y ( « NJ~

aux sulfamides, on propose des aérosols de pentamidine (300 mg/dose) toutes les 3 ou
O " XalJ «X' -A TX KZJo-AEI2A-«X °J3 [E X
traitement est justifiée par le fait qu'aprés un traitement de 6 mois par
cyclophosphamide IV relayé par azathioprine per os pendant 18 mois, certains patients
initialement répondeurs s'aggravaient secondairement @tilisation hors AMM).

5JKz3v KZIM X«NX TZv°ATX N- «°37 K miinenikud
traitement immunosuppresseur (MMF 1 g x 2/j ou azathioprine 1 a 2 mg/kg/j)

-3 JKX

z3 - A°

JA° K “J° -« | -3 559 X« 3*XKJ ° TA NENK-°]| -~

Chez les patients en échec du cyclophosphamide ou denouveau évolutifs sous
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trJ ©°©XaX«® TZX«©%3X° X« °J3 JEJO° | -°3 «XW KX b5
montré de supériorité (utilisation hors AMM).

Le MMF & A~ &lad\dfse de 1500 mg, 2 fois par jour pendant 2 ansa montré une non-
infériorité dans une étude randomisée Ealisée versus cyclophosphamide par voie orale
(utilisation hors AMM) et peut étre une alternative en traitement de premiére ligne
notamment pour les formes de PID de moins bon pronostic, méme si elles ne répondent
pas auxcriteres habituels de progresson (voir ci-dessus).Dans cette étude, les patients
avaient une ScS évoluant depuis moins de 7 ans depuis le premier symptéme hors
Raynaud,avaient une PID au scanner haute résolution et avaient aux EFR une CVF entre
06 X° Uunw 4% av@ieéntude dyEpnée au moins de classell NYHA.

Le RTXafait K Z - 2 XSsaisrandomisésde faible effectif avec des résultats positifs

srbd S$E*Y C«X w°ATX XA3-°¢yX««X 3y°23.-7°XN° [EX
PID sous RTX. Dans cecontexte, chez les patients en échec des traitements par
cyclophosphamide etlou 55* W KZA° K ~J° -« TA 3 ©°AE 22JM
discussion en RCP(utilisation hors AMM). Une mise a jour vaccinale préalable est
indispensable avec une vaccination contre la Covid19 complete et rappel a jour. En

effet sous anti-$ & I A B «ZE JA3J °KBA" - A °XA TX 3w¢°-«’

Le tocilizumab a été évalué dans les formes cutanéesliffuses récentes de moins de 60

mois du premier symptome hors Raynaud avec profiinflammatoire biologique et signes
TZIN° £ °y NK « 2AXY 22X w°oATX  TX °|J X T X
sur le critere principal (score de Rodnan). Surun des critéres secondaires (atteinte
interstitielle pulmonaire) on observe une certaine préservation des volumes
pulmonaires (CVF) et une stabilisation des lésions pulmonaires au scanner en
comparaison au placebo dans des analyses post - N T X KZaseée 3.Jl«ZH XJ ° |
actuellement pas T Z v ° réalis&e chez des maladesavec PID établie. Le tocilizumab a
néanmoins obtenu une AMM aux Etats-Unis dans le traitement de la PID de la
sclérodermie systémique.2 Z A°  Ku fodlligumab<ans cette indication ne peut étre

X« £ ~Jzw X 2AzJe s witilis#Borihorfs AMM).- « X« >$;

Les corticoides a faibles doses sont recommandés par certains experts en association

avecle cyclophosphamide ou le MMF. Compte tenu desrisquesde survenue T Z Acisgé

rénale chez les patients sclérodermiques, nous recommandons K Z A° Kles J° - «
corticoides a des doses 21 10mg/jour de prednisone orale (utilisation hors AMM).

2X « «°¥¥TJ« M X~ ° A «] M °9XA3 TX  ©°9E3-" «X
la fibrose. UnessaiT X ° | J X 1T J 2a-«°3¢ 2AZp» KJ T- X TX
capablede freiner de 50% la dégradation de la CVF chezles patients ayant une PID avec
signes de fibrose touchant au moins 10% du parenchyme pulmonaire (rayon de miel /
bronchectasiesde traction / 3 ¥ © NAKJ° -« & J/AEXN A«X BE* £O0An
bénéfice thérapeutique était statistiquement significatif mais modeste en valeur absolue
(delta CVF = 41,0ml/an). Le nintédanib peut étre associé aux immunosuppresseurs,
notamment le MMF. Ses effets secondairesfréquents (diarrhées, perturbations du bilan
hépatique) mais avec un traitement symptomatique possible pour la diarrhée. Le
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nintédanib peut étre utilisé seul ou en association a un immunosuppresseur et/ou des
corticoides oraux dans le tratement de la PID associée a la ScS (utilisation dans le cadre
TX KBZ 558Y

T 22 «°X« ' Z NJ° -« ©°|g3J°XA°o 2AX JAXN JA°-z3X

peut étre discutée et peut étre envisagée chez certains patients bien sélectionnés
ayant une forme rapidement progressive de ScS Annexe 4) mais doit étre réalisée dans
des centres experts accrédités pour ces pratiques Annexe 9) apres discussion en RCP
dédiée.

1 Transplantation pulmonaire: dans les formes de PID avec insuffisance respiratoire
Ty Ewd X 2JKz3wvw KX ©3J ©°XaX«°’ °3 Yy Ny TX22a X«
viscérale sévere, une transplantation pulmonaire peut étre envisagée. Les résultats
T Z A «eXe prlmonaire sont superposables en termes de survie a ceux obtenus pour
les patients ayant recu une transplantation pulmonaire pour une hypertension artérielle
pulmonaire idiopathique et moins bons que ceux des patients ayant une fibrose
pulmonaire idi- © J° | 2 AXY C« z3-A°X Z3J«0OJ °~ TZXE°Xs3o
indications absolues ou relatives de la transplantation pulmonaire (/cardiaque) au cours

de la ScS (Annexe 5).

En pratique, le consensus obtenu par les expets de ce PNDS peut étre résumé de la maniére
suivante :
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Figure 4 : algorithme pour la prise en charge d’une PID nouvellement diagnostiquée

PID nouvellement
v diagnostiquéeen TDM ¥
PID étendue selon Goh
ou PID & haut risque de progression

v
Evaluation du caractére progressif de la PID
¥
< EFR au moins tous les 6 mois
i Test de marche et évaluation clinique
Traitements possibles avec validation en RCP :
. MME . NINTEDANIB * @ Progression de la PID
. CYCIV
- TOCILIZUMAB
¥ ¥
Suivi rapproché (au moins tous les 6 mois) avec évaluation de : Suivi rapproché (au moins tous les 6 mois) avec évaluation de :
+ la symptomatologie en lien avec la PID la symptomatologie en lien avec la PID
+ EFR(CVF et DLCO) EFR (CVF et DLCO)
+ Testde marche Test de marche
+ TDM thoracique si indiqué TDM thoracique si indiqué
Et
. Stratégie thérapeutique guidée par
Progressionde la PID @ les manifestations extra-pulmonaires de la maladie
¥ A

Poursuite de la stratégie en place

Et v
.- Suivi hé ins t . are s .

IeLsmg r:'?;‘s))rZ\c.re: (é‘i‘\fam;)'clir:)sn 3:5, Arrét du traitement de 1°" ligne et changement de traitement
Ou ¥

| tomatologi li . . S
4 Smptamatclogle en lien avec Ajout au traitement de 1°¢ ligne de :

la PID

EFR (CVF et DLCO) - MMF = ouRTX**

Test de marche + ouNINTEDANIB « ouTOCILIZUMAB**
TDM thoracique si indiqué Ou -

Transplantation pulmonaire
Discussion auto-greffe de cellules souches périphériques

*Le Nintédanib peut étre utilisé en combinaison avec un traitemanmunosuppresseur/biologique

ff223° " -N J° -« TX TXAE M -°] ,3J° X~ «ZX~©° °3J° 3 XN-23aaJ«T, X

MMF : mycophenolate mofétil ; NINT : nintédanib ; CYC IV : cyclophosphamide intraveineux ; RTX : rituximab ; EFR : exglémattdonnellesrespiratoires; CVF: capacitévitale forcée; DLco:
capacitédediffusiondu monoxydede carbone; PID: pneumopathieinterstitielle diffuse.
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La premiére ligne thérapeutique et chaque ligne thérapeutique doivent étre évaluées a 6 mois

de traitement sur la base des données cliniques (classe fonctionnelle NYHA, score mMRC, test

de marche de 6mn) et EFR pour dépister les patients qui continueraient & se dégrader. d
bénéficeTZ A« ©3 J © Xa X maislaskatégidthéXapemtique pelitétre revue aprés 6

a. 7 ’ B Twvz3JTJ° -« TX KBI ;.& 33X °X .LeA3 HKJ
scanner thoracique haute résolution est a réaliser en fin de © 3 J © X2 X«ét enTéad ©° J2 AX
TZJzz?3 glifgueé ou-EKR puis au minimum tous les 2 anssou8 3 J ©° X2 X«©° TZX«©°3 X
NJ~ TX ToOIM B TJ° -« - A TZzJawyh -3J0° -« NK «
immunosuppresseur doit étre poursuivi au moins 2 ans et sans doute plus (mais les données

publiées manquent). Le cyclophosphamide IV peut étre poursuivi 12 mois et serarelayé ensuite

parle55* - A KZJEJ°| -°3 «XY

5.5.6 Traitement de I’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

2X" 3 XN-2a2J«TJ° -« TX °3 7~ X X« N|]J3zX Jom- °J°
MJ ™ v X’ " As NXKHKX’ TX KZ, A ; T -°J°] 2AX ~ XB- «
européennes de cardiologie et de pneumologie.

A- Ao °Jo X« JOOoX «° TX ?2N? ~ A" °XN° TZ|E°X3°X«’
concertation pluridisci® § «J 3 X JZ « TX °-7"X3 HKZ «T NJ° -« TZ
XEJa X« °X32X007J«0 TX N-«Z 32X3 KX T Jz«-"° N TZ|
mmHg avec PAP occluseA 86 22,z X° >E; A& 1 CF8Y A-A°c °J°o X«
hypertension pulmonaire doit étre présenté au centre de référence ou a un centre de
compétences des hypertensions pulmonaires £nnexe 8). Plusieurs étiologies peuvent conduire

a une hypertension pulmonaire dans la ScS

1 HTAP (groupe 1.4)

1 HTAP avec composante veincocclusive (groupe 1.6)
1 HTP en lien avec une cardiopathie gauche (Groupe 2)
1 HTP en lien avec une pathologie pulmonaire et/ou une hypoxémie (Groupe 3)
1 HTP thrombo-embolique chronique (Groupe 4)
Lorsque le diagnosticT Z | E° X3 ° X« ' -« °AK2-«J 3X TX z3-A°X a

charge thérapeutique repose sur la stratégie suivante:

4- Traitements non spécifiques

Traitement anticoagulant et diurétique
1 &XAE wv°ATX  TX 838Xz ~°3X «Z- «@merftanficoafjantenc® 3 v T X
oxsax’  TX “TA3E X TI«  HKBZ,A ; J 7 -N vX » KIJ 2N
KZJAz2X«°J° -« TA 3 “2AX TZzZ|wva-33Jz X T zX
télangiectasies gastrointestinales. Le groupe de travail ne recommande pas leur
utilisation dans cette indication en dehors de situations particulieres comme la présence
TZA« NJ©°| wo°oX3 » TXaXA3X °-A3 KZ «aXN° -« N-«
JA° | X«© 2AX “E«T3-2X TX  J«° °|NX °TZAxX ITKoS3
«T NJ° -« N-2aXxX KJ Z M3 KKJI° -« JA3 NAKJI 3 X¢
anti-vitamines K plutdt que des anticoagulants oraux directs. Le rapport risque/bénéfice
devra toujours étre défini avant de débuter un traitement anticoagulant.
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1 Le traitement diurétique associé au régime sans sel doit étre adjoint aux traitements
ey N Z 2AX" T Z K XE “°X TX 7 z«X ' TX 7~ A3NJ|JS3

Oxygénothérapie

T (BEX X" ° °3X N3 ©°X KX °KA" ~ - A/EXtePaOg<60 2 AZ K
mmHg), a visée principalement symptomatique.

1 ?2- « «°gy3F9 X« NJ° TX | A«° /3] -A X« NI’
discutable.

Vaccination antigrippale et antipneumococcique
Elles sont toutes deux recommandées.

Education thérapeutique du patient
2) ~ A3 EX«AX TZA«X , A ; N|XE A« °J° X«° JOOX «o T
ey N Z 2AX TX ° «v » BKBZ,A ;

5- Traitements spécifiques

Les traitementscikT X~ = - A~ ~ - «© °3_.°_. 7" ¢" X« NI~ TZefe ; J°3w
3 yZvw3 X«NX - A A« NX«®3 X TX N-2°¢°X«NX’ TX’ | E°
TZ «T NJ° -« TJ«’ KX JA°s3 X zZz-32aXxX’ TZ|E°X3°X«’
TJ«  KJ ?2N?2Y . KB~ -«° [MEIJK Tv  N| XE aXe X°J°>EG« Ak
3UW. Des études ciblées chez les patients avec PAPm entre 21 et 24 mmHg sont nécessaires

JAEI«° TZv°X«T3X KX’ «T NJ° -« Y

C«X Z-3a3X °J30o NAK w3 X TZ,A ;W a o B 2.0gcugive) KX /B
est souvent observée dans la? N? Y & X~ ~ Tw?2 X’ J z A~ °AK2 - «J 3 X’
BZ « °©JA3JO -« TX NX~ 037 ©°0XaX«0 " ZJ«-°2J2238X«° X«

prostacycline) dans ces formes. Le recours a ces traitements doit donc étre fait en milieu
spécialisé e cas de suspicion de maladie veineocclusive.

Médicamenteux
Inhibiteurs calciques

K «ZE J °J° TZ «T NJ° -« TX’ « | M ©°©XA3” NJIKN 2
NJ3 KX~ °J° X«° - «° KX °KBA  “T-XAEX «O EET<X 3TYZIINED- ¢
Comme de nombreux patients sont traités par inhibiteurs calciques pour leur phénoméne de
Raynaud ou les troubles ischémiques digitaux, ceuxN ° XAEX«® FO3 X a] «°X«A”
méme chez les sujets non répondeurs a long terme N- « T ° -« 2 AZ K~ - X«?©
posologie et a condition de choisir un inhibiteur calciqgue non bradycardisant qui pourrait
aggraver la symptomatologie fonctionnelle (donc amlodipine ou nifédipine plutdt que diltiazem
ou vérapamil).

AntagonistesT X~ 3 ¢ NX°° XA3 "~ TX KZX«T-°|vHK «X JFA°e K ~Jo
Le bosentan est un antagoniste mixte des récepteurs ETA et ETB, actif par voie orale, et
Je°s3 - AfFEy TJ«’ KZ, A J"7-N X » A«X N-««XN° [E ©°X
Le bosentan est débuté a la dose de 62,5 mg matin et soir pendant 4 semaes, puis est
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augmenté a la dose de 125 mg matin et soir selon la tolérance hépatique (bilan hépatique

a X« AXK -MB zJ°- 3X J?2+8AW ?2+; AD X° A3 EX KHKJI«NX
Le bénéfice apporté par ailleurs par le bosentan sur la prévention secondire des ulcérations

T z °JKX" °XA° JaX«X3 > N- « X KdPXC« oK ZA° X "NP° -
associée a la ScS si le patient a une maladie ulcéreuse digitale sévere.

27232 M3 7~ X«°J« X ° A« J«°Jz-«  %cKle & X¥pprodvérddns° © X A3’
KZ, A ; J° 7 -N vX » A«cX N-««XN° &£ °X X« NKI "X Z-.
est de 5 mg une fois par jour et peut étre augmentée a 10 mg par jour. Une surveillance

mensuelle du bilan hépatique est recommandée mais on obligatoire. Il est également

3 XN-223J«Tv A« N-«°37 KX » & X° 1 @ ndiuééhXastel 6* 2?2V
Z M3 -~ X °AKB2-«] 38X T -°J°o] 2AX 2] ~ K «ZE J JA
groupe de travail ne recommande passon utilisation en cas de PID étendue associée.

Inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5: sildénafil et tadalafil oral (utilisation dans le

NJT3 X TX KZ 558

2X 7 O BTw«lZ B X° KX ©°JTIKIZ B ~-«©° J°°3 ey’ TJc«
ou associée a la ScS avec dyspnée de classes fonctionnelles Il ou Ill de la NYHA. La posologie

employée est de 20 mg trois fois par jour pour le sildénafil et de 2 x 20 mg en une prise pour le
°©JTJIKIZ BY . KB «ZE J JANAguepour ks traémasty ) « NX M - K-z 2

Stimulateur de la guanylate cyclase soluble (utilisation hors AMM)
Le riociguat utilisable par voie orale a regu une autorisation européenne pour le traitement de

BZ, A ; J° 7 -N vX » A«X N-««XNTZA«® XX2M- A3 &X2XKXko00 2
KZ, A; °-¢ntholiqudM ehronique. 1l est contre-indiqué en cas de fibrose pulmonaire
idiopathique.

Injection intraveineuse continue de prostacycline (époprosténol) (utilisation dans le cadre de

KZ 558
2Z9°-°3% -7 0y oyl TN «O JX° ®3F °Xa X« TX KBZ,A ; I 7 -N
Z- «N° - ««XKBBX ... -A E TX KJ 6H, Y . B ~23JT2 « ~°

TZA« ° X3 ZA” XAs °-30JMKBX N- ««XN° ¥ > A NJ° | wo X3
dZ A3 z X« NXW B °XA° FO3X JTa « “°3gy ~ A3 A«X £ X
TAZ ¢ XW X« JOoOO°X«TJ«® KJ °-" X TZA«X £ X EX «XA X
TX 3 ¢9Zu¥3 X«NX TJ«’ KX’ Z-32aXx’ assek axctionneliEs IV, ; J" 7 - N

Analogues de la prostacycline (utilisation hors AMM)
1 22 K-°83-"9°9 X« Jwsd3-"-K X"° Jee°es. . AfFy TIl« KX O
pour les patients en classe fonctionnelle Il de la NYHA. Il nebénéficie pas d’AMM dans
laScS.(« °3J° 2 AXW K X" ° TweN-« X KHBlgnedahd° K ~ X

KZ,A ; J° 7 -N ¥X » KBJ 2N? TA ZJ ° TX KBZXE ~°Xc
TA 3 “2AX TZXZZX° 3XM-«TY 22Z édi€aménts ommiede ~ - « J°
BTv«ldZ B -A KX’ «| M ©°XA3” TX  3ygNX°©°oXAs~

cas avec un centre de référence ou de compétencesAnnexe 8).
1 Le tréprostinil administré par injection sous-cutanéec- « © « AX X~ ° J°°3 - A/FEy
idiopathique ou familiale en classe fonctionnelle Il de la NYHA. Il nebénéficie pas
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d’AMM dans la ScS. Selon les recommandations du groupe du travail dMaladies
Vasculaires Pulmonaires»> de la Société de Pneumologie de Laz AX *3 J«0J ~ XW
associée a la ScS fait partie des indications pertinentes du tréprostinil. Son utilisation au

cours de la ScS peut étre génée dans les formes cutanées avec atteinte cutanée
abdominale car les injections se font habituellement au niveau abdominal.

K~

z-« TO9X7 TX  3¥ygNX°°oXA3” TX KJ °3-7"°9JNENK «X 3JA°
Le selexipag est un agoniste sélectif sur le récepteur de la prostacycline utilisable par voie orale.

B X7 Jees s Ay TJ« KX ° kahneBtiXtesXrdass® fEnctigrhelld ;. J 77
Il de la NYHA et insuffisamment contrélée par un traitement associant un antagoniste des

3y NX°°o XA TX KBZX«T-°|vHK «X X° A« «|] M ©°XA3 TX
dose progressive sur plusieuf =~ X2 J « X~ wA 2 AZw» KI T-~ X 2aJE aJKX
&z 1 z- ~ °J3% wom-A3W X« Z-«N° -« TX KBJ ©°-HKBv3J«N>
TZXZZX° " ~ XN-«TJ 38X~ X’ o «T ~°X«” JMKX 3ANwv° | JKwv X

Chirurgicaux

Atri oseptostomie
$ZX 9 A«X JKBOX3«JOo [EX °|w3J°XAo 2 AX 2 A ° XA° pos

N| XE BX~ °J° X«° ' ~ A3 K “°oX TX °3J« °KJ«®JO°O -« °
dégrader malgré un traitement médical maximal.( K KX «Z X~ ©°© ©° .- Ao Xz- =~ °J° X
en France.

Transplantation pulmonaire ou cardio-pulmonaire

K ~ZJz ° TX KZAK° 22X 3XN-A3 " X« NJ° TZ,A ; ~ v A
a2y T NJK 2JE 2JKY 2Z «T NX@ systématigemeéntpardes Celftrdsc © J °© - «
de référence ou un centre de compétences Annexe 8).
Il existe des contre-indications a la transplantation pulmonaire spécifiques de la ScSAnnexe 5).

PourplusTZ «Z-32J° .- «° ~ A3 KJ 7°3Jogz X ©°|g3J°XAo 2
(http://www.has -sante.fr). Quel que soit le traitement de 1° ligne choisi (monothérapie ou

traitement combing), les patients doivent-° 3 X 3 v v AJ KAy~ » T - A O 2a- Y
TX BJ NKBJI X Z-«N° - ««XBBXW KBZIM X«NX TZJ2yK -3
TX’ °©J3Jawo 3 X’ | va-TE«J?2 2AX "W KZJ°°J3 ©° -« TX

TZJzz3® JIAI® -«xz«X TZ,A ;W T- AEX«° FO°3X N-«  Twg3
thérapeutique. Un nouveau cathétérisme cardiaque droit doit étre discuté en partenariat avec
BX NX«©93 X TX 3¢Zv3X«NX -A A« NX«°23X TX N-2a°g0 X
thérapeutique. Un traitement combiné initial doit étre discuté avec les centres de référence ou
de compétences. Un cathétérisme cardiaque droit de contrdle est recommandé 46 mois aprés

KX ©°©3J ©°XaX«?®° « ° JKB -A J°3zw X JZXN@vKZ -NI® -«
amener a rapidement discuter une bi ouunetri-° | ¥ 3 J° X -3 JKX - A KZA°o K
-A TZJI«JIK-zAX" °J3 [E X «a XN° JMKXY

2-372AX KX T Jz«-"° N TZ|E°X3°X« -« °AB2-«J 23X

chargetl v3 J° XA° 2 AX 3X°-"X 7 A3 KZJKz-3 °|ax ~ A El«°
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Figure 5. Traitement de I’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

Mesures générales : Eviction des efforts intenses ; vaccination
antigrippale et antipneumococcique ; grossesse contre-
- : — : indiquée, soutien psychologique ; si chirurgie préférer
REAE conttnnte pas ceniis Expiess I'anesthésie épidurale plutét que 'AG quand c'est possible
Patient naif de

traitement

Traitements complémentaires : diurétiques et oxygénothérapie
si besoin ; pas d'anticoagulation systématique.

Test de vasoréactivité au monoxyde
d’azote (NO) : optionnel dans

I’hypertension pulmonaire associé ala

sclérodermie car test habituellement
négatif

\J T,
Risque faible ou intermédiaire Risque élevé

| (Classe fonctionnelle NYHA II-11I | (Classe fonctiolnnelle NYHA IV)

Traitement combiné initial® incluant
une prostacycline parentérale (IV/5C)

Monothérapie initiale Traitement combiné initial oral

'

Réponse clinique inadéquate Discuter la transplantation pulmonaire

Patient déja sous

traitement
Traitement combiné séquentiel

(double ou triple)

Réponse clinique inadéquate

Discuter |'inscription sur liste de
transplantation pulmonaire

* Le traitement combiné initial correspond a la combinaison dun antagoniste de fendothéline et dun inhibiteur de la phosphodiestérase V.

HTA : hypertension artérielle pulmonaire ; NYHA : New York Heart Association ; IV : intraveineux ; SC : sous-cutané
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5.5.7 Traitement des atteintes cardiaques

Toutes les tuniques cardiaques peuvent étre atteintes, endocarde,myocarde et péricarde,
possiblement responsables de troubles du rythme auriculaire et/ou ventriculaire, de troubles

TX KBJ N- « TAN° - «Ww TZ “N|wv?a X 2E-NJ3T 2AXW TZv¢°
cardiaque.

B N-«/E X«° TX 3JoBbXoXKZAEZXEE RXGNX °—-< " ° My2 - «J
cette cardiopathie gauche (HTP postNJ ° KKJ 3 XW TA z3-A° X T 8Y $X°o°X
JAEXN A«X ,A; TZJA°3X agygNIJ« ~aX N|XE A« 2Fax ajJg,
KA W JA MNtbA de laTSES,céftaineHTP peuvent changer de catégorie ou se

combiner.

2 °3 ¢ AEIBKX«NX TX KBzZJ°|w3- NKBvs3-"X «X ~XaMKX °J°
27J°°X «°X NJ3T J2AX X ° A« wHBvaX«°o TX 2aJAE] =~
détection et sa prise en charge adéquate.

6- Péricardite
(« NJ’ TX °%3 NJ3T ©°©X ~Eaco.ajo 2AXWw A« ©°3J] oxa
digestive haute) / colchicine peut étre proposé en premiere intention. Les exceptionnelles
tamponnades peuvent justifier de fortes doses de corticoides en association a un drainage
péricardique.

7- Prise en charge thérapeutique des troubles du rythme et de la conduction
Les troubles du rythme cardiaque doivent étre traités par les antrarythmiques habituels avec
les précautio« ©~ T Z A~ J z Xaryfhmidues d& dadse 2 en cas de cardiopathie ischémique
X°b-A TX TE  Z-«N° -« MAEX«°3 NAKJ 3X zJAN| XW Av3d Z
bétabloquants ne sont pas contre-indiqués mais leur utilisation est limitée du fait du risque
TZ2Jzz3JAEI° -« TA |l v«- 2w« X TX >JE«JAT X©° TZAK
NJ3T -~ wKBXN° Z°VY 22X MFEOJIMK-2AJ«o  X° KzJa -TJ3 -
pulmonaire.
Le traitement anticoagulant est nécessaire en ca de trouble du rythme supra-ventriculaire sauf
si le CHA2DS2VASc = 0 (http://www.cardiologie -francophone.com/PDF/scores/score -
CHA2DS2-VASc%20.pdf). Sile score est a 1, un traitement anticoagulant oral par un AVK (INR
2-3) ou un inhibiteur directde la® | 3 -2 M «X 3IATIM zJ°3J«d -A A « |
33 MAEIZ-EIJMI«Ww J° EIJMIJ«® T- ©° FO°3X X«&E " JzyW X«
| v2-33Jz 2AX X° KX~ °3¢Zy3X«NX" TA °Jo°o X«°Y
Un trouble de conduction significatif nécessiteralamiseen® KJ NX TZA« ~©°© a AKJo XAs3

C« J E 7 "y N JK T w X o «¥ NX~ 7] 3 X JZ « TX Ty 2«
défibrillateur.

8- Atteinte myocardique
Le Tableau 7 résume les principales manifestations cardiaques qui peuvent survenir au cours
de la ScS et leurs principes de prise en charge. Un traitement inhibiteur calcique peut étre
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°3 ...y 2 A °X3axoosg TzJaygl -3 X3 K EuXdZ A~ - «
BZX«EEaX TX N-«&EX3 -« TX KBZJ«z -°X« @ «X .. 3.(%
Fos3 X Jo- Ao g’ «-90Jaaxgo K-3"2A7 K XE ~°X A«X TE

TE Z-«N° -« JAEIJ«NyvX W KX ©°3 dardiaodé s¥stofiqueNigitBtre” 2 AX 1
°3 .- ° .y X « K Z J MindcatidrX (IEC Xu adtagoristeX des récepteurs dea
BZJl«z -°X« @ «X .. 3 > .. 9 X° MFE°JMK-2AJ«°  JAE
récepteurs aux minéralocorticoides, diurétiques adoses minimales pour contréler la congestion,
ivabradine en cas de tachycardie sinusale > 70/min, digoxine éventuellement). Dans les formes
v - BAv X~ 3Z3JIN° -« TZvaXN° -« TA AEX«°3 NAKX zJ,
défibrillateur, du resynchronisateur (en cas de bloc de branche gauche large) ou le
remplacement des IEC/ARA Il par du LCZ696un inhibiteur mixte des récepteurs de

BZJ«wz -°X« @ «X .. X° TX KE 2%°3AKEFO%XH® 6>Ad §7Z
NJ3T J2 AX » eciioh bmdServée «la théZapeutique est symptomatique, basée

X777 X« XKBKEXa X« ~ A3 KX’ T Asgo 2 AX" Y 22X~ ©°3w’ 3
TZ a2apA«-" A°c°3 X " XA3”~ a3 7~ JANA«X 3XN-22aJ«TJ° -«
JAE =~ MmSEXE° X

2X z3-A°X TX ©°93J/AE) KB 3XN-22aJ«TX KJ & ~ X ~-A" aa

symptomatique avec aspect de myocardite confirmée par IRM.
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Tableau 7. Causes possibles de symptomes cardiaques avec une suggestion d’explorations complémentaires et d’'une prise en
charge thérapeutique.

Ordre de Examens a discuter au cas

par cas

Examens a discuter au cas
par cas

Propositions de traitement
a discuter au cas par cas

Type Type Ordre de

d'atteinte/Symptome prévalence

Propositions de traitement
a discuter au cas par cas

d'atteinte/Symptome prévalence

Atteinte =60 % ECG Inhibiteur calcique Hypertension <15 % ECG Traitement spécifique de I'HTAP si groupe 1
microcirculatoire Troponine IECIARA I pulmonaire Echocardiographie (VIT) Traitementde la PID sigroupe 3
coronaire Scintigraphie myocardique* Contrdle des facteurs de risque Précapillaire Peptides natriurétiques

IRM cardiaque Troponine

Cathétérisme cardiaque droit

Atteinte =10% ECG Contrdle des facteurs de risque Hypertension artérielle Rare Cathétérisme cardiaque droit  Diurétiques
macrocirculatoire Troponine Traitementselon les recommandations pulmonaire Scannerthoracique Traitement spécifique de I'HTAP
coronaire Scintigraphie myocardique* Revascularisation Avec composante

IRM Cardiaque de stress veino-occlusive

Echocardiographie de stress

Coroscanner

Coronarographie
Insuffisance 5% ECG Selon les recommandations : IEC ou ARA Il |Hypertension <12% ECG Traitementde I'insuffisance cardiaque
cardiaque systolique Echocardiographie (ANRI, sacubitril, valsartan en 2eme ligne) /|pulmonaire Post- Echocardiographie
Si FEVG <£40% Peptides natriurétiques Bétabloquant cardiosélectif 3 discuter selon|capillaire Peptides natriurétiques

Troponine PID et Raynaud/Ulcéres digitaux Troponine

IRM myocardique Antagonistes des récepteurs aux IRM cardiaque

minéralocorticoides Cathétérisme cardiaque droit
Défibrillateur...

Insuffisance 30-35% ECG Diurétiques Tachycardie 15% ECG Traitement anti arythmique selon les
cardiaque a FEVG Echocardiographie Supra-ventriculaire HolterECG recommandations
préservée Peptides natriurétiques Traitement anticoagulant

Troponine

IRM cardiaque
Dysfonction VD isolée 38% ECG Diurétiques Tachycardie Rare ECG Traitement anti arythmique selon les

Echocardiographie Ventriculaire HolterECG recommandations

Peptides natriurétiques Echocardiographie Défibrillateur

Troponine Recherche dischémie Traitement de I'ischémie

IRM cardiaque myocardique

Cathétérisme cardiague droit
Epanchement Fréquent  Echocardiographie Surveillance le plus souvent Bradycardie et troubles Rare ECG Arrét des bradycardisants
péricardique IRM cardiaque Colchicine +++ de laconduction Holter Stimulateur
Constriction Rare Echocardiographie Diurétiques, diminution des doses si

IRM cardiaque médicaments bradycardisants

Cathétérisme cardiaque droit  Péricardectomie ?

*['IRM myocardique estencore en cours d'évaluation pour ce qui concerne I'étude de la microcirculation ; la scintigraphie myocardigue est aujourdhui encore plus adaptée.

AINS : anti-inflammatoires non stéroidiens ; ANRI : inhibiteur des récepteurs de l'angiotensine Il et de la néprilysine ; ARA II : antagoniste des récepteurs dea l'angiotensine I1; FEVG : fraction d'éjection du ventricule gauche ; HTAP :

hypertension artérielle pulmonaire ; IEC : inhibiteur de I'enzyme de conversion de langiotensine ; IRM : imagerie par résonance magnétique ; PID : pneumopathie infiltrante diffuse; VIT: vitesse de linsuffisance tricuspide
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5.5.8 Traitement de la crise rénale sclérodermique

9- Traitement préventif
272JT2a « ~©°983J0° .« °3_.°| EKIJN° 2AX TZ.($ «Z2J °J  Tw
survenuX T ZCORS.Bh revanche, un traitement par prednisone & une dose > 15 mg/j dans les
trois mois précédents semble favorisery J ~ A3 /EX QRSXabldad A.« X

&J«” NX N-«°XE°XW KJ °3X N3 °©° .« TX N-3° N-~TX’
Les patients a risque devront recevoir une éducation thérapeutique et effectuer une

surveillance réguliere de la pression artérielle par une autemesure de la pression artérielle
selon la regle des 3.

10-Traitement curatif
2ZX«o XA °3 «N °JK X ° KX N-«°3" KX °3gygN--N& TX KJ
mmHg pour la pression artérielle systolique et < 80-70 mmHg pour la pression artérielle
diastoligAX TJ« " KX~ Ul| ~A AEl«° KBZ « °©JA3J° -« TA ©°3,
proposé (Figure 58 Y Ne AXKKEXa X« W K «ZE J °J° TZ «T NJ° -
- A » B Z vev Arémiekedighe) laux mmunosuppresseurs. Lacorticothérapie est contre -
indiquée.
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Figure 6. Traitement de la crise rénale sclérodermique

La crise rénale sclérodermigue est une URGENCE MEDICALE

* Tout patient suspect de crise renale (HTA récente, IRA dans un contexte de ScS) doit étre hospitalise

E era une équipe entrainée a la prise en charge de la crise rénal

* Mettre en ceuvre rapidement les mesures de traitement symptomatiques efficaces

Cibler une réduction quotidienne de 20 mmHg pour la PA syst
et 10mmHg pour la PA diast

Utiliser un traitement antihypertenseur PO reposant sur le
blocage du SRA

Débuter un traitement par IEC & durée d'action intermédiaire
(ex Ramipril 5mg, en fonction de la réponse tensionnelle,
doubler la dose : Smg x2 /j)

IEC a durée d'action courte (captopril 12,5mg) uniquement
requis si instabilité hémodynamique

Si intolérance majeure aux IEC (toux, cedéme...), utiliser un
antagoniste du récepteur de |"'angiotensine (losartan,
irbesartan, valsartan...), pas d’indication a un double blocage
(IEC+ARA 1)

Un antagoniste calcique (dihydropyridines) peut étre ajouté au
bloqueur du SRA

Les diurétiques doivent étre évités (sauf insuffisance cardiaque
surimposée)

sclérodermique (néphrologie ou médecine interne)

Evaluation de la sévérité des symptdmes

Admettre en soins intensifs ou réanimation pour
surveillance hémodynamique monitorée

Réduire la PAM de 10-20% en1 h

Cibler une PA diast a 100-110 mmHg en 24h
Utiliser Nicardipine ou Urapidil par voie IV pour
permettre une titration de la dose en fonction de
la réponse hémodynamique

Introduire progressivement un IEC a faible dose
(Enalapril 2,5mg ou Ramipril 1,25 mg a
augmenter x2 aprés 6h en fonction de la réponse
tensionnelle puis administrer x2/j (Enalapril
10mg x2/j, Ramipril Smgx2/j); captopril si
instabilité hémodynamique)

Cibler une PA 120-130/70-80 mmHg

En cas d’échec du controle de la PA, on peut
proposer un alpha-bloquant ou du minoxidil qui
ne devront pas retarder la dialyse

2017 (révision mai 2022)

Admission rapide en unité de Sl ou réanimation
medicale devant un des signes suivants :

Convulsions:

- Traitement anti-épileptique IV, TDM/IRM cérébrale, avis
neurologique

(Edéeme pulmonaire:

- Vasodilatateurs |V et Diurétiques de I'anse IV
Tachyarythmie: avis cardiologique (Cl relative des R-
bloguants)

Insuffisance rénale sévére : avis néphrologique

- Créatininémie x3 la normale ou 2350umol/L, oligurie

-Séance d’hémodialyse en urgence
Signes de micro-angiopathie thrombotigue associés

(anémie, haptoglobine effondrée, thrombopénie
<150G/L, LDH élevées)

- Controle HTA

- Traitement symptomatique (hémodialyse si IRA sévere
associée)

- Pas d’indication en premiére ligne aux EP. Pas d'efficacité
démontrée de I'éculizumab

PA - pression artérielle ; PO : per-os; SRA : systéme rénine-angictensine ; IEC . inhibiteurs de l'enzyme de conversion ; ARA Il - antagonistes des récepteurs a I'angiotensine I1 ; PAM - pression artérielle moyenne ; [V intraveineux ;
TDM : tomodensitométrie ; IRM : imagerie par résonnance magnétique ; Cl : contre-indication; IV : intraveineux ; HTA : hypertension artérielle ; IRA : insuffisance rénale aigue ; EP : échange plasmatigue ; LDH : lactate déshydrogénase
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11- Traitement anti-hypertenseur
Une proposition de prise en charge en fonction de la sévérité des sympténes est résumée dans
lafigure 6.

T

IEC: seule classe thérapeutique a avoir démontré une efficacité et a avoir modifié le

pronostic de la CRS. Cette démonstration repose sur des études de suivi de cohortes.

(« BZIM X«NX TZ « °©IJM3IKENe@d2|PxT-KkKE«HZA?2 AKW ™ 49 /
demi-vie intermédiaire type énalapril ou ramipril & doses progressives. Le captopril (IEC

TX N-A3oX TA3ygX TZJIN° -«d® «ZX ©° Ao K "~ w 2 }
2ZJAz2X«°J° -« NKJ~~ 2 ASXIECT(MaissE de laNpressich de « v @
perfusion rénale) ne doit pas faire diminuer leur posologie.

2 « NJ3T ° «X 3A2-EX«o0d® -A KZA3J° T K 3I(A°3 X’
KI °3 X 7 -« J3Ooyg3 XKKX «ZX ° °J nchb<kZFAKvX °
maligne » afin de titrer la posologie et de permettre une baisse contrblée de la pression

J3Oog3 XKKBX X« °3¢y X3 EI«° KIJ N 3NAKJI° -« Nwv3wM
certains auteurs mais non validée (utilisationhors AMM).2 ZA° K ~J° -« TA M-
°XA° JIN°AXKKX2X«® FO°3X °3¢gN-« ~vX X« KBZIM X
efficacité.

Un remplissage vasculaire doit étre envisagé chez les patients ne présentant pas

TZ « AZZ ~J«NX NJ3T J2AX 2 jnaligne &tEdés« 8igneA« ©°©J M
TZ] v2-N-«NX«®3J0° - «Y

12- Epuration extra-rénale

2 X

s XN- A3 » BZv°A3J° -« XE°3J 3g¢g«JKX T- ©° po3X

Tvz3JTX 3J° TXaX«oV 2X° °3-MKBwaX TX [E X TZJIM-
sa mise en place.

13- Traitement des formes normotensives
1 Dans ces formes, la PA systolique peut rester «@normalement élevée» (130-150

mmHg) et le recours aux IEC a faibles doses initialement est recommandé.

Le recours a un IEC a demivie moyenne a faible dose doit étre envisagé (type Ramipril

awl 62z EIl bad X« ©° 03 ]J0o °3 . z3 X" MEX?® X«?©° KZJ
contrble de la tolérance hémodynamique (cibles de PA systoligues maintenues

idéalement entre 110 et 120 mmHg).

La PA systolique doit étre mJ  « ° X « AXLO mdaH Aour éviter la constitution de

lésions de nécrose tubulairepost ~ N| v 2 2 AX~ 3IX° NX TZJA°J«°o 2A
En cas de baisse trop importante de la PA systolique (<100 mmHg), la prise suivante ne

doit pas étre administréeetld ° -~ - K-z X T 2 «A¢v X K-3~ TX KJ
soluté salé isotonique peut étre également envisagée pour restaurer une PA systolique

a un niveau acceptable (>110mmHg).

f C« 2a-« ©°-3 «z TX KJI ; °X«TJ«® NX°°X °|J X Tz
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14- Evolution en dialyse et transplantation
- Un sevrage de la dialyse peut étre observé dans les deux premieres années suivant la

“A EX«AX TZA«X $>? N| XE TX ™ 2aJKITX 2] «°X«A”’
- Deéslors, il est communément admis de ne transplanter les patients sclérodemiques que

passé ce délai de deux ans. A 5 ans, la survie des patients est de 82% et celle des

greffons de 93 % (aprés censure des déces).

5.5.9 Traitement des atteintes digestives

15- CEsophagite et troubles moteurs oesophagiens
Le traitement du reflux gastro- ~ - agjen et de ses complications repose sur :

1 Les mesures hygiénediététiques a savoir la prise de repas fractionnés, la réduction voire
KzJ33F° TX KJ N-« -2a33J0 .« TX °9JMINW JKN-- KV
JA° 3w TX KBZv2AJAX3 WX FTEAXIXO-F wvAv° N X«I«X
"wJ«NX" TZ(A; N-«” © °9AX«° A« M-« N-2°Kygd X«
troubles digestifs.

1 2X° 3wzKBX" °-"°A3JKEX W » T JIE 3 KI T A3ZyRKvAEIC
durant les 3 heures suivant les repas.

1 Les anti-sécrétoires : inhibiteurs de la pompe a protons a double voire quadruple dose.

1 Les prokinétiques: métoclopramide et dompéridone sont a discuter, mais avec
prudence et a posologie minimale, en surveillantde préslé 3 ~ 2 AX"~ TZXZZX°~
TX NX~ ©°93J oxaxego’” 3J3 ~2AX TZIKK-«zX2 X« TA
cas, ils devront étre pris au moins trente minutes avant le repas. Pour la dompéridone,
en 2014, a la suite de recommandations européennes \8ant a minimiser les risques
cardiaques, I'ANSM a informé les professionnels de santé afin qu'ils prescrivent a la dose
efficace la plus faible possible et pour une durée de traitement la plus courte possible,
ne devant pas dépasser généralement une semaim Certains patients en tirent
cependant bénéfice sur le long cours.

1 La prise en charge de la gastroparésie (voir infra) et de la constipation qui peuvent étre
des facteurs aggravants.

1 Les dilatations endoscopiques sont parfois nécessaires pour les sténas peptiques
résistantes au traitement médical. Le groupe de travail ne recommande pas la chirurgie
anti-* XZKAEW 2 A «ZJ °J° TZXZZ NJIN °¢ Twa-«©°3ygX\

16- Gastroparésie (douleurs abdominales et vomissements retardés)
La prise en charge diététique est toujours récessaire (fragmentation des repas, alimentation
mixée). Les régimes a faible teneur en résidus et la supplémentation en vitamines ont été
recommandés sur des bases empiriques.
2X7 °3 .1 «wo 2AX" TX KBZX °-2JN JNNv Wwtnelfst KJ A&
«vzJ° Z ~ As K a-° K °¢ TX KA «°X ° « z3FKX K-
traitement par érythromycine est ainsi préconisé a la posologie quotidienne ne devant pas
TveJd  ~ X3 &ailo » 1T0A 2z E 1 boifirony@dnk et ddicolchitife est« N- « N
déconseillée compte tenu du risque de potentialisation des effets secondaires de la colchicine.
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(« NJ° TZuvN| XN TX KZv3E°|3-2EN «XW Kb X"~ °o °.- 77
I'amoxicilline/acide clavulaniquX 2 A X790 °3 1 g0 2AX °- A3 KZX ©°-.
Le traitement prokinétique par métoclopramide ou métopimazine sous forme buvable peut étre

°3 . ° .7 ¢y X« K ZJ-MdicitierNn¥uroogique\et/ou Bléciocardiographique.

La gastroparésie peut entrainer un étatde dénutrition sévere nécessitant une alimentation

entérale (jéjunale) prolongée.

17-Estomac pastéque
2X 93] oxXxax«o aygT NJIJK TX KzZX °-2JN °J  owz2AX zJ °
Un traitement endoscopique (coagulation par le plasma Argon, laer ND-H +8 ° XA° ~ 7ZJ &y
«yNX" 73 3XY (« NJ° TZvN| XN TX  ©°©3J ©°oXaX«®  °3¢gNy

Une surveillance endoscopique doit étre effectuée tous les 3 ans.

18- Atteinte intestinale

Troubles moteurs responsables de syndrome de malabsation et/ou de pseudo -obstruction
intestinale

(« NJ° TZ-NNBA" -« J zAow KX ©°©3J ©°oXaX«° TX °3Xa2
établir une analgésie (en évitant de préférence les opioides qui tendent a exacerber la

dysmaoatilité intestinale) et a soulager l'intestin gréle par une aspiration nasogastrique. La prise

en charge nutritionnelle ne doit pas étre retardée.

Les agents prokinétiques intestinaux peuvent étre utilisés.

2X 2go . NK-°3J2a TX X° KJ T-2°¢g3ZTN&X-««TX KAEXE? |
sur la motricité du gréle est moins bien connue.

2] «y-"0°0 z2a «X «%3 J/EX «XA” X °XAo Fos X A° K " w
indésirables cardiaques et cholinomimétiques limitent son utilisation chez ces patients frages.

2X" J«JB-zAX" TX KJ ~-aJo."07J0 «XW X° °3 «N °JK
(utilisation hors AMMB Y 2J T-~ X « ° JKBX X"° TX O06A &z TXAE
a A2 AA» A« 2JE 2A2 TX &AA & mlaTéohde atraitement® A2 o - A3

TXK» TX NX°°X °-"-K-z XW KZ-N°3g-0°0 TX °XA°o JE-
Une combinaison de I'érythromycine orale a faible dose et de l'octréotide souscutanée est
° -7 MBXY 27Z- N° 3 yde%ie poMrraivétraiune« attekndtiveTniiclx todérée a la

combinaison érythromycine - octréotide sous-cutanée quotidienne pour la prévention de la
rechute. En cas de tachyphylaxie (nécessité d'augmenter progressivement la dose de
médicament pour obtenir un effet quantitativement aussi important qu'a son introduction), il
faut faire un "wash out" de 3 a 4 semaines pour lui restituer son efficacité.

2X °3ANJK-°3 TX °-A33] o vzJHKBX2 X«?© Fo3 X J° 7~ - N ¥
remboursé.

Syndrome de malabsorption par colonisation bactérienne chronique du gréle
$X°00X N-KB-« ~J° -« °XA° FO3X N-«Z 32gygX °J3 KJ 3y
instauration du traitement.
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Le traitement fait appel a une antibiothérapie orale exclusive séquentielle mensuelle avec
JHKO X3 «J«NX TX ©3J 0XaX«©’ T ZZv3 X«®’ - 33X TX
a - By NAK X’ TZJ«° M -° 2 AX’ X o °3.° . yX JZ « TZ
intestinale multirésistante. Les durées sont de 10a 14 jours par mois et une alternance de trois

molécules antibiotiques de familles différentes est habituellement proposée. Les antibiotiques

| JM °AXKKBXaX«® A° K “~ ¢ - «° KZJ2-E N KK «X 3JA5A
ciprofloxacine (250 mgx2/j)) ou autres quinolones, la doxycycline (100mg/j) (et autres
tétracyclines), le métronidazole (250 mgx3/j), la gentamicine (80mg/j) ou la néomycine
(500mgx4/j), le sulfaméthoxazole 800mg b trim éthoprime 160mg (1cp 2 fois par jour).

Atteinte colique

Le traitement de la constipation repose sur les mesures hygiénediététiques (alimentation

équilibrée en fibres et en mucilages, hydratation satisfaisante, activités physiques réguliéres),

KX’ KIJEJ° Z° Xo KX’ KJ EX2 X«©’ v A NAJ° XR3b'-WA o172
diététicienne est recommandé dans les formes séveres.

Des médicaments prokinétiques peuvent étre associés pour améliorer la motilité du célon (et

dans une moindre mesure les symptdmes) : le métoclopramide 2680 mg par jour, la
dompéridone (la dose quotidienne maximale est actuellement de 30 mg par jour en 3 prises) et

le prucalopride en une prise quotidienne (2 mg avant 65 ans, et 1 mg atdeld). Leur utilisation

doit étre limitée dans le temps.

Prolapsus rectal et incontinence anale

let? J °X2X«® TX KZ «N-«° «X«NX J«IJKBX X" ° TZIM-3T
et itératifs doivent étre proscrits chez les patients ayant une constipation chronique; il peut

ensuite étre fait appel a la rééducation par technique de biofeedback.

Le traitement du prolapsus rectal est chirurgical.

Dans les formes tres invalidantes au quotidien, la stomie peut se discuter.

Dénutrition

La dénutrition est de cause multifactorielle. L'apport alimentaire oral est souvent réduit en

raison des symptémespersistants a type de nausées, vomissements, reflux et satiété précoce

causés par la dysmotilité intestinale. La pullulation peut provoquer une mauvaise digestion et

une mauvaise absorption de nutriments spécifiques. De plus, des facteurs extraintestinaux de

la malnutrition sont souvent présents : un régime a faible teneur en résidus avec diminution de

l'apport minéral et vitaminique, souvent du fait des facteurs mécaniques et de la douleur

°3 . -2 Ay X °J3 KBZ «z X ° -« TXbletimgéstioTde hutrilhéhtsdu © ~ X©°
ZJ ° TX~ °3.AMKX  a-o°oxAs T . °| JaciauX gmichostofnie, - A° 3 X
K @ °J° -« TZ-AAEX3°A3X MANNJIKXW T-AKXA3 aj o NJC
doigts peuvent rendre la préparation et la consommation de repas difficiles. Le syndrome anxie

dépressif fréquent et les effets indésirables de certains traitement concomitants (tels que les

antagonistes des canaux calciques, les dérivés de la prostaglandine, les inhibiteurs de I'immunité

et les opioides) peuvent réduire l'appétit.

La prise en charge de la dénutrition dépend de son mécanisme.
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Si une pullulation est confirmée, celle-ci sera a traiter et des traitements prokinétiques mis en
°KINX °-A3 JagK -3 X3 KX iments. ®ile°patienk resteglehdtrMou- 3 ° ©
symptomatique malgré les traitements médicamenteux, une nutrition entérale, soit par voie

nasale temporaire, soit par gastrostomie est a discuter avec une équipe de
gastroentérologues/spécialistes de nutrition expérimentée. En cas de gastroparésie sévere,
l'alimentation entérale sera de préférence jéjunale plutdét que gastriqgue. Si l'alimentation

entérale n'est pas réalisable ou inefficace, une nutrition parentérale devra étre privilégiée. Dans

tous les cas, prévoir uX N- « AK°J°o -« JA°3w TZA« 2a¢TXN
diététicien(ne) spécialisés dans la ScS.

19- Atteinte oro-faciale
La prise en charge des manifestations orales est pluridisciplinaire, thérapeutiqgue mais surtout
préventive, notamment concernant la prévention bucco-dentaire des maladies carieuses et
parodontales. Pour cela, il faut:
T 2X«” M B ~ X3 KX bicchentdire? en enseigrianit Bes méthodes de
M3 -~ " JzX JTJ°°w% X’ ° - A3 °3 ¥y EX« 3 KzJe°Js o
(gingivite, parodontite, hyperplasie gingivale...), en prenant en compte les difficultés
rencontrées par le patient. Aprés un premier bilan bucco-dentaire au diagnostic
(associant examen clinique et radiologique), un suivi bannuel du méme type est
recommandé, afin de détecter précocement toute anomalie.

1 Les séances de soins buccalentaires doivent se situer en début de journée et doivent
étre de courte durée.

f 2Z|E°-" JK X T- ©°© Fo3Xx °3 “~ X X« N|]J3zX °Js3
salivaires (chlorhydrate de pilocarpine si syndrome de Sjogren associé) afin de diminuer
le risque parodontal et carieux. Des bains de lbuche a usage quotidien au bicarbonate
doivent étre également proposés. Une fluoration systématique par gouttieres porte-
fluor ou par application de vernis fluorés doit étre discutée.

T (« NJ° TZAKNv3J° -« MANNJIKXW K sigoes tgpighed © - «
(ex: chlorhexidine et lidocaine 2%) peut étre envisagée en évitant la prise de produits
anesthésiants avant les repas pour limiter les risques de survenue de fausses routes.

1 La microstomie est une des limites a la réalisation des soins gbeut limiter la réalisation

TZX2°3 X «°X ' X« MAEAX TZA«X 3¢|JIM K °J° -« °3

oro-ZJN JKX T- AEX«?® Fos3 X °3.-°.-7"w¢X’ ° - As T @

°3 . z3 X"  EXY 23 ©°XN]| «fradtidhnées® podra°danX certatincas T ©° X~

étre utilisée. De plus, la base des prothéses pourra étre réalisée en résine molle » afin
TX KB @ ©°©X3 KZ «N-«Z-3° T4 JAE °3-°| w X X«
douleurs...).

s

.

1 23 °-7 X TZ 2° K Jient-défpeXdartt.lle ptaticierXdoiPévatudry TZA« X ©°J3 ©°
BZwveoJo TZ 2a2aAh«-Tw°3X " -« TA °J0 X«©® «-0°J2aXc

également la capacité du patient & maintenir une bonne hygiéne buccedentaire pour

ne pas compromettre la viabilité T X KZ 2°KBJ«°VY 2J °-"X TZ 2a°KJ«
- AEX«® ° -7 MEXW T -A° 3y’ X3 AEX TZA«X - AEX3OoAS
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Tableau 8 : Atteintes oro-faciales de la ScS et prise en charge buccodentaire
adaptée.

Manifestations Traitements

Prévention :

- Bilan pré-thérapeutique

- Enseignement spécifique a I'hygiéne bucco-dentaire

- Dépistage biannuel : évaluation carieuse et parodontale, contréle des
muqueuses et des os des machoires

Prise en charge de I'hyposialie

Atteintes bucco-
dentaires
Spécificités de soins :

- Séance de kinésithérapie d’ouverture buccale le matin et de courte durée

- Risque infectieux a prendre en compte en cas de geste invasif

- Indication implantaire patient dépendant-spécificité de prise en charge
prothétique

5.5.10 Thérapies cellulaires

20- Intensification thérapeutique et autogreffe de cellules souches périphériques

2 X’ «T NJ° -« TX KBJ z3XZZX TX 2-XKKX TJl« KBI 2
EULAR) et NordAméricain (CIBMTR) au vu des résultats des 3 essais randomisés ASSIST,
ASTISet$ 8 A 2 A -« Twa-«o3y JAEXN A« « EXIA TX °3 XA,
a court, moyen et long terme avec une morbidité et une mortalité associée inférieure a
BZv - BA° -« - M X3 EvX ~-A° NENK-°|-"°|]J2 d&X .EVY

patients avant greffe selon les recommandations internationales mises a jour en 2017 de
BZ(#5AW KX 2-TJK °¢° TX KJ °3-NvTA3X TZ «°X«’
cellules souches hématopoiétiques doivent étre discutées en RCP pour &lider au cas par cas a

K Z- ° KBZ «T NJ° -indicatioA deHaZglefit el achoxd adeX lesNBonnes3 X
Pratiques cliniqgues (BPC)de la Société Francophone de Greffe de Moelle et de Thérapie
Cellulaire (SFGMTC) @Annexe 4).

21-Transplantation de cellules souches mésenchymateuses
Cette thérapie cellulaire expérimentale est basée sur les propriétés antifibrosantes, trophiques,
angiogéniques et immunosuppressives des cellules souches mésenchymateuses, qui peuvent
«-09J2aX«o FO3X TZ-3 z «X | vPBBX °ZJ v°° BRZAXMo-XP JTTZ K
Abl Y $X°00X °3_-NyTA3X «ZX ° °J° 3XN-22aJMMpw X °J3 K
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22-Injection de fraction vasculaire stromale
2J Z3JIN° - « /EIstrohalgT Z 2 X adiffofyatre carrespodd a I'ensemble des
cellules contenues dans la vascularisation du tissu adipeux. Cela regroupe des progéniteurs
endothéliaux, des péiicytes, des progéniteurs multipotents mésenchymateux et des leucocytes.
Il s'agit réglementairement d'un Médicament de Thérapie Innovante (MTI) dont l'intérét est
actuellement évalué dans un essai clinique de phase Il dans la prise en charge du handicap de
la main des patients atteintsde? N? Y $X°©° X °3 - N¢vTA3X «ZX ° °J° JN°
le groupe de travail.

23-Photochimiothérapie extra-corporelle
Une étude prospective randomisée a montré que la photochimiothérapie extra-corporelle était
plus efficace que la D-pénicillamine sur les lésions cutanées au cours de la ScS. Ces résultats
sont cependant controversés. Le groupe de travail ne recommande pas la photochimiothérapie
extra-corporelle au cours de la ScS.

5.6 Rééducation et réadaptation fonctionnelles

24- Objectifs généraux et spécifiques
La rééducation et la réadaptation fonctionnelles font partie du traitement médical des patients
atteints de ScS et doivent étre prescrites le plus tét possible. Leur objectif général est de
permettre au patent de @ J  «° X« 3 - A TZJIJNN3- ©°3X JA 2A-° T X
participation familiale, sociale, professionnelle, de loisirs.
Les objectifs spécifiques de la rééducation fonctionnelle sont de prévenir ou de réduire les
déficiences frequemment rencontrées au cours de la ScS, en distinguant
1 Les déficiences spécifiques: cutanées, cardiarespiratoires, musculo-squelettiques et
buccales;
f Les déficiences non spécifiquesy Tov N- « T ©°© - ««X@X«° » KZXZZ-3
dépression.
Associée a la réadapation fonctionnelle, la rééducation a aussi pour objectif de prévenir et de
réduire le handicap et de favoriser le maintien ou la réinsertion des patients atteints de ScS dans
les sphéres familiales, sociales, professionnelles et de loisirs.
( « Z « Vinbl&de XaqfisX en charge en rééducation et en réadaptation fonctionnelles doit
°X3zaxoosx JA °J° X«° TX 2@ XAE N-««J °3X ~J 2JHKJ
traitement.

25-Moyens
La rééducation et la réadaptation fonctionnelles impliquent une prise en charge
multidisciplinaire, faisant appel aux compétences de différents professionnels: médecins,
masseurkinésithérapeutes, ergothérapeutes, podologues, orthoprothésistes, diététiciens,
assistants sociaux, psychologues et enseignants en activité lpysique adaptée.
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Les programmes de rééducation et de réadaptation fonctionnelles sont délivrés dans un premier
oxXac°c T Ww TX 2aJ« w3X ~TA°X3IE “yX JA N- A3~ TX ~ X7
professionnel, puis de maniére non supervisée au cours de sssions réalisées par le patient au

domicile.

Les programmes doivent étre personnalisés en fonction des résultats du bilan initial puis de
BZv A KA -« JA N-A3”" TX KJ °3 ~ X X« N|J3zXY Z «
etalaréadaptat - « Z- « N° - ««XKKEX W KBZvKBIM-3J° -« TX’ ° 3
environnement et de ses préférences. A terme, des programmes a support numérique,
actuellement testés dans des études randomisées, pourraient étre mis a disposition des

patients.

On peut distinguer :

Les moyens de rééducation
Massage et mobilisation cutanée: palper-rouler sur les zones cutanées les plus scléreuses afin
TZJ ~-A°HK 3 KJ °XJA

1 Mobilisations articulaires : mobilisations passives et actives, automobilisations, postures
X JAo.-.°.70A3 X" JZ « TX °3¢ X3 /MEX® K a-M K °
rétractions musculo-tendineuses;;

1 Renforcement musculaire: muscles mobilisant les articulations enraidies, afin
TZX«®3 X% X« 3 KX zJ « TZJIgtes de nfolfiliTakon paskives etA  ° J 3
muscles antigravitaires afin de faciliter les transferts;

9 Travail fonctionnel : transferts, marche, activités de la vie quotidienne;

1 Orthéses pour les mains: orthéses de repos qui visent a prévenir les déformations et
s «0© °©- 30 ¢ X’ TX °3¢Zwv3X«NX KIJ «A oW Xo° -390
TZXE®° X« ™ -«& 2A £~ X«?©° » N-33 zX3 KX TwvzZ-3
mobilité et sont portées de préférence de maniére fractionnée, 2 a 3 fois par jour
pendant 15 minutes environ, afin de posturer les doigts en flexion et en extension. En
NJ -~ TZABNv3Jo - « NA° J«y X’ " A3 K ZJINX T-37 .
cAK°J 3IXW TX  =-3°]-°KJ 0o X~ IN-A"" «X° X« a.-
latoly 3 J « NX TX KZ-3°| w X

I Orthéses plantaires: elles visent a améliorer le confort de marche. Les semelles sont
réalisées en matériau souple et comportent des éléments de décharge des points
douloureux. Les orthoplasties (posturales et/ou protectrices) visent a lutter contre les
rétractions cutanées.

Les moyens de réadaptation

1 Entrainement aérobie;

1 Activité physique adaptée ;

f Aidestechniques adaptéesy 2 J «N| X~ z3 -~~~ X« 2a- A" XW ~E’©°
des bouteilles, bocaux et boites de conserve;

1 Aménagements du domicile: adaptation des poignées, surélévation du lit et des chaises,

« ° J KK J o-voletséledirifjued; £3 X

f Education: elle vise a aider le patient & mieux gérer sa maladie en développant ses

N-2°¢g°X«NX" TZJT-30in8J° -« X° TZJA°-
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Les moyens de réinsertion

Assistance socialey KZJ ~ T ©°J«?© TN JB 2 wJB X KZv EIBAI
°3 . ZX" T - «« XK TA °J° X«°W JZ « TX KBZ-3 X«°X3 [EX
a la réalisation de son projet de vie.

6. Suivi

6.1 Objectifs

3y N X3 KZJINO £ oy ;X° KJ T w/AEvd °y TX KI 2JHK.
Dépister des atteintes viscérales infracliniques ;

WAEIJKAX3 KBZXZZ NIN °v X° KJ °-KBv3J«NX TX  ©°3]
Rechercher une éventuelle comorbidité ;

Sevrage tabagique si tabagisme actif oypassif.

= =4 =4 =4 4

6.2 Professionnels impliqués

Les consultations nécessaires dans le parcours de soins sont fonction du bilan initial et de
BZv E- KA° - «

1 Médecin généraliste ;

1 Centre de référence et/ou de compétence ;

1 Consultations spécialisées.

6.3 Rythme et contenu des consultations

La fréquence de ces consultations et de la réalisation des examens doit étre adaptée :
T - | 6 ®t at clinigue du patient :
T " la s®v®erit® et " | 6®volution de | a mal adi e
9 aux traitements utilisés (surveillance, tolérance, effets indésirables).

26- Examen clinique
2ZXEJaX« NKB « 2AX TX "A E X 0° TX«° 2AX » NXKA
TX" N-« AKoJo -« X" ° JTJ°°yX » KZv /A BA° [FE °v NH
1 En cas de ScS cutanée diffuse diagnostiquéeepuis moins de 3 ans, une surveillance
clinique trimestrielle est indiquée.
T (« NJ° TX 2N? NA°J«y X K 2 ©°9¢gX X« KZIM X«NX TZ
semestrielle est indiquée.
1 En cas de forme avec Ac antARN polymérase Il et tout particulierement chez les
°Jo X«°  «azwv'  TZJIJA 2a- « A J«  JEXN Z-32aX N

TX 1 » 0 J« W KBZXEJ2X« NKB « 2AX TXAEJ ~72J°°]
cancer gynécologique ou solide et cela au moins lors de la prengére année suivant le
diagnostic.

1 Encas de ScS cutanée diffuse diagnostiquée depuis moins de 3 ans ou en cas de facteur
TX 3 ~2AX TX N3 ~ X 3¢v«JKBX ~NKvsd-TX3a 2AX 3
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corticoides, antécédent de péricardite, positivité des Ac anti-ARN polymérase l1ll), une

A EX BKI«NX TX KJ ©° X« - « -niedufetest précthigé¢ a® J 2 T X’
TvMA° TX KJ 2JKIT X JZ « TX Tw° ~°X3 KI ~ A3 A
une possible crise rénale sclérodermique et devrait @nc amener le patient a consulter

A« °3-7ZX "7 -««XB TX " J«ow% °-A3 X«BFE ~JzX3 A«
biologique (voir Chapitre 5.5.8).

La fréquence des consultations varie cependant en fonction de la sévérité initiale et du type
TZJO°° X Ne®BX KE X°b-A TX KJ ~ A3 EX«AX TZwv Ev «X X«®’
nécessaire a chaque modification de traitement.
Lors de chaque examen clinique, une attention particuliere doit étre portée sur:
q szOJO «:Ao© 3 o -« « XH
f lacroissance staturaleX® K Zv £- BA° -« °AMX3°J 3X N| XE KZXc«
T KZJ °XN° Z-«N° -«w«XK TX  JO°OoOX «°X  NA°J«w X .
rétractions cutanées, tendineuses et des amplitudes articulaires doit étre réalisée afin
TZJTJ°o X3 JA a pgephrlel@édicateurs & kinésithéMpedtes.

27-Examens paracliniques
2) Z3w2AX«NX TX NX° XEJaX« W J «° 2 AX KBJI °3 X
biologiques, est adaptée :

T » BZveJ° NKB « 2AX TA °J° X«°Ww

T » BZIN° [ °y X° &J “vAv: °¢v TX KJ 2JKJIT

1 aux traitements prescrits (surveillance, tolérance, effet secondaire).
Seuls seront détaillés les examens indispensables au dépistage et au suivi des complications et
atteintes viscérales survenant classiguement au cours de la ScS.
&ZJA°3 X' XBIR« FOBXA3 yJK v’ X« Z-«N° -« TX KZ
XEJ2a X« N-2°KygaxX«o] 383X °3.°3Xx" JA A E TX KZ,
dans le PNDS HTAP (site HASwww.has-sante.fr/).

Examens biologiques systématiques a chaque visite, adaptés au rythme du suivi clinique
précédemment défini :

1 NFS-plaquettes;

9 réticulocytes, schizocytes, haptoglobine, LDH en cas de suspicion de crise rénale
sclérodermique ;

i ionogramme sanguin,créatininémie, uricémie, CRP;

1 KMA2 «ya XW M KBJ« | wv°J° 2AX 3I ?2 AW 2 AW E-
alcalines);

1 CPK;

1 bandelette urinaire (éventuellement ECBU et rapport protéinurie/créatininurie sur
échantillon) ;

1 les Ac anti-nucléaires et les Ac spécifiques de la ScS sont a répéter a 42 mois en
BZIM X«NX TZ N J«° «ANKvJ 3X° JA M KBJ« « ° ]
car ils peuvent se positiver secondairement. En dehors de cette situation particuliere,
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lesAcantinucléd 3 X~ «X T - «° °J° A« 2332 AXA3 TZwv/E KA
pas étre répétés systématiquement.

En fonction des carences objectivées, des résultats précédents, des signes cliniques, des
traitements en cours et du délai entre 2 examens (a faie au moins une fois/an):
1 Glycémie a jeun, calcémie, CPK
Electrophorése des protéines;
NT-proBNP (ou BNP);
TSH;
Ferritinémie ;
Acide folique et vitamine B12.

=A =4 =4 =4 4

Un bilan de dépistage ou de suivi des complications viscérales est réalisé généralement
annuellement, éventuellement plus fréquemment notamment dans les formes cutanées
diffuses récentes.

f Epreuves fonctionnelles respiratoires avec DLCO

A- A7 KX’ J «’ -A TX ZJO-« ° KA’ 83 J°°3-N|wvX X« NI’
réalisationdegd E TA ~J«z J3°¢3 XK «ZX ©°© °J° ~E °ogajgo 24
NI~ TX zJE TA "J«zw 3vJK ~ X3 JA °3gJBIMBX A«X 2.
TZ-NNKA"~ -« TX KzJ3°w3s X AK«d 3 X IZrdagemus@lX JA N-

3y JB “J° -« TZA«X °-«N° -« J3ogs3 XKKX 3JT JIKX
occlusion des deux troncs artériels de la main).
1 Tomodensitométrie thoracique haute résolution
o ?PE ogygajgo 2 AX X« NJ~ TZXuehdkpligubkddelaPI J z Ao
o En dehors de ce cas de figure, a réaliser en cas de modification clinique,
TZJzz3JAI° - « Z- «N° - ««XKBHKX - A TX a.-T Z
thorax/scanner thoracique.
1 Lavage bronchoalvéolaire
o ;) TZ «T NJIEP o J/OX 22X JA N-A3" TA ~ A £
o . K TXAEJ F°3X XZZXN°Av JA N-A3" TX KZv E-
évolutivité de la PID ou une complication infectieuse.

f  Echographie cardiaque annuelle avec fonction myocardique et mesure de la VIT etle
KJ ; ;7 °-A3 KX Twv° “°JzX TX KZ,A ;Y

I Cathétérisme cardiaque droit pour confirmation diagnostigue si suspicion

TZ| E° X3° X«’ -« °AK2-«] 33X °A 7 X« NI’ TZ, A ;
discussion de modification thérapeutique et a 4-6 mois de tout changement
thérapeutique.

T ;-A3 NX3°J «X~ w2A °X" A« °X 2o TX 2J3N| X TX ¥
°3 ..y’ Tl« KX A E W 2F2aX X« KBZIM X«NX TZ,

1 ECG tous les ans ou plus fréquemment en cas de symptdmes.
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1 Holter ECG au moindre doute, en cas de suspicion de trouble du rythme ou de la
conduction.

1 Echographie rénale, ponction biopsie rénale en cas de suspicion de crise rénale
sclérodermique.

1 Endoscopies digestives:

o (« NJ° TX TE °|Jz XW TZJzz?3®JNJ° o« TZAc«
TZJ«w? X ;ZX33 °3 [EX
o Systématique chez les patients ayantunX « T- M3 JN| ET ~ - ° | Jz X

0 Sipas de dysplasie, surveillance tous les 3 a 5 ans
o Annuelle si dysplasie de haut grade.

Autres examens a visée digestive: uniquement chez les patients symptomatiqus ou en fonction
du contexte.

En cas de ScS avec Ac altARN polymérase Il et tout particulierement chez les patients agés

TZJA a- « BA J« ' JAEXN Z-32X NA°J«yX T ZZA X v [
travail propose de réaliser des exanens non invasifs de dépistage de cancer gynécologique

3" X «Ww - A3 X«Ww A°9¢3 « «-°Ja32aX«°9dWw A« T-"JzX TX
TX NX°°oX ~ A3 EX KBKIJ«NX «ZX ° °J° TwvZ « XW 2afax
pas démontré aprésles 21 J «~ 2 A “A EX«° KBX T Jz«-"° NY 27
° KA’ «EJ" Z° » KJ 3 XN| X3 N{thdraco-Zbllemio-pekwienetyBFL- X I~ N
P2NIJ«« X389 «ZJ °J° wow ¢°AT wX X° «X ZJ ° °J° KZ-N
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7.Prise en charge de la sclérodermie systémique
pendant la grossesse

7.1 Sexualité et fertilité des patients avec une ScS

Le caractére systémique de la maladie peut avoir des conséquences sur la vie sexuelle. La

fatigue, la dépression, le RGO, le changementT ZJ ° ° J3 X« NX °| E~ 2 AX ° XAZFE
impacter le bien-étre psychologique et les relations interpersonnelles. Quand elles tiennent

compte de ces facteurs, les données de la littérature suggérent que la fertilité des femmes avec

ou sans ScS est similaireLes atteintes cardio-respiratoires ou musculaires peuvent limiter la

NJ°JIJN °% » KBZXEX3N NXV32XNAKIT3IX NIBZJIL? XNA® X« ¥E
sont responsables de limitations fonctionnelles (dyspareunie, ulcérations digitales, raleur

J3°o NAKJ 3 Xz8Y

Si un traitement immunosuppresseur est nécessaire pour la ScS pendant la grossesse, seule
KZJEJ°| -°3 «X X ©° JA°o.-3 ~ gXY

7.2 Impact de la ScS sur la grossesse

1 Fausses couches spontanées (FCS) : le taux global de FCS (avortement spontané gant
I'T 2 & TX °J° X«°X JAXN ?N? X ° N-2a°3 ~ Xgo©
pas différent de celui de la population générale.

1 Prématurité : le taux de prématurité (naissance avant 37 SA) chez les patientes avec ScS
varie entre 11 et 40% des grossesses. Les facteurs de risque de prématurité sont la
Z-3aX NA°J«w X T ZZA X 3¢vNX«°X 3IN O J« BW K

«O X ° «JKXW KZA° K “J° -« TX Nutérif. Chte  TX W

prématurité est cependant le plus souvent induite.

f Retard de croissance intra-utérin (RCIU)y KJ °3-°-30 _ « TZX«ZJ«O’
10°me percentile pour le terme de grossesse) de méres avec ScS se situe entre-6% vs
1-2% en population générale. Un suivi échographique biométique régulier pendant la
grossesse est donc recommandeé.

1 Morbi-mortalité péri-natale : de fagon globale, il ne semble pas y avoir de différence de

morbi-mortalité péri-natale chez les femmes avec ScS.

23 2N? «X ~XaMKX °J° JAzaX«°X3ARX 3 A3 EXXARZTRKA?
ZJ 33X T 7~ NA°exs .- o KBI ~ A3 EX«AX TZA«X wNKJI2°~ X
surveillance assidue de la TA doit étre assurée durant toute grossesse sclérodermique comme

JA N- A3~ TZA«X z 3sainferfalles plus réguliers.J K X 2 J

7.3 Impact de la grossesse sur la ScS
23 z3 -7 X7 X «X T XaMKX °J° «ZBAX«NX3 KZyv A KA -
T - Jz X«Y 2X NJZJINowsX “TE‘°oga 2AX TX KI 2JIKIT
conceptionnelle puis une prise en charge multidisciplinaire par des équipes entrainées.

1 Crise rénale sclérodermique y K ~ZJz ° TX KJ N-2°K NJIJ° -« K
Les facteurs favorisants de crise rénale sclérodermiquesont surtout les formes cutanées

77
2017 (révision mai 2022)



PNDS Sclérodermiesystémique

diffuses évoluant depuis moins de 3 a 5 ans. Le diagnostic différentiel entre une crise
rénale sclérodermique et une pré-éclampsie chez une patiente avec ScS (hypertension
artérielle, anémie hémolytique, thrombopénie, protéinurie, insuffisance rénale aigué) est
T ZZ N BXY 2ZJIJM X«NX TX NE°-KE X |wv°J° 2AX Xo
peut orienter vers une crise rénale sclérodermique. La ponctionbiopsie rénale peut
aider au diagnostic mais ne sera réalisé que si cela a un impact sur la prise en charge
230 X3 « XKKBX X° Z7TO9JKXY (« NI~ TX N3 ~ X 3yg«JKX
TX KZX«EEaX TX N-«A&EX3 -« 3.(%$0 2JKz3yv KX 3
posé.
1 Une insuffisance rénde chronique avec débit de filtration glomérulaire < 30
mL/min/1,73m 2, une protéinurie > 1g/24h et/ou une hypertension non contrélée sont
des contre-indications a la grossesse.
1 Atteinte cardio-pulmonaire : une surveillance des épreuves fonctionnelles respiatoires
X0 TX KJ “JoA3J° -« X« -EEzw«X X ° 3XN-22a7«T
valeurs limites mais il semble raisonnable de déconseiller la grossesse en cas
TZ « AZZ ~J«NX 33X 93 No°o /EX ~ ¢ Aw3X INbDIIN °v

TZ « AZZ ~J«NX NJ3T J2AX X« NKJ ™~ X ... -A . E
40%.

1 Hypertension artérielle pulmonaire : conformément aux recommandations ESC/ERS
T Aaow KZ, A : -iKdicationormeélle M la gréssexse.

7.4 Prise en charge pendant la grossesse

7.4.1 Consultation pré-conceptionnelle

2J °3.-.z3Jaajgo _« TZA«X z3-"7"X "~ X N|XE A«X °J°o X
TZA«X N- «  -Adhcepti®nnellex Cefte3cansultation vise en 1° lieu & définir les contre-

indications a une grossesse (insuffisance respiratoire, cardiaque, rénale, HTAP, forme diffuse
TTvaJo XA X TZ « °JKKI° -« 3yNX«° XY

(BBX °X3axo TzZJTJe°oXs3 KX ©°93J ©°oXaX«® TX Z-«T
aa fe-" A°°3 X" 7 XA3 ©°yg3 Jo . 7w« Xosuppledseupaltdris@peridant ° 3 « XV
K z3 -~ "X 7~ X8Y 2ZA° K “J° -« TX’ «| M °XA3" TX
T KBZ] T°Ja «XW TZ «| M ° XArestinaks df Wscalakes est ° - A3 K
autorisée (voir PNDS lupus ystémique 2017 et le site du Centre de Référence sur les Agents
Tératogéneswww.lecrat.fraY (KK X ° X3 axoe TX ~72J ~ A3 X3 2AX KJ
3AMy - BXW TX KBJ AEINN «X3 ~ndiNMIX - «c@WIXX BXIR3 X« WX ¢
vaccinations, de débuter une supplémentation en acide folique.

2723 ° 3 «X » ZJ MKX T-~" X X~ 0o° JA©° -3 Ty Xw @] 7 « = <
| JAC XY 2ZA° K ~J° - « TX  artlqué possible et rE doit pas dédags®& X  ° »
10-15 mg/j.

Un bilan clinique et paraclinique complet avant le début de la grossesse est souhaitable
évaluation cutanée, bilan cardiopulmonaire de référence, bilan biologique et immunologique
complet (fonction th yroidienne, carences vitaminiques et si non fait antérieurement: Ac anti-
topoisomeérase |, anttARN polymérase lll, anttSSA/SSB, antiphospholipides).
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7.4.2 Pendant la grossesse

(« °BA" TZA« " A EFE zE«¥¥N-K-z 2AX aX« AXK IM -2ago
© 73z ©° TX 3XN|X3N[X3 TX  ~ z«X' TZv/AE KAo E oy
périodique :

1 Au plan clinique, de facon mensuelle:
o EvaluatondelaTE ™ ° « v XW TX =~ z«X  TZ « AzZZ *“J«NX N
o ;3 X" -« J3°%2¢3 XKKBXW SMNKIXBEXOX X - A3 N3 3X
sclérodermique).

1 Au plan biologique :
o Créatininémie, protéinurie ;
o Transaminases, gamma GT
o Plaquettes, hémaglobine (voire LDH, haptoglobine);
o Glycémie, sérologie toxoplasmose si négative.

1 Au plan échographique:

(« ° KA TX 1 v N| -z3J°| X’ Z °JKX’ -MK zJ°o- 3 X’
renouveler cet examen de facon plus fréquente, notamment chezh X~  ° J° X«©° X~ °3 ¢~ X
Z-32X NA°J«y X T ZZA X X°b-A JAXN°INY XX«° X - ME°QY
$X° wN|-2z3J°] X' 7~ X3-«® N-2a°KygogygX” °J3 TX " T-°°H

1 Au plan thérapeutique :

Certaines s © AJ° - «~ aJo X3 «XKBKX’ -A ZT°JKX’ JA N- A3~
KzZJT2a « ~°93J0° -« TX Z-3°X" T-"X" TX N-3° N-_ TX v
sclérodermie systémique, tenant compte de la balance bénéfice risque, et du risque ptentiel

TX ~ A3 EX«AX TZA«X N3 ~ X 3¢v«JKX ~NBwsd-TX32a 2AXW N
Ces traitements sont notamment proposés en situations de thrombopénies immunologiques ou
gestationnelles sévéres, également en prévention des complicabns de la prématurité, par

KZJT2a « ~°93J° -« TX N-38° N-"TX  ZKA-3¢  F#wyo| JaX
v2 A EIKBX«® °3XT« ~ - «XOW «T 2Av" X«°23X T0O0 X° 1
imminent.

7.4.3 Accouchement et post-partum

Une consA° J %0 « X ©°Tl v~ X T- ©°© Fo3X -3zJ« ~yX TX ZJO-
T 2 «A°Z AEXTXARKX MANNKRI BX KR XI Z ©«ZAT XA MJI P2 N4 4P XTY
207 ° 3K @X °«d’ N-« Twu3vX«N- NIX AdBXzminglexel° et

cependant étre interrompue a 35 SA.

7.4.4 Allaitement

2ZJKBKI °XaX«® X~ ° KX KA T - AEX«® °-"7 MKEXW ~ - A"
ce qui est le plus souvent le cas (site du CRAT www. lecrat.fr).
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8. Sclérodermie systémique de I'enfant

2J ?2N? X ° XE°3Faxax«® 3J3X N|XE KZX«ZJws®Y 27 «
(extrémes: 0,4 a 15,6ans) et des antécédents de pathologie auteimmune familiale sont
retrouvés dans 10% descas2 Zv A£- NJ° -« TX NX T Jz«-"° N «vNX ~
réseau des centres de référence et centres de compétences des maladies rares. Les criteres
diagnostiques de ScS sont les mémes que les critéres adultes ébleau 1). Le phénoméne de

Raynaud est tres fréquent, souvent inaugural (7095 %) et précéde les autres signes de 19 mois

en moyenne.

&X" 2 J« ZX °J° -« TX " NKBwg3-TX32a X 3JF TwaXx TX T
retrouvent plus volontiers dans le cadre de connectivites mixtes associées a différents niveaux

a une atteinte musculaire, un phénomene de Raynaud, des manifestations articulaires ou
cardiovasculairesy 2J N3 ~ X 3¢ «JKX X ° XENX°©° - ««XKBBX X°

cas. Les Ac antiN X « © 3 - 2 w3 X T -« O XENX°o©o - «« XK’
2 X 03] ©0XaXk?© «ZX o °J’ T ZZwv83 X«?© TR AZE« X2 X"~
N-3° N-©°]¢g3J° X p» Z-3°0X T-"X 7~ - ©° °>KA” Z3 w2 AXxaax

BZJo°°oX «°X NA°J«v XY (KBKX X" ° M X« °-Ky3ygX X° «X
"NKv3-TX32a 2AX8 3 X«N-«°3ygX  N|XE KBZIJTAK° XY
Lasurviedd J«” X ° TZX«/AE 3-« 16 » UAnY 2X° NJIA X" T
bZ, A W bZ « AZZ ~J«NX 3¢ «IJKEXW 52 « AZZ ~ J«NX 3
°3 .7 °XNO° [EX °3-K-«zyX °X3aX00J«o TZyEIKAXZ KZv -
Du fait de sa rareté, la principale question en pédiatrie concerne le diagnostic différentiel. En

effet, certaines maladies génétiques peuvent étre associées a un état sclérodermiforme (sans

ulcérations cutanées) et conduire a un diagnostic erroné. On peut notanment citer :

1 Le syndrome NAO (Nodulosis Arthropathy and Osteolysis), maladie autosomique
récessive secondaire a une mutation du geneMMP2 (Metalloproteinase 2), associe des
nodules des paumes et des plantes se généralisant, une arthropathie des mains eteguils
a début précoce, un aspect fusiforme des doigts et une ostéolyse du carpe et du tarse.

1 Les laminopathies.

f Les mutations gain de fonction de STAT3y K ZJ  ° XN° ~ NKy3-TX3a Z.3
associé a un déficit immunitaire et une lymphoprolifération. . ¥ «ZE J °J° TZA¥
cutanée ni de syndrome inflammatoire dans ces situations.

1 Le syndrome de Werner est un syndrome héréditaire causé par une mutation du géne
F>6 N-TJ«©° °-As BZA«X TX’ N «2 >XN= TX KBJ Z
caractérise par un vieillissement précoce qui apparait entre 20 et 30 ans avec pour
caractéristiques principales une cataracte bilatérale, une petite taille, des cheveux
°3 gyaJo A3 ygaXxX«® z3 7 X0 Z « Y 2ZJ  °XN° 3g0°3 JNO°y

BI«2B TX °|w«-2aw«X TX >JE«JAT X° °J° TZ «Z

T &ZJA°3 X" 2aJKIT X 2a-«-zw« 2AX" TE~ aaA« ©°J 3
véritable ScS, comme certaines interféronopathies telle la spondyle
enchondrodysplasie (mutation ACP5 qui code pour la phosphatase acide tartrate
3y’ T 0J«oXOY 2J T A AX«AX » A« °3w’ a XA«X <4z X\
et/ou biologiques doit conduire a évoquer une cause génétique.
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ANNEXE 1- Score de Rodnan Modifié (mRSS)

Ce”" N-3X v AIKAX aU0 °- «°° TA N-3°" °J3 KJ
de son épaississement
0 = Epaisseur cutanée normale
1 = Epaississement minime
2 = Epaississement modéré
3 = Epaississement sévere

K ~zZJz ° T Z K-4acile &réalis¥r mais nécessitarin apprentissage, validé comme
marqueur pronostique par plusieurs études (Clements, Lachenbruch et al. 1993). Le total est
sur 51.

DROIT GAUCHE

Doigts v A v oa v T v 7 v A a | T
Mains v A v oa v T v 17 v A a 2 T
Avant-bras v A v a v I v 1 v A a I T
Bras v A v & v T v 17 v A a I T
Cuisses v A v a v T v 1 v A a I T
Jambes v A v oa v T v 7 v A a I T
Pieds v A v oa v T v T v A a I i
Face v Avoaly Ty
Face antérieure du|v Av alv T|v T
thorax
Abdomen viooAvoEly Ty

Pour savoir comment réaliser en pratique le score de Rodnan Modifié, suivez le lien
https://www.youtube.com/watch?v=IUtCq3JPfA c&feature=youtu.be
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ANNEXE 2- Echelles d’évaluation

28- Echelle fonctionnelle de la main de Cochin (Rannou F et al. 2007)

Questionnaire a remplir
par le patient lui-méme.

Date du recueil de données

| ]
= ; Possible Possible Possible
Pendant les deux derniéres semaines, sans Oui sans | avee tres avec avec p
appareillage adapté, avez-vous été Ui Sans ) av v beaucoup | . <>d4€ | impossible
i . difficulté peu de quelques impossible
capable de: (Entourez la réponse choisie.) difficultes | difficultés de
difficultés
A la cuisine
Tenir un bol 0 1 2 3 4 5
Saisir une bouteille pleine et la lever 0 1 2 3 4 5
Tenir un plat plein 0 1 2 3 4 5
Verser le liquide de la bouteille dans un verre 0 1 2 3 4 5
D®vi sser | e couvauvedlne
. 0 1 2 3 4 5
fois
Couper de la viande avec un couteau 0 3 4
Piquer efficacement avec une fourchette 0 3 4
Peler des fruits 0 3 4
Habillage
Boutonner votre chemise 0 3 4
Ouvrir puis fermer les fermetures Eclair 0 3 4
Toilette
Presser un tube de dentifrice plein 0 3 4 5
Tenir votre brosse a dent efficacement 0 3 4 5
Au bureau
Ecrire une phr rte avec un crayon
c.e.u e phrase courte avec un crayo 0 1 ) 3 4 5
ordinaire
Ecrire une lettre avec un crayon ou un stylo
L. 0 1 2 3 4 5
ordinaire
Divers
Tourner une poignée de porte ronde 0 1 2 3 4 5
Utiliser des ciseaux pour couper
.p P 0 1 2 3 4 5
un morceau de papier
Saisir les pieces de monnaie sur une table 0 3 4
Tourner une clé dans la serrure 0 3 4
Scoretotal : |__|_|
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29- HAQ sclérodermie (SSeSHAQ) (Georges et al. 2005)

Auto-évaluation de I'état de santé
au cours de la sclérodermie
(score HAQ modifié pour la sclérodermie)

Questionnaire a remplir

. o Date du recueil de données | |__|/|__|__}/|_|_| |
par le patient lui-méme
Aujourd’hui, étes vous capable : Sans Avec une Avec une
(entourez la réponse de votre choix, une par ligne) aucune légere grande Incapable
difficulté difficulté difficulté
Ade vous habiller tout(e) seul(e) 0 1 2 3
y compris de lacer vos chaussures et d'attacher vos boutons ?
Ade vous laver la téte tout(e) seule 0 1 2 3
Ade vous | ever dbébune chaise de H0 cm 2?1 2 3
Ade vous coucher et de vous lever tout(e) seul(e) de votre lit ? 0 1 2 3
Ade couper vous-méme votre viande? 0 1 2 3
Ade porter a vos lévres une tasse ou un verre rempli a ras bord 0 1 2 3
Adc“)ouvrir une ¢briquee de |l ait @®n cartlbn ? 2 3
Ade marcher dehors en terrain plat ? 0 1 2 3
Ade monter cing marches ? 0 1 2 3
Ade vous laver et de vous essuyer de la téte aux pieds 0 1 2 3
Ade prendre un bain dans une baignoire 0 1 2 3
Ade vous asseoir et de vous relever du siege des toilettes 0 1 2 3
Ad 6at tr ap aessupdewvdiretéteaun poids de 2.5 kg 0 1 2 3
et de le mettre plus bas ?
Ade vous pencher pour attraper vos affaires sur le sol 0 1 2 3
Adc‘)ouvrir |l es portes de votre vditure 1 2 3
Adéouvrir des pots qui ont d® " 0®t® oulerts 2 3
Ad 0 oiuou de fermer des robinets 0 1 2 3
Ade vous promener et de faire des courses 0 1 2 3
Ade rentrer et de sortir dbébune Woiturel 2 3
Ade passer | 6aspirateur ou de drdinerl ? 2 3
Cotation: les capacites sont cotées comme suit :
Sans aucune difficulté : 0 Avec une légere difficulté : 1 Avec une grande difficulté : 2 Incapable : 3
En | 6absence de r ®ponse un item, cet item nbdest pas
pour chadque item, divis®e par | e nombre déitems auxaquel
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Cochez chacun des appareils dont vous vous servez réguliérement :

Canne

Déambulateur

Siége pour s'asseoir dans le bain

Barre de soutien pour rentrer dans la baignoire

Ouvre-bouteille

Béquilles

Fauteuil roulant

Aide a I'habillage (passe-boutons,chausse-pieds,...)

Ustensiles spéciaux

Prolongateur pour attraper les objets

Prolongateur pour la salle de bain

Surélévateur

Chaise sur mesure

Autre (pr®ciser)éééeééeééceceececeéeceeceecec.

Cochez chacun des items pour lesquels vous avez habituellement besoin de I'aide d'une autre personne :
Hygiene
Pour attraper
Pour prendre et ouvrir les choses

Pour vous promener et faire vos courses

Quelle a été l'intensité de votre douleur a cause de votre maladie au cours de la semaine passée?
(faites un trait sur la ligne pour indiquer, sur une échelle de 0 a 100, I'intensité de la douleur)

1. Au cours de la semaine derniére, combien
votre syndrome de Raynaud a-t-il géné vos

activités? Pas de douleur Douleur trés sévere

2. Au cours de la semaine derniere, dans quelle

mesure les ulcérations de vos doigts ont-elles
géne vos activités? Pas de douleur Douleur tres sévere

3. Au cours de la semaine derniére, dans quelle
mesure vos troubles gastro-intestinaux ont-ils

géné votre activité? Pas de douleur Douleur tres sévere

4. Au cours de la semaine derniére, combien vos
problémes pulmonaires ont-ils interféré avec

votre activité? Pas de douleur Douleur trés séveéere

5. Au cours de la semaine derniere, jusqu'a quel
point tous les problemes en rapport avec votre

sclerodermieont-i | s i nt er f ®r ® a Yy Pasde douleur Douleur trés sévere
de vos activités?
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30- SF 36 (Georges C et al. 2006)

Comment répondre :

Les questions qui suivent portent sur votre santé,
telle que vous la ressentez. Ces informations
nous permettront de mieux savoir comment vous
vous sentez dans votre vie de tous les jours.

Veuillez répondre a toutes les questions en
entourant le chiffre correspondant a la réponse
choisie, comme il est indiqué. Si vous ne savez
pas trés bien comment répondre, choisissez la
réponse la plus proche de votre situation.

1. Dans | 6ens eous fueyotrpmmsestz
(entourez la réponse de votre choix)

Excellente

Trés bonne

Bonne

Médiocre

Al WIN|F

Mauvaise

2.Parrapportaldann®e derni
comment trouvez-vous votre état de santé en ce
moment ? (entourez la réponse de votre choix)

Bien meilleur quelldan dern
Plutét meilleur 2
A peu prés pareil 3
Plutét moins bon 4
Beaucoup moins bon 5

3. Au cours de ces 4 derniéres semaines, et en raison
de votre état physique
(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

Oui  Non
a. Avez-vous réduit le temps passé a
votre travail ou a vos activités habituelles ? 1 2
b. Avez-vous accompli moins de
choses que vous auriez souhaité ? 1 2
c. Avez-vous di arréter de faire
certaines choses ? 1 2

d. Avez-vous eu des difficultés a faire

votre travail ou toute autre activité ?

(par exemple, cela vous a demandé 1 2
un effort supplémentaire)

4. Au cours de ces 4 derniéres semaines, et en raison
de votre état émotionnel (comme vous sentir triste,
nerveux(se) ou déprimé(e))

(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

Oui  Non
a. Avez-vous réduit le temps passé
a votre travail ou a vos activités habituelles 1 2
b. avez-vous accompli moins de choses
gue vous auriez souhaité 1 2

c. avez-vous eu des difficultés a faire
ce que vous aviez a faire avec 1 2
autant de soin et doéattenti

5. Au cours de ces 4 derniéres semaines dans quelle
mesure votre état de santé, physique ou émotionnel,
vous a-t-il géné(e) dans votre vie sociale et vos

“re | 4

Questionnaire de santé SF36
R O I

Date | |

relations avec les autres, votre famille, vos amis, vos
connaissances
(entourez la réponse de votre choix)

Pas du tout

Un petit peu

Moyennement

Beaucoup

AW |N |-

Enormément

Brfu pUIs @@ a8y 4dernieres semaines, quelle
a ®t ® | 6intensit® de V0s
(entourez la réponse de votre choix)

i eNulle
Tres faible
Faible

do

Moyenne

Grande

o g~ |W (N |-

Tres grande

7. Au cours de ces 4 derniéres semaines, dans quelle
mesure vos douleurs physiques vous ont-elles limité(e)
dans votre travail ou vos activités domestiques?
(entourez la réponse de votre choix)

Pas du tout

Un petit peu

Moyennement

Beaucoup

Q|| W (N |-

Enormément

8. Au cours de ces 4 derniéres semaines. y a-t-il eu
des moments ou votre état de santé physique ou
émotionnel, vous a géné(e) dans votre vie et vos
relations avec les autres, votre famille, vos amis, vos
connaissances ?

(entourez la réponse de votre choix)

En permanence

Une bonne partie du temps

De temps en temps

Rarement

g |~ Tw|IN|F

Jamais

on que ddéhabitude
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9. Voi ci une l'iste déactivit®s gue
Pour chacune déentre elles indiquez s

(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

Liste dbébactivit®s

Oui, beaucoup

vous pouvez
v oanté acfuel.e s

avo
mi t

Oui, un peu Non, pas du tout

limité(e) limité(e) limité(e)
a. Efforts physiques importants tels que courir, 1 2 3
soulever un objet lourd, faire du sport
b. Efforts physiques modérés tels que déplacer une 1 2 3
table, passer | daspirateur, jouer aux boul es
c. Soulever et porter les courses 1 2 3
d Monter plusieurs ®tages par IBescalienr 3
e. Monter un ®tage par | descaliel 2 3
f. Sepencherenavant, se mettre genbux, sbOaccroupir 3
g. Marcher plus déun km ° pied 1 2 3
h. Marcher plusieurs centaines de meétres 1 2 3
i. Marcher une centaine de métres 1 2 3
j, Prendre un bain, une douche olu so6habil2l er 3

10. Les questions qui suivent portent sur comment vous vous étes senti(e) au cours de ces 4 derniéeres
semaines. Pour chaque question, veuillez indiquer la réponse qui vous semble la plus appropriée. Au

cours de ces 4 derniéres semaines, y a-t-il eu des moments ou :
(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

En Tres Quelque
permanence souvent Souvent fois Rarement Jamais

a. vous vous étes senti(e) dynamique? 1 2 3 4 5 6
b. vous vous étes senti(e) trés nerveux(se)? 1 2 3 4 5 6
c. vous vous étes senti(e) si découragé(e)

gue rien ne pouvait vous remonter le moral? 1 2 3 4 5 6
d. vous vous étes senti(e) calme et détendu(e)? 1 2 3 4 5 6
e. vous vous °tes senti (el d®b@rdanBB(e) dO®neryi e?6
f. vous vous étes senti(e) triste et abattu(e)? 1 2 3 4 5 6
9. vous vous étes senti(e) épuisé(e)? 1 2 3 4 5 6
h. vous vous étes senti(e) heureux(se)? 1 2 3 4 5 6
i. vous vous étes senti(e) fatigué(e)? 1 2 3 4 5 6

11. Indiquez pour chacune des phrases suivantes dans quelle mesure elles sont vraies ou fausses

dans votre cas :
(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

Totalement Plutét Je ne Plutdt Totalement

vrai vrai sais pas fausse fausse
a. Je tombe malade plus facilement que les autres 1 2 3 4 5
b. Je me porte aussi bienl que m6i mpo3 te qud 5
c.Jembattends © ce que ma d4ant® 8e d®Prade 4 5
d. Je suis en excellent santé 1 2 3 4 5

Veuillez vérifier que vous avez bien fourni une réponse pour chacune des questioons.

Merci de votre collaboration.

copyright © New England Medical Center Hospitals, Inc., 1993 All rights reserved. (IQOLA SF-36 French (France) Version 1 3)
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ANNEXE 3- Spécificité de la prise en charge locale des
ulcéres digitaux (UD) de la sclérodermie systémique et
choix des pansements.

Spécificités de la prise en charge locale des ulcérations digitales (UD)
3&7ZJ°3w  2-! $ X° N-BKBKY T Aaaso

31-Prise en charge locale
2J °3 X X« N|[J®*zX B-NJIKX ~°uyN Z 2 AX;ellexépos€ & TX K
A3 o Ao T A3 KZXE°wy3 X&NXZTEZ W&X° TN XC&Y «XXT ZZv
plaies chroniquesy K ZJA° KIEXS » KZXJIA X° JA " I/E « -A
z X3 ax’ TX ~ A3 ZJINX X° KX’ I TA”’ TX °J«” X2 X«° 27
plaieschron 2 AX~ X~ ° » ¢ /E °X3 ~JAZ X« NI~ TZ «ZXN° - «)

32-Choix du pansement (Tableaux ci-dessous : utilisation des différentes classes de
pansements et choix du pansement)

Comme pour toute plaie chronique, il faut adapter le pansement au stade de la plaie.
Néanmoins, la localisation des UD nécessite quelques adaptations. Il faut choisir des

°J«’ X2 X« °3Jo 2 AX" X° TX °XO° ©°oX oJZHYBXK A X3’
le confort du patient en facilitant ses mouvements dans la vie quotidienne. Il faudra ainsi

privilégier les pansements conformables (films ou extra minces, les doigtiers, les pansements
multicouches fins) et les pansements non adhérents. Les hgrocellulaires et hydrofibres et
hydrocolloides peuvent étre utilisés. Les hydrogels dont certains existent sous forme
conformable et les hydrofibres peuvent étre utilisés pour la détersion. Les pansements fins avec

tulles ou interfaces sont pratiques quanT KZC& X~ °© Tw©° X3zwy NJS3 KB’ v A
° KA’ XAs3 ' N- AN| X~ TX °J«’ X& X« °3 ajg 33X’ X o ’
| EJKAZ - « 2 AXW ~-«° ZJIJN KX TZA° K ~J° -« X° « T

TZA« °J« XAXRXY X M- €D« X2 X«® ~ XN-«TJ 33X KZA° K
étre utile et pratique chez des patients actifs.

&J «” KBX NI~ TAGX JwN3 TX°ZAX X ° «yNX ~J 3Xw ~A
laisser sécher la nécrose. Un avighirurgical est indispensable pour envisager une amputation

limitée de la zone nécrotique, toutefois les auto-amputations sont courantes.

Sur des UD bourgeonnants, des greffes cutanées en pastilles ou en petits filets peuvent étre

proposées a visée cicatrsante et antalgique.

La sclérose cutanée et la xérose cutanée freinent la cicatrisation et peuvent générer de

«- AEXBKBEX K X W «-°9J2aX«® JA « EXIA TX  E-«X’
°J3 KZJ°°K NJI° -« °KA3 TRZA-20- KK XX «TXXA ONB- X4 TX ON 3 TXX) 2
KX’ Z ~ 7 A3 X’ °©Js3 TX’ N3 w2 X~ 3 yg°Js Jos N X “(voiX °© N NJ
tableau cremes a propriétés cicatrisantes).
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DETERSION

BOURGEONNEMENT

EPIDERMISATION

Hydrocellulaires

D Dplaie peu a trés exsudativeDDDDDDDDDDDBDDD

Hydrogels ——— plaie séche, nécrotique ou fibrineuse ——>

Hydrofiores | ———— plaie infectée, ou suintante —————————— >
Alginates —— plaie infectée, ou suintante ou hémorragigue —————— >
Interfaces = |——————— plaie modérément exsudative ———————————— >

Ac hyaluronique

DD DD aies seche® DD D D DD

Films polyuréthane

DDDDDDDPD

33- Principaux pansements utiles pour les UD (liste non exhaustive a partir du « guide
pratique des médicaments. Dorosz. Ed Maloine 2017 »)

Types de pansement

Remarques

et nom de spécialité

Hydrocolloides

Plagues adhésives épaisses.
Plagues adhésives minces

1 application tous les
2 a 7 jours sans
pansement secondaire

Gammes Comfeel, i L
translucides 1 application sous un
Algoplaque, Duoderm, R B
. Tubes de pate hydrocolloide en
Tegaderm Hydrocolloid, lague bour la forme
Askina etc P qA P
en pate
, . 1 application tous les
Hydrocellulaires Plaques adhésives er Pp .
g 2 a 7 jours, avec
périphérie ou plagues )
I . . . __| pansement secondaire
Gammes Allevyn, Biatain, microadhérentes renforcées| . .
L si forme non adhésive
Aquacel Foam, UrgoTul, ou non en périphérie

Combiderm, Mepilex etc

Plaques non adhésives

ou non renforcée en
périphérie

Pansement hydrocellulaires
avec antiprotéases
Gamme Urgostart

Plagues non adhésives ol
microadhérentes
Interface

1 application tous les
2 a7 jours (pansement
secondaire
nécessaire)

Alginates
Gamme Algosteril, Urgosorb,
Melgisorb, Biatain

Compresses stériles
généralement : 5 x5, 10x10,
10x20, 15x15 cm

1 application tous les
1 a 2 jours (pansement
secondaire
nécessaire)

Hydrogels

Gammes Duoderm,
Hydrosorb, IntraSite
Normlgel, Purilon, Nugel,

Tegaderm Hydrogel etc

Plagues 10x10
Tubes, applicateur doseur,
seringue  préremplie  ou
sachet de 15 gr

1 application toutes
les 48 h, pansement
secondaire nécessaire
peu absorbant et
imperméable (film de
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polyuréthane,
hydrocolloide mince)
Pansements en fibres de 1 application tous les
carboxyméthylcellulose ou de f Compresses l1a2 jOUI.’S (pansement
polyacrylate secondaire
Aquacel; Urgoclean nécessaire)

34-Crémes a propriétés cicatrisantes, liste non exhaustive (mains et fissures)

Nom Commercial Composition

Cicaplast (La Roche Posay) Complexe Cuivre Zinc Manganése -
Madécassoside

Cicalfate (Avene) Complexe Cuivre Zinc - Sucralfate

Créme épithéliale AH (Aderma) Ac Hyaluronigue DXE° 3 J ©° TZ -A
Vitamine A - Vitamine E

Cicabio (Bioderma) Complexe cuivre Zinc B Resveratro F Ac
Hyaluronique

Bépanthen pommade (Bayer) Dexpanthenol 5% (allergiespossibles)

Bariéderm creme (Uriage) Poly-2p
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ANNEXE 4- Indications et contre-indications de
'intensification thérapeutique avec autogreffe de

cellules souches hématopoiétiques au cours de la ScS
3 & Z J °Farge’ D et al. BoneMarrow Transplant. 2017; 52:1495 -1503)

35-Situations ou l'intensification thérapeutique avec autogreffe de cellules souches
hématopoiétiques peuvent se discuter en cas de ScS (a discuter en RCP)

Un traitement par intensification thérapeutigue et autogreffe de cellules souches
hématopoiétiques peut étre discuté chez les patients atteints de ScScutanée diffuse avec une
durée de la maladie depuis les premieres manifestations viscérales (cutanées, cardiaques,
digestives, pulmonaires, ou rénales) hors Raynaud (chaque cas doit étdiscuté en RCP):

9 inférieure & 2 ans, un score de Rodnhan modifié (MRSS) > 20, une vitesse de
sédimentation > 25 mm ou un taux d'hémoglobine inférieur & 11 g/dL, non expliquée
par d'autres causes que I'évolutivité de la S&, ou ;

9 inférieure a 5 ans avec in MRSS > 15 associé a une atteinte viscérale sévere ou
s'aggravant sur les 6 derniers mois : atteinte pulmonaire : une DLCO et/ou CVF
inférieure a 80 % de la valeur théorigue et atteinte interstitielle pulmonaire (atteinte
bronchiolaire, plages de verre déoli ou fibrose) sur la radiographie thoracique ou le
scanner thoracique a haute résolution en coupes millimétriques ; atteinte rénale :
hypertension artérielle, anomalies urinaires persistantes (protéinurie, hématurie,
cylindres), anémie hémolytique micra-angiopathique, insuffisance rénale de novo, toute
cause non liée a la ScS ayant été éliminée ; atteinte cardiaque : troubles du rythme
auriculaires ou ventriculaires (épisodes récidivants de fibrillation ou flutter auriculaires,
tachycardie atriale paroxystique, tachycardie auriculaire ou ventriculaire), bloc du 2éme
et 3éme degré, épanchement péricardique, insuffisance cardiaque congestive
régressive ; toute cause non liée a la ScS ayant été éliminée, ou

1 inférieure a 5 ans avec un mMRSS < 14 (atteinte ctané limitée) en cas d'atteinte
pulmonaire sévére évolutive coexistante (altération de la CVF et/ou CPT de 10 % et/ou
de la DLCO de 15 % par rapport & une valeur initiale obtenue 12 a 6 mois auparavant).

36-Contre-Indications communes a I'autogreffe de CSH dans les maladies auto-

immunes
Age > 65 ans ;
Tabagisme actif ou sevré depuis moins de 3 mois ;
«?° YNy TX«® TZXE°: ' ©° -« » KZJ2 J«O°X
Grossessey z3 -~~~ X"~ X X« N-A3" - A 3XZA"; TZA° K ~ X3

Psychiatrique : maladiespsychiatriques « NKAJ «° KZIMA" TZJIKN--K - A
Consentement : incapacité a donner un consentement éclairé pour le choix de la procédure

Fonction hépatique :

o Elévation au-dela de deux fois de la normale des transaminases ou de la bilirubine

o Insuffisance hépatique ou cirrhose avérée.

=A =4 =4 4 4 -4 9
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1 Cancers: syndrome myélodysplasique ou maladie hématologique grave contreindiquant la
transplantation de cellules souches hématopoiétiques autologues

9 Infections : infections aigues ou chroniques liées au VIH, HTLVY1, HTLV-2, hépatite B ou
C;

7 $ A3
o Fraction déjection du ventricule gauche < 45 %;

o PAPm > 25 mmHg ou PAPs > 40 mmHg en dehors de tout remplissage

o PAPmM > 30 mmHg ou PAPs > 45 mmHg aprés test au remplissage avec injection de
1000 cc de sérum saléisotonique sur 10 minutes ;

0 Mouvement paradoxal diastolique du septum (D-sign);

0 Septum paradoxal;

o Péricardite constrictive ;

o0 Tamponnade cardiaque;

0 Athérosclérose marquée;

o Troubles du rythme cardiaque qui ne peut étre contr6lé pharmacologiquement ou par

cardioversion ou par ablation;
T Poumons:
o CVF <65 % de la théorique;
0 DLCO <40 %de la théorique ;

Note § °~ A«X ¥N|-NJ3T -2z3J°| X °3¢ygNevwTJIJ«® KJ °3-Nv’
cathétérisme cardiaque avec ou sans test de charge hydgue ne démontraient pas de contre-
indications, les patients avec une DLCO <40 % de ka théorique ou avec une CVF < 65% de la
ol w-3 2AX °XAEX«® F°3X N-« " Tw3¢  N-2aX TX" NJI«T
0 Les patients doivent étre vivement encouragés a arréter toute consommation
tabagique ;
1 Rénal:
o Crise rénale sclérodermique dans les 6 mois précédents
o Débit de filtration glomérulaire < 40 ml/min/1,73m2 ;
Note : les patients aux antécédents de crise rénale ou ayant une insuffisance rénal@euvent
Fo3X N-«" Teg3e¢g” N-2aX TX" NI«T TJ°o° > KZJIA° - 73 X7

et si la dialyse est réalisée le matin suivant chaque perfusion de cyclophosphamide.
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ANNEXE 5- Contre-indications absolues ou relatives a la
transplantation pulmonaire (/cardiaque) au cours de la

sclérodermie systémique.
&ZJ°3w  2JA«JE X° JKBY T Aaoy

Contre-indications absolues :

- &vZJ BKBI«NX A& " Nv3JKX | -3~ 33X~ - A3NX’
rénale avec un débit de filtration glomérulaire < 50ml/min/1,73 m?)

- Infection extra-®° AK?2 - «J 3 X ~J«  3X T -A3ZNX ©°] g
z Ay s T -« 3 «ZXN©° -« °© Js3 K X E 3 A T X K
VIH)

- Cancer actif ou récent (moinsde 2 ans) 3 ZXENX°° -« TX  NJc«
épidermoides cutanés ou cancer in situ dont la résection serait compléte. Une période
TX 0O J«’ X~ o 3 XN-23a8J«Ty X JAE«® T ° N
TZJ«°yNvTX«®” TX NJ«NX3 TdAcahter§u sein ol Hu rdin
ou en cas de mélanome de stade Ill ou atdela

- Tabagisme actif ou autre addiction au cours des 6 derniers mois

- Troubles psychiatrigues ou psychologiques non contrélés avec incapacité de
coopérer ou de suivre assidiment un tratement médical

- Déformation thoracique ou déformation de la colonne vertébrale ou pathologie
neuromusculaire dégénérative susceptible de géner notablement la ventilation
mécanique

- Non adhérence thérapeutique documentée

- Index de masse corporelle < 15kg/m?

- Age > 65 ans pour la transplantation mono ou bi-pulmonaire et age > 55 ans pour la
transplantation cardio-pulmonaire
- Ostéoporose sévere ou symptomatique
- Antécédent de chirurgie thoracique
- Dénutrition (15 kg/m2 > IMC < 17 kg/m?) ou obésité (IMC > 30 kg/m?)
- Ventilation mécanique invasive
- Colonisation avec bactérie résistante, agent fongique ou a mycobactérie
- o X3oX T w/EwW3S X TZIJAO-«-2 X JAEXN ZJ MKBX °
- Comorbidité non contrdlée (HTA, diabéte)
Contre-indications spécifiques liée a la sclérodermie systémique :
(Certaines pouvant étre temporaires, si régression ou amélioration sous traitement)
- Myopathie inflammatoire active non controlée
- Myopathie progressive
- Myopathie avec atteinte diaphragmatique
- Ulcéres digitaux :
o ; KA" TZA« wv° ~-TX “w/AEWEIX °J3 J« 2]
o Ulcére digital actif : contre-indication temporaire
- Gastro-intestinale :
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0 ?°v«-"X -1 Jz X««X

0 Ulcération gastroduodénale active malgré un traitement optimal incluant les
IPP et les médicaments prokinétiques

o Ulcére de Barrett avec dysplasie de haut grade

o Gastroparésie (anomalie de la vidange gastrique avec moins de 25 % d
clairance ala90™2a « A° X TZ «zX ©° -«d® 2JKz3vw

0 Saignement chronigue gastro-intestinal avec ou sans anémie

o] 00X «°X “°yN Z 2AX TX KBZ «°X ©° «-
occlusion

0 Atteinte colorectale avec pseudo-obstruction et/ou diverticulite et/ou
perforations

- Atteinte cardiaque :

0 Troubles conductifs et/ou troubles du rythme (bradycardie symptomatique,
tachycardie ventriculaire ou atriale): une prise en charge préalable a I3
transplantation doit étre discutée (pacemaker si nécessaire) mais ceci ne doi
pas étre une contre- « T NJ° - « ~ Be ténspfantation TardioN
pulmonaire

- Atteinte rénale :
o0 2J Z-«N° -« 3¢«JKX T- ©° Foes3 X ~°JMH
°©AJ° -« TZ « AZZ ~JIJ«NX 3v«IBX K

o C« TwvHKJ TZIJA 2- « WY«IJNI TTZI«r9]
rénale sclérodermique avant discussion de toute transplantation pulmonaire
ou cardio-pulmonaire

o Situations a risque des crises rénales sclérodermiques

A ScS diffuse évoluant depuis moins de 3 a 5 ans depuis le premie
symptéme hors Raynaud

A Atteinte cutanée sévére rapidement progressive: progression du

N-3X TX >-T«J« TZIA 2- «° 106 5

A $-3° N-°]w3J° X n adé 2az TzZv?A £

VIHY & 3 A~ TX KZ 22 A«-IMG:Zndibe d¢ «nmidse dorpdrelle; KTA :
hypertension artérielle
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ANNEXE 6- Recommandations pour la prise en charge en
anesthésie et en réanimation d’'un patient atteint de
sclérodermie systémique

B «ZE J » NX w©m-A3 JANA«X 3 X%ibgéhéralk olrdglonale pour° AMK v

les patients atteints de ScS. Or, comme tous les autres patients, ils peuvent étre exposés a des
°©AJO° -« TX N|] B3A3z X °38.z3Jaagx - A A3zX«°XY 2

TA ZJ ©°© TX KBZXKEBE°¢° XeNEKZTX°AMZZ N« K ¢ X’ » KJ 2 N
durefluxgastro-~ = - ° | Jz X« °J3%Z- ~ T wAEwd X X° TA ZJ ° TX §
cAKBa - «J 33X -A NJI3T J2AXY 2ZJ«X °| v X HK-NIKXW
TZJHKO X3 «JO° [EXS 2 Az K ZJAvo T ~ NA©° xs3 N| J2AX z- ~
techniques rencontrées en situation péri-opératoire et lors de complications médicales aigués
en réanimation sont souvent communes et sont donc abordées dans un mémehapitre.

37-Evaluation des risques : évaluation cardio-pulmonaire et rénale
Un bilan pré-opératoire notamment cardio-pulmonaire est indispensable avant toute
Ja«X o] w” X TZA« °J° X«° JOOoX «° TX ~NKwvsd-TX3za X

Fibrose pulmonaire
2J 3XN| X3N| X TZA«X Z M3-~"X °AKa-«J 33X T- ©° Fo3X
thoracique en coupes fines associé a des explorations fonctionnelles respiratoires avec mesure

TX KI T zZzZA’ -« KX« X TA 2a-«-EETX traddélicatedspla- « X T &
capacité vitale forcée est < a 50% de la valeur prédite du fait de difficultés de sevrage de la
EX«® KI° -« ay¢gNIJ« 2AX ~ KX °J° X«° J woovw «° AMy

X0 KJ 3wJK IO -« KR« TXIEB XNA X3 N X3 ° RXXJQE° - E X
interstitielle pulmonaire.

Hypertension pulmonaire (HTP)

2ZJ°9X «°X NJ3T J2AX «zZX ©° °J° 333X JA N-A3"~ TX
T J °-K 2AX" TA [EX«°3 NEXBXZAXANEZXWMS K XX2EpNKHZXKE
diminution de la réserve coronaire dans certains territoires microcirculatoires. Dans tous les

NJ W K ZJA° 3 XN| X3 N| X3 TX  ~ z«X  wvA NIJ°XA3"™ Tz
a . «T3 X T- Aodéxafion deda phedsion aftéfielle pulmonaire systolique, demander la

3¢yJK “J° -« TZA« NJO°|wowyg3 ~ax NJZT J2AX T3- ©°Y
risquée voire contre- « T 2 Ay XY 22 B ~2ZJz ° TZA«X ,A s 3Az3-A
petites artéres pulmonaires), tout geste chirurgical doit étre discuté en fonction de la situation
hémodynamique (cathétérisme cardiaque droit) et discuté avec le centre de référence ou un

centre de compétences. Ces patients sont habituellement non répordeurs au NO inhalé. Dans

cette situation, les anesthésies localesouloce® v z - « J KX~ =~ X3 - «° °3 [E Kvz
a] «% X« N-« ©°J«© X0 2.« ©o0.3¢ TX KJ °3¢yN|J3zX T/
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postcapillaire sur dysfonction diastolique, la prévention des accidents de décompensation
préanesthésiques passe par une réduction préopératoire des pressions.

Un électrocardiogramme de base systématique est nécessaire pour dépister des troubles de
conduction, des troubles du rythme, en plusdes anomalies en rapport avec une péricardite, une
insuffisance ventriculaire gauche et ou une insuffisance cardiaque droite.

Atteinte rénale et crise rénale sclérodermique

- A3 23y EX« 3 KX 3 T 2AX TZA«X Jo°O°X jionetdanSla «J KX J
mesure du possible, ne pas utiliser de traitements néphrotoxiques, en particulier prendre garde

JAE °3-TA °° TX N-«°3]J  °oX -Tv” Y . KB ZJA° 2] «o°X
pour favoriser une bonne perfusion rénale sans augmeter excessivement la viscosité sanguine

pour favoriser le flux microcirculatoire.

Dans le bilan préJ « X ° | v~ XW K ZJA° X« °J3° NAK X3 723~
artérielle car les patients ayant eu une sclérodermie récente évoluant depuis mins de 3 a 5

ans, surtout les formes cutanées diffuses, sont a plus haut risque de crise rénale sclérodermique.

Il faut également réaliser une numération formule, une fonction rénale avec urée et créatinine,

un ionogramme plasmatique, un bilan hépatique, m bilan de coagulation, un groupe sanguin et

rechercher une protéinurie.

38-Evaluation du risque lié a I'intubation et préparation des voies aériennes
272J°°X «°X NA°J«y X ~ NBw3-TX32a 2AX ©°-AN| X Z3wyg2 AXa
nasaletdoncA« X 3 ¥ TAN° -« TA NJK M3 X TX  Z-~"~7" X «J JH.
T «TX TZ «°AMI° - « «93 - TA °X TJ«’ AceX «J3 «XY
MANNJI KX 2 A ° X Ao Fos3 X ° KA~ 3y TA ©°©X MemNorot X ~Z K
aJ«T MAKI 3XY . K ZJA° T- «N J«?© N ° X3 N X~ T ZZ N/
EX«® KIJ° -« JA 2] 2AX «X °-7"X3J °J° TX °3-MKwaXY

plus fines si nécessaire. Nous recommandons, lorsqueXKJ X °¢ ° - """ MKEXW X« J«
intervention chirurgicale programmée, comme pour les soins dentaires, une kinésithérapie
TZ-AEX3°A3 X MANNJIKX TJ« KX 2- 7~ °3gNyTX«°W 2A

TZ- AEX3° A3 X MANNJIKXY

Si dans un contexte pié-opératoire, le passage par voie buccale parait difficile, tout passage
TX ~-«TX TZ «°AMI° -« °J3 [E X «J JBKX T- ©° 7~ X 1
sclérodermiques peuvent avoir des télangiectasies des muqueuses notamment des voies
aérodigestives supérieures avec un risque de saignement lors de la progression de la sonde.
27 «°AMI° -« X« °-7 ° -« TX TvNAM ©° A" -} Az XAk
fréquent d0 a la béance cardiale. Ceci implique le contréle préanesthésique c la vidange
gastrique par échographie méme en cas de période de jelne prépératoire prolongé.
27| E° X3 XE° X«™ -« TX KJ °FO°X °XA°o JA - Foes3s X T zz
donc limiter la visibilité en génant le passage du laryngosope.

$X° wvHKvaX«° TakestHEBiQUE doivexitwcontiuireva anticiper une intubation
- A" Z M3-"N-° X ° BZ «°AMJ° -« T ZZ N KX X °o =
qui reste cependant trés rare, il faudra alors envisagerlaréd ¥ ~ J° -« TZA«X ©°©3JN]J

anesthésie locale.
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39- Evaluation digestive et nutritionnelles

Gastroparésie
Environ la moitié des patients sclérodermiques ont une gastroparésie qui se manifeste par une

satiété précoce, parfois des nausées, de#e- @~ = X& X« ©°~’ » T ~°9J«NX TX 3
«-« T zw3wv W X° A«X J«-3XE XY 2X T Jz«-"° N °XAo
°3 . AEX TX  JK a8 X« TJl« KZX °-23JN JK-3~ 2AX KX

pseudo-obstructions intestinales chroniques peuvent contribuer a une période post-opératoire

difficile et prolongée. Au moindre doute, il faut faire dans le bilan pré-opératoire une étude de

la vidange gastrique par scintigraphie gastrique avec des clichés tardifs & 3 odh. La prévention
per-opératoire systématique des hausées et vomissements posiopératoires par la
Dompéridone et le Droleptan est préconisée (attention a la Dexamethasone car les corticoides

° XAEX«® ZJAE- 3 X3 KI T A EX«AX TZAZA X 2°NR NAQ Ik
récente).

Troubles nutritionnels

(« NJ° TzJeoX «°X T zXastiqueEévere, attEinte digesivk bassé), ik © X~ 7
peut y avoir des signes de dénutrition, des carences vitaminiques, des troubleshydro-
électrolytiques. Il faut les dépister et les traiter.

40- Précautions pré-opératoires

Transfusion et anticoagulation
B «ZE J °J° TX 3XN-22aJ«TJ° -« °J3° NAK w3 X °-As
patients sclérodermiques si nécessaie en fonction du type de chirurgie. En particulier, un

°3.z3Jaax TZJA°-0°3J« ZA -« -A A« ©°93J ©°0XaXgo0 °]J3
tout autre patient pour la chirurgie programmée a risque hémorragique (prothése totale de

hanche). Les anticoda AKJ «° " W ~Z K~ ~ - «?° «T 2Av”"  °XAEX«® ]
T zX ° AEX ~Z K XE “°X TX AKBNv3J° -« “7-°]13Jz X
gastro-TA- Tv « J KX~ - A N- K 2 AXdasrigue s souhaitdble -avait totite X ~ ° -

chirurgie qui nécessiterait une anticoagulation efficace.2J ° 3 v~ X« NX TZ N J«° °|
peut faire discuter une anticoagulation en période per-opératoire.

L «9 X3 JINO -« X«23IX KZJ«X °| v’ X X° KX aygT NJ° -
Certains patients prennent des corticoides a faibles doses et/ou sont sous

aa A-"A°°3 X"~ XA3"Y . K T- o« T - «Opéraire. 31l s AX 2]
recommandé de prescrire une antibioprophylaxie pré-opératoire immédiate systématique dont
KX ~°XN°3 X TEBehirugicd. TX KZJINPO
- A3 BXT °J° X«° ' Mwv«vZ N J«° TZA«X N-3° N-°] g3
K 2 °¢X °J3 KIJ Z3IX «J° -« TX KZIJEX N-3©° N-©°3._°x"
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« AZZ 7~ IJ«NX ~T A3 yg«IBEX X J3«BAIME «X KA o0 JTX -&AK Ja3z
TZ| ET®-N-3° 7~ - «X aayT JoX2X«® JAEI«® KX zX °X NJ

& Les IEC constituent le traitement antihypertenseur de premiére ligne chez les patients
atteints de ScS avec HTA. lls peuvent induire de hypotensions réfractaires au moment de
BZ «TAN° -« TX KBZJ«X °|w " XY ?2-A" J«X " °]v " XW BJ
maintien de la pression artérielle est importante, et pourrait étre altérée par certains agents

anesthésiques. Le bloca X D X° K -&« T X- BX«  «X .. °J3 KX&A . ($ -
°XA° T-«N N-«TA 320 EB - ¥3« A3EX«AXS Z- =~ v Aw3 X~

NJOyN|-KJ2 «X W «-°9J3aX«® X« NI~ TZ|E°-/E Kva X
traitement d- ° T- «N F°3 X «o X33 .- a° A JE]«O BZ «° X3 EX«
.77 O MBXW KJ A3 EX«AX TZA«X | E°-°X« -« J3Oog3 X}
K-3°" TZA«X |E°-/ Kva XW X ° °KA  Z3 y2réndgiqueX¥Y C« ©
N-2aX KZve°| vT? «X X' ©° KX °KA" - AEX«® XZZ NJINX 8

Précautions au bloc opératoire et en réanimation

1 Réchauffement
Au bloc opératoire et lors du transport, le patient doit étre réchauffé de fagon permanent e par
une couverture chauffante, particulierement au niveau des extrémités du fait du haut risque
TZ " N|lwvwa X T z ©°JKX 3F2J « W ° XT 8y ? °- 77 MBXW
fixée a 18°C, doit étre augmentée.

1 Installation au bloc opératoire
Durant la procédure chirurgicale, la position de Trendelenburg (le patient est allongé sur le dos,
KX’ a Xxa M3 X’ «Zywy3® XAs3~ T -« ?© ° KA’ | JA°” 2 AX K
T -1 Jz X« X° T- ° T-«N F°3YR KAEO wX XILE- °YX ° 2A
risque de fausses routes. Chez les patients atteints de sclérodermie systémique cutanée diffuse,
la fibrose cutanée associée a la fibrose périarticulaire peut considérablement géner la mobilité
des articulations, particulierement des poignets, coudes, épaules, hanches, genoux. Il faut de

CKAT °3.0gygzX3 KX E-«X TZJ°°A A3 KBJ °IMKBX - °vw
de sclérodermie et éventuellement une amyotrophie ou des calcifications sous cutanées, ddait
TA 3 ~2AX TX ~A3/EX«AX TZX NJ33 X" K-3~ TX’ «© X3

éviter le contact direct de la peau du patient avec les parties métalliques de la table opératoire
et veiller a ce que la plague de bistouri électrique nesoit pas trop froide.

1 Révell
Le patient doit étre particulierement surveillé en salle de réveil du fait du risque important de
vomissements lié aux reflux gastro” = - ° | Jz X«Y . B «ZXo© °J’ 3 Js

sclérodermiques aient un syndrome sec oculaireet buccal. Il faut aussi veiller a bien hydrater la
NJAE °vy MANNJIKBX X° KI KBIJ«zAX 2 A ° XAEX«® 3J° TXa X

T ;3vNJA° -« J«X " °]wv’” 2AX" X° °3-NyTA3JKX  § 1
2 -3 XBAX °XA° FOo3.X y80) OB EZRWMN M ° XBRES3 wP A 30X «K 2
«JA X W KX E-?2 77 XaXxPIIXO® EX YT-AKXA3 T .o
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N| J2AX Z- ~ 2AZXKEBX Xz °--<TBEXMBEXW K°Z3] «& Buzw v X
contrdle strict de la précharge par un monitorage non invasif adapté. Les anesthésies
locorégionales ne posent en général pas de probleme, le rachis étant épargné au cours de la

"NKBv3-TX3a X "~ E“°oga 2AXY ;-A3 KZINN-AN| X2 X«°W K:
NJ~ T Z J ° 9rafoires ResXmédicérnehts opioides doivent étre utilisés avec parcimonie.

2ZJ«X °| v~ X K- N-3wvz - -opfélgtsEireprolongéx° KZJ«JIJKzv o~ X ° -
O N|J2AX Z- =~ 2AZA«X J«X °|l v X zv«w3JIKX X ° «

recommandée pour éviter le risque de reflux et de fausses routes. La ventilation assistée peut
étre délicate et le mode ventilatoire doit étre adapté a la diminution de la compliance
pulmonaire en cas de fibrose pulmonaire.

1 Précautions générales '

2ZA° B “J° -« TZJ? «X' A -°3X" T AEX" °XA° Jzz3],
«¥ N3 -~ X’ T z °JKBX" Y 2XA3 Ao ¥ ~J° -« T- © Fos3X
digitale profonde, un traitement par lloprost IV doit étre proposé dés que possible en fonction

TX KZv°oJe | wv2a-TE«J2 2AX TA °J°o X«oY

2 X’ . 67?2 T- [AEX«° FO3X wE °vy° TA zJ ° TA 3 2 AX
°X°o 2AX TX KZ  -°]JzXw TA 33 “2AX |wa-337JJz 2AX
télangiectasies, TA ZJ ° TA 3 ~ 2 AX TZJ°°X «°X 3wv«JKX N| XE
forme cutanée diffuse évoluant depuis moins de 3 a 5 ans.

2J °3-NvTA3X N|] 3A3z NJIKX T- ©° F°3X JNN-2°Jz«wvX
TZ «| M © X Aé & profbné (IRPY par°veiet iftraveineuse. Chez les patients ayant une

zJ °3-°J3y" XW A«X «m XN° - « «©°3 JEX « XA X TZw
TZJ«X 9| v~ X °X832axo TX £ Tl«zX3 KZX ©°-2JN X° TX

41-Monitoring cardio-respiratoire

2Zv°J 7 77 XaX«° NA°J«yv X°b-A KX N-«°3JN°A3X  J
X« °KINX TZA«X £ X EX «XA XY
2J T JO9A3Jo -« X« -EEzw«X «X TXAMAEJ °J° FO3X ax A

phénoméne de Raynaud fréquent au bloc opératoire et en situation aigué, mais sur le front, a

KZJ TX TZA« NJ°°XA3 JTJ°°owY

;- A3 B X7 «® X3 EX«® -« KB-«zAX W KB X" ° 3XN-22]J«T
voie artérielle et plus particulierement radiale. Le risque ce ce geste est la thrombose radiale et

B «vy N3 -~ X T z °9JKX /A 33X KBZ "N|lva X J zAo TX HKJ
des patients).

2Z)J«X % v’ X zwv«v3JIKX X o o°o3w  TyglK NJI°X ~Z K XE
des conséquences liées aux variations hémodynamiques. La chirurgie dans ces situations doit

Fo3s X K-«zAX2X«° T ~ NA°ygX X°o ~ XX T- ©°© Fo3 X 3
NX«®3 X TX 3¢Zv3X«NX -A TZA« NX«©° 3ridle gulonhire @st v © X « N X
indispensable. Dans cette situation, les anesthésies locales ou locoégionales seront

privilégiées. Pour les interventions orthopédiques, il faut éviter les prothéses cimentées, du fait

TA 3 ~2AX XaM-K 2AX JA 2-2XK° qXo-KZX«NKZABZ X3 2)
pulmonaire.
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42-Risque de complication
2X °J° X«©° JO°OoOX «° TX ?2N? X ° °HKA” » 3 T2 AX TZw|
risque de RGO et de fausse route.
Les patients avec fibrose pulmonaire sont a ri§ AX TZ| E°-E XW TX Tw J° A3
N-2°K J«NX °AKa-«J 33X 3¢gTA °oX ~Aso. A0 X« NI~ TZ
risque accru dans ces situations de désaturation brutale plus particulierement lors des
2 )« A X" 32wyl éuedressupkheurds X A X~ ]
Les patients sclérodermiques peuvent étre hypersensibles aux opiacés et donc a plus haut
risque de défaillance respiratoire postopératoire lorsque la capacité vitale forcée est<a 1 L.
(« NJ° TZzJoo°oX «©°X NJ:difistoiqguele¥ou dyslidlie, T ¥ & dn-risghle® - «

TZ|E°-°X« -« J30g3 XKKX °J3Z- ~ °3_-7Z-«TX JA a.a
K AEJ -T KJ°J° - « «TA °oXY . K ©°XAe JA - E J A&
3 Xxac° K 77 Jz Xisté uhé dysfoiction &ystdfjquekelfou diastolique méconnue.

2X 03X W KJ T-AKXAZW KJ Tv | ET3J°J0 - «Ww KZ|E
JAz2 X«® X«© KX 3 "2 AX TX N3 X AT -7 °J 0o 2 AX X° T

( « NadtteinteTdigestive colique ou du gréle, il peut y avoir une parésie intestinale favorisée

°J3 KZ «°X3EX«® -« X° T-«N A« 38 7~ 2AX TX N-« ©° °
microbienne peut favoriser le ballonnement abdominal et la diarrhée.Certains patients peuvent
développer une pseudo- M” °© 3 AN° - « «® X 9% «IJKBXY &ZJIA°3z X °X
occlusions en cas de constipation opiniatre. Dans ces situations, au moindre doute, il faut

réaliser un scanner abdominal pour rechercher um constipation opiniatre ou une pseudo-

obstruction intestinale chronique

2ZA° KB “J° -« N- «N-2a ©°J«°oX TX ZJ MKX’ T- X’ T X
JAz2 X« X KX 3 7 2gp&atoieZ « ZXN° -« °-"0°

43-Soins post-opératoires
Les soins postopératoires dépendent du type de chirurgie et de la sévérité de la maladie. Une
ventilation post-opératoire est parfois nécessaire du fait du risque de défaillance respiratoire
post-opératoire chez certains patients. Une surveillance temporaire en unité de soins itensifs
peut étre nécessaire. Il en est de méme chez les patients ayant une atteinte cardiaque spécifique
ou une hypertension artérielle pulmonaire.
Un monitoring ECG continu est recommandé en période postopératoire avec une surveillance
volémique et tensionnelle.
2 ZJ «J Kz wpératdire st duieuxloco® vz - «J KXY . KB X ° 3XN-2a2aJ«Tyw
des AINS et les opioides doivent étre utilisés avec précaution.
Une surveillance patrticuliére de la fonction rénale et de la pression artérielledoit étre réalisée
°o- Ao JA HKB-«z TX KJ °3-N¢TA3X N| 3A3z NIKX X° TJ«
effet un risque de crise rénale sclérodermique surtout chez les patients ayant une forme
cutanée diffuse évoluant depuis moins de 3 a 5ans. Les signes précurseurs sont la survenue
TZA«X | E°X3°X« -« J3°¢3 XKKX AL A0AbUA 22 7 N- «
insuffisance rénale rapidement progressive qui peut devenir oligeanurique. Au plan biologique,
il faut rechercherlas® AX« AX TZA«X J«w?d X | wva-KE° 2AX a N3-J
X° N-«°3" BX3 ~7Z K E J A«X T 2 «A° -« TX KZ|J°°-2z
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44- Particularités obstétricales
Dans la tres grande majorité des cas, les femmes sclérodermiques peuvent aoccicher par voie

MJ~ " XY 223«JBzv’ X °v3 TA3JIKX X' ©° °-°" MKEX X° X°
C«X w° 7 -0.-a X °XA° FOo3X «yNX ~J 33X K-3° TZA« °
«ZJEJ«® °J° TX ?N?2Y &J« &¥e3 tdrquéeXpouvant géndrlde® - «

passage du nouveaduné dans la filiere, une césarienne peut étre indiquée sous anesthésie
locorégionale.

2 T A3 EX«AX TZA«X N3 ~ X 3¢«JKX ~NKv3-TX3a 2AX JA
TZA«Xcldmpsie maisTI «© KX NJ~ TZA«X N3 ~ X 3yv«JKXW KX ©

YEXAEYW KBZ « AZZ ~J«NX 3y«IJBX X ©° °3.z3X ~ [EX X°
a N®-J«z -°J°| 2AXY 2X ©°3J ©°9XaxX«® TZA3zXdNX X °
N:wJOo « «wa@ X X° 2AXK 2AX ~- ©° KBX ~°9JTX TX KJ z3

45-Conclusion
2ZJ«X °| v~ X Xo KJ °¢¥3 -TX °g3 -°g3Jo. 33X 7~ -«©°
mortalité chez le patient présentant une sclérodermie systémique. Un bilan pré-opératoire bien
conduit faisant appel a une collaboration rapprochée avec les centres de référence et de
N-2a°w°%X«NX"’ °X32aXxX0o TZX«O°- A3 X3 NXeoXx °g3 -TX TX’
médicales et techniques rencontrées en sitwation péri-opératoire peuvent pour la plupart étre
étendues a la prise en charge en réanimation pour des situations médicales aigués.
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ANNEXE 7- Fiche urgences

Cette annexe a été extraite et modifiée a partir de la fiche ORPHANET UWgence 2017 ScS.
www.orpha.net/data/patho/Emg/Int/fr/Sclerodermie_FR_fr EMG_ORPHAS801.pdf

Fiche de régulation pour le SAMU

46-Mécanismes

Maladie auto-immune associant: phénomene de Raynaud, sclérose cutanée et reflux gastre
T -1 Jz X« T /EWEIXW A«X JOo°°X «°X &£ “Nv3IJIKBX EI® IM

Risques particuliers en urgence

Hypertension artérielle maligne, décompensation cardiaque (sur HTAP ou sur cardiomyopathie
sclérodermique), détresse respiratoie (sur fibrose ou HTAP grave), hémorragies digestives
hautes.

47-Traitements fréquemment prescrits au long cours

1 Phénoméne de Raynaud : inhibiteurs calciques

1 Ulcére ou nécrose digitale: iloprost (antiagrégants plaquettaire)

f Cardiopathie ou HTAP: inhibiteu3 TX KZX«EE2 X TX N- «&EX3 - «W T
régime pauvre en sel

1 Syndrome pseudo-occlusif : octréotide, érythromycine
1 Fibrose pulmonaire, atteinte musculaire: immunosuppresseurs
91 Fibrose pulmonaire : kinésithérapie respiratoire
1 HTAP: sildénafil, tadalafil, bosentan, ambrisentan, époprosténol intraveineux,
tréprostinil sous-cutané, iloprost aérosol
1 Antalgiques
48- Piéges
T &vN-2° X« J° -« TZA«X , A ; K-3~" TZA« XzzZ-3° °

- A TZA«X HnflammatoirdsZ J « ©
T > “"2AX TZ “N|lwva X 2E-NJ3T 2AX Z-NJIJKXW TX ©°3.
coronaires saines sur fibrose myocardique

49-Particularité de la prise en charge médicale pré-hospitaliére

1 Abord veineux difficile (peau parfois cartonnée, veinesfibrosées)

1 Patient habituellement algique

T (BXN°3-NJ3T -2z3Jaax «T 2Avy TJl«  KZv EIBKAJ° - «
T #J«TXKEX°°2X A3 «J 3X § XE ~°9X«NX X0 °3.7Z-.«TXA:
i1 Biologie embarquée : kaliémie, hémoglobine, troponine, gazométrie pour évaluer le

retentissX2 X«° TX KJ ?2N? X° KZ-3 X«°J° -« TJIJ«  Ac«X
Contre-indication des dérivés nitrés ou analogues si traitement par inhibiteur de la
phosphodiestérase V (sildénafil, tadalafil...)

=
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1 Risque hémorragique majoré pour les patients sous ilopost
Anti-J z3 v zJ«©°’ » Jo A °X3 X« Z-«N° -« TX KZve -§K.
9 Précautions pour une AG et le choix du mode et des parametres de ventilation invasive
-A «-«W T XB-« KBZJOOX «°X T E“°¢2a 2AX «-0°0Jaaxgo
1 Amines vasopressives susceptibles de majorer la vasoconstriction périphérique,
notamment digitale
T > "2AX TZ «°AMIJ° -« T ZZ N BX ¥ Kb @ 2J° -«
-1 Jz X« T ow Awsd X

=

Fiche pour les urgences hospitaliéres

Recommandations en urgence
1. Situation d’'urgence 1 : HTA maligne sur crise rénale sclérodermique

La crise rénale sclérodermique est une complication qui survient plus particulierement chedes

patients atteints de ScS cutanée diffuse récente I N 1 » O J«  rapidemeBt KA° - «
progressive.
Elle associeune HTA de novoJ  « ° 2 AZA«X JAz2aX«°J° -« TX KJ N3y

2J ° 3¢ X« NARN paymédaselllkcdnstitue un suerisque de crise rénale.
K ~ZJz ° TZA«X , A ahkrforragieset exsdéts. J A Z- «T TZ~ K

Le diagnostic est donc généralementfacile (Tableau A)T X £J «° KJ ~ A3 AX«AX TZA«
TZ « °JKBKI° -« M3 Béphalges we todbNs isield, parfeisxde Eoavulsions,

TX TvZJ KBKJI«NX NJ3T J2AXW TZwv°J«N| X2a X«?© ° g3
microangiopathique avec schizocytes, de thrombopénie avec insuffisance rénale oligurique

rapidement évolutive. On retrouve aussi parfois une hématurie microscopique, une protéinurie

avec untaux de rénine plasmatique extrémement élevé.Ce tableau peut étre incomplet.

Toute HTA de novoet toute insuffisance rénale aigué chez un patient sclérodermique doit faire
craindre une crise rénale sclérodermique.

EncasTZ, A a JK z«X ~ A3 Nihitiale ¥st fesarctodidfX @onvgldions &t J £ © v
cardiopulmonaire par lerisque T Z~ Twa X J z AOAPAK?2 - «J 3 X

Environ 10 % des crisesrénales sclérodermiques sont normotensives(Tableau B), dediagnostic

difficile.
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1.1.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Critéres de classifcation de la crise rénale sclérodermique

A. Formes hypertensives

a) HTA 2140/90mmHg (ou augmentation de la PA systolique = 30 mmHg ou PA
diastoligue = 20 mmHg) obtenue a deux reprises minimum séparées de 5 minutes,
sans autre explication que la ScS

b) Insuffisance rénale aigué, sans autre explication que la S¢S IRA selon la classification
KDIGO : plus de 50% d’augmentation de la créatinine sérique a partir de la valeur de
référence dans les 7 jours précédents ou une augmentation absolue de 26,5 umol/L
(20.3 mg/dl) en 48 heures.

¢) Microangiopathie thrombotique
* anémie nouvelle ou aggravée sans autre explication
* schizocytes
» thrombopénie = 100 000/mm? confirmée sur un frottis
* signes d'hémolyse : LDH élevées, haptoglobine basse, réticulocytes augmentés
* test a I'antiglobuline négatif

d) Dysfonction d'organes cibles
» Rétinopathie hypertensive
* Encéphalopathie hypertensive
*» (Edéme pulmonaire
* Péricardite aigué

e) Anomalies évocatrices & la biopsie rénale (thrombi fibrineux. nécrose fibrinoide,
collapsus glomeérulaire prolifération en bulbe d'oighon au niveau des artérioles pré-
glomérulaires et des artéres arquées)

B. Formes normotensives
1. Augmentation du taux de créatinine > 50 % de la valeur de base

OU taux de créatinine =z 120 % de la valeur normale supérieure du laboratoire de
référence

ET
2. Un au moins des 5 critéres suivants :
a) Protéinurie z 2+ par bandelette
b} Hématurie = 2+ par bandelette ou = 10 globules rouges par champ
c) Thrombopénie < 100 000/mm?3
d) Heémolyse définie par une anémis non lige & une autre cause avec :

(1) Schizocytes ou autres fragments de globules rouges retrouvés sur le frottis
sanguin

(2) Augmentation du taux de réticulocytes

e) Biopsie rénale montrant un aspect typique de crise rénale sclérodermique
(thombi fibrineux. nécrose fibrinoide, collapsus glomerulaire. prolifération en
bulbe d'oignon au niveau des ariérioles pré-glomérulaires et des artéres arquées)

HTA : hypertension artérielle ; PA : pression artérielle ; ScS : sclérodermie systémique ; IRA : insuffisance rénale aigué ; LDH : lactate déshydrogénase
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1 Evaluer la gravité
o HTA maligne avec complications neurologiques
o Hyperkaliémie menacante sur insuffisance rénale aigué
o Inflation hydro -sodée nécessitant une épuration extrarénale en urgence
o Détresse respiratoire sévere nécessitant une ventilation en pression positive, non
invasive ou invasive

1 Explorations en urgence
o0 Bandelette urinaire
o Electrocardiogramme 12 dérivations au minimum
o Numération formule sanguine avec taux de schizocytes et plaguettes, créatininémie,
kaliémie
1.1.2. Mesures thérapeutiques immédiates
1 Mesures symptomatiques

A3 J ©°XaX«® TX KZ| E° Xiréndlésiméessalredt v ° A3 J° - « XE©°3]

1 Traitements spécifiques
Adresser aux spécialistes de référence ou confier a des centres de référence régionaux ou
nationaux des maladiesrares (ou centres de compétencs.
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Prise en charge de la crise rénale aigue sclérodermique
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La crise rénale sclérodermique est une URGENCE MEDICALE

» Tout patient suspect de crise rénale (HTA récente, IRA dans un contexte de ScS) doit étre hospitalisé
* A adresser a une équipe entrainée a la prise en charge de la crise rénale sclérodermique (néphrologie ou médecine interne)
» Mettire en ceuvre rapidement les mesures de traitement symptomatiques efficaces

Pression artérielle

<

Evaluation de la sévérité des symptomes

*

PA syst 2 180 et/ou PA diast 2 110 mmHg

Cibler une réduction quotidienne de 20 mmHg pour la PA
syst et 10mmHg pour la PA diast

Utiliser un traitement antihypertenseur PO reposant sur
le blocage du SRA

Débuter un traitement par IEC 3 durée d'action
intermédiaire (ex Ramipril 5mg, en fonction de la réponse
tensionnelle, doubler la dose : 5mg x2 /j)

IEC a durée d’action courte (captopril 12,5mg)
uniquement requis si instabilité hémodynamique

Si intolérance majeure aux IEC (toux, cedéme...), utiliser un
antagoniste du récepteur de I'angiotensine (losartan,
irbesartan, valsartan...), pas d'indication a un double
blocage (IEC + ARA II)

Un antagoniste calcique (dihydropyridines) peut étre
ajouté au bloqueur du SRA

Les diurétiques doivent étre évités (sauf insuffisance
cardiaque surimposée)

Admettre en soins intensifs ou réanimation
pour surveillance hémodynamique monitorée
Réduire la PAM de 10-20% en1h

Cibler une PA diast 2 100-110 mmHg en 24h
Utiliser Nicardipine ou Urapidil par voie IV
pour permettre une titration de {a dose en
fonction de la réponse hémodynamique
Introduire progressivement un IEC 3 faible
dose (Enalapril 2,5mg ou Ramipril 1,25 mg a
augmenter x2 aprés 6h en fonction de la
réponse tensionnelle puis administrer x2/j
(Enalapril 10mg x2/j, Ramipril 5mgx2/j);
captopril si instabilité hémodynamique)
Cibler une PA 120-130/70-80 mmHg

En cas d'échec du contréle de la PA, on peut
proposer un alpha-bloquant ou du minoxidil
qui ne devront pas retarder la dialyse

2017 (révision mai 2022)

> Autres symptémes

Admission rapide en unité de Sl ou réanimation
meédicale devant un des signes suivants :

- Traitement anti-épileptique
cérébrale, avis neurologique
CEdéme pulmonaire:

- Vasodilatateurs IV et Diurétiques de I'anse IV
Tachya mie: avis cardiologique (Cl relative des B-
bloguants)

Insuffisance rénale séveére : avis néphrologique

- Créatininémie x3 la normale ou 2=350umol/L,
oligurie

- Séance d'hémodialyse en urgence

Signes de micro-angiopathie thrombotique associés
(anémie, haptoglobine effondrée, thrombopénie
<150G/L, LDH é€levées)

- Controle HTA

- Traitement symptomatique (hémodialyse si IRA
séveére assaciée)

- Pas d'indication en premiére ligne aux EP. Pas

IV, TDM/IRM

PA : pression ortérielle ; PO : per-oz ; SRA : systéme rénine-angiofensine ; IEC : inhibiteurs de I'enzyme de conversion ; ARA Il : antagenistes des récepteurs a l'angiotensine il ; PAM : pression artériclle moyenne ; 1V : intraveincux ; TDM : tomedensitométric ;
IRM : imageric par résonnance magnetique ; Cl : contre-indication ; IV : intraveineux ; HTA : hypertension artéricllc ; IRA : insuffisance rénale aigue ; EP : échange plosmatique : LDH : lactate déshydrogeénase
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2. Situation d’'urgence 2: Décompensation cardiaque droite sur hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP)

2 TE °«yX X ©° KX @aJ o3 x ~Eaco” axw XKKX ~Z « °JHK
1 J3Z- W BZ,A ; X 3y EwKEX M3IA°CJHKXaX«°W » KZ-NNJI’
TZXZZ-3°8W » KZ-NNJ~ -« TZA« ~ vua- AfflammatoirdsilP © AT X
°XA° 73z 3 TZA«X TE  ° «% X Tompeddhtion cardiaqueRiroile EXN T X~
En cas de décompensation cardiaque droite sur HTAP, le tableau clinique est évident associant

gy Twa X" TX~ &XxaM3 X’ « Z % 3® -Ydukaifewhed un palientlaamt X~ W 3
une HTAP connue. Lerisque estalad&J KKJI«NX NJI3T J2AX XO° » KJ
«JAZAZIBXW BZv A KA -« TZA« °XK °JIJMKEXJA NK « 2A
cardiaque ou troubles de conscience.

2.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Eléments cliniques du diagnostic
o Signes cliniques de décompensation cardiaque droite chez un patient ayant une
HTAP connue et traitée
0 2J Te¢N-2°X« JO -« NJ3T J2AX T3- ©°X °XA°o }[os

1 Evaluer la gravité
0 Signes de détresse respiratoire, hypoxie, syncope, angadionctionnel
o Dosage du BNP ou du NT-proBNP

1 Explorations en urgence
Si le diagnostic d’HTAP n'‘est pasconnu,| e di agnostic est suspect®
gui retrouve une dilatation des cavit®s droites
signeddembol i e pul meemboliqueg. ( HTP post

Dans ce contexte, 'angioscanner permX° T Z v £J KA X3 KembSligu&WTE). X ©°/| 3 - 2 M-
. B X0 a ° ¢ 3 produifde dontraste higpo-oskodlaird en injection lente en raison
TX KBZXE ~°X«NX TZA« 3 ~2AX TX Ty J2-30JzX |[TX KJ

Il nt ®gr® " un bilan exhaustif, non adapt® au cont
droit est nécessaire pour affirmer le diagnostic et diriger le patient dans la filiere de soins la

plus adaptée a son sous-groupe de gravité.

Si ’HTAP est connue, I¢zhocardiographie va évaluer les signes de gravité immédiats. Il n'y a

°J° TZ «T NJ° -« » 3¢JK ~ X3 A« NJ°|wogs3 ~ax NJI3T

2.2. Mesures thérapeutiques immédiates

1 Mesures symptomatiques
o 2 & 0Xs3 KX’ XzZ2zZ-30°"7 TA °J° X«© Xo ©o. Ao v AEw
NJ3T J2AX 3°-Kyv3J«NX » KZIJAzaX«°J° -« TX K
précharge ne pouvant amortirlesvar J ° - «~ TA 3 X° - A3 AEX «XAE®D
A«X | E°- E-Kva X °-AFEI«° aJo-3X3 - A Fo3X » K
o Oxygénothérapie, diurétiques selon la clinique.
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o # X« ~ZJ 7 A3 X3 ~ KZ, A ; X ° N- interApgstiix°e © 3 J
des traitements.

0 C«X wN|-2z3J°] X TX KBIJ AX «X NJAEX °X3axoosy
Z-3°X" T-" X" 3°J3zZ- ~ TX T-" X JKBA° oA 2
mg de bumétanide sont nécessaires).

o Traitement préventif par héparine de bas poids moléculaire pour prévenir la MTE,
ag - BX Mv«vZ NX TX KBZ|E°-N-JzAKJ° -« X ©
"NKy3-TX3a X X°w TZJA°o3 X ~°J3ow K XE ~°X
télangiectasies.

o Aprés prise en charge aux ugences, le traitement nécessitera la discussion de
KZJTJ°°J° - « T-ATAP $pdcififued:2adresser lg) pattent & un centre
ey N JKB v °XKB A« NX«°3X TX 3¢Zw3X«NX -A TX

1 Traitements spécifiques

o0 Amines vasoactives sidéfaillance cardiaque et a faibles volumes de remplissage.

0 A3 J«  ZX3° [EX3' A« NX«°3 X TX 3¢Zy3X«NX -A T
03] ©°0XaX«® °J3 J«%-z-« 99X TX~ 3ygNX°O°oXAs3’
phosphodiestérase V ou par prostacycine (ou en combinaison).

0 & " NA" " -« TZA«X z3XZZX M °AK2-«J 33X X« XE°

3. Situation d'urgence 3 : Décompensation aigué d’une fibrose pulmonaire

L'urgence est a l'oxygénation par oxygénothérapie a haut débit ou par ventilation mécanique
non-invasive ou invasive.

272, A ° - A FEJ-jacentelcRe? 0 patientinaif et donc non traité, il existe une grande

°3 ATX«NX X° T-«N TX’ a2 B 9O ATX’ TJ «’ KZJ°°3 - N|
TZA3 zX«NX 1Y

3.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Eléments cliniques du diagnostic:
zz3JMAEI" -« TZA«X TE °«v X ° Z M3 -~ X °Aba—«J 3 X

1 Evaluer la gravité :
Troubles de conscience, pause respiratoire.
En cas d'aggravation respiratoire brutale, chez un patientsclérodermique avec une fibrose
pulmonaire connue, chercher :
0 Une surinfection bronchique ou pulmonaire ;
0 Une embolie pulmonaire;;
0 Une décompensation cardiague gauche ou globale
0 22J°°J3% ©° -« -A BKBZXEIJNX3MI® -« TZA«X ,A; ~w
? °J’ TZX2aM-K XW°°JIJIIBX2IAZN TZXENCX -, «A; W T ~ NA° X
aigué de la fibrose pulmonaire.

1 Explorations en urgence:
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&J «’ KX NJIT3 X TX’ 3 XN-22aJ«TJO° - «’ TZV/EJL’)AJO -«
3 gy NYv TX«W KBZv AIKAI® - « TX  nnerdhBracifud (plusloy moink® KZ @
injecté) sont habituels.

3.2. Mesures thérapeutiques immédiates

1 Mesures symptomatiques:
0 8EEzv«J° - « °Js BZ «°X3agT J 3X TZA« T ~°
éventuellement par ventilation mécanique non-invasive voire intubation et
ventilation invasive.
01 «v  ©°]w3J°e X 33X ° 3Jo. 3X X« NJ° TZX«N-2M
0 «® M -°|g3J° X X« NJ° TX “"A"° N -« TZ «ZXN

1 Traitements spécifiques:

0 Les traitements spécifiques doivent étre discutés avec des spécialistes dans un
centre de référence ou un centre de compétences pour maladies rares.

o Pas de traitement spécifique en urgence, stabilisation symptomatique et évaluation
de la profondeur des signes de ScS.

o0 Si exacerbation aigué de la fibrose pulmonaire avec SDRA : envisageune
corticothérapie a fortes doses apres discussion avec un centre de référence ou de
compétences de la ScS.

4. Situation d’urgence 4 : hémorragie digestive

(BEX ° XA° T A3 EX« 3 " A TX’ AKNy3Jo - «’ -1 Jdz
duodénales, wire du gréle ou du colon.

4.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Eléments cliniques du diagnostic:
Anémie sur hémorragie digestive

1 Evaluer la gravité :
o Etat hémodynamique;
o Critére de gravité : estomac «pasteque » évalué en fibroscopie gastrique.

1 Explorations en urgence:
o NFS-plaguettes, hématocrite, bilan pré-transfusionnel ;
o Endoscopie en urgence : confirme le diagnostic et permet le traitement;
o0 Symptomatique (laser si télangiectasies).

4.2. Mesures thérapeutiques immédiates

1 Mesures symptomatiques:
o Transfusion globulaire si nécessaire;
0 Admission en soins intensifs;
o Ferintraveineux.
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1 Traitements spécifiques:
o Traitement hémostatique par laser;
0 Reésection chirurgicale antrale (si hémorragie grave sur estomac pastéeque »).

5. Situation d’'urgence 5 : Décompensation d’'une cardiomyopathie sclérodermique

Atteinte péricardique, myocardigue ou plus rarement endocardique.
0 Le plus souvent, secondaire a une HTAP ou a une HTP secondaire a une fibrose
°AK2 -« 33X » KZ-3 z «X TZAtesdroifes, Bbdutisbant - « ° 3 -
°J3Z- 7 » A« °IMEXIA TZ « AZZ ~J«NX NJIZT J2
o Parfois primitive, spécifique de la ScS, souvent peu symptomatique.

, JM °AXKKX2a X«© B «ZXE ~©°X °J° TZJ°°X «°X TX  ©°
défectueusX J XN A« X «NJ°JN ©°% Z- «N° - ««XKHKX TX K
BZIJAz2 X«°J° -« TA ©°3J3/&F) KB NI3T J2AXW °3- /F 2AJ«?®
trouble de la conduction ou du rythme.

5.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Eléments cliniques dudiagnostic :
2ZXE°3 X" -« NK « 2AX X"° EJ3 JMKX

o Absence de symptdme ou douleur thoracique, a coronaires saines, troubles du
rythme ou de la conduction

o Lorsque la fibrose myocardique touche les cavités gauches : altération fréquente de
la fonction diastolique ventriculaire avec une fonction systolique longtemps
conservee

o Dosage du peptide natriurétique de type B (Brain Natriuretic Peptide) : BNP / NT-
proBNP

1 Evaluer la gravité :
o Dyspnée de type IV de la classification fonctionnelle des cardiopathies sebn la New
York Heart Association (NYHA)
o Cyanose
o Défaillance cardiaque droite ou gauche
0 >XN| X3N| X TZA« ©°3-AMKX TA 3E°|aXxX /[EX«°3 NAKJ
de mort subite)

1 Explorations en urgence:
o ECG

o Echocardiographie
o Dosage du peptide ndriurétique de type B (BNP / NT -proBNP)
o Troponine
o Coronarographie selon la présentation clinique, les données biologiques et
vy BXNe3 2 AX" FKX ° KA T - AEX«® «-3a3JKXW KZJOC

souvent microcirculatoire).

5.2. Mesures thérapeutiques immédiates
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1 Monitorage :
ECG continu: risques élevés de troubles du rythme cardiaque. Surveillance
électrocardiographique continue en unité de soins intensifs cardiologiques ou en réanimation.

1 Mesures symptomatiques :
5X° A3 X~ | IM °©AXKKX’ % 3 yz aX °IJAMEX X« " XKW
BZJ«z -°X« @ «X ..W T Asgo 2AX"Y
Les inhibiteurs calciques de la famille des dihydropyridines peuvent améliorer la perfusion
myocardique.

1 Traitements spécifiques :
Adresserle patient & des spécialistes des centres de référence ou de compétences pour un bilan
TX BZX« XaMBX TX’ JooX «©° X’ ° -0 X% XKKX TA 2?25 Y

6. Situation d’'urgence 6 : trouble de la motilité digestive

2ZXE°3 X" " -« NB « 2AX Tw°X«T TA « AEXIA °3 «N °JHK
7 -°]1Jzx 306 » WA 5 TX  °J° X«° ©® § °E3-" W TE’
1 Estomac (50% des patients) : impression précoce de satiété, nausées, vomissements,
ballonnements ;
1 Intestin gréle (40 a 70 % des patients) : diarrhée, constipation, distension @estive,
syndrome de malabsorption, pullulation microbienne, syndrome pseudeobstructif ;
1 Colon (20 a 50% des patients) : distension colique, constipation, syndrome pseudo
obstructif.

6.1. Mesures diagnostiques en urgence

1 Eléments cliniques du diagnostic :
Etat sub-occlusif ou occlusif.

1 Evaluer la gravité :
Complications : fécalome, perforations, volvulus, colectasie, infarctus digestif.

1 Explorations en urgence :
2J 3JT -z3J°| X TZIMT-2aX« ~J« ' °3g°J3J° -« I ?2;8
de stase stercorale, mais le scanner abdominal est beaucoup plus performant.

6.2. Mesures thérapeutiques immédiates

1 Monitorage :
?A3 EX BKJIJ«NX TA ©°93J«” © «? X "% «JKwW ~ X &gz X3 T
©ZJ A3 X3 TX KBZIM X«NX TX ZyNIK-2X -M °3AN° ZY

1 Mesures symptomatiques :

Attention : Eliminer une obstruction sur fécalome.
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o Si syndrome pseudcobstructif ou constipation opiniatre avec distension digestive
BZ-N°3g-° TX 3IT- X « ° JKX N-«" X KBKBvX 0
insuffisante sans dépasser 100 ug x2/j) peut donner de bons résultats.

¢

o Si atteinte colique : hospitalisation (parfois prolongée), évacuation manuelle si fécalome
obstructif, utilisation de laxatifs, de lavements en association a un régime riche en fibres.

o Des complications graves peuvent survenir & type de perforation stercorale, de volvulus,
TX N-KXN°J  Xsidigesif. 2 X TZ «ZJ3 N°

0 Les médicaments prokinétiques sont peu efficaces.

1 Traitements spécifiques:
Adresser le patient a des spécialistes des centres de référence ou de compétence maladies rares
auto- 22 A« X" °- A3 M KBJl« TX KZX« X2MKX TX  JooX «o°X’

6.2.1. Précautions médicamenteuses (interactions possibles, contre-indications,
précautions d’emploi...)

6X QJaJ - J33|_0X3 MSAOJbXaX«O BX’ OSJ Oan«O’
ambrisentan, séléxipag, époprosténol intraveineux, tréprostinil sous-cutané, iloprost aérosol) :

risque de décompensation cardiaque.

Chez les patients traités par un inhibiteur de phosphodiestérase V (sildénafil, tadalafil) pour

HTAP : risque majeur de choc vasoplégique, si le patient est traité par dérivés nitrés ou
analogues.

6.2.2. Précautions techniques et prévention des complications

 2ZJ°° X «°© X notafrhehtypéimohaikeXou cardiaque, est en mesure de limiter

KX’ «T NJ° -« TZJ«X °|lw " X zwv«wv3JIJKBX 3T +8 X
choix du mode et desparamétres de ventilation invasive ou non.
T 2X° «T NJ° - «’ TZ + T- /[EX«?O Fos3s X T ~ NA°w X’

directives anticipées.

1 Pour la réalisation de certains gestes indiquant une AG, privilégier les techniques
alternatives (anesthéske loco-régionale, anesthésie a objectif de concentration).

1 Abords vasculaires veineux: perfusion périphérique souvent difficile, avec recours
fréquent a la mise en place de voies veineuses centrales.

1 M-3T7 EJ  NAKJI 3 X’ J3 O yN| @K X 9T 3z "©2JAX - Az «T X
thénar lors de la mise en place de cathétersradiau§y 3 v JlK ~ X3 A« ©°X ©° TZ
TZA« JM-3T °3Xa X3 °J3 [ X Zv?2-3JKX aJKz3v |/

f Les amines vasopressives - « © z 3 X ABqu¥ élevélTdg vasoconstriction digitale et
de nécrose digitale.

1 Intubation endotrachéale potentiellement difficile (microstomie, raideur cervicale).

«® N °X3 KJ °3-NvTA3X TZ «°AMI° -« T ZZ N KX
inférieur de sonde, mandrin béquillé type Eichmann, vidéolaryngoscopie, fibroscopie.

f Surveillance particuliere du patientJ A T N- A3~ ®x&ubalion haut risghel « X
de fausse route, liée au reflux gastro-oesophagien)
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f  En réanimation, chez un patient non intubé, surtout lorsT X KJ 3 X°3 ~ X TX KZ.
orale:
o Prévenir un reflux gastro-— " ° | Jz X«w NJS3 3 72 AX aJaXAs
d'inhalation.
o Sile patient souffre d'un reflux sévére, maintenir une position proclive semi assise a
45°,

0 Support nutritionnel par voie entéral e préférentielle. La mise en place de la sonde
zJ °3 2 AX °XA° FOo3X 3X«TAX T ZZ N KX °J3 KX
T- © °Js3z- ~ Fo3X « y3yX K-3" TZA«X Z M3 -~
o Kinésithérapie passive chez les patients sédatés, puis active deque possible afin de
°3 gy EX« 3 KX~ 3ygo3JNO° -« J3Oo NAKJ 33X X° KZ

6.2.3. Don d’organes et de tissus

Dans I'état actuel des connaissances, le don de certains organes et tissus peut étre possible en
Z-«N° -« TX KZvAEIBAJ° -« TX N|J2AX NJI'Y

6.2.4. Risque de transmission de la maladie

(« KBZIM X«NX TZvHKvaX«o’ TJ «’ B B °°%3J0 A3 XW KJ
réactionauto- 22 A« X T-«° -« «X N-««J ©° °J° KX~ ZJIN° XAz~
Se prononcer sur ce risque.

Les corticostéroides et les immunosuppresseurs au long cours (cyclophosphamide,
méthotrexate, mycophénolate mofétil, azathioprine...) entrainent une baisse de la réponse

immune du donneur a certaines maladies infectieuses transmissibles (aigués ou non), avec un

risque de réactions sérologiques retardées ou faibles difficiles a diagnostiquer. Le recours au

dépistage génomique viral est la solution.

6.2.5. Don d'organes : selon la forme

f ScS cutanée limitée : pas de contre « T NJ° - « ° - A3 KX T-« TX Z
cirrhose biliaire primitive associée) et de pancréas. Pour les autres organes, une
évaluation soigneuse est requise.

T 2N? NA°J«w X T ZZA Xy KJI MAEIK TJI° -« °-A3 KX
prélevements hépatique et pancréatique peuvent étre envisagés Surtout ne pas sous
X" 0o ax3 KJ °-"" M K °v¥ TZA«X J°O0X «°X 3¢«lKXV

$X3°0) « ©°3JAEIAE 2X°0° X« X« A TX«NX 2AX 2apax J°
reins (la biopsie préimplantatoire est souvent précorisée) sont touchés par la maladie. La

TyN ~ -« TX z3XZZX 3X°-"X T-«N ~ A3 KzZX 0o ajgo .
par rapport au bénéfice attendu de la greffe (bénéfices & risques).

6.2.6. Don de tissus

Le guide européen contre-indique la ScS° - A3 KX ° 3 v KwAEX?2 X«° -~ XAE X©°
raisonnable aussi de contreindiquer les dons de tissu vasculaire et de valves cardiaques
également. Les risques inhérents aux traitements au long cours suivis par le donneur sont a

connaitre et a intégrer dans la réflexion.
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2X °3 v BwAEX2 X«® TX N-3 «v X’

&

0]

o

Ve

MK X

" JAZ X«

sévere avec atteinte cornéenne. Il semble alors raisonnable de contrandiquer le prélévement

sauf avis ophtalmologique préalable.

Servicesderv z A K J ° appui enXégionT[SRA) de I'BM : numéros desquatre territoires de

régulation (24h sur 24h)

SRA Nord Est

SRA Sud Est / Océan Indien

SRA Grand Ouest

SRA lle de France / Centre/ Les Antilles / Guyane

09 69 32 50 20
09 69 32 50 30
09 69 32 50 80
09 69 32 50 90
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ANNEXE 8-
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compétence de I'Hypertension Pulmonaire

Centres de référence - site coordonnateur et site constitutif

Liste des centres de référence et de

Centre de référence, site

coordonnateur

Centre de référence, site

constitutif

Centres de compétence

Kremlin-Bicétre, AP-HP,
Paris

PlessisRobinson

HUMBERT

FADEL

Marc

Elie

Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence

Centre de compétence

Bordeaux, CHU
Brest, CHU
Caen, CHU

Clermont-Ferrand, CHU
Dijon, CHU
Fort de France, CHU

Grenoble, CHU
Lille, CHU

Limoges, CHU
Lyon, CHU

Marseille ARHM

Montpellier, CHU
Nancy, CHU
Nantes, CHU

Necker, ARHP, Paris

2017 (révision mai 2022)

DROMER

TROMEUR

BERGOT

DAUPHIN

BONNIAUD

INAMO

PISON

De GROOTE

PALAT

MORNEX

REYNAUD
GAUBERT

BOURDIN

CHAOUAT

HOREAU-
LANGLARD

BONNET

Claire
Cécile
Emmanuel
Claire
Philippe
Jocelyn
Christophe
Pascal
Sylvain
JeanFrancois
Martine
Arnaud
Ari
Delphine

Damien
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Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence
Centre de compétence

Centre de compétence

PNDS Sclérodermiesystémique

Nice, CHU
Poitiers, CHU
Reims, CHU
Rennes, CHU
Rouen, CHU

SaintEtienne, CHU

SaintPierre, CHU lle de
la Réunion

Strasbourg, CHU
Toulouse, CHU

Tours, CHU

2017 (révision mai 2022)

MOCERI

ROBLOT

MAURAN

CHABANNE

BAUER

BERTOLETTI

POUBEAU

CANUET

TETU

MAGRO

Pamela

Pascal

Pierre

Céline

Fabrice

Laurent

Patrice

Matthieu

Laurent

Pascal
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ANNEXE 9 -

Liste des centres de référence et de

compétence de la filiere FAI’R pour les maladies auto-
immunes systémiques et pour les maladies auto-

inflammatoires

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs ADULTES

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site constitutif)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antiphospholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
coordonnateur)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antipholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site constitutif)

Lille, CHU

Brest, CHU

Paris, ARHP

Martinique,
CHU

Paris, ARHP

Le Kremlin
Bicétre, AR-HP

Paris, ARHP

Paris, ARHP

Strasbourg,
CHRU

Bordeaux, CHU

Paris, ARHP

2017 (révision mai 2022)

HACHULLA

DEVAUCHELLE

PENSEC

AMOURA

DELIGNY

MOUTHON

MARIETTE

CACOUB

FARGEBANCEL

MARTIN

RICHEZ

GRATEAU

Eric

Valérie

Zahir

Christophe

Luc

Xavier

Patrice

Dominique

Thierry

Christophe

Gilles
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Paris, ARHP SAADOUN David

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs PEDIATRIQUES

Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de 'amylose Le Kremlin s
inflammatoire CEREMAIA (site Bicétre KONE-PAUT Isabelle
coordonnateur)
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose Montpellier,
inflammatoire CEREMAIA (site CHU TouiTou Isabelle
constitutif)
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose . L
inflammatoire CEREMAIA (site Versailles, CH HENTGEN Véronique
constitutif)
Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes Paris. ARHP QUARTIERDIT- Pierre

systémiques rares de I'enfant RAISE (site MAIRE

coordonnateur)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE (site Lyon, CHU BELOT Alexandre
constitutif)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes . .
systémiques rares de I'enfant RAISE (site Paris, ARHP MEINZER Hlirica
constitutif)

Centres de compétence pour les maladies auto-immunes et systémiques rares ADULTES

Centre de compétence adulte pour les

maladies auto-immunes et systémiques Angers, CHU LAVIGNE Christian
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques Amiens, CHU DUHAUT Pierre
rares
Centre de compétence adulte pour les ANnEcy-
maladies auto-immunes et systémiques % BEREZNE Alice
Genevois, CH
rares
maladics ato-immmes ot systémiques | Besancon MAGY- Nadine
ystemiq CHRU BERTRAND
rares
Centre de compétence adulte pour les Boulogne-sur-
maladies auto-immunes et systémiques 9 BATAILLE Pierre
Mer, CHU
rares
119
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Caen, CHU

Clermont-
Ferrand, CHU

Colmar, CH

Créteil, AR-HP

Dijon, CHU

Tours, CHU

Grenoble, CHU

Guadeloupe,
CHU

lle de la
Réunion, CHU

Limoges, CHU

Lyon, CHU

Marseille, AR
HM

Montpellier,
CHU

Nancy, CHRU

Nantes, CHU

Nice, CHU

2017 (révision mai 2022)

AOUBA

AUMAITRE

KIEFFER

GODEAU

BONNOTTE

DIOT

BOUILLET

CORDEL

RAFFRAY

FAUCHAIS

HOT

HARLE

MOREL

WAHL

HAMIDOU

QUEYREL

Achille

Olivier

Pierre

Bertrand

Bernard

Elisabeth

Laurence

Nadege

Loic

Anne-Laure

Arnaud

JeanRobert

Jacques

Denis

Mohamed

Viviane
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centres de compétence PEDIATRIQUES

Paris, ARHP

Paris, ARHP

Paris, GHDCSS

Paris, ARHP

Paris, ARHP

SaintDenis,
CH

Poitiers, CHU

Reims, CHU

Rennes, CHU

Rouen, CHU

Saint-Etienne,
CHU

Toulouse, CHU

Valenciennes,
CH

UZUNHAN

PAPO

ZIZA

KARRAS

FAIN

LHOTE

ROBLOT

PENNAFORTE

JEGO

LEVESQUE

CATHEBRAS

CHAUVEAU

QUEMENEUR

Yurdagul

Thomas

JeanMarc

Georges
Alexandre

Olivier

Francois

Pascal

JeanLoup

Patrick

Herve

Pascal

Dominique

Thomas

Amiens
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DJEDDI

Djamal
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Angers

PELLIER

Isabelle

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Belfort

LOHSE

Anne

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Besancon

BALLOT-
SCHMIT

Claire

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Brest

DEVAUCHELLE

Valérie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Grenoble

BARBIER

Catherine

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Marne-la-
Vallée

AGBO-KPATI

Placide

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Marseille

JURQUET

Anne-Laure

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Montpellier

JEZIORSKI

Eric

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Nantes

LACROIX

Sylvie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Orléans

TALMUD

Déborah

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Poitiers

SOLAU
GERVAIS

Elisabeth

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Rouen

GRALL:
LEROSEY

Martine
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant
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Toulouse

Villefranche-
sur-Sadne

Martinique

Paris,AP-HP

Grenoble

Lyon, CHU

Marseille

Toulouse

Bordeaux

Caen

PAJOT

REMY-PICCOLO

HATCHUEL

WIPFF

PAGNIER

BELOT

RETORNAZ

DECRAMER

PILLET

DESDOITS

Christine

Vanessa

Yves

Julien

Anne

Alexandre

Karine

Stéphane

Pascal

Alexandra
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires, Clermont-
'amylose inflammatoire, les rhumatismes Ferrand
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

MERLIN Etienne

Dijon BOTTOLLIER Elodie

Lille REUMAUX Héloise

Nancy LEMELLE Iréne

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Nimes TRAN Tu-Anh

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Reims PIETREMENT Christine

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Rennes DESPERT Véronique

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Saint-Etienne STEPHAN JeanLouis
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
,pour les (naladles au.to-lnflammato.lres, Strasbourg TERZIC
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
,pour les (naladles au.to-lnflammato.lres, Tours HOARAU
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant
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Joélle

Cyrille
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Remerciements : nous remercions la filiere des maladies auteimmunes et auto-inflammatoires
3 J3 X’ 3* . ygy>8 °- A3 T -« IJBZyTOI«NX GFN|HEe AX XX 2 (
MAILLARD et Alexandra WILLEMS).
$-«zZK °° TZ «©°¢3Fo0~ W%
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Octapharma, CSL Behring, GSK, Roch€hugai and Actelion.
CA reports no conflicts of interest.
YA reports consulting fees/meeting fees from Actelion, Sanofi; Boehringer, Inventiva, Roche,
Bayer, Sandoz, Medac, BMS; and research funding from Pfizer, BMS, Sandoz, Roche, Inventiva
and Sanofi.
JA reports no conflicts of interest.
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AB reports no conflicts of interest.
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PJ reports no conflicts of interest.
FJ reports no conflicts of interest.
DL reports no conflicts of interest.

VL reports reports consulting fees/meeting fees from GSK and AstraZeneca.
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GL reports no conflicts of interest.
CM reports no conflicts of int erest.
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FP reports no conflicts of interest.
MAR reports no conflicts of interest.
JR reports no conflicts of interest.
AR reports no conflicts of interest.
OS reports no conflicts of interest.
VS reports no conflicts of interest.

MET reports consulting fees/meeting fees from UCB, Lilly, Abbvie, MSD, Pfizer, Medac, Roche,
Novartis and BMS.

LM reports no conflicts of interest.

127
2017 (révision mai 2022)



PNDS Sclérodermiesystémique

BIBLIOGRAPHIE

Alantar A, Cabane J, Hachulla E, Princ G,
Ginisty D, Hassin M, et al.
Recommendations for the care of oral

involvement in patients with systemic

sclerosis. Arthritis Care Res (Hoboken).
2011 Aug;63(8):1126B33.

Avouac J, Allanore Y. Targeted
immunotherapies in systemic sclerosis. Clin
Exp Rheumatol. 2014 Apr;32(2 Suppl
81):165b72.

Avouac J, Clements PJ, Khanna D, Furst DE,
Allanore Y. Atrticular involvement in
systemic sclerosis. Rheumatology (Oxford).
2012 Aug;51(8):1347656.

Ballerie A, Cavalin C, Lederlin M, Nicolas A,
Garlantézec R, Jouneau S, Lecureur V,
Cazalets C, Belhomme N, Paris C, Rosental
PA, Jégo P, Lescoat A. Assaociation of silica
exposure with chest HRCT and clinical

characteristics in systemic sclereis. Semin

Arthritis Rheum. 2020 Oct;50(5):949-956.

Batal I, Domsic RT, Shafer A, Medsger TA,
Kiss LP, Randhawa P, Bastacky S. Renal
biopsy findings predicting outcome in
scleroderma renal crisis. Human Pathology
2009; 40: 332B340.

Baumgartner-Nielsen J, Olesen AB.
Treatment of Skin Calcifications with Intra-
lesional Injection of Sodium Thiosulphate: A
Case Series. Acta Derm Venereol. 2016
Feb;96(2):25768.

Bello RJ, Cooney CM, Melamed E, Follmar K,
Yenokyan G, Leatherman G, et al. The
Therapeutic Efficacy of Botulinum Toxin in
Treating SclerodermaAssociated
>SJE«JATZ”
Double-Blind, Placebo-Controlled Clinical
Trial. Arthritis Rheumatol Hoboken NJ.
2017 Aug;69(8):166169.

] X«-238 X«- «y

Berard RA, Laxer RM. Pediatric Mixed Connective
Tissue Diseag. Curr Rheumatol Rep. 2016
May;18(5):28.

Bérezné A, Ranque B, Valeyre D, Brauner M,
Allanore Y, Launay D et al. Therapeutic strategy
combining intravenous cyclophosphamide
followed by oral azathioprine to treat worsening

interstitial lung disease associaed with systemic

sclerosis: a retrospective multicenter open label

study. J Rheumatol. 2008;35:1064-72.

Bissell L-A, Anderson M, Burgess M, Chakravarty
K, Coghlan G, Dumitru RB, et al. Consensus best
practice pathway of the UK Systemic Sclerosis
Study group: management of cardiac disease in
systemic sclerosis. Rheumatology (Oxford). 2017
Jun 1;56(6):912021.

Bongi SM, Del Rosso A, Galluccio F, Sigismondi F,
Miniati I, Conforti ML, et al. Efficacy of connective
tissue massage and Mc Mennelljoint manipulation
in the rehabilitative treatment of the hands in
systemic  sclerosis. Clin  Rheumatol. 2009
Oct;28(10):1167H73.

Bongi SM, Del Rosso A, Passalacqua M, Miccio S,
Cerinic MM. Manual lymph drainage improving

upper extremity edema and hand function in

patients with systemic sclerosis in edematous

phase. Arthritis Care Res (Hoboken). 2011
Aug;63(8):1134p41.

Bose N, ChiesaVottero A, Chatterjee S.
Scleroderma renal crisis.Semin Arthritis Rheum.
2015 Jun;44(6):687D94.

Bruni C, Praino E, Allanore Y Distler O, Gabrielli A,
lannone F, et al.Use of biologics and other novel
therapies for the treatment of systemic sclerosis.
Expert Rev Clin Immunol. 2017 May;13(5):469982.

Burt RK, Shah SJ, Dill K, Grant T, Gheorghiade M,
Schroeder J, et al. Autologous non-myeloablative

haemop>oi§ti((g ﬁlema-cell r§(n?pvlvantation compared

with pulse”cyclophosphamide once per month for
systemic sclerosis (ASSIST): an opelabel,
randomised phase

128

2017 (révision mai 2022)



PNDS Sclérodermiesystémique

2trial. LancetLond Engl. 6 aodt
2011;378(9790):498 5506

Butler EA, Baron M, Fogo AB, Frech T,
Ghossein C, Hachulla E et al. Scleroderma
Clinical Trials Consortium Scleroderma
Renal Crisis Working Group. Generation of
a Core Set of Items to Develop Classification
Criteria for Scleroderma Renal Crisis Using
Consensus Methodology. Arthritis
Rheumatol. 2019 Jun;71(6):964 971.

Chen JS, Roberts CL, Simpson JM, March
LM. Pregnancy Outcomes in Women With

Rare Autoimmune Diseases. Arthritis &
Rheumatology = (Hoboken, NJ). 2015
Dec;67(12):3314D23.

Clements PJ, Lachenbruch PA, Seibold JR,
Zee B, Seen VD, Brennan P, et al. Skin
thickness score in systemic sclerosis: an
assessment of interobserver variability in 3

independent studies. J Rheumatol. 1993

Nov;20(11):1892£%6.

Coirier V, Lescoat A, Fournet M, Cazalets C,
Coiffier G, Jouneau S, et al.[Screening for
pulmonary arterial hypertension in patients
with systemic sclerosis: Comparison of
DETECT algorithm to decisions of a
multidisciplinary team, in a competence
centre]. Rev Med Interne. 2017
Aug;38(8):502p7.

Coleiro B, Marshall SE, Denton CP, Howd
K, Blann A, Welsh KI, et al. Treatment of
SJE«JATZ’ ] X«- 2 X«- «
serotonin reuptake inhibitor fluoxetine.
Rheumatol Oxf Engl. 2001 Sep;40(9):103®
43.

Cottin V, Crestani B, Valeyre D, Wallaert B,
Cadranel J, Dalphin 3C, et al. Diagnoss and
management of idiopathic pulmonary
fibrosis: French practical guidelines. Eur
Respir Rev. 2014 Jun;23(132):198214.

Crincoli V, Fatone L, Fanelli M, Rotolo RP,
Chiala A, Favia G, et al. Orofacial

Manifestations and Temporomandibular Disorders
of Systemic Scleroderma: An Observational Study.
Int J Mol Sci. 2016 Jul 22;17(7).

Dagenais M, MacDonald D, Baron M, Hudson M,
Tatibouet S, Steele R, et al. The Canadian Systemic
Sclerosis Oral Health Study IV: oral radiographic
manifestations in systemic sclerosis compared with
the general population. Oral Surg Oral Med Oral
Pathol Oral Radiol. 2015 Aug;120(2):104D11.

Daoussis D, Liossis SN, Tsamandas AC,
Kalogeropoulou C, Kazantzi A, Sirinian C, et al.
Experience with rituximab in scleroderma: results

from a 1-year, proof-of-principle study.

Rheumatology (Oxford). 2010;49(2):271-80.

Del Barrio-Diaz P, MolFManzur C, Alvarez Veliz S,
Vera-Kellet C. Topical sodium metabisulfite for the
treatment of calcinosis cutis: a promising new
therapy. Br J Dermatol. 2016 Sep;175(3):608D11.

Del Papa N, Onida F, Zaccara E, Saporiti G,
Maglione W, Tagliaferri E, et al. Autologous
hematopoietic stem cell transplantation has better
outcomes than conventional therapies in patients
with rapidly progressive systemic sclerosis. Bone
Marrow Transplant. 2017 Jan;52(1):53B8.

Desai CS, Lee DC, Shah SJ. Systemic sclerosis and
the heart: current diagnosis and management. Curr
Opin Rheumatol. 2011 Nov;23(6):545854.

Distler O, Highland KB, Gahlemann M, Azuma A,
Fischer A, Mayes MD, et al. Nintedanib for
Systemic SclerosisAssociated Interstitial Lung

CDiSedse. N Bnof J MeX FOXINBB0(285:2518-2528

Ebata S Yoshizaki A,Oba K, Kashiwabara K, Ueda
K, Uemura Y, Watadani T et al.Ebata S, Yoshizaki
A, Oba K et al. Safety and efficacy of rituximab in

systemic sclerosis (DesiReS): a double blind,

investigator-initi ated, randomised, placebo

controlled trial. Lancet Rheumatol 2021;3:e489D

97.

Ekbote AV, Danda S, Zankl A, Mandal K, Maguire
T, Ungerer K. Patient with mutation in the matrix
metalloproteinase 2 (MMP2) gene - a case report

129

2017 (révision mai 2022)


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19447770
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19447770
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19447770
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19447770
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31112379
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31112379
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31112379
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31112379

PNDS Sclérodermiesystémique

and review of the literature. J Clin Res
Pediatr Endocrinol. 2014,6(1):40D6.

El Adssi H, Cirstea D, Virion 3M, Guillemin
F, de Korwin J-D. Estimating the prevalence
of systemic sclerosis in the Lorraine region,
France, by the capture-recapture method.
Semin Arthritis Rheum. 2013
Apr;42(5):53088.

Elhai M, Meunier M, Matucci-Cerinic M,

Maurer B, Riemekasten G, Leturcq T, et al.
Outcomes of patients with systemic

sclerosis-associated polyarthritis and
myopathy treated with tocilizumab or

abatacept: a EUSTAR observational study.
Ann Rheum Dis. 2013 Jul;72(7):1217220.

Elhai M, Boubaya M, Distler O, Smith V,
Matucci-Cerinic M, Alegre Sancho JJ, et al.
Outcomes of patients with systemic
sclerosis treated with rituximab in
contemporary practice: a prospective
cohort  study. Ann Rheum Dis.
2019;78(7):979-987.

Emmanuel A. Current management of the
gastrointestinal complications of systemic
sclerosis. Nat Rev Gastroenterol Hepatol.
2016 Aug;13(8):461D72.

Farge D, Burt RK, Oliveira M-C, Mousseaux
E, Rovira M, Marjanovic Z, et al.
Cardiopulmonary assessment of patients
with systemic sclerosis for hematopoietic
stem cell transplantation: recommendations
from the European Society for Blood and
Marrow  Transplantation  Autoimmune
Diseases Working Party and collalorating
partners. Bone Marrow Transplant. 2017
May 22;

Fischer DJ, Patton LL. Scleroderma: oral
manifestations and treatment challenges.
Spec Care Dentist. 2000 Dec;20(6):24®4.

Flaherty KR, Wells AU, Cottin V, Devaraj A,
Walsh SLF, Inoue Y, et al. Nintedaib in
Progressive Fibrosing Interstitial Lung

Diseases. N Engl J Med. 2019;381:17181727.

Flaherty KR, Wells AU, Cottin V, Devaraj A, Walsh
SLF, Inoue Y, et al.Nintedanib in Progressive
Fibrosing Interstitial Lung Diseases.N Engl J Med.
2019 Sep 29. [Epub ahead of print]

Foeldvari I. Update on juvenile systemic scleosis.
Curr Rheumatol Rep. 2015 Mar;17(3):18.

Foeldvari I, Tyndall A, Zulian F, Muller Ladner U,

Czirjak L, Denton C, et al. Juvenile and young aduk

onset systemic sclerosis share the same organ
involvement in adulthood: data from the EUSTAR

database. Rreumatol Oxf  Engl. 2012

Oct;51(10):1832by7.

Frances C, Allanore Y, Cabane J, Carpentier P,
Dumontier C, Hachulla E, et al. [Management of

digital ulcers from systemic scleroderma]. Presse

Med. 2008 Feb;37(2 Pt 2):271685.

Galie N, Humbert M, Vachiery JL, Gibbs S, Lang |,
Torbicki A, et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the
Diagnosis and Treatment of Pulmonary
Hypertension. Rev Esp Cardiol (Engl Ed). 2016
Feb;69(2):177.

George PM, Spagnolo P, Kreuter M, Altinisik G,
Bonifazi M, Martinez FJ,Molyneaux PL, Renzoni
EA, Richeldi L, et al. Progressive fibrosing
interstitial lung disease: clinical uncertainties,
consensus recommendations, and research
priorities. Lancet Respir Med. 2020;8:925-934.

Georges C, Chassany O, Mouthon L, Tiev K,
Toledano C, Meyer O, et al. Vaidation of French

version of the Scleroderma Health Assessment
Questionnaire (SSc HAQ). Clin Rheumatol. 2005
Feb;24(1):3010.

Georges C,Chassany O,Toledano C, Mouthon L,
Tiev K, Meyer O et al. Impact of pain in health
related quality of life of patients with systemic
sclerosisRheumatology (Oxford). 2006;45:1298 -
302.

Gotestam Skorpen C, Hoeltzenbein M, Tincani A,
Fischer-Betz R, Elefant E, Chambers C, et al. The

130

2017 (révision mai 2022)


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30967395
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30967395
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30967395
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30967395
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31566307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31566307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31566307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31566307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Georges%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Chassany%20O%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Toledano%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mouthon%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mouthon%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tiev%20K%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Meyer%20O%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16754629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=farge%2B%2Band%2Bimpact%2Bof%2Bpain

PNDS Sclérodermiesystémique

EULAR points to conside for use of
antirheumatic drugs before pregnancy, and
during pregnancy and lactation. Ann Rheum
Dis. 2016 May;75(5):7958810.

Granel B, Daumas A, Jouve E, Harlé -R,
Nguyen P-S, Chabannon C, et al. Safety,
tolerability and potential efficacy of

injection of autologous adipose-derived

stromal vascular fraction in the fingers of
patients with systemic sclerosis: an open

label phase | trial. Ann Rheum Dis. 2015
Dec;74(12):2175P82.

Hachulla A-L, Launay D, Gaxotte V, de
Groote P, Lamblin N, Devos P, et alCardiac
magnetic resonance imaging in systemic
sclerosis: a crosssectional observational
study of 52 patients. Ann Rheum Dis. 2009
Dec;68(12):1878b84.

Hachulla E, de Groote P, Gressin V, Sibilia J,
Diot E, Carpentier P, et al. The three-year
incidence of pulmonary arterial
hypertension associated with systemic
sclerosis in a multicenter nationwide
longitudinal study in France. Arthritis
Rheum. 2009 Jun;60(6):18319.

Herrick AL, Ennis H, Bhushan M, Silman AJ,
Baildam EM. Incidence of childhood linear
scleroderma and systemic sclerosis in the
UK and Ireland. Arthritis Care Res
(Hoboken). 2010 Feb;62(2):2138.

Hoyles RK, Ellis RW, Wellsbury J, Lees B,
Newlands P, Goh NSL, et al. A multicenter,
prospective, randomized, doubleblind,

placebo-controlled trial of cort icosteroids

and intravenous cyclophosphamide
followed by oral azathioprine for the

treatment of pulmonary fibrosis in

scleroderma. Arthritis  Rheum. 2006

Dec;54(12):3962b70.

Hunzelmann N, Moinzadeh P, Genth E,
Krieg T, Lehmacher W, Melchers I, et al.
High frequency of corticosteroid and
immunosuppressive therapy in patients with

systemic sclerosis despite limited evidence for
efficacy. Arthritis Res Ther. 2009;11(2):R30.

Joly F, Amiot A, Messing B. Nutritional support in
the severely compromised motility patient: when
and how? Gastroenterol Clin North Am. 2011
Dec;40(4):845651.

Khanna D, Mittoo S, Aggarwal R, Proudman SM,
Dalbeth N, Matteson EL, Brown K, Flaherty K,
Wells AU, Seibold JR, Strand V. Connective Tissue
Disease-associated Interstitial Lung Diseases
(CTD-ILD) - Report from OMERACT CTD-ILD
Working Group. J Rheumatol. 2015;42:2168-71.

Khanna D, Denton CP, Jahreis A, van Laar JM,
Frech TM, Anderson ME, et al. Safety and efficacy
of subcutaneous tocilizumab in adults with

systemic sclerosis (faSScinate) a phase 2,
randomised, controlled trial. Lancet. 2016 Jun

25;387(10038):2630 &40.

Khanna D, Spino C, Johnson S, Chung L, Whitfield
M, Denton CP, et al. Abatacept in Early Diffuse
Cutaneous Systemic Sclerosis Results of a Phase
2 Investigator-Initiated, Multicenter, Double -Blind
Randomized Placebo-Controlled Trial. Arthritis
Rheumatol. 2019 Jul 24. doi: 10.1002/art.41055.
[Epub ahead of print]

Kowal-Bielecka O, ChwieskoMinarowska S,
Bernatowicz PL, Allanore Y, Radstake T, Matucei
Cerinic M, et al. The arachidonate 5lipoxygenase
activating protein gene polymorphism is associated
with the risk of scleroderma-related interstitial
lung disease: a multicentre European Scleroderma
Trials and Reseach group (EUSTAR) study.
Rheumatology (Oxford). 2017 May 1;56(5):844D
52.

Kuwana M, Allanore Y, Denton CP, Distler JHW,
Steen V, Khanna D et al. Nintedanib in patients
with systemic sclerosis-associated interstitial lung
disease: subgroup analyses by autoatibody status
and modified Rodnan skin thickness score. Arthritis
Rheumatol 2022;74:518-526.

131

2017 (révision mai 2022)


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31342624

PNDS Sclérodermiesystémique

Lapinsky SE, Tram C, Mehta S, Maxwell CV.
Restrictive lung disease in pregnancyChest.
2014 Feb;145(2):394E8.

Launay D, Savale L, Berezne A, Le Pavec J,
Hachulla E, Mouthon L, et al. Lung and
heart-lung transplantation for systemic
sclerosis patients. A monocentric
experience of 13 patients, review of the
literature and position paper of a
multidisciplinary Working Group. Presse
Med. 2014 Oct;43(10 Pt 2):e345-363.

Lazzaroni M-G, Cavazzana |, Colombo E,
Dobrota R, Hernandez J, Hesselstrand R, et
al. Malignancies in Patients with Anti-RNA

Polymerase 1l Antibodies and Systemic
Sclerosis:  Analysis of the EULAR
Scleroderma Trials and Research Cohort and
Possible Recommadations for Screening. J

Rheumatol. 2017 May;44(5):639847.

Leader DM. Scleroderma and dentistry:
every dentist is a scleroderma specialist. J
Mass Dent Soc. 2007;56(2):169.

LeRoy EC, Black C, Fleischmajer R,
Jablonska S, Krieg T, MedsgerTA et al.
Scleroderma (systemic sclerosis):
classification, subsets and pathogenesis. J
Rheumatol. 1988 Feb;15(2):202-5.

LeRoy EC, Medsger TA. Criteria for the
classification of early systemic sclerosis.J
Rheumatol. 2001 Jul;28(7):1573P6.

Lescoat A, Joureau S, Uzunhan Y, Jégo P,
Cottin V, Hachulla E. Pneumopathie

interstitielle  diffuse  associée a la

sclérodermie systémique : prise en charge
diagnostique et thérapeutique a la lumiere

des essais thérapeutiques récents. Rev Med
Interne. 2022 Feb 15:50248-

8663(21)01144-9.

Lok C, Mouthon L, Ségard M, Richard MA,
Guillevin L. Les ulcéres digitaux de la
sclérodemrie systémique. Ann Dermatol
Venereol. 2011; 138:762-8.

Maddali-Bongi S, Landi G, Galluccio F, Del Rosso A,
Miniati I, Conforti ML, et al. The rehabilitation of
facial involvement in systemic sclerosis: efficacy of
the combination of connective tissue massage,
1IMI°Z" ©°9XN|« 2AX J«T !
controlled trial. Rheumatol Int. 2011
Jul;31(7):8950901.

Martini G, Vittadello F, Kasapcopur O, Magni
Manzoni S, Corona F, DuarteSalazar C, et al.
Factors affecting survival in juvenile systemic
sclerosis. Rheumatol Oxf Engl. 2009
Feb;48(2):119022.

Meune C, Vignaux O, Kahan A, Allanore Y. Heart
involvement in systemic sclerosis: evolving
concept and diagnostic methodologies. Arch
Cardiovasc Dis. 2010 Jan;103(1):4@52.

Pham RTT, Pham RCT, Danovitch GM, Gritsch
HA, Singer J, Wallace WD, Hayashi R, Wilkinson
AH. Predictors and Risk Factors for Recurrent
Scleroderma Renal Crisis in the Kidney Allograft:
Case Report and Review of the Literature. Am J
Transplant 2005; 5: 256552569.

Pischon N, Hoedke D, Kurth S, Lee P, Dommisch H,
Steinbrecher A, et al. Increased Periodontal
Attachment Loss in Patients With Systemic
Sclerosis. J Periodontol.2016 Jul;87(7):763D71.

Ponsoye M, Frantz C, Ruzehaji N, Nicco C, Elhai M,
Ruiz B, et al. Treatment with abatacept prevents
experimental dermal fibrosis and induces
regression of established inflammation-driven
fibrosis. Ann Rheum Dis. 2016 Dec;75(12):2142D
9.

J«T
approach. Drugs.

PopeJE.TheT Jz « -~
phenomenon: a practical
2007;67(4):517625.

Pope JE, Bellamy N, Seibold JR, Baron M, Ellman
M, Carette S, et al.A randomized, controlled trial of
methotrexate versus placebo in early diffuse
scleroderma Arthritis Rheum. 2001
Jun;44(6):135168.

132

2017 (révision mai 2022)

« X

03XJ08



PNDS Sclérodermiesystémique

Preliminary criteria for the classification of

systemic sclerosis (scleroderma).
Subcommittee for scleroderma criteria of

the American Rheumatism Association
Diagnostic and  Therapeutic  Criteria
Committee.  Arthritis Rheum. 1980
May;23(5):581890.

Raghu G, Martine Remy-Jardin M, Richeldi
L, C ThomsonCC, Inoue Y, Johkoh T, et al.
Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update)
and Progressive Pulmonary Fibrosis in
Adults: An Official ATS/ERS/JRS/ALAT
Clinical Prectice Guideline. Am J Respir Crit
Care Med 2022 ; 205:e18-e47.

Rannou F, Boutron I, Mouthon L, Sanchez K,
Tiffreau V, Hachulla E, et al. Personalized
Physical Therapy Versus Usual Care for
Patients With Systemic Sclerosis: A
Randomized Controlled Trial. Athritis Care

Res (Hoboken). 2017 Jul;69(7):105@».

Rannou F, Poiraudeau S, Berezné A, Baubet
T, LeGuern V, Cabane J, et al. Assessing
disability and quality of life in systemic
sclerosis: construct validities of the Cochin
Hand Function Scale, Health Assssment
Questionnaire (HAQ), Systemic Sclerosis
HAQ, and Medical Outcomes Study 36-
Iltem Short Form Health Survey. Arthritis
Rheum. 2007 Feb 15;57(1):949102.

Sanges S, Riviére S, Mekinian A, Martin T, Le
Quellec A, Chatelus E, et al.Intravenous
immunoglobulins in systemic sclerosis: Data
from a French nationwide cohort of 46
patients and review of the literature.
Autoimmun Rev. 2017 Apr;16(4):377684.

Schouffoer AA, Ninaber MK, Beaart-van de
Voorde LJJ, van der Giesen FJ, de Jong Z,
Stolk J, et al. Randomizé comparison of a
multidisciplinary team care program with
usual care in patients with systemic
sclerosis. Arthritis Care Res (Hoboken).
2011 Jun;63(6):909Db17.

Shah SC, Day LW, Somsouk M, Sewell JL. Meta
analysis: antibiotic therapy for small intestinal
bacterial overgrowth. Aliment Pharmacol Ther.
2013 Oct;38(8):925b34.

Simonneau G, Montani D, Celermajer DS, Denton
CP, Gatzoulis MA et al. Haemodynamic definitions
and updated clinical classification of pulmonary
hypertension. Eur Respir J. 2019 Jan 24;53(1) pii:
1801913.

Sobanski V, Launay D, Depret S, DucloyBouthors
A-S, Hachulla E. Special considerations in pregnant
systemic sclerosis patients. Expert Rev Clin
Immunol. 2016 Nov;12(11):1161D73.

Sullivan KM, Goldmuntz EA, Furst DE. Autologous
Stem-Cell Transplantation for Severe Scleroderma.
N Engl J Med. 15 2018;378(11):10667 .

Steen VD. Scleroderma renal crisis. Rheum Dis Clin
North Am. 2003 May;29(2):315 b 33.

Steen VD, Medsger TA. Longterm outcomes of
scleroderma renal crisis. Ann Intern Med 2000;
133: 600D603.

Tack J, Carbone F, Rotondo A. Gastroparesis. Curr
Opin Gastroenterol. 2015 Nov;31(6):499 D505.

Taraborelli M, Ramoni V, Brucato A, Airo P,
Bajocchi G, Bellisai F, et al. Brief report: successful
pregnancies but a higher risk of preterm births in
patients with systemic sclerosis: an lItalian
multicenter  study. Arthritis  Rheum. 2012
Jun;64(6):1970D7.

Tashkin DP, Elashoff R, Clements PJ, Roth MD,
Furst DE, Silver RM, et al. Effects of T year
treatment with cyclophosphamide on outcomes at

2 years in scleroderma lung disease. Am J Respir
Crit Care Med. 2007 Nov 15;176(10):1026 B34.

Tashkin DP, Roth MD, Clements PJ, Furst DE,
Khanna D, Kleerup EC, et al. Mcophenolate
mofetil versus oral cyclophosphamide in
scleroderma-related interstitial lung disease (SLS
I1): a randomised controlled, doubleblind, parallel

133

2017 (révision mai 2022)


https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Raghu+G&cauthor_id=35486072
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Remy-Jardin+M&cauthor_id=35486072
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Richeldi+L&cauthor_id=35486072
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Thomson+CC&cauthor_id=35486072
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Inoue+Y&cauthor_id=35486072
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.proxy.insermbiblio.inist.fr/?term=Johkoh+T&cauthor_id=35486072

PNDS Sclérodermiesystémique

group trial. Lancet Respir Med. 2016
Sep;4(9):70819.

Teixeira L, Mouthon L, Mahr A, Berezné A,
Agard C, Mehrenberger M, Noél L-H,
Trolliet P, Frances C, Cabane J, Guillevin L,
Group Francais de Recherche sur le
Sclérodermie GFRS. Mortality and risk
factors of scleroderma renal crisis: a French
retrospective study of 50 patients. Annals of
the Rheumatic Diseases 2008; 67: 110D116.

Thompson AE, Pope JE. Calcium channel
MK - N} X3~ Z- 3 ° 3
phenomenon: a meta-analysis.
Rheumatology (Oxford). 2005
Feb;44(2):145b50.

Thoreau B, Eustache M, Fievet A, Lasfargues
G, Plantier L, Diot E. Independent

Association Between Occupational

Exposure and Decline of FVC in Systemic
Sclerosis: A Multicenter  Recruitment

Retrospective Cohort Study. Chest 2022;

16: 1011-1021.

Trainito S, Favero L, Martini G, Pedersen TK,
Favero V, Herlin T, d al.
Odontostomatologic involvement in
juvenile localised scleroderma of the face. J
Paediatr Child Health. 2012 Jul;48(7):572D
6.

Vandecasteele E, Drieghe B, Melsens K,
Thevissen K, De Pauw M, Deschepper E, et
al. Screening for pulmonary arterial
hypertension in an unselected prospective
systemic sclerosis cohort. Eur Respir J. 2017
May;49(5).

van den Hoogen F, Khanna D, Fransen J,
Johnson SR, Baron M, Tyndall A, et al. 2013
classification criteria for systemic sclerosis:

an American College of
Rheumatology/European League against
Rheumatism collaborative initiative.

Arthritis Rheum. 2013 Nov;65(11):2737D

47.

van den Hoogen FH, Boerbooms AM, Swaak AJ,
Rasker JJ, van Lier HJ, van de Putte LB.
Comparison of methotrexate with placebo in the
treatment of systemic sclerosis: a 24 week
randomized double- blind trial, followed by a 24
week observational trial. Br J Rheumatol. 1996
Apr;35(4):364D72.

Van Laar JM, Farge D, Sont JK, Naraghi K,
Marjanovic Z, Larghero J, et al. Autologous
hematopoietic stem cell transplantation vs
intravenous pulse cyclophosphamide in diffuse
cutaneous systemic sclerosis: a randomized clinical

a 3 strial. JAMA- 356uin ROSLAT 31 1(24):2490 B.

E «NX«° $W zJ3T $wW-#MJ3 MJ
Planchon B, Durant C, et al. [Orofacial
manifestations of systemic sclerosis: a study of 30
consecutive patients]. Rev Med Interne. 2009
Jan;30(1):511.

Walker KM, Pope J, participating members of the
Scleroderma Clinical Trials Consortium (SCTC),
Canadian Scleroderma Research Group (CSRG).
Treatment of systemic sclerosis complications:
what to use when first-line treatment fails--a
consensus of systemic sclerosis experts. Semin
Arthritis Rheum. 2012 Aug;42(1):42b 55.

Willems LM, Vriezekolk JE, Schouffoer AA, Poole
JL, Stamm TA, Bostrom C, et al.

Effectiveness of Nonpharmacologic Interventions
in Systemic Sclerosis: A Systematic Review.
Arthritis Care Res (Hoboken). 2015
Oct;67(10):1426B39.

Yuen HK, Marlow NM, Reed SG, Mahoney S,
Summerlin LM, Leite R, et al. Effect of orofacial
exercises on oral aperture in adultswith systemic
sclerosis. Disabil Rehabil. 2012;34(1):849.

Yuen HK, Weng Y, Bandyopadhyay D, Reed SG,
Leite RS, Silver RM. Effect of a multi faceted
intervention on gingival health among adults with
systemic sclerosis. Clin Exp Rheumatol. 2011
Apr;29(2 Suppl 65):S26-32.

134

2017 (révision mai 2022)



PNDS Sclérodermiesystémique

135
2017 (révision mai 2022)



PNDS Sclérodermiesystémique

136
2017 (révision mai 2022)



