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Introduction:-

L’atteinte pulmonaire au cours la sclérodermie systémique (SCS) est
fréquente et représente la principale cause de morbi-mortalité.La
pneumopathie interstitielle diffuse (PID) est retrouvée chez 90 % des
patients atteints de SCS. L’objectif de notre travail est d’étudier les
aspects cliniqueset évolutifs de cette complication. Nous avons mené
une étude rétrospectiveau service de médecine interne au CHU
Mohammed VI de Marrakech, sur une périodes’étalant de janvier 2011
a décembre 2021,colligeant des cas de sclérodermie systémique avec
pneumopathie interstitielle diffuse retenue selon les critéres de I’ACR
2013. Notre étude a inclus 86 cas de sclérodermie systémiquedont 57
patients avaient une atteinte pulmonaire.L’dge moyen des patients était
de 48,6ans. Il s’agissait de 05 hommes et 52 femmes (sex-ratio de
0,09). Le délai moyen d’apparition de I’atteinte pulmonaire était de
5,14 ans.Cliniquement, les patients présentaient une dyspnée dans 91 %
des cas et une toux chronique dans 45 % des cas. L’exploration
fonctionnelle respiratoire (EFR) avait objectivé un syndrome restrictif
chez 47 % des patients.Les manifestations systémiques associées
étaient essentiellement cutanées, chez tous les patients, articulaires
(84 %) et digestives (64 %). Le bilan immunologique avait révélé des
anticorps antinucléaires(AAN)positifs chez 77% des cas et des anti-
topoisomeérase (scl-70) chez 33% des patients.Un traitement & base de
colchicine et amlodipine étaient prescrits respectivement chez 89 % et
47 % des patients. 70% des patients avaient recu de la corticothérapie
principalement  pour I’atteinte  articulaire. Un  traitement
immunosuppresseur a base de cyclophosphamide était prescrit chez
57% des patients ayant une atteinte pulmonaire sévére, et méthotrexate
chez 13 patients majoritairement pour [’atteinte articulaire ou
cutanée.Dans notre série, 2 patients étaient décédés suite a la fibrose
pulmonaire.L’atteinte pulmonaire est 1’'une des complications les plus
fréquentes et redoutables de la sclérodermie systémique. Sa recherche
doit étre systématique méme en absence de signes d’appel cliniques.
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La Sclérodermie systémique (SCS) est une maladie auto-immune du tissu conjonctif, caractérisée par une fibrose
progressive de la peau et des différents organes et une vasculopathie systémique[1]. C’est une pathologie rare a
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distribution mondiale, touchant surtout les femmes entre 40 a 60 ans, cependant son incidence est toujours mal
estimée, d’une part par la disparité des critéres diagnostiques utilisés par les différentes équipes et d’autre part par
son polymorphisme clinique [2].Sa physiopathologie est encore mal élucidée, impliquant essentiellement des
anomalies de I’immunité innée et adaptative, des dysfonctionnements vasculaires et une fibrose tissulaire diffuse
suite a des anomalies fonctionnelles et structurelles des fibroblastes[1].L’atteinte pulmonaire au cours la
sclérodermie systémique est fréquente et représente la principale cause de morbi-mortalité [3]. La pneumopathie
interstitielle diffuse (PID) est retrouvée chez 90 % des patients atteints de SCS a la tomodensitométrie (TDM)
thoracique ou a l'autopsie. Cependant, une PID cliniquement significative ne se développe que dans 30 % a 40 %
des cas [3-5]. Elle survient au début de I'évolution de la maladie et a une prévalence plus élevée chez les patients
atteints d'une forme diffuse et qui sont positifs aux anti-topoisomérases avec des anti-centroméres négatifs
[6].L’objectif de notre travail est d’étudier les aspects cliniques et évolutifs de cette complication.

Patients Et Méthodes:-

Nous avons réalisé une étude rétrospective descriptive en se basant surl’analyse des dossiers des patients présentant
une atteinte respiratoire dans le cadrede la sclérodermie systémique, colligés au sein du service de médecine interne
au CHU Mohammed VI de Marrakech, et suivis sur une période de 11 ansallant de Janvier 2011 a Décembre 2021.

Criteres d’inclusion: dans notre étude nous avons inclus les patients agés de plus de 18 ans, ayant une sclérodermie
systémique retenue selon les critéres diagnostiques ACR/EULAR 2013 (tableau 1) [7], et présentant une atteinte
respiratoire secondaire a la maladie a type de pneumopathie interstitielle diffuse (PID). Nous avons défini la PID
comme un processus pathologique diffus qui intéresse I’interstitium pulmonaire en se basant sur les données
scanographiques dela tomodensitométrie (TDM) thoracique en haute résolution et les résultats des explorations
fonctionnelles respiratoires.

Critéres d’exclusion:nous avons exclu les patients qui ne répondent pas aux critéres diagnostiquesACR/EULAR
2013 (score < 9),les cas de sclérodermie sans manifestation pulmonaire spécifique ou avec atteintepulmonaire autre
que la PID notamment les cas d’hypertension pulmonaire et finalement les atteintes pulmonaires idiopathiques ou
secondaires a d’autres pathologies.

Nous avons analysé les aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs de nos
malades.

Items Score
Epaississement de la peau des doigts des 2mains 9
s'étendant au-dela des MCP

Epaississement de la peau des doigts Sclérodactyie 4
Doigts boudinés 2
Lésions de I'extrémité des doigts Cicatrices pulpaires déprimées 3
Ulcérations digitales 2
Télangiectasies 2
Capillaires unguéaux anormaux 2
HTAP et/ou atteintepulmonaire interstitielle 2
Syndrome de Raynaud 3
Ac anti-centroméres
Autoanticorps spécifiques de la SSc Ac anti-topoisomérase | 3

Ac anti-RNA polymérase 1l
Score total = somme du score maximal de chaque catégorie
Diagnostic de sclérodermie systémique si score total > 9

Tableau 1:- Critéres de classification EULAR/ACR 2013 de la sclérodermie systémique [7].

Résultats:-

Aprés 1’étude de86 dossiers de sclérodermie systémique, on a pu recueillirS7 cas de sclérodermie systémique avec
atteinte respiratoire spécifique typePID (66,3%).11 s’agissait de 05 hommes et 52 femmes avec un sex-ratio de 0,09.
L’age moyen des patients était de 48,6ans avec des extrémes allant de 18 a 80 ans.

976



ISSN: 2320-5407 Int. J. Adv. Res. 12(05), 975-980

L’atteinte pulmonaire apparait dans un délai moyen de 5,14 ans. Cliniquement, les signes révélateurs étaient
essentiellement une dyspnée dans 91% des cas et une toux chronique dans 45 % des cas. L’atteinte pulmonaire était
inaugurale chez 7 patients et 3 patients étaient totalement asymptomatiques. Dans notre série la PID s’associait a une
sclérodermie diffuse dans 35 cas (61.5%) et a une sclérodermie limitée dans 22 cas (38.5%).

Les anomalies radiologiques révélées par la tomodensitométrie thoracique sont illustrées dans la figure 1.
L’échographie cardiaque a objectivé une hypertension pulmonaire chez 11 patients avec PID (19%).

75%
45%
38%
33%
I 29%
PID Fibrose nodules Adénopathies Bronchectasies

Figure 1:- Anomalies radiologiques objectivées & la TDM thoracique chez nos patients.

L’exploration fonctionnelle respiratoire (EFR) avait objectivé un syndrome restrictif chez 47% des patientset un
syndrome obstructif dans 14% des cas.Au bilan immunologique, les anticorps antinucléaires (AAN) étaient positifs
chez 77% des patients, d’aspect moucheté dans 38,4% des cas et homogéne dans 18,6% des cas. Les anti-
topoisomérases(scl-70) étaient positifs chez 33% des patients et les anti-centroméres chezseulement5.6% des cas.

Dans notre série,lesmanifestations systémiques associéesétaient faites majoritairement de signes dermatologiques a
type desclérose cutanée chez tous nos patients, un phénoméne de Raynaud chez 76% des cas. Les signes articulaires
venaient au deuxiéme plan dans 84% des cas, suivis des signes digestifs dans 64% des cas. Les manifestations
cardiaques,rénaleset neurologiques étaient moins fréquentes dans 24%, 15% et7% des casrespectivement (Figure 2).
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Cutanés Rhumatologiques Digestifs Cardiaques Rénaux Neurologiques

Figure 2:-Les différentes manifestations systémiques associées dans notre série.

Un traitement a base de colchicine et amlodipine était prescrit respectivement chez 89 % et 47 % des patients. 70%
des patients avaient recu de la corticothérapie & base de prédnisoneprincipalement pour I’atteinte articulaire. Un
traitement immunosuppresseur a base de cyclophosphamide était prescrit chez 66% des patients ayant une atteinte
pulmonaire sévére, méthotrexate chez 13 patients majoritairement pour ’atteinte articulaire ou cutanée, azathioprine
en relais au cyclophosphamide dans 8 cas (14%)et un patient était mis sous Etanercept pour une atteinte oculaire
associée (figure 3).

Dans notre série, ’évolution était favorable avec amélioration de la dyspnée et de la capacité vitale forcée (CVF) a
I’EFR chez 18 malades (31%), stationnaire chez 20 malades (35%), 2 décédés ont été enregistrés suite a la fibrose
pulmonaire et 16 patients étaient perdus de vue.

[VALEUR]%
[VALEUR]%
[VALEUR]%
[VALEUR]%
[VALEUR]%
[VALEUR]%
Colchicine Amlodipine Prédnisone Cyclophosphamide Méthotrexate Azathioprine

Figure 3:- Différents traitements prescrits chez nos patients.
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Discussion:-

La sclérodermie systémique (SCS) est une connectivite multisystémique du tissu conjonctif, elle peut toucher
différents organes (peau, poumon, cceur, rein, tube digestif...etc) avec une rapidité et une sévérité trés variable,
faisant d’elle une pathologie aux profils clinique et évolutif trés hétérogénes. Sur le plan physiopathologique, elle est
caractérisee par des lésions microvasculaires avec agression endothéliale, des désordres du systéme immunologique
et des dépots massifs de collagéne et d’autres composants de la matrice extracellulaire dans la peau et les différents
tissus y compris les poumons, entrainant une fibrose et une oblitération vasculaire [1].

Les manifestations respiratoires au cours de la SCS sontcourantes, faitesessentiellement de pneumopathie
interstitielle diffuse (PID) ou d’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP). La PID est plus fréquente et représente
la principale cause de mortalité responsable d’environ 30 % des déces [3]. Sa prévalence est difficile a préciser et
varie selon les études, la définition retenue et la population choisie. Elle est définie comme un processus
pathologique inflammatoire diffus, touchant I’interstitium pulmonaire et évoluant éventuellement vers la fibrose
pulmonaire, pouvant s’associer a des 1ésions des voies aériennes, des alvéoles, et/ou des vaisseaux [4]. Elle est
retrouvée chez 90 % des patients atteints de SCS a la TDMthoracique ou a l'autopsie, les anomalies & ’EFR sont
observées chez 40 a 75 % des patients, cependant, une PID cliniqguement significative ne se développe que dans 30%
a 40 % des cas [3-5,8].Dans notre série, elle était présente chez 66,3% de nos malades, ce qui concorde avec les
résultats de la littérature (tableau 2).

Notre série Khedher [10] Ben Salah [11] Sanchez-Cano [8] Ashmore [9]
Prévalence PID 66,3 % 54,16 % 48 % 43 % 40 %
dcSSc / IcSSc 61.5% / 38.5% 66% / 33% 92% / 8% 40% / 53% 62.2 % / 38%
Anti Scl 70 33% + 38% 92% 19%

Tableau 2:- Prévalence de la PID dans les différentes séries.

La PID survient au début de I'évolution de la maladie et a une prévalence plus élevée chez les patients atteints d'une
forme diffuse et qui sont positifs aux anti-topoisomérases avec des anti-centroméres négatifs [6]. Dans notre série la
forme diffuse de SCS (dcSSc) était plus fréquente, retrouvée dans 35 cas (61.5 %) et les anti-topoisomerase (scl-70)
étaient positifs chez 33% des malades (tableau 2).

L’aspect radiologique le plus souvent retrouvé est la pneumonie interstitielle non spécifique qui est observée chez
plus de 80 % des patients (75 % dans notre série), sous forme d’opacités en verre dépoli avec une prédominance
basale et postérieure. D'autres anomalies peu fréquentes telles que des réticulations, bronchectasies, condensations,
ou aspect en nid d'abeille sont parfois objectivées chez moins de 10% des patients [3,12].

Le traitement de la PID associée a la SCS repose essentiellement sur les immunosuppresseurs conventionnels, visant
a atténuer la gravité de la maladie ou a retarder sa progression [13]. L'avénement de thérapies biologiques et de
médicaments anti-fibrotiques offre un éventail de traitement plus large avec moins d’effets secondaires[14].
L'indication optimale de chaque médicament varie en fonction de la gravité de la SCS-PID, de sa progression et des
comorbidités de chaque patient [13,14].

Le cyclophosphamide (CYC) et le mycophénolate mofétil (MMF) ont prouvé leur efficacité dans des études clés sur
la PID-SCS [15,16]. Dans notre série le CYC a été prescrit chez 57% des patients avec une bonne évolution sur le
plan clinique, scanographique et fonctionnel. D’autres études ont montré I’efficacité du Tocilizumab dans la
préservation de la fonction pulmonaire dans les essais de phase Il et de phase Il chez des patients atteints de SCS
précoce associée a une PID [17].D’autres essais contrdlés randomisés ont démontré la capacité du Nintédanib a
retarder le déclin de la fonction pulmonaire dans la SCS limitée et diffuse, avec une PID établie [18,19].La greffe
autologue de cellules souches hématopoiétiques et la transplantation pulmonaire restent des options pour une
population sélectionnée de cas graves et réfractaires au traitement [14].

Conclusion:-

L’atteinte pulmonaire est ’une des complications les plus fréquentes et redoutables de la sclérodermie systémique.
Elle peut étre précoce et mettre en jeu le pronostic vital. Sa recherche au cours de la sclérodermie systémique doit
étre systématique méme en absence de signes d’appel cliniques. Le traitement repose sur la corticothérapie et
immunosuppresseurs. Dans notre série le cyclophosphamide était associé a des résultats relativement bons.
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