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Abréviations

AAC: anticorps anti-centroméres

AAN: anticorps anti-nucléaires

Ac: anticorps

ACR: American College of Rhumatology

ADP : adénopathie

AECA: anti-endothelial cell antibodies

AFA: anti-fibroblast antibodies

AHFI: Arab Hand Functional Index

AHFT: Arthritis Hand function Test

al. : et autres

ALAT: ALanine AminoTransférase

AMM : autorisation de mise sur le marché

ANCA : anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles
AOMI : artériopathie oblitérante des membres inférieurs
ARA 2 : Antagoniste des récepteurs de I'angiotensine 11
ARA: American Rheumatology Association

ARHFS: Arabic Rheumatoid Hand Functional Disability Scale
ARN : Acide ribonucléique

ARN poly 11 : Acide ribonucléique polymérase 111
ASAT : ASpartate AminoTransférase

ASF : association des sclérodermiques de France

Att : atteinte

AVC : accident vasculaire cérébral

AVK : anti-vitamines K

Aza : Azathioprine

B2GP : Béta 2 glycoprotéine

BAFF r: B cell-activating factor receptor

BAFF: B cell activating factor

Bil tot: bilirubine totale

IMC : indice de masse corporelle

CBP : Cholangite biliaire primitive

cc : centimétre cube

CCP : peptides cycligues citrullinés

CHFS: Cochin Hand Function Scale

Cl : confidence interval

Cl : clearance

CMV : Cytomégalovirus

CPK : Créatinine Phospho Kinase

CPT : capacité pulmonaire totale

Créat : créatininémie

CREST : calcinose, phénoméne de Raynaud, atteinte cesophagienne, sclérodactylie, télangiectasies
CRISS: combined response index for systemic sclerosis
CRP : la protéine C réactive

CRS : crise rénale sclérodermique

CTC: corticoides



CTGF: connective tissue growth factor

CU : chimie d’urines

CVF : capacité vitale forcée

CXCL4 : chemokine (C-X-C motif) ligand 4

CYC : Cyclophosphamide

D: doigt

DAS: Disease Activity Score

DASH: the Arm, Shoulder, and Hand

DASH-DS: DASH- disability/symptom

DASH-SM: DASH- Sport/music

DASH-W: DASH-Work

DETECT: detection of pulmonary arterial hypertension in systemic sclerosis
dl : décilitre

DLCO : capacité de diffusion du monoxyde de carbone
DMARD: Disease Modifying Anti-Rheumatic Drugs
Dt (e): droit (e)

DUAL.: étude Effect of Macitentan on the Development of New Ischemic
DUO : Digital Ulcers Observatory

ECG : électrocardiogramme

ECLIPSE: Evaluation of the Impact of Recurrent Ischemic DU on Hand Disability in Patients with
ScS

ECM : extracellular matrix

ECR : essai clinique randomisé

EFR : exploration fonctionnelle respiratoire

EMG : électromyogramme

ERS: European Respiratory Society

ESC: I’European Society of Cardiology

ESsSG: European Scleroderma Study Group activity
ET : écart type

ET-1: endothéline -1

EULAR: Europeen league against Rhumatism
EUSTAR: Eular scleroderma trials and research
EVA : échelle visuelle analogique

F/H : femmes/hommes

FBNL1 : fibrilline 1

FDH : Fibroscopie digestive haute

FTP: Finger-To-Palm

g: gramme

Gche : gauche

GGT : Gamma Glutamyl Transférase

H: heure (s)

HADS: Hospital anxiety and depression scale
HAMIS: Hand Mobility in Scleroderma

HAMISm: Hand Mobility in Scleroderma modifié
HAQ : Health Assessment Questionnaire

Hb : hémoglobine

HBPM : héparine de bas poids moléculaire

HCQ: Hydroxychloroquine



HFI: Hand Functional Index

HLA: human leukocyte antigen

HR: hazard ratio

HTA : hypertension artérielle

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire
IAO : insuffisance aortique

IC : inhibiteur calcique

ICD: international classification of disease
ICDA: international classification of disease, adapted
ICDTE : insuffisance cardiaque droite

IEC : Inhibiteur de ’enzyme de conversion
IFI : immunofluorescence indirecte

IL : Interleukine

IM : insuffisance mitrale

IMK : indice modifié de Kapandji

INR : International Normalized Ratio

IP : inter-phalangienne

IPD : inter phalangienne distale

IPP* : inter-phalangiennes proximale

IPP? : inhibiteur de la pompe & protons
IRC : insuffisance rénale chronique

IRF-5 : interferon response factor 5

IRM : imagerie par résonance magnetique
IT : insuffisance tricuspidienne

IV: intraveineux

J: jour

KCNADS: the potassium voltage-gated channel 5
KFT: Keitel Functional Test

Kg: kilogramme

L : litre

LDH : lactate déshydrogénase

LES : lupus érythémateux systémique

m/s: métre/seconde

m?: métre carré

MACTAR : McMaster Torento Arthritis Patient Preference Disability Questionnaire
MCP : métacarpo-phalangiennes

MCP-1 : monocyte chemotactic protein 1
MCS : mental component score

MCTD : Mixed connective tissue disease
MEC : matrice extracellulaire

meq : milliéquivalent

mg : milligramme

MHC: major histocompatibility complex
MHISS: Mouth handicap in systemic sclerosis
MI : membres inférieurs

min : minute

ml : millilitres

mm : millimetre



mm?: millimétre cube

MMF : Mycophénolate Mofétil

MOS-SF36 : Medical Outcome Study Short Form 36 health survey
MTX : Méthotrexate

mUI : milli-unité internationale

N ou n : nombre

ND : non disponible

NF: non-fait

NF-kB: nuclear factor-kappa B

NT-ProBNP: N-terminal pro b-type natriuretic peptide
NYHA: New York Heart Association

OAP : un cedéme aigu du poumon

OB : ouverture buccale

OR : odds ratio

P : phalange

PA : pression artérielle

PAD : pression auriculaire droite

PAL : phosphatases alcalines

PAPS : pression artérielle systolique

PAPSm : pression artérielle systolique moyenne
PCS: physical component score

pDC: plasmacytoid dendritic cells

PDES5: Phosphodiestérase 5

PDGF: platelet derived growth factor

PID : pneumopathie interstitielle diffuse.

PINS : Pneumopathie interstitielle non spécifique
PM : polymyosite

POEMS : polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal gammopathy, skin changes

POIC : pseudo-occlusion intestinale chronique

PR : phénoméne de Raynaud

RGO : reflux gastro-oesophagien

RMS : réponse moyenne standardisée

RNP: Ribonucléotide peptide

ROS : reactive oxygen species

RR : risque relatif

SAPL : syndrome des anti-phospholipides

ScS : sclérodermie systémique

ScSd : Sclérodermie cutanée diffuse

ScSl: Sclérodermie cutanée limitee

SEDUCE: Sildenafil Effect on Digital Ulcer Healing in sClerodErma
SF36: Short Form 36 health survey

SGS: Syndrome de Gougerot Sjogren

SHAQ: Scleroderma Health Assessment Questionnaire
SPARC: secreted protein acid rich in cysteine

SPIN : The Scleroderma Patient-centered Intervention Network
TDM: Tomodensitométrie

TDMHRCF: TDM thoracique haute résolution coupe fine
TGFB: tissue growth factor b
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TGF-b: transforming growth factor beta

TNF: Tumor Necrosis Factor

Topo |: topoisomérase |

TSH : Thyroide stimulating hormone

TVP : thrombose veineuse profonde

UD : ulceéres digitaux

Ul : unité internationale

UPAR : urokinase type plasmogen activator receptor
USA : united states of America ou états unies d’ Amérique
VAS : Visual analogue scale

VCAM-1 : Vascular cell adhesion protein 1
VEDOSS : very early systemic sclerosis

VEGF : facteur de croissance épidermique vasculaire
VEMS : Volume d’expiration maximale par seconde
VG : ventricule gauche

VIT : vitesse de fuite tricuspidienne

Vs : vis-a-vis

VS : Vitesse de sédimentation

% : pourcentage ou pourcent

pmol : micromole
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Revue de la littérature

1 Introduction

La sclérodermie systémique (ScS) est une maladies auto-immune rare caractérisée par un
dépot excessif de collagéne responsable d’une fibrose au niveau de la peau et des organes
internes (poumon, cceur et tube digestif), d’une part, et par une hyperactivité vasculaire et un
phénoméne d’oblitération touchant les petits vaisseaux, d’autre part [1]. Le terme

sclérodermie provient des mots grecs skleros (dur ou induré) et derma (peau).

Hippocrate (460-370 avant Jésus-Christ ) et Gali (131-201) avaient décrit, depuis 1’antiquité,
de possibles Iésions cutanées compatibles avec la ScS [2, 3]. Hippocrate avait noté que «chez
les personnes dont la peau est étirée, desséchée et dure, la maladie se termine sans sueur» [2,
4]. Le premier cas décrit fut par le Docteur Carlo Curzio en 1753, a Naples. Il s'agissait de
celui d’une fille de 17 ans [3] dont il dira qu' « elle ne sentait autre chose qu’un resserrement
extréme et une durete dans toute la peau de facon que ses membres avaient beaucoup de peine
a exécuter leurs mouvements ».

Ce n’est qu’au XIX® siecle que Chowne (1842), Startin (1846) et Gintrac (1847) ont décrit la
plupart des manifestations systémiques et suggéré le terme descriptif de « sclérodermie ». En
1945 la sclerodermie a été reconnue comme une maladie «systémique» et fut appelée
«progressive systemic sclerosis » [4].

En 1862, Raynaud a identifié les manifestations vasculaires et leur a donné son nom
« phénomeéne de Raynaud » (PR) [5, 6]. Les Anglo-Saxons ont baptisé la forme clinique
limitée de ScS : le CREST syndrome pour calcinose, Raynaud, cesophagite, sclérodactylie et
télangiectasies. Cette forme a la particularité d’étre associée le plus souvent a la présence
d’anticorps (Ac) anti-centromeres (AAC) et a une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP).
Les dépots calciques ont été décrits a 1’hopital Saint-Louis comme ayant une évolution
simultanée souvent dans les mémes régions des lésions scléreuses. En 1979, les Ac anti-Scl
70 ont été isolés permettant de prédire les patients a haut risque de développer des formes

cutanées diffuses et une atteinte pulmonaire interstitielle [7].

Une sclérodermie cutanée diffuse avait été diagnostiquée chez Paul Klee (1879-1940), un
éminent peintre de I’art moderne du XX siécle a ’age de 55 ans et qui a fini par I’emporter
apres 5 ans d’évolution. Cette maladie avait influencé beaucoup ses capacités productives et

altéré sa maniére de peindre. Il exprimait, a travers ses ceuvres, sa défiguration physique
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causée par les modifications cutanées, ses sentiments de peur et de souffrance, mais aussi sa
préoccupation par la maladie [8]. En 1933 Paul Klee avait développé un phénomeéne de
Raynaud, en 1934 une fatigue, une dyspnée et un épaississement cutané, en 1936, la fibrose
de la peau s’est eétendue. En 1940 il a été hospitalisé a Sant Agnes & Locarno pour une
aggravation de sa dyspnée et il est mort en Juin 1940. De son vivant il avait peint des toiles
qui traduisaient son vécu physique et psychique. On peut facilement apercevoir sur sa photo

dans la figure 1, les changements cutanés ayant survenus au niveau de son visage.

Figure 2 : Toiles de Paul Klee

a: The Mask (1921), b: The Death and Fire (1940), c: Gezeichneter (1935) (Paul Klee Polyphonies,
Cité de la musique, Paris, 18 Octobre 2011 — 15 Janvier 2012)

Plusieurs de ses toiles témoignent de sa souffrance comme I’attestent la toile de la figure 2a
intitulé « the masque », la toile de la figure 2b « la mort et le feu et la toile de la figure 2c qui

porte la marque de la mort.

2 Problématique

L’atteinte de la main dans la ScS est assez fréquente, souvent précoce, apportant des
éléments-clés pour le diagnostic et I’évaluation du retentissement de la maladie [9]. Les

conséquences de cette localisation sont diverses et entrainent souvent un handicap. 11 s’agit :

22



De la fibrose cutanée, les ulcéres digitaux (UD), les douleurs articulaires et musculaires,
l'arthrite, les déformations des mains, les rétractions en flexion et la réduction de lI'amplitude
des mouvements sont des manifestations courantes responsables d’une importante incapacité
[10].

Du phénomeéne de Raynaud (PR) qui inaugure habituellement le tableau clinique ; il se
complique d’UD dans la moitié des cas, de nécroses et parfois méme d’une amputation [11].
Ces manifestations vasculaires peuvent engendrer des douleurs, géner I’exécution de certains

mouvements manuels et ainsi induire un handicap [12].

Dans un deuxiéme temps, la fibrose cutanée s’installe au niveau des mains en trois étapes : la
phase cedémateuse réalisant 1’aspect de « doigts boudinés », la phase sclérotique avec
I’installation de la sclérodactylie qui peut se compliquer par une rétraction en flexion des

doigts et, enfin ,survient I’atrophie cutanée qui accentue la déformation en griffe [13, 14].

Les arthralgies et les arthrites sont plus fréquentes au cours de la forme diffuse de la maladie

et ces derniéres s’installent plus au niveau des mains [15-17].

Suite a des mécanismes d’ischémie, un certain groupe de patients va expérimenter 1’apparition
de calcinoses en région pulpaire et péri-unguéale qui peuvent se compliquer par une infection,
une fistulisation ou un UD, majorant ainsi les sources de douleurs importantes. Lorsqu’elles
sont diffuses, les calcinoses peuvent entrainer un handicap global et une altération de la

qualité de vie des patients.

La résorption des houppes phalangiennes vient compliquer la vie des patients scléerodermiques
chez un quart des cas. Les houppes phalangiennes sont responsables de raccourcissement des
doigts, voire une disparition d’une ou de plusieurs phalanges, rendant ainsi I’exécution de

certains mouvements et gestes impossibles [18].

La symptomatologie d’un canal carpien est rapportée chez 6,56 % des patients [19],

engendrant, dans certains cas, une impotence fonctionnelle [20].

L’ensemble de ces manifestations peut aboutir a une incapacité fonctionnelle de la main qui
peut étre quantifiée a ’aide de plusieurs échelles ou outils a mesures anthropométriques. Le
handicap de la main induit par I’ensemble des atteintes cliniques contribue pour 75% du
handicap global [21]. Il altere la qualité de vie et limite les taches quotidiennes retentissant sur

les activités professionnelles [22].
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En conséquence, la prise en charge optimale d’un patient atteint de ScS doit se pencher sur les
anomalies vasculaires, la sclérose cutanée, I’atteinte musculo-squelettique et nerveuse, et ce,
en incluant des moyens non pharmacologiques comme une rééducation fonctionnelle et une

ergothérapie qui peuvent améliorer la fonctionnalité de la main.

Une prise en charge diagnostique et thérapeutique précoce des complications qui s’installent
insidieusement et lentement est indispensable dans le but de préserver la mobilité et la

fonctionnalité de la main atteinte.

La ScS est une maladie qui peut engager le pronostic vital. Lorsque la main est atteinte, le
pronostic fonctionnel est mis en jeu non seulement au niveau local mais aussi global, ce qui

va altérer davantage le vécu des patients.

La sclérodermie systémique est une maladie qui a des retombees sur la vie professionnelle. La
capacite de travail et la productivité peuvent étre largement diminuées avec un risque de perte
d’emploi [23].

L’altération du handicap global et de la main ont un impact important sur les activités
professionnelles [23]. La présence des UD augmente le handicap qui va retentir surs les
activités occupationnelles. Sandquvist et al. ont démontré qu’il y avait une corrélation entre la

présence d’UD actifs et le retentissement professionnel [24].

Les modifications cutanées, les télangiectasies et les calcinoses peuvent causer un grand

préjudice physique et moral aux patients sclérodermiques.

Les colt de la prise en charge économique, sociale et psychoaffective de cla ScS sont

considérables.

En l'absence de centres d’expertise, peu d’intérét est attribué¢ a I’atteinte de la main et au

handicap engendré dans les pays du tiers-monde.

Pour la premiére fois au Maghreb et en Algérie nous nous sommes intéressés a évaluer le
handicap de la main au cours de la ScS et son retentissement sur le handicap global ainsi que
le degré d’anxiété et de dépression. Avant d’entamer ce travail, nous nous sommes pose les

questions suivantes :

Le handicap de la main dans une population algérienne de patients sclérodermiques n’a pas

été étudié auparavant en Algérie, y aurait-t-il des particularités chez cette population ?
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Les échelles utilisées dans les études internationales, qui évaluent le handicap au cours de la
ScS, ont des versions traduites et adaptées en langue arabe. Sont-elles valides et applicables
chez notre population de patients atteints de ScS ?

Lorsque la main est atteinte au cours de la ScS, y aurait-il une corrélation avec 1’atteinte des

organes internes ?

Aucun travail n’a évalué les traitements de la ScS en Algérie, sommes-nous conformes aux

recommandations thérapeutiques des sociétés savantes ?

3 Objectifs

Les travaux de thése de doctorat en sciences médicales en Algérie sur la ScS se sont intéressés
a quelques aspects de la maladie dont I’étude de la motilité cesophagienne [25], la prévalence
des Ac anti- peptides cycliques citrullinés (CCP) [216], les manifestations cardiovasculaires et
rénales de la ScS [3,4], ainsi que la prévalence de ’'HTAP au cours de la ScS [28].

Afin de compleéter cet arsenal de recherche dans le domaine de la ScS, nous nous sommes
proposés d’étudier les aspects cliniques et paracliniques de la main sclérodermique et surtout
d’évaluer le handicap qu’elle engendre selon les échelles internationales existantes.
L’objectif principal de notre travail est d’évaluer I’atteinte de la main chez les patients atteints
de ScS, le handicap manuel et son impact sur la vie quotidienne : handicap global et
retentissement psychologique.
Les objectifs secondaires étaient :
1- Décrire les caractéristiques cliniques, radiologiques et immunologiques de la
sclérodermie systémique.
2- Etudier la corrélation de I’atteinte de la main avec celles des autres organes.
3- Etudier les résultats des différentes échelles et leur application chez notre
population.
4- Evaluer les différents traitements recus, leur efficacité et leur tolérance.
5- Comparer les résultats de notre étude sur le handicap chez la population algérienne a

ceux d’une population caucasienne

4 Epidémiologie

La prévalence de la ScS varie de 7 a 700 par million d’habitants. Cette variance est due a

I’existence de clusters spécifiques a certaines régions et au fait que la classification de la
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maladie et la méthodologie utilisées sont variables selon les études. Il est & noter que la ScS
est beaucoup plus fréquente aux Etats Unis d’Amérique (USA) et en Australie qu’en Europe
et au Japon [29].

Le plus grand taux de prévalence a été rapporté chez des indiens Choctwa vivant a Okllahoma
aux USA avec 469 cas pour 100 000 habitants. Chez cette population, la forme est le plus
souvent diffuse, I’atteinte interstitielle pulmonaire plus prévalente, associée a des anticorps
(Ac) anti-topoisimérase | (anti-topo 1) et un lien particuliérement fort avec 1’haplotypes DQ7
et DR2 (DRB1*1602) de I’human leukocyte antigen (HLA) [30].

L’incidence est plus difficile a déterminer. Elle est approximativement de 19 cas par million
d’habitants et par an aux USA [31] et varie de 3,7 (en Angleterre) [32] a 23/million/an en
Europe (Espagne) [33]. La ScS touche toutes les races. Pourtant, il a été noté dans une étude
américaine que les sujets de peau noire ont une incidence plus élevée et une forme plus sévere
de la maladie [31, 34-36]. Dans une étude frangaise multiethnique, la population non
européenne était la plus touchée (Africains, Asiatiques, Caribéens) [37] . Une étude polonaise
en 2012 a réveélé une incidence de 1,9 /100 000 et une prévalence de 9,4 /100 000 habitants
[38].

Peu d’études épidémiologiques ont ét¢ menées en Afrique, au Maghreb ou dans le monde
arabe, ce qui ne permet pas d’avoir des chiffres de prévalence et d’incidence de la ScS dans
ces régions-1a. Ranque et al. ont revu I’incidence et la prévalence de la ScS des principales
études dans le temps et selon la localisation géographique dans le tableau 1 [29] en excluant

les clusters géographiques.
La ScS peut survenir a tout age avec un pic d’incidence a la cinquantaine [31, 34-36].

Au cours de la ScS, la femme est majoritairement atteinte avec un sexe ratio moyen de 1
homme pour 3 femmes, pouvant varier de 1/1,5 a 1/14 [32]. Dans le registre du groupe
European Scleroderma Trials And Research (EUSTAR), le sexe ratio était de 6 femmes pour
un homme. Dans cette base de données, quel que soit ’age du début de la maladie, les
hommes avaient un phénotype plus sévere et un pronostic plus réservé surtout par rapport a

la survenu de maladies cardiovasculaires [39].
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5 Physiopathologie

5.1 Facteurs environnementaux

Certains facteurs environnementaux peuvent engendrer le développement de la ScS. La silice
et les solvants ont font partie et représentent les deux substances dont I’imputabilité dans la
pathogenése de la ScS a été prouvée. Alors que la silice est impliquée dans certaines
professions, les solvants sont utilisés de fagon plus large, ce qui expose un plus grand nombre

de personnes a leur contact.

La revue de la littérature menait récemment par Rubio et al. sur I'impact de 1’environnement
dans la ScS a inclus 19 études dont 4 étaient des études de cohorte et 15 des cas-témoins sur
I’impact de la silice. La revue a révélé un odds ratio (OR) des cas-contrdles a 2,81
(confidence interval (CI) : 95% 1,86-4,23, p <0,001) (3,06 pour le sexe masculin et 2,10 pour
le sexe féminin). Pour les études de cohortes, le risque était défini par un risque relatif (RR)
moyen de 17,52 (qui variait de 7,8 a 37) [40].

Freire et al. ont rapporté quelques particularités de la présentation de la ScS chez les sujets
ayant ete exposés a la silice ; ils sont plutot de sexe masculin avec une forme diffuse, une

atteinte pulmonaire interstitielle et des Ac anti-topo 1 [41].

Pour les 13 études incluses dans la méta-analyse des solvants (toutes des cas—contréles), ’OR
variait de 0,56 a 9,28 avec un OR global de 2,00 (1C:95%1,32-3,02) [40]. Cette méta-analyse
a rapporté un OR global significativement élevé apres une exposition a la silice, aux solvants,

a la silicone pour implant mammaire, a 1’époxy résine, aux pesticides et a des fumées de

soudage [40].

Certains virus et solvant ont été incriminés dans le déclanchement ou le maintien de la
maladie. La présence d’un " peptide ScS" a été reconnue par les immunoglobulines sériques
chez 93% des patients ScS. Ce peptide présente une ressemblance importante avec une
protéine tardive du cytomégalovirus (CMV) appelée UL94 qui peut étre reconnue par les 1IgG
des patients et semble induire une apoptose des cellules endothéliales in vitro similaire a celle

induite par les Ac spécifiques de la ScS et suggérant ainsi un possible réle du CMV [42].

5.2 Prédisposition génétique

Durant les dernieres années, plusieurs études génétiques ont été menées et certains genes ont
¢été suspectés d’avoir un role dans la régulation de la fibrose comme le SPARC (secreted

protein acid rich in cysteine), le CTGF (connective tissue growth factor), TGFB (tissue
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Tableau 1 : Les variations de I'incidence et de la prévalence de la sclérodermie systémique dans le temps
et selon la localisation géographique

Publication (first authar, Country state Case ascertainment Inclusion criteria Period Inddence/  Prevalence/million
Jjournal, year) million, year
L5A
Medsger, Ann Intern Med, Minnesota Hospital record review Study spedific 1947-68 27 -
14971 [37] 1947-52 06 -
1953-68 45 -
Kurland, Mayo Clin Proc, 1969 Minnesota Hospital record review AR 1951-67 1.2 105
Michet, Mayo Clin Proc, 1985 Minnesota Diagnostic retrieval system ICDA (7th) 1950-79 10 138
Medsger, | Chronic Dis, 1978 USA Veteran Administration hospital AR + study specific 1963-68 23 198
Steen, Arthritis Rheum, Pennsylvania Hospital record review AR + study specific 1963-82 139 -
1997 [22] 1963-72 496 -
1973-82 187 -
Maricq, Arthritis Rheum, South Carolina Multistage population survey AR + study specific 1989 - 200-1130
14989 [9]
Laing, Arthritis Rheum, Michigan Multiple sources [CR) AR + Leroy Medsger 1985-91 141 -
1997 [5]
Mayes, Arthritis Rheum, Michigan Multiple sources [CR) AR and CREST 1989-91 21 276
2003 [6]
Robinson, Cur Med Res Op,  Allstates 2 medical/drug claims datasets  [CD diagnostic codes 2001-02 - 300
2008 [8]
Austrafia
Wigley, Soc Sci Med, 1980 Southern Half Hospital record review Study spedfic 1950-73 1% -
Eagon, Aust NZ | Med, 1981 New Zealand Hospital record review and AR 1970-79 63 30
specialist practices
Englert, Aust NZ | Med, Sydney Hospital record review AR + study specific 1974-88 12 452 (1975)
1994 [11] 86.2 (1988)
Chandran, Aust NZ | Med, South Australia Hospital record review AR + study specific +overlap 1987-93 - 208
1995 syndrome
Roberts-Thomson, Int Med ], South Australia Multiples sources AR + study specific +overlap 1993 151 200
2001 [10] syndrome 19% 28 23
Roberts-Thomson, [nt Med |, South Australia Multiples sources AR + study specific +overlap  1993-02 204 2322
2006 [23] syndrome
Japan
Tamaki, Arch Dermatol Res, — Tokyo Public health system AR 1987 1.2 3853
14941 [12]
Europe
Silman, Br | Rheumatal, England [West Midlands) Multiple sources Study spedfic 1986 37 3
1988 [13]
Allcock, Rheumatology, 2004 England (Newcastle) Multiple sources AR + Leroy Medsger 2000 - 88
Crirjak, Clin Exp Rheumatol,  Hungary (South West)  Multistage population survey AR + Leroy Medsger 2001 - 910-2370
2005
Valter, Scand | Rhumatal, Estonia {South) Multistage population AR + 55D 1996-97 - 350-2280
19497 survey
Geirssan, Ann Rheum Dis, lceland Multiple sources ACR + CREST 1975-90 38 M
1994
Kaipiainana, | Int Med, 199 Finland Multiple sources ACR + CREST 19490 37 -
Le Guern, Rheumatology, France (Seine St Denis)  Multiple sources (CR) ACR + Leroy Medsger 2001 - 158
2004 [7]
Alamanes, Semin Arthritis Greece (northwest) Multiple sources ACR + Leroy Medsger 1981-02 1 1%
Rheum, 2005
Ariaz-Nunez, Medicine, Spain [ northwest) Two-stage hospital based ACR + Leroy Medsger 1988-06 23 m

2008 [16]

SUFVEY

ACR: American College of Rheumatology; CR: capture-recapture method; CREST: calcinosis, Raynaud's phenomenon, oesophagus involvement, sclerodactyly, telangiectasia;
ICD: International Classification of Diseases; ICDA: [nternational Classification of Diseases, Adapted; USA: United States of America.
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growth factor b) ou le FBN1 (fibrillin 1) [43] ou des facteurs vasculaires comme le KCNA5
(potassium voltage-gated channel 5) ou le uPAR (urokinase-type plasmogen activator
receptor) [16,17]. De facon intéressante, 1’absence de la protéine uPAR dans un modéle murin
induisait une fibrose cutanée et pulmonaire ainsi qu’une microangiopathie [46] et par

conséquent sa présence au cours de la ScS lui confererai un réle protecteur.

Chez la population caucasienne et hispanique porteuse de ScS, il a été noté une forte
association avec les complexes d’histocompatibilit¢ DRB1*1104, DQA1*0501, DQB1*0301,
DQBI alleles codant pour la protéine sans leucine en position 26 (DQBI126*epi). D’autres
complexes comme le DRB1*0701, DQA1*0201, DQB1*0202 et DRB1*1501 sont
protecteurs [47]. Les alleles DRB1*1101 et DPB1*1301 sont associés aux Ac anti-topo | et
les DRB1*0401-22, DRB1*0801-11 aux AAC [48].

5.3 Stress oxydatif

Chez les patients avec ScS, les phénomeénes ischémiques et les monocytes vont aboutir a une
synthese accrue d'anions super oxydés [49, 50] qui pourraient directement augmenter la
prolifération des fibroblastes et la production de matrice extracellulaire (MEC) [51].

Dans un modele de souris avec insuffisance respiratoire, les facteurs environnementaux

comme la silice ont induit un stress oxydatif au niveau des poumons [52].

ET-1 /
apoptosis /'
silica... endothelial cell IRF5, MHC...
® genetic

=

PDGF
TGF-f
CTGF

IL-6, BAFF

apoptosis '\ pDC, B cells, Th2,
ECM production /* T CD8+, T CD4+ CD8+

Figure 3 : Eléments clés de la physiopathologie de la sclérodermie systémique

Dotted arrow: possible modulation; Solid arrow: activation. AECA: anti-endothelial cell antibodies; AFA: anti-fibroblast
antibodies; BAFF: beta cell activated factor; CTGF: connective tissue growth factor; ECM: extracellular matrix; ET-1:
endothelin-1; IL: interleukin; IRF-5: interferon response factor 5; MCP-1: monocyte chemotactic protein 1; MHC: major
histocompatibility complex; pDC: plasmacytoid dendritic cells; PDGF: platelet derived growth factor; ROS: reactive oxygen
species; TGF-b: transforming growth factor beta.
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La production des dérivés réactifs de l'oxygéne par les fibroblastes et la MEC corréle bien
avec I’état clinique des patients. Certains médicaments comme le N-acetyl cysteine, le
Bosentan et le D-penicillamine ont pu inverser ’effet délétére des sérums de patients

contenant les dérivés réactifs d’oxygene [53].

5.4 Activation des cellules endothéliales

La ScS est une maladie de I’endothélium caractérisée par une occlusion vasculaire qui
survient au niveau des artéres des doigts, du poumon, du cceur et des reins en conséquence a

une hyperactivité artérielle et artériolaire ainsi qu’a une prolifération de 1’intima.

En début de maladie, le lit endothéliale est le siege d’une augmentation de I’apoptose, d’une
hyperperméabilité avec perte de la barriere physiologique et d’anomalies de régulation de la

tonalité vasculaire [54].

Dotée d’un pouvoir de vasoconstriction et d’activation des fibroblastes et de production de
MEC, I’endothéline 1 (ET-1) a été détectée a des niveaux élevés de concentration dans le
sérum des patients avec ScS [55, 56], dans les glomérules de patients ayant développes une

crise rénale sclérodermique (CRS) [57] et ses taux corrélent bien avec la sévérité de "HTAP.

En se comparant aux sujets sains, des taux bas de facteur de croissance épidermique
vasculaire (VEGF) ont été remarqués chez les patients atteints de ScS [58]. Une synthese
accrue de monocyte chemotactic protein 1 (MCP-1) et vascular cell adhesion molecule 1
(VCAM-1) par les cellules endothéliales pourrait également augmenter le recrutement des

lymphocytes et engendrer un processus inflammatoire [59].

5.5 Implication des fibroblastes et de la synthése de matrice extracellulaire

Au cours de la ScS, les fibroblastes acquierent un phénotype activé en myofibroblastes par

I’expression de 1’alpha-smooth actin [60] et le Focal Adhesion Kinase [61].

Les fibroblastes des patients ont un défaut d’apoptose par un FAS/FAS-ligand [62] et un

défaut de synthese des régulateurs de la Métallo protéinase [63].

En plus de ces modifications intrinséques du phénotype des fibroblastes, d’autres facteurs
extrinséques sont responsables de 1’activation et la synthése excessive de collagéne sous le
controle de : ’interleukine (IL) 4 qui exprime une propriété pro-fibrotique sur les fibroblastes
[64], le Connective Tissue Growth Factor (CTGF), le Platelet Derived Growth Factor (PDGF)
[42], les Ac anti-fibroblastes et anti-PDGFR [65, 66].
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5.6 Activation du systéme immunitaire

Il est connu chez les patients ScS que le type des Ac correlent avec certains phénotypes ; ainsi
les Ac anti-topo |, anti-acide ribonucléique (ARN) polymérase 111 (ARN-poly I11) et anti-U3
RNP sont associés avec la forme diffuse alors que les AAC, anti-Pm/Scl, anti-Th/To et anti-
U1 RNP corrélent avec la forme limitée de la maladie (ScSl).

Dans la ScS, le profil des cellules B est caractérisé par une augmentation des cellules B
naives et une réduction des cellules B mémoires et plasmatiques [67], des niveaux élevés du B
cell activating factor (BAFF) avec une surexpression des BAFF-Receptor (BAFF-R) a la
surface cellulaire [68], des niveaux circulants élevées de I’IL6 qui corrélent avec 1’extension

de I’atteinte cutanée [69] et stimule la sécrétion du collagene par les cellules B.

Les cellules T participent aussi dans la pathogénie de la ScS : Les T helper-2 secrétent les IL-
4, I1L-6 and 1L-13 qui stimulent les cellules B [70].

Les cellules dendritiques plasmacytoides semblent jouer un rdle important dans la
physiopathologie de la ScS en produisant des niveaux élevés de chemokine (C-X-C motif)
ligand 4 (CXCL4) plus dans les formes diffuses que limitées de facon plus marquée en début
de maladie [71].

Elizabeth Volkmann et al. avaient rapporté en 2015 qu’il y avait des altérations spécifiques du

microbiote gastro-intestinale dans deux cohortes indépendantes [72].

Un schéma représentatif de la physiopathologie au cours de la ScS est représenté dans la
figure 3.

6 Classification de la sclérodermie systémique

Etablis en 1980, les criteres de classification de la ScS de I’American Rheumatism
Association (ARA) [73] manquaient de sensibilité et de spécificité (sa sensibilité et sa
spécificité étant de 0,75 et 0,72 respectivement [74]) pour le diagnostic de la forme précoce

ou limitée de la ScS (tableau 2).

En 2001, Leroy et Medsger ont proposé de classer la ScS en fonction de I’atteinte cutanée en
différents types: en considérant une forme limitée, la présence d'un PR associé a des
anomalies capillaroscopiques ou a des auto-Ac specifiques de la ScS, une sclérodermie

cutanée limitée (ScSl) ayant en addition aux critéres précédents, une sclérose cutanée en
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dessous des coudes des genoux et des clavicules et une forme diffuse avec une atteinte
cutanée proximale [75] (annexe 1).

Tableau 2 : Critéres de classification de la ScS selon I’American Rheumatism Association (ARA),
1980

Critere majeur
- Sclérodermie cutanée proximale*
Criteres mineurs

- Sclérodactylie
- Cicatrice déprimée d’un doigt ou perte de substance de la partie distale de la pulpe digitale
- Fibrose pulmonaire des bases

Le diagnostic de ScS peut étre porté si le patient a 1 critére majeur ou 2 critéres mineurs

ScS : sclérodermie systémique. *sclérose cutanée remontant vers la racine des membres au-dela des articulations métacarpo-

et/ou métatarsophalangiennes.

Depuis 2013, la nouvelle classification de I’American College of Rhumatology (ACR) et de
I’Europeen League Against Rhumatism (EULAR) (annexe 1) a permis une prise en charge
diagnostique et thérapeutique précoces avec une sensibilité et une spécificité de 0,91 et 0,92
respectivement [74]. Cette derniére classification comprend 8 items : 1’épaississement cutané
des mains ou les doigts boudinés, les UD ou les cicatrices pulpaires, les télangiectasies, les
anomalies capillaroscopiques, I’HTAP ou I’atteinte interstitielle pulmonaire, le PR et les Ac
spécifiques de la ScS. Un patient cumulant 9 points est considéré comme ayant une ScS en
sachant que pour un épaississement cutané bilatéral des doigts dépassant de facon proximale
les articulations métacarpo-phalangiennes (MCP), un score de 9 points est attribué permettant
de retenir le diagnostic de ScS [74, 76]. Les criteres de 'ACR/EULAR sont applicables pour
les sujets avec ScS pour étre inclus dans les études en excluant toute forme de Scleroderma-
like.

Apreés l'application des nouveaux critéres de classification de la ScS, une équipe canadienne a
démontré la supériorité quant au diagnostic des formes débutantes (< 3 ans), limitées de la
maladie (ScSl) avec des AAC, avec atteinte cutanée ne dépassant pas les articulations MCP et
ce en rajoutant la présence du PR et des doigts boudinés [77]. L’étude menée par Jin-Su Park
et al. a révelé que la sclérodactylie, les télangiectasies et la présence des AAC ont une valeur

prédictive indépendante pour reclasser les patients avec un PR comme ayant une ScS [78].
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7 Clinigue

7.1 Manifestations cutanées

La fibrose cutanée est un signe cardinal de la maladie, communément évaluée par le score de
Rodnan modifié. Ce score est le moyen fiable et valide, le plus approprié et le plus
reproductible pour mesurer 1’épaississement cutané en effectuant une palpation au niveau de
17 sites du corps humain (le visage, thorax antérieur, I’abdomen, les bras, les avant-bras, les
mains, les doigts, les cuisses, les jambes et les pieds [79]. Une échelle de 0 a 3 (0 : peau
normale, 1 : peau épaissie mais restant plissable, 2 : peau épaissie non plissable, 3: peau figée
aux plans profonds) est utilisée [79-81] pour obtenir un score global de 0 a 51.

Toute augmentation du score d’épaississement cutané est associée a une augmentation du
risque d’atteinte des organes internes et d’une augmentation de la mortalité [79, 82] et toute

ameélioration du score cutané est associée a une amélioration de la survie [83].

La sclérose cutanée peut étre également évaluée par la distance intercisive qui represente la
distance entre les deux arcades dentaires qu’on peut mesurer par une régle ou un métre ruban.
Elle est normalement supérieure ou egale a 40 millimetres (mm) chez un sujet normal. Au
cours de la ScS, la fibrose de la peau peut entrainer une limitation de I’ouverture buccale, des

levres amincies et un visage inexpressif perdant toute mimique.

Sur le plan clinique et pronostic, il est important de bien distinguer une ScSl d’une forme
diffuse (ScSd). Une ScSd est associée a un risqué plus élevé de mortalité et de morbidité

indépendamment du statut des Ac [84].

7.2 Manifestations digestives

L’atteinte digestive représente la manifestation clinique la plus fréquente aprés le PR avec une
atteinte qui peut se localiser sur n'importe quelle partie du tube digestif de la bouche a I’anus.
Pour sa part, D’atteinte cesophagienne est rapportée chez 50 &8 90% des patients ayant une ScS
[85-89] et en Algérie Lahcen en a rapporté chez 59% des cas [25]. Il peut s’agir de reflux
gastro-cesophagien (RGO), de briilures rétro sternales, de régurgitations et de dysphagie. La
dysmotilité cesophagienne est due a une diminution ou une absence de péristaltisme au niveau
des deux tiers supérieurs de 1’cesophage associée a une baisse de la tonicité du sphincter
inférieur cesophagien [90]. Ceci va étre responsable d’une dilatation pouvant aboutir a un

méga cesophage. Sur le plan histologique, le RGO répété peut induire des lésions
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d’ecesophagite, d’ulcération et méme d’un cesophage de Barett [91]. Ce dernier peut se
transformer en un véritable adénocarcinome de 1’cesophage dont le risque de développement a

été rapporté plus élevé dans une cohorte européenne de patients sclérodermiques [92].

Quant a Datteinte gastrique, une gastroparésie avec un retard de vidange gastrique vont
entrainer une sensation de satiété précoce, une distension abdominale, des nausées et des
vomissements. Les ectasies vasculaires peuvent survenir au niveau gastrique dans 5,7 a 22,3%
des cas [93-95] et sont responsables d’hémorragie digestive occulte extériorisé ou d’anémie.
Des études ont confirmé 1’association négative de I’atteinte vasculaire ectasiante bulbaire avec
les Ac anti-Scl 70, alors que I’association a des Ac anti-ARN-poly I11 reste controversée [94—
96].

Les atteintes intestinales et ou coliques sont diverses ; une pseudo-occlusion intestinale
chronique (POIC), une pullulation microbienne ou une pneumatose intestinale responsable de
vomissement, de troubles du transit, de malabsorption et de malnutrition. L’atteinte anale peut

aboutir a une incontinence anale jusqu’a 40% des cas [97, 98].

Sur le plan thérapeutique, en raison d'une symptomatologie non spécifique et d’une mauvaise
connaissance de I’étiopathogénie de la maladie, le traitement de I’atteinte digestive reste

jusque-la uniqguement symptomatique.

Les différentes manifestations digestives que nous avons citées peuvent aboutir a un état de
malnutrition et de cachexie majeure qui nécessitera une alimentation parentérale ou une
jéjunostomie. Ces atteintes vont altérer la qualité de vie physique et psychique des patients les
empéchant d’effectuer leurs activités quotidiennes et professionnelles.

7.3 Manifestations cardiaques

Au cours de la ScS, toutes les structures cardiaques peuvent étre atteintes, augmentant ainsi la
mortalité et la morbidité liées a la maladie. D’ailleurs, les représentations les plus fréquentes
sont I’hypertrophie myocardique, les troubles du rythme, les péricardites, les anomalies
coronariennes, les valvulopathies et I’insuffisance cardiaque [99-102]. Dans une étude
espagnole rétrospective récemment menée par A. Codina et al. les atteintes les plus fréquentes
¢taient représentées par I’insuffisance mitrale, les troubles de conduction et I’altération de la
fonction diastolique du ventricule gauche [100]. Pour toutes ces raisons, il est impératif de
rechercher toute atteinte cardiaque latente ou patente par un examen clinique minutieux, un

électrocardiogramme (ECG), une échographie cardiaque annuelle couplée a un doppler
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cardiaque, voire méme une imagerie par résonnance magnétique (IRM) cardiaque nécessaire
dans certains cas. Il faut savoir que la mesure du N-terminal pro b-type natriuretic peptide
(NT-proBNP) apporte beaucoup dans le diagnostic et le suivi des atteintes cardiaques des
patients sclérodermiques.

7.4 Manifestations pulmonaires

L’HTAP est I'une des complications les plus fréquentes et les plus graves au cours de la ScS.
Son incidence est de 15% apres 15 ans d’évolution [103] et sa prévalence varie de 5 a 9% des
cas [104]. Le dépistage annuel de ’HT AP s’effectue selon I’algorithme de I’European Society
of Cardiology (ESC) et de ’European Respiratory Society (ERS) qui repose sur la mesure du
flux tricuspudien en échographie cardiaque (qui manque de sensibilité) [105] ou selon 1I’étude
DETECT en deux étapes clinique et échocardiographie. Pourtant cette derniere a
I’inconvénient de détecter un trop grand nombre de patients a adresser pour cathétérisme
cardiaque droit [106] raison pour laquelle la décision pluridisciplinaire et collégiale d’indiquer
un cathétérisme droit doit étre privilégiée [107].

En se basant sur les caracteristiques histologiques et radiologiques détectées par la
tomodensitométrie (TDM) thoracique haute résolution coupe fine (TDMHRCEF), I’atteinte
interstitielle de la pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS) est la forme prédominante
de la pneumopathie interstitielle diffuse (PID) durant la ScS.

La prévalence de la PID est plus élevée en cas de ScSd (53% versus 35% dans la forme ScSl
[84] et en présence des Ac anti-topo | (85%) [108]. La fibrose pulmonaire est genéralement
représentée par un syndrome restrictif (baisse de la capacité pulmonaire totale (CPT) et de la
capacité vitale forcée (CVF)) avec une baisse de la capacité de diffusion pulmonaire du
monoxyde de carbone (DLCO) [109]. L’évaluation de la fonction respiratoire se base sur la
clinique (la dyspnée, les réles crépitants), I’exploration fonctionnelle respiratoire (EFR)
couplée a une mesure de la DLCO, le test de marche de 6 minutes, la TDMHRCF afin de
déceler toute altération qui nécessitera une intervention thérapeutique

7.5 Manifestations rénales

La crise rénale sclérodermique (CRS) est la complication la plus grave et la plus mortelle qui
peut survenir au cours de la ScS. Elle se définie par 1’apparition d’une hypertension artérielle
(HTA) et/ou une insuffisance rénale oligurique rapidement progressive. Une nouvelle HTA
sans hyperazotémie, une élévation non progressive de la créatininémie ou des anomalies

urinaires ne sont pas considérés comme CRS [110, 111].
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La crise rénale sclérodermique survient chez 10 % des patients avec ScS et chez 20 a 25 %
des ScSd plus particulierement durant la phase de début. Soixante-dix pourcent des CRS
survenant durant les premiéres 4 années d’évolution de la maladie et sa survenue ont été

intiment associés a la présence des Ac anti- ARN-poly I1I.

Les facteurs prédictifs d’une éventuelle survenue de la CRS sont : la ScSd, une évolution de la
maladie de moins de 4 ans, une évolution rapidement progressive de I’épaississement cutanée,
la présence des Ac anti- ARN-poly 111, un nouveau événement cardiaque (une péricardite ou
une insuffisance cardiaque et ou une arythmie), une anémie récente et un antécédent de prise

de corticoides supérieure a 15 mg/J [112].

Depuis I’apparition il y a plus de trente ans de I’inhibiteur de I’enzyme de conversion (IEC)
type Captopril, le pronostic de la CRS s’est vu transformé et la mortalité de 1’événement
réduite. Cette complication redoutable survient le plus souvent de fagon précoce au début des
formes diffuses. Le traitement repose sur 1'utilisation de I'lEC a doses progressive et si besoin
d’autres traitements antihypertenseurs voir méme une dialyse sont nécessaires (figure 4) [113,
114]. Les malades vont sortir de la dialyse dans 6 a 18 mois qui suivent. L’IEC ne doit pas
étre arrété meme devant I’aggravation de 1’¢lévation de la créatininémie. Il agit en empéchant
la transformation de 1’angiotensine I en Angiotensine II avec une accumulation des
bradykinines qui ont un grand potentiel vasodilatateur. Malgre le traitement par IEC chez
certains patients, la pression artérielle (PA) n’est pas contrdlé, il n y a pas de réponse adéquate
et la CRS n’est pas prévenue [38]. Il est important de noter que le fait d’étre sous IEC ne
constitue pas un facteur protecteur vis-a-vis du risque de développement de la CRS, car dans
certaines séries, 20 % a 57 % des patients ayant développés une CRS recevaient déja un IEC
[115, 116].

D’autres atteintes rénales sont a considérer au cours de la ScS, ainsi une atteinte rénale
iatrogéne suite a la prise du D-pénicillamine peut provoquer une protéinurie, une Iésion
glomérulaire minimale ou une glomérulonéphrite extramembraneuse [117]. Une sténose des
artéres rénales sur maladie athéromateuse est a rechercher en cas d’insuffisance rénale aigue

et/ou d’HTA.

En cas d’une association avec une vascularite a Ac anti-cytoplasme des polynucléaires
neutrophiles (ANCA) plutét de [118] type myéloperoxydase [118, 119], une
glomérulonéphrite proliférative, une insuffisance rénale rapidement progressive accompagnée

d’une hématurie microscopique et/ ou une protéinurie en absence d’HTA.
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Sclérodermie systémique diffuse précoce
Hypertension artérielle (pression artérielle diastolique > 100 mmHg)

l

Débuter le captopril entre 6,25 et 12,5 mg x 3/j, puis augmenter jusqu’a 50 mg x 3/j

J

Résultats insuffisants a 72 h : continuer I'lEC et ajouter un inhibiteur calcique

Y

Résultats insuffisants : continuer I'lEC et l'inhibiteur calcique
et ajouter o ou B-bloquants et/ou minoxidil

l

Insuffisance rénale : dialyse précoce

l

Continuer I''lEC, maintenir la pression artérielle normale (120-140/70-90 mmHg)

l

Si amélioration de la fonction rénale : sevrage de la dialyse
Sinon, aprés 2 ans : envisager une transplantation rénale

IEC : inhibiteur de I'enzyme de conversion

Figure 4 : Démarche thérapeutique en cas de survenue de crise rénale sclérodermique

8 Profil i mmunologique

L’immunofluorescence sur cellules Hep 2 reste la technique de référence de détection des Ac
au cours de la ScS [120]. La frequence de ces anticorps anti-nucléaires (AAN) est comprise
entre 85% et 99% [121] .

Les Ac anti-topo | peuvent se voir chez 9,4 % a 42% des patients. Leur spécificité peut
atteindre 99 % par contre leur sensibilité ne dépasse pas les 25% [122-124]. Les Ac anti-topo
| sont plus fréqguemment associés a la ScSd que la ScSl [84, 123, 125]. Pour les AAC ils sont
rapportés chez 20 a 40 % des cas au cours de la ScS selon les ethnies : 30 % chez les blancs et
une fréquence plus faible chez les afro-américains [126]. La sensibilité de I'AAC se situe
entre 20% et 40% et la spécificité supérieure a 90% [127, 128].

Les ScSl sont plus fréquemment associés aux AAC surtout dans le CREST Syndrome [121]
avec un risque de survenue d’HTAP chez 20% des cas [121] qui mourront suite a cette

complication dans 50% des cas [129].
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Les manifestations, myocardique, intestinales sont moins associés aux AAC comparativement
aux anti-topo I avec un décalage entre I’apparition des premier symptome et la survenue de la

maladie [84].

Les Ac anti-RNA | et Ill coexistent et sont tres spécifiques de la ScS [130, 131]. Leur
prévalence chez les patients ScS est de ’ordre de 20 % [132, 133]. lls sont plutdt associés a la
ScSd [123, 133, 134] avec un risque élevé de CRS [121] et de survenue de tumeurs [135].

Les Ac anti-U1RNP surviennent chez environ 6 % des patients avec ScS et plus fréquemment
dans la ScSI [135]. IIs sont retrouves dans les connectivites mixtes dans 90 % des cas [121].
Les anti-U1RNP sont généralement associé au syndrome de Sharp avec des doigts boudinés,
un PR, des arthrites et un dysfonctionnement cesophagien [136-138]. Dans le Sharp,
I’épaississement de la peau est moins marqué et I’atteinte rénale est rare. Par contre, il y a un
risque plus accru d’HTAP. La présence des anti-ULRNP est en général prédictive d’une

réponse favorable aux corticoides ce qui correspond a un pronostic plus favorable [139, 140].

Les Ac Anti-PM/Scl sont retrouvés chez 4-11% des patients ScS [141, 142]. lls ne sont pas
vraiment spécifiques de la ScS car plus de 55% des patients anti-PM/Scl positifs ont une
polymyosite/ dermatomyosite avec un lupus érythémateux systémique (LES) et un Syndrome
de Gougerot Sjogren (SGS) [143].

Les anti-Ku sont détectés chez environ 2% des ScS lorsque elles sont associées aux myosites

[144, 145] et 55% lorsqu’il y a un chevauchement polymyosite-ScS [146].

9 Evaluation du handicap au cours de la sclérodermie systémique

Plusieurs outils ont été développés afin d’évaluer le handicap de la main, la mobilité, la
qualité de vie et le retentissement psychologique de la maladie. Les différentes atteintes de la
ScS cutanées, vasculaires, tendineuses, articulaire, nerveuses et musculo-squelettiques,
aboutissent a un handicap global et fonctionnel et a une altération de la qualité de vie. Dans ce
ontexte et afin d’évaluer et de mesurer I’ampleur de ses détériorations mais aussi I’efficacité
de certains traitements, plusieurs échelles et outils ont été établis.

Pendant plusieurs années, les évaluations des maladies se basaient sur des données cliniques,
biologiques ou radiologiques des patients, mais depuis les années 1980, de multiples outils et
échelles ont vu le jour et se focalisent plut6t sur une auto-évaluation de 1’état de santé du
patient lui-méme ; ce qui représente un changement radical dans le mode d’évaluation des

maladies.
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9.1 Mobilité de la main et des poignhets

Parmi les outils qui évaluent la mobilité¢ globale des mains et des poignets, nous n’allons
détailler que les outils utilisés dans notre étude : I’indice fonctionnel de la main (HFI) et
I’indice modifié de Kapandiji.

9.1.1 Hand Functional index

Le Keitel functional Test (KFT) est un ensemble de mouvements et d'activités musculaires
évaluant en 24 modeles de gestes simples pour les extrémités supérieures et inférieures la
fonctionnalité des principales articulations du corps (mains, poignet, épaules et celles des
membres inférieurs). Le test peut étre realisée en 15 a 20 minutes et ne nécessite aucun
instrument spécial. Etabli dans la polyarthrite rhumatoide [147], le KFT confirme que plus la
maladie est active, plus il y a un effet négatif sur les capacités fonctionnelles [148]. Kalla et
al. ont demontré que le KFT peut étre prédit par le Hand functional index (HFI), une version
plus réduite (les neufs premieres questions du KFT qui n’évalue que la mobilité de la main et
du poignet (r = 0,873; p<0-0001) [148]. Dans la polyarthrite rhumatoide, le HFI était
significativement corrélé avec plusieurs changements cliniques, biologiques et radiologiques
[148] et sa réalisation ne nécessite qu’une minute. Le HFI a été utilisé dans 1’évaluation du
handicap de la main au cours de la ScS par 1’équipe de Rannou [21] et celle de Mouthon [12].
Le HFI est réalisé par le patient et coté par le médecin. Le premier test, évalue la mobilité du
pouce, les 4 tests suivants évaluent la flexion des doigts longs et 4 derniers évaluent la
mobilité du poignet. Le score total correspond a la somme des notes obtenues a chacun des

gestes testes pour les deux mains qui varie de 4 (meilleure mobilité) a 42 (pire mobilité).

9.1.2 Indice modifié de Kapandji

L’indice modifi¢ de Kapandji (IMK) est un test simple, sans utilisation de régle ni de
goniometre qui utilise comme références les repéres anatomiques de la main pour évaluer
I’opposition du pouce, la flexion et I’extension des doigts longs, le tout afin d’apprécier si la
mobilité globale de la main est altérée ou pas. C’est le pouce qui sert d'échelle de cotation
pour la flexion et le plan d'une table pour I'extension. La flexion, I'extension et la prise digito-
palmaire sont cotées par des notes de 5-0, de la meilleure a la moins bonne fonction. Cet outil
utilisé en chirurgie pour évaluer I’efficacité de certains traitements chirurgicaux [149, 150], a
été validé dans la polyarthrite rhumatoide [151] et était utilisé dans la ScS par 1’équipe
Mouthon et al. [12] et Rannou et al. [21].

L’IMK est réalisé par le patient et coté par le médecin. Le score total de I'IMK est obtenu en

additionnant le score de trois tests pour les deux mains. Le premier évalue I’opposition du
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pouce (dont le score varie de 0 & 10), le second, la flexion des doigts longs (dont le score varie
de 0 a 20) et le troisiéme, 1’extension des doigts longs (dont le score varie de 0 a 20) pour un
score total variant de 0 (la pire mobilité) a 100 (la meilleure mobilité).

9.2 Handicap de la main

Plusieurs outils ont été utilisés pour évaluer le handicap de la main chez les patients
sclérodermiques. La plupart a été validée dans d’autres pathologies et n’a pas €té adaptée a la
ScS. Des outils validés dans d’autres pathologies et adaptés a la ScS sont également
employés, ainsi que des outils spécialement congus pour la ScS. Enfin, le handicap de la main
peut étre évalué au cours de la ScS par des mesures anthropométriques. Les différents outils
sont détaillés dans le tableau 3 et sont disponibles dans une revue générale faite par Maddali-
Bongi et al [9].

9.2.1 Hand mobility in scleroderma

Le hand mobility in scleroderma (HAMIS) est un indice de performance développé a la base
pour des adultes ayant une ScS (annexe 2). Il est composé de 9 items et évalue I’amplitude
des mouvements ordinaires qui font partie des occupations quotidiennes, pour les doigts, la
flexion, I’extension et ’abduction, pour le pouce, I'abduction et la pince, pour les poignets,
la flexion et ’extension, et pour les avant-bras, la pronation et la supination. Chaque exercice
est noté sur une échelle de 0 a 3, ou 0 correspond a la fonction normale et 3 indique que

I'individu est incapable d'exécuter la tache [152].

C'est un indice fiable et valide avec une bonne cohérence interne qui a montré une bonne
capaciteé a distinguer entre les sujets saints et ceux atteins de ScS. Le HAMIS correle de fagon
significative avec le score de mesure de I'amplitude de mouvement et le score cutané de
Rodnan modifié pour tous les items sauf pour la pronation et la supination de l'avant-bras
[153].

Le HAMIS a été sensible de facon significative lorsque les patients avaient bénéficié de

programme de réhabilitation des mains chez des patients avec ScS [3].

Dans sa version italienne, le HAMIS a montré une bonne cohérence externe par une
corrélation avec le Cochin Hand Functional Scale (CHFS), le health assessment questionnaire
(HAQ) et une bonne cohérence interne par une bonne corrélation avec la distance doigts-
paume. Les scores HAMIS pour les deux mains étaient plus élevés dans les formes diffuses de

ScS, en cas d'arthrite et de rétraction en flexion [155].
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En 2014, Sandqvist et al. ont établi un test de HAMIS modifié (HAMISm) consistant a

¢valuer en 4 items la flexion des doigts, I’extension des doigts, ’abduction des doigts et

I’extension dorsale.

Ce test de HAMISm a montré une corrélation avec le score de Rodnan

modifié et a pu distinguer la ScSl de la ScSd (p = 0,001) et entre les patients avec et sans UD

(p = 0,015). En conclusion, le HAMISm a un potentiel pertinent dans la mesure de

I'évaluation de l'atteinte cutanée fibreuse dans la ScS [156].

9.2.2 Indice fonctionnel de l1a main de Cochin

Le CHFS est un auto-questionnaire qui évalue la capacité fonctionnelle de la main dans les

activités quotidiennes (annexe 3) [161]. Le CHFS a été développé pour la polyarthrite

rhumatoide. 11 a été validé pour cette maladie, dans I’arthrose de la main [158, 159] et la ScS

[21, 160]. Il contient 18 items dans la version frangaise originale et 10 dans la version traduite

Tableau 3 : Instruments disponibles pour évaluer le handicap de la main dans la sclérodermie

systémique
Nombre Validité/validité Sensibilité
Auteurs de Fiabilité de au
patients construit changement
HAMIS Sandqvist et al. 2000 [153] 30 Bonne ND
Sandqvist et al. 2000 [152] 45 Bonne Bonne validité ND
Maddali Bongi et al. 2009
[161] 20 Bonne
Del Rosso A et al. 2010 [155] Bonne Bonne validité ND
CHFS Brower et al. 2004 [160] 40 Bonne Bonne validité ND
Les facteurs 1 et 2
Rannou et al. 2007 [21] 50 de Bonne validité de  ND
I"analyse
permettent construit
d’extraire 71,63 %
de
la variance totale :
pince pouce-index
et dextérité
Maddali et al. 2009 [161] 20 Bonne
AHFT Poole J et al. 2000 [162] 20 Bonne Bonne validité ND
DASH Varju et al. 2008 [163] 128/761 Bonne ND RMS : 0,64
ABIL-HAND Vanthuyne M, 2009 [164] 156 Bonne Bonne validité de  ND
construit
Distance doigts—
paume Torok KS, 2010 [165] 39 Bonne Bonne validité de  ND
construit
Delta de distance Torok KS, 2010 [165] 39 Bonne Bonne validité de  RMS: 1,072
doigts—paume construit
Indice anatomique Roberts-Thomson AJ, 2006
[166] 30 Bonne Bonne validité de  ND

de la main

construit

AHFT : Arthritis Hand Function Test ; CHFS : Cochin Hand Function Scale ; DASH : disabilities of the arm, shoulder, and hand ; EVA :

analogique ; HAMIS : Hand Mobility in Scleroderma ; ND : non disponible ; RMS : réponse moyenne standardisée.  Suivi a 12 mois. *'

ayant une ScS précoce.

échelle visuelle

chez 24 patients

41



en arabe par une équipe tunisienne. Guermazi et al. I’ont intitulé the Arab Hand Functional
Index (AHFI) et 'ont validé et adapté chez une population de polyarthrite rhumatoide
tunisienne [167] mais pas dans la ScS.

Le CHFS, dans la version en francais, comprend 18 questions évaluant la capacité de la main
dans 6 domaines (la cuisine, I’habillage, I’hygiéne personnelle, le bureau et d’autres activités)
avec 6 choix de réponse pour chaque question (0 : oui, sans difficultés, 1 : possible avec trés
peu de difficultés, 2 : possible avec quelques difficultés, 3 : possible avec beaucoup de
difficultés, 4 : presque impossible et 5 : impossible). Dans la version en arabe, 1’échelle ne
traite pas le domaine du bureau (en raison du niveau d’instruction des patients). Deux
questions différentes leur sont posées : couper le pain avec ses mains et manger avec les
mains au lieu de couper la viande avec un couteau et piquer efficacement avec une fourchette.
Les choix de réponse sont au nombre de 4, de 0 a 3 (0 : sans aucune difficulté, 1 : avec une
légere difficulté, 2 : avec une grande difficulte, 3 : je ne peux le faire).

Le score total d’AHFI est obtenu par la somme de toutes les réponses aux 10 questions pour
un total qui peut varier de 0 a 30 (pas d’handicap) alors que le score global de CHFS varie de
0 a 90 pas d’handicap). Il faut environ deux a trois minutes pour remplir I’AHFI et moins de 3

minutes pour le CHFS.

Le CHFS différe selon le type de la ScS, en présence des UD et d’une atteinte articulaire des
mains [116]. Lorsque la capacité fonctionnelle de la main est altérée (mesurée par le CHFS),
la mobilité de la main est réduite (mesurée par le HFI et le Kapandji modifié), la capacité
fonctionnelle globale est atteinte (mesurée par le HAQ) avec un handicap global plus
important (mesuré par le McMaster Torento Arthritis Patient Preference Disability
Questionnaire (MACTAR) [168]. Dans son étude, Rannou avait constaté que 75 % de
I’incapacité fonctionnelle globale était représentée par I’incapacité fonctionnelle manuelle

[21].

9.2.3 Arthritis Hand Function

L’ Arthritis Hand Function Test (AHFT), test normalisé de 11 items qui évalue les capacités
des sujets testés a utiliser leurs mains pour des taches quotidiennes. Les items de la force
manuelle sont mesurés en utilisant un sphygmomanomeétre adapté et la force de pincement
avec un pince-metre (annexe 4). La moyenne de 3 essais est enregistrée comme score pour
chaque item. La section dextérité consiste en un test sur une plaque perforée. Le score est le

temps requis pour placer et retirer 9 chevilles d'une plaque perforée. La section dextérité
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appliquée comprend 5 items fonctionnels chronométrés avec des notes séparées : boutonner et
déboutonner 4 boutons, lacer une chaussure et attacher un arc, épingler et détacher 2 épingles
dans un tissu, ramasser et manipuler 4 piéces de monnaie dans une fente et couper un morceau
de mastic avec un couteau et une fourchette en 4 morceaux. La section de résistance appliquée
se compose de 2 items : soulever un plateau rempli de boites de soupe et verser un verre d'eau
d'un pichet avec un volume d'eau mesureée.

Congu pour les patients ayant une arthrite [169], ’AHFT a été testé chez les patients avec ScS
[162] et il a été jugé comme étant un test valide et fiable.

9.2.4 Arm, Shoulder, and Hand (DASH) et le shorter Quick-DASH questionnaire

Le Arm, Shoulder, and Hand (DASH), un autre auto-questionnaire qui évalue la capacité
fonctionnelle du membre supérieur et ses conséquences sur le quotidien des patients. Il a été
traduit en plusieurs langues et adapte dans plusieurs pays. 1l a demontre sa fiabilité et validité
dans la chirurgie du membre supeérieur, la polyarthrite rhumatoide et le rhumatisme

psoriasique.

Le DASH comporte 30 questions : 21 pour le degré de difficulté a effectuer diverses activités
physiques, 5 pour la sévérité des symptomes de la douleur, du picotement, la faiblesse et la
rigidité et 4 pour les problemes qui affectent les activités sociales, le travail, le sommeil, et
I’état psychologique (annexe 5). Le DASH contient également deux items facultatifs de 4
éléments concernant la capacité de travailler (DASH-W) et la capacité de faire du sport ou
jouer des instruments de musique (DASH-SM). Chaque item a 5 choix de réponse (1-5) allant
de «pas de difficulté» ou «pas de symptbme» a «incapacité daccomplir l'activité» ou
«symptome tres sévere». Les scores de tous les items sont utilisés pour calculer le score final
allant de 0 (pas d'invalidité) a 100 (handicap le plus sévére). Si plus de 10% des élements sont

laissés en blanc, cette partie de DASH n'est pas calculée.

Le Quick-DASH ne contient que 11 éléments du DASH-DS (disablitily/symptom) (annexe 6)
mais a les mémes modules optionnels destinés a mesurer les symptémes et les fonctions chez

les travailleurs, les sportifs et les artistes qui exigent un haut niveau de performance physique.

L’équipe hongroise de Varju a traduit et adapté en Hongroie le questionnaire du DASH et du
Quick DASH pour les patients avec ScS. Elle a trouvé que le score du DASH était plus élevé

en cas d’arthralgies/arthrites et ou de contractures du membre supérieur. Elle a démontré que
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la contracture des mains et des épaules causent un handicap sévére responsable d’une
inhabitude a realiser les taches quotidiennes et journaliéres chez ses patients [163].

Dans son étude sur le DASH-DS et le QuickDASH-DS, I'équipe de Varju a corrélé son travail
avec le Short Form 36 health survey (SF 36), le HAQ et SHAQ : (Scleroderma Health
Assessment Questionnaire). Elle a démontré que le DASH-DS et le QuickDASH-DS sont des
outils valides et sensibles pour la mesure de la fonctionnalité qui valent la peine d'étre utilisés

pour les patients avec ScS lorsque le but principal est le statut du membre supérieur [163].

9.2.5 ABIL-HAND

L’ABILHAND est un auto-questionnaire (annexe 7) qui offre I’avantage de sélectionner et de
hiérarchiser les activités manuelles dans différentes maladies pour lesquelles les patients ont
une certaine difficulté pour les réaliser. Ce questionnaire a été validé dans 1’accident
vasculaire cérébral (AVC) chronique [170], la polyarthrite rhumatoide [171] et chez des
enfants souffrant de paralysie cérébrale [172].

L’ABILHAND que Marie Vanthuyne et son équipe ont validé comme un outil de mesure de
capacité manuelle chez les patients avec ScS contient 26 activités manuelles quotidiennes
spécifiqguement sélectionnées pour des patients atteints de ScS avec une échelle de réponse a 3
niveaux. 0 : impossible, 1 : difficile et 3 : facile a réaliser. Ces activités nécessitent une
utilisation mono ou bi manuelle pour des taches qui requierent la force et la dextérité comme
s’habiller, cuisiner, prendre soin de son hygiéne, travailler au bureau et nettoyer [164].
L’analyse de I’é¢tude a révélé que la capacité manuelle était plus élevée dans les formes
limitées que diffuses de la maladie [164]. L’ABILHAND est un questionnaire fiable, valide et
reproductible dans la ScS. Il est corrélé négativement et de facon significative avec le HAQ,
le score de gravité de la maladie, le DAS (Disease Activity Score), le score de Rodnan, ’EVA

du PR, la distance doigt-paume et la durée de la maladie [164].

9.2.6 Ladistance doigts-paume

La méthode traditionnelle de mesure du jeu de mouvement du doigt dans la ScS est le finger-
to-palm (FTP) distance (entre la pointe du troisieme doigt et le pli palmaire distal en flexion),
parfois appelé fermeture de poing [173]. La mesure standard finger-to-palm (FTP) est obtenue
en utilisant une regle pour mesurer la distance (en centimetre) entre I'extrémité de la pulpe sur
le 3° doigt et le pli palmaire distal pendant que le patient essaie de faire un poing complet
(flexion maximale des doigts aux 3 articulations des doigts : MCP, interphalangienne

proxiamle (IPPY) et interphalangienne distale (IPD). Le delta FTP est égal & la distance entre
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le 3° doigt et le pli palmaire distal pendant que le patient tente une extension compléte du
doigt, moins le FTP (la différence de la distance mesurée entre le 3° doigt et le pli palmaire
distal avec doigts en pleine extension et la distance avec les doigts en pleine flexion). Une
description plus détaillée de la méthode utilisee pour mesurer le FTP et le delta FTP est
incluse dans 1’annexe 8.

Dans son travail, Torok a démontré qu’il existait une forte corrélation entre le FTP et le
HAMIS, une corrélation modérée avec le Rodnan, correcte avec le CHFS et le HAQ et faible
avec ’EVA [165].

9.2.7 Hand Anatomic Index

Selon Highton, le Hand Anatomic Index (HAI) est défini comme la mesure de 1’étendue
maximale de la mains en extension (a) moins la mesure de la portée de la main fermée (b)
divisée par la mesure de la hauteur latérale maximale de la main (c) (c'est-a-dire ((a-b)/c). A
est la distance de I’étendue maximale de la main en extension mesurée de la pointe moyenne
du pouce a la pointe moyenne du cinquieme doigt. B est la distance de la main fermée en
flexion avec le pouce étendu contre l'index de la pointe moyenne du pouce a la pointe
moyenne du cinquiéme doigt. C est la distance de la hauteur maximale latérale des mains en
extension étant ouverte, généralement a partir du sommet le plus haut de I’articulation MCP a
la base [174].

Le HAI a eté développé pour évaluer la déformation de la main dans la polyarthrite
rhumatoide [195], ensuite il a utilisé dans la ScS. Roberts-Thomson avait montré que le HAI
pouvait distinguer la forme limitée de la forme diffuse de la maladie, qu’il représentait 25%
du handicap global évaluer par le HAQ et qu’il avait une corrélation significative avec le
CHFS [166]. Par la suite, Roberts-Thomson a développé un HAI modifié qui incorporait
additionnement une mesure de la sévérité de la déformation en flexion du troisieme doigt dans
le HAI original [166].

9.2.8 McMaster Toronto Arthritis Patient Preference Disability Questionnaire

Les priorités des patients en invalidité sont évalués en utilisant une version francaise du
MACTAR [175] (annexe 9).

Les patients sont d'abord interrogés sur les activités touchées par la ScS. Pour les aider,
I'intervieweur propose une série de questions. Les questions MACTAR sont ouvertes et
couvrent plusieurs domaines de la fonction tels que les taches domestiques, prendre soin de

soi, les activités professionnelles, les loisirs, les interactions sociales et les réles.
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Ensuite, il est demandé aux patients d’ajouter des activités non déja citées dans la liste
proposée. Apres, il leur est demandé aux patients de hiérarchiser ces activités par ordre
d'importance en répondant a la question « laquelle de ces activités aimeriez-vous le plus
pouvoir faire ? »

Mouthon et ses collaborateurs avaient propose [168] une fonction prioritaire a 3 items : on
demande aux patients d'identifier et de classer 3 situations parmi les activités de la vie
quotidienne qui leur causent le plus de difficultés afin de refléter le degré de difficulté dans
I'exécution d'une activité prioritaire.

Chaque item a été noté sur une échelle semi-quantitative de 11 points (échelle 0-10) avec un
score global allant de 0 (pas d'incapacité) a 30 (incapacité maximale).

Le MACTAR est un questionnaire qui a prouvé sa validité et sa sensibilité aux changements
dans la polyarthrite rhumatoide [176], les lombalgies [177] ainsi que dans la ScS [168].
Cependant, il n’existe pas de MACTAR en langue arabe.

Dans la ScS, les trois domaines d'invalidite le plus souvent cités étaient la marche (54,6 %),
I'entretien menager (44,6 %) et les activités sportives (39,3 %). Sa faible corrélation avec le
HAQ, la dépression voir ’absence de corrélation avec le CHFS, 1’anxiété et 1’échelle de la
bouche the Mouth Handicap In Systemic sclerosis (MHISS) suggérent qu'il ajoute des

informations utiles sur le handicap [168].

9.3 Invalidité globale

Le Health Assessment Questionnaire est un auto-questionnaire développé par Fries et al. qui
évalue la capacité fonctionnelle globale. Il a été largement utilisé dans la ScS [178]. Steen et
Medsger ont rajouté a I’original HAQ une EVA pour créer le SHAQ [179] (annexe 10).

Le HAQ comprend 20 items divisés en 8 domaines (1 : s’habiller et se préparer, 2 : se lever,
3: manger, 4 : la marche, 5: I’hygiéne, 6 : atteindre et attraper un objet ; la préhension et
autres activités) avec un score pour chaque item coté de 0 a 3: 0 (sans aucune difficulté),
1 (avec quelques difficultés), 2 (avec beaucoup de difficultés), 3 (impossible de faire). En plus
des 20 questions, il y a deux questions supplémentaires, 1’une pour les aides techniques et
I’autre pour 1’aide d’une tierce personne (annexe).

Le SHAQ comprend, en plus de 'HAQ, des échelles EVA de 0 a 100 pour la douleur,
I’évaluation globale par le patient, le PR, les UD, les atteintes pulmonaires et gastro-
intestinales.

Le score du domaine est celui de la question la plus hautement cotée. Toute aide technique ou

d’une tierce personne attribuerai a I’item un score d’au moins 2 points. Le score total de

46



I’HAQ est la somme des scores des domaines divises par le nombre de domaines auxquels le
patient a répondu pour un score global qui peut varier de 0 a 3. Entre 0 et 1, la difficulté est
légeére a modérée, entre 1 a 2, I’incapacité est modérée a grave, et entre 2 a 3 elle est sévere a
trés grave.

Le SHAQ est scoré comme le HAQ. Les échelles EVA sont mesurées puis transformées en
une échelle de 0 & 3 et les autres domaines, chaque zone est notée et les scores ne sont pas
additionnés pour les composants EVA. Par conséquent, un score peut étre de 1,25 sur le HAQ,
0,5 sur la douleur, et des scores distincts pour chacun des autres éléments [180].

Le HAQ est un questionnaire fiable, valide et sensible aux changements dans la ScS (score
cutané, CVF, statut des UD) et plus élevé dans les ScSd. Le HAQ correle avec les
changements du score cutané, les arthralgies, les frictions tendineuses, les contractures, la
mobilité des doigts et du poignet (la force de grip, I’abduction du pouce, I’extension du
poignet, et la mobilité de I’index et du doigt majeur), ainsi qu’avec le SF 36. Le SHAQ a une
bonne validité du construit et une bonne cohérence interne avec une sensibilité aux
changements [180].

La version francaise du SHAQ était valide et fiable avec une forte corrélation avec le
compartiment physique du SF 36. Le HAQ a ét¢ aussi traduit dans d’autres langues comme le
japonais et I’italien [181, 182].

Dans sa version francaise du SHAQ, Goerges et al. ont propose un score combiné obtenu en
additionnant le score de ’'HAQ et les 5 échelles d’EVA qu’ils ont appelé ScS-HAQ. Cette
approche n’a pas été largement accepté [183].

L’équipe du Moyen-Orient de Yasser M. EL Meidany a traduit le HAQ en arabe, I’a validé et
adapté chez une population de polyarthrite rhumatoide du Moyen-Orient en le testant chez
184 patients essentiellement issus du Moyen-Orient dont 8 Marocains [184].

Lors de la traduction et I’adaptation a la culture arabe, deux question du HAQ ont été
modifiées : celle de couper la viande, on lui a rajouté les fruits et les légumes et la question
sur la possibilit¢ de faire des travaux ménagers tels que passer l’aspirateur ou faire du
jardinage a été substituée par faire le ménage ou faire la priére (se pencher et se prosterner).
Au cours de la ScS, I’incapacité globale a été mesurée avec le HAQ dans plusieurs études qui
a une bonne sensibilité aux changements [21] et nécessite cing minutes pour étre rempli.

9.4 Handicap de la bouche

Au cours de la ScS, le visage et la bouche peuvent étre touchés par la sclérose cutanée

responsable d’une diminution de la fente palpébrale, d’une microstomie (limitation de
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I’ouverture de la bouche) rendant 1’alimentation difficile, les soins dentaires laborieux surtout
lorsqu’il existe un déchaussement dentaire. La microangiopathie peut étre responsable de
syndrome sec buccal et oculaire, de télangiectasies, de nez effilé et de plis radiés autour de la
bouche. Les différentes atteintes de la bouche vont rendre 1’alimentation difficile et porter
préjudice sur le plan esthétique. Afin de quantifier le handicap, Mouthon et son équipe ont
établi the Mouth Handicap In systemic sclerosis : une échelle de 12 questions avec 5 niveaux
de réponse pour un score global variant de 0 a 48. L’équipe a conclu a la validité et la fiabilité

de I’échelle dans 1’évaluation du handicap de la bouche au cours de la ScS [185].

Le score de la MHISS explique 36 % de la variance du score du HAQ ; ce qui souligne la
nécessité d’évaluer spécifiquement le handicap qui implique la bouche chez les patients
sclérodermiques. Cette échelle a 3 facteurs qui spécifiquement explorent le handicap di a la
limitation d’ouverture de la bouche, la sécheresse buccale et 1’esthétique. Cette échelle peut
étre utilisée dans les essais cliniques [185].

9.5 Qualité de la vie

La qualité de vie a éte étudiée et évaluée dans plusieurs pathologies dont la ScS [22, 186, 187]
et pour cela plusieurs auto-questionnaires ont été testés et validés notamment the Medical
Outcome Study Short Form 36 : MOS SF36 [188].

Le SF-36 comporte comme son nom I’indique 36 questions couvrant deux composantes, 1’'une
physique et ’autre psychique de la qualité de vie. Le SF-36 comporte huit domaines, dont
quatre évaluant la composante physique de la qualité de vie (activité physique, limitations
liées a I’état physique, douleurs physiques, santé percue) et quatre autres évaluant le
composante psychique (vitalité, vie et relation sociale avec les autres, santé psychique et

émotionnelle et limitations dues a 1’état psychique).

Le score de chague domaine peut varier de 0 (qualité de vie la plus altérée) a 100 (la meilleure
qualité de vie). Les resultats du SF 36 peuvent-étre exprimés en deux scores: le score
physique résumé (physical component score ou PCS) et le score psychologique résumé

(mental component score ou MCS).

9.6 Anxiété et dépression

En raison d’un mode évolutif chronique, d’une espérance de vie plus réduite et d’un handicap
important engendré, la ScS peut étre responsable d’ une symptomatologie psychiatrique. Selon
différentes études, la dépression survient chez 40 a 50 % cas au cours de la vie d'un patient

sclérodermique, alors que 1’anxiété est présente chez au moins 50 % des cas [189].
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Parmi les échelles qui évaluent ’anxiété et la dépression au cours de la ScS, the Hospital
anxiety and depression scale (HADS) [190], un outil qui permet de dépister les symptomes
d’anxiété et de dépression. Cette échelle comprend 14 questions, 7 questions pour 1’évaluation
de l'anxiété (HADSa) et 7 autres pour I’évaluation de la dépression (HADSd) [190] (annexe
11) . Chaque question est évaluée par une échelle de 0 a 3 pour permettre I’obtention de deux
scores pour une note maximale de 21 par pathologie. Pour un score de 0 a 7, la
symptomatologie est absente, entre 8 et 10, la symptomatologie est douteuse et entre 11 a 21,
la symptomatologie est certaine. La version francaise a déja été utilisée dans la ScS [12, 21,
22]. Une version en arabe a été établie par ’équipe de El Rufaie et a été validée chez des
patients saoudiens [190, 191]. Le HAD ne corréle pas avec le SHAQ, HAQ, CHFS ou le SF
36-PCS dans la ScS [192].

10 Atteinte de la main

Selon la derniere classification de ’ACR/EULAR 2013, I’examen de la main représente la
pierre angulaire du diagnostic de la ScS. En effet, lorsque la sclérose des doigts dépasse les
articulations MCP, cela représente un critére majeur et suffisant pour classer le patient comme

ayant une Scs et lui attribuer 9 points.

Tableau 4 : Items représentant |'atteinte de la main selon les critéres ACR/EULAR 2013

Item Sous-item Score

Lésions cutanées

Sclérose cutanée des doigts s’étendant au-dela des 9
articulations métacarpo-phalangiennes (critére suffisant)

Epaississement des doigts (seul compte le score le plus élevé) - Doigts boudinés 2
- Sclérodactylie 4
Lésions digitales distales (seul compte le score le plus élevé) - Ulcération 2
digitale
- Cicatrices 2
pulpaires

Vasculopathie périphérique

Télangiectasies 2
Anomalies a la capillaroscopie 2
Phénomeéne de Raynaud 3
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Figure 5 : Atteintes cliniques de la main et anomalies capillaroscopiques au cours de sclérodermie

systémique a : Télangiectasies b : sclérodactylie c : ulcére digital d : anomalies capillaroscopiques e : phénoméne de
Raynaud f : doigts boudinés g : cicatrices déprimées
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Quatre points sont attribués lorsqu’il s’agit d’une sclérodactylie (une sclérose cutanée ne
dépassant pas les articulations MCP) (figure 5b") ou 2 lorsque les doigts sont boudinés (figure
5f) notamment en phase cedémateuse, au début a la maladie. Quand le patient présent des
cicatrices pulpaires (figure 5 g) on lui attribue 3 points alors qu’on n’attribue que 2 points
lorsqu’il y a des UD actifs (figure 5c). Le PR (figure 5e) est tributaire de 3 points s’il est
présent avec ses trois phases, les anomalies capillaroscopiques (figure 5d) de 2 points (méga-
capillaires, zones de raréfaction capillaire) ainsi que les télangiectasies (figure 5a). Le tableau
3 représente les items de I’atteinte de la main selon les critéres ACR/EULAR 2013.

10.1 Manifestations cliniques

10.1.1 Atteinte vasculaire

Survenant chez 90 % des patients, le PR représente le symptéme le plus précoce et le plus
fréquent au cours de la ScS [193]. Il évolue en trois phases : une phase syncopale pendant
laquelle les doigts deviennent blancs puis bleus, apres survient la phase de I’asphyxique avec
des doigts froids et douloureux et enfin rouges lors de la phase hyperhémique avec une peau

qui reprend sa couleur rosée accompagnée d’une sensation d’engourdissement [193].

Figure 6 : Phénomeéne de Raynaud

a : phase cyanique , b : phase asphyxique

Suite a une exposition au froid ou au stress émotionnel, le PR apparait de facon bilatérale et
symétrique au niveau des mains en respectant les pouces (figure 6). Il peut aussi toucher les
orteils, les oreilles et le nez.

La manceuvre d’Allen fait partie de ’examen d’un patient sclérodermique. Elle consiste a
comprimer par le pouce et les doigts de I’examinateur I’artere radiale et cubitale (ou ulnaire)
de la main d’un patient en lui demandant d’ouvrir et de fermer sa main plusieurs fois puis de

la laisser ouverte plusieurs secondes. La paume de la main est alors pale, on décomprime

! Toutes les figures qui représentent des photos de manifestations cliniques ou capillaroscopiques dans la partie revue de la
littérature de ce document ont été prétées par le Pofesseur Luc Mouthon.
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I’une des artéres et on apprécie le temps de recoloration : s’il est lent (plus de 5 secondes), il
est considéré comme pathologique et il existe probablement une artériopathie sous-jacente de
l’artére concernée. Ceci nécessitera la réalisation d’un écho-doppler artériel des membres
supérieurs et qui lorsqu’il confirmera I’artériopathie, cette derniére contre-indiquera la
réalisation de la gazométrie par ponction radiale. On répéte la méme manceuvre pour 1’autre
artére puis I’autre main.

Toute suspicion de PR doit conduire a la réalisation d’un bilan immunologique et d’une
capillaroscopie. Un PR associé a des anomalies capillaroscopiques (les mégacapillaires et la
raréfaction capillaire) et des auto-Ac spécifiques de ScS fait augmenter le risque de
développer une ScS a 79 % [194].

En raison des anomalies microvasculaires, les UD accusent un retard de cicatrisations et
laissent place a des cicatrices déprimées qui ont une plus grande valeur diagnostique pour la
ScS. Dans 50 % des cas, le PR se complique d’UD qui peuvent étre de trois types, ischémique
(figure 7), mécanique (en regard des zones de tension cutanée et des faces d’extension
articulaires notamment lorsqu’il y a une rétraction en flexion) (figure 8) ou en regard d’une
calcinose (figure 9). Dans la base EUSTAR, 70% des patients ont un antécédent d’UD apres

10 ans d’évolution de la maladie [195].

Figure 7 : Ulceres digitaux ischémiques
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Les UD touchent plus fréquemment la face palmaire des doigts (chez 52 a 94 % des cas) [196,
197], la troisiéme phalange (chez 76 % des cas) et les trois premiers doigts [197] et plus
rarement au niveau de la surface de 1’ongle [196]. Trente pourcent des patients
sclérodermiques du registre francais « Digital Ulcers Observatory » (DUO) avec UD

ischémiques ont nécessité une hospitalisation et 46% une antibiothérapie systémique [197].

Figure 8 : Ulcéres digitaux mécaniques (en regard des reliefs osseux)

Figure 9 : Ulcere digital sur calcinose
Les UD récidivent et peuvent se compliquer d’infection, d’ostéomyélite, de nécrose, de

gangréne (figure 10) voire méme d’une amputation spontanée ou chirurgicale [11].

Figure 10: Gangréene séche digitale
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Les UD sont une source de douleurs importantes [196, 198] majorant le handicap de la main
[12], la morbidité de la maladie et compliquant les tches quotidiennes et professionnelles des
patients. Ainsi, dans certains cas, des arréts de travail et des heures d’aide payantes a domicile

sont nécessaires dans certains pays [11, 12, 198].

10.1.2 Atteinte cutanée

L’épaississement cutané est dii a une accumulation dans le derme de collagéne, de MEC et de
I’cedéme probablement induit par la microangiopathie et I’inflammation. Durant la phase
initiale, la peau devient épaisse et oedematiée au niveau des doigts réalisant un aspect de
doigts boudinés (figure 11a), Deés cette phase, on peut observer une hypertrophie de la
cuticule des ongles (figure 12) qui peut aider au diagnostic [9]. Aprés cette premiéere phase, la
peau se sclérose et s’endurcit ; elle devient brillante, tendue et adhérente a I’hypoderme,
donnant ce qu’on appelle « une sclérodactylie » (figure 11b). A ce stade, les doigts de la main
vont se rétracter en flexion créant des zones de tension cutanée pouvant aboutir a I’apparition
d’ulcéres digitaux dit mécaniques. En dernier, survient la phase atrophique : la peau devient

fine, atrophique et souvent soudée aux tissus sous-jacents [9, 14] (figure 11c).

Figure 11 : Phases de transformation cutanée au niveau des mains

a : phase cedémateuse, b : phase scléreuse, c : phase atrophique
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A coté des modifications qui atteignent la souplesse de la peau, des troubles de la
pigmentation peuvent survenir au cours de la ScS [199]. Il peut s’agir d’une
hyperpigmentation localisee ou diffuse plus marquée au niveau des zones exposées au soleil,

une dépigmentation type vitiligo ou de zones mixtes d’hyper et d’hypo pigmentation (figure
13) [14, 199].
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Figure 12 : Hypertrophie de la cuticule

Figure 13 : Troubles de la pigmentation de type mixte

10.1.3 Atteinte des tissus sous-cutanés

La survenue des calcinoses (figure 14) est fréquente au cours de la ScS et est proche de 40 %
[200, 201] des cas et plus frequente dans la ScSl. La calcinose est le résultat d’importants

dépots de calcium et de phosphore qui vont s’accumuler au niveau des tissus sous-cutanés. Ce
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phénomeéne est causé par une hypoxie, un défaut de vascularisation et des dommages
structuraux [202, 203].

Les calcinoses se présentent sous forme de coulées blanchatres sous cutanées, de caillots ou
de pseudotumeurs. Elles peuvent se fistuliser, laissant couler un liquide blanchatre comme du

dentifrice s’éliminant tout seul ou nécessitant une excision chirurgicale lorsqu’il se solidifie.

Figure 14 : Calcinoses

Lorsqu’elles sont non visibles a 1’ceil nu ou ne font pas I’objet d’une plainte par le patient, les
calcinoses doivent étre recherchées a I’examen clinique par une palpation minutieuse qui doit
étre préférablement complétée par une radiographie des mains, I’examen de référence pour le
diagnostic et la classification des Iésions infra-cliniques.

Lorsque une calcinose se complique d’UD, la douleur est plus importante [196], la durée de
cicatrisation est plus longue et le risque d’infection est plus important. Les calcinoses se
localise le plus souvent au niveau des zones de traumatisme et plus fréquemment au niveau

des mains (65,2 % dans les zones péri unguéale et des pulpes des doigts) [201].

10.1.4 Atteinte articulaire et péri-articulaire

Au cours de la ScS, les manifestations articulaires peuvent survenir chez 24 a 97 % des
patients [204]. Cliniqguement, elles surviennent sous forme d’arthralgies, de contractures
articulaires et de facon moindre sous forme d’arthrites (synovites) .Ces atteintes articulaires
peuvent étre présentes de facon inaugurale durant la phase cedémateuse de la maladie
touchant les articulations de fagcon, mono, oligo ou polyarticulaire, selon un mode aigu ou
chronique, d’évolution rapide ou lentement progressive [79]. La prévalence des arthralgies au
cours de la ScS a été rapportée de fagcon moyenne aux alentours de 70% des cas [205].

Baron et al. ont rapporté une atteinte inflammatoire des articulations de la main plus fréquente
que celle des pieds selon un ordre de fréquence décroissant comme suit : les articulations des
MCP, des poignets, des genoux et des IPD [204].
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De facon insidieuse, la rétraction s’installe progressivement avec un défaut d’extension et ou
de flexion des doigts et des poignets. Sa détection et sa prise en charge doivent étre précoces
dans le but de préserver la mobilité et la fonctionnalité de la main.

Dans la base EUSTAR, Avouac a rapporté une fréquence de 31, 16, et 11% pour la
contracture en flexion, les synovites et les frictions tendineuses de fagon respective [206].

Les arthralgies, les synovites et les rétractions en flexion sont plus fréquentes dans la forme
diffuse de la maladie, mais seulement au début de la maladie pour les synovites [17, 205].
Lorsque les manifestations articulaires surviennent au cours de la ScS, cela altére de fagon

considérable la fonctionnalité des mains [207].

10.1.5 Atteinte osseuse

L’acro-ostéolyse est une manifestation non articulaire des mains, elle se manifeste chez 20 a
25% des patients [18]. Elle se definie par une résorption des houppes phalangiennes depuis
I’extrémité, peut toucher plusieurs phalanges proximales et aboutir un raccourcissement des
doigts, ainsi qu’a la disparition d’une partie de phalange/I’ongle ou de sa totalité dans les
formes les plus séveres [129]. Parfois, elle est infra clinique, ne se révélant qu’a la
radiographie standard des mains. Plusicurs études ont démontré 1’association d’acro-ostéolyse

a la présence des UD ischémiques [18].

10.1.6 Atteinte musculaire

La survenue de I’atteinte musculaire au cours de la ScS est tres variable et touche 5 a 96% des
cas [205]. L’association ScS-myosite représente 42,6% des connectivites mixtes [208] avec
une prévalence plus élevée chez les Afro-Américains et des formes plus séveéres [209, 210].
Cliniquement, elle se présente sous forme de myalgies (20 a 86% des cas) [211, 212] et ou de
faiblesse musculaire plutdot proximale. Cependant, ’atteinte distale est possible avec une
atteinte des fléchisseurs, des avant-bras et des poignets ainsi qu’une atteinte des muscles
intrinséques des mains engendrant une limitation des mouvements [212, 213].

Il est extrémement difficile de faire la part des choses entres les douleurs et la faiblesse
induites par le changement articulaire proximale, 1’épaississement cutanée, la sclérose sous-
cutanée, I’inflammation ou le dommage musculaire qui se rajoute a une fatigue générale, a
d’autres atteintes articulaires, cardiaques et pulmonaires qui peuvent réduire la mobilité
musculaire et générale de I’individu malade, sans oublier I’effet secondaire de la prise des

corticoides ou d’autres médicament susceptibles d’engendrer une atrophie musculaire [214].
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10.1.7 Atteinte tendineuse

Causées par le dép6t de fibrose au niveau des gaines tendineuses et des fascias, les frictions
tendineuses et les ténosynovites représentent les principales manifestations tendineuses de la
ScS. Les frictions tendineuses touchent les deux types de la maladie, a toutes les phases, mais
sont plus fréquentes en debut de la maladie, notamment dans la ScSd [205]. Cliniquement,
lors de la mobilisation des tendons, elles se présentent a la palpation sous forme de
crépitations cuirassées survenant de facon inconstante que certains patients vont rapporter
d’eux-mémes surtout si elles sont douloureuses [215]. Les crissements tendineux peuvent
toucher tous les tendons, plus fréqguemment au niveau des fléchisseurs, extenseurs des doigts
et des poignets [215]. Dans de rares cas, la prolifération des ténosynovites peut aboutir a une
rupture des tendons [139]. La présence des crissements tendineux est plut6t associée a une
activité plus élevée de la maladie, une atteinte des organes internes plus frequente et une

qualité de vie plus altéree [216].

10.1.8 Atteinte nerveuse

Une symptomatologie de canal carpien due a une compression du nerf médian par des
phénomenes de fibrose et d’cedéme bilatérale mais aussi a des Iésions de microcirculation
peut survenir de facon uni ou bilatérale sous forme de paresthésies ou d’impotence
fonctionnelle [9, 20].

Dans I’étude de l'atteinte nerveuse du passage canaliculaire, chez 32 patients avec ScS,
quatre patients (12,5%) présentaient une neuropathie distale des membres supérieurs (un avec
atteinte monolatérale et deux avec atteinte bilatérale du nerf médian et un avec atteinte
bilatérale du nerf ulnaire). La mononeuropathie distale du nerf médian était le constat le plus
fréquent chez les patients. L'implication du systeme nerveux périphérique semble étre
strictement topographique, intiment liée aux modifications tissulaire et aux phénomenes
vasculaires au niveau de la partie supérieure du corps. Les auteurs de cette étude
expliqueraient les altérations neurophysiologiques détectées au niveau du poignet non pas
seulement par un événement compressif mais également par une atteinte microvasculaire
[217].

10.2 Manifestations radiologiques de la main

Plusieurs travaux se sont intéressés aux manifestations radiographiques des mains et des
poignets au cours de la ScS, nous rapportons dans le tableau 5 quelques-uns. Les érosions
ont été decrites chez 5,3 a 40% des cas, le pincement articulaire chez 15,5 a 70 % des patients,

les arthrites chez 10,7 a 20 % des cas, les calcinoses chez 7,3 a 50 % des cas, les rétractions
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en flexion chez 10,9 a 40,8% des cas, les acro-ostéolyse chez 18 a 57,3% des patients,
I’ostéopénie chez 9,7 a 46% des cas et la déminéralisation chez 23 & 42,9% des cas. Seul un
petit nombre d'études antérieures [218] ont déterminé des différences cliniques et
radiographiques de I’atteinte de la main entre les patients avec ScSd et ceux avec ScSl.

Pour notre travail nous n’allons étudier que les calcinoses et I’acro-ostéolyse.

10.3 Diagnostic différentiel

Il nous semble important d’aborder I’atteinte de la main dans d’autres pathologies auto-
immunes, endocrinienne ou professionnelles qui peuvent poser un diagnostic différentiel avec

I’atteinte manuelle dans la ScS.

10.3.1 La polvarthrite rhumatoide

La polyarthrite rhumatoide est un rhumatisme qui touche les mains de fagon constante,
responsable d’une grande incapacité fonctionnelle et d’un handicap quotidien [219]. En effet,
au cours de la polyarthrite rhumatoide, les articulations de la main et du poignet sont le siege
de manifestations articulaires type arthralgies, arthrites (MCP, les IPP', os du carpe),
ténosynovites (fléchisseurs des doigts, extenseurs des doigts et extenseur ulnaire du carpe).
Ces différentes atteintes vont étre responsables dans certains cas de déformations au niveau
des doigts (doigt en maillet, en boutonniere, en col de cygne, le pouce en Z). Les nodules
rhumatoides représentent la manifestation extra-articulaire la plus fréquente au cours de la
polyarthrite rhumatoide (32%) [220] et siegent préférentiellement au niveau des MCP et des
IPP* ( figure 15).

Figure 15 : Main d'un patient avec polyarthrite rhumatoide (Photos du Club Rhumatismes et
Inflammations)
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Tableau 5 : Caractéristiques radiologiques des mains et des poignets chez les patients avec ScS dans quelques travaux

Auteurs Erosions Pincement arthrites calcinose Rétraction en flexion  Acro-ostéolyse  Ostéopenie Déminéralisation
articulaire
Baron [204] 15 (40) 19 (50) 14 (37) 12 (42,9)
Arselan Tas [221] 7 (25) 5(17,9) 3(10,7) 5(17,9) 8(28,6) 7 (25)
La Montagna [218] 4 (5,3) 12 (15,7) 31( 40,8) 22 (28,9) 35 (46)
Erre [223] 8(19,5) 29/41 (70) 12 (29,2) 11 (26,8) 4(9.7)
Avouac [224] 24 (23) 30(29) 21 (20) 21 (20) 24 (23) 19 (18)
Avouac [225] 25 (21) 35 (28,5) 22 (18) 28 (23) 32 (27) 26 (22) 28 (23)
Wangkaew [171] 10(9,1) 17 (15,5) 8(7,3) 12 (10,9) 63 (57,3) 103 (93,6)

ScS : sclérodermie systémique



10.3.2 Les connectivites mixtes

Au cours des connectivites mixtes et selon les différentes classifications de Sharp, de
Kasukawa, d’Alarcon-Segovia et de Khan, I’atteinte de la main est représentée par un PR, des
doigts boudinés, une sclérodactylie et des arthrites [226]. Sur le plan évolutif, selon Cappelli,
aprés dix ans de suivi d’une série de 161 patients ayant une connectivite mixte, 17,3 % entre
eux ont évolué vers une ScS [226].

Le PR a été rapporté chez 90 % des patients ayant une Mixed Connectivite Tissue Disease
(MCTD) [227], et ce, dans plusieurs études. Le PR est moins sévere au cours de cette entité,
responsable de moins d’UD et de perte de phalanges (acro-ostéolyse) [228]. Les doigts
boudinés, les arthrites et la sclérodactylie ont été rapportés respectivement chez 93, 79 et 34
% des patients dans [I’étude de R. Gunnarsson [229]. Les anomalies capillaires en
capillaroscopie, quant a elles, sont représentées par un aspect normal, non spécifique ou

scleroderma-like.

10.3.3 La main diabétique

Au cours du diabete, la main va étre le siege de lésions vasculaires ischémiques, troubles
neurologiques, lésions articulaires, tendineuses et infectieuses favorisant la survenue de
panaris [230].

Dans ce contexte, la cheiroarthropathie ou la main raide peut survenir chez le diabétique et
poser le diagnostic différentiel avec la ScS. Cette entité pathologique est caractérisée par une
peau d’aspect jaune cireux, €épaissie avec raideur et flexion irréductible des doigts due a un
épaississement des tissus conjonctifs (signe de la priere) (figure 16) [230]. L’incidence de

survenue de cette main raide augmente avec 1’age et la durée d’évolution du diabéte [231].

Figure 16 : Chéiroarthropathie diabétique
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10.3.4 Main et maladies professionnelles

La main est fréquemment le siége d’accidents de travail ou de maladies d’origine
professionnelle. Le syndrome du canal carpien est le plus fréquent d’entre eux.

En milieu professionnel, 1’acrosyndrome peut étre la conséquence de microtraumatismes
répétés alors que le syndrome du marteau hypothénar est di a ’'usage d’outils vibrants [232].
En utilisant la main dans le travail, elle va subir plusieurs microtraumatismes qui suite a leur
répétition vont 1éser I’artére cubitale qui sera responsable de la survenue d’un PR [233].

La chronicité et la géne fonctionnelle occasionnées par ces atteintes sont capables d’induire

un handicap durable et une inaptitude professionnelle.

10.3.5 La faciite palmaire
Depuis sa premiére description par Medsger, la faciite palmaire (figure 17 [233]) survient

plutot dans le contexte dans syndrome paranéoplasique associée a un cancer de ’ovaire mais
aussi a d’autres types de cancer. Il s’agit d’un désordre inhabituel caractéris€ par une
inflammation diffuse du fascia, des tendons et des articulations de la main et du poignet qui
progresse rapidement vers une contracture en flexion et un aspect de « mains boisées ». Il est
possible d’observer aux stades précoces, un gonflement diffus créant une confusion avec la
ScS sans que cela aboutisse a une réelle sclérodactylie en absence de toute anomalie
capillaroscopique [234].

Figure 17 : Faciite palmaire et nodulaire

10.3.6 Les formes pseudo-sclérodermiformes

Concernant les formes de pseudo-sclérodermie (le scléromyxcedéme [235, 236], la fibrose
systémique néphrogénique [237], la faciite de Shulman [238], le syndrome de POEMS
(polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal gammopathy, skin changes)
[239, 240], le syndrome de Werner [241] et le Sclérooedeme de Buschke [242, 243]),
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I’atteinte cutanée est plus marquée aux niveau des régions proximales et respectent

habituellement les extrémités comme les mains.

10.4 Prise en charge de I'atteinte de la main

Nous allons détailler dans ce chapitre les différents moyens thérapeutiques utilisés pour la

prise en charge de I’atteinte de la main au cours de la ScS.

10.4.1 Movens non pharmacologiques

La prise en charge du PR et des UD reposent avant tout sur les mesures non
pharmacologiques (arrét du tabac, éviction du froid, bien se couvrir du froid, le port de gants
et de chaufferettes, 1’éviction des traumatismes, les soins des plaies et éviction des

médicaments vasoconstricteurs qui peuvent aggraver le Raynaud).

10.4.2 Traitement du phénomene de Raynaud et des ulcéres digitaux

Compte tenu de I’incrimination d’anomalies de la microcirculation dans la pathogénie de la
ScS, les thérapies vasoactives representent une piece maitresse des traitements
pharmacologiques.

Bases sur un rationnel physiopathologique et en raison de leur potentiel vasodilatateur, les
inhibiteurs calciques sont largement prescrits au cours de la ScS. Dans une étude randomisee
en double aveugle contre placebo, la Nifédipine a démontré sa capacité a reduire la fréquence
et la sévérité du PR, ainsi qu’un effet favorable sur les UD et lui a valu I’obtention d’une
autorisation de mise sur le marché (AMM) dans I’indication du PR [244, 245].

Concernant I’utilisation des inhibiteurs de la Phosphodiestérase 5 (PDES), I’étude SEDUSE
(Efficacy of Sildenafil on ischaemic Digital Ulcer healing in Systemic sclerosis: the placebo-
controlled SEDUCE study), qui comparait I’effet du Sildenafil au placebo dans la guérison
des UD, a constaté une diminution du nombre des UD au profit du Sildenafil (sans pourtant
que I’objectif principal de 1’étude ne soit atteint) [246].

Dans les 2 essais cliniques randomisés (ECR) DUAL 1 et 2, le Macitentan, un antagoniste des
récepteurs de l'endothéline n’a pas pu réduire le nombre des nouveaux UD chez les patients
avec ScS [247]. De plus, aucun du Bosentan ou du Macitentan n’a prouvé son efficacité sur
les UD actifs. Par contre, le Bosentan réduit de fagcon significative I’apparition de nouveaux
UD [248, 249].

Etant a la fois des puissants vasodilatateurs et des antiagrégants plaquettaires, les prostanoides

et plus particulierement I’Ilomédine (Iloprost) ont prouvé a travers deux études leur efficacité
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dans I’amélioration de la cicatrisation des UD actifs, la sévérit¢é du PR et la réduction
d’apparition de nouveaux UD [250, 251].

S. Parisi et al. proposent d’utiliser le Bosentan comme alternative thérapeutique du PR non
compliqué d’UD lorsque les prostanoides sont contre-indiqués ou non acceptés par le patient
[252].

L’utilisation d’un traitement combiné Iloprost-Bosentan a long terme par 1’équipe de Cutolo
en ltalie semble améliorer la perfusion digitale pulpaire, le nombre des capillaires et leur
dilatation chez les patients souffrant d’un PR sévere traité par Iloprost seul a long terme et
développant des UD [253].

Il nous semble important de mentionner qu’il existe une étude ayant utilisé 1’atorvastatine
comme statine a 40 mg comparé au placebo chez des patients souffrant d’UD et qui a permis
de réduire I’apparition des UD [254]. Malgré le manque d’essais concernant ’usage des
antiagrégants plaquettaires (aspirine a de faibles doses ou Clopidogrel) et des anticoagulants
(héparine) causée par une vasculopathie liée a la ScS dans le Raynaud et les UD, leur
utilisation est basée sur I’avis des experts et la pathogénie de la maladie [255, 256]. Le N-
acetylcysteine, un antioxydant en intraveineux semble étre prometteur sur les crises du
Raynaud et les UD [257, 258].

Les soins locaux, quant a eux, ont révolutionné la prise en charge des UD. Leur utilisation est
de plus en plus standardisée en appliquant des pansements adaptés aux types des lésions
(humidifier un UD sec par des alginates, et des anti-microbials et pour les UD humides,

appliquer les hydrogels et les hydrocolloides) [259].

10.4.3 Traitement de I'atteinte musculo-squelettique

Le traitement des atteintes articulaires est plutét symptomatique. Par analogie a la polyarthrite
rhumatoide, les arthrites de la ScS sont traitées par des DMARDs (Disease Modifying Anti-
Rheumatic Drugs) et des corticostéroides. Les arthralgies généralement répondent aux anti-
inflammatoires non stéroidiens qu’il faudra prescrire de fagon concomitante avec une
protection gastrique (des inhibiteurs de la pompe a protons) au risque de lésions digestives ou

d’altération de la fonction rénale [260].

Selon les experts de ’EULAR, I’utilisation de faibles doses de corticoides est commune en
cas d’arthrites au cours de la ScS sans que I’efficacité ne soit justifiée par des ECR [261]. Les
corticoides sont a utiliser avec précaution a faible doses, ne dépassant pas 10 mg/j en raison
du risque de CRS [262].
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Concernant [’utilisation des immunosuppresseurs, par analogie a la polyarthrite rhumatoide,
I’ Azathioprine (Aza) et le méthotrexate (MTX) peuvent étre utilisés. Le méthotrexate peut
étre utilisé en cas de synovites ou de ténosynovites (par voie sous cutanée ou en
intramusculaire a la dose de a 0,3 mg/kg/j car les patients peuvent avoir une malabsorption).
L’utilisation du Cyclophosphamide (CYC) dans un essai contr6lé randomisé pour 1’évaluation
des changements vasculaires et musculo-squelettiques n’a pas démontré sa supériorité par

rapport au placebo a 12 et 24 mois [263].

Concernant les biologiques, dans une étude pilote d’un petit groupe de patients, le
Tocilizumab et I’ Abatacept apparaissent étre bien tolérés et efficaces sur les articulations chez
les patients sclérodermiques réfractaires. Pour les anti-TNF, selon le consensus de
I’EUSTAR, leur utilisation doit €tre limitée en raison du risque d’exacerbation de la fibrose

pulmonaire [264].

La chirurgie représente une solution thérapeutique pour corriger certains dommages ou
extraire des calcinoses génantes. Le canal carpien s’il est trés douloureux peut justifier une

infiltration par corticoides en local ou reléve d’une chirurgie [259].

10.4.4 Rééducation fonctionnelle et ergothérapie

La ScS étant une maladie handicapante a plus d’un titre global mais aussi local (visage,
bouche, mains, épaules, coudes) limitant 1’autonomie individuelle, elle nécessite une prise en
charge spécialisée en médecine physique et de réadaptation. En raison de la sclérose cutanée,
de I’enraidissement articulaire et du handicap engendré, la perte de la mobilité et la réduction
de I’amplitude articulaire vont altérer les fonctions articulaires et globales durant les activités

quotidiennes du patient.

La rééducation fonctionnelle de la main comprend 1’utilisation des orthéses, des exercices et
des programmes de rééducation permettant le réentrainement aux activités quotidiennes de la
vie courante. Elle nécessite D’intervention d’un personnel qualifié composé d’un
ergothérapeute et d’un masseur-kinésithérapeute. La kinésithérapie va prévenir et réduire le
handicap local, atténuer le handicap global et améliorer la qualité de vie. Le masseur—
kinésithérapeute va masser la peau et les tissus sous-cutanés avec des cremes hydratantes et
nourrissantes afin de les assouplir et ainsi masser les muscles pour les décontracter. La
mobilisation de fagon passive et active précoce des articulations surtout celles au contact des
rétractions cutanées vise a améliorer la fonctionnalité en limitant les risques d’adhérences

tendineuses et d’enraidissement articulaire [265]. La confection des attelles et des orthéses
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doit se faire par un personnel qualifié et entrainé au risque de voir apparaitre des lésions
cutanées par phénoménes de friction. Les ortheses sont réalisées a visée antalgique et pour
lutter contre les déformations des poignets et des mains. Les attelles peuvent étre statiques de
repos (figure 18a), portées la nuit pour lutter contre les rétractions de la main, dynamiques
d’extension digitale en araignée pour lutter contre 1’enraidissement en flexion (figure 18b) ou
de flexion digitale (ou d’enroulement) (figure 18c). Cette derniére est prescrite en cas de
limitation d’amplitude de flexion digitale. Pour étre efficace, il est recommandé de porter les

attelles de maniere cumulée pendant au moins une heure par jour [265].

Figure 18 : Attelles des mains réalisées pour patients avec sclérodermie systémique

a : attelle de repos, b : attelle dynamique, c : attelle d’enroulement

11 Pronostic

La ScS est une maladie rare de pathogénie complexe avec une atteinte de plusieurs organes
qui nécessite des collaborations multidisciplinaires afin de mieux comprendre les causes de

mortalité et de morbidité.

Dans les perspectives de mieux cerner la maladie a tous les stades de prévention, de

diagnostic, de gestion de la symptomatologie clinique et du traitement, des groupes de travail
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internationaux ont vu le jour comme I’European League Against Rheumatism Scleroderma
Trials And Research (EUSTAR) et ont créé une base de données afin de préciser avec
exactitude les caractéristiques de cette maladie. Ce groupe de travail a pour but de mieux faire
connaitre cette maladie a travers le monde en stimulant des projets de recherche innovants et
ce en ciblant les principaux problémes dont souffrent les patients. Dans une récente méta-
analyse, la survie des patients ScS depuis le diagnostic était estimée a 74,9% a 5 ans et 62,5%

a 10 ans et I’atteinte pulmonaire représentait la principale cause de déces [266].

Les principaux progrés achevés jusque-la consistent en la validation de nouveaux critéres de
classification de la ScS établis en 2013 qui ont une sensibilité et une spécificité supérieures a
ceux de I’ARA 1980 permettant un diagnostic précoce et une prise en charge thérapeutique
précoce avant I’installation de la fibrose au niveau des organes internes. Beaucoup de progres
dans la compréhension de la physiopathologie ont été enregistré jusque-la offrant de nouvelles
pistes thérapeutiques a tester. Publiée en 2010, la cohorte EUSTAR incluant 5 860 patients
ScS a étudié les causes et les facteurs de risque de mortalité. Cinquante-cing pourcent des
déces ont été attribués directement a la ScS, 41% étaient non causes par la ScS et 4 % de
causes non identifiées. Pour les deces liés a la ScS, 35% étaient liés a une fibrose pulmonaire,
26 % a une HTAP, et 26 % a des causes cardiaques (insuffisance cardiaque et arythmies).
Pour les causes de déces non en relation avec la ScS, chez 33 % des cas, il s’agissait
d’infections, 31 % de cancers et 29 % de causes cardiovasculaires. Les facteurs de risque
indépendants de la mortalité et leurs Hasard ratio (HR) étaient la protéinurie (HR : 3,34), la
présence d’une HTAP a I’échographie cardiaque (HR 2,02), une restriction pulmonaire (CVF
<80% de la normale : HR 1,64), une dyspnée dépassant le stade Il de la New year Heart
association (NYHA) (HR 1,61), une diminution de 10% de la DLCO (HR 1,20), I’dge du
patient a I’apparition du PR (HR 1,30 par 10 ans) et le score de Rodnan modifie (HR 1,20 par
10 points du score) [267].

Les patients porteurs Ac anti- ARN-poly I11 semblent présenter un risque de cancer durant les
premieres années d’évolution et, par conséquent, ces patients sont a surveiller de trés pres vis-

a-vis de la malignité [268].

Dans le but d’évaluer I’activité de la ScS, des indices d’activités ont été élaborés dans la
littérature comme 1’European Scleroderma Study Group activity (EScSG) et le Combined
Response Index for Systemic Sclerosis (CRISS). Développé par Valentini en 2001, ’'EScSG

est un indice en 10 points dont chaque variable a un poids de 0,5 a 2 et dont le score total
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Tableau 6 : Indice européen évaluant I'activité de la sclérodermie systémique

Items Score
Score de Rodnan modifié>14 1
Scléroedéme 0,5
Delta-peau 2
Nécroses digitales 0,5
Delta vasculaire 0,5
Arthrites 0,5
DLCO<80% 0,5
Delta cceur et poumon 2
Vitesse de sédimentation>30 mm 1 Heure 1,5
Hypocomplémentémie 1
Total maximum 10

Maladie active si score >3

DLCO : Capacité de diffusion du monoxyde de carbone

varie de 0 a 10 (tableau 6). Les patients rapportent les changements (cutanés, vasculaires,
cardio-pulmonaires), I’atteinte des organes est évaluée par le score de Rodnan modifié, la
présence de scléroedeme et de réduction de DLCO et des bilans biologiques comme la vitesse

de sédimentation et I’hypocomplémentémie sont a mesurer [269].
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Partie pratigue : Patients et méthodes

Il s’agit d’une étude épidémiologique, transversale, descriptive et analytique en incluant de
facon consécutive et prospective une population cible faite de patients suivis pour une ScS au
niveau des services de médecine interne des centres hospitalo-universitaires (CHU) de Sétif,
Batna et Constantine, service de dermatologie de Constantine, service de rhumatologie de
Batna et Constantine.

Une ¢tude comparative a été réalis€ée avec un groupe de patients ayant une ScS d’origine
caucasienne recrutés au niveau du service de médecine interne de 1’hopital Cochin, a Paris en

France.

1 Matériel a étudier

1.1 Période d'étude

L'étude a concerné les patients qui présentent une ScS recrutés durant la péeriode entre le
01/01/2015 et le 31/12/2016 aux CHU de Sétif, Batna et Constantine.

Le recrutement des patients d’origine caucasienne s’est déroulé au niveau du service de

médecine interne a 1’hopital Cochin et ce depuis le 01/11/2016 au 31/08/ 2017.

Une étude de comparaison entre les deux cohortes de patients sclérodermiques algeriens et
caucasiens a été menée plus particuliérement pour comparer 1’évaluation du handicap et si

particularités propres a la population algérienne de pateints sclérodermiques il y en avait.

1.2 Critéres d'inclusion

Les patients inclus dans I'étude devaient répondre a au moins l'un des différents groupes de

criteres de classification pour la ScS, a savoir (annexe 1) :

¢ Critéres de classification de ScS préposés par LeRoy et Medsger en 2001 [75].

¢ Critéres de classification de la ScS de American College of Rheumatology (ACR)
et de ’European League Against Rheumatism (EULAR) de 2013 [77].

1.3 Critéres de non inclusion

Nous n’avons pas inclus dans notre étude les formes de sclérose cutanée limitées de types

morphées (annexe 12) [270].
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2 Méthodes

- Le recueil des données s’est fait a ’aide d’une fiche de collecte (annexe 13), établie et

remplie par nous-mémes et qui a comporté plusieurs données :

2.1 Surle plan clinique

2.1.1 Une anamnese personnelle relevant

1. Les données épidémiologiques : nom, prénom, sexe, age, date de naissance, la ville
d’origine et de résidence, la profession, le niveau d’études, le statut professionnel et
matrimonial, ’exposition a des facteurs environnementaux (silice, solvants et autres ....).

2. Les antécédents pathologiques personnels médicaux et chirurgicaux (hypertension
artérielle, diabete, dyslipidémie ou de maladies auto-immunes associées).

3. Les antécédents familiaux et surtout la recherche d'une maladie auto-immune type ScS ou
autre chez un membre de la famille.

4. L'histoire de la maladie : les circonstances de découverte, la chronologie du PR et du
premier symptdéme hors PR, durée d’évolution et délai du diagnostic de la ScS depuis

I’apparition du premier symptome hors Raynaud et le type de la ScS.

2.1.2 Un examen clinique complet

A la recherche de toute manifestation de ScS (cutanée, ostéo-articulaire, cardio-vasculaire,
pulmonaire, digestive, neuro-musculaire et rénale ou autre(s) maladie(s) auto-immune(s)
associée(s)).

2.2 Au plan paraclinique

a) Examens biologiques nécessaires lors de 1’évaluation initiale, a savoir :
o L’hémogramme ; formule numération sanguine : afin de rechercher des anomalies
type :

Anémie définie par un taux d’hémoglobine < 12 g/dl chez la femme et 13 g/dI
chez les hommes, une leucopénie définie par un taux de globules blancs <
4500 éléments/mm 2, une hyperleucocytose définie par un taux de globules
blancs > 10000 éléments/mm®. Une thrombopénie lorsque le taux de
plaguettes < 150 000 éléments /mm?®.

o Lavitesse de sedimentation (VS), la protéine C réactive (CRP) ;

o L’ionogramme plasmatique, I’'urémie, la créatininémie, la clearance de créatinine, la

bandelette urinaire (a la recherche d’une hématurie ou de protéinurie) ;
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o Laglycémie a jeun, la calcémie, la phosphorémie, le bilan lipidique ;

o Le bilan hépatique (les transaminases, les Gamma Glutamyl Transférase (GGT), la
bilirubine totale, la bilirubine libre et les phosphatases alcalines (PAL) ;

o Lesenzymes musculaires : créatinine phosphoKinase (CPK), lactate déshydrogénase
(LDH) ;

o L’¢lectrophorese des protéines sériques ;

o Le bilan hormonal : dosage de la thyroide stimulating hormone (TSH).

» Le bilan immunologique : la recherche est effectuée par immunofluorescence indirecte
(1F1) sur cellules Hep2 ou par ELISA afin de détecter ;

» Les anticorps anti-nucléaires (AAN).

> Les anticorps spécifiques de la ScS (Ac : anti-centroméres, anti-topo-isomérase |
(Anti-Scl70), anti-ARN polymérase I11 (en fonction de la disponibilité).

» Les anticorps non spécifiques de la ScS (Ac anti-RNP, anti-PM/Scl,) en fonction de
la disponibilite.

> Les autres anticorps en fonction du contexte (Ac anti-SSA, anti-SSB, anti-Sm, les

anticorps anti-phospholipides....).

b) D'autres examens (biologiques, radiologiques, électrographiques ou endoscopiques)
ont été demandés selon les présentations cliniques.

2.3 Les différentes atteintes

2.3.1 Atteinte vasculaire

La clinique a recherché la présence de PR, les UD (ischémique, mécanique, sur calcinose)
qui peuvent se compliquer d’infection, de nécrose ou d’amputation digitale ou d’un orteil

ainsi que les télangiectasies.

Une capillaroscopie : lorsqu’elle était disponible. C’est un examen des capillaires autour

de l’ongle par un microscope optiqgue ou vidéocapillaroscope. Cet examen est
indispensable devant tout syndrome de Raynaud ou de détection d’Ac anti-nucléaires.
Nous avons collecté les données de la capillaroscopie suivantes: la présence de

mégacapillaires, de raréfaction capillaire, d’hémorragie, de ramifications et d’cedéme.

2.3.2 Atteinte cutanée

La sclérose cutanée est évaluée par le score de Rodnan modifié (annexe 14) et ’ouverture

de la bouche mesurée par la distance intercisive qui est normale si supérieure ou égale a
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40 millimetres (mm). Sont considérés comme atteinte cutanée toute sclérose cutanée, des
doigts boudinés, un raccourcissement des doigts, une calcinose, un trouble de
pigmentation.

Les troubles de la pigmentation sont de trois types : hyperpigmentation (définie par la
constatation par le patient lui-méme de brunissement de sa peau ou par le médecin de
Iésions hyper-pigmentées), hypopigmentation et mixte (définie par la présence chez le

méme patient de zone hyper et hypo pigmentée)

2.3.3 Atteinte cardiaque

L’atteinte cardiaque est évaluée par un examen clinique, un électrocardiogramme (ECG)

et une échographie cardiaque annuelle.

- Cliniguement : elle se définie par la présence de palpitation, douleurs thoraciques, un
tableau d’insuffisance cardiaque

- Les anomalies électriques : nous avons recherché des signes d’ischémie, des troubles

de repolarisation, de rythme ou de conduction

- Les anomalies écho-cardiographiques: une péricardite, une myocardite, une

valvulopathie, une PAPS> 35 mm Hg.

2.3.4 Atteinte pulmonaire
Le statut pulmonaire est évalué par un examen clinique, une radiographie de thorax ou une

TDM thoracique et une pléthysmographie.

- Cliniguement : nous nous sommes intéressés a le rechercher d’une dyspnée en la
classant selon la New York heart Association (NYHA), la toux séche et les rales
crépitants.

La classification de la dyspnée par la NYHA :

* Stade | : dyspnée pour des efforts importants inhabituels : aucune géne n’est ressentie

dans la vie courante,

* Stade Il : dyspnée pour des efforts importants habituels, tels que la marche rapide ou en

cote ou la montée des escaliers (> 2 étages),

* Stade 111 : dyspnée pour des efforts peu intenses de la vie courante, tels que la marche en

terrain plat ou la montée des escaliers (< ou = a 2 étages),

* Stade IV : dyspnée permanente de repos ou pour des efforts minimes (enfiler un

vétement, par exemple).

- Anomalies a la TDM thoracique : une pneumopathie interstitielle diffuse (des

réticulations interstitielles, images en verre dépoli et ou en rayon de miel), des images
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2.3.5

de silicose : des opacités micronodulaires, des adénopathies (ADP) médiatisnales et ou
des micro-calcifications prédominant aux tiers supérieurs et moyens des deux champs
pulmonaires.

La pléthysmographie : nous avons noté la présence ou non de syndrome obstructif et

ou restrictif.
o Le syndrome restrictif se défini par une CVF < 80 % de la normale.
o Le syndrome ventilatoire restrictif est consideré comme marqué lorsque la CVF
est < 70 % de la normale.
o Le syndrome ventilatoire obstructif est défini par un rapport volume

d’expiration maximale par seconde (VEMS)/CVF <70 % de la normale.

Atteinte articulaire

Nous avons examiné cliniquement les différentes articulations et demander des

radiographies standards des mains.

2.3.6

Cliniguement : I’atteinte est définie par la présence d’arthralgies, d’arthrites ou de
frictions tendineuses.

Une radiographie standard des mains : qui recherchait des Iésions spécifiques de la

ScS type calcinose ou acro-ostéolyse. Nous avons interprété les radiographies des

mains qu’un collégue radiologue a validées par la suite.

Atteinte neuro-musculaire

Nous I’avons évalué par un examen clinique complété par un électromyogramme (EMG)

et une biopsie musculaire si besoin.

2.3.7

Cliniguement : nous avons noté la présence de myalgies, de faiblesses musculaires, de
déficit musculaire proximal et ou distal pour le versant articulaire et une atteinte
centrale (céphalées, névralgie du trijumeau, autre) et ou périphérique (paresthésies ou
autre) pour le versant neurologique.

L’EMG : il a été recherché un syndrome myogene ou neurogene.

La biopsie musculaire : a la recherche de signes de myosite.

Atteinte digestive

Nous avons examiné le tube digestif et complété chez certains patients 1’exploration par

une fibroscopie digestive haute (FDH), une manométrie cesophagienne, une colonoscopie.

Cliniguement : nous nous sommes intéressés a I’atteinte cesophagienne représentée par

le RGO et ou la dysphagie, les troubles du transit, la pseudo-occlusion intestinale

chronique et I’incontinence anale.
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- La FDH : nous avons noté la présence d’cesophagite, de gastrite et ou de troubles de
la tonicité cesophagienne.

- La manométrie : a la recherche d’anomalies de la tonicité cesophagienne

2.3.8 Atteinte rénale

Les reins ont été examinés cliniqguement, une chimie des urines (CU), un bilan rénal et une
protéinurie des 24H ont été demandés.
- CU : considérée anormale par la présence d’au moins une croix de sang ou de
protéine
- Protéinurie des 24 h : définie par un taux > 300 mg/24h

- La clearance de créatinine (Cl Créat) fut calculée selon la formule de Cock-Croft et
Gault :
Cl (hommes) = 1,23 x Poids x (140 - Age)/Creéat
ou CI (femmes) = 1,04 x Poids x (140 - Age)/Créat avec 1’age en années, le poids
en Kg, la Créat en umol/L, et le résultat en ml/min.
Nous avons considéré comme insuffisance rénale, toute clearance de créeatinine
< 60 ml/min.
Une recherche d’autres maladie(s) auto-immune(s) associée(s) selon le contexte a
nécessité un complément de bilans et d’explorations.

2.4 Evaluation du handicap au cours de la sclérodermie systémique

2.4.1 Mobilité de la main et des poignets

Pour pouvoir bien appliquer les indices qui évaluent la mobilité de la main, nous avons
effectué un stage d’un mois en 2014 avec I’équipe médicale et d’ergothérapie au service
de rééducation et de réadaptation de 1’appareil locomoteur et des pathologies du rachis du
Pr Poiraudeau a I’hopital Cochin.

La mobilité globale des mains et des poignets a été évaluée a l'aide de I’indice fonctionnel

de la main (HFI) (annexe 15) et I’indice modifié de Kapandji (annexe 16).

2.4.2 Capacité fonctionnelle de la main

Pour évaluer la capacité fonctionnelle de la main nous avons utilisé 1’échelle fonctionnelle
de la main de Cochin (Cochin Hand Function Scale, CHFS) la version Francaise (annexe
3) pour la cohorte caucasienne et le Arab Hand Functional Index (AHFI) (version en

arabe du CHFS) (annexe 17) pour la cohorte algérienne.
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2.4.3 Handicap global

Pour évaluer s’il y avait un handicap global, nous avons utilisé le Health Assessment

Questionnaire (HAQ), une version en frangais (annexe 10) pour les patients caucasiens et
une version en arabe (annexe 18) pour les patients algériens.

2.5 Evaluation de I'anxiété et de la dépression

L’état psychologique des patients a été évalué par le Hospital Anxiety And Depression
Scale (HADS), une version en frangais pour les patients de 1’hopital de Cochin (annexe

11) et une version en arabe pour les patients du groupe algérien (annexe 19).

2.6 Surle plan thérapeutique

Les traitements prescrits sont répertoriés quant a leur classe et leur dose. Leur efficacité et
leur tolérance seront respectivement précisées sur 1’amélioration ou la disparition des signes
cliniques et I'amendement des signes biologiques, ainsi que sur les effets secondaires ou

indésirables.

2.7 Information et éducation des patients

L’éducation des patients par rapport a la maladie et leur prise en charge ont été effectuées en
consultation individuelle ou de groupe. Des attelles et des séances de reéducation ont été
prescrites pour les patients nécessiteux. Dans le cas échéant, des CD avec des programmes de
rééducation fonctionnelle fournis par des centres de références (Hopital Cochin) ont été
distribués afin que les patients puissent se familiariser et lutter contre les différents handicaps

engendrés par la maladie.

3 Moyens

3.1 Personnel
- Tout le personnel médical et paramédical du service de médecine interne du CHU de
Sétif.
3.2 Matériel
- Laboratoire de biologie générale (biochimie, hématologie, immunologie)
- Laradiologie
- Registres de malades
- Dossiers de malades

3.3 Collaboration scientifique

3.3.1 Nationale
SETIF
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Professeur Touabti, médecin chef du laboratoire de biochimie, CHU Sétif.

Docteur Fatima Kadour, maitre-assistante en cardiologie, service de cardiologie CHU
Sétif

Docteur Yamina Zamouli, maitre-assistante en immunologie, unité d’immunologie
CHU Sétif.

Docteur Samir Boulahbel, médecin angiologue, cabinet privé (Sétif).

Docteur Keskes, gastro-entérologue, clinique EI-Moncef, Sétif.

CONSTANTINE

Professeur Daoud Roula, médecin chef du service de médecine interne du CHU
Constantine.

Docteur Fatima-Zohera Kahoul, Nacera Karouaz, Bouaiche, maitres-assistantes en
médecine interne au CHU Constantine.

Docteur Dalila Bendjenna, rhumatologue, service de rhumatologie, CHU Constantine

BATNA

Docteur Samy Slimani, maitre-assistant en rhumatologie au CHU Batna.

Professeur Samir Rouabhia, médecin chef du service de médecine interne du CHU
Batna

Professeur Djamel Mallem, service de médecine interne CHU Batna

Dr Benlahcen Bouthaina, Tabi Nardjess, Derdouba Nacéra, Fahloul, Sai aziza, service

de médecine interne du CHU Batna

ALGER

3.3.2

Pr Amina Abdessemd, service de rhumathologie, EHS Ben Akenoun, qui m’a permis

de collecter les bilans d’explorations des patients qui sont pass¢ dans le service.

Etrangeére (Francaise)

Professeur Luc Mouthon, Professeur en médecine interne, médecin référent en

sclérodermie, Hépital Cochin, Paris, France, co-encadreur de la these et son équipe :

* Dr Pascal Cohen, praticien hospitalier en médecine interne.

* Dr Benjamin Chaigne, chef de clinique assistant en médecine interne.

* Dr Alexis Régent, maitre de conférences en médecine interne.

* Dr Benjamin Terrier, maitre de conférences en médecine interne.

* Dr Bertrand Dunogue, praticien hospitalier en médecine interne.

Professeur Serge Poiraudeau : Professeur en rééducation fonctionnelle, médecin chef

du service de rééducation fonctionnelle, hdpital Cochin, Paris, France.
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- Dr Christelle Nguyen, maitre de conferences en rhumatologie au service de
rééducation fonctionnelle, hdpital Cochin, Paris, France.

- Dr Amine Ammar, interne au service de radiologie B, hopital Cochin.

4 Considérations éthiques

Cette étude a été réalisée aprés I’approbation du conseil scientifique de la facuté de
médecine de Sétif. Les patients ont donné leur consentement verbal a participer apres
avoir été informés oralement du protocole d'étude. Ils ont donné leur approbation pour

qu’on puisse utiliser leurs photos.

5 Techniques statistiques

- Les résultats sont présentés sous forme de tableaux et de figures. Le logiciel SPSS
version 22 a été utilisé pour toutes les analyses statistiques.

- Les variables quantitatives ont été décrites a I’aide de moyennes, d’écart type (ET), des
valeurs minimum et maximum. Les variables qualitatives ont été décrites a I’aide de la
proportion et de pourcentage.

- Pour l'analyse bivariée, nous avons utilisé le test de Pearson Chi-square pour les
variables qualitatives, le test de khi deux pour les données quantitatives.

- Pour la comparaison d’une variable qualitative avec une variable quantitative : lorsque la
variable quantitative était paramétrée : nous avons utilisé le T test lorsqu’il y avait deux
groupes pour la variable qualitative et le Test de Anova lorsqu’il y avait 3 groupes ou
plus. Quand la variable quantitative était non paramétrée : le test de Wilcoxon-Mann-
Whitney a été utilisé lorsque la variable qualitative avait deux groupes et le test de
Kruskal-Wallis lorsqu’elle avait 3 groupes ou plus.

- La valeur du p était considérée comme statistiquement significative pour une valeur en
dessous de 0,05.
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Partie pratigue : Résultats

I.  Population algérienne

1 Données épidémiologiques

1.1 Répartition des patients algériens de I’étude en fonction du sexe

Notre étude a inclus 100 patients dont 83 (83%) femmes et 17 (17%) hommes. Nous

avons noté une prédominance féminine avec un sexe ratio de 4,88 (figure 19).

B Féminin

B Masculin

Figure 19. Répartition des patients algériens sclérodermiques selon le sexe

1.2 Age des patients

L’age moyen des patients a I’inclusion était de 46,67+12,30 ans avec des extrémes de 19 et 74

ans.
L’age moyen des hommes était de 36,59+8,36 ans avec des extrémes de 28 et 56 ans.
L’age moyen des femmes était de 48,73+ 11,99 ans avec des extrémes de 19 et 74 ans.

La différence entre I’dge moyen des hommes et des femmes était statistiquement non

significativement (p=0,06) (figure 20).

La majorité des patients algériens avaient a I’inclusion un age compris entre 31 et 50
ans (57 patients soit 57 % dont 45 femmes et 12 homme), 35 (35%) avaient plus de
50 ans et 8 avaient moins de 31 ans (8%).
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Figure 20. Age des patients avec ScS a I'inclusion en fonction du sexe chez la population étudiée

ScS : sclérodermie systémique

Pour les patients de sexe féminin, la majorité avait un age compris entre 41 et 60 ans

soit 49 cas (59,04%), alors que la majorité des patients de sexe masculin sont &gés
entre 21 et 40 ans, soit 14 patients (82,35%).

La prédominance féminine était d’avantage significatif aprés I’dge de 41 ans, et le

sexe ratio était de 21,33. Cependant avant 41 ans, il n’était que de 1.26. La

répartition des patients en fonction de la tranche d’age est représentée dans la figure

21.

35
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w

B Sexe masculin

B Sexe féminin

0-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80

Tranches d'age

Figure 21. Répartition des patients de I’étude avec sclérodermie systémique selon les tranches

d’age

L’age au début de la maladie était défini par I’age au premier symptome qu’il s’agisse de PR

ou de symptéme hors Raynaud, avait une moyenne de 39,39+12,80 ans et des extrémes de 7

et 70 ans.
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La moyenne d’age lors du diagnostic de la ScS était a 43,63+12,69 ans avec des extrémes de
20 et 74 ans.

1.3 Délai diagnostic

Le délai entre I’apparition du premier symptome hors Raynaud et le diagnostic était
en moyenne de 3,18+4,85 ans.

Le délai entre le premier symptdme et le diagnostic était a 4,46+5,66 ans. Donc il y
avait un retard diagnostic de 4 ans avant que le diagnostic soit posé.

Tableau 7 : Caractéristiques épidemiologiques des 100 patients algériens de I’étude avec ScS

Parameétres épidémiologiques

Sexe féminin 83 (83)

Age a l'inclusion 46,67+12,30 (19-74)
Age au premier symptome 39,39+12,80 (7-70)
Age lors du diagnostic 43,63+12,69 (20 -74)
Durée d’évolution depuis le 1°" symptéme 7,85+6,64 (0-30)
Durée d’évolution depuis le phénomeéne de Raynaud 7,02 6,48 (0-27)
Durée d’évolution depuis le 1°" symptéme Hors Raynaud 6,54+6,23 (0-30)
Délai 1°" symptéme-diagnostic 4,46+5,66 (-1-25)
Délai entre le 1°" symptdme hors Raynaud-diagnostic 3,18+4,85 ((-5)-25)

ScS : sclérodermie systémique. Tous les parametres épidémiologiques sont exprimés en moyenne

+ Ecart type (extrémes) ans sauf le sexe féminin, il est exprimé en nombre (pourcentage)

1.4 Durée d’évolution

La durée d’évolution depuis le premier symptome hors Raynaud était de 6,54 +6,23
ans et des extrémes de 0 et 30 ans.

La durée d’évolution depuis le premier symptome était a 7,85+6,64 ans avec des
extrémes de 0 et 30 ans.

La durée d’évolution depuis le PR avait une moyenne de 7,02+6,48 avec des
extrémes de 0 et 27 ans.

L’age des patients, le delai diagnostic et la durée d’évolution des patients de I’étude

sont représentés dans le tableau 7.
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1.5 Répartition des patients en fonction du service de recrutement

Quatre-vingt-cing des patients algériens (85%) ont été recrutés dans des services de
médecine interne, 13 en consultation de rhumatologie (13%) et 2 (2%) en
dermatologie.

1.6 Répartition des patients selon I'origine géographique

Majoritairement les patients (50 soit 50 % de [UDeffectif) étaient originaire de la
wilaya de Sétif, 30 étaient de Batna (30%), 7 étaient de Constantine (7%) et 13
(13%) étaient originaires d’autres wilayas. A noter que 14 des 18 patients de sexe
masculin (77,78%) étaient originaire de Batna.

1.7 Type d’habitation

Soixante-deux patients (62%) habitaient en milieu citadin (région urbaine), 22 (22%) en
milieu semi-rural (région péri-urbaine entre le milieur citatin et rural), tandis que 16 (16%)
étaient du milieu rural (habitants des villages ou en compagne). Il s’agit principalement d’une
distribution administrative.

1.8 Statut marital

Soixante-et-onze (71%) patients étaient mariés, 22 (22%) célibataires, cing veufs
(5%) et 2 (2%) divorcés (tableau 8).

Tableau 8 : Répartition des patients avec ScS selon le statut marital

Situation maritale Fréquence (%)
Célibataire 22 (22)
Marié (ée) 71(71)
Veuf (ve) 5(5)
Divorcé (ée) 2(2)

1.9 Statut professionnel

Cinquante-huit patients (58%) étaient des femmes au foyer, 26 (26%) étaient en
activite, 6 (6%) sans emploi, 5 (5%) en arrét de travail, 4 en invalidite (4%) et 1
(1%) en retraite. La répartition des patients en fonction de leur statut professionnel

est représentée dans le tableau 9.
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Tableau 9 : Répartition des patients sclérodermique de I’étude selon le statut professionnel

Statut professionnel Fréquence (%)
Femme au foyer 58 (58)
Sans emploi 6 (6)

En activité 26 (26)
En invalidité 4(4)
En arrét de travail 5(5)
Retraité 1(1)

2 Données clinigues

2.1 Antécédents

2.1.1 Antécédents familiaux de maladies auto-immunes

Neuf des patients algéeriens (9,09%) avaient des anteécédents familiaux de maladies
auto-immunes (tableau 10), 3 cas (3,03) avaient une ScS familiale dont deux
patientes étaient des cousines germaines et une meére qui avait une fille (non incluse
dans I’étude) atteinte de ScS. Cing patients (5,05%) avaient un antécédent familial

de polyarthrite rhumatoide et un patient (1,01%) une maladie caeliaque.

Tableau 10 : Antécédents familiaux de maladies auto-immunes des patients de I'étude avec ScS

Maladies auto-immune Fréquence (%)
Polyarthrite rhumatoide 5/99 (5,05)
Sclérodermie systémique 3/99 (3,03)
Maladie caeliaque 1/99 (1,01)
Total 9/99 (9,09)

ScS : sclérodermie systémique
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2.1.2 Antécédents personnels

Cinquante—trois patients (53%) avaient au moins un antécédent médical, 26 étaient
hypertendus (26,26%), 8 (8,08%) étaient diabétiques, 4 (4,04%) avaient une
dyslipidémie, 23 (23%) etaient porteurs de maladies auto-immunes, 13 (13%)
avaient une silicose, 2 avaient un cancer du sein (2%) et 17 (17%) patients avaient

des antécedents médicaux autres que ceux suscites (tableau 11).

Tableau 11 : Antécédents médicaux des 100 patients de I'étude avec ScS

La maladie Fréquence (%)
HTA 26/99 (26,26)
Diabeéte 8/99 (8,08)
Dyslipidémie 4/99 (4,04)
Maladies auto-immunes 23 (23)
Silicose 13 (13)
Cancer du sein 2(2)
Autres 17 (17)
Total 53 (53)

ScS : sclérodermie systémique ; HTA : hypertension artérielle.

Pour les associations a des maladies auto-immunes, 23 patients (23%) avaient au
moins une maladie auto-immune associée a la ScS, 15 patients (15%) avaient une
thyroidite de Hashimoto, 9 avaient (9%) un Syndrome de Gougerot-Sjogren (SGS),
6 une myosite ou une dermatomyosite (6%), 2 cas de polyarthrite rhumatoide, 1
(1%) cas de lupus érythemateux systémique, 1 cas de cholangite biliaire primitive
(1%) (CBP), 1 cas de maladie caeliaque (1%), un cas de syndrome des anti-

synthétase (1%) et un cas de vascularite associée aux ANCA (1%) (tableau 12).
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2.1.3 Antécédents personnels chirurgicaux en relation avec la sclérodermie

systémique
Dix patients (10%) avaient eu un antécédent chirurgical en rapport avec la ScS dont
7 (7%) amputations, 4 (4%) canaux carpiens et une patiente opérée pour une
calcinose. Les antécédents chirurgicaux des patients en relation avec la ScS sont
représentés dans le tableau 13.

Tableau 12: Antécédents de maladies auto-immunes associées a la ScS chez les patients de I’étude

La maladie Fréquence (%)

Maladie auto-immune 23 (23)
Thyroidite d’Hashimoto 15 (15)
Syndrome de Gougerot Sjogren 9(9)
Dermatomyosite ou myosite 6 (6)
Lupus érythémateux systémique 1(1)
Polyarthrite rhumatoide 2(2)
Cholangite biliaire primitive 1(2)
Maladie caeliaque 1(1)
Syndrome des anti-synthétases 1(2)
Vascularite associée aux ANCA 1(1)

ScS ; sclérodermie systémique ; ANCA : anticorps anti-neutrophiles cytoplasmique

Tableau 13 : Antécédents chirurgicaux en relation avec la ScS chez les patients de I‘étude

Motif d’intervention chirurgicale Fréquence (%)
Amputation 7(7)
Canal carpien 4 (4)
Calcinose 1(1)
Total 10 (10)

ScS : sclérodermie systémique
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2.2 Habitudes toxiques et exposition a risque

Concernant les habitudes toxiques, 3 (3%) hommes consommaient du tabac

cependant nous n’avons noté aucune habitude toxique chez les femmes.

Quant a D’exposition a risque, pour les patients de sexe féminin, 3 d’entre elles (3%)
avaient une exposition professionnelle : une (1%) était au contact avec des produits
cosmétiques étant coiffeuse, une (1%) travaillait dans les traitements des eaux et une
(1%) travaillait comme femme de ménage et manipulait des produits de nettoyage.
Une femme (1%) avait été traitée par radiothérapie pour un cancer du sein et disait
méme avoir développée tous les symptdémes de ScS aprés cette exposition.

Pour les patients de sexe masculin, 13 (13%) d’entre-eux travaillaient comme
tailleurs de pierres avec une durée moyenne d’exposition de 7,08£6.69 ans et des
extrémes de 2 a 27 ans. Un homme travaillait dans des forages pétroliers (1%) et un
(1%) autre était agriculteur et utilisait des pesticides. A noter que I'un des patients
(1) avait une double exposition professionnelle a la silice étant tailleur de pierre et

confectionneur de bijoux.

Les habitudes toxiques et les expositions a risque au cours de la ScS chez les
patients de I’étude sont représentées dans le tableau 14.

Tableau 14 : Habitudes toxiques et exposition a risque chez la population de I'étude avec ScS

Expositions a risque 19 (19)
v Exposition professionnelle 18 (18)
o Silice 13 (13)

o Solvants 5(5)

- Cosmétique 1(2)

- Traitement des eaux 1(12)

- Forage pétrolier 1(2)

- Produits de nettoyage 1(12)

- Pesticide 1(12)

v Exposition iatrogéne (Radiothérapie) 1(12)

Habitudes toxiques

o Fumeur actuel 3(3)

ScS ; Sclérodermie systémique

87



2.3 Etat général

2.3.1 Indice de masse corporelle

Les patients de I’étude avaient en moyenne un indice de masse corporelle (IMC) a 24,11+4,94

kg/m?avec des extrémes de 13,59 et 36,89 kg/m? de surface corporelle.

2.3.2 L’asthénie

Soixante-quinze patients (75%) se plaignaient d’asthénie.

2.4 Types de sclérodermie systémique

Quarante-huit patients (48%) avaient une forme cutanée limitée (ScSl), 41 (41%) une forme
cutanée diffuse (ScSd) et 11 (11%) formes limitées. Les données générales et les types de la
ScS sont représentés dans le tableau 15.

Tableau 15 : Données générales et types de ScS des 100 patients algériens de I’étude

Parametres Fréquence (%)
IMC, moyenne = écart type (extrémes) (Kg/m?) 24,11+4,94 (13,59-36,89)
Asthénie 75 (75)

Types de sclérodermie

cutanée limitée 48 (48)
cutanée diffuse 41 (41)
limitée 11 (11)

ScS : sclérodermie systémique ; IMC :Indice de masse corporelle

2.5 Les différentes atteintes de la sclérodermie systémique

2.5.1 Les atteintes cutanées

La sclérose cutanée: la sclérose cutanée était évaluée par le score de Rodnan
modifié dont la moyenne était de 10,06+9,60 avec des extrémes de O a 40. Le score
était en moyenne de 10,09%9,45 chez les femmes avec des extrémes de O et 40 et de
9,93+10,80 en moyenne chez les hommes avec des extrémes de 0 et 30 sans
différence statistiquement significative (p=0,96). Le score de Rodnan modifié n’a

pas pu étre calculé chez 5 malades (5% de la population étudiée).
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2.5.2 L’ouverture buccale

Dans notre série I'ouverture buccale ¢était inférieure a 40 mm chez 71 (72,45%)
patients et normale chez 27 patients (27,55%) alors qu’elle n’a pas été calculée chez
2 patients. La moyenne a été calculée chez 86 patients, car 12 patients étaient
partiellement ou totalement édentés, elle était de 33,70+8,68 mm avec des extrémes
de 13 et 55 mm.

2.5.3 Les troubles de la pigmentation
Chez les patients algériens, des troubles de pigmentation ont été notés chez 63 patients (63%).

Les troubles de la pigmentation de type hyperpigmentation ont été notés chez 40 patients
(63,49%), alors que les troubles de la pigmentation de type mixte ont été constatés chez 23
patients (36,51%).

2.5.4 Les calcinoses

Les calcinoses ont été notées de facon globale incluant la localisation des mains chez 14

personnes (14%). Les manifestations cutanées sont représentées dans le tableau 16.

Tableau 16 : Manifestaions cutanées des 100 patients algériens avec ScS

Signes cliniques Fréquence (%)
Score de Rodnan modifié 10,06+9,60 (0-40)
Distance intercisive (mm) 33,7048,68 (13-55)

- 0B>40mm 27/98 (27,55)
- 0B<40mm 71/98 (72,4)
Troubles de pigmentations 63 (63)
- Hyperpigmentation 40 (63,49)
- Troubles de pigmentation mixte 23 (36,51)
Calcinose 14 (14)

ScS : sclérodermie systémique ; OB : ouverture buccale. Le score de Rodnan modifié et la distance
intercisive sont exprimés en moyennet écart type (extrémes).

2.6 Les manifestations vasculaires

2.6.1 Le phénomeéne de Ravnaud

Le PR a été noté chez 99 patients (99%) et était présent au niveau des mains chez 99 patients
(99%), au niveau des pieds chez 69 patients (69,69%) et au niveau du visage chez 17 patients
(17,17%).
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2.6.2 Les ulcéres

Le PR s’est compliqué d’UD chez 25 patients (25%).

Les UD sont de type ischémique chez 13 patients (13%) et de type mécanique situé en regard
des zones de tension et des articulations chez 20 patients (20%).

2.6.3 _Les télangiectasies

Les télangiectasies ont été constatées chez 51 patients (51%) avec des télangiectasies notées
au niveau des mains chez 35 patients (Figure 22b?), au niveau du visage chez 43 patients

(figure 22b) et ailleurs au niveau d’autres localisations chez 9 patients.

Figure 22 : Télangiectasies
a : télangiectasies du visage b : télangiectasies de la main

Tableau 17 : Manifestations vasculaires des 100 patients sclérodermiques de I’étude

Signes cliniques Fréquence (%)
Phénomeéne de Raynaud 99 (99)

- Au niveau des mains 99 (99)

- Au niveau des pieds 69/99 (69,70)

- Au niveau du visage 17/99 (17,17)
Ulceres digitaux 25 (25)

- Type ischémique 20 (20)

- Type mécanique 13 (13)
Cicatrices déprimées 67 (67)
Télangiectasies 51 (51)

- Au niveau des mains 35 (35)

- Au niveau du visage 43 (43)

- Ailleurs 9(9)
Amputations 7(7)

- Amputation digitales 4 (4)

- Amputation des orteils 3(3)

? Toutes les figures qui représentent des photos de manifestations cliniques ont été prises avec I'accord des
patients de I'étude.
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2.6.4 Les amputations

Les lésions ischémiques ont nécessité une amputation chez 7 patients (7%). Quatre
amputations ont concerné les doigts (4%) et trois autres ont concerné les orteils (3%). Les
différentes manifestations vasculaires des patients de 1’étude sont représentées dans le tableau

17.

2.7 Les manifestations cardiaques

2.7.1 Données cliniques

Les manifestations cardiaques ont été rapportées chez 78 patients (78%) : La douleur
thoracique de type non angineux était présente chez 24 patients (24%) et les palpitations chez
environ la moitié des cas (54 patients (54%)).

Le tableau d’insuffisance cardiaque était présent chez 6 patients (6%). I1 s’agissait

d’insuffisance cardiaque droite chez 4 patients (4 %) et d’insuffisance cardiaque globale chez
2 patients (2%). Les manifestations cardiaques cliniques de la population étudiee sont

résumées dans le tableau 18.

Tableau 18 : Manifestations cardiaques cliniques des 100 patients sclérodermiques de I’étude

Signes cliniques cardiaques Fréquence (%)
Manifestations cardiaques présentes 78 (78)
Palpitation 54 (54)
Douleurs thoraciques 24 (24)
Insuffisance cardiaque 2(2)

- Globale 4(4)
- Droite

ScS : sclérodermie systémique

2.7.2 Résultats des explorations cardiaques

2.7.2.1 Résultats d’électrocardiogramme

L’¢lectrocardiogramme a été réalisé chez 86 patients, mais il n’a été consulté que chez 82
patients (82%). Il a été normal chez 51 patients (62,20%) et anormal chez 31 patients
(37,81%).

Les troubles du rythme ont été constatés chez 12 patients (14,63%) ; les troubles de la

repolarisation ont été retrouvés chez 11 patients (13,58%) ; les troubles de la conduction
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étaient présents chez 11 patients (13,58%), alors que les signes d’ischémie ont été retrouvés

chez 2 patients (2,44%). Les données de ’ECG sont représentées dans le 19.

Tableau 19 : Données de I'électrocardiogramme des patients sclérodermiques de I’étude

Caractéristiques de L’'ECG Fréquence (%)
v" ECG normal 51/82 (62,20)
v ECG anomal 31/82 (37,81)
o Signes d’ischémie 2/82 (2,44)
o Troubles de repolarisation 11/81 (13,58)
o Troubles du rythme 12/82 (14,63)
o Troubles de conduction 11/81 (13,58)

ECG : électrocardiogramme

2.7.2.2 Résultats d’échographie cardiaque

L’échographie cardiaque a été réalisée chez 87 patients (87%), mais les résultats n’ont pu étre

consultés que chez 83 patients (83%).

Tableau 20 : Données de I'échographique cardiaque des patients avec ScS

Signes échographiques Fréquence (%)
PAPS m 24,11+21,18 (3-115)
PAPS m > 35 mm Hg 26/66 (39,39)
Péricardite 19/82 (23,17)
Myocardite 1/83 (1,20)
Valvulopathie 44/82 (53,66)

- Insuffisance mitrale 28/44 (63,64)

- Insuffisance tricuspidienne 7/44 (15,91)

- Insuffisance aortique 2/44 (4,55)

- Plus d’une valvulopathie 8/44 (18,18)

ScS : sclérodermie systémique ; PAPS m : pression artérielle pulmonaire moyenne est exprimée par moyennex
écart type (extrémes)

La péricardite était présente chez 19 patients (23,17%) et la _myocardite chez un patient

(1,20%). Les valvulopathies étaient retrouvées chez 44 patients (53,66%). Il s’agissait

d’insuffisance mitrale chez 28 patients (63,64%), d’insuffisance tricuspidienne chez 7 patients
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(15,91%), d’insuffisance aortique chez 2 patients (4,55%) et une valvulopathie multiple (au
moins 2 valvulopathies) chez 8 patients (18,18%).

La pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPSm) mesurée a 1’échographie avait une

moyenne de 24,11+21,18 mm Hg avec des extrémes de 3 et 115 mm Hg. Elle était supérieure
a 35 mm Hg chez 26 patients (39,39%).

Les différentes données de 1’échographie cardiaque sont représentées dans le tableau 20.

2.8 Les manifestations pulmonaires

2.8.1 C(Cliniquement

La dyspnée, était de stade | de la New York Heart Association (NYHA) chez 45 patients
(45%), de stade Il chez 30 patients (30%) , de stade 11l chez 15 patients (15%) et de stade 1V
chez 10 patients (10%)

Tableau 21: Manifestations pulmonaires cliniques des 100 patients sclérodermiques de I’étude

Manifestations pulmonaires cliniques Fréquence (%)
o Dyspnée 2 stade ll 55 (55)
- Stadel 45 (45)
- Stadell 30(30)
- Stadelll 15 (15)
- StadelVv 10 (10)
o Toux seche 44 (44)
o Rales crépitants 21/93 (22,58)

La toux seche était présente chez 44 patients (44 %). A Dauscultation les rales

crépitants étaient présents chez 21 patients signant la présence de fibrose pulmonaire. Les

manifestations cliniques pulmonaires sont schématisées dans le tableau 21.

2.8.2 Données de la pléthyvsmographie

La pléthysmographie était pratiquée chez 85 patients (85%). Elle a était normale (pas de
syndrome restrictif ou obstructif) chez 27 patients (35,06%).
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Dans notre population, le syndrome ventilatoire obstructif était noté chez 3 patients (3,90%) et
restrictif avec une CVF < 80 % chez 49 patients (61,25%). La CVF était inférieure a 70%
définissant un syndrome restrictif marqué chez 31 patients (38,75%).

Les données de la pléthysmographie sont représentées dans le tableau 22.

Tableau 22 : Données de la pléthysmographie des patients sclérodermiques de I’étude

Parametres de pléthysmographie Fréquence (%)
Pléthysmographie : oui 85 (85)
v Pléthysmographie normale 27/77 (35,06)
v' Syndrome obstructif 3/77 (3,90)
v' Syndrome restrictif : CVF< 80% 49/80 (61,25)
v CVF<70% 31/80 (38,75)

CVF : capacité vitale forcée

2.8.3 TDM thoracique
La TDM thoracique a été réalisée chez 75 patients. Il s’agissait de PID chez 46 cas (63,89%)

(figure 23a), des réticulations chez 39 patients (54,93%), des images en verre dépoli chez 26
patients (36,11%), en rayon de miel chez 6 patients (8,33%) et des images de silicose chez 7
patients (9,72%) (figure 23b). Les données de la TDM thoraciques sont représentées dans le
tableau 23.

| S

B2 %
@0y

Figure 23 : Images de pneumopathie interstitielle diffuse

A :images de pneumopathie interstitielle diffuse b : images de (pneumopathie interstitielle diffuse +
silicose)
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Tableau 23 : Données de la tomodensitométrie thoracique des patients sclérodermiques de I’étude

Signes radiologiques Fréquence (%)
- TDM thoracique : oui 75 (75)

o Atteinte interstitielle pulmonaire 46 /72 (63,89)
v' Réticulations interstitielles 39/71 (54,93)
v"Images en verre dépoli 26/72 (36,11)
v"Images en rayons de miel 6/72 (8,33)
v' Images en faveur de silicose’ 7/72 (9,72)

. 4 1: .y . . , . T
TDM : tomodensitométrie. * Des opacités micronodulaires, des adénopathies médiatisnales et ou des
microcalcifications prédominant aux tiers moyens et supérieurs des deux champs pulmonaires.

2.9 Les manifestations digestives

2.9.1 Données cliniques

Quatre-vingt-six patients ont présenté au moins une manifestation digestive (86%), 71
patients présentaient un RGO (71%), 40 avaient une dysphagie (40%), 23 patients avaient un
trouble du transit (diarrhée ou constipation) (23%), 7 patients ont eu une pseudo-occlusion
intestinale chronique (7%), 6 patients ont eu une pullulation microbienne (6%), alors que 3
cas se sont plaints d’incontinence anale (3%).

Les manifestations cesophagiennes sont représentées par le RGO et ou la dysphagie chez 80

patients (80%). Les manifestations cliniques digestives sont représentées dans le tableau 24.

Tableau 24 : Manifestations cliniques digestives des 100 patients de I’étude avec ScS

Signes cliniques Fréquence (%)
Atteinte gastro-intestinale 86 (86)
v/ Atteinte cesophagienne 80 (80)
= RGO 71(71)
* Dysphagie 40 (40)
v" Troubles du transit (diarrhée ou constipation) 23 (23)
v" Pseudo-occlusion intestinale chronique 7(7)
v Pullulation microbienne 6 (6)
v" Incontinence anale 3(3)

ScS : sclérodermie systémique ; RGO : reflux gastro-cesophagien
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2.9.2 Les explorations digestives

Soixante-quatre personnes ont effectué une fibroscopie digestive haute (FDH) (64%) et 7

(7,36%) une manométrie cesophagienne.

L’cesophagite a été notée chez 22 personnes (44,89%), la gastrite chez 37 patients (75,51%) et
les troubles de la tonicité cesophagienne mis en évidence a la FDH ou a la manométrie chez
trente-deux cas (60,38%). Cependant, aucun cas d’endobrachy-oesphage n’a été noté.

Les résultats des explorations digestives sont résumés dans le tableau 25.

Tableau 25 : Résultats des explorations digestives des patients sclérodermiques de I’étude

Données d’explorations digestives Fréquence (%)
» Fibroscopie digestive haute (FDH) 64 (64)
o (Esophagite 22/49 (44,89)
o Gastrite 37/49 (75,51)
> Manométrie 7/95 (7,36)

> Troubles de la tonicité cesophagienne

(FDH/manométrie) 32/53(60,38)

2.10 Les manifestations rénales

La chimie des urines a été réalisee chez 73 patients (73%). Elle a été anormale chez 10
patients (13,69%), I’hématurie a été notée chez 2 patients (2,86%) et la protéinurie chez 8
patients (11,11%).

La protéinurie des 24 H était en moyenne de 0,413+0,72 g/24h. L’insuffisance rénale était
présente chez 14 patients (15,73%). La biopsie rénale n’a été réalisée chez aucun des
patients. Une CRS s’est développée chez une patiente dans les suites d’une mise sous
corticothérapie a 1 mg/kg/j prescrite dans le cadre d’une myosite associée a une ScS.

Les manifestations rénales sont représentées dans le tableau 26.

2.11 Les manifestations musculo-squelettiques

2.11.1 Données cliniques

Les manifestations articulaires étaient présentes chez 74 patients (74%) ; les arthralgies

étaient présentes chez 74 patients (74%), les arthrites chez 7 patients (7%), les crissements

tendineux chez 14 patients (14%).
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Tableau 26: Résultats des explorations rénales de la population sclérodermique étudiée

Données d’explorations rénales Fréquence (%)
Chimie des urines (CU) faite 73 (73)
- CU anormale 10/73 (13,69)

o Hématurie (1+) 2/70 (2,86)

o Protéinurie (1+) 8/72 (11,11)
Protéinurie des 24 H (heures) 0,413+0,72 (0,19-3)
Crise rénale sclérodermique 1(1)
Créatininémie 10,05+11,60 (3,50-87,83)
Clearance de créatinine 95,63+43,22 (7,46-262)
Insuffisance rénale : Cl de créat< 60 ml/min 14/89 (15,73)

Cl : clearance de créatinine ; créat : créatininémie. La protéinurie des 24 heures, la créatininémie, et la
clearance de créatinine sont exprimés en moyennezécart type (extrémes).

Les manifestations musculaires étaient présentes chez 38 patients (38%) ; les myalgies chez

32 patients (32%), des faiblesses musculaires chez 25 patients (25%), un déficit musculaire
chez 9 patients (9,18%) (un déficit proximo-distal chez 6 patient, proximal uniquement chez 2
patients et distal uniquement chez 1 patient). Les enzymes musculaires représentées par les
créatinines phosphokinase (CPK, étaient élevées dans le sang chez 9 patients (13,85%).

Les manifestations musculo-squelettiques sont représentées dans le tableau 27.

2.11.2 Les résultats des explorations musculo-squelettiques

L’¢lectromyogramme (EMG) était pratiqué chez 11 patients (11,11%) avec une atteinte
myogene qui a été retrouvée chez 8 patients (72,73%).

La biopsie musculaire a été effectuée chez 6 patients (6,06%) avec une myosite chez 5
patients (83,33%).
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Tableau 27: Manifestations musculo-squelettiques des 100 patients sclérodermiques de I’étude

Signes cliniques ou biologiques

Fréquence (%)

> Signes musculaires
o Myalgies
o Faiblesse musculaire
o Déficit musculaire
- Proximal
- Distal
o Augmentation du taux des CPK
> Signes articulaires
o Arthralgies
o Arthrites

o Frictions tendineuses

38 (38)

32(32)

25 (25)
9/98 (9,18)
8/98 (8,16)
7/98 (7,14)
9/65 (13,85)

74 (74)

74 (74)

7(7)

14/99 (14,14)

CPK : créatine phosphokinase

Les résultats des explorations musculaires sont représentés dans le tableau 28.

Tableau 28 : Résultats de I'électromyogramme et de la biopsie musculaire des patients de I’étude

avec ScS

Données d’explorations musculaires

Fréquence (%)

- Electromyogramme (EMG)

v'  Atteinte myogéne a 'TEMG

-  Biopsie musculaire

v'  Myosite a la biopsie musculaire

11/99 (11,11)

8/11 (72,73)

6/99 (6,06)

5/6 (83,33)

ScS : sclérodermie systémique
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2.12 Les manifestations neurologiques

Les manifestations neurologiques étaient présentes chez 29 patients (29%). Seize patients
(16%) avaient une manifestation du systeme nerveux central dont les paresthésies du visage
qui peuvent rentrer dans le cadre d’une névralgie du trijumeau chez 15 patients (15%) et des

céphalées chez un patient (1%).

Les manifestations périphériques sous forme de paresthésies, quant a elles, étaient la plainte
de 16 patients (16%). Les différentes manifestations neurologiques sont représentées dans le
tableau 29.

Tableau 29: Manifestations neurologiques de la population étudiée ayant une ScS

Signes cliniques Fréquence (%)
Manifestations neurologiques 29 (29)
- Atteinte du Systéme nerveux central 16 (16)
v Paresthésies du visage 15 (15)
v' Céphalées 1(1)
- Atteinte périphérique type paresthésies 16 (16)

ScS : sclérodermie systémique

Les caractéristiques épidémiologiques, cliniques et de I’échographie cardiaque de la
population algérienne étudiée sont représentées dans le tableau 30.

3 Description des manifestations cliniques et des explorations de
’atteinte de la main

3.1 Les manifestations cliniques

Pour décrire les manifestations cliniques au niveau de la main au cours de la ScS,

nous avons recense principalement la présence ou non :

Du PR, des UD, des cicatrices déprimées, des télangiectasies, des doigts boudinés,
de la sclérodactylie, des troubles de la pigmentation, des raccourcissements des
doigts, de l’infection, de la nécrose digitale, de la calcinose, de la rétraction en
flexion, des arthralgies, des arthrites, des ténosynovites des frictions tendineuses et

du syndrome du canal carpien.
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Tableau 30 : Données épidémiologiques, cliniques et d’échographie cardiaque des 100 patients de

I'étude avec ScS

Parameétres

Groupe total (n = 100)

Femmes, n (%)

Age a I’évaluation, moyenne + ET ans

Durée d’évolution de la ScS, moyenne + ET ans

Expositions/habitudes toxiques, n (%)
Fumeur actuel
Exposition professionnelle a la silice
Exposition professionnelle aux solvants

Phénomeéne de Raynaud, n (%)
Cicatrices déprimées, n (%)
Télangiectasies, n (%)
Score de Rodnan modifié, moyenne + ET
Types de sclérodermie, n (%)

Forme cutanée limitée

Forme cutanée diffuse

Forme limitée
Distance intercisive, moyenne £ ET
Calcinoses, n (%)
Arthralgies, n (%)
Myalgies, n (%)
Manifestation digestive, n (%)
Dyspnée, n (%)
Pneumopathie interstitielle diffuse, n (%)
PAPS >35 mmHg, n (%)

Crise rénale sclérodermique, n (%)

83 (83)
46,67+£12,30

6,5416,23

3(3)
13 (13)
5(5)

99 (99)
67 (67)
51 (51)

10,06+9,60

48 (48)

41 (41)
11(11)
33,70+8,68
14 (14)

74 (74)
32(32)

86 (86)

55 (55)
46/72 (63,88)
26/74 (39,39)

1(1)

ScS : sclérodermie systémique ; ET : écart type
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Pour les manifestations vasculaires, le PR était présent chez 99 patients (99%) dont
82 femmes et 17 hommes (figure 24a). Il s’est compliqué d’UD chez 25 patients
(25%) dont 21 femmes et 4 hommes (chez 20 patients, ils étaient localisés au niveau

pulpaire (figure 25) et chez 13 autres au niveau des faces d’extensions des

articulations) (figure 24b).

Figure 24 : Phénomeéne de Raynaud

a : phénomene de Raynaud b : phénomeéne de Raynaud et ulceres digitaux mécaniques

Figure 25 : Ulceres digitaux ischémiques

Les cicatrices déprimées ont concerné 67 patients (67%) avec 56 hommes et 11

femmes figure 26a et 26b), les raccourcissements des doigts (figure 30) ont concerné

29 patients (29%) avec 26 femmes et 3 hommes, les amputations ont été réalisées

sur 4 patients dont 3 femmes et un homme. Les télangiectasies au niveau des mains

étaient présentes chez 35 patients (35%) avec 30 hommes et 5 femmes.
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Figure 26 : Complications des ulcéres digitaux

a et b: cicatrices déprimées c : nécrose pulpaire

La nécrose digitale (figure 26c) et linfection ont été présentes chacune chez 8

patients (8%) dont 7 femmes et 1 homme pour la nécrose digitale et 6 femmes et 2

hommes pour I’infection.

Concernant les manifestations cutanées, I’aspect de doigts boudinés (figure 27)

était présent chez 12 patients (12%) dont 10 femmes et 2 hommes et la
sclérodactylie (figure 28) était présente chez 79 patients (79,80%) dont 68 hommes

et 11 femmes.

Les troubles de la pigmentation (figure 29), quant a eux, ont été notés chez 63

patients (63,63%) dont 54 femmes et 9 hommes qu’il s’agissait de brunissement de

la peau, de zone d’hyper ou d’hypopigmentation.
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Figure 28 : Sclérodactylie
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Figure 29 : Aspect de raccourcissement des doigts avec troubles de la pigmentation

Les calcinoses étaient retrouvées chez 11 patients (11%) dont 10 femmes et 1

homme, les rétractions en flexion des doigts (légére, modérées ou séveres) chez 41

(41%) patients dont 36 femmes et 5 hommes.

Pour les manifestations articulaires, les arthralgies des mains ont été rapportées

chez 62 patients (62%) avec 56 femmes et 6 hommes alors que les arthrites ont été

notées chez 6 patients (6%) dont 4 femmes et 2 hommes. Les ténosynovites étaient

présentes chez 23 patients (23,71%) avec 19 femmes et 4 hommes et les frictions
tendineuses chez 10 patients sclérodermiques (10,10%) avec 7 femmes et 3 hommes.

Quant aux manifestations neurologiques, elles ont été marquées par la présence

clinique ou a I’électromyogramme d’un syndrome du canal carpien chez 18 npatients

(20,45%) dont 17 femmes et un homme. Les caractéristiques cliniqgues des mains des

patients de I’étude sont représentées dans le tableau 31.

La_manceuvre _d’Allen a été réalisee chez 71 patients (82,56%), elle était irréalisable

pour 14 patients en raison des différentes atteintes de la main. Elle a été anormale au
niveau radial 18 fois a droite et 9 fois a gauche et au niveau cubital 14 fois a droite et
9 fois a gauche. Les résultats de la manceuvre d’Allen sont représentés dans le

tableau 32.
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Tableau 31 : Répartition des signes cliniques de la main en fonction du sexe chez les 100 patients

algériens de I’étude avec ScS

Sexe
Signes cliniques nombre total %
Féminin, nombre | Masculin, nombre
Phénomeéne de Raynaud 82 17 99/100 99,00
Ulceéres digitaux 21 4 25/100 25,00
Cicatrices déprimés 56 11 67/100 67,00
Nécrose digitale 7 1 8/100 8,00
Infection 6 2 8/100 8,00
Amputation 3 1 4/100 4,00
Télangiectasies 30 5 35/100 35,00
Doigts boudinés 10 2 12/100 12,00
Sclérodactylie 68 11 79/99 79,80
Troubles de la pigmentation 54 9 63/99 63,63
Raccourcissement des doigts 26 3 29/100 29,00
Calcinoses 10 1 11/100 11,00
Arthralgies 56 6 62/100 62,00
Arthrites 4 2 6/100 6,00
Ténosynovites 19 4 23/97 23,71
Rétraction en flexion 36 5 41/100 41,00
Frictions tendineuses 7 3 10/99 10,10
Syndrome du canal carpien 17 1 18/88 20,45
Total 82 17 100 100,00

ScS : sclérodermie systémique
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Tableau 32 : Résultats de la manoeuvre d'Allen dans la population sclérodermique étudiée

Fréquence (%)

Manouvre d'Allen positive 71/86 (82,56)
o Radiale droite 18/74 (24,32)
o Cubitale droite 14/74 (18,92)
o Radiale gauche 9/74 (12,16)
o Cubitale gauche 9/74 (12,16)

3.2 Résultats de la capillaroscopie

La capillaroscopie a été réalisée chez 58 patients (59,79%). Les mégacapillaires ont
été notés chez 37 patients (72,55%), les raréfactions capillaires chez 34 patients
(68%), les hémorragies chez 31 patients (62%), les ramifications chez 12 patients
(24%) et l'eedéme chez 8 patients (16%). La figure 31 représente des anomalies
spécifiques retrouvees de la ScS chez les patients de 1I’étude.

Figure 30 : Anomalies constatées a la capillaroscopie

A noter que la capillaroscopie n’est pas un examen obligatoire si le diagnostic de
ScS est posé. Les résultats de la capillaroscopie de la population étudiée sont
représentés dans le tableau 33.
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Tableau 33 : Résultats de la capillaroscopie réalisée chez la population algérienne de I’étude avec
ScS

Fréquence Pourcentage
Capillaroscopie faite 58/97 59,79
o Maégacapillaire(s 37/51 72,55
o Raréfaction(s) capillaire(s) 34/50 68,00
o Hémorragie(s) 31/50 62,00
o Ramification(s) 12/50 24,00
o (Edeme 8/50 16,00

ScS : sclérodermie systémique

3.3 Lésions radiographigues des mains

La radiographie des deux mains a été réalisée chez 69 patients (69%) ; seules la calcinose et la
résorption des houppes phalangiennes ont eteé répertoriées, car elles représentent les
manifestations radiologiques le plus en relation avec la ScS. Elles ont été notées chez neuf
(13,24%) et 15 patients (22,06%) respectivement (figure 31).

Figure 31: Images radiologiques de résorption des houppes phalangiennes + calcinoses

En raison d’une mauvaise qualité des clichés, 3 radiographies n’ont pu étre interprétées. Les

résultats des radiographies des mains sont représentés dans le tableau 34.
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Tableau 34 : Fréquence des calcinoses et des résorptions des houppes phalangiennes en
radiographies des mains des patients de I’étude avec ScS

Fréquence Pourcentage
Radiographie des mains faite 69 69
o Calcinose 9/68 13,24
o Acro-ostéolyse 15/68 22,06

ScS : sclérodermie systémique.

4 Reésultats des différentes échelles et leurs applications dans la
population de I’étude

4.1 Applications des échelles dans notre population

4.1.1 Niveau d’instruction des patients

Parmi les 100 patients que nous avons inclus, 19 (19%) étaient analphabétes, vingt-huit (28%)
avaient un niveau d’études de primaire, 21 (21%) avaient un niveau moyen (collégien), 26
(26%) avaient un niveau secondaire (lycéen) et 6 (6%) ont atteint un niveau universitaire
(tableau 35).

Tableau 35: Niveau d'études des patients de I’étude avec une ScS

Niveau d’études Fréquence Pourcentage
Ne sait ni lire ni écrire 19 19
Primaire 28 28
Moyen 21 21
Secondaire 26 26
Universitaire 6 6
Total 100 100

ScS : sclérodermie systémique

4.1.2 Réplétion des auto-questionnaires

Concernant la réponse aux auto-questionnaires en version arabe (AHFI, HAQ et HAD), 50
patients (50%) ont répondu par eux-mémes aux questionnaires, 19 (19%) ont été aidés par

leurs familles et 31 (31%) ont recouru a ’aide du médecin (tableau 36).
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Tableau 36 : Identification de la personne ayant répondue aux questionnaires chez les 100 patients
sclérodermiques de I’étude

Fréquence Pourcentage
Le patient 50 50
L'aide de sa famille 19 19
Le médecin 31 31
Total 100 100

4.1.3 Analyse statistique

La corrélation entre deux variables quantitatives a été évaluée en utilisant le coefficient de
corrélation non paramétrique de Spearman, en raison d’une distribution anormale (non
parameétrée) des variables. Les valeurs du coefficient de Spearman ont été interprétées comme
excellentes si supérieure a 0,91, bonne entre 0,90 a 0,71, modeérée entre 0,70 a 0,51, faible

entre 0,50 a 0,31, mauvaise ou nulle lorsqu’elle est inférieure a 0,30 [220].

4.1.3.1 Validité du construit

La validité de convergence a été évaluée en corrélant les scores des questionnaires AHFI et
HAQ en arabe avec des variables supposées evaluer les mémes concepts. Pour cela, nous
avons choisi les variables suivantes : I’AHFI et le HAQ I’un pour I'autre, les indices HFI et
Kapandji modifié.

La validité de divergence a été évaluée en corrélant les scores des questionnaires AHFI et
HAQ en arabe avec des variables supposées n’ayant pas ou peu de rapport avec ces échelles-
la. Pour cela, nous avons choisi d’étudier les variables suivantes : I’anxiété, la dépression,
I’age et la durée d’évaluation.

L’analyse factorielle a été effectuée en vue d’extraire les facteurs principaux des items de
I’AHFI et le HAQ. Les facteurs indépendants ont été obtenus en appliquant la méthode de
rotation varimax en sachant qu’un facteur est retenu lorsque 1’eigenvalue (elle représente la
part de la variation d’'une donnée qui peut étre attribuée a chaque facteur) est supérieure a 1.

[221]. Le seuil de signification retenu pour 1’ensemble des tests était un p < 0,05.

4.1.3.2 La fiabilité
La fiabilité ou la cohérence interne a été évaluée en utilisant le coefficient alpha de Cronbach.

Un coefficient supérieur a 0,7 signifie une cohérence jugée satisfaisante.
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4.1.3.3 Applications aux échelles

4.1.3.3.1 L’Arab Hand Functional Index (AHFI)

4.1.3.3.1.1 La construction de la validité de I’AHFI :

L’ AHFI a une bonne validité convergente avec le HAQ (0,61), une corrélation moindre avec
I’HFTI (0,55), le Kapandji (corrélation inversée a -0,48), la dépression (0,45), une corrélation
plus faible avec 1’anxiété (0,42) et pas de corrélation avec la durée d’évolution (0,29) et I’age
(0,19) (tableau 37).

Tableau 37 : Convergence et divergence des validités des échelles AHFI et HAQ pour les patients
avec une ScS

Echelles Coefficient de corrélation Valeur du P
de Spearman

HAQ
Validité convergente
AHFI 0,61 <0,001
HFI 0,51 <0,001
Kapandji -0,46 <0,001
Validité divergente
Anxiété 0,57 <0,001
Dépression 0,47 <0,001
Durée d’évolution 0,10 0,320
Age 0,29 0,003
AHFI
Validité convergente
HAQ 0,61 <0,001
HFI 0,55 <0,001
Kapandji - 0,48 <0,001
Validité divergente
Dépression 0,45 <0,001
Anxiété 0,42 <0,001
Durée d’évolution 0,29 0,003
Age 0,19 0,056

AHFI: Arab hand functional index; HAQ: Health Assessment Questionnaire; ScS: sclérodermie
systémique; HFIl: Hand Functional Index.
L’analyse factorielle comportant la rotation varimax a mis en lumiere deux facteurs
principaux, lesquels ont expliqué 54,11% et 64,45 % de la variance totale enregistrée (tableau
37). Le poids de chaque question apres la rotation varimax sur les deux principaux facteurs est

indiqué dans le tableau 38.
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Tableau 38 : L'analyse factorielle de I'AHFI et 'HAQ

AHFI: Arab hand functional index ; HAQ: Health Assessment Questionnaire.
Le facteur 1 représente les activités de dextérité, précision et mouvements de rotation
(questions : 1, 2, 6, 7, 8, 9, 10) et le second facteur représente les activités qui nécessitent la

force (questions : 3, 4, 5).

Tableau 39 : Corrélation entre les items de I’AHFI et le HAQ et les principaux composants extraits
apres analyse factorielle et rotation Varimax

Questions AHFI Facteur 1 Facteur 2
0,719 0,410
0,703 0,380
0,287 0,843
0,227 0,733
0,243 0,817
0,844 -0,012
0,598 0,475
0,630 0,422
0,720 0,307
0,361
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HAQ: Health Assessment Questionnaire; AHFI: Arab hand functional index

4.1.3.3.1.2 La fiabilité (cohérence interne) de I'’AHFI

Nous avons étudi¢ la fiabilit¢ de I’AHFI (version en arabe de 1’échelle de Cochin) en
calculant le coefficient alpha Cronbach des 5 domaines de 1’échelle. Le résultat était de 0,894.

Ce qui a permis de conclure que I’AHFI est un questionnaire fiable (tableau 40).
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Tableau 40 : La cohérence interne de I'AHFI

Différents items de I’AHFI Alpha de Cronbach
AHFI Q1 0,742
AHFI Q2 0,703
AHFI Q3 0,680
AHFI Q4 0,555
AHFI Q5 0,631
AHFI Q6 0,564
AHFI Q7 0,685
AHFI Q8 0,690
AHFI Q9 0,683
AHFI Q10 0,641
AHFI globale 0,894

Q : question ; AHFI : Arab Hand Functional Index

4.1.3.3.2 Le Health Assessment Questionnaire (HAQ)

4.1.3.3.2.1 La construction de la validité de I’ HAQ

Le HAQ a une bonne corrélation avec I’AHFI (0,61), une corrélation moindre mais correcte
avec le HAD anxiété (0,57), ’'HFI (0,51), le Kapandji modifié (corrélation inversée) (-0,46),
le HAD dépression (0,47) et pas de corrélation avec I’age (0,29) et la durée d’évolution de
maladie (0,10).

Les résultats de I’étude du construit de ’HAQ sont représentés dans le tableau 37.

L’analyse factorielle comportant la rotation varimax a mis en lumiere un facteur principal
avec un eigenvalue >1, lequel explique 50,64 % de la variance totale enregistrée. Le poids de
chaque question apres la rotation varimax sur le principal facteur est indiqué dans le tableau
38.

4.1.3.3.2.2 La fiabilité (la cohérence interne) de ’'HAQ
L’étude de la fiabilité de la version en arabe de ’'HAQ par le calcul du coefficient alpha

Cronbach des 8 domaines de ’HAQ était de 0,856 et donc supérieure a 0,7 ; ce qui confere

une bonne cohérence interne a chacun de ses composants (tableau 41).
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Tableau 41 : La cohérence interne de I'HAQ

Différents domaines de ’HAQ Alpha de Cronbach
HAQ DOMAINE 1 0,606
HAQ DOMAINE 2 0,542
HAQ DOMAINE 3 0,560
HAQ DOMAINE 4 0,457
HAQ DOMAINE 5 0,611
HAQ DOMAINE 6 0,692
HAQ DOMAINE 7 0,674
HAQ DOMAINE 8 0,703
HAQ GLOBALE 0,856

HAQ : Health Assessment Questionnaire

4.2 Conclusions

Nous pouvons conclure que I’AHFI et ’HAQ, qui sont des versions traduites et adaptées en
arabe de 1’échelle de Cochin et de ’'HAQ, ont une bonne validité de construction et une bonne
cohérence interne (avec un coefficient alpha de Cronbach supérieur a 0,7) et, par conséquent,
ils représentent des auto-questionnaires fiables et valides pour 1’évaluation du handicap

manuel et global de la ScS et ce pour les populations arabophones.

5 Evaluation du handicap chez la population étudiée

Nous avons utilisé des versions traduites et adaptées en arabe des échelles, a savoir I’AHFI, le
HAQ et le HAD.

5.1 La mobilité de la main

La mobilité globale des mains et des poignets a été évaluée a l'aide de I’indice fonctionnel de
la main (Hand Functional Index) et I’indice de Kapandji modifié. Le score du HFI varie de 4
(meilleure mobilité) a 42 (pire mobilité) et le score de Kapandji modifié varie de 0 (la pire

mobilité) a 100 (la meilleure mobilite).
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Tableau 42 : Scores des différents outils utilisés chez la population étudiée pour évaluer la mobilité
et le handicap de la main, le handicap global et le degré d’anxiété et de dépression chez les 100
patients algériens avec ScS

Tests et échelles Score total du groupe
HFI (4-42) 19,83+13,59 (4-43)
Kapandji modifié (0-100) 81,33+18,37 (11-100)
AHFI (0-30) 5,20%-6,14 (0-29)
HAQ (0-3) 1,04+0,80 (0-3)
HAD anxiété (0-21) 8,98+4,54 (0-19)
HAD dépression (0-21) 9,30+4,67 (0-20)

Les différents parameétres sont exprimés en moyenne + écart type (extrémes).
ScS: sclérodermie systémique; HFI : Hand Functional Index; AHFI : Arab Hand Functional Index;
HAQ: Health Assessment Questionnaire; HAD : Hospital Anxiety and Depression Scale

La mobilité globale des mains était réduite avec un score moyen + écart type des indices HFI
et Kapandji modifié de 19,83+13,59 (avec des extrémes de 4 et 43) et 81,33+18 ,37 (avec des
extrémes de 11 et 100) respectivement (tableau 42).

-

Figure 32 : Rétractions en flexion lors de I’exécution de l'indice du Kapandji
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Figure 33 : Défaut d'extension (signe de la priére lors de la réalisation de I'indice Hand Functional
Index

5.2 Le handicap de la main

La capacité fonctionnelle de la main a été évaluée par I’AHFI. La figure 34 représente la main
d’une patiente avec un handicap sévere. La figure 32 représente une rétraction en flexion lors
de ’exécution de l'indice du Kapandji par les patients et la figure 33, un défaut d'extension
lors de I’application de l'indice Hand Functional Index. La moyenne + écart type était de 5,20
+ 6,14 avec des extrémes de 0 a 29 (tableau 42).

Figure 34 : Handicap sévére de la main

5.3 Le handicap global

L'incapacité globale a été évaluée par le HAQ. La moyenne + écart type du score du handicap
global évalué par le HAQ était de 1,04+0,80 avec des extrémes de 0 a 3 (tableau 42).

5.4 Evaluation du degré d’anxiété et de dépression

L’anxiété et la dépression ont été évaluées avec une version traduite en arabe de 1’échelle
d'anxiété et de dépression de I’hopital ; I’Hospital Anxiety and depression Scale (HADS).
Pour anxiété, la symptomatologie était absente chez 38 patients (38%), douteuse chez 23

patients et certaine chez 39 patients (39%) et pour la_dépression, la symptomatologie était
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absente chez 35 (35%) patients, douteuse chez 25 patients (25%) et certaine chez 40 patients
(40%).

Le degré d’anxiété et de dépression des patients sont représentés dans la figure 35.

A niveau plus haut de la moyenne de I’indice de dépression par rapport a celui de ’anxiété a
été noté avec des valeurs de 9,30 + 4,67 (des extrémes de 0 et 20) et 8,98+4,54 (avec des

extrémes de 0 & 19) respectivement (tableau 42).

B Symptomatologie absente M Symptomatologie douteuse

Symptomatologie certaine

38 39

Anxiete Dépression

Figure 35 : Degré d’anxiété et de dépression des patients de I’étude avec ScS

ScS : sclérodermie systémique

6 Corrélation de I'atteinte de la main avec les autres
manifestations clinigues

6.1 En fonction du type de la sclérodermie systémique

Le tableau 43 résume les scores des différentes échelles et indices utilisés en fonction du type
de la ScS (ScSl, ScSd, limitée). Il en ressort, d’une part, une différence significative (p<0,05)
pour les indices HFI et Kapandji modifié, les auto-questionnaires AHFI, le HAQ et, d’autre
part, la différence est non significative entre les trois types de la ScS pour I'anxiété et la

dépression.

En résumé, les patients avec des formes diffuses de la maladie de fagon statistiquement
significative avaient une moins bonne mobilité de la main, une capacité fonctionnelle

manuelle et globale moindre.
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Tableau 43 : Résultats des scores de mesure utilisés en fonction du type de la ScS chez les 100
patients sclérodermiques

Tests et échelles ScSd Scsl limitée P
28,66+11,53 15,46+11,78 6,00+4,82
HFI (4-42) <0,0001
(4-43) (4-38) (4-20)
71,61+19,72 85,98+14,59 97,27+3,93
« o difis (0.1 <0,0001
apandji modifié (0-100) (11-100) (48-100) (90-100)
8,12+6,79 2,98+3,69 4+8,07
) <0,0001
AP, (0-29) (0-17) (0-27)
1,48+0,77 0,75+0,67 0,72+0,74
HAQ (0-3) <0,0001
(0-3) (0-2,83) (0-2,38)
9,95+4,49 9,95+4,50 7,64+5,78 0,163
HAD anxiété (0-21) (1-19) (0-19) (1-18)
+ + +
HAD dépression 9,88+4,43 8,77+4,64 9,465 82 0,539
(0-21) (0-19) (0-18) (0-20)

ScS : sclérodermie Systémique ; ScSd : sclérodermie cutanée diffuse ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée ; HFI : Hand
Functional Index ; AHFI : Arab Hand Functional Index ; HAQ : Health Assessment Questionnaire ; HAD : Hospital Anxiety and

Depression Scale. Les différents parameétres sont exprimés en moyenne + écart type (extrémes).

6.2 En fonction de la présence ou non des ulcéres digitaux

Nous rapportons dans le tableau 44, les différents scores des tests utilisés chez les patients

avec ScS en présence ou non d’UD.

Nous constatons qu’il existe une différence trés significative entre les deux groupes de
patients avec et sans UD pour le HFI, le Kapandji, I’AHFI, le HAQ et le HAD anxiété et non
significative pour le HAD dépression. Autrement dit, les patients qui présentaient des UD
avaient une mobilité de la main plus réduite, un handicap manuel et global plus importants et
étaient plus anxieux comparativement aux sujets sans UD.

6.3 En fonction de I'atteinte clinique de la main

En comparant les manifestations de la ScS qui peuvent étre localisées au niveau des mains et
ou ailleurs dans le corps (arthralgies, arthrites, calcinose, frictions tendineuses et
télangiectasies) , nous remarquons que de fagon globale : 83, 8 % des arthralgies, 85,7% des
arthrites, 68,6 % des télangiectasies, 78,6 % des calcinoses et 71,4% des frictions
tendineuses présents chez les patients avec ScS sont localisés au niveau des mains, et ce, de

maniére trés significative (tableau 45).
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Tableau 44 : Résultats des scores de mesure chez les patients avec ou sans ulcéeres digitaux

Tests et échelles Groupe total UD+ UD- P
19,83+13,59 30,92+11,10 16,13+12,32
HFI (4-42) <0,0001
(4-43) (7-43) (4-42)
Kapandji modifié 81,33+-18,37 68,16+22,34 85,72+14,55
<0,0001
(0-100) (11-100) (11-100) (46-100)
5,20+-6,14 9,96+7,17 3,6114,86
AHFI (0-30) <0,0001
(0-29) (0-29) (0-27)
1,04+0,80 1,55+0,88 0,88+0,74
HAQ (0-3) 0,001
(0-3) (0,17-3) (0-2,83)
HAD dépression 9,30+4,67 10,48+3,92 8,91+4,86
0,146
(0-21) (0-20) (4-19) (0-20)
HAD anxiété 8,98+4,54 10,80+3,91 8,37+4,60
0,022
(0-21) (0-19) (3-19) (0-19)

Les différents parametres sont exprimés en moyenne + écart type (extrémes)

UD"; présence d’ulcéres digitaux ; UD : absence d’ulcéres digitaux ; HFI : Hand Functional Index ; AHFI : Arab

Hand Functional Index ; HAQ : Health Assessment Questionnaire ; HAD : Hospital Anxiety and Depression Scale

La mobilité des mains est reduite chez les patients de 1’étude de fagon significative lorsque les

mains sont le siege des arthralgies, arthrites, calcinoses, rétractions tendineuses et de

raccourcissement des doigts (tableau 46).

Le handicap de la main évalué par I’AHFI et le handicap global évalu¢ par le HAQ sont plus

sévéres en cas d’arthralgies, d’arthrites, de calcinoses, de rétraction tendineuse et de

raccourcissements des doigts (non significatif pour le HAQ), tous localisés au niveau des

mains (tableau 46).

Tableau 45 : Comparaison des manifestations cliniques localisées au niveau des mains a celles
localisées ailleurs dans le corps chez les 100 patients sclérodermiques de I’étude

Manifestations cliniques Nombre Pourcentage P
Arthralgies (mains’ / générales’) 62/74 83,8 < 0,001
Arthrites (mains’ / générales’) 6/7 85,7 < 0,001
Télangiectasies (mains’/ générales’) 35/51 68,6 < 0,001
Calcinose (mains’ / générales’) 11/14 78,6 < 0,001
Frictions tendineuses (mains*/ générales’) 10/14 71,4 < 0,001

118



Tableau 46 : Résultats des différents scores de mesure en fonction des manifestations cliniques
localisées aux mains chez les 100 patients sclérodermiques de I’étude (1)

Indices et échelles Arthralgies mains® Arthralgies mains P
HFI (4-42) 21,95+13,37 16,37+13,40 0,025
Kapandji modifié (0-100) 78,49+19,64 85,97+15,23 0,045
AHFI (0-30) 6,98+6,74 2,32+3,52 <0,0001
HAQ (0-3) 1,26+0,74 0,7040,78 <0,0001
Arthrites mains® Arthrites mains P
HFI (4-42) 37,17+5,12 18,72+13,21 0,001
Kapandji modifié 55,17+12,70 83,00+17,43 0,001
AHFI (0-30) 14,3349,16 4,61+5,47 0,001
HAQ (0-3) 2,20+0,52 0,97+0,76 <0,002
Calcinose mains* Calcinose mains’ P
HFI (4-42) 33,91+12,19 18,09+12,77 <0,0001
Kapandji modifié (0-100) 60,46+26,23 83,91+15,50 0,001
AHFI (0-30) 11,64+8,26 4,41+5,38 <0,0001
HAQ (0-3) 1,67+0,83 0,972+0,77 0,005
Rétractations Rétractations tendineuses P
tendineuses des mains® des mains’
HFI (4-42) 29,93+10,43 12,81+10,87 <0,0001
Kapandji modifié (0-100) 67,15+18,56 91,1949,88 <0,0001
AHFI (0-30) 7,466,59 3,63%5,32 0,001
HAQ (0-3) 1,38+0,73 0,82+0,77 <0,0001
. , Raccourcissement  Raccourcissement des
Indices et échelles . & . . .
des doigts mains doigts mains
HFI (4-42) 28,17+11,33 16,42+13,01 <0,0001
Kapandji modifié (0-100) 71,00+£19,19 85,55+16,37 <0,0001
AHFI (0-30) 7,7616,76 4,14+5,59 0,004
HAQ (0-3) 1,28+0,70 0,96+0,83 0,095

HFI: Hand Functional Index ; AHFI : Arab Hand Functional Index ; HAQ : Health Assessment Questionnaire ; HAD

: Hospital Anxiety and Depression Scale. Les données sont exprimées en moyennetécart type.
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6.4 En fonction des autres atteintes d’organes

Nous avons noté une différence significative de la mobilité des mains lorsque la CVF était
inférieure a < 70 % et en présence de manifestations gastro-intestinales (tableau 47).

Aucune différence significative de la mobilité manuelle, de la capacité manuelle ou globale
n’a été notée dans le groupe des patients avec une PID ou une silicose (tableau 47).

Tableau 47: Résultats des différents scores de mesure en fonction des manifestations cliniques
chez les 100 patients sclérodermiques de I’étude (2)

Indices et échelles PID* PID’ P
HFI (4-42) 19,96+13,21 16,69+15,28 0,297
Kapandji modifié (0-100) 81,46+19,23 84,42+19,96 0,376
AHFI (0-30) 5,436,28 4,77+6,78 0,489
HAQ (0-3) 1,14+0,82 0,99+0,78 0,446
CVF<70 %' CVF<70% P
HFI (4-42) 24,23+12,93 16,47+13,67 0,007
Kapandji modifié (0-100) 75,32+19,46 85,45+18,19 0,01
AHFI (0-30) 5,22+6,18 4,90+6,51 0,612
HAQ (0-3) 1,21+0,85 0,9210,76 0,121
PAPS >35 mm Hg* PAPS >35 mm Hg~ P
HFI (4-42) 22,81+13,75 18,70+14,11 0,317
Kapandji modifié (0-100) 80,04+17,69 81,40+21,39 0,548
AHFI (0-30) 5,6915,21 6,03+7,32 0,616
HAQ (0-3) 1,32+0,64 0,9910,80 0,078
Att GI' Att GI° P
HFI (4-42) 21,28+13,59 10,93+9,98 0,013
Kapandji modifié (0-100) 79,48+18,70 92,71+11,06 0,005
AHFI (0-30) 5,6616,43 2,3612,68 0,057
HAQ (0-3) 1,12+0,82 0,60+0,66 0,326
Indices et échelles Silicose.. Silicose P
HFI (4-42) 25,46+12,84 18,99+13,57 0,114
Kapandji modifié (0-100) 74,62+17,91 82,33+18,33 0,091
AHFI (0-30) 4,5418,16 5,30+5,84 0,186
HAQ (0-3) 1,05+1,16 1,05+0,74 0,991

PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; HFI : Hand Functional Index ; AHFI : Arab Hand Functional Index ;
HAQ : Health Assessment Questionnaire ; CVF : capacité vitale forcée ; PAPS : pression artérielle pulmonaire
systolique; Att : atteinte ; Gl : gastro-intestinale. Les données sont exprimées en moyennetécart type.
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7 Etude de corrélation en fonction du type de la sclérodermie

Dans le groupe des patients avec forme diffuse de la maladie, il y avait de fagon significative
plus de PR, d’UD, de cicatrices déprim¢, de télangiectasies, de calcinose, de sclérodactylie,
d’arthrites, de rétractions tendineuses et de ténosynovites des mains. Ce méme groupe avait
une PAPS > 35 mm Hg et plus de sclérose cutanée (plus de limitation d’ouverture buccale, un
score de Rodnan plus important). Par ailleurs, nous n’avons pas trouvé de différence
statistiquement significative selon les différents types de la ScS pour 1’age (a I’inclusion et au
début de la maladie), la durée d’évolution de la maladie (au début de la maladie : au premier
symptome et au premier symptome hors PR), les facteurs d’exposition (étre exposé a la
silice) , les arthralgies, les myalgies, I’atteinte digestive, I’atteinte pulmonaire interstitielle, le
profil immunologique, la CRS, le décés et aussi les traitements par IC, Bosentan ou
Sildénafil.

L’étude de corrélation des données épidémiologiques, cliniques, des bilans d’explorations et
des différents traitements regus par les patients de I’étude selon les différents types de la ScS

est representée dans le tableau 48.

8 Etude de corrélation en fonction de la présence ou de ’absence
des ulceres digitaux

Les patients avec UD avaient plus de télangiectasies (p=0,004), de cicatrices déprimées
(p=0,01) et avaient une PAPS supérieure a 35 mm Hg de facon significative (p=0,01). Sur le
plan cutang, ils étaient plutot de forme diffuse (p<0,01), avaient un score de Rodnan modifié
plus élevé (p<0,01), développaient plus de calcinose que les patients sans UD (<0,01) et
avaient plus de rétractions tendineuses. Concernant le traitement, les UD ont recu plus de
Bosentan que les patients sans UD (p<0,01). Pour ce qui est du reste des données
démographiques, la durée d’évolution de la maladie, les présentations cliniques,
immunologiques, les facteurs de risque cardiovasculaire, et d’exposition, les données
capillaroscopiques et les traitements regus, nous n’avons pas noté de différences significatives

entre les deux groupes de patients avec et sans UD.

L’étude de corrélation des données épidémiologiques, cliniques, d’explorations et des
différents traitements regus par les patients de 1’étude selon la présence ou non des UD est

représentée dans le tableau 49.
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Tableau 48: Caractéristiques des 100 patients algériens avec ScS selon le type de la maladie

Manifestations ScSd ScSl limitée p
cliniques N= 41 (41) N= 48 (48) N= 11 (11)
Femmes 35 (85,4) 40 (83,3) 8(72,2) 0,610
Age a l'inclusion 47,66+12,28 46,19+11,73 45,09+15,50 0,775
Age au début de la 39,15+12,51 38,77+12,67 43,00+14,99 0,670
maladie
Durée d’évolution” 8,37+7,68 5,63+4,87 3,73%3,26 0,067
Durée d’évolution’ 8,93+7,71 7,7945,91 4,09+3,73 0,083
Fumeur actuel 1(2,4) 0(0) 2(18,2) 0,006
Exposition a la silice 5(38,5) 7 (14,6) 1(9,1) 0,870
ere 3
Exposition™ aux 3(7,30) 1(2,1) 1(9,1) 0,425
solvants
PR 41 (100) 48 (100) 10 (90,90) 0,017
Télangiectasies 25 (61) 24 (50) 2 (18,2) 0,041
Ulceres digitaux 19 (76) 6 (24) 0(0) <0,0001
Cicatrices déprimées 35 (85,4) 30 (62,5) 2 (18,2) <0,0001
Amputation 2(4,9) 5(10,4) 0(0) 0,373
Score de Rodnan 17,51+£10,33 6,55%4,82 0+0 <0,0001
Sclérodactylie 38 (92,7) 39 (81,3) 2/10 (20) <0,0001
Distance intercisive 29,38+7,90 35,07+7,88 42,60+15,66 <0,0001
Calcinose 11 (26,8) 2(4,2) 1(9,1) 0,008
Arthralgies 31 (75,6) 35(72,9) 8(72,7) 0,954
Arthrites 6 (14,6) 1(2,1) 0(0) 0,043
Ténosynovites (mains) 17/40 (42,5) 6 (26,1) 0(0) 0,005
Rétraction tendineuse 27 (65,9) 14 (29,2) 0(0) <0,0001
Myalgies 16 (50) 14 (43,8) 2(6,3) 0,355
Symptomatologie
mesophagienne 35 (85,4) 37 (77,1) 8(72,7) 0, 507
digestif 39 (95,1) 39 (84,3) 8(72,7) 0,069
PID 18/28 (64,3) 23/36 (63,9) 5/8 (62,5) 0,973
CVF<70% 14/31 (45,2) 14/39 (35,9) 3/10 (30) 0,534
PAPS > 35 mm Hg 16/28 (57,14) 9/29 (31) 1(11,1) 0,035
CRS 0/29 (0) 1(2,9) 0(0) 0,577
Ac anti-nucléaires 30/32 (93,8) 37/40 (92,5) 9 (90) 0,922
Ac anti-centromeéres 5/29 (17,2) 15/37(40,5) 3/10 (30) 0,124
Ac anti-Scl70 16 /29 (55,2) 14/37 (37,8) 3(9,1) 0,243
Inhibiteurs calciques 34 (82,9) 42 (87,5) 10(90,9) 0,729
Bosentan 6 (14,6) 3(6,3) 1(9,1) 0,419
sildénafil 6 (75) 2 (25) 0(0) 0,113
Physiothérapie 11 (26,8) 6 (12,5) 0(0) 0,056
Passée 9(22) 6 (12,5) 0(0) 0,155
Actuelle 5 (62,5) 3(37,5) 0(0) 0,344
Déces 6 (14,6) 1(2,1) 1(9,1) 0,093

' durée d’évolution depuis le ler symptéme hors PR ; % durée d’évolution depuis le 1 symptome ; ¥ exposition

professionnelle aux solvants. PR : phénomeéne de Raynaud ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; CVF : capacité vitale

forcée ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique ; CRS : crise rénale sclérodermique. Tous les parametres sont

exprimés en nombre (pourcentage) sauf I’age, la durée d’évolution, le score de Rodnan et la distance intercisive en

moyenneztécart type.
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Tableau 49: Etude de corrélation en fonction de la présence ou non des ulcéres digitaux des
patients sclérodermiques de I'étude

SCS UD+ uD- P
N=100 N=25 N=75
Femmes 83 (83) 21 (84) 62 (82,7) 0,878
Age a l'inclusion 46,67+12,30 48,56+12,30 46,04+12,32 0,972
Age au 1 symptome 39,39+12,80 41,04+11,59 38,84+13,21 0,421
Durée d’évolution’ 6,5416,23 7,8245,55 6,29+6,46 0,166
Durée d’évolution’ 7,0216,48 7,8415,44 7,85+7,02 0,520
HTA 26/99 (26,26) 8/24 (33,33) 18 (24) 0,147
Diabéte 8/99 (8,08) 1/24 (4,16) 7(9,3) 0,160
Dyslipidémie 4/99 (4,04) 0(0) 4(5,3) 0,114
Fumeur actuel 3 (3) 0(0) 3(4) 0,310
Exposition aux solvants® 5(5) 1(4) 4 (5,3) 0,764
Exposition a la silice 13 (13) 4 (16) 9(12) 0,607
Phénomeéne de Raynaud 99 (99) 25 (100) 74/75 (98,7) 0,562
Cicatrices déprimées 67 (67) 22 (88) 45 (60) 0,010
Amputations 7(7) 3(12) 4 (5,3) 0,258
Télangiectasies 51/100 (51) 19/25 (76,0) 32/75 (42,7) 0,004
Capillaroscopie 58 (58) 13 (52) 45 (60) 0,483
Mégacapillaires 37/51 (72,54) 5/9 (55,56) 32/42 (76,19) 0,208
Raréfaction capillaire 34/50 (68) 5/9 (55,56) 29 (38,7) 0,377
Hémorragie capillaire 31/50 (62) 5/9 (55,55) 26/41 (63,4) 0,660
Type de ScS
Forme cutanée limitée 48 (48) 6 (24,0) 42 (56,0) 0,006
Forme cutanée diffuse 41 (41) 19 (76) 22(29,3) <0,0001
Forme limitée 11 (11) 0(0) 11(14,7) 0,042
Score de Rodnan 10,06+9,60 16,72111,23 7,6917,73 <0,0001
Distance intercisive 33,70+8,68 28,80+9,47 35,18+7,91 0,972
Sclérodactylie 79/99 (79,8) 24 (96) 55/74 (74,3) 0,054
Calcinose 14 (14) 9 (36) 5(6,7) <0,0001
Arthralgies 74 (74) 20 (80) 54 (72) 0,430
Rétraction tendineuse 41 (41) 17 (68) 24 (32) 0,002
Myalgies 32 (32) 8/25 (32) 24 (32) 1,000
Atteinte cesophagienne 80 (80) 23 (92) 57 (76) 0,83
Att gastro-intestinal 86 (86) 24 (96) 62 (82,7) 0,096
PID 46/72 (63,88) 11/18 (61,11) 35(64,81) 0,777
PAPS >35 mm 26/66 (39,39) 12/20 (60) 14/46 (30,43) 0,013
CRS 1(1) 0(0) 1(1,8) 0,565
Déces 8 (8) 5 (20) 3(4) 0,001
Traitements
inhibiteurs calciques 86 (86) 20 (80) 66 (88) 0,318
Bosentan 10 (10) 7 (28) 3 (4) 0,001
sildénafil 8 (8) 4 (16) 4 (5,3) 0,089
Physiothérapie 17 (17) 5/25(20) 12/75 (16) 0,645
Passée 15 (15) 5/25 (20) 10/75 (13,3) 0,419
Actuelle 8 (8) 2/25 (8) 6/75 (8) 1,000
ACA 23/76 (30,26) 5/18 (27,78) 18/58 (31,03) 0,793
Ac anti-Scl70 33/76 (43,42) 10/18 (45,55) 23/58 (39,66) 0,282

' durée d’évolution depuis le ler symptéme hors PR ; % durée d’évolution depuis le 1 symptome ; 3 exposition
professionnelle aux solvants. ScS : sclérodermie systémique ; UD : ulceres digitaux ; HTA : hypertension artérielle ; PID :
pneumopathie interstitielle diffuse ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique, CRS : crise rénale sclérodermique.

Tous les parametres sont exprimés en nombre (pourcentage).
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9 Traitements

Dans le but d’évaluer les différents traitements prescrits pour les patients ayant une ScS, les

molécules utilisées, leur efficacité et leur tolérance ont été étudiées.

Nous nous sommes posé la question si en Algérie les prescriptions sont en accord avec les

recommandations internationales.

9.1 Moyens thérapeutiques

Divers moyens thérapeutiques avaient été utilisés chez les patients de 1’étude (tableau 50).
Cent pourcent des patients recevaient des médicaments, 17 patients avaient bénéficié de
rééducation fonctionnelle et 10 patients avaient subi une intervention chirurgicale en relation

avec la ScS.

Tableau 50 : Les différents moyens thérapeutiques utilisés chez les 100 patients de I'étude avec ScS

Moyens thérapeutiques Nombre Pourcentage
Médicaments 100 100
Kinésithérapie 17 17
Chirurgie 10 10

9.1.1 Movens médicamenteux

Par ordre décroissant de fréquence de prescription : les inhibiteurs calciques ont été prescrits
chez 86 patients (86%), les inhibiteurs de la pompe & protons (IPP?) chez 66 cas (66%), les
corticoides chez 44 patients (44%), les traitements immunosuppresseurs pour 32 patients
(32%), les traitements anti-hypertenseurs chez 18 cas (18%), les antiagrégants plaquettaires
chez 18 patients (18%), la Colchicine chez 17 patients (17%), 1’Hydroxychloroquine (HCQ)
pour 16 patients, I’inhibiteur des récepteurs de d’endothéline type Bosentan chez 10 patients
(10%), ’inhibiteur de la PDE 5 type Sildénafil pour 8 patients (8%), les anticoagulants chez
7 patients (7%), les Prokinétiques chez 5 patients (5%) et I’analogue de la prostacycline type

Ilomédine en nébulisation pour 2 cas (2%).

Les différents traitements recus sont représentés dans le tableau 51.
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Tableau 51 : Les différents traitements recgus par les 100 patients algériens avec ScS

Traitements regus Nombre (%)
Inhibiteur calcique 86 (86)
Bosentan 10 (10)
Sildenafil 8 (8)
lloprost en nébulisations 2(2)
Antiagrégants plaquettaires 18 (18)
Anticoagulants 7(7)
Inhibiteur de pompe a protons 66 (66)
Prokinétiques 5(5)
Corticoides 44 (44)
Colchicine 17 (17)
Hydroxychloroquine 16 (16)
Traitement antihypertenseur 18 (18)
Traitement immunosuppresseurs 32(32)
v Cyclophosphamide 19 (19)
v" Mycophénolate mofétil 13 (13)
v Méthotrexate 3(3)
v'  Azathioprine 5 (5)

9.1.1.1 Les inhibiteurs calciques

Les inhibiteurs calciques (IC) ont été indiqués pour le PR.

Parmi les patients qui avaient recu les inhibiteurs calciques : 54 (62,79%) avaient recu du
Dilitiazem, 28 de la Nifédipine (32,56%), 3 d’entre eux avaient regu de 1’ Amlodipine (3,49%)
et un patient avait recu de la Nicardipine (1,16%). Le Dilitiazem a été prescrit a la posologie
de 60 a 300 mg par jour (J), la Nifédipine a été prescrit de 30 a 60 mg/J, I’Amlodipine a 5
mg/J et la Nicardipine a la dose de 100 mg/J.

Les inhibiteurs calcique ont été jugés efficaces chez 74 patients, soit 86,04% des patients qui
les avaient recus, inefficaces chez 11 patients (12,79%) et leur efficacité était indéterminé
chez un patient (1.16%).

Vingt-huit patients (32,56%) traités par inhibiteur calcique avaient eu au moins un effet
secondaire, 56 patients (65,13%) n’avaient pas rapporté d’effets secondaires et chez 2 patients
(2,33%), les effets secondaires ont été indéterminés.

Parmi les 28 (33,33%) sujets ayant eu des effets secondaires a la prise des IC, 13 (46,43%)

avaient eu de I’hypotension artérielle, 8 avaient eu des vertiges (28,57%), 4 avaient eu des
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céphalées (14,29%), 2 avaient eu des cedémes (7,14%), 1 avait au moins deux effets

secondaires (3,57%).

9.1.1.2 Les inhibiteurs de la pompe a protons

Parmi les patients qui avaient recu des IPP? la prescription était motivée par une
symptomatologie de reflux gastro-cesophagien (RGO) chez 64 patients (96.97%) et justifiée
par des épigastralgies chez 2 (3,03%) patients. Parmi les IPP? prescrits, 62 (93,94%) patients
avaient regus de 1’Oméprazole, 3 (4,55%) avaient recu du Lansoprazole (2,00%) et un patient
(1,52%) avait recu de ’Esoméprazole.

L’ Oméprazole a été prescrit a la dose de 10 a 40 mg/J ; le Lanzoprazole a été prescrit a la dose
de 20 a 40 mg/J et [’Esoméprazole a été prescrit a la dose de 40 mg/J. En d’autres termes, les
IPP? ont été utilisés de la simple & la double dose.

Les IPP? ont été jugés cliniquement efficaces chez 62 (93,94%) patients, inefficaces chez 3
(4,55%) patients qui avaient nécessité un changement de molécule ou d’une augmentation de
la dose et d’efficacité indéterminée chez un patient (1,52%). Un patient (1,52%) seulement
avait déclaré avoir eu des effets secondaires suite a la prise de I'IPP? sous forme de troubles
digestives ayant nécessité un changement de molécule.

9.1.1.3 Les corticoides

Les corticoides ont été prescrits chez 44 patients pour :

» Une atteinte articulaire type arthralgies chez 29 patients (65,91%), pour des arthro-
myalgies chez un patient (2,27%), des arthralgies associées a une atteinte pulmonaire
interstitielle chez un patient (2,27%).

» Une atteinte pulmonaire type PID chez 5 (11,37%) patients.

» Une connectivité mixte associée a la ScS : une myosite chez 5 patients (11,36%), une
polyarthrite rhumatoide chez 1 (2,27%) patient.

» Une atteinte générale faite d’asthénie et d’altération de 1’état général chez un patient
(2,27%).

» Une atteinte cardiaque a type de péricardite chez une patiente (2,27%).

Parmi les 44 patients qui avaient recu des corticoides, 37 patients (84,09%) avaient recu de la
Prédnisone et 7 (15,91%) avaient recu de la Méthylprednisolone.

La Prédnisone a éte utilisée a la dose de 10 mg/J chez 16 patients (36,36%), a la dose de 5
mg/J chez 14 patients (31,82%), a la dose de 15 mg/J chez 2 patients (4,55%) , a la dose de 1
mg/kg/J chez 3 patients (6,82%) , a la dose de 40 mg/J chez un patient (2,27%) et a la dose de
0.5 mg/J chez un patient (2,27%).
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La Méthylprednisolone a été utilisée a la dose de 4 mg/J chez 6 patients (13,64%) et a la dose
de 8 mg/J chez un patient (2,27%).

Les corticoides ont été jugés efficaces chez 38 patients (86,36 %), inefficaces chez 2 (4,55%)
patients. Cependant, I’efficacité était indéterminée chez 4 (9,09%) patients.

Parmi les patients qui avaient regu une corticothérapie, 5 patients (11,36%) avaient eu des
effets secondaires ; type syndrome de cushing chez 2 patients (4,55%), de I’ostéoporose chez
un patient (2,27), une CRS chez un patient (2,27%) en sachant que chez 37 patients, les effets
secondaires de la corticothérapie ont été indéterminés principalement par rapport a
I’ostéoporose.

9.1.1.4 Colchicine

La Colchicine a été prescrite pour la sclérose cutanée chez 11 patients (64,71%), une
calcinose chez 3 patients (17,65%), une goutte chez un patient (5,88%), pour une pericardite
associée a une calcinose chez un patient (5,88%), une sclerose cutanée associée a des
arthralgies chez un patient (5,88%).

La Colchicine a été utilisée a la dose de 1 mg/J chez tous les patients qui en avaient
bénéficies. L’efficacité de la Colchicine a été jugée cliniquement par les patients. Douze
patients (70.59%) I’avaient jugée efficace, 1 patient (5,88%) I’avait jugée inefficace, alors que
I’efficacité était indéterminée chez 4 patients (23.53%). Quatre patients (23,53%) parmi ceux
qui avaient recu la Colchicine avaient développé des troubles digestifs sous Colchicine ; ce
qui avait justifié un traitement adjuvant ou un arrét de la Colchicine.

9.1.1.5 Traitementimmunosuppresseur

Dix-neuf patients avaient recu du Cyclophosphamide (CYC) (59,38%), 13 patients (43,75%)
du Mycophénolate mofétil (MMF), 11 patients (11%) de I’ Azathioprine et 5 patients du MTX
(5%).

Les immunosuppresseurs ont été prescrits pour une PID chez 21 patients (65,63%), pour une
myosite associée a la ScS chez 5 patients (15,63%), pour une polyarthrite rhumatoide chez 2
patients (6,25%), pour une atteinte cutanée diffuse rapidement progressive chez 2 patients
(6,25%), pour une atteinte cutanéo-articulaire chez 2 patients (6,25%) et pour une atteinte
pulmonaire associée a une atteinte rénale (insuffisance rénale et protéinurie) chez une patiente
(3,13%) présentant une ScS et une vascularite a ANCA.

*le CYC a été prescrit a la dose de 0,6 a ,7 gramme/m? de surface corporelle par voir
intraveineuse par cure de chaque mois pendant 6 mois sauf pour une patiente qui n’avait regu
que deux cures de CYC, car elle avait présenté un syndrome inflammatoire ayant nécessité
I’arrét du traitement.
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*L’Azathioprine a été prescrit & la dose de 1 a 2 mg/Kg/J per os soit 50 a 200 mg/J en fonction

du poids.
* Le MMF a été prescrit & la dose de 2 grammes /J per os.
* Le Méthotrexate a été utilisé a la dose de 7,5 & 20 mg par semaine per o0s.

Le CYC a été jugé efficace chez 12 patients (63,16%) et d’efficacité indéterminée chez 7
patients (36,84%).

L’Azathioprine, quant a elle, a été considéré comme efficace chez 9 cas (81,82%), inefficace
chez un patient (11,11%) et d’efficacité indéterminée chez un cas (11,11%).

Pour le MMF, le traitement semblait étre efficace pour 13 patients (92,86%) et I’efficacité
était considérée comme indéterminée pour un patient (7,14%).

Concernant le MTX, nous avons conclu a son efficacité chez 2 cas (40%) et son inefficacité
chez 3 cas (60%).

Cing effets secondaires ont été constates et rapportés : 1 patient (4,17%) avait présenté une
infection pulmonaire sous CYC et MTX et quatre patients avaient eu des troubles digestifs
(23,53%).

9.1.1.6 Les traitements antihypertenseurs

Les antihypertenseurs ont été prescrits pour une HTA chez 15 patients (83,33%), pour une
HTA associée a une HTAP chez un patient (5.56%), une insuffisance rénale avec protéinurie
chez un patient (5,56%) et pour une raison inconnue chez un patient (5,56%). Les inhibiteurs
de I’enzyme de conversion (IEC) ont été utilisés chez 9 patients (50%) , une association
d’IEC ou antagoniste des récepteurs de I’angiotensine (ARA 2) avec un diurétique chez 4
patients (22,22%), un ARA 2 chez 2 patients (11,11%), un diurétique chez 2 patients
(11,11%), une association d’ARA 2 avec un inhibiteur calcique chez 1 patient (5,56%).

Les antihypertenseurs ont été prescrits a simple, double voire triple dose afin de contrdler les
chiffres cibles. Les antihypertenseurs ont été efficaces chez pratiqguement la totalité des 17
patients (94,44%) traités sur le contrdle des chiffres tensionnels, ainsi que la réduction de la
proteinurie.

Trois cas (16,67%) d’hypotension artérielle ont été rapportés chez les patients traités par
antihypertenseurs.

9.1.1.7 Les inhibiteurs des récepteurs de d’endothéline

Les indications pour lesquelles le Bosentan était prescrit sont des UD a répétition chez 5

patients (50%), une HTAP chez 3 patients (30%), une HTAP associé¢ a des UD chez un patient
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(10%) et un Raynaud sévere chez un patient (10%) en raison de non disponibilité de I'Tloprost
en [V.

Le Bosentan a été prescrit a la dose de 62,5 mg, deux fois par jour pendant un mois puis
augmenté a 125 mg x 2 /J au long cours sauf chez une patiente, il 1’a été a 62,5 mg x 2 /J car
non supporté a des doses plus élevées puis arrété en raison d’effets secondaires. Il a été jugé
efficace chez 8 patients et inefficace chez 2 patients.

Les effets secondaires ont été notés chez 3 patients type augmentation des transaminases a
plus de 3 fois la normale chez un patient, des paresthésies chez un patient une augmentation
des transaminases hépatiques et un cedeme aigu du poumon (OAP) chez un autre patient ayant

justifié pour les 3 cas un arrét du Bosentan.

9.1.1.8 Les inhibiteurs de la phosphodiestérase 5

Au cours de notre étude, le seul inhibiteur de la PDE 5 utilisé était le Sildénafil. Il a été
prescrit pour de THTAP chez 5 patients (62,5%), pour des UD chez 2 patients (25%) et pour
une association d’HTAP et des UD chez un patient (12,5%). Le Sildénafil a été prescrit a la
dose de 50 mg/J chez 5 patients (62,5%) et a la dose de 100 mg/J chez 3 patients (37,5%). Le
Sildénafil a été juge efficace chez 2 patients, inefficace chez un patient et I’efficacité était
indéterminee chez 5 patients. Chez 4 patients, aucun effet secondaire n’a été noté et chez 4

autres cela a était indéterminé.

9.1.1.9 Les analogues de la prostacycline

Le seul analogue de la prostacycline utilisé chez la population étudi¢e était I'Tlomédine.
L’Tlomédine a été prescrite chez 2 patients pour une HTAP. L’Ilomédine a €té prescrit chez
les 2 patients a raison de 2 a 4 nébulisations selon la tolérance. L’efficacité de I’analogue de la
prostacycline était bonne cliniquement. Des effets secondaires type cedémes des membres

inférieurs et céphalée ont été notés chez les deux patientes.

9.1.1.10 Les antiagrégants plaquettaires

Les antiagrégants plaquettaires ont été prescrits chez 18 patients : chez 17 patients sous forme
d’Aspégic et chez un patient sous forme d’une association d’ Aspégic et de Clopidogrel.

Les antiagrégants plaguettaires ont été prescrits pour une HTA chez 9 patients (7 patients
avaient une HTA et un PR et une patiente était diabétique hypertendu en prévention primaire),
(50%), pour une artériopathie oblitérante des membres inférieurs (AOMI) chez une patiente
(5,56%) et pour un PR chez 8 patients (44,44%). Les antiagrégants plaquettaires ont été
prescrits chez 18 patients : chez 17 patients (94,44%) sous forme d’Aspégic a 100 mg/J et
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chez un patient sous forme d’une association d’Aspégic a 100 mg/J et du Clopidogrel a 75
mg/J (5,56%) en raison d’'une AOMI sévére associee a la ScS responsable d’amputation. Les
antiagrégants ont été considérés comme inefficaces chez un patient (5.56%) et d’efficacité
difficile a évaluer chez 17 patients (94,49). Les effets secondaires étaient absents chez 15
patients (83.33%), présents a type de syndrome hémorragique chez un patient (5,56%) et
indéterminés chez 2 patients (11, 11%).

9.1.1.11 Les anticoagulants

Ils ont été prescrits sous forme d’héparine de bas poids moléculaires non fractionnée (HBPM)
pour I’ischémie chez la patiente avec AOMI relayée par la suite par des anti-vitamines K
(AVK).

Les anticoagulants ont été indiqués chez 5 patients (71,43%) pour prévention
thromboembolique dans un contexte d’HTAP, chez un patient (14,29%) pour AOMI en
association aux antiagrégants plaquettaires et chez un patient (14,29%) pour thrombose
veineuse profonde (TVP) du membre inférieur. L’héparine type Enoxaparine a été
administrée selon le poids a dose curative a raison de 0,1 cc par kg renouvelable chaque 12 H.
La posologie des anti-vitamines K type Sintrom a été ajustée en fonction du taux de I’'INR
(International Normalized Ratio) en relais de ’HBPM. Les anticoagulants ont été jugés
efficaces sur la prévention des accidents thromboemboliques chez la totalité des patients
(100%). Les effets secondaires ont eté notés chez 3 patients (42,86%) sous forme de
syndrome hémorragique et étaient absents chez 3 patients (42,86%) et indéterminés chez un
patient (14,28%).

9.1.1.12 Les antipaludéens de synthese

L’antipaludéen utilisé dans le travail mené était 1’Hydroxychloroquine (HCQ). L’ HCQ a été
prescrite chez 16 patients : pour des arthralgies chez 15 patients (93,75%) et pour un lupus
chez un patient (6,25%). L’HCQ a été prescrite a la dose de 400 mg/J chez 13 patients
(81,25%) et a 200 mg/J chez 3 patients (18,75%). L’efficacité de 1' HCQ était jugée bonne
cliniguement chez 15 patients (93,75) et indéterminée chez un patient (6,25%). Les effets

secondaires étaient nuls chez 15 patients (93,75) et indéterminés chez un patient (6,25%).

Les modalités de prescriptions des différents médicaments (classe thérapeutiques, molécules,
posologie, dose, efficacité et effets secondaires) sont résumeées dans les tableaux 52, 53 et 54.
Les critéres d’évaluation de I’efficacité sont détaillés dans le tableau 55. Tous les
médicaments ont été administrés par voie orale sauf pour le CYC par voie intraveineuse et

I’Iloprost sous forme de nébulisations.
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Tableau 52: Modalités de prescription, efficacité et effets secondaires des traitements prescrits chez les 100 patients de I’étude avec ScS (1)

Médicaments

Indications, N (%)

Molécules utilisées, N (%)

Posologie, N (%)

Efficacité, N (%)

Effets secondaires, N (%)

Inhibiteur calcique

Inhibiteurs des
récepteurs de
d’endothéline

Inhibiteurs de la
phosphodiestérase 5

Analogue de
prostacyclines
Antiagrégants
plaquettaires

Anticoagulants

Raynaud : 86 (100)

UD : 5 (50)

HTAP : 3 (30)
UD+HTAP : 1 (10)
PR sévére : 1 (10)
Total : 10 (100)
UD: 2 (25)

HTAP : 5 (62,5)
UD+HTAP: 1 (12,5)
Total: 8 (100)
HTAP : 2

PR : 8 (44,44)
AOMI : 1 (5,56)
HTA : 1 (5,56)
PR+HTA : 8 (44,44)
Total : 18 (100)
AOMI : 1(14,29)
HTAP : 5 (71,43)

Dilitiazem : 54 (62,79)
Nifédipine : 28 (32,56)
Amlodipine : 3 (3,49)
Nicardipine : 1 (1,16)

Bosentan

Sildénafil

llomédine

Aspégic : 17 (94,44)

Aspégic+ Clopidogrel : 1 (5,56)

AVK :1 a4 mg/l en fonction

de I'INR

Dilitiazem : 60 a 300 mg/)
Nifédipine : 30 a 60 mg/J
Amlodipine : 5 mg/)
Nicardipine : 100 mg/)

125 a 250 mg/)

50 3 100 mg/!

2 3 4 nébulisations /)

Aspégic : 100 mg/)
Clopidogrel : 75 mg/)

74/85 (87,06)

5/10 (50)

2/3 (66,67)

1/2 (50)

Efficacité difficile a
apprécier : 17/18
(94,44)

Inefficacité : 1 (5,54)

Efficacité : 7/7 (100)

28/84 (33,33)
Hypotension artérielle : 13
(46,43)

Vertiges : 8 (28,57)
Céphalées : 4 (14,29)
(Edemes: 2 (7,14)

Au moins deux effets
secondaires : 1 (3,57)
3/9(33,33)

Perturbation du bilan
hépatique : 1/9 (11,11)
OAP :1/9 (11,11)
Parésthésies: 1/9 (11,11)
0(0)

(Edémes Ml : 2 (100)
Céphalée : 2 (100)
Hémorragie : 1/16 (6,25)

Hémorragie : 3/6 (50)

TVP :1(14,28)
Total : 7 (100)

Enoxaparine : 0.1 cc/10 kg/)

ScS : sclérodermie systémique ; N : nombre ; mg : milligramme ; J : jour ; UD : ulcéres digitaux ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; PR : phénomene de Raynaud ; OAP : cedeme aigue
pulmonaire ; MI : membres inférieurs ; HTA : hypertension artérielle ; AOMI : artériopathie oblitérante des membres inférieurs ; TVP : thrombose veineuse profonde ; AVK : anti-vitamines K ;
INR : international Normalized Ratio, cc : centimeétre cube ; Kg : Kilogramme.
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Tableau 53 : Modalités de prescription, efficacité et effets secondaires des traitements prescrits chez les 100 patients de I'étude avec ScS (2)

Médicaments Indications, N (%) Molécules utilisées, N (%) Posologie, N (%) Efficacité, Effets
N (%) secondaires,
N (%)
Traitement HTA : 15 (83,33) IEC: 9 (50) Simple, double ou triple dose Efficaces: Hypotension
anti- raison inconnue : 1 IEC ou ARA 2 + diurétique : 4 (22,22) 17/18 artérielle :
hypertenseur  (5,56) Diurétiques : 2 (11,11) (94,44) 3/18 (16,67)

HTA+HTAP : 1 (5,56) ARA2:2 (11,11)
IRC + Protéinurie : 1 ARA2 +IC: 1(5,56)

(5,56)
Total : 18 (100)

Inhibiteur de Gastralgies : 2 (3,03) Oméprazole : 62 (93,94) Oméprazole : 10 a 40 mg/) 62/65 1/66 (1,52)

pompe a RGO : 64 (96,97) Lansoprazole : 3 (4,55) Lansoprazole : 20 a 40 mg/) (95,38)

protons Total : 66 (100) Esoméprazol : 1(1,52) Esoméprazole : 40 mg/)

Prokinétiques RGO :2 Dompéridone : 5 (100) Dompéidone de 10 a 30 mg/J 5/5 (100)
Diarrhées : 3
Total : 5 (5%)

Corticoides Arthralgies : 29 (65,91) Méthylprednisolone : 7 (15,91) Méthylprednisolonede 4a8mg/):  38/40(95) Syndrome de
Arthralgies et atteinte  Prédnisone : 37 (84,09) 7 (15,91) Cushing :
pulmonaire : 1(2,27) Prédnisone, 5a 15 mg/J : 32/44 2/44 (4,55)
Arthro-myalgies : 1 (72,72) Ostéoporose
(2,27) Prédnisone 40 mg/J : 1(2,27) :1/12 (8,33)
Asthénie 1 (2,27) Prédnisone 0.5 mg/kg/J : 1 (2,27) Infections :
Atteinte pulmonaire : Prédnisone 1 mg/kg/J : 3 (6,82) 1/44 (2,27)
5 (11,37) CRS : 1/44
Myosite : 5(11,36) (2,27)
Péricardite : 1(2,27) Total : 5/44
Polyarthrite (11,36)

rhumatoide : 1 (2,27)
Total 44 (100)

ScS : sclérodermie systémique ; N : nombre ; HTA : hypertension artérielle ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; IRC : insuffisance rénale chronique ; IEC : inhibiteur de I'enzyme de
conversion ; ARA 2 : antagonistes de la rénine angiotensine 2 ; IC : inhibiteur calcique ; RGO : reflux gastro-cesophagien ; mg : milligramme ;J : jour ; Kg : Kilogramme ; CRS : crise rénale
sclérodermique.
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Tableau 54 : Modalités de prescription, efficacité et effets secondaires des traitements prescrits chez les 100 patients de I'étude avec ScS (3)

Médicaments

Indications, N (%)

Molécules utilisées, N (%)

Posologie, N (%)

Efficacité, N
(%)

Effets secondaires, N
(%)

Colchicine

L’hydroxychloroquine

Traitement
immunosuppresseurs

Sclérose cutanée : 11 (64,71)

Calcinose : 3 (17,65)

Atteinte cutanée et articulaire : 1

(5,88)
Goutte : 1 (5,88)

Péricardite et calcinose : 1 (5,88)

Total : 17 (100)
Arthralgies : 15 (93,75)
LES : 1 (6,25)

Total : 16 (100)

PID : 21 (65,63)
Myosite : 5 (15,63)

Polyarthrite rhumatoide : 2 (6,25)
Atteinte cutanéo-articulaire : 2 (6,25)
Sclérose cutanée : 1 (3,13)

PID + atteinte rénale : 1 (3,13)

Total : 32 (100)

Cyclophosphamide : 19
Imurel : 11

MMF : 14

MTX : 5

Total des patients ayant regu
des Immunosuppresseurs : 32

(100)

1 mg/kg/)

400 mg/) : 13 (81,25)
200 mg/J : 3 (18,75)

CYC:2a6X(0.6a0.7
g/m?/Mois)
Aza:1a2mg/Kg/
MMF : 2 g/J

MTX : 7.5 a 20 mg/S

12/17(70.59)

15/16
(93,75)

CYC:12/19:
(63)
Aza:9/11
(81,82)
MMEF :
13/14 :
92,86

MTX : 2/5:
40

Troubles digestifs : 4
(23,53)

0(0)

Infections : 1/24 (4,17)
Atteinte digestive : 4/17
(23,53)

Total : 5/44 (11,36)

ScS : sclérodermie systémique ; N : nombre ; mg : milligramme ; Kg : Kilogramme ; J : jour ; LES : lupus érythémateux systémique ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; Aza : Azathioprine ;

MMF : Mycophénolate mofétil ; MTX : méthotrexate.CYC : Cyclophosphamide ; g : gramme ; m’ : métre carré ; S : semaine.
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Tableau 55 : Criteres d’évaluation de I'efficacité des différents traitements regus par les patients de I’étude

Médicaments

Critéres d’évaluation clinique et paraclinique

Inhibiteurs calciques

Inhibiteurs de la pompe a protons
Prokinétiques

Corticoides

Hydroxychloroquine
Immunosuppresseurs
Antihypertenseurs

Antiagrégants plaquettaires

Anticoagulants

Bosentan

Sildénafil

llomédine

Colchicine

Amélioration du phénoméne du Raynaud

Amélioration de la symptomatologie cesophagienne

Régression des vomissements et amélioration de la motilité digestive
Amélioration de la symptomatologie clinique pour laquelle ils ont été prescrits

Régression des arthralgies

Amélioration ou stabilité du score de Rodnan modifié

Régression ou stabilité des CVF et du VEMS a la pléthysmographie
Normalisation de la pression artérielle

Diminution de la protéinurie

Prévention primaire chez les hypertendus

Action sur la vasculopathie de la ScS

Prévention du risque thromboembolique

Traitement curatif de la TVP

Prévention secondaire des UD : régression d’apparition de nouveaux UD
Régression ou stabilité du stade de NYHA de la dyspnée

Régression ou stabilité de PAPS a I’échographie cardiaque

Prévention secondaire des UD : régression d’apparition du nombre des nouveaux UD
Régression ou stabilité du stade de NYHA de la dyspnée

Régression ou stabilité de PAPS a I’échographie cardiaque

Régression ou stabilité du stade de NYHA de la dyspnée

Régression ou stabilité de PAPS a I’échographie cardiaque

Régression de la péricardite

Régression de la calcinose

Amélioration du score de Rodnan modifié

ScS : sclérodermie systémique ; RGO : reflux gastro-cesophagien ; CVF : capacité vitale forcée ; VEMS : volume d’expiration maximale par seconde ; TVP ; thrombose veineuse profonde ; UD :
ulceéres digitaux, NYHA : New York Heart Association ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique.
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9.1.2 La physiothérapie

Dans notre étude, 17 patients seulement avaient benéficié de kinesithérapie (17%), 15 patients
(15%) par le passé et 8 au cours de 1’étude (8%) (tableau 56).

Tableau 56 : Fréquence de bénéfice de kinésithérapie chez les 100 patients sclérodermiques de
I'étude

Passée 15 (15)

Actuelle 8(8)

La figure 36a représente des attelles de repos et la figure 36b une attelle dynamique
d’extension des doigts et la figure 37 des exercices en ergothérapie proposés pour les patients
avec ScS (photos prises lors du passage au service de médecine physique et de réadaptation a
Cochin).

Figure 36 : Attelles

a : attelles de repos b : attelle dynamique

g

Figure 37 : Exercices en ergothérapie
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10 Bilan biologique et immunologique des 100 patients de I'étude
avec sclérodermie systémique

10.1 Bilan biologique

Les résultats du bilan hématologique, inflammatoire, rénal et d'absorption sont représentés
dans le tableau 57.

L’anémie définie par un taux d'Hb < 12 g/dl pour les femmes et <13 g/dl chez les hommes,
était présente chez 26 patients (31,7%). 1l s'agit probablement d'une anémie hémolytique chez
8 patients car associée a une augmentation des LDH.

La protéine C réactive (CRP) était positive chez 36 patients (42,35%), la vitesse de
sédimentation (VS) était en moyenne de 26,54+22,62 mm & la 1%° heure (H) avec des
extrémes de 1 & 85 mm/1¥® H. Trente-six patients (43,90%) avaient un syndrome

inflammatoire avec une VS > 30 mm/1%® H.

En électrophorese des protéines, le taux moyen des gammaglobulines était a 13,42+4,36 g/L
avec des extrémes de 4,50 et 27,40 g/L. On a noté une hyper-gammaglobuline > 14 g/L chez
17 patients (34,69%) et une hypo- gammaglobulinémie <9 g/L chez 4 cas (8,16%).

Pour les hyper-gammaglobulinémies présentes chez les 17 patients :

10 cas avaient un syndrome inflammatoire associé avec une VS > 30 mm/1 H et ou
une CRP positive dont 2 cas présentant un Syndrome de Gougerot Sjogren (SGS).

1 cas de SGS.

1 cas de connectivite mixte

5 cas d'hyper-gammaglobulinémies variant entre 14 a 19 g/L dont 4 cas avec des
anti-Scl 70 + sans cause déterminee.

Pour I’hypogammaglobulinémie : il y avait 4 cas : deux cas associés a une infection.

* Les ASpartate AminoTransférase (ASAT) étaient augmentées chez 3 cas avec une valeur <
2,5 x la normale. Chez un patient il s'agissait d'une augmentation des ASAT et des ALanine
AminoTransférase (ALAT), chez un autre cas l'augmentation des ASAT était associée a une

augmentation de la bilirubine et des GGT et chez le troisiéme cas elle était isolée.
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Tableau 57: Résultats des bilans hématologiques, inflammatoires, rénaux et d’absorption des 100
patients algériens avec une ScS

Parameétres biologiques sanguins Fréquanc.Ic-a ((;’/;)t:)él:nrzso)yenne
o Hémoglobine, g/dl 12,46%2,09 (6,03-16,30)
" ki <12/ s sfemmes et S|z

o Globules blancs, x10°/mm’ 7,87+2,41 (3,60-16,10)
> Plaquettes,x10'/mm 2599545133 28 000
o CRP positive 36/85 (42,35)
o VS, mm/1 heure 26,54+22,62 (1-85)

- V§>30mm1H 36 /82 (43,90)
o Gammaglobulines, g/L 13,42+4,36 (4,50-27,40)

- Hyper-Gammaglobulinémie > 14 g/L 17/49 (34,69)

- Hypo-Gammaglobulinémie <9 g/L 4/49 (8,16)
o Créatinine, mg/L 10,05+11,60 (3,50-87,83)
o Clearance de créatinine, mL/min 95,63+43,22 (7,46-262)
o Kaliémie K*, meq/L 4,05£0,47 (2,10-5,2)

- Kaliémie < 3.5 meq/L 4/69 (5,80)
o Glycémie 2 jeun, g/L 0,93+0,23 (0,59-1,78)
o Cholestérol total, g/L 1,53+0,40 (0,59-2,42)

- 0 Cholestérol total bas <0,7 g/L 22/52 (42,31)
o Triglycérides, g/L 1,39+0,58 (0,67-2,85)
o Albumine, g/L 37,7846,36 (19,48-53,40)

- Hypo-albuminémie <35 g/L 17/65 (26,15)
o Protides totaux, g/L 69,05+7,31 (49,38-89)

- Hypo-protidémie < 65 g/L, nombre (%) 13/55 (23,64)
o Calcémie, (moyenne * ET) x la normale 0,82+0,14

- Hypocalcémie < 85 mg/L 24/ 71 (33,80)
o Phosphorémie, mg/L 36,90+10,74 (2-69)

- Hypophosphorémie < 35 mg/L 22/63 (34,92)

ScS : sclérodermie systémique, ET : écart type; g: gramme, dl: décilitre; Hb : hémoglobine; mm?® : millimétre cube; CRP :

Protéine C Réactive; VS : Vitesse de Sédimentation; H : heure; L: litre; mg: milligramme; ml: millilitre; min : minute; meq:

milliéquivalent.
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* Les ALAT ¢étaient augmentées chez 2 cas avec une valeur <2 x la normale : chez un patient

il s'agissait d'un foie cardiaque et chez un autre d’une augmentation des transaminases.

Les GGT étaient augmentées chez 10 patients (17,54%), 7/10 cas avaient une valeur <2 x la
normale, 2/10 cas ayant une valeur > 2 et < 3 x la normale et 1 cas d'une valeur de 11 x la
normale. Dans ce dernier cas il s'agissait d'une augmentation des transaminases associée a une
augmentation de la bilirubine et des GGT alors que pour les autres cas, il s'agissait d'une
augmentation isolée des GGT.

Les PAL étaient élevées chez 2 patients (2,82%), d'une valeur < 2 x la normale. Il s'agissait
d'un cas d’augmentation de la bilirubine et des GGT et d'un cas d'augmentation isolée des
PAL.

La bilirubine directe était augmentée chez 2 cas (4,1%) <3.5 x la normale avec un cas

d'augmentation associée des GGT et un cas d'une augmentation isolée.

Les resultats du bilan hépatique, des enzymes musculaires et du bilan thyroidien sont

représentes dans le tableau 58.

Les CPK étaient augmentées chez 9 cas (13,85%). Dans 5/9 cas c'étaient des myosites vraies
associées a la ScS, un cas de signes musculaires clinique et biologique en absence de toute
exploration dEMG ou de biopsie musculaire afin de confirmer ou non le diagnostic de
myosite et 3 cas d'augmentation biologique isolée des enzymes musculaires sans participation

musculaire clinique.

Les LDH étaient augmentées chez 16 patients (23,52%), chez 15 cas la valeur était < 2,75 x

la normale et chez un cas =7 x la normale (myosite +ScS).

L'augmentation des LDH était associée a une augmentation des CPK chez 3 cas, 8 cas étaient
associés a une anémie, s'agit-il d'une anémié hémolytique ? et chez 5 cas, I'augmentation des

LDH < 2,5x la normale était isolée.

Pour les patients ayant une augmentation de la TSH, la moitié était porteuse du diagnostic de
thyroidite d’Hashimoto a l'inclusion et l'autre moitié nécessitait un deuxi¢éme bilan pour

confirmation.
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Tableau 58 : Résultats du bilan hépatique, des enzymes musculaires et du bilan thyroidien des 100
patients de I'étude avec une ScS

\ . . . Fréquence (%) ou moyenne
Parameétres biologiques sanguins 9 (%) Y

* ET (extrémes)

- GGT élevés

o ASAT, Ul/I 24,04+14,97 (5-109)
- ASAT, (moyenne % ET) x la normale 0,48+0,29
- ALAT élevé 3/84 (3,57)

o ALAT, Ul/L 19,48+12,93 (3-87)
- ALAT, (moyenne + ET) x la normale 0,3910,26
- ALAT élevé 2/83 (2,40)

o GGT, (moyenne * ET) x la normale 0,91+1,56

10/57 (17,54)

o PAL, (moyenne t ET) x la normale

- PALélevés

0,64+0,30

2/71(2,82)

- Bilirubine totale élevée

o Bilirubine totale, moyenne + ET (extrémes) mg/L

5,5513,05 (0,50-18,93)

1/59 (1,69)

o Bilirubine conjuguée, moyenne + ET (extrémes) mg/L

- Bilirubine conjuguée élevée, nombre (%)

3,23#5,21 (0,44-36,20)

2/49 (4,1)

o CPK, (moyenne % ET) x la normale

- CPKélevé

1,45%4,02

9/65 (13,85)

o LDH, (moyenne * ET) x la normale

- LDHélevé

1,03+0,92

16/ 68 (23,52)

- TSH normale

- TSHélevé

o TSH moyenne, moyenne + ET (extrémes) m Ul/L

5,95+11,07 (0,10-61)
52/60 (86,67)

10/62 (16,13)

ScS : sclérodermie systémique; ET : écart type; ASAT: ASpartate AminoTransférase; Ul : unité internationale ; L :
litre; ALAT : ALanine AminoTransférase; GGT : Gamma Glytamyl Transpeptidase; PAL : Phosphatases Alcalines;
mg : milligramme; L: litre; CPK: CréatinePhosphoKinase; LDH : Lactate DésHydrogénase; TSH : Thyroide
stimulating hormone; m UIL : milli unité internationale.

10.2 Bilan Immunologique

Les résultats du bilan immunologique de la population étudiée avec les diagnostics retenus
sont schématisés dans le tableau 59.
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Tableau 59 : Résultats des bilans immunologiques chez les 100 patients sclérodermiques de I’étude

v" Ac anti-nucléaires (AAN) 76/82 (92,68)
v' Ac spécifiques de la ScS
o Ac anti-centromeéres 23/76 (30,26) S¢S
o AcAnti-Scl70 33/76 (43,42) ScS
v Autres types d’anticorps
o Acanti-PM/Scl 3/21(14,29) 2 : myosite
o Acanti-SSA 8/72(11,11)
9 SGS
o Acanti-SSB 3/72 (4,17)
o Acanti-RNP 6/70 (8,57) 3 connectivite mixte
o Ac-anti-ADN 7/60 (11,67) 1LES
o Acanti-Sm 4/66 (6,06) 1LES
o Acanti-Jol 2/63 (3,17) 1 syndrome des anti-
synthétases
o Acanti-M2 3/31(9,68) Pas de chqlapglte biliaire
primitive
o Facteurs s
rhumatoides 13/37 (35,14) Non spécifique
o Acanti-CCP 5/30(16,57) 1 polyarthrite rhumatoide
o Acanti-B2GP 1/17 (5,88) 1SAPL
o Ac anti-cardiolipines 5/22 (22,73) Pas de SAPL
o ANCA 1/26(3,85) 1 vascularite associée aux ANCA
Ac: anticorps; AAN: anticorps anti-nucléaires; SGS: syndrome de Gougerot-Sjogren; RNP:
ribonucleoproteine; ADN: acide désoxyribonucléique: LES: Lupus Erythémateux Systémique; M2:

mitochondries de type M2 ; CCP : Peptides Cycliques Citrullinés ; B2GP : Béta 2 glycoprotéine ; SAPL : syndrome
des anti-phospholipides ; ANCA : anticorps anti-neutrophiles cytoplasmiques.

11 Evolution et pronostic

Durant notre étude, 8 patients sont décédés (8%). Il s’agit principalement de 6 femmes (75%)

et de 2 hommes (25%) qui avaient une exposition a la silice. Six cas (75%) ont une forme

cutanée diffuse, 1 cas (12,5%) avait une forme cutanée limitée et un autre cas (12,5%) une

forme limitée. La moyenne d’age a I’inclusion était a 50,63+12,85 ans avec des extrémes de
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34 et 69 ans. Les Ac anti-Scl 70 étaient positifs chez 2 cas, les AAC chez 2 cas, un cas avec

des AAN sans spécificité et chez 3 cas le bilan immunologique n’a pas été fait.

Tableau 60 : Caractéristiques des patients décédés

Données cliniques ou immunologiques Nombre(%)
Déces 8(8)
Age a l'inclusion, moyenne t ET (extrémes) ans 50,63+12,85 (34-69)
Femmes 6 (75)
Exposition a la silice 2 (25)
Type de ScS

- Forme cutanée diffuse 6 (75)

- Forme cutanée limitée 1(12,5)

- Forme limitée 1(12,5)
Bilan immunologique

- Acanti-Scl70 2 (25)

- Ac anti centromeres 2 (25)

- Sans spécificité 112,5)

- Non précisé 3(37,5)

Causes de déces

- Décompensation cardiaque droite ou globale
+HTAP

- Fibrose pulmonaire + HTAP

- Crise rénale sclérodermique (tamponnade et
troubles du rythme)

- Sepsis sur gangréne de I'avant pied

- Histoire d’un nodule pulmonaire

- Pseudo-occlusion intestinale chronique

R R R R R RN

Les causes de déces sont comme suit : une HTAP avec une insuffisance cardiaque droite ou
globale chez 3 cas dont un associ¢ a une fibrose pulmonaire au stade d’insuffisance
respiratoire, une CRS chez une patiente, une pseudo-occlusion intestinale chronique chez une
patiente, un sepsis sur gangréne de ’avant pied et chez une autre patiente qui avait une
histoire d’un nodule pulmonaire et ayant décédée en réanimation sans plus de détails. Les

caractéristiques des patients décédés sont représentées dans le tableau 60.

II. Résultats de I’étude de comparaison entre la cohorte
algérienne et une cohorte caucasienne

Dans le but d’étudier les particularités de la population algérienne atteinte de ScS, nous avons
mené une étude comparative de deux cohortes de patients ScS algériens et caucasiens. Nous

avons colligé de facon prospective une cohorte de 100 patients caucasiens vivant en France et
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pris en charge dans le service de medecine interne de Cochin (centre de référence des
maladies rares en particulier de la sclérodermie systémique) a Paris, de novembre 2016 a
juillet 2017, et nous l'avons comparée aux 100 patients algériens de I’étude que nous avons
mené en Algérie, plus précisément & Sétif, & Constantine et a Batna entre janvier 2015 et
décembre 2016. Le recrutement des patients caucasiens a éte effectué lors de I'nospitalisation

de jour ou de semaine pour un bilan initial ou de suivi annuel.
Nous avons comparé

> Les données épidémiologiques : le sexe féminin, I'dge a l'inclusion, la durée d'évolution
de la maladie depuis le premier symptéme hors Raynaud, le délai diagnostic entre le
premier symptome hors Raynaud et le diagnostic.

> Les habitudes toxiques comme le fait d'étre fumeur lors de I’inclusion et I'exposition
professionnelle a la silice et/ou a des solvants.

> Les antécédents médicaux de maladies auto-immunes associées a la ScS, les maladies
cardiovasculaires (I'nypertension artérielle, le diabéte et la dyslipidémie) et le cancer.

> Le type de la sclérodermie : cutanée limitée, cutanée diffuse ou limitée.

» Les manifestations cliniques :

L’indice de masse corporelle
o Les manifestations cutanées : le score de Rodnan modifié, la distance intercisive, les

doigts boudinés, la sclérodactylie, les troubles de la pigmentation, le raccourcissement
des doigts et les calcinoses.
o Les manifestations vasculaires :
= le phénomene de Raynaud,
= les ulceres digitaux :
e leur type (vasculaire, mécanique ou survenant sur une calcinose),
e les complications liees aux UD : la nécrose digitale, l'infection et I’amputation
chirurgicale,
= les télangiectasies
= les anomalies a la capillaroscopie : la présence de mégacapillaires, d'hémorragie et
de zones de raréfactions capillaires.
o Les manifestations cesophagiennes et gastro-intestinales.
o Les manifestations pulmonaires : la dyspnée, la capacité vitale forcée lorsqu’elle était

inférieure a 70% de la normale, la présence de PID a la TDM thoracique.
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o Les manifestations cardiaques : une pression artérielle pulmonaire systolique
superieure & 35 mm Hg a I'échographie cardiaque.

o Les manifestations musculo-squelettiques : les myalgies, les arthralgies, les arthrites,
les frictions tendineuses, les ténosynovites et les rétractions tendineuses au niveau des
mains, ainsi que les images de calcinose et d’acro-ostéolyse aux radiographies des
mains.

o Les manifestations rénales : la CRS.

> Les résultats du bilan immunologique : les AAN, les AAC et les anti-Scl70.

> Les résultats des différents indices et auto-questionnaires utilisés : le HFI, le
Kapandji modifié, le HAQ, I'échelle de Cochin (en ne comparant que les questions
similaires), et le HAD.

> Les différents traitements regus par les patients

» Le nombre de déces ayant survenus chez les deux cohortes étudiées.

Le sexe feminin était prédominant dans les deux groupes (88% chez les Frangais et 83% pour
les Algeriens (p=0,42). La population caucasienne était plus agée que la population algérienne
(57,01£15,22 vis-a-vis (vs) 46,67+12,30 ans, p<0,001), avait une durée d'évolution de la ScS
plus longue (10,43+9,14 vs 6,54+6,23 ans, p<0.001), un délai diagnostic de maladie plus
réduit (1,72+4,80 vs 3,18+4,85 ans, p=0.001). Les patients caucasiens consommaient plus de
tabac a fumer (44 % vs 3 %, p<0,001), alors que les patients algériens avaient plus
fréquemment une HTA (26,26 % vs 13%, p=0,02). A noter qu’il y avait plus d’association au
cancer chez les patients caucasiens (essentiellement le cancer du sein pour les deux groupes)
que chez les patients algériens (10 vs 2 cas, p=0,03). Treize pour cent des patients algériens
étaient exposés a la silice contre 3% seulement dans le groupe caucasien (p=0,01). Pour
I’exposition professionnelle aux solvants, nous n’avons pas noté de différence significative

entre les deux groupes (p=0.28).

Pour le diabete, la dyslipidémie et l'association a d'autres maladies auto-immunes il n'y avait

pas de différence entre les deux groupes de patients étudiés (p>0.05).

Les comparaisons des données épidémiologiques, habitudes toxiques, expositions
professionnelles, I'association a des maladies auto-immunes, cardiovasculaires et cancer dans
les deux groupes de patients sclérodermiques algériens et caucasiens sont représentées dans le
tableau 61.
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Tableau 61: Comparaison des données épidémiologiques, des habitudes toxiques, des expositions
professionnelles et des antécédents médicaux des deux groupes de patients sclérodermiques

algériens et caucasiens étudiés

* Données épidémiologiques Groupe caucasien Groupe algérien P
(n=100) (n=100)
Femmes 88 (88) 83 (83) 0,42
Age a linclusion 57,01+15,22 (24-87)  46,67+12,30(19-74)  <0,001
Durée d’évolution* 10,4319,14 (0-45) 6,5416,23 (0-30) <0,001
Délai diagnostic? 1,72+4,80 ((-11)-26) 3,18+4,85 ((-5)-25) 0,001
* Habitudes toxiques
Fumeur actuel 44 (44) 3(3) <0,001
* Exposition professionnelle
Silice 3(3) 13 (13) 0,01
Solvants 10 (10) 5(5) 0,28
* Maladies auto-immunes associées 36 (36) 31 (31) 0,47
* Maladie cardiovasculaires
HTA 13 (13) 26/99 (26,26) 0,02
Diabeéte 3(3) 8/99 (8,08) 0,13
Dyslipidémie 4 (4) 4/99 (4,04) 1
* Cancer 10 (10) 2(2) <0,03

1. durée d’évolution depuis le ** symptdme Hors phénoméne de Raynaud, *: délai diagnostic entre le 1%

symptome hors Raynaud et le diagnostic. HTA : hypertension artérielle. Tous les parametres sont exprimés en

nombre (pourcentage) a I'exception de |'age a l'inclusion, la durée d'évolution et le délai diagnostic sont

exprimés en moyenne * écart type ans (extrémes).

Iy avait un peu plus de formes diffuses (41 vs 34 %) que de formes limitées (59 vs 66 %)
chez les patients algériens sans différence significative. Les UD étaient plus fréquents dans la
cohorte algérienne (25 vs 13 %, p=0,04), de facon globale et pour le type ischémique des UD

aussi (p=0,01).

Il na pas été constaté de différence concernant les complications des UD qu'il s'agissait de
nécrose, d'infection ou d'amputation digitale.
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En ce qui concerne les anomalies retrouvées a la capillaroscopie, il y avait de facon
significative plus de mégacapillaires (p=0,01), d'hémorragies (<0,001) et de zones de

raréfactions capillaires (p<<0,001) chez les patients algériens que caucasiens.

Les différentes données de I’IMC, des types de ScS et des manifestations vasculaires des deux
groupes algérien et caucasien sont représentées dans le tableau 62.

Pour les manifestations cliniques, le score de Rodnan modifié était plus élevé dans la
population algérienne que dans la population caucasienne (10,06+9,60 vs 7,02+8,25, p=0,
005). L ouverture buccale était plus réduite, il y avait plus de sclérodactylie, de troubles de la
pigmentation et de raccourcissements digitaux dans la cohorte algérienne. Par contre, il y
avait plus de doigts boudinés (32 vs 12 %, p<0,001) et de calcinoses (26 vs 14 %, p=0,05)

dans la série caucasienne.

Les manifestations digestives (80 vs 35 % pour l’atteinte cesophagienne) survenaient plus
fréquemment dans le groupe de patients algériens (p<0,001). Une CVF < 70% était plus
fréquente chez les patients sclérodermiques algériens (p<0,001), mais cette difféerence

n'existait pas pour la PID a la TDM thoracique.

Nous avons retrouvé que la PAPS mesurée a I'échographie cardiaque était supérieure a 35 mm
Hg de facon significative chez le groupe de patients sclérodermiques algériens (p=0,001).
Lorsque la fraction d'é¢jection du ventricule gauche était altérée (< 50% de la normale), il n’y

avait pas de différence entre les deux groupes de patients en fonction de leur race.

L'étude de comparaison des manifestations cutanées, digestives, cardiaques et pulmonaire des

deux groupes de patients est représentee dans le tableau 63.

Les patients algériens avaient présenté plus d'arthromyalgies que les caucasiens (p<0,05). En
revanche, il n’y avait pas de différence pour la présence d'arthrites, de ténosynovites, de

rétractions tendineuses au niveau des mains ou de frictions tendineuses.

A la radiographie des mains, il a été constaté chez le groupe de patients caucasiens plus de
calcinoses que chez le groupe de patients algériens sans différence pour la présence d'acro-

ostéoléolyse.

Il n'avait pas de différence pour la survenue de la CRS : 3 cas chez la population caucasienne

et un cas chez la population algérienne.
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Tableau 62 : Comparaison des types de sclérodermie, ses manifestations vasculaires et des
résultats de capillaroscopie au sein des deux groupes de sujets sclérodermiques algériens et

caucasiens
Groupe caucasien Groupe algérien P
(n=100) (n=100)
*IMC 23,20+5,22 (13,75-50) 24,11+4,94 (13,59-36,89) 0,057
* Type de ScS
Forme cutanée limitée 54 (54) 48 (48) 0,48
Forme cutanée diffuse 34 (34) 41 (41) 0,38
Forme limitée 12 (12) 11 (11) 1
* Manifestations vasculaires
Phénomeéne de Raynaud 99 (99) 99 (99) 1
Ulcéres digitaux 13 (13) 25 (25) 0,04
v' Mécanique 6 (6) 13 (13) 0,14
v Ischémique 7(7) 20 (20) 0,01
v" Sur calcinose 1(1) 0(0) 1
Nécrose digitale 3(3) 8(8) 0,21
Infection d'ulcére digitale 3(3) 8(8) 0,21
Amputation chirurgicale
digitale 1(1) 4 (4) 0,37
Télangiectasies 62 (62) 51 (51) 0,15
* Capillaroscopie 49 (49) 58 (58) 0,25
Anormale 42/49 (85,7) 49/52 (94,2) 0,19
Mégacapillaires 22/47 (46,81) 37/51(72,54) 0,01
Raréfaction capillaire 2/51(3,92) 34/50 (68) <0,001
Hémorragie 3/46 (6,52) 31/50 (62) <0,001

ScS : sclérodermie systémique ; IMC : indice de masse corporelle. Tous les parameétres sont exprimés en
nombre (pourcentage) a I'exception de I'I[MC, il est exprimé en moyenne * écart type kg/m2 de surface

corporelle (extrémes).
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Tableau 63 : Comparaison des manifestations cutanées, digestives, pulmonaires et cardiaques chez
les deux groupes de patients sclérodermiques algériens et caucasiens

* Manifestations cutanées Grou:)::laol:)c)asien GrOl::::‘(;g‘)érie“ i
Score de Rodnan modifié 7,02+8,25 (0-33) 10,06%9,60 (0-40) 0,005
Distance intercisive 37,36+7,65 (20-53) 33,70+8,68 0,002
Doigts boudines 32 (32) 12 (12) <0,001
Sclérodactylie 55 (55) 79/99 (79,80) <0,001
Troubles de pigmentations 32 (32) 63 (63) <0,001
Raccourcissement des doigts 15 (15) 29 (29) 0,02
Calcinose 26 (26) 14 (14) 0,05

* Manifestations gastro-intestinales 52 (52) 86 (86) <0,001
Symptomatologie cesophagienne’ 31(31) 80 (80) <0,001

* Manifestations pulmonaires
Dyspnée 62 (62) 55 (55) 0,38
CVF<70% 14 (14) 31/80 (38,75) <0,001
ZT:‘;;‘:::;Z:‘::;S;Sﬁﬁe"e diffuse 51/85 (60) 46/72 (63,9) 0,62

* Manifestations cardiaques
PAPS > 35 mm Hg 23/79 (29,13) 26/66 (39,39) 0,001
Altération de la FEVG> 4/95 (4,2) 0/79 (0) 0,12

1 Symptomatologie cesophagienne : reflux gastro-cesophagien et ou dysphagie, 2. Altération de la FEVG :
fraction d'éjection du ventriculaire gauche < 50 % de la normale. CVF : capacité vitale forcée ; PAPS : pression
artérielle pulmonaire systolique ; FEVG : fraction d'éjection du ventricule gauche. Tous les paramétres sont
exprimés en nombre (pourcentage) a I'exception du score de Rodnan modifié et de la distance intercisive qui

sont exprimés en moyenne * écart type (extrémes).
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Les résultats de comparaison des manifestations musculo-squelettiques radiographiques de la
main et de la survenue de CRS sont représentés dans le tableau 64.

Tableau 64 : Comparaison des manifestations musculo-squelettiques, rénales et radiologiques des
mains de patients sclérodermiques algériens et caucasiens

* Manifestations musculo-squelettiques Groupe caucasien Groupe algérien P
(n=100) (n=100)

Myalgies 17 (17) 32(32) 0,02
Arthralgies 49 (49) 74 (74) <0,001
Arthrites 10 (10) 7(7) 0,61
Ténosynovites cliniques des mains 13 (13) 23/97 (23,71) 0,06
Rétractions tendineuses des mains 46 (46) 41 (41) 0,567
Frictions tendineuses 7(7) 14/99 (14,14) 0,11

* Radiographie des mains 74 (74) 69 (69) 0,53
Calcinose 29/73 (39,7) 9/68 (13,24) 0,001
Acro-ostéolyse 11/71 (15,5) 15/68 (22,06) 0,38

* Crise rénale sclérodermique 3 (3) 1(1) 0,63

Tous les parametres sont exprimés en nombre (pourcentage)

Pour le bilan immunologique, 100 % des patients caucasiens avaient des AAN, alors que
seulement 92,68% des patients algériens ont avait (p<0,001). Nous avons trouvé plus d'Ac
anti-Scl 70 (43,42 vs 27%) et moins d’AAC (30,26 vs 50 %) chez les patients algériens
(p<0,05).

Les résultats des AAN et des Ac spécifiques de la ScS des deux cohortes sont représentés
dans le tableau 65.

Les patients sclérodermiques algériens avaient un handicap global plus important (HAQ :
1,04+0,80 vs 0,81+0,74, p=0,017) et sont plus anxieux (8,98+4,54 vs 7,14+4,17, p= 0,005) et
plus déprimés (9,30+4,67 vs 5,63+4,18, p<0, 01) que les patients caucasiens et sans différence

pour la mobilité et du handicap manuel.
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Tableau 65 : Comparaison des résultats des anticorps recherchés chez les deux groupes de patients
algériens et caucasiens ayant une ScS

. Groupe caucasien Groupe algérien
L P
es anticorps (n=100) (n=100)
Anticorps anti-nucléaires 100 (100) 76/82 (92,68) <0,001
Anticorps anti-centromeres 50 (50) 23/76 (30,26) <0,001
Anticorps Anti-Scl70 27 (27) 33/76 (43,42) <0,05

Tous les anticorps sont exprimés en nombre (pourcentage). ScS : sclérodermie systémique

Les résultats des tests et indices qui ont été utilisés chez les deux groupes de patients sont
présentés dans le tableau 66.

Tableau 66 : Comparaison des résultats des différents indices et questionnaires utilisés chez les
deux groupes de patients sclérodermiques algériens et caucasiens

* Indices et échelles utilisés Groupe caucasien Groupe algérien P
(n=100) (n=100)
Hand Functional index (4-42) 20,44+13,97 (3-47) 19,83+13,59 (4-43) 0,80
Kapandji modifié (0-100) 79,15+22,75 (32-100) 81,33+18,37 (11-100) 0,175
Cochin hand Functional scale (0-30) 6,08+6,34 (0-22) 5,20%-6,14 (0-29) 0,281
HAQ (0-3) 0,81+0,74 (0-2,88) 1,04+0,80 (0-3) 0,017
HAD dépression (0-21) 5,63+4,18 (0-17) 9,30+4,67 (0-20) <0,001
HAD anxiété (0-21) 7,14+4,17 (0-20) 8,98+4,54 (0-19) 0,005

Tous les scores sont exprimés en moyenne = écart type (extrémes).

HAQ: health assessment questionnaire; HAD: hospital anxiety and depression scale

Nous avons comparé les dix questions similaires du Cochin hand Functional Scale (CHFS)
traduites et adaptées en langue arabe dans I’ AHFTI (tableau 67). Nous avons introduit
quelques modifications sur les choix de réponse et nous avons remplacé les 7 choix de
réponse en 5 choix de réponses comme suit :
- Possible avec quelques difficultés et possible avec peu de difficultés ont été
remplacés par possible avec peu de difficultés.
- Possible avec beaucoup de difficultés et presque impossible remplacé par possible

avec beaucoup de difficultés.
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Tableau 67 : Résultats de comparaison des questions et domaines de la version francgaise et arabe
de I'échelle de Cochin

Questions/domaines Race Moyenne * ET Valeur du P

Cochin Q1 (0-3) Algérien 0,29+0,61 0,006
Caucasien 0,56%0,78

Cochin Q2 (0-3) Algérien 0,25+0.58 0,106
Caucasien 0,38+0,68

Cochin Q3 (0-3) Algérien 0,22+0,61 <0,001
Caucasien 0,55+0,73

Cochin Q4 (0-3) Algérien 0,44+0,82 0,007
Caucasien 0,68+0,80

Cochin Q5 (0-3) Algérien 0,50+0,83 0,310
Caucasien 0,56+0,76

Cochin Q6 (0-3) Algérien 0,81+0,99 0,059
Caucasien 0,56%0,84

Cochin Q7 (0-3) Algérien 0,55+0,87 0,258
Caucasien 0,64+0,81

Cochin Q8 (0-3) Algérien 0,60+0,96 0,081
Caucasien 0,75%0,87

Cochin Q9 (0-3) Algérien 0,74+1,07 0,449
Caucasien 0,51+0,69

Cochin Q10 (0-3) Algérien 0,80+1,06 0,159
Caucasien 0,89+0,85

Domaine cuisine (0-3) Algérien 2,51+3,27 0,333
Caucasien 3,29+3,82

Domaine habillage (0-3) Algérien 0,60+0,96 0,081
Caucasien 0,75%0,87

Domaine divers (0-3) Algérien 2,09+2,44 0,681
Caucasien 2,04+£2,10

Cochin total (0-3) Algérien 5,2016,14 0,281
Caucasien 6,08%6,34

ET : écart type ; Q : question
Concernant les différents traitements utilisés, en raison de la non-disponibilité de I'llomédine,
aucun des patients algériens n'a pu en bénéficier contre 6 patients en France (p=0,02). Les
Prokinétiques étaient plus utilisés en France qu'en Algérie, ainsi que le Mycophénolate
Mofétil et le MTX. Pour les inhibiteurs calciques, le Bosentan, le Sildénafil, les antiagrégants
plaquettaires, les anticoagulants, la Colchicine, I'Hydroxychloroquine le traitement
antihypertenseur et immunosuppresseur, les corticoides et les inhibiteurs de la pompe a
protons, il n’y avait pas de différence en nombre de prescriptions. La kinésithérapie était plus

fréquemment prescrite dans la population caucasienne francaise (passée 47 vs 15 %, p<0,001
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ou en cours 20 vs 8%, p=0, 02). Les différents moyens thérapeutiques qui ont été utilisés dans

les deux pays sont représentés dans le tableau 68.

Tableau 68 : Comparaison des différents moyens thérapeutiques entrepris chez les patients des
deux groupes étudiés

Groupe caucasien  Groupe algérien

* Les traitements regus (n=100) (n=100) P
e Inhibiteur calcique 80 (80) 86 (86) 0,34
e Bosentan 13 (13) 10 (10) 0,65
¢ Sildenafil 4 (4) 8 (8) 0,37
e llomédine 6(6) 0(0) 0,02
e Antiagrégants plaquettaires 18 (18) 18 (18) 1
e Anticoagulants 6 (6) 7(7) 1
e Inhibiteur de pompe a protons 78 (78) 66 (66) 0,08
e Prokinétiques 28 (28) 5(5) <0,001
e Corticoides 44 (44) 44 (44) 1
e Colchicine 9(9) 17 (17) 0,14
¢ L’hydroxychloroquine 18 (18) 16 (16) 0,85
e Traitement antihypertenseur 23 (23) 18 (18) 0,48
e Traitement immunosuppresseur 43 (43) 32(32) 0,14
v" Cyclophosphamide 15 (15) 19 (19) 0,57
v" Mycophénolate mofétil 26 (26) 13 (13) 0,03
v'  Maéthotrexate 15 (15) 3(3) 0,005
v'  Azathioprine 10 (10) 5 (5) 0,28
* Kinésithérapie 47 (47) 17 (17) <0,001
e Passée 47 (47) 15 (15) <0,001
e Actuelle 20 (20) 8(8) 0,02

ScS : sclérodermie systémique. Tous les parametres sont exprimés en nombre (pourcentage)
Le nombre de déces était comparable dans les deux groupes (8 Algériens vs 2 Caucasiens, p=

0,10) (tableau 69).

Tableau 69 : Comparaison du nombre de décés ayant survenus chez les patients sclérodermiques
algériens et caucasiens étudiés

Groupe caucasien Groupe algérien P
(n=100) (n=100)
* Déces, nombre (%) 2(2) 8 (8) 0,10
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DISGUSSION




Discussion

Dans un premier temps, nous aurons a discuter nos résultats pour la ScS, en genéral, et la

main, plus particulierement. Pour cela, nous avons pris en considération des travaux nationaux

et internationaux (tableau 70)

Tableau 70 : Ensemble des travaux algériens et étrangers auxquels on s'est comparé pour discuter
les résultats de notre cohorte de 100 patients avec ScS

Auteur Intitulé du travail Lieu et période de Méthodologie Nombre
recrutement de
patients
Abdessemed | Arthrite érosive de la ScS et anticorps | Décembre 2010-Juin 2012, Prospective, 150
[271] anti-peptides cycliques citrullinés de Algérie multicentrique,
deuxiéme génération longitudinale, these
Chelghoum Le rein de la ScS Mono-centrique, Prospective, mono- 70
[27] Janvier 1981- Décembre centrique,
1998, Annaba, Algérie longitudinale, these
Lahcene L'atteinte cesophagienne au cours de | Avril 1988- Septembre 2007 Prospective, mono- 183
[272] la ScS surtout I'algérois, Algérie centrique,
longitudinale, these
Methia [28] Prévalence de I’hypertension Janvier 2008- Mai 2009, Prospective, mono- 202
artérielle pulmonaire au cours de la surtout I'algérois, Algérie centrique, thése
ScS
SI-Ahmed Atteintes cardio-vasculaire et rénales | Janvier 2008- Mai 2012, Prospective, mono- 60
[272] des ScS surtout I'algérois, Algérie centrique,
longitudinale, these
Bérezné [22] | Impact of SSc on Occupational and Janvier 2008 et juin 2009 : Prospective 189
Professional Activity With Attention Meeting annuel de
to Patients With Digital Ulcers I’association des
sclérodermiques de France
(ASF), France
Mouthon Impact of digital ulcers on disability 2004 et 2007 : Meeting Prospective 213
[12] and health related quality of life in annuel de I'(ASF) ou durant
SSc leur hospitalisation, France
Mouthon Ischemic Digital Ulcers Affect Hand Octobre 2009 - Mars 2011, Prospective, 190
[273] Disability and Pain in SSc France multicentrique
longitudinale non
interventionnelle
Mouthon Patient Preference Disability 2004 - 2006 : 3 Meeting Prospective 150
[168] Questionnaire in SSc : A Cross- annuel de I'(ASF), France
Sectional Survey
Meddali- Impact of hand and face disabilities | département de médecine Recrutement en 119
Bongi [274] on global disability and quality of life | interne, Florence, Italie ambulatoire ou en
in systemic sclerosis patients hopital
Clinical, Functional and Health- 2003-2009 : Meeting annuel Prospective 381
Nguyen [192] Related Quality of Life Correlates of de I'(ASF) ou durant leurs
Clinically Significant Symptoms of hospitalisations a Lille a
Anxiety and Depression in Patients I’hopital Huriez ou a I’'hopital
with SSc: A Cross-Sectional Survey Cochin a Paris, France
Rannou [21] Assessing Disability and Quality of 2004 : Meeting annuel de Prospective 50
Life in SSc: Construct Validities of the | I'(AFS),
Cochin Hand Function Scale, Health France
Assessment Questionnaire, Systemic
Sclerosis HAQ, and Medical
Outcomes Study 36-Item Short Form
Health Survey
Ennis [198] A prospective study of SSc-related Janvier - Décembre 2009, Prospective 148
digital ulcers: prevalence, location, Manchester, Grande
and functional impact Bretagne
ScS : sclérodermie systémique ; SSc : systemic sclerosis ; AFS : Association des sclérodermiques de France. 153




1 Epidémiologie

Aucun travail n’a concerné jusque-la en Afrique, dans les pays arabes, au Maghreb ou en
Algérie les données épidémiologiques de la ScS. Par conséquent, nous ne connaissons pas
I’incidence ou la fréquence de la ScS dans notre pays. Des études épidémiologiques et des

registres de maladies rares sont a établir.

En raison de la raret¢é de la maladie et afin d’avoir un nombre suffisant de patients
sclérodermiques, nous avons mené une étude dans trois villes de ’Est algérien. En total, nous
avons recruté 100 patients, 57 étaient recensés a Sétif, 31 a Batna et 12 a Constantine. Quatre-
vingt-cing cas ont été recrutes a travers les différents services de médecine interne, 13 en

rhumatologie et 2 en dermatologie.

1.1 Lesexe
Toutes les études menées attestent qu’il y a toujours une prédominance féminine chez des
patients avec ScS. Notre étude rejoint les constats de la littérature avec 83% de patients de

sexe féminin et un sexe ratio de 4,8 femmes pour un homme (F/H).

Dans I’étude de Rannou sur I’évaluation du handicap dans la ScS chez 50 patients, le sexe
ratio était de 7,33 [21]. Mouthon a rapporté¢ dans 1’étude multicentrique ECLIPSE
(Evaluation of the Impact of Recurrent Ischemic DU on Hand Disability in Patients with ScS),
menée chez 190 patients, un sexe ratio de 2,28 [273]. Dans son autre étude sur le
développement d’une échelle qui évoluait le handicap de la bouche chez 71 patients, le sexe
ratio F/H était de 6,1 [183] et dans sa troisieme étude sur 1I’impact des UD sur le handicap et
la qualité de vie dans la ScS menée chez 213 patients, il était de 4,6. Ennis a rapporté, dans
une étude prospective sur les UD et leur impact dans la ScS chez 148 patients, un sexe ratio
de 5/1 [196]. Dans une étude chinoise menée chez 78 patients pour évaluer la qualité de vie, le
sexe ratio était de 3 femmes pour un homme (3,58) [273] et dans le travail de Bérezné, qui
¢valuait I’impact de la ScS sur le statut professionnel des patients [22], le sexe ratio était de

6,56.

Dans les travaux algériens, le sexe ratio F/H était de 4,88 dans notre travail, 5/1 dans le travail
de Si-Ahmed [26], 7/1 dans I’étude de Methia [28], 8 femmes pour un homme dans I’étude de
Lahcene [272], 9/1 dans la série de Chelghoum [27] et 12/1 dans la population étudiée par

Abdessemed [271]. De facon globale et selon les différents travaux réalisés en Algérie, le
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sexe ratio F/H varie de 4 a 12/1. Une comparaison du sexe ratio dans les différents travaux
algériens est représentée dans le tableau 71.

Tableau 71 : Comparaison du sexe ratio des patients sclérodermiques des travaux algériens

Les séries Nombre (Femmes/Hommes) Sexe ratio F/H
Notre série 83/17 4,88
Abdessemed [271] 139/11 12,64
Chelghoum [27] 63/7 9
Lahcene [272] 94/11 8,55
Methia [28] 177/25 7,08
Si-Ahmed [26] 50/10 5

F/H : femmes/hommes.

1.2 Classification de la sclérodermie systémique

Plusieurs criteres de classification de la ScS ont été établis et utilisés. Les plus connus et les
plus utilisés sont ceux de de ’ARA de 1980, Leroy et Medsger de 2001 et ceux de
I’ACR/EULAR 2013.

Dans notre série, nous avons pu identifier 41 patients de forme cutanée diffuse, 48 de forme
cutanée limitée et 11 de forme limitee.

En se référant aux travaux algériens, la proportion de la forme cutanée limitée varie de 33,3 a
81,43%, la forme cutanée diffuse de 14,29 a 65% et la forme limitée de 1,5 a 11%, en
soulignant que la classification utilisée n’est pas toujours la méme. Nous avons rapporté la
fréquence la plus élevée de forme limitée (11%), alors que dans les autres travaux, ¢’était aux
alentours de 1 a 3% [26, 28, 271]. Ceci pourrait s’expliquer par un délai plus précoce de
diagnostic ou d’une particularité de notre série.

De facon globale, les différents travaux de littérature (tableau 72) se concordent pour dire que
les formes limitées de la ScS sont plus fréquentes que les formes diffuses [12, 21, 22, 168,
192, 198, 273, 274].

1.3 L’age, le délai diagnostic et la durée d’évolution

A Pinclusion, la moyenne d’age des patients de notre étude était de 46,67+12,30 ans, ce qui
rejoint les différents travaux algériens dont la moyenne d’age varie entre 41,1 a 46,12 ans [26,
28, 271, 272], sauf pour la série de Chelghoum qui était de 34,26 ans [27]. Concernant les
différents travaux étrangers auxquels nous avons comparé notre étude, la moyenne d’age a

I’inclusion se situait entre 53 et 60 ans. Cela parait étre li¢ au fait que la durée d’évolution de
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la ScS est plus importante dans les travaux algériens qu’elle ne I’est chez les patients des

études algériennes.

Tableau 72 : Fréquence des différents types de ScS dans des travaux algériens et étrangers

Les séries Scsl ScSd limitée Nombre total
Notre série 48 (48) 41 (41) 11 (11) 100 (100)
Si-Ahmed [26] 20 (33,3) 39 (65) 1(1,7) 60 (100)
Abdessemed [271] 103 (68,7) 42 (28) 5(3,3) 150 (100)
Methia [28] 120 (59,4) 79 (39,1) 3(1,5) 202 (100)
Lahcene [272] 148 (81) 35 (19) 183 (100)
Chelghoum [27] 57 (81,43) 10 (14,29) 70 (100)
Nguyen [192] 187 (50,5) 149 (40,3) 34(9,2) 370 (100)
Mouthon [168] 81 (54) 65 (43,3) 4(2,7) 150 (100)
Rannou [21] 26 (52) 23 (46) 1(2) 50 (100)
Mouthon [12] 148 (60,5) 86 (34,7) 12 (4,8) 213 (100)
Mouthon [273] 109 (57,4) 81 (42,6) 190 (100)
Ennis [198] 109 (74) 39 (26) 148 (100)
Bérezné [22] 76 (42,5) 78 (43,6) 25 (13,9) 179 (100)
Maddali [274] 74 (62,18) 45 (37,82) 119 (100)

ScS : sclérodermie systémique. ScSd : sclérodermie cutanée limitée ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée. Les
données sont exprimées en nombre (pourcentage).

L’dge au début de la maladie dans les études algériennes la notre, celle de Si-Ahmed et
Methia se situe entre 32,63 a 39,39 ans [26, 28], alors qu’a I’échelle internationale, cet age est

plus important et se situe entre 44,2 a 47,9 ans.

Il est utile d’émettre un commentaire concernant le début de la maladie qui est différemment
défini selon les études. Soit par la date du premier symptome qu’il s’agisse du PR ou du
premier symptdme hors Raynaud, ou plus communément par le premier symptéme hors PR.

En raison d’une définition non précise, il est difficile d’effectuer des comparaisons fiables
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entres les différentes études et, par conséquent, nos commentaires sont émis sous réserves de
ses limites. Ainsi, des efforts supplémentaires sont nécessaires pour une meilleure

standardisation de ces données.

La durée d’évolution de la maladie depuis le premier symptome hors Raynaud tend a
étre entre 9 a 11 ans [12, 21, 22, 168, 198, 273, 274]. Chez nous elle est plutét moindre aux
alentours de 6 ans et demi.

Le délai diagnostic entre le premier symptdme selon les travaux nationaux, dont notre
série, est de 3,54 a 4,05 ans. Ce qui témoigne du retard diagnostic et de I'impérativité des
efforts qui doivent étre fournis afin d’améliorer le délai de prise en charge diagnostique de la
ScS en Algérie laquelle va retentir beaucoup sur la prise en charge thérapeutique et non
pharmacologique. Une prise en charge diagnostique précoce va pouvoir identifier les formes
d’évolution rapidement progressives pour qui une meilleure prise en charge peut limiter les

conséquences des atteintes cutanees et viscérales séveres.

Les différentes données de 1’age, du délai diagnostic et de la durée d’évolution des travaux

algériens et étrangers sont représentées dans le tableau 73.

2 Les manifestations cliniques

2.1 Les atteintes vasculaires

Les différentes études algériennes s’accordent en rapportant un PR chez plus de 80% des
patients [26-28, 271]. Nous en avons rapporté chez 99% des cas. Ces résultats rejoignent la
littérature internationale qui frole dans plusieurs études les 100%. Cela doit inciter les
médecins a rechercher des signes de ScS devant toute symptomatologie de PR surtout

lorsqu’il s’agit des femmes (tableau 74).

Le PR est compliqué d’UD chez un quart (25%) des patients. Les UD ont été constatés chez
au moins 50% des patients algériens dans les autres études (Si-Ahmed (50%) [26], Methia
(55,94%) [28], Abdessemed (62%)) [271]. Les UD ont été rapportés chez 22 a 59,47% des
cas dans les différents travaux auxquels nous avons comparé notre étude a I’échelle
internationale. Nous avons retrouvé que 67% des patients avaient des cicatrices déprimées,

chiffre proche de la littérature qui avoisine les 60% (tableau 74).
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Tableau 73 : Age d’inclusion, délai diagnostic et durée d’évolution de la ScS chez les patients des

travaux nationaux et internationaux

Les séries Age a Age au début de Délai Durée Durée
I'inclusion la maladie® diagnostic d’évolution® d’évolution*
Notre série 46,67+12,30 39,39:12,80 4,4615,66 7,8516,64 6,5416,23
(19-74) (7-70) ((-1)-(-25)) (0-30) (0-30)
Si-Ahmed [26] 41,1%13,03 32,63+11,82 3,5445,55 8,3418,95
(21-71) (10-67) (0-31)
Abdessemed [271]  4°/12%13,60 9,70+8,47
(9-76)
Methia [28] 46,12+13 35,38+12,45 . 10,78,37
(18-83) (10-78) 4,05:4,74 (0-31)
Lahcene [272] 42+12,6 418,1
(16-72) (6 mois-32 ans)
Nguyen [192] 57 (47-65) 46 (38-55) 7 (3-13)
Mouthon [168] 57,1+11,8 46,2+11,8 10,8+8,1
Rannou [21] 54+12 9,1+8,8
Mouthon [12] 58,4+12,2 47,9+12,2 10,4+8,7
Mouthon [272] 5315 14+12 (5-20) 9,7+8,4 (3-14)
Ennis [198] 60 (21-88) 11 (1-54)
Bérezné [22] 54,1+13,3 44,2+13,3 9,318,4
Maddali [274] 10,58+7,42

ScS : sclérodermie systémique. L. age au début de la maladie ; 2. délai diagnostic entre le 1°" symptéme et le diagnostic ;

3 : durée d’évolution depuis le 1% symptdme, *. durée d’évolution depuis le 1°" symptédme hors-phénoméne de Raynaud.

Les données sont exprimées en moyennezécart type (extrémes) ans sauf pour la série de Nguyen qui est exprimée en

médiane (interquartile).

Dans une étude rétrospective longitudinale menée auprés de 188 patients avec ScS sur la

prévalence des amputations digitales, il a été retrouvé 4,8% de cas ayant une amputation

digitale partielle ou totale. Cette complication était associée a un age avanceé, une longue

histoire de PR, une longue durée d’évolution, a la présence d’AAC et coexistait avec une

artériopathie périphérique et une hypercholestérolémie [275]. Une prévalence élevée d’une
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Tableau 74 : Comparaison des manifestations vasculaires des différents travaux des patients avec

ScS
Les séries Phénomeéne de  Ulcéres digitaux  Cicatrices Amputation Télangiectasies

Raynaud déprimées chirurgicale
Notre série 99 (99) 25 (25) 67 (67) 7(7) 51 (51)
Si-Ahmed [26] 52 (86,7) 30 (50) 9 (15) 22 (36,7)
Abdessemed

150 (100) 93 (62) 41 (27,3)

[271]
Methia [28] 224 (99,5) 113 (55,94) 81 (40,09)
Chelghoum [27] 64/70 (91,43)

Nguyen [192]

369/377 (97,9)

170/375 (45,3)

221/376 (58,8)

253/347 (72,9)

Mouthon [168] 147 (98) 35 (23,3)

Rannou [21] 48 (96) 11 (22) 28 (56)

Mouthon [12] 241 (97,1) 113/19 (59,47) 148 (59,7) 172 (69,3)
Mouthon [273]  187/190(98,42)  67/213 (31,46) 13/113 (11,5)

Bérezné [22] 185 (97,9) 105 (55,5) 129 (68,2)
Maddali [274] 119 (100) 69/119 (57,98)

ScS: sclérodermie systémique. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage)

maladie macrovasculaire a proximité de l'artere digitale a été rapportée dans la ScS [276],
touchant en particulier ’artére ulnaire elle-méme associée a un risque accru d'UD [277, 278].

Les amputations chirurgicales en relation avec la ScS étaient réalisées chez 5% des patients,
11,5% dans le travail de Mouthon [272], 15% dans la série de Si-Ahmed et [26] 27,3% dans
le travail de Abdessemed respectivement [271]. Nous pouvons expliquer le taux faible dans

notre travail par une durée d’évolution moindre de la maladie.

2.2 Les atteintes cutanées

La sclérose cutanée est évaluée par le score de Rodnan modifié, validé en tant que résultat de
mesure fiable ayant démontré sa sensibilité au changement [79, 279]. Le score était a

10,06+9,60 dans notre série. Dans les autres travaux algériens, il était entre 11,27 a 12,65 en
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moyenne [26, 28, 271]. Maddali et Mouthon avaient rapporté un Rodnan a 11,27+7,13 et
14,2+8,8 respectivement [273, 274] (tableau 75).
La distance intercisive mesurée chez les patients de 1’étude, était a 33,70+8,68 mm. Cela
rejoint les différents travaux décrits dans la littérature avec une moyenne entre 34,9 et 36
d’ouverture buccale [22, 168, 192] (tableau 75)..

La survenue des calcinoses est un probléme fréquent au cours de le ScS mais jusqu’a I’heure
actuelle, peu d‘études se sont intéressées a cette complication. L’équipe italienne de Florence
a proposé de classer les calcinoses en mousse, pierre, nette et plaque [201]. Nous avons
retrouvé 9% de calcinoses chez les patients de 1I’étude. Dans les études publi€es, il existe un
peu plus de calcinoses entre 13,3 a 43,5% que dans la population algérienne de
sclérodermiques [26, 28, 271] (tableau 75).

Tableau 75 : Caractéristiques cutanées des patients algériens et caucasiens de la littérature avec
ScS

Les Séries Score de Rodnan Distance intercisive, mm Calcinose
modifiée
Notre série 10,06+9,60 (0-40) 33,70+8,68 14 (14)
Si-Ahmed [26] 12,65+6,18 (3-27) 8(13,3)
Abdessemed [271] 11,43 28 (18,7)
Methia [28] 11,69+7,86 15 (7,42)
Nguyen [192] 36 (30-40) 105/312 (33,7)
Mouthon [168] 34,9+7,4 50 (43,5)
Mouthon [12] 72 (29)
Mouthon [273] 14,2+8,8
Bérezné [22] 35+7,9 55 (29,1)
Maddali [274] 11,27+7,13 16/119 (13,45)

ScS : sclérodermie systémique, mm : millimétre. Le score de Rodnan et la distance intercisive sont exprimés en moyennet
écart type (extrémes) sauf la distance intercisive de la série de Nguyen est exprimée en médiane (les quartiles. Les

calcinoses sont exprimés en nombre (pourcentage).

Le pouce suivi par I'index sont plus fréguemment le siege de calcinoses que les autres doigts.
Cette observation permet de mieux comprendre la pathogenése de la calcinose liée a la ScS,

pouvant étre davantage liée a un traumatisme répété que plutét a un phénomene d’ischémie

[201].
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Lorsqu’elles sont diffuses, les calcinoses peuvent étre trés handicapantes que cela soit au
niveau des mains ou ailleurs sur le corps. Elles peuvent altérer la qualité de vie des patients et
des fois méme, elles représentent la plainte principale des patients sclérodermiques.
Malheureusement en dehors de quelques traitements locaux ou d’un traitement par colchicine,
il n’existe pas de traitement efficace contre ces dépdts calciques. Une meilleure connaissance

de leur mécanise physiopathologique pourrait aboutir a de nouvelles pistes thérapeutiques.

2.3 Les manifestations digestives

L’atteinte cesophagienne est la manifestation la plus fréquente aprés le Raynaud au cours de
la ScS [28, 271, 273]. Représentée par une symptomatologie de RGO ou de dysphagie, elle
est retrouvee chez 80% des cas. Dans le travail de Lahcene qui a porté sur I’atteinte
cesophagienne au cours de la ScS chez 183 patients algériens, les manifestations
cesophagiennes étaient retrouvées chez 59% des malades [272]. L ’atteinte digestive était de
lordre de 75,6% chez les patients de Bérezne [22], 81,1% chez ceux de Nguyen [192],
85,5% dans I’étude de Mouthon [12], 86% dans celle de Rannou [21] et dans une autre étude
de Mouthon [168] (tableau 76).

Dans I’étude qui s’est intéressée a I’atteinte cesophagienne et ano-réctale chez les patients
classés Very Early Systemic Sclerosis (VEDOSS)/EUSTAR ( caractérisee par un PR, des
doigts boudinés, des AAN, des anomalies capillaroscopiques), les auteurs ont proposé
d’identifier trois sous-groupes : le premier sans aucune atteinte d'organe, le deuxieme avec
atteinte cesophagienne / anale et le troisitme avec atteinte cesophagienne / anale et
modification de la fonction pulmonaire [280]. Pour cette raison, les patients du deuxiéme et
troisieme groupe ne peuvent plus étre considérés comme VEDOSS mais pourraient étre
classés comme proposes récemment comme Early ScS [281]. Cette constatation peut, en effet,
attirer 1’attention du clinicien sur le fait que I’atteinte de la peau peut ne pas étre le signe

principal pour évaluer I’activité et la gravité de la maladie au tout début de la ScS [280].

2.4 Les manifestations musculo-squelettiques

Les arthralgies ont €té la troisieme manifestation la plus fréquente dans notre série et ont

concerné 74% des patients. Cela rejoint les données de la littérature (63,5 a 80%) et les
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chiffres des series algériennes (63,3 et 81,4%) [27, 271] sauf pour le travail de Methia qui n’a
retrouve que 10,4% des cas [28] . Les myalgies semblent étre moins fréquentes chez les

Tableau 76 : Fréquence des manifestations digestives dans les séries algériennes et étrangeres des
patients avec ScS

Les séries Symptomatologie cesophagienne/gastro-intestinale
Notre étude cesophagienne 80 (80)

Abdessemed [271] RGO 134 (89,3)

Methia [28] RGO 10 (84)

Nguyen [192] digestive 304/375 (81,1)

Mouthon [168] digestive 129 (86)

Rannou [21] digestive 43 (86)

Mouthon [12] digestive 212 (85,5)

cesophagienne 140 (73,7)

Mouthon [273] digestive 52 (27,4)

Bérezné [22] digestive 143 (75,6)

Maddali [274] digestive 42/119 (13,45)

ScS : sclérodermie systémique ; RGO : reflux gastro-cesophagien. Les données sont exprimées en
nombre (pourcentage)

patients algériens sclérodermiques, 32% dans notre étude et 15,7% chez Chelghoum , alors
qu’elles sont plus fréquentes chez les patients frangais de ’ordre de 50,8 a 72% [12, 21, 22,
168, 192] (tableau 77). Cette différence pourrait s’expliquer par une éventuelle association a
des myosites ou des dermatomyosites dont nous ne connaissons pas la fréquence dans les
travaux francais. Abdessemed avait rapporté, dans son travail sur les arthrites et les anti-CCP,
40% d’arthrites (clinique et ou échographique), 14,7% de ténosynovites et 52% de rétractions
tendineuses [271]. Nous avons noté 7 cas d’arthrites cliniques, 23 cas (23,71%) de

ténosynovites et 41 cas (41%) de rétractions en flexion, les deux au niveau des mains.
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Tableau 77 : Fréquence des manifestations musculo-squelettique dans les séries francgaises et
algériennes de patients avec ScS

Les séries Arthralgies Myalgies Arthrites Ténosynovites Rétractions
en flexion

Notre série 74 (74) 32 (32) 7(7) 23/97 (23,71) 41 (41)

Abdessemed [271] 95 (63,3) 60 (40) 22 (14,7) 78 (52)

Methia [28] 21(10,4)

Chelghoum [27] 57 (81,4) 11 (15,7)

Nguyen [192]

254/375 (67,7)

209/375 (55,7)

Mouthon [168] 117 (78) 108 (72)
Rannou [21] 40 (80) 34 (68)
Mouthon [12] 178 (71,7) 152 (61,3)
Bérezné [22] 120 (63,5) 96 (50,8)

ScS : sclérodermie systémique. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage).

2.5 Les atteintes pulmonaires :

Dans la littérature francaise, la PID touche 32 a 45,3% [12, 21, 22, 168, 192, 273] des patients
contre 57,98% dans le travail italien de Maddali [274]. L’atteinte interstiticlle pulmonaire
était présente chez 63,88% des patients de notre série, un chiffre proche de ceux des travaux
algériens qui variaient de 64,35 a 68,7% des cas. Serait-ce une particularité de la population
algérienne ? D’autres études sont nécessaires afin de confirmer ces résultats. Pour ce faire, les
techniques de réalisation des TDM thoraciques coupes fines doivent-étre standardisées et les

lectures centralisées et effectuées par des experts.

A la pléthysmographie, une CVF <70% a été notée au niveau national chez 20% de la série de
Si-Ahmed [26], 21,50% chez 1’équipe de Methia [28], 23,4% dans le travail de Abdessemed
[271] et 38,75% dans notre étude. La fréquence de la PID et de la CVF<70 % dans les études

algériennes et étrangéres sont représentées dans le tableau 78.
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Tableau 78 : Comparaison de la fréquence de la PID et d’une CVF< 70% chez les patients avec ScS
des études nationales et internationales

Les séries Atteinte interstitielle CVF < 70%
pulmonaire

Notre série 46/72 (63,88) 31/80 (38,75)
Si-Ahmed [26] 11/55 (20)

Abdessemed [271] 103 (68,7) 32/137 (23,4)
Methia [28] 130/201 (64,35) 28/130 (21,50)
Chelghoum [27] 45 (64,29)

Nguyen [192] 163/373 (43,7)

Mouthon [168] Fibrose 48 (32)

Rannou [21] 20 (40)

Mouthon [12] 105 (41,2)

Mouthon [273] 86 (45,3)

Bérezné [22] 84 (44,4)

Maddali [274] 69/119 (57,98)

CVF : capacité vitale forcée. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage).

2.6 Les atteintes cardiaques

Nous avons retrouvé cliniguement 2% de cas ayant une insuffisance cardiaque globale,
Methia et Chelghoum ont rapporté 0,99 et 1,43% respectivement [27, 28] et Si-Ahmed 3,33%
[26].

Pour les données de ’ECG, Chelghoum avait retrouvé plus de troubles du rythme et de
conduction que les autres travaux algériens [26-28]. Nous avons retrouvé 13,58% de troubles de
conduction et 14,63%, de troubles du rythme.

A I’échographie cardiaque, la péricardite était notée chez 5% des patients de Si-Ahmed [26],
14,3% de Methia [28], 14,26% de Chelghoum et de facon plus importante 23,17% dans
notre série [27]. La fréquence des manifestations cardiaques des patients des études

algériennes est représentée dans le tableau 79.

164



Tableau 79 : Fréquence des manifestations cardiaques cliniques et écho-cardiographiques des
patients atteints de ScS en Algérie

Les séries Auteur SI-Ahmed Abdessemed Methia Chelghoum
[26] [271] [28] [27]

Insuffisance

cardiaque droite 4(4) 9(12,86)

Insuffisance

cardiaque globale 2(2) 2(3,33) 2(0,99) 1(1,43)

Troubles du

rythme 12/82(14,63) 4(6,67) 20 (9,90) 15 (21,43)

Troubles de 11/81(13,58)  2(3,33) 18(0,5  16(22,86)

conduction ¢ D , )

Troubles de

repolarisation 11/81(13,58) 6 (10)

Péricardite 19/82 (23,17) 3(5) 29 (14,3) 10 (14,26)

PAPS > 35 mm Hg 26/66 (39,39)

HTAP 13 (21,7) 15 (10) 12/202 (5,94) 16/69(23,18)

ScS : sclérodermie systémique ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique ; HTAP : hypertension artérielle

pulmonaire. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage).

Les experts recommandent de faire un dépistage systématique de ’'HTAP, ce qui permet une
meilleure gestion et une amélioration de la survie [282]. Dans I’algorithme établi par
I’ESC/ERS (figure 38 [283]) pour le diagnostic de ’'HTAP chez les patients avec ScS [284],
I’estimation de la PAPS est basée sur la vitesse maximale de fuite tricuspidienne (VIT).
Lorsque la VIT <2,8 métre/seconde (m/s), la PAPS estimée est <36 mm HG en supposant une
pression auriculaire droite (PAD) < 5 mm Hg, il y a une faible probabilité d’avoir une HTAP.
Une VIT entre 2,9 et 3,4 m/s correspondant a une PAPS estimée entre 36 et 50 mm Hg et une
pression auriculaire droite supposée & 5 mm Hg. Une VIT >2,4 m/s correspond a une PAPS

estimée > 50 mm Hg et une PAD supposée a 5 mm Hg.

Hachulla a démontré dans une large étude prospective frangaise que si le cathétérisme
cardiaque droit est réalisé en cas de VIT >2,8 m/s, cela serai possible d’identifier une possible
HTAP a des stades tres précoces de la ScS. Ce qui pourrait améliorer la survie par une
intervention thérapeutique précoce [282, 285, 286]. Dans I’étude EUSTAR, une PAPS

estimée > 36 mm Hg a I’échocardiographie a I’inclusion était de fagon significative et
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indépendante associée a une réduction de la survie indépendamment de la présence d'HTAP

au cathétérisme cardiaque droit [282].

Echocardiographie de dépistage

|

|
/

Pas de dyspnée (ou
dyspnée expliquée
par une autre cause)

&
¥
.
0

v ¥

Pas d’"HTAP

VIT=vitesse de fuite tricuspidienne

| l

VIT< 2.8 m/s VIT=2.8-3 m/s VIT>3 m/s

\

Dyspnée (non expliquée

par une autre cause)
HTAP suspectée

|

Cathetérisme cardiaque droit

Figure 38 : Algorithme de dépistage d'une HTAP

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; m/s : métre par seconde.

Nos commentaires sur la fréquence de ’HTAP est sous réserve que la définition utilisée n’a

pas été précisée dans les études publiées. Dans notre étude, nous avons constaté une PAPS

supérieure a 36 mm HG a I’échographie cardiaque chez 26 des patients algériens (39,39%),
Si-Ahmed a trouvé une HTAP chez 21,7% de ses patients [26]. Methia, Abdessemed et
Chelghoum avaient rapporté 5,94% [28], 10% [271] et 23,18% [27] de patients ayant une

HTAP dans leurs travaux respectifs.

L’HTAP a été retrouvée chez 10% des patients de Rannou [21] et de Bérezné [22], 11% au
cours des trois études de Mouthon [12, 168, 273] et 29,41% par Maddali et al [274] (tableau

80).
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Tableau 80 : Fréquence de I'hypertension artérielle pulmonaire au cours de la ScS dans certains
travaux

Les séries PAPS >35 mm Hg HTAP
Notre série 26/66 (39,39)
Nguyen [192] 48/375 (12,8)
Mouthon [168] 17 (11,3)
Rannou [21] 5(10)
Mouthon [12] 34 (11,6)
Mouthon [273] 22 (11,6)
Bérezné [22] 19 (10)
Maddali [274] 35/119 (29,41)

ScS : sclérodermie systémique ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique ; HTAP :
hypertension artérielle pulmonaire. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage).

2.7 Les manifestations rénales

La CRS est une complication rare mais grave de la ScS qui peut étre précipitée par certains
facteurs de risque notamment iatrogene représentée par la prise de corticoides avec une dose
supérieure a 15 mg/j. La CRS a éteé notée chez 1% des patients de 1’étude, 3,2%, 4,6% et 7,9
% dans les séries de Mouthon [12, 168, 273], 8% par Rannou [21], 9% dans la série de
Bérezné [22] et 9,1% par Nguyen [192] (tableau 81).

Vingt-quatre a 33% des patients présentant un Ac anti-ARN POL Il ( Ac spécifique de la
ScS observé presque exclusivement dans la forme diffuse) développent une CRS [131, 287],
par contre les AAC représentent un facteur protecteur pour cette complication [288]. Notre
cas de CRS était porteur d’Ac anti-Topo I, ce qui s’associe a une CRS chez 10% des cas
[289].Tout patient avec forme diffuse de ScS doit surveiller régulierement sa pression

artérielle et doit informer son médecin traitant de toute élévation de cette derniére.

La prescription des corticoides doit se faire avec beaucoup de précautions et sous surveillance
clinique et biologique stricte surtout dans les ScSd débutantes d’autant plus que les patients
chez qui une corticothérapie est entreprise a plus de 15 mg/j ont 3 fois plus de risque de

développer une CRS dans les 6 mois qui suivent [290, 291].

Dans notre travail, la CRS s’est installée chez une patiente dans les suites d’une

corticothérapie a 1 mg/kg/j entreprise pour une myosite associée a une ScSd débutante.
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Tableau 81 : Fréquence de la crise rénale sclérodermique dans différents travaux au cours de la ScS

Les séries Crise rénale sclérodermique
Notre série 1(1)
Si-Ahmed [26] 5(8,33)
Abdessemed [271] 1(0,7)
Methia [28] 1(0,49)
Chelghoum [27] 1(1,67)

Nguyen [192]

34/375(9,1)

Mouthon [168] 7(4,6)
Rannou [21] 4(8)
Mouthon [12] 25 (7,9)
Mouthon [273] 6(3,2)
Bérezné [22] 17 (9)

ScS : sclérodermie systémique. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage)

Elle avait installée brutalement une HTA (précédemment normotendue) avec insuffisance
rénale oligurique, une anémie hémolytique microangipathique, une thrombopénie et des
schizocytes au frottis sanguin. Malheureusement, la patiente a présent¢ une CRS qui s’est
compliquée d’une tamponnade ayant abouti a son déces sur un trouble du rythme cardiaque, et
ce, malgré le traitement par IEC et la dialyse. Le taux initial de la créatininémie a un réle
pivot dans les suites évolutives. L’instauration de I’'IEC lorsque le taux est >3 g/dl, le non-
controle de la pression artérielle (PA) dans les 3 jours suivants, le sexe masculin, I’age

avancé, la présence d’insuffisance cardiaque sont des facteurs de mauvais résultats [41].

Dans les travaux algériens qui se sont intéressés a I’atteinte rénale de la ScS, Chelghoum a
constaté une CRS dans sa série (1,43%) [27] et Si-Ahmed 5 patients (8,33%) [26].
Abdessemed et Methia ont rapporté une CRS chacune a 0,7% [271] et 0,49% [28]

respectivement.

Beaucoup d’efforts sont a consentir afin de sensibiliser le personnel soignant sur les facteurs

qui peuvent aggraver une ScS et, plus particulierement, la part iatrogéne des médicaments.
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Suite a cette analyse, il ressort que la CRS est plus fréquente dans les travaux francais. Il y a
un biais de sélection, car la majorité des patients est issue de l’association francaise des

patients avec ScS et non représentative de tous les patients francais avec ScS.

3 Les facteurs de risque et les expositions a risque

Dans la plus grande méta-analyse qui a étudié I’impact professionnel et environnementale
dans la ScS, il a été rapporté une augmentation significative de I’OR globale aprés exposition
a la silice, aux solvants, a la silicone des implants mammaires, aux résines époxydes, aux

pesticides et aux fumees de soudage [40].

L’une des particularités de notre travail est ’association de la ScS a la silicose chez 13 cas
(13%). En effet, nous avons recensé 13 patients originaires de la région de Takout de la ville
de Batna, travaillant dans la taille des pierres et ayant une exposition a la silice.

Cing pourcent des patients étaient exposés dans leur travail a des solvants et 19% a des
toxines ou des solvants (silice, poussiére de silicone, chlorure de vinyle, fumées de soudage,
solvants organiques, résine d’époxy ou des pesticides) dans la série de Bérezné [22]. Notre
¢tude fournit une preuve supplémentaire que 1’exposition a la silice et aux solvants peut

induire une ScS (tableau 82).

Toutes ces données doivent nous inciter a rechercher 1’implication des produits physiques et
chimiques dans la survenue de la ScS. Dans ce contexte, des études sont a mener contre des

cas controles afin d’étudier avec précision les conséquences de telles expositions [40].

Nous avons rapporté moins de tabagiques (3%) que les travaux publiés (8 a 15,3%) [22, 198,
273]. La fréquence de 'HTA (26,26%), du diabéte (8,08%) et de la dyslipidémie (4,04%)
dans notre population est proche de celle de Methia (20,80%, 8,9% et 2,5% respectivement)
[28] (tableau 82).

Mouthon avait constaté que 15,3% des patients avec maladie ulcéreuse avaient un facteur
aggravant, y compris le tabagisme, ’exposition au froid et/ou une prise de traitement
médicamenteux vasoconstricteur et seulement 60,9% des 69 patients ayant des données
disponibles ont recu des inhibiteurs calciques [273] . Cela doit nous interpeller sur la nécessité
de I’éducation des patients afin de se protéger lors de 1’exposition au froid, d’arréter de fumer
et de ne pas prendre des médicaments vasoconstricteurs (I’ergotamine est ses dérivés, les

alpha-bloquants, les traitements de I’hyperprolactinémie), car ces différents facteurs vont
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aggraver le PR et favoriser la survenue des UD. Des postes aménagés lorsque les patients sont

exposés au froid au travail doivent leurs étres proposés.

Tableau 82: Facteurs de risque cardiovasculaire /exposition professionnelle au cours de la ScS de
certains travaux

Facteurs de Notre série Si-Ahmed Mouthon Ennis Bérezné Methia
risque/exposition a [26] [273] [198] [22] [28]
risque

Fumeur actuel 3(3) 29 (15,3) 17 (12) 15/187 (8) 2 (1)
Fumeur au passé 52 (37) 45/187 (24)

Exposition

professionnelle

Au froid 22 (11,6) 22/189 (11,6)
Solvants 5(5) 36/189 (19)* 1(0,49)
Traitement vaso- 5(2,6)

constricteur

Silicose 13 (13) 1(1,68) 4 (1,78)
HTA 26 (26,26) 15 (25) 42 (20,80)
Diabéte 8 (8,08) 0(0) 18 (8,9)
Dyslipidémie 4 (4,04) 0(0) 5(2,5)

ScS : sclérodermie systémique ; HTA : hypertension artérielle. Les données sont exprimées en nombre
(pourcentage). *Ce chiffre représente une exposition aux solvants et aux toxines en incluant la silice.

4 Profil i mmunologique

Dans notre travail, nous avons trouvé 92,68% de patients ayant des AAN, 30,26% patients
avec AAC et 43,42% avec des Ac- anti Scl 70. Mouthon, quant a lui, a rapporté plus de
patients avec des Ac-anti Scl 70 a 51, 6% qu’avec des AAC a 29,8% [273].

Les Ac anti-topo | sont associés a un pronostic plus défavorable, une mortalité accrue et une
fibrose pulmonaire. Ils sont considérés aussi comme un indicateur de la présence de

contractures en flexion [293] et un biomarqueur de I'activité de la maladie [294].

Les patients ScS AAC positifs ont avec une mortalité plus faible et un pronostic plus

favorable comparativement aux patients avec d'autres types d’ANA [121].
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Tableau 83 : Résultats des bilans immunologiques au cours de la sclérodermie systémique de
patients avec ScS de quelques travaux

Les séries Ac anti-nucléaires Ac anti-centromeéres Ac anti-Scl70
Notre série 76/82 (92,68) 23/76 (30,26) 33/76 (43,42)
Mouthon [273] 54/181 (29,8) 97/188 (51,6)
Ennis [198] 54 (36) 17 (11)
Maddali [274] 114/119 (95,79) 65/119 (54,62) 42/119 (35,29)
Si-Ahmed [26] 50 (84,8) 10 (17) 31(52,5)
Methia [28] 166 (82) 39 (23,5) 92 (55,4)

Ac : anticorps. Les données sont exprimées en nombre (pourcentage)

En Algérie, des fréquences proches des notres pour les AAN a plus de 80%, des Ac anti-Scl
70 a 52,2 et 55,4% respectivement et des AAC a 17 et 23,5% respectivement [26, 28].
Maddali a retrouvé 95,79% d’AAN. Il est le seul a avoir noté plus d’AAC a 54,62% que les
anti-Scl 70 a 35,29% [274] (tableau 83). Dans notre travail, 6 patients (7,32%) étaient négatifs
pour les AAN. Ce chiffre est proche de celui de I’équipe de Salazara qui a noté 6,4% de
patients ayant un profil distinct de ScS avec moins de manifestations vasculaires
(télangiectasies, UD, HTAP) touchant plus les hommes et moins de manifestations gastro-
intestinales [295].

Nous avons rapporté des fréquences proches de ceux de la revue de la littérature menée par
Mehra concernant les AAN [135], les Ac spécifiques de la ScS (AAC et anti-Scl 70), les Ac
anti-RNP, anti-B2GP et les ANCA. Une fréquence un peu plus élevée pour les Ac anti
PM/Scl, anti-M2, les facteurs rhumatoides et les anti-CCP, franchement élevée pour les Ac
anti-Ro52 et les anti-Sm et une fréquence un peu moindre pour les Ac anti-SSB ont été
constatées chez notre population sclérodermique. Les comparaisons des bilans
immunologiques des patients de la cohorte algérienne étudiée a ceux de la littérature sont

représentées dans le tableau 84.
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Tableau 84 : Résultats des bilans immunologiques chez les 100 patients de la cohorte algérienne
ayant une sclérodermie systémique avec revue de la littérature

Les auto-anticorps Notre population Revue de la littérature [135] %
Fréquence (%)

v" Ac anti-nucléaires (AAN) 76/82 (92,68) 85 et 99

v' Ac spécifiques de la ScS
o Ac anti-centroméres 23/76 (30,26) 20 3 40
o Ac Anti-Scl70 33/76 (43,42) De 9,4a42

v Autres types d’anticorps [296]

o Acanti-PM/Scl 3/21 (14,29) 4311
o Acanti-Ro52 9/15 (60) 20
o Acanti-SSA 8/72 (11,11) 15 3 20
o Acanti-SSB 3/72 (4,17) SSA et ou SSB 8,8 [297]
o Acanti-RNP 6/70 (8,57) 2314
o Acanti-Sm 4/66 (6,06) 05
o Acanti-M2 3/31 (9,68) 4,8
o Facteurs rhumatoides 13/37 (35,14) 27,5 [271]
o Acanti-CCP 5/30 (16,57) 26a12 ;183 [Sg;f]ti'ccpz :
o Ac anti-B2GP 1/17 (5,88) 5a41
o ANCA 1/26 (3,85) >5

ScS : sclérodermie systémique ; Ac : anticorps ; AAN : anticorps anti-nucléaires ; RNP : ribonucleo proteine ;
M2 : mitochondries de type M2 ; CCP : Peptides Cycliques Citrullinés ; B2GP : béta 2 glycoprotéine ; ANCA :
anticorps anti-neutrophiles cytoplasmiques.
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5 Atteinte clinigue de la main

A travers notre travail, nous confirmons, encore une fois que la main est la cible privilégiée
des atteintes de la ScS plus précisément articulaires (arthralgies, arthrites), vasculaires
(télangiectasies) et sous cutanées (calcinoses) ou elles s’y localisent de fagon significative

plus fréquemment qu’ailleurs dans le corps.

Skare et al. ont rapporté au niveau des mains 93,5% de PR, 73,9% d’arthrites (passées ou
actuelles), 73,9% de raideur des mains, 71,73% de douleurs au niveau des mains, 65,2%
d’arthralgies, 58,6% d’UD (actuels ou passés) et des calcinoses chez 26,6% des cas [207].
Nous avons rapporté des chiffres proches pour les arthralgies a 62% et le PR a 99% et des
fréquences plus basses pour les arthrites & 6%, les calcinoses a 11%, une raideur des mains a
41% et des UD a 25%.

De facon logique, les arthralgies, les arthrites, les calcinoses, les rétractions tendineuses et les
raccourcissements digitaux localisés au niveau des mains sont incriminés dans la genese d’un
handicap de la main et d’un handicap général significativement plus importants.

Dans notre étude, il ressort une mobilité manuelle moindre lorsque la CVF était inférieur a <
70% de la valeur, ainsi qu’en présence de manifestations gastro-intestinales. Ces resultats

restent a vérifier par d’autres études.

6 Application des échelles sur notre population

Concernant les outils et les tests d’évaluation de la mobilité de la main et du handicap manuel,
nous avons choisi ceux qui ont déja été utilisés et validés dans la ScS et qui ont prouvé leur

sensibilité aux changements.

L’AHFI est un index établi avec des termes simples, d’utilisation courante dans le langage
arabe commun. Avec notre étude, nous confirmons que cette échelle peut étre largement

utilisée chez les populations arabophones.

En raison d’un niveau d’illettrisme assez important chez les populations arabophones, le
domaine du bureau a été éliminé de I’échelle AHFI. Manger avec les mains et couper le pain
avec les mains représentent des activités courantes d’utilisation de la main en culture arabe, ce
qui a justifié leur substitution aux items de CHFS qui sont la coupure de la viande, le piquage

efficace avec une fourchette et le pelage des fruits. L’utilisation du dentifrice et du brossage
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des dents ne représentent pas le mode commun de I’hygi¢ne buccale chez les arabes, ce qui a

justifié son élimination de 1’échelle AHFI par I’équipe de Guermazi [167].

Le score global moyen de I’AHFI de tous les sclérodermiques de notre groupe (5,20+-6,14 (0-
29)) était proche de celui rapporté dans la population de polyarthrite rhumatoide (6,1+7,51(0-
29)) pour laquelle, il a été construit et validé pour la premiére fois [167].

En analyse uni variée, nous avons constaté une association statistiquement significative du
score de I’AHFI lorsque les patients présentaient une forme diffuse et en présence d’UD. Ce

qui signifie que lorsque la maladie est sévere, I’invalidité de la main est plus importante.

Notre analyse factorielle a mis en évidence 2 facteurs principaux comme celle de 1’étude
portant sur la polyarthrite rhumatoide [167]. Nous avons démontré ainsi que d’autres travaux,
que I’échelle de Cochin a des corrélations significatives avec le HAQ, le HFI et le Kapandiji

confirmant sa bonne validité du construit [21, 157, 159].

Il ressort que le score de I’ AHFI contribue pour 61% dans le handicap global des patients de
notre étude, soulignant tout I’intérét et la nécessité d’évaluer spécifiquement la capacité

fonctionnelle de la main au cours de la ScS.

Ceci dit, nous devons émettre quelques critiques sur les items de 1’échelle qui nécessitent
d’étre mis a jour a I’ére des nouvelles technologies et des activités communes des mains
inhérentes a 1’usage des claviers, des tablettes, des téléphones portables et des smartphones.
Lusage des poignées rondes des portes n’est plus d’actualité et nécessite une mise a jour de
I’item correspondant. Ca sera intéressant aussi si les scores pouvaient étre interprétés en
termes de sévérité de I’atteinte de la main [298]. Le score global varie de 0 a 30, un score
élevé indique un handicap plus important et un score faible ou bas un handicap moindre. Une

durée d'une a quatre minutes est nécessaire pour que le patient compléte I’ AHFI.

Nous avons utilisé la version en arabe de ’'HAQ pour la premiére fois chez des patients avec
ScS. Des modifications de questions et des adaptations culturelles de 'HAQ original ont été
nécessaires dans de multiples travaux publiés dans différentes langues ( portugais, coréen et
chinois ) avec de fortes fiabilité et validité [299-301] du construit. Etant différente des
cultures africaine, asiatique, européenne et américaine, la culture arabe a eu et a besoin

d’échelles du handicap global adaptées aux populations arabes. El Meidany et ses
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collaborateurs ont traduit le HAQ en arabe. lls ont procédé en modifiant deux questions afin
qu’elles soient le mieux adaptées a la culture arabe [184].

Soixante-deux pour cent des variabilités des différents domaines étaient pris en compte par un
facteur principal chez les patients sclérodermiques de 1’étude. Cette variabilité était a 72%
lorsque I’auto-questionnaire avait été appliqué chez des patients avec polyarthrite rhumatoide.
La reproductibilit¢ de ’'HAQ est assurée avec un test alpha de Cronbach a 0,856 pour les 8
domaines. Le domaine ayant la corrélation la plus élevée était le domaine des autres activités
avec un r de 0,703 et celui ayant la corrélation la plus faible était le domaine de marcher
(r=0,457). Nos constatations concernant ces deux domaines rejoignent celles qui ont été
soulignées par le travail d’El Meidany [184].

Suite a ces analyses, nous pouvons conclure que I’AHFTI et le HAQ en arabe sont des outils
fiables et valides pour la ScS et que leur utilisation doit étre diffusée dans la pratique courante
du personnel médical qui prend en charge des patients scléerodermiques arabophones.

7 Evaluation du handicap

Nos résultats constituent les premicres données algériennes sur 1’évaluation du handicap plus

particulierement du handicap manuel chez les patients atteint de ScS.

En comparant les différents résultats des tests et échelles en fonction du type de la ScS (ScSl,
ScSd ou limitée), nous remarquons qu’il y a une différence significative pour I’AHFI, le
HAQ, I’HFI et le Kapandji suggérant que les patients avec des formes séveres de la maladie
(ScSd) ont une moins bonne mobilité de la main, plus de handicap de la main et une qualité de
vie moindre. Cette différence est non significative entre les trois types de la ScS pour

I’anxiété et la dépression.

La mobilité de la main et du poignet a été trouvée réduite de facon significative lorsque la
maladie était plus sévere, et ce, en étant évaluée par le HFI le Kapandji modifié (dans notre

série et celle de Rannou [21]).

Nous avons observé que les patients algériens avec forme diffuse de ScS avaient de facon
significative un handicap de la main évalué par le 1’échelle de Cochin plus important que chez
les formes cutanées limitées et limitées conformément aux données de la littérature de Rannou
[21] , Mouthon [168], Del Rosso [302] et Abdessemed [271] (tableau 85).

A Pinstar se de Del Rosso [302] et de Abdessemed [271], nous avons constaté que la

sévérité de la maladie altérait de fagon significative la qualité de vie des patients évalué par le
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HAQ (P<0,05), contrairement & Mouthon et Rannou [21] qui n’ont pas trouvé cette différence

(tableau 85).

Aucun travail n’a retrouvé de différence significative selon le type de la ScS avec le fait d’étre

anxieux ou déprimé (auteur, Rannou [21], Mouthon [168], Del Rosso [302]) (tableau 85).

Tableau 85 : Tableau de comparaison des différents scores des tests et échelles utilisés en fonction
du type de la ScS de différents travaux

Tests et échelles ScSl ScSd limitée P
HFI (4-42)

Notre étude 15,46+11,78 (4-38) 28,66+11,53 (4-43) 6,00+4,82 (4-20) | <0,0001
Rannou [21] 11,57+8,21 (4-32) 19,35+11,95 (4-40) 0,007
Kapandji (0-100)

Notre étude 85('22?0‘85 9 71(’16111{12%)7 2 9(7;7:369)3 <0,0001
Rannou (21 eSS0 | 70002070 0001
CHFS (0-90)

Mouthon [168] 17,9+17,8 25,2+20,5 0,02
Rannou [21] 11,07+11,04 (0-41) 23,48+19,45 (0-87) 0,01
Del Rosso [302] 9,60+15,36 12,51+11,25 <0,05
Abdessemed [271] 8,95 25,90 4,80 <0,0001
2:;1‘?5}:(38 2,98+3,69 (0-17) 8,12+6,79 (0-29) 418,07 (0-27) | <0,0001
HAQ (0-3)

Notre étude 0,7510,67 (0-2,83) 1,48+0,77 (0-3) 0,72+0,74 (0-2,38) | <0,0001
Mouthon [168] 1,1+0,7 1,4+0,7 0,07
Rannou[21] 0,90+0,57 (0-1,75) 1,28+0,75 (0-30) 0,05
Del Rosso [302] 0,5510,70 0,76%0,53 <0,05
Abdessemed [271] 0,62 1,28 0,58 0,0004
HAD Dépression (0-21)

Notre étude 8,77+4,64 (0-18) 9,88+4,43 (0-19) 9,4615,82 (0-20) | 0,54
Mouthon [168] 6,8t4,0 7,3t4,0 0,51
Rannou [21] 10,97+4,22 (1-12) 9,43+4,34 (1-21) 0,21
Del Rosso [302] 5,96+3,89 6,44+4,11 NS
HAD Anxiété (0-21)

Notre étude 9,95+4,50 (0-19) 9,95+4,49 (1-19) 7,6445,78 (1-18) | 0,18
Mouthon [168] 9,214,4 10,2+4,5 0,21
Rannou [21] 6,59+3,09 (4-18) 5,65+4,33 (3-16) 0,39
Del Rosso [302] 6,5713,84 6,80+4,11 NS

ScS : sclérodermie systémique ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée ; ScSd : sclérodermie cutanée diffuse ; HFI :
Hand Functional Index ; AHFI : Arab Hand Functional Index ; CHFS : Cochin Hand Functional Scale ; HAQ : Health
Assessment Questionnaire ; HAD : Hospital anxiety and depression ; NS : non significatif. Les parametres sont

exprimés en moyennetécart type (extrémes).
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En faisant une comparaison avec les autres travaux, nous pouvons conclure que les patients

avec UD de fagon significative ont une mobilité manuelle plus réduite (auteur, Mouthon [12])

avec un HFI et un Kapandji plus bas significativement, un handicap de la main plus important
(auteur, Mouthon [12] [273] et Bérezné [22] et pas Ennis [198]), un handicap global plus

sévére (auteur, Mouthon [12] et Bérezné [22] non retrouvé par Mouthon [12] et Ennis

[198]). Nous avons constaté, ainsi que Bérezné, que les patients avec UD étaient plus anxieux
[22] (tableau 86). Les UD sont souvent trés douloureux [198, 273].

Tableau 86 : Comparaison des différents scores des tests et échelles utilisés en fonction de la
présence ou non des UD dans la ScS en littérature

| SCs | UD+ uD- P
HFI (4-42)
Notre étude 19,83+13,59 (4-43) 30,92+11,10 (7-43) 16,13+12,32 (4-42) | <0,0001
Mouthon [12] 20,30+22,76 (16-40) 23,92412,05 (2-40) 18,69+26,20 (4-40) 0,048
Kapandji modifié (0-100)
X 68,16+22,34 (11- 85,72+14,55 (46-
Notre étude 81,33+-18,37(11-100 100) ( 100) ( <0,0001
70,09+22,64 (13- 81,57+17,84 (36-
Mouthon [12] 77,87+3+20,13 (13-100) 100) 100) 0,001
CHFS (0-90)
Mouthon [12] 20,15+19,57 (0-87) 27,38+20,68 (2-86) 16,73+£18,19 (0-87) 0,0001
Mouthon [273] 32121 38120 25+19 <0,0001
Ennis [198] 14 (4-29) 25 (18-47) 0,11
Bérezné [22] 20,2+18,3 27,8+19,1 16,7+17 <0,0001
Notre étude
AHFI (0-30) 5,20+-6,14 (0-29) 9,96+7,17 (0-29) 3,61+4,86 (0-27) <0,0001
HAQ (0-30)
Notre étude 1,04+0.80 (0-3) 1,55+0,88 (0,17-3) 0,88+0,74 (0-2,83) 0,001
Mouthon[12] 1,2+0,73 (0-3) 1,21+0,72 (0-2,75) 0,93+0,71 (0-3) 0,008
Mouthon [273] 1,0+0,7 1,1+0,7 0,910,7 0,15
Ennis [198] 1,4(0,5-2,3) 1,8(0,9-2,0) 0,85
Bérezné [22] 1,12+0,8 1,4+0,84 110,74 0,001
HAD anxiété (0-21)
Notre étude 8,98+4,54 (0-19) 10,80+3,91 (3-19) 8,37+4,60 (0-19) 0,022
Mouthon [12] 9,68+4,39 (1-20) 10,16+4,90 (1-19) 9,45+4,15 (0-19) 0,303
Bérezné [22] 8,914,5 1045 8,5t4,2 0,04
HAD dépression (0-21)
Notre étude 9,30+4,67 (0-20) 10,48+3,92 (4-19) 8,91+4,86 (0-20) 0,146
Mouthon [12] 6,85+4,03 (0-21) 7,52+3,62(0-16) 6,52+4,19 (0-21) 0,095
Bérezné [22] 6,314,2 614,6 614 0,18

ScS: sclérodermie systémique; UD: ulcéres digitaux; HFI: Hand Functional Index; AHFI: Arab Hand Functional
Index ; CHFS : Cochin Hand Functional Scale; HAQ: Health Assessment Questionnaire; HAD: Hospital anxiety and
depression. Les parameétres sont exprimés en moyennezécart type (extrémes) sauf pour Ennis en médiane

(quartiles).

177




8 Prise en charge de ’atteinte de la main

8.1 Traitements médicamenteux

Deux méta-analyses d'essais contr6lés randomisés (ECR), 1'une utilisant les inhibiteurs
calciques de type dihydropyridine, la Nifédipine, et I’autre les inhibiteurs de la PDE 5, ont
conclu que ces deux molécules réduisaient la fréquence et la sévérité des crises du PR chez les
patients avec ScS.

Suite a ces résultats, TEULAR recommande I’utilisation des IC type Nifédipine comme un
traitement de premiére intention du PR et les inhibiteurs de la PDE-5 chez les patients
souffrant d’un PR et ou non contr6lés par les IC (recommandation A) [303] (tableau 87).

Les inhibiteurs calciques ont été prescrits dans notre étude chez 86% des patients, 48% dans
le groupe Ennis [198], 60,9% dans la série de Mouthon [273] et 72,7% dans le groupe de
Bérezné [22] (tableau 88).

Aucune des études incluses dans la méta-analyse n'a directement examiné les effets
secondaires communs des inhibiteurs calciques dans la ScS [304]. Pour les patients de 1’étude,
28 cas ont eu au moins un effet secondaire, 46,42% ont eu une hypotension artérielle, 28,57%
des vertiges, 14,29% ont eu des céphalées, 7,14% des cedemes et 3,57% ont eu plus d’un effet
secondaire.

Nous avons rapporté I'utilisation de I’inhibiteur de la PDE 5 type Sildénafil chez 8 patients
(8%) dont 3 pour UD et 5 pour HTAP sans qu’aucun effet secondaire n’ait été rapporté pour
50% de I’effectif ayant recu ce traitement.

Le Bosentan a été prescrit chez 10 patients (10%) dans notre série, 12,8% dans la série
Bérezné [22] et 100% des patients de la série Mouthon car 1’étude a recruté des patients qui

recevaient du Bosentan [273].

En se référant aux recommandations de ’EULAR (tableau 87) [303] pour le traitement de la
ScS, les prescriptions médicamenteuses de notre population algérienne rejoignent celles-ci
pour les IC mais malheureusement aucun des patients n’a bénéficié d’un traitement
intraveineux par Iloprost pour un PR sévere ou des UD alors que le prix est beaucoup moins
cher que celui du Bosentan. Nous n’utilisons pas les inhibiteurs des PDES ou la Fluxotine

pour les crises de Raynaud.
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Tableau 87 : Les recommandations 2017 de ’EULAR pour le traitement de la sclérodermie
systémique, en fonction de I'atteinte des organes, la force de la recommandations et étude de leur
application chez la population sclérodermique de I'étude

Atteinte d’organe

Phénomeéne de
Raynaud

Ulceéres digitaux

HTAP

Attente cutanée et
PID

CRS

Atteinte gastro-
cesophagienne

Recommandation

Nifédipine en 1%
ligne

Inhibiteurs PDE5
lloprost en IV

Fluxotine

lloprost en IV
Inhibiteurs PDE5
Bosentan
Antagonistes des
récepteurs de
I’endothéline
(ambisantan,
Bosentan,
macitantan)
Inhibiteurs PDES5/
Rociguat
Epoprostenol en IV

Analogues de la
prostacyclines
(lloprost, trepostinil)

Méthotrexate

CYC

IEC

Controle de la PA et
de la fonction rénale
chez les patients a
haut risque

Non utilisation de
fortes doses de
corticoides

PP’

Prokinétiques

ATB séquentiels

Indication

Raynaud
Raynaud

Crise de Raynaud
Raynaud sévere
ub

ub

Prévention des UD
HTAP

HTAP

HTAP

HTAP (stade Ill et IV de
la NYHA)

Forme cutanée diffuse
débutante

PID progressive

Forme cutanée
rapidement progressive
avec risqué d’atteinte
d’organe

Manifestation
cesophagienne
Améliorent la motilité
Pullulation microbienne

Classe de la
recomman
dation

A

A

>>>> 0>

> >

C

D

L’utilisation dans
notre étude

Oui

Non utilisée pour
cette indication
Non disponible
Non utilisé

Non disponible
Utilisé

Utilisé

Utilisé

Utilisé
Non disponible
Non disponible

Utilisé

Utilisé
Utilisé

Non utilisé

Utilisé

Utilisé

Utilisé

Utilisé

Utilisé

Non utilisé

PDE 5 : phosphodiestérase 5 ; IV : intraveineux ; UD : ulcéres digitaux ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; NYHA :
New York Heart Association ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; CYC : Cyclophosphamide ; CRS : crise rénale

sclérodermique ; IEC: inhibiteur de I’enzyme de conversion ; PA : pression artérielle ; IPP? : inhibiteur de la pompe a

protons ; ATB : antibiotiques.
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Concernant les UD, nous utilisons les inhibiteurs des PDE 5 et le Bosentan comme le
stipulent les recommandations de ’'EULAR, a I’exception des perfusions de I’Iloprost non

disponibles dans les trois villes de 1’étude.

Pour le traitement de I'HTAP, nous avons utilis¢ les antagonistes des récepteurs de
I’endothéline, les inhibiteurs de la PDE 5 et les analogues de la prostacycline par manque de

perfusion d’Epoprostenol.

Les patients avec sclérose cutanée diffuse débutante ont bénéficieé de MTX dans certains cas,
mais nous n’avons pas prescrit de CYC pour une atteinte cutanée rapidement progressive avec
risque d’atteinte viscérale. Lorsque les patients sclérodermiques présentaient une PID, ils

bénéficiaient de cures de Cyclophosphamide.

Pour les manifestations oeso-digestives, les IPP? ont été largement prescrits, ainsi que les
Prokinétiques pour améliorer la motilité digestive. Par contre, les ATB pour la pullulation
microbienne n’ont pas été correctement prescrits. Les IEC ont été utilisés chez le seul cas de
CRS.

8.2 La physiothérapie

Lors de notre travail sur le terrain qui consistait a faire un entretien avec le personnel soignant
des services de médecine physique et de réadaptation, ainsi que la consultation des registres
de consultation et de prise en charge des patients, il en est ressorti que durant les trois
derniéres années, les services des CHU de Batna et Constantine n’ont regu aucun patient

atteint de ScS pour une prise en charge spécialisé de son handicap.

Dans notre étude, seulement 15 des patients (15%) ont eu une rééducation fonctionnelle par le
passé et 8 (8%) en faisaient toujours au moment de I’inclusion dans I’étude. Bérezné avait
rapporté 51% de patients ayant effectué une rééducation par le passé et 33,8% de cas ’ayant
fait au moment de I’étude [22] (tableau 88).

Au cours de la ScS, afin d’étre efficace, la kinésithérapie doit inclure un traitement local des
mains et du visage, des techniques de réhabilitation globale, doit s’adapter et différer en
fonction des stades de la maladie et le type de I’atteinte de ScS et enfin inclure différentes
techniques en fonction des besoins personnalisés et des capacités des patients [305]. Rannou
et al. ont démontré qu’un programme de physiothérapie personnalisé ne réduisait pas a 12

mois le handicap mais avait un bénéfice a court terme pour les patients sclérodermiques [306].
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Dans une étude, 31 patients atteints de ScS ont bénéficié d’exercices d'étirement des mains,
une ergothérapie complétée de balnéothérapie et de massothérapie quotidiennement pendant
une période de trois semaines. Cette physiothérapie complexe a provoqué des changements
favorables a ’'HAQ et au DASH, indiquant que ce programme particulier avait un effet
bénéfique a long terme sur la fonction de la main chez les patients atteints de ScS [307].

Des séances de traitements personnalisés ont été réalisées chez des individus atteints de ScS et
ont démontré une significativité statistique et une amélioration du membre supérieur et de la
fonction physique. Des études futures sont nécessaires pour examiner les effets inverses d’un

contrdle conditionnel et vont examiner la durabilité de I’effet du traitement [308].

Tableau 88 : Moyens thérapeutiques utilisés pour la prise en charge des manifestations vasculaires
et du handicap au cours de la ScS dans certains travaux

Moyens thérapeutiques Notre série Mouthon Ennis Bérezné
[273] [198] [22]
Inhibiteurs calciques 86 (86) 42/69 (60,9) 70 (48) 136/187 (72,7)
Bosentan 10 (10) 190/190 (100) 24/187 (12,8)
Physiothérapie 17 (17)
Passée 15 (15) 95/186 (51)
Actuel 8(8) 61/180 (33,8)

ScS : sclérodermie systémique. Les parameétres sont exprimés en nombre (%).

9 Pronostic et évolution

Aux dernieres nouvelles, nous avons recense 8 déces (8%) , Si-Ahmed a rapporté 7 déces
(11,7% ) [26] et Chelghoum 18 déces [27] (tableau 89).

Tableau 89 : Fréquence des déces dans quelques travaux algériens de patients sclérodermiques

Déces Notre série Si-Ahmed Chelghoum
[26] [27]
Déces 8(8) 7(11,7) 18/36 (52,94)

Les données sont exprimées en nombre (pourcentage).
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10 Caractéristigues des patients sclérodermigues en fonction du
type de la sclérodermie systémiqgue

Notre travail ainsi que celui de Si-Ahmed [26], Methia [28] et Abdessemed [271] ont
constaté une différence significative pour le score de Rodnan (qui était plus éleve) et les UD
qui étaient plus présents chez les patients avec forme diffuse de ScS. Notre travail et celui de
Abdessemed [271] ont souligné une différence significative pour les rétractions tendineuses
qui étaient plus présentes dans la forme diffuse.

Les différents travaux en littérature, ainsi que notre travail, n’ont pas trouvé de différence
significative entre les formes limitées, diffuses et des fois limitées lorsqu’elles existent dans le
groupe étudié pour 1’4ge a I’inclusion, le sexe féminin, le délai diagnostic, les amputations, les
arthralgies, la CVF<70%, la PID, la CRS et le déces (tableau 90, 91, 92,93)

Notre étude est la seule a retrouver une difference significative pour le PR selon le type de
ScS alors que dans les autres travaux, cela n'a pas été mentionné (Si-Ahmed [26],
Abdessemed [271] et Maddali [274]). Les données de la base EUSTAR, qui a étudié de fagon
longitudinale 1’incidence et la prévalence des manifestations cutanées au début de la maladie
juste apres la survenue du PR, confirment les résultats des études transversales qui ont
retrouvé une association entre le type diffus de la maladie ou un score élevé de Rodnan, ainsi
que la présence d’Ac anti ARN poly 111 [130, 309].

Nous avons constaté une différence significative pour les calcinoses (p=0,008), les
ténosynovites (p=0,005) et les arthrites (p=0,043) au profit des ScSd, non retrouvée par
Abdessemed [271] et Maddali (pour les calcinoses) [274] (tableau 91 et 92).

Pour le bilan immunologique, Methia [28] , Si-Ahmed [26] et Maddali [274] ont trouvé de
facon significative des Ac anti-Scl70, plus fréquents dans les formes diffuses chez 55 (69,6%)
(p=0,002), 26 (66,7%) (p<0,001) et 29 (64,44%) (p<0,001) patients respectivement, alors que
nous n’avons pas trouvé de différence dans notre travail (p=0,301). Pour les AAC, ils ont été
retrouvés, d’une part, plus fréquents significativement dans les formes limitées par Methia
chez 2 patients (66,6%) avec un p=0,001 [28] et dans les formes limitées par Si-Ahmed chez
9 patients (45%) avec un p=0,002 [26] et, d’autre part, notre étude et celle de Maddali [274]
n’ont pas fait la méme constatation avec de fagon respective un p a 0,196 et non significative
(tableau 93).
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Tableau 90 : Caractéristiques épidémiologiques des patients avec ScS selon le type de la maladie
dans plusieurs travaux

S¢S Scsl scsd limitée Va'e:r de

Nombre

Notre étude 100 (100) 48 (48) 41 (41) 11 (11)

g@i‘;ssemed 150 (100) 103 (68,67) 42 (28) 5(3,33)

Si-Ahmed [26] 60 (100) 20 (33,3) 39 (65) 1(1,7)

Methia [28] 202 (100) 120 (59,4) 79 (39,1) 3(1,5)

Sexe F/H

Notre étude 83 40/48 35/41 8/11 0,610
'[L\Z';T;ssemed 139/11 96/7 38/4 5/0 0, 691
Si-Ahmed [26] 50/10 19/1 31/8 0/1 0,83
Methia [28] 177/25 106/14 69/10 2/1 0,52
Age a l'inclusion
Notre étude 46,67£12,30  46,19+11,73  47,66£1228  4509£15,50 0,775
Si-Ahmed [26] 4113,03  41,25:12,29  40,56+13,38 0,88
Methia [28] 46,12+13 44,77+13,94  47,13t12,48 41,672,838 NS
Maddali [274] S992t1345 69841325 59,31+14,01 NS
'[L\Z';T;sseme" 45,12+13,60  46,55t12,95  40,83%14,83  51,2+12,80 0,041
Durée d’évolution’
Notre étude 5,63+4,87 5,63+4,87 8,37+7,68 3,7243,26 0,067
Del Rosso [302] 10,28+8,06 11,0546,39 NS
Délai diagnostic
Notre étude 6,54£6,23 5,2146,03 3,9045,62 3,3613,98 0,55
Methia [28] NF 4,34+4,71 3,72+4,83 1,33+1,52 NS

ScS : sclérodermie systémique ; F/H : femme/homme ; ' : durée de la maladie depuis le premier symptéme hors
Raynaud ; NF : non fait. Les parameétres sont exprimés en moyennezécart type (extrémes) sauf le nombre et le

sexe en nombre (%).
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Tableau 91 : Fréquence des manifestations vasculaires, digestives et de calcinoses chez les patients
ScS selon le type de la maladie dans certains travaux

Raynaud

Notre étude
Si-Ahmed [26]
Abdessemed [271]
Maddali [274]
Ulceres digitaux
Notre étude
Si-Ahmed [26]
Abdessemed [271]
Maddali [274]
Amputation

Notre étude

Abdessemed [271]

Si-Ahmed [26]
amputation digitale

Calcinose
Notre étude
Abdessemed [271]

Maddali [274]

ScS total
99 (99)
60 (100)

150 (100)

119/119

25 (25)
30 (50)
93 (62)

69/119 (57,98)

7(7)
41 (27,3)

9 (15)

14 (14)
28(18,7)

16/119 (13,45)

Symptomatologie cesophagienne

Notre étude

Abdessemed [271]
RGO
Maddali [274]

80 (80)
134 (89,3)

42/119 (35,29)

Scsl
48 (100)
20 (33,3)
42 (100)

74/74 (100)

6 (24)
6 (20)
55 (53,4)

40/74 (54,05)

5(10,4)
25(24,3)

2(22,2)

2(4,2)
21(20,4)

11/74 (14,86)

37(77,1)
92 (89,3)

26/74 (35,14)

ScSd
41 (100)
39 (65)
103 (100)

45/45 (100)

19 (76)
24 (80)
36 (85,7)

29/45 64,44)

2(4,9)
16 (38,1)

7(77,8)

11 (26,8)
6 (14,3)

5/45 (11,11)

35(85,4)

38(90,5)

16/45
(35,56)

limitée
10/11 (90,9)
1(1,7)

5(100)

0(0)
0(0)

2 (40)

0(0)
0(0)

0(0)

1(9,1)

1(20)

8(72,7)

4 (80)

Valeur de
P

0,017
NS
2,40

NS

<0,0001
0,044
<0,0001

NS

0,373
0,09

0,06

0,008
0,69

NS

0,51

0,77

NS

ScS : sclérodermie systémique ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée ; ScSd : sclérodermie cutanée diffuse ; RGO :

reflux gastro-cesophagien. Les parametres sont exprimés nombre (%).
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Tableau 92 : Fréquence des manifestations articulaires et pulmonaires des patients
sclérodermiques selon le type de la maladie de quelques travaux

Arthralgies ScS total
Notre étude 74 (74)
Abdessemed [271] 95 (63,3)

Ténosynovites

Notre étude 23/97 (23,71)

Abdessemed [271] 22 (14,7)
Arthrites

Notre étude 7(7)
Abdessemed [271] 60 (40)
Rétractions tendineuses

Notre étude 41 (41)
Abdessemed [271] 78 (52)
Maddali [274] 35/119 (29,41)

PAPS > 35 mm HG ou HTAP
Notre étude PAPS

> 35 mm HG 26 /66 (39,39)
Si-Ahmed [26] HTAP 13 (21,66)
Methia [28] HTAP 12 (5,94)
Maddali [274] 35/119 (29,41)

HTAP

Atteinte interstitielle pulmonaire

Notre étude 46 /72
Abdessemed [271] 103 (68,7)
Maddali [274] 35/119 (24,41)
CVF < 70%

Notre étude 31/80 (38,75)
Abdessemed [271] 32 (23,4)

Scsl
35(72,3)

68 (66)

6(26,1)

8(19)

1(2,1)

15 (35,7)

14 (29,2)

44 (42,7)

17/74
(22,97)

9/29 (31)
6 (46,2)

7(58,3)

17/74
(22,97)

23/46 (50)
68 (66)

41/74 (55,41)

14/39 (35,9)

17 (17,9)

ScSd
31 (75,6)

24 (57,1)

17/40 (42,5)

14 (13,6)

6 (14,6)

42 (40,8)

27 (65,9)
34 (81)

18/45 (40)

16/28 (57,1)
7(53,8)
4 (5,06)

18/45 (40,02)

18/46 (39,1)
31(73,8)

28/45 (62,22)

14/31 (42,2)

14 (36,8)

limitée
8(72,7)

3 (60)

0(0)

0(0)

0(0)

3 (60)

0(0)

0(0)

1(11,1)
0(0)

1(33)

5/46 (10,9)
4 (80)

3/10 (30)

1(25)

Valeur
de P

0,954

0,595

0,005

0,449

0,043

0,554

<0,0001

<0,0001

NS

0,035
NF

NS

NS

0,973
0,562

NS

0,534

0,065

ScS : sclérodermie systémique ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée ; ScSd : sclérodermie cutanée diffuse ;

PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; NF : non fait ;

CVF : capacité vitale forcée. Les données sont exprimées nombre (%).
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Tableau 93 : Fréquence des manifestations rénales, des déces et des anticorps spécifiques de la ScS
selon le type de la maladie selon certains travaux

:::Z(:orjzf;(eique ScS total ScSl ScSd limitée Vale: ges
Notre étude 1(1) 1(2,9) 0(0) 0(0) 0,577
Si-Ahmed [26] 5(8,33) 0(0) 4(9,52) 1(100) NS
gt;j‘;ssemed 1(0,67) 1(1) 0(0) 0(0) 0,794
Déces

Notre étude 8(8) 1(12,5) 6 (75) 1(12,5) 0,093
Si-Ahmed [26] 7 (11,66) 3(15) 4(10,25) 0(0) NS
Methia [28] 5(2,47) 2 (1,66) 2(2,53) 1(33,33) 0,10
Ac anti-centromeres

Notre étude 23/76 (30,26)  5/29(17,2)  15/37(40,5)  3/10(30) 0,196
Si-Ahmed [26] 10 (16,67) 9 (45) 1(2,6) 0(0) 0,002
Methia [28] (23,5) 37(30,8) 0(0) 2 (66,6) 0,001
Maddali [274] 65/119 (54,62) 62/74(83,78)  3/45(6,67) NS
Ac anti-Scl70

Notre étude 33/76 (43,42)  14/37(37,8)  16/29(55,2) 3(9,1) 0,301
Methia [28] 92 (45,54) 37(30,8) 55 (69,6) 0(0) 0,002
Maddali [274] 42/119 (35,29) 3/74(17,57)  29/45 (64,44) <0,001
Si-Ahmed [26] 31(51,67) 4 (20) 26 (66,7) 1(3,3) <0,001

ScS : sclérodermie systémique ; ScSl : sclérodermie cutanée limitée ; ScSd : sclérodermie cutanée diffuse ; Ac :

anticorps. Les données sont exprimées en nombre (%).

Un quart de patients va développer une forme cutanée diffuse dans I’année qui suit le début

du PR et 36% dans les deux années suivantes. Les principaux facteurs associés a la ScS

diffuse étaient la présence d’auto-anticorps anti- ARN-poly Ill, suivis par les auto-Ac anti-

topoisomérase et le sexe masculin. La présence d’Ac anti-topo | était le principal facteur

associé aux UD incidents [195].
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11 Caractéristigues des patients sclérodermiqgues selon la
présence ou non des ulceres digitaux

Les UD surviennent plutdt au début de la maladie [84, 310] et représentent un bon prédicteur
de I’évolution clinique de la maladie. Dans une étude prospective, les patients avec UD
développent des atteintes d’organes 2 a 3 ans plutot que chez les patients sans UD [197]. Leur
présence est souvent associée a une forme plus sévere de la maladie comme lors de
I’extension de I’atteinte cutanée dans la forme cutanée diffuse [84, 197, 311], la présence de
I’HTAP [197] et la PID [12, 311]. Dans une étude récente, il a été noté que les UD peuvent
annoncer la survenue d’atteinte des organes internes chez les patients en phase trés précoce de

la maladie [310, 312].

Les patients ayant des UD ont une durée d’évolution plus importante (Si-Ahmed [26]), plus
de formes diffuses (nous, Si-Ahmed [26]), des antécédents d’UD (Bérezné [22], Si-Ahmed
[26]) plus de cicatrices déprimées (auteur, Mouthon [12], Bérezné [22]), plus de
télangiectasies (auteur), plus de sclérose cutanee (auteur, Si-Ahmed [26]), plus de calcinoses
(nous, Mouthon [12] et Bérezné [22]), plus d’arthralgies (Bérezné [22]), une PAPS > 35 mm
Hg (notre étude) et ont bénéficie de plus de traitement par Bosentan dans notre travail et celui
de Bérezne [22] (tableau 94, 95, 96 et 97).

Dans I’étude EUSTAR, qui avait pour but d’évaluer si I’antécédent d’UD a la consultation est
un prédicteur d’atteinte vasculaire, d’'une aggravation clinique et de la survenue de déces,
parmi les 3196 patients, 34,1% avaient un ATCD d’UD. Les UD étaient prédictifs de
survenue d’UD durant les visites de suivi, d’'une ¢lévation de la PAPS a I’échographie
cardiaque, de tout événement cardiovasculaire (nouveaux UD, augmentation de la PAPS et

une insuffisance du ventricule gauche (VG) et de la survenue du déces [313].

Une analyse récente des résultats cliniques chez les patients avec UD a montré que les
patients avec anti-topo | ont développé le PR plutét et qu'ils étaient plus jeunes lors de la

survenue du premier UD [38].

Les AAC chez les patients atteints de PR annoncent la survenue de la ScSl [122, 139, 314]
sans augmenter le risque d’apparition d’UD. Certaines études mentionnent une incidence plus

faible d’UD chez les sujets AAC par rapport aux anti-topo I ou d’autres Ac [84, 315, 316].
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Tableau 94 : Caractéristiques épidémiologiques des patients sclérodermiques selon la présence ou
non des ulcéres digitaux de certains travaux

Femmes ScS UD+ UD- P
Notre étude 83 (83) 21 (84) 62 (82,7) 0,878
Si-Ahmed [26] 30 (50) 24 (48) 26 (52) NS
Mouthon [12] 205 (82,6) NF NF 0,611
Bérezné [22] 164 (86,8) 51 (85) 113 (87,6) 0,65
Age a l'inclusion
Notre étude 46,67+12,30 (19-74) | 48,56+12,30 46,04+12,32 0,972
Mouthon[12] 58,4+12,2 58,2 58,5 0,889
Bérezné [22] 54,1+13,3 53,6+15,4 54,3+12,2 0,74
Si-Ahmed [26] 42,77+13,80 39,23+11,72 NS
Age au début de la maladie
Notre étude 1 symptéme 39,39+12,80 41,04+11,59 | 38,84+13,21 0,421
Mouthon [12] 47,9+12,2 45,6+12,1 48,9+12,1 0,063
Bérezné [22] 44,2+13,7 42,4+16 45+12,4 0,23
Durée d’évolution depuis le 1°" symptome hors phénoméne de Raynaud
Notre étude Hors Raynaud 6,54+6,23 7,82+5,55 6,29+6,46 0,166
1 symptéme 7,0216,48 7,8415,44 7,85%7,02 0,520
Bérezné [22] 9,3+8,4 9,749 9,218,2 0,74
Si-Ahmed [26] 8,34+8,95 11,33+11,39 5,20+4,29 0,018
Habitudes toxiques et exposition a risque
Notre étude
Fumer actuel 3(3) 0(0) 3(4) 0,310
Exposition professionnelle
Silice 13 (13) 4 (16) 9(12) 0,607
Solvants 5(5) 1(4) 4(5,3) 0,764
Bérezné [22]
Fumeur actuel 15/187 (8) 4/59 (6,7) 11/128 (8,6) 0,44
Ancien fumeur 45/187 (24) 11/59 (18,6) 18/128 (13,9) 0,44
Exposition au froid 22/189 (11,6) 6/60 (10) 16/129 (4,6) 0,63
Exposition toxines/solvants 36/189 (19) 10/60 (16,6) | 26/129 (20,1) 0,73

ScS : sclérodermie systémique ; UD : ulceres digitaux ; NF : Non fait. Les données sont exprimées nombre (%)

sauf I’age a I'inclusion, au début de la maladie et la durée d’évolution en moyenneztécart type.

188




Tableau 95 : Manifestations vasculaires et cutanées des patients sclérodermiques selon la présence
ou non des ulcéres digitaux de certains travaux

Phénomene de Raynaud ScS UD+ UD- P
Notre étude 99 (99) 25 (100) 74 (98,7) 0,562
Mouthon[12] 241 (97,1) 67 (100) 139 (95,2) 0,067
Bérezné [22] 185 (97,9) 60 (100) 125 (96,9) 0,68
Si-Ahmed [26] 52 (86,7) 27/30(90) 25/30(83,33) 0,852
Antécédents d’'UD
Notre étude NF NF NF NF
Bérezné [22] 113 (59,8) 54 (90) 59 (45,7) <0,0001
Si-Ahmed [26] 13 (21,66) 12 (40) 1(3,6) 0,002

Cicatrices déprimées
Notre étude 67 (67) 22 (88) 45 (60) 0,010
Mouthon[12] 148 (59,7) 61 (91) 65 (44,5) 0,0001
Bérezné [22] 105 (55,5) 55 (91,7) 50 (38,7) <0,0001
Télangiectasies
Notre étude 51/100 (51) 19 (76,0) 32(42,7) 0,004
Mouthon [12] 172/213 (69,3) 56/67 (83,6) | 100/146 (81,9) 0,077
Bérezné [22] 129/189 (68,2) 44/60 (73,3) 85/129 (65,9) 0,30
Score de Rodnan
Notre étude 10,0619,60 16,72+11,23 7,69+7,73 <0,0001
Si-Ahmed [26] 12,6546,18 14,79+5,36 10,4316,28 0,006

Distance intercisive
Notre étude 28,8049,47 35,18+7,91 0,535
Bérezné [22] 35+7,9 34,918 35,417,9 0,71

Calcinose
Notre étude 14 (14) 9/25 (36) 5/75 (6,7) <0,001
Mouthon [12] 72 (29) 35(58,3) 37 (30,3) 0,0001
Bérezné [22] 55(29,1) 24 (40) 31 (24) 0,02

ScS : sclérodermie systémique ; UD : ulceres digitaux ; NF : non fait ; NS : Non significatif. Les données sont

exprimées en en nombre (%) sauf le score de Rodnan et la distance intercisive en moyennetécart type.
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Tableau 96 : Types de maladie, manifestations articulaires et digestives des patients
sclérodermiques selon la présence ou non des ulcéres digitaux de certains travaux

Forme cutanée limitée ScS UD+ UD- P
Notre étude 48 (48) 6/25 (24,0) 42/75 (56,0) 0,006
Mouthon [12] 148 (60,5) 40 (59,7) 94 (64,4) 0,811
Bérezné [22] 76/179 (42,5)| 18/54(33,3) | 58/125 (46,4) (0,01)
Si-Ahmed [26] 20(33,3) 6 (20) 14 (46,7) 0,05

Forme cutanée diffuse

Notre étude 41 (41) 19 (76) 22(29,3) <0,0001
Mouthon [12] 86 (34,7) 24 (35,8) 45 (30,8) 0,769
Bérezné [22] 78/179 (43,6)| 32/54(59,3) | 46/125 (36,8) 0,11
Si-Ahmed [26] 39 (65) 24 (80) 15 (50) 0,03

Forme limitée

Notre étude 11 (11) 0(0) 11 (14,7) 0,042
Mouthon [12] 12 (4,8) 3(4,5) 6(4,1) 0,01
Bérezné [22] 25/179 (13,9) 4/54 (7,4) 21/125 (16,8) 0,16
Arthralgies

Notre étude 74 (74) 20/25 (80) 54/75 (72) 0,430
Mouthon [12] 178 (71,7 53(79,1) 102 (69,8) 0,088
Bérezné [22] 120 (63,5) 45 (75) 75 (58,1) 0,02
Myalgies

Notre étude 32 (32) 8/25 (32) 24/75 (32) 1
Mouthon [12] 152 (61,3) 45 (65,7) 97 (66,4) 0,33
Bérezné [22] 96 (50,8) 35 (58,3) 61 (47,3) 0,15

Atteinte Digestive

Notre étude

Symptomatologie cesophagienne 80 (80) 23/25(92) 57/75 (76) 0,83
Symptomatologie gastro-intestinale| 86 (86) 24 (96) 62 (82,7) 0,096
Mouthon [12] GI212(85,5)| 58(86,6) 128 (87,7) 0,724
Bérezné [22] Att oeso/Gl 143 (75,6) 45 (75) 98 (75,9) 0,88

ScS : sclérodermie systémique ; UD : ulceres digitaux ; ET : écart type ; Gl : gastro-intestinale ; Att : atteinte. Les
données sont exprimées nombre (%).
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Tableau 97 : Manifestations pulmonaires, rénales, bilan immunologique et traitements des
patients sclérodermiques selon la présence ou non des ulcéeres digitaux de certains travaux

kinésithérapie actuelle

Dyspnée ScS UD+ UD- P
Notre étude 1,91 2,16%1,14 1,81+0,94 0,134
Mouthon [12] 2,00+0,81 2,09+0,79 2,03+0,75 0,398
Bérezné [22] 2,140,8 2,1+0,9 2,240,84 0,63

PID
Notre étude 46/72 (63,88) 11/18 (61,11) | 35/54 (64,81) 0,777
Mouthon [12] 105 (41,2) 28 (41,8) 58 (39,7) 0,769
Bérezné [22] 84 (44,4) 29 (48,3) 55 (42,6) 0,46
HTAP
Notre étude PAPS >35 mmHg 26/66 (39,39) 12/20 (60) 14/46 (30,43) 0,001
Mouthon [12] 34 (11,6) 11 (16,4) 12 (8,2) 0,175
Bérezné [22] 19 (10) 8(13,3) 11 (8,5) 0,44
Crise rénale sclérodermique
Notre étude 1(1) 0(0) 1(1,8) 0,565
Mouthon [12] 25(7,9) 7 (10,4) 8(5,5) 0,345
Bérezné [22] 17 (9) 5(8,3) 12 (9,3) 0,83
Anticorps anti-centromeéres
Notre étude 26/76 (30,26) 5/18 (27,78) 18/58 (31,03) 0,793
Si-Ahmed [26] 10(17) 6 (20) 5(17,9) NS
Anticorps anti-Scl70
Notre étude 33/76 (43,42) 10/18 (55,55) 23/58 (39,66) 0,282
Si-Ahmed [26] 31 (52,5) 18 (60) 11 (39) NS
Traitements
Notre étude
inhibiteurs calciques 86 (86) 20 (80) 66 (88) 0,318
Bosentan 10 (10) 7 (28) 3(4) 0,001
Sildénafil 8(8) 4 (16) 4 (5,3) 0,089
Physiothérapie Passée 15 (15) 5(20) 10 (13,3) 0,419
Physiothérapie Actuelle 8(8) 2(8) 6 (8) 1
?ﬁ:;;:u[rzssc]alci s 136/187 (72,7) 48/60(80) | 88/127 (69,3) 0,12
Bosentan 9 24/187 (12,8) 12/60 (20) 12/127 (9,4) 0,04

e e o , 95/186 (51) 34/60 (56,6) 61/126 (48,4) 0,29

Kinésithérapie passée

61/180 (33,8) 25/59 (42,3) | 36/126(29,7) 0,09

ScS : sclérodermie systémique ; UD : ulcéres digitaux ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; HTAP :

hypertension artérielle pulmonaire ; PAPS : pression artérielle pulmonaire systolique ; NS : non significatif. Les

données sont exprimées nombre (%) sauf la dyspnée en moyenetécart type (extrémes).




12 Etude de comparaison des deux cohortes algérienne et
caucasienne de patients avec sclérodermie systémique

La population algérienne de patients sclérodermiques était plus jeune et avait une durée
d’évolution plus courte que la population des patients frangais, car elle était suivie au centre
de référence depuis plusieurs années déja.

Le délai diagnostic de la maladie était plus réduit dans le groupe caucasien soulignant qu'en
Algérie, on a un retard diagnostic [26, 28] qu'il faut rattraper par un meilleur accés aux soins
et une bonne prise en charge diagnostique de la ScS.

Dans notre série algérienne, I'exposition a la silice était significativement plus élevée que dans
le groupe caucasien marquant tout le travail de sensibilisation que nous devons effectuer
aupres des hommes travaillant dans la taille de la pierre pour les prévenir des dangers
encourus non seulement en raison du risque de développement de la ScS mais aussi d'autres
pathologies rhumatismales comme I’atteste le travail de Slimani [317]. Ce qu’il faut savoir,
c’est que l'exposition a la silice se fait sans aucun moyen de protection et que le

développement de la maladie survient peu d'années apres l'exposition a cette molécule.

L'HTA est plus présente chez les patients algériens que caucasiens et cela s'expliquerait par la
prévalence de la maladie qui est plus importante en Algeérie qu'elle ne I'est en France, mais
aussi par notre le mode de vie des algériens qui n'est pas trés sain surtout concernant

I'alimentation et la sédentarité.

Nous avons noté de facon significative que le cancer était plus associé a la ScS dans le groupe
de patients caucasiens, notamment celui du sein que dans le groupe de patients algériens, et
ce, probablement en raison d’une durée d'évolution plus importante de la maladie ou d'un
dépistage plus fréquent. Une étude britannique a retrouvé que le cancer du sein représentait
42,2% des cancers associées a la ScS suivi par les cancers hématologiques (12,3%), gastro-
intestinaux (11,0%) et gynécologiques (11,0%) [268].

Complication majeure, les UD sont survenus plus fréquemment dans la cohorte algérienne, et
ce, de facon globale ou pour le type ischémique des UD. Cela est en concordance avec les
données algériennes qui rapportent au moins 50% d’UD chez les patients sclérodermiques
[26, 28, 271]. Nous pouvons envisager que les patients algériens sont plus exposés au froid et
qu'ils nécessitent une politique d'éducation vis-a-vis de la maladie et une meilleure

connaissance des mesures non pharmacologiques. Ainsi, une meilleure prise en charge
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thérapeutique est indispensable afin de contrdler au mieux le PR et ses complications. Une
optimisation des soins locaux et une meilleure disponibilité des traitements spécifiques des
UD comme I’'llomédine qui représente la seule thérapeutique capable d’agir en phase aigiie de

PR sont a envisager.

Sous réserve d'un manque de données concernant les capillaroscopies effectuées pour la série
caucasienne, il a été constaté de facon significative un nombre plus important de
megacapillaires, d'hémorragies et de raréfactions capillaires chez les patients algériens. Outre
le fait que les patients algériens soient moins bien contr6lés sur le plan vasculaire, s’ajoute

une durée d’évolution moindre expliquant probablement une phase plus active de la maladie.

En analyse uni-variée, les patients de la cohorte algérienne avaient plus de signes de sclérose
cutanée et de troubles de la pigmentation que ceux de la cohorte caucasienne. La prévalence
des troubles de la pigmentation associes a la ScS varie de 30,5%[318] a 91% [319], avec une
prévalence plus élevée chez les Hispaniques et les Afro-Américains plus que chez les
Caucasiens ; ce qui suggere que ce phénotype peut étre associe a des phototypes plus sombres
[126, 320]. De I’autre c6té, les doigts boudinés et les calcinoses survenaient plus dans la série
caucasienne soulignant qu'il y a plus de formes limitées et d’AAC au sein de ce groupe
rejoignant ainsi la littérature [288]. Quant aux calcinoses, il semble que le personnel
expérimenté et averti du centre de référence de Cochin est plus attentif a cette complication

par une meilleure démarche diagnostique.

Le groupe algérien se plaignait de plus de manifestations digestives que le groupe caucasien,
car les patients n’étaient pas encore assez controlés par le traitement. Ceci dit, le parcours des
données de la littérature révele que la fréquence des manifestations digestives varie de 75,6 %
a 86 % des cas [12, 21, 22, 168, 192].

Sur le plan pulmonaire, une CVF < 70% de la normale était significativement plus retrouvée
chez les patients algériens avec ScS a la pléthysmographie que caucasiens sans qu’il n'y ait de
différence pour la PID a la TDM thoracique. Contrairement a la pléthysmographie effectuée
de facon multicentrique en Algérie constituant ainsi un biais, la pléthysmographie de la série
caucasienne a été réalisée dans un seul centre de référence par une équipe expérimentée. Dans
ce sens, nous plaidons pour la création de centre de référence et de compétence afin de

standardiser et améliorer la réalisation et I’interprétation des explorations complémentaires.
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Nos données sur les arthro-myalgies se rapprochent des chiffres algériens (63 et 81%) [21,
168] et ceux de la littérature (64 a 80 %), mais elles étaient moins fréquentes chez les patients

caucasiens de I’étude soulignant une moins bonne prise en charge thérapeutique.

Sous réserve d’une mauvaise qualité des radiographies des mains de patients algériens
empéchant une interprétation plus correcte des images, nous avons retrouvé plus d’images de

calcinoses dans la population caucasienne appuyant les constations cliniques.

Nous avons noté plus d'Ac anti-Scl 70 et moins d'AAC chez les patients algériens ayant un
peu plus de formes diffuses que chez les caucasiens. Methia et Mouthon ont rapporté des
données de bilan immunologique proches du nétre [28, 273].

Les patients algériens avec ScS avaient de fagcon significative un handicap global plus
important et étaient plus anxieux et plus déprimés que les patients caucasiens. Rannou et
Mouthon ont rapporté des scores moyens de HAQ (1,07+0,68 et a 1,2+0,7 respectivement) et
de HAD anxiété (10,29+4,30 et 9,7+4,4 respectivement) trés proches des nétres voire
Iégerement supérieurs et des niveaux de dépression moindre (HAD dépression 6,17+3,68 et
7,0+4,0 respectivement) [21, 168].

L’¢évaluation du handicap global, manuel et de 1’état psychologique des patients avec ScS
n’est pas une pratique courante par les cliniciens algériens qui doivent impérativement
changer leurs habitudes et accorder un intérét a I'invalidité globale et au retentissement
psychologique de la maladie, afin d’améliorer le vécu du malade au quotidien et de mieux

répondre aux attentes des malades.

Aucun patient de la cohorte algérienne n’a pu bénéficier de perfusions d’llomédine pour la
prise en charge des UD en aigu, car non disponible. Ce qui explique la différence d'utilisation
de ce produit entre les deux groupes. Nous avons remarqué que le centre de réference de la
ScS a I'hépital Cochin utilisait plus que nous en Algérie le MMF et le MTX. Les
Prokinétiques sont moins bien utilisés en Algérie qu’en France, témoignant du manque de
contrble de la symptomatologie digestive dans ce groupe. Comme attendu, la kinésithérapie
était plus fréquemment prescrite chez la population caucasienne. Le regard des cliniciens sur
I’intérét de la rééducation fonctionnelle doit impérativement changer. Cette derniére doit étre

intégrée dans la prise en charge des patients avec ScS afin d’améliorer leur qualité de vie.
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13 Limites de I’étude :

Notre travail comporte certaines limites d’ordre méthodologique et logistique :

En raison d’absence de centres d’expertise en sclérodermie systémique et afin d’augmenter le
nombre de patients a recruter, nous avons mené un recrutement multicentrique dans 3 CHU
(Sétif, Constantine et Batna). Les moyens humains et matériels et les méthodes de suivi
pourraient &tre propres a chaque centre compte tenu de I’absence de recommandations

nationales.

Treize des 17 patients de sexe masculin colligés dans cette étude ont été exposés a la silice, ce

qui représente un biais de recrutement.

Il'y a lieu de relever les difficultés de réalisation de certains examens para cliniques parfois
non disponibles dans les centres hospitalo-universitaires. C’est le cas pour les examens
suivants : la pléthysmographie, la TDM thoracique coupe fine haute résolution, 1’échographie

cardiaque et le bilan immunologique dont la réalisation en secteur privé est tres onéreuse.

Il aurait été souhaitable d’évaluer la qualité de vie par une échelle comme le SF 36 en version

traduite et adaptée en arabe.

L’¢étude de comparaison s’est faite avec des patients suivis au centre de référence expliquant

que les patients de la cohorte caucasienne avaient une prise en charge optimale.

195



REGOMMANDANIONS




Recommandations

Au terme de notre étude, il nous semble qu’il est capital de

- Créer un registre national pour les maladies rares, notamment pour la ScS dans le but
de consacrer des fonds a la recherche scientifique ;

- Planifier des journées de sensibilisation pour les patients avec des ateliers d’éducation
thérapeutiques dans le but de faire mieux connaitre la maladie aux patients en leur
expliquant le mode de vie qu’ils devront adapter, les médicaments qu’il faudra prendre
et ceux qui leur seront contre-indiqués ;

- Ouvrir un espace pour collecter les questions et les commentaires des patients afin de
mettre le point sur les problémes auxquels ils sont confrontés ;

- Créer des réseaux de collaboration multidisciplinaire (interniste, rhumatologue,
dermatologue, gastroentérologue, pneumologue, cardiologue, réedaptateurs physique
mais aussi psychologue, psychiatre, assistante sociale et médecin de travail) pour une
meilleure prise en charge des patients ;

- Créer un réseau d’expert qui aura la tdche d’uniformiser les décisions de prise en
charge diagnostique et thérapeutique de la maladie ;

- Créer une association nationale des patients atteints de ScS et envisager la mise en
place d’un meeting national et annuel ;

- Enraison d’un grand nombre de population masculine travaillant dans le secteur de la
taille de pierre dans la ville de Batna, une politique de sensibilisation doit étre
entreprise afin d’informer les tailleurs de pierre des risques encourus par cette
exposition professionnelle. D’autres emplois doivent étre proposés a la population
habitant cette région et le travail dans la taille des pierres doit étre recadré par des
meilleures conditions de travail et surtout une disponibilité de matériel de protection.

- Lutter pour un acces aux soins gratuits et surtout ceuvrer pour déclarer la ScS comme
une maladie chronique et professionnelle pour certains métiers ;

- Sensibiliser les soigneurs qui prennent en charge les patients sclérodermiques sur :

e Les planifications axées sur les valeurs et les préférences des patients.

e La nécessité d’évaluation et de prise en charge du handicap global et de la main en
adressant les patients aux services compétents et spécialisés comme le service de
réadaptation physique et fonctionnelle, ainsi que pour la confection d’attelles pour

maintenir une mobilité gestuelle et manuelle.
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e L’amélioration des délais diagnostiques et thérapeutiques pour un dépistage et une
prise en charge plus précoce de la maladie.

- Optimiser des soins de santé et ceuvrer pour une meilleure utilisation et disponibilité
des traitements spécifiques plus particulierement 1’lloprost qui représente le premier
traitement en urgence du PR sévére surtout lorsqu’il est compliqué d’UD. Il est
primordial aussi de former le personnel de soins par rapport aux soins locaux qui ont
révolutionné la prise en charge des UD ;

- Travailler avec des psychologues et sociologues afin d’établir nos propres échelles qui
seront plus adaptées a la culture arabo-musulmane, au niveau d’instruction de la
population, a notre langue ou dialectes, plus adaptés et actualisés a notre culture et

notre présent vis-a-vis des objets qui font appel a I’utilisation des mains.

La relation avec les prodigueurs de soins est une priorité ; les patients attendent des praticiens

qu’ils soient humains, attentifs et impliqués dans la recherche sur la maladie.

Les patients s’attendent a une reprise en charge individuelle, une amélioration diagnostique et
de suivi et a plus d’efforts dans 1’éducation et I’information. Nous devrons nous inspirer du
modeéle canadien: The Scleroderma Patient-centered Intervention Network (SPIN), une
collaboration entre patients, cliniciens et chercheurs dont 1’objectif est une base afin de
parvenir a des interventions a faible colts mais efficaces pour réduire le handicap et améliorer

la qualité de vie des patients avec ScS.
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Conclusion

Notre travail démontre encore une fois que la main est au centre des différentes atteintes

cliniques de la ScS.

Les caractéristiques épidémiologiques, cliniques et des différentes explorations des patients
sclérodermiques de notre cohorte, largement discutées dans ce document, sont proches des
autres travaux effectués sur des patients algériens avec ScS étudiés auparavant.

Notre travail représente la premiére évaluation du handicap de la main chez une population de
sclérodermiques algériens en utilisant pour la premiére fois I’AHFI et le HAQ en arabe. Nos
scores pour I’évaluation de la fonctionnalité de la main et du handicap global rejoignent ceux
des travaux qui ont précédé notre étude. Nous rejoignons la littérature pour les handicaps
manuel et global qui sont plus importants dans la forme diffuse et en cas de présence d’UD.
L’AHFI et le HAQ en arabe sont des tests valides et fiables pour évaluer le handicap global et

manuel chez les populations arabophones.

La comparaison avec la cohorte francaise a révélé que les patients algériens étaient plus
jeunes, avaient une durée d’évolution moindre, un délai diagnostic plus important. Les
sclérodermiques algériens avaient plus de sclérose cutanée, de manifestations sous-cutanées,
vasculaires, musculo-squelettiques, et digestives. Quant au bilan immunologique, ils avaient
moins d’AAN, plus d’Ac anti-Scl 70 et moins d’AAC que le groupe caucasien. Les patients
de sexe masculin algériens étaient plus exposes a la silice que les patients caucasiens. A la
radiographie des mains, il y avait plus de calcinoses dans le groupe frangais. L’évaluation du
handicap avait montré que les deux groupes avaient un handicap manuel semblable. Par
contre, le groupe algérien avait plus de handicap global et était plus anxieux et plus déprimé.
Sur le plan thérapeutique, les patients algériens avec ScS étaient moins bien contrélés et ont

bénéficié de moins de kinésithérapie.

La place de la médecine de rééducation fonctionnelle et de I’ergothérapie reste méconnue des
patients et du personnel soignant algérien. Beaucoup reste a faire concernant 1’éducation et la

sensibilisation des patients ainsi que la formation du personnel soignant.

L’évaluation de la fonctionnalité manuelle est une étape primordiale dans 1I’examen clinique
de tout patient sclérodermique qui permettra d’apprécier le pronostic fonctionnel de la main et

de le prendre en charge.
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Annexes

Annexe 1 : Critéres de classification de la ScS
¢ Critéres de classification de la sclérodermie systémique précoce proposés par
LeRoy et Medsger 2001 [75]

* Sclérodermie systémigue limitée :

- Phénoméne de Raynaud documenté objectivement par I’examen clinique, le test au froid ou
le test de Nielsen ou équivalent plus :

- soit une anomalie capillaroscopique (dilatation capillaire et/ou zones avasculaires) ;

- soit la présence d’anticorps spécifiques de la sclérodermie systémique (anti-centromere,
anti-topo-isomérase I, anti-fibrillarine, anti-PM-Scl, anti-fibrine ou anti-ARN polymérase | ou
III & un titre > 1/100).

* Sclérodermie systémique cutanée limitee :

En plus des criteres précédents, les patients ont une infiltration cutanée distale en aval des
coudes et des genoux (I’épaississement de la peau peut toucher les doigts, les mains, les
avant-bras, les jambes, les pieds, les orteils, le cou et la face en I’absence d’infiltration
cutanée des bras, du thorax, de I’abdomen, du dos et des cuisses).

* Criteres de sclérodermies systémiques cutanées diffuses

Un des critéres ci-dessus plus atteinte cutanee proximale.
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¢ Criteres de classification de la sclérodermie systémique (ScS) de I’American College
of Rheumatology (ACR)/European League Against Rheumatism (EULAR) 2013 [77]

Criteres Pondération Score
Epaississement proximal de la 9
peau des doigts des deux mains
étendu au-dessus des
articulations MCP™ (critére
suffisant)
Epaississement  cutané  des | Doigts boudinés 2
doigts (non cumulable) Totalité des doigts des 2 4
mains en dessous des MCP
Lésions pulpaires des doigts Ulceres digitaux 2
(non cumulable) Cicatrices pulpaires déprimées 3
Télangiectasies 2
Capillaroscopie : capillaires 2
unguéaux anormaux
Atteinte pulmonaire Hypertension arterielle
(non cumulable) pulmonaire et /ou atteinte 2
interstitielle
Phénoméne de Raynaud 3
Auto-anticorps spécifique de la | Ac anti-centroméres 3
ScS Ac anti-topoisomérase | (Anti
Scl-70)
Ac anti-ARN polymérase |11
Score total >9

Le score total est calculé en ajoutant le score maximum dans chaque catégorie.

Ac : anticorps ; ARN acide ribonucléotide ; MCP” : métacarpo-phalangienne
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Annexe 2 : Hand Mobility in Sclerderma (HAMIS) Test

The test equipment consists of standardized
cylinders

for assessment of finger flexion, finger extension,

and thumb abduction.

Finger flexion

Can bend fingers 2-5 around a pencil (5 mm diam).
All fingers must be tight to the object. 0

Can bend fingers 2-5 around a piece of cutlery
(15 mm diam) 1

Can bend fingers 2-5 around handlebar

(30 mm diam) 2

Cannot manage the previous item 3

Finger extension (Figure 1)

Can feel the table completely with digits 2-5 0
Can feel the pencil (5 mm diam) with digits 2-5 1
Can feel the piece of cutlery (15 mm diam)
with digits 2-5 2

Cannot manage the previous item 3

Thumb abduction

Can grip around a coffee package (90 mm diam) O
Can grip around a milk parcel (70 mm diam) 1
Can grip around a bottle (60 mm diam) 2
Cannot manage the previous item 3

Pincer grip

Can form a round pincer grip 0

Can form a D-shaped pincer grip 1

Can form a long narrow pincer grip 2

Cannot manage the previous item 3

Finger abduction

Can spread the fingers and then fold the hands
together to the bottom of the fingers O

Can spread the fingers and then fold the hands
together to the first phalanx 1

Can spread the fingers and then fold the hands
together to the second phalanx 2

Cannot manage the previous item 3
Volar flexion (Figure 2)

(The person stands with the arms alongside the body.

The object is given from behind.)

Can grasp a spool of thread with a slight flexion
of MCP and extended PIP and DIP joints 0
Can grasp a spool of thread with a large flexion
of MCP and extended PIP and DIP joints 1
Can grasp a spool of thread with a large flexion
of MCP and flexion of PIP 2

Cannot manage the previous item 3

Dorsal extension (Figure 3)

Can hold the palms together and put the wrists
against the stomach 0

Can hold the palms together and put the thumbs
against the throat 1

Can hold the palms together and put the thumbs
up to the mouth 2

Cannot manage the previous item 3
Pronation

Can put the palms of the hands on the table
(MCP 2-5 must touch the surface) 0

Can put the palms of the hands on the table
(MCP 3-5 must touch the surface) 1

Can put the palms of the hands on the table
(MCP 4-5 must touch the surface) 2
Cannot manage the previous item 3
Supination

Can put the backs of the hands on the table
(MCP 2-5 must touch the surface) 0

Can put the backs of the hands on the table
(MCP 3-5 must touch the surface) 1

Can put the backs of the hands on the table
(MCP 4-5 must touch the surface) 2
Cannot manage the previous item 3

I L |

Figure 3 Test of dorsal extonsion

Figure 1. Test of finger extension
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Annexe 3 : Echelle de I'incapacité fonctionnelle de Cochin

SCLERODERMIE
SCLERODERMIA
Echelle d’incapacité fonctionnelle NUMEROCENTRE | 1 1| 1
de Cochin pour la main.
Questionnaire a remplir
par le patient lui-méme. ‘ .
Date du recueil de données I /|

Pendant les deux derniéres semaines, Oui Possible Possible Possible Presque Impossibl
Sans appareillage adapte, sans avec trés avec avec Impossible
avez-vous éte capable de: difficulté  peude quelgues  beaucoup
(Entourez la réponse choisie.) difficultés 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

« Dévisser le couvercle d’un pot

déja ouvert une fois 0 1 2 3 4 5
» Couper de la viande avec un couteau 0 1 2 3 4 5
+ Piguer efficacement avec une fourchette 0 1 2 3 4 5
+ Peler des fruits 0 1 2 3 4 5
Habillage
+ Boutonner votre chemise 0 1 2 3 4 5
+ Quuvrir puis fermer les fermetures Eclair 0 1 3 4 5
Toilette
+ Presser un tube de dentifrice plein 0 1 3 4 5
+ Tenir votre brosse a dent efficacement 0 1 3 4 5
Au bureau

+ Ecrire une phrase courte avec

un crayon ordinaire 0 1 2 3 4 5
+ Ecrire une lettre avec un crayon

ou un stylo ordinaire 0 1 2 3 4 5
Divers
« Tourner une poignée de porte ronde 0 1 2 3 4 5
« Utiliser des ciseaux pour couper

un morceau de papier 0 1 2 3 4 5
+ Saisir les piéces de monnaie sur une table 0 1 3 4 5
» Tourner une clé dans la serrure 0 1 3 4 5

Score total : |__|__|
Version n°1 - 10/01/06
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Annexe 4 : Arthritis hand functional test

Unit of
Items Instrumentation measure
Strength section
Grip strength, RH® Adapted sphygmoma- mm Hg
and LH= nometer
Tip pinch strength, RH  Pinch meter ke
and LH
Tripod pinch strength, Pinch mater kg
RH and LH
Diexterity section
Pegboard dexterity, Nine-hole pegboard Time in
RH and LH test seconds
Applied dexterity section (bilateral tasks)
Shoe Lace a shoe and tiea  Time in
bow seconds
Buttons Faslen/unfasten four Time in
buttons seconds
Pins Fasten/unfasten two Time in
safety pins seconds
Putty Cut putty with a knife  Time in
and fork seconds
Coins Manipulate four colns  Time in
into a slot seconds
Applied strength (bilateral tasks)
Tins Lift a tray weighted Number of
with tins tins
Pour Pour a glass of water Liters of
waler in
pitcher

° RH, right hand:; LH, laft hand.
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» Capacité a réaliser les activités suivantes

Veulillez évaluer votre capacité a réaliser les activités suivantes au cours des 7 derniers jours.
(Entourez une seule réponse par ligne.)

Annexe 5 : The Arm, Shoulder, and Hand (DASH)

Aucune
difficulté

légére

Difficulté Difficulté Difficulté

moyenne importante

Impossible

ofN e

1.
12.
13.
14.
16.
16.

17.

18.

19.

Dévisser un couvercle serré ou
neuf

Ecrire

Tourner une clé dans une
serrure

Préparer un repas

Ouvrir un portail ou une lourde
porte en la poussant

Placer un objet sur une étagére
au-dessus de votre téte
Effectuer des
ménageéres lourdes
(nettoyage des sols ou des
murs)

Jardiner, s’occuper des plantes
(fleurs et arbustes)

Faire un lit

Porter des sacs de provisions
ou une mallette

Porter un objet lourd

(supérieur a 5 Kg)

Changer une ampoule en
hauteur

Se laver ou se sécher les
cheveux

Se laver le dos

Enfiler un pull-over

Couper la nourriture avec un
couteau

Activités de loisir sans gros
effort

(jouer aux cartes, tricoter, etc.)
Activités de loisirs nécessitant
une certaine force ou avec des
chocs au niveau de I'épaule du
bras ou de la main

(bricolage, tennis, golf, etc.)
Activités de loisirs nécessitant
toute liberté de mouvement
(badminton, lancer de balle,
péche, Frisbee, etc.)
Déplacements (transports)

Vie sexuelle

taches

1
1

2
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22. Pendant les 7 derniers jours, a quel point votre épaule, votre bras ou votre main a-t-elle géné
vos relations avec votre famille, vos amis ou vos voisins ? (entourez une seule réponse)

1 Pas du tout 2 légérement 3 moyennement 4 beaucoup 5 extrémement

23. Avez-vous été limité dans votre travail ou une de vos activités quotidiennes habituelles du fait (en
raison, par) de problémes a votre épaule, votre bras ou votre main ? (entourez une seule réponse)

1 Pas dutout limité 2 légérement limité 3 moyennement 4 Trés limité 5 incapable
limité

> Sévérité des symptomes
Veuillez évaluer la sévérité des symptémes suivants durant les 7 derniers jours
(entourez une réponse sur chacune des lignes)

Aucune légére moyenne importante extréme

24. Douleur de I'épaule, du bras ou de la 1 2 3 4 5
main

25. Douleur de I'épaule, du bras ou de la 1 2 3 4 5
main en pratiquant une activité
particuliére
Précisez cette activité :

26. Picotements ou  fourmilements 1 2 3 4 5
douloureux de I'épaule, du bras ou de
la main

27. Faiblesse du bras, de I'épaule ou de la 1 2 3 4 5
main

28. Raideur du bras, de I'épaule ou de la 1 2 3 4 5
main

29. Pendant les 7 derniers jours, votre sommeil a-t-il été perturbé par une douleur de votre épaule,
de votre bras ou de votre main ? (entourez une seule réponse)

1 Pas du tout 2 un peu 3 moyennement 4 Tres perturbé 5 insomnie compléte

30. « Je me sens moins capable, moins confiant ou moins utile a cause du probléme de mon épaule,
de mon bras ou de ma main »

1 Pas du tout d'accord 2 Pas d'accord 3 Ni d'accord 4 D'accord 5 Tout a fait d'accord
ni pas d’accord

> Méthode de calcul

Le score global se présente sous la forme d’'un score sur 100 par la méthode de calcul suivante :
[(somme des n reponses)-1] x 25

n

Le score n'est valide que dans la mesure ou 90% des questions ont été renseignées par le patient
(soit 3 valeurs manquantes au plus).

Pour plus de précisions sur la méthode de calcul, vous pouvez consulter le lien suivant :
http://www dash.iwh.on.ca/assets/images/pdfs/score pdf
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Annexe 6 : Questionnaire QUICK DASH
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lle de France

Veuillez évaluer vos possibilités d’effectuer les activités suivantes au cours des 7 derniers jours
en entourant le chiffres placé sous la réponse appropriée.

Aucune Difficulté Difficulté Difficulté Impossible
difficulté légére moyenne importante
Dévisser un couvercle serré ou neuf 1 > 3 a 5
Effectuer des taches ménagéres lourdes
(nettoyage des sols ou des murs) 1 2 3 - 5
Porter des sacs de provisions ou une 1 2 3 a 5
mallette
Se laver le dos 1 2 3 4 5
Couper la nourriture avec un couteau 1 2 3 4 5
Activités de loisir nécessitant une
certaines force ou avec des chocs au
niveau de I'épaule, du bras ou de la main 1 2 3 4 5
(bricolage, tennis, golf etc.)
Pas du tout Légérement Moyennement Beaucoup Extrémement
Pendant les 7 derniers jours, a quel
point votre épaule, votre bras ou votre
main vous a-t-elle géné dans vos 1 2 3 4 5
relations avec votre famille, vos amis ou
VoS Vvoisins
Pas du tout Légérement Moyennement Treés limité Incapable
limité limité limité
Avez-vous été limité dans votre travail
ou une de vos activités quotidiennes 1 2 3 4 5
habituelles en raison de problémes a
votre épaule, votre bras ou votre main ?
Aucune Légére Moyenne Importante Extréme
Veuillez évaluer la sévérité des symptomes
suivants durant les 7 derniers jours.
(entourez une réponse sur chacune des lignes)
Douleur de I'épaule, du bras ou de la
main 1 2 3 4 5
Picotements ou fourmillements
douloureux de I'épaule, du bras, ou de la 1 2 3 4 5
main
Pas du tout Un peu Moyennement Trés perturbé Tellement
perturbé perturbé perturbé perturbé que
je ne peux
pas dormir
Pendant les 7 derniers jours, votre
sommeil a-t-il €& perturbé par une
douleur de votre épaule, de votre bras 1 2 3 4 5
ou de votre main ? (entourez une seule
réponse)

Le score du Quick DASH n’est pas valable s'il y a plus d’'une réponse manquante
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» Géne occasionnée lorsque vous jouez d’un instrument ou que vous pratiquez un sport

Les questions suivantes concernent la géne occasionnée par votre épaule, votre bras ou votre main
lorsque vous jouez d'un instrument ou que vous pratiquez un sport ou les deux. Si vous pratiquez
plusieurs sports ou plusieurs instruments (ou les deux), vous étes priés de répondre en fonction de
I'activité qui est la plus importante pour vous.

Indiquez le sport ou I'instrument qui est le plus important pour vous - ...

Entourez 1 seule réponse par ligne, considérant vos possibilités durant les 7 derniers jours.
Avez-vous eu des difficultés ? :

Aucune Difficulté Difficulté Difficulté

difficulté legere moyenne importante Impossible

Pour pratiquer votre
sport ou jouer de votre
instrument avec votre
technique habituelle
Pour pratiquer votre
sport ou jouer de votre
instrument a cause des
douleurs de votre
épaule, de votre bras ou
de votre main

Pour pratiquer votre
sport ou jouer de votire
instrument aussi bien
que vous le souhaitez
Pour passer le temps
habituel a pratiquer
votre sport ou jouer de
votre instrument

1 2 3 4 5

P> Géne occasionnée au cours de votre travail

Les questions suivantes concernent la géne occasionnée par votre épaule, votre bras ou votre main
au cours de votre travail.

Entourez la réponse qui, sur chacune des lignes, décrit le plus précisément vos possibilités durant les
7 derniers jours.

Si vous n’avez pas pu travailler pendant cette période, considérez comme « impossible » les
quatre propositions suivantes :

Avez-vous eu des difficultés ? :

Quu-::une' leflgulte Difficulté _ Difficulté Impossible
difficulté Iegere moyenne importante
Pour travailler en utilisant
votre technique 1 2 3 4 5
habituelle
Pour travailler comme
d’habitude a cause de la
douleur de votre épaule, 1 2 3 4 5
de votre bras ou de votre
main
Pour travailler aussi bien 1 5 3 4 5

que vous le souhaitez

Pour passer le temps

habituellement consacré 1 2 3 4 5
a votre travail



Annexe 7 : The ABILHAND questionnaire

Instructions

The activities given below normally use both hands, and we would like to know if you can da
them. For each question please indicate whether you can do the activity using your hands:

N/A = not an activity you attempt
0 = Not at all

1 = Only partially or with great difficulty and slowly

2 = Fully and easily

Can you: N/A Weight
Hammer a nail 1.72
Thread a needle 1.68
Peel potatoes 1.53
Cut all your finger nails 1.49
Wrap up gifts 1.28
File all your finger nails 1.12.
Cut up meat 1.11.
Peel onions 0.73
Shell nuts 0.47
Open a jar 0.28
Fasten a zip on a jacket 0.22
Open a packet of crisps 0.11
Button up a shirt 0.18
Sharpen a pencil -0.33
Spread butter on bread 0.71.
Fasten a snap 0.72
Button up trousers 0.72
Take the cap off a bottle 0.75
Open an envelope -1.33
Squeeze toothpaste out of -1.58
tube
Zip up trouser zip -1.59
Unwrap a bar of chocolate -1.63
Wash both hands -2.18
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Annexe 8 : Fingertip to palm distance

Measurement of fingertip to palm (FTP) distances in systemic sclerosis
PREPARATION:
1. Use a narrow (20cm) centimeter plastic ruler.
2. Place a dot with a ballpoint pen on the distal palmar crease proximal to the third finge:

3. Ask the patient to ‘loosen up” by flexing and extending his/her fingers several time:

MEASUREMENTS:

FTP in Extension (a and b)
1. Ask the patient to completely extend his/her fingers.

2. Measure and record to the nearest millimeter the distance from the distal palmar creas
dot to the end of the third finger (skin. not end of nail).

3. Measure and record both right and left hands.

FTP in Flexion (¢ and d)

Clin Exp Rheumatol. Author manuscript; available in PMC 2010 September 7.

1. Ask the patient to completely flex his/her fingers by trying to touch the tip of the third
finger to the ink dot. The goal is to bend the fingers at all three joints (MCP, PIP,
DIP).

2. Measure and record to the nearest millimeter the distance from the distal palmar crease
dot to the tip of the third finger.

3. Measure and record both right and left hands.

Extension Minus Flexion. the ‘Delta FTP® Measurement:

To obtain the difference between FTP Extension and Flexion, subtract the flexion measurement
from the extension measurement and record in millimeters.
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Annexe 9 : Mactar questionnaire

1. Identification of activities disturbed by low back pain

Do you think your low back pain limits your capacity of doing certain activities? In other terms, what activities were you able to
do without any difficulty before your low back pain and had become painful or difficult to do?

Assistance to identify disturbed activities: Here are some examples aimed at helping you to identify activities
disturbed by your low back pain.

Your low back pain may limit:

(a) Your home activities (cooking, cleaning, shopping, dressing, etc...)

(b) Your outside home activities (work, drive, go out, vacations, walking, etc...)

(c) Your sport (running, bicycling, tennis, swimming) or leisure activities (doing odd jobs, seeing friends or relatives,
vacations etc...)

List

2. Identification of the three most important activities: Which are the three most important activities that you have
identified, do you consider most important to be able to do with minimal pain and difficulty
ACHIVIEY T

ACHIVIEY 2.

AT IVITY B o

3. Evaluate your current difficulty to perform these 3 activities using the scale between 0 (no difficulty) and 10
(extreme difficulty)

ACTIVITE 1 012 345%67 8910

Oooo0o0ooooooo

ACTIVITE 2 012 345%67 8910

Oooo0o0ooooooo

ACTIVITE 3 012 345%67 8 910

Oooo0o0ooooooo
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Annexe 10 : Health assessement questionnaire version en Frangais

HAQ VERSION JUILLET
2009

Questionnaire a remplir

Aujourd’hui, étes vous capable :
(entourez la réponse de votre choix, une par ligne)

de vous habiller tout(e) seul(e)

y compris de lacer vos chaussures et d'attacher vos boutons ?

Sans
aucune
difficulté

0

Avec une
legere
difficulté
1

Avec une
grande
difficulté

2

Incapable

de vous laver la téte tout(e) seule

de vous lever d’'une chaise de 40 em ?

de vous coucher et de vous lever tout(e) seul(e) de votre lit ?

de couper vous-méme votre viande?

de porter a vos levres une tasse ou un verre rempli a ras bord

d’ouvrir une «brique» de lait en carton ?

de marcher dehors en terrain plat ?

de monter cing marches ?

de vous laver et de vous essuyer de la téte aux pieds

de prendre un bain dans une baignoire

de vous asseoir et de vous relever du siége des WC

d'attraper juste au dessus de votre téte un poids de 2.5 kg
et de le mettre plus bas ?

ojlo | o |ol]lo | ollo |o | o]llo | o]l o

S T8 I I T I T I 5 I T I O B O T T G O I S I NI | S

WIW | W | W[Ww | W|Ww || Ww]w ||l w

de vous pencher pour attraper vos affaires sur le sol

d'ouvrir les portes de votre voiture

d'ouvrir des pots qui ont déja été ouverts

d'ouvrir ou de fermer des robinets

de vous promener et de faire des courses

de rentrer et de sortir d’'une voiture

de passer l'aspirateur ou de jardiner ?

O | O ol |lo |ollo

| SO I AT I G T I T AT S O N )

W W WwWl|lw | W | w]llw
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Cochez chacun des appareils dont vous vous servez régulidrement :
Canne (domaine 4)

Déambulateur (domaine 4)

Siége pour s'asseoir dans le bain  (domaine 5)

Barre de soutien pour rentrer dans la baignoire (domaine 5)
Ouvre-bouteille {domaine 7)

Béquilles (domaine 4)

Fauteuil roulant (domaine 4)

Aide a I'habillage (passe-boutons,chausse-pieds,..) (domaine 1)
Ustensiles spéciaux (domaine 3,6,6,T)

Prolongateur pour attraper les objets (domaine 6)

Prolongateur pour la salle de bain (domaine 5)

Surélévateur de WC (domaine 5)

Chaise sur mesure (domaine 2)

Autre (préciser)

Ooo0O0oOdO0DO0ODO0DODOOOOO

Cochez chacun des items pour lesquels vous avez habituellement besoin de I'aide d'une autre personne :
Q Hygiéne (domaine 5)

Q Pour atiraper (domaine 6)

Q Pour prendre et ouvrir les choses  (domaine 7)

O Pour vous promener et faire vos courses (domaine 8)

Quelle a été l'intensité de la géne causée par votre maladie pour les activités de vie quotidienne au cours de la

semaine passée?
(Faites un trait sur la ligne pour indiquer, sur une échelle de 0 a 100, l'intensité de la douleur.)

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

activités? 0

2. Au cours de la semaine derniére, dans quelle
mesure les ulcérations de vos doigts ont-elles

100

géne vos activités? 0

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

100

géné votre activité? 0

4. Au cours de la semaine derniére, combien I

100

vos problémes pulmonaires ont-ils interféré
avec votre activité? 0

5. Au cours de la semaine derniére, jusqu'a quel I
point tous les problémes en rapport avec

100 |

votre sclerodermie ont-ils interféré avec | 0
I'ensemble de vos activités?

6. Au cours de la semaine derniére, sur une échelle

100 |

de 0 & 100, quelle a été l'intensité de votre douleur? I 0
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Annexe 11 : HAD en frangais

Echelle HAD : Hospital Anxiety and Depression scale

L'echelle HAD est un instrument qui permet de dépister les troubles anxieux et dépressifs. Elle comporte 14 items ¢
de 0 a 3. Sept questions se rapportent a l'anxigte (total A) et sept autres a la dimension dépressive (total D), permet

ainsi l'obtention de deux scores (note maximale de chague score = 21).

1. Je me sens tendu(e) ou énervé(e) 9. J'éprouve des sensations de peur et j'ai
- La plupart du temps 3 I'estomac noué
- Souvent 2 - Jamais 0
- De temps en temps 1 - Parfois 1
- Jamais 0 - Assez souvent 2
- Trés souvent 3
2. Je prends plaisir aux mémes choses
qu’autrefois 10. Je ne m'intéresse plus @ mon apparence
- QOui, tout autant 0 - Plus du tout
- Pas autant 1 -Je n'y accorde pas autant d'attention que je
- Un peu seulement 2 devrais
- Presque plus 3 - Il se peut que je n'y fasse plus autant attention
1
3. J'ai une sensation de peur comme si quelque - J'y préte autant d'attention que par le passé

chose d’horrible allait m’arriver

- Oui, trés nettement 3
- QOui, mais ce n'est pas trop grave 2 11. J'ai la bougeotte et n'arrive pas a tenir en
- Un peu, mais cela ne minguiéte pas 1 place
- Pas du tout 0 - Oui, c’est tout & fait le cas 3
- Un peu 2
4. Je ris facilement et vois le bon coté des choses - Pas tellement 1
- Autant que par le passé - Pas du tout 0

- Plus autant qu avant
- Vraiment moins quavant
- Plus du tout

12. Je me réjouis d’'avance a l'idée de faire
certaines choses

(SR L ]

- Autant gqu'avant 0
5. Je me fais du souci - Un peu moins qu avant 1
- Trés souvent 3 - Bien moins gu avant 2
- Assez souvent 2 - Presgue jamais 3
- Occasionnellement 1
- Trés occasionnellement 0 13. J'éprouve des sensations soudaines de
panique
6. Je suis de bonne humeur - Vraiment trés souvent 3
- Jamais 3 - Assez souvent 2
- Rarement 2 - Pas trés souvent 1
- Assez souvent 1 - Jamais 0
- La plupart du temps 0
14. Je peux prendre plaisir @ un bon livre ou a une
7. Je peux rester tranquillement assis(e) a ne rien bonne émission de radio ou de télévision
faire et me sentir décontracté(e) - Souvent 0
- Qwi, quoi qu'il arrive 0 - Parfois 1
- Oui, en général 1 - Rarement 2
- Rarement 2 - Trés rarement 3
- Jamais 3

8. J'ai I'impression de fonctionner au ralenti

- Presque toujours 3
- Trés souvent 2
- Parfois 1
- Jamais 0

HAS / Service des bonnes pratiques professionnelles / octobre 2014
© Haute Autorité de Santé — 2014
1
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Annexe 12 : Classification des morphées

TYPE FORMES CLINIQUES

A. Morphée en plaque Lichen scléreux, Morphée en plaqu, Morphée en

goutte

Atrophodermie de Pasini-Pierini, Morphée chéloidienne

Morphée nodulaire
B. Morphée generalisée
C. Morphée bulleuse

D. Morphée linéaire sclérodermie linéaire, sclérodermie en coup de sabre

Hémiatrophie de Parry-Romberg

E. Morphée profonde Morphée sous cutanée Morphea profunda Fasciite de

Shulman
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Annexe 13 : Questionnaire de recueil des renseignements

Centre hospitalo-universitaire de Sétif

Service de médecine interne Date ....... /A Joereaaa.

La main en sclérodermie

Provenance:

Servicede........ooooviiiiiiiiiinn.. CHU ...,
Consultation deDr ...

Etat civil :

1)- Nom (jeune fille): ... Epousede : ..o
2)-Prénom ...

3)-Sexe:F[1 M[]

5)- Date de naissance (jour, mois, année) ....... T TR Lieu de naissance : .................
4)- Age:............ ans

5)- Adresse : COMMUNE & ........ocoooiiiiiieeeeeeee e Daira: ..o
NodeTel:Fixe O....ocoooooiiiiiiiiiiee Mobile : ...

6)- Situation matrimoniale : (entourer la réponse correspondante)
1. Célibataire (] 2.marié(e) [] 3.veuf (ve) L1 4.divorcé(e) [

Conditions socio-économiques :

1)-Niveau scolaire :
1. Primaire [] 2.moyen [] 3.secondaire [ ]4.technique [] 5.universitaire [ ] 6. Ne sait ni
lire ni écrire 7. indéterminé []

2)- Profession :

1. femme au foyer [ 2.sans emploi [13. Avec emploi [ (préciser méme au
domicile) ..................

4. Eninvalidité L1 5. En arrét de travail [ retraite []

3)- type d’habitat : Citadin []  Semi- rural [] Rural []

ATCDS familiaux :

Médicaux : O : OuildN : Non [J

1.
2.

3.

HTA [

Diabete : type 1[ ] type 2 [] Lien de parenteé :

Dyslipidémie  [] Liendeparenté: ................cccccoeeeei.

Maladies auto-immunes [ JTYpe @ ..o Lien de parenté :
Sclérodermies  [................. Liende parenté @ ... ..o
Autres: [ TYPE & oo Liendeparenté :....................ccccoce.



Chirurgicaux :
TYPE &,

ATCDS personnels :

* Habitudes toxiques :

1. Tabac a fumer [] Nombre paquetsannées: ..........

* Médicaux :
1. HTAO
. Diabéte typel[ ] 2[]

N

3. Dyslipidémie []
4. Autres : []
Type :

* Maladies systémiques

1. Polyarthrite Rhumatoide []

2. Syndrome de Gougerot-Sjogren []
3. LES []

4. Cirrhose biliaire primitive []

5. Thyroidite d’Hashimoto []

7. Dermatomyosite ou myosite [

* Chirurgicaux
1. Amputation []

Lien de parenté :

2. Tabac a chiquer []:

8. Sharp : [
9. Autres : Type:

Date: ... Siege :
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Traitements actuels []

Motif | Posologie | Efficacité Effets secondaires
O:Oui/N: Oui/Non
Non
* Inhibiteur calcique Vertiges :
Céphalées :
Hypotension :
Flush :
(Edémes :
* Inhibiteur de la pompe
a protons
* Prokinétiques
* Corticoides Syndrome de cushing :
Ostéoporose :
Autres :
* Colchicine Troubles digestifs :
* Traitement Infections :
immunosuppresseurs Atteinte hépatique :
Atteinte
hématologique :
Atteinte digestive :
Autres :
1. Cyclophosphamide
2. Immurel
3. MMF
4. Méthotrexate
* Traitement anti hypertenseur Hypotension artérielle :
Autres :
ARA 2 /IEC
*Anticoagulation Hémorragies :
Autres :
*Autres traitements
Histoire de la maladie:
*Diagnostic de la sclérodermie  Date : ... il
Chronologie des symptomes nature Date d'apparition
1% symptdme
2™ symptome
3™ symptome
4™ symptdme
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1- Status Général

*Poids: ............... Kg Taille : Date: [/ /

.................. cm IMC

.............................. Kg/M?. * 1*" symptome en dehors du
phénomene de Raynaud (veuillez

* Type de sclérodermie : préciser type et date) :

C.limitée (1] C.diffuse [ Limitge [ |

* Phénoméne de Raynaud []

Mains[] visage [] pieds [] * Asthénie : []
2- Signes cutanés et mugueux (O/N/1) ]
* Score de Rodnan modifié : *Distances entres les arcades dentaires :
Total : | || mm
*Autres manifestations cutanées :
*Té|angiectasieq:| .....................................................................
ViSageD bouchdj mainﬂj autre : .....................................................................

*Troubles de la pigmentation []
hyperlj hypOl:l M|Xte|:|

3- L’atteinte de la main / Signes vasculaires (O/N/I) L]

1. Le Phénomene de Raynaud []

2. La Sclérodactylie []

3. Les troubles de la pigmentation []

4. Les Télangiectasies[ ]

5. Les raccourcissements des doigts (Perte de phalanges)[ ]
6. Les calcinose{ ] Siége :

9. Les ulcéres digitaux [[] Nombre: ........................
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face d’extension [ ] Siege :

11. L’infection [] Siége :
12. Arthralgies[]  Siege :
13. Arthrites []

IPP*

14. Ténosynovite [] Dg : Clinique Radiologique

SIBgE & o
15. Friction tendineuse [] Siege : doigts D, poignets [ ...
16. Rodnan localisé [] Avant bras+ mains+ doigts : |_|
Main droite @ ............... Joeeeeinann, Main gauche : ............... Lvioeenens
17. Manceuvre d’Allen .
Dte :
Gche

18. Capillaroscopie
Microangiopathie []
Mégacapillaires [
Ramifications capillaires[]
Hémorragie [

Edeme [
Désert capillaire ou raréfaction []
Autres :

19. Syndrome du canal carpien : Droit[] Gauche [] Bilatéral []
20. RX des mains
- Acro-osteolyse [] Siege :




22. Echographie articulaire de la main (si nécessaire et disponible) :

4- Manifestations cardiagues (O/N/1) L]

Palpitation [J Douleurs thoraciques[]
Dyspnée [ ] Stade:

......................................... |:|
Insuffisance cardiaque

Gauche [] Droite [] Globale
Autres :

PA: mm Hg

ECG:

Signes d’ischémie [ ]
Troubles de repolarisation []
Troubles du rythme []
Troubles de conduction : []

Echodoppler cardiaque :

FE : ... % PAPS :

........... e e

HT AP e
Péricardite [ ..o

Holter-ECG:

................................................................................................. Cathétérisme Cardiaque :

............................................................................................. HTAP D ..........................................................................
5- Manifestations pulmonaires (O/N/I) L]

Dyspnée [] stade: Syndrome interstitiel []

....................................... Aspect en verre dépo" D

Toux séchel] Crépitants velcro [ Fibrose en rayons de miel [

Pneumopathie Infiltrante Diffuse []
Rx de thorax :

Autres : Pneumopathie [] Pleuresie []
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......... _ TDM haute résolution en coupes fines [ :
la p|9thy3m09|’_ap_h|e L] _ Images d’hyperdensité en rayon de miel []
Syndrome restrictif [ ] Syndrome obstructif [] Images d’hyperdensité en verre dépoli []

CPT: Des bronchectasies par traction []
e e AP

VEMS: |
Autres paramitres o
|

6- Manifestations_digestives (O/N/I) ]

* RGO ] Dysphagie ] * Troubles de la tonicité cesophagienne
FDH[] Manométrie cesophagienne [ ]
* Syndrome sub-occlusif [l Un endobrachycesophage [ ]
*Pullulation microbienne [] Un estomac pasteque [] des
*|ncontinence anale [ télangiectasies
*Trouble du transit]
7- Signes uro-genitaux (O/N/I) ]

En cas de crise rénale voir bilan a demander sur le tableau des bilans

- en cas de syndrome néphritique OU | e
d,insufﬁsance rénale inexpliquée: ............................................................

Une recherche (ANCA\) : Positive [] [] - Biopsie rénale :

Négative | e
- Echographie rénale et des voies
urinaires:
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8- Manifestations articulaires/musculaires (O/N/I) ]

* Arthralgies Périphériques : []

* Arthrites : []
Monoarthrite []
polyarthrite [
* Crissement tendineux []

Mains [] poignets [] coudes[]
épaules [ genoux [ Chevilles ]
Doigts [] autres :

oligoarthrite []

9- Manifestations neuro-psychiatriques (O/N/I)

Atteinte du SNC[]
Névralgie du trijumeau []:
Convulsion []

Autres: [1  Type:

Atteinte périphérique[ ]

névrose [ ]
dépression

Troubles psychiatriqued ]
psychose [] anxiété []
troubles cognitives

10- Atteinte endocrinienne (O/N/1) L]

Xérostomie [] Xérophtalmie []
Examen ophtalmologique :

Test de Schirmer :
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11- Maladies systémiques associées (O/N/I) []
Thyroidites d’Hashimoto [_]

Date
Paramétres

Dosage de TSH

T4

T3

Ac anti- TG

Ac anti- TPO

Echo- thyroidienne

Syndrome de Gougerot-Sjogren[ ] | ... * Les auto —questionnaires étaient—
Acanti-SSA ... AC anti- ils remplis par :

SSB . O Le patient

Biopsie des glandes salivaires : O L’aide de sa famille
..................................................................... O Le médecin

................... 12 - ORTHESES

Cirrhose biliaire primitive []

Ac anti-Mithochondries : ON |
....................................... AC anti- GP210 13-- KINESITHERAPIE
O Passé: O/N B
Bili-

IRM Actuel: O/N ||

Lupus []
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14- Bilan biologique

Différents paramétres

Date

Résultats

Groupage Rhésus

Bilan immunologique

Ac antinucléaires (AAN) : par IFI sur cellules HEp-2
titre > 1/160)

Ac spécifigues de la ScS

- Ac anti-centromeéres

- Ac anti-topoisomérase | (Anti-Scl70)

- Ac anti-ARN polymérase 111

Autres Ac

Ac anti-DNA

- Ac anti-RNP

- Ac anti-PM/Scl

Ac anti- RNP

Ac anti-SSA

Ac anti-SSB

Ac anti-Sm

Ac anti-RNP/Sm

Ac anti-Jol

Ac anti-Mitochondries

Ac anti-muscles lisses

Ac anti-LKM1

Ac anti-Cardiolipines

Ac anti-B2GP

Ac anti-CCP

Facteurs rhumatoides

ANCA

Ac anti-TG

Ac anti-TPO

Hémogramme bilan initial + suivi

GR

VGM

CCMH

GB

PLQT

TP bilan initial + suivi

TCA

VS bilan initial + suivi

CRP bilan initial + suivi

longramme sanguin bilan initial + suivi

NA+

K+

CL-

Bilan rénal
Urée

Créatininémie

Cl creat

Recherche de protéinurie et d’hématurie.
bilan initial + suivi

Sg

PRT

Bilan hépatique

ASAT

ALAT
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Gamma GT

Bilirubine totale

Phosphatases alcalines

Glycémie a jeun bilan initial

Calcémie, bilan initial

phosphorémie

CPK bilan initial

EEP Sérigues bilan initial

PT

Alb

Alpha 1

Alpha 2

Betha

Gamma

Examens biologiques en cas de complication
viscérale

myopathie inflammatoire

CPK

aldolase

Ac anti-PM/Scl

- TSH,

- FT4

- Ferritinémie.
-Fer sérique

Bilan de crise rénale
sclérodermique

Créatinine

lonogramme lasmatique

Urée

CuU

Estimation du DFG

Recherche de Schizocytes

Dosage des réticulocytes

LDH

Bilirubine libre

Haptoglobine

Protéinurie des 24 h

Sédiment urinaire
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Annexe 14 : Score de Rodnan

Sd érose adhérerte au plan profond
S érose inter médiaire
Sdérose superficidle

Absance de sclérose

Thiorax

N EEER
artérieur

"
a
o

n Bra=

Porant bras

htirs vy, L
Doigts fou, amt
Cuis=e

Jarnbs

Fied

Visage

Eras
Abdormen
Aorant bras
Mains
Oaigt=

Cuisse

Jarmbe

Fied

Score i ram (17 sites )51
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Annexe 15 : Le Hand Functional Index (HFI)

SCLERODERMIE
SCLERODERMIA

Hand function index (HFI) (Kalla 1995)

Neufs premieres questions de l'indice de Keitel. Test
realisé par le patient et coté par le médecin. Le score
total correspond & la somme des notes obtenues a
chacun des tests. Le score total va de 0 a 42.

Date du recueil dedonnées || ||| 1 |

1) L'extrémité du pouce touche la base du 5°™ doigt. Gauche |__| Droite |__|
0 Accompli completement et sans retard.
1 Accompli complétement mais avec effort et/ou retard.
2 L'extrémité du pouce touche la phalange proximale des 3°™ et 4°™ doigts.
3 Reéalisations ci-dessus impossibles.

2) Plier le 2°™ doigt. Gauche |_| Droite |__|
0 Le doigt agrippe normalement.
1 Le doigt ne peut étre plié normalement ; I'extrémité du doigt touche la paume.
2 L'extrémité du doigt ne touche pas la paume.

3) Plier le 3°™ doigt (notation comme la deuxiéme question). Gauche |__|  Droite |__|
4) Plier le 4°™ doigt (notation comme la deuxiéme question). Gauche |_| Droite |__|
5) Plier le 5°™ doigt (notation comme la deuxiéme question).. Gauche |_| Droite |__|
6) Les avant-bras placés horizontalement Gauche |_| Droite |__|

(si nécessaire, a plat sur une table), la surface des paumes
I'une contre l'autre ; I'extrémité des doigts en l'air.
1 Accompli complétement et sans retard.

2 Accompli completement mais avec effort
et/ou retard.

3 La flexion palmaire et la flexion dorsale du poignet
atteignent 45°. Si nécessaire, on teste une seule
main ; en cas de doute, on ne teste que la flexion
palmaire et la flexion dorsale de la main.

7) Les avant-bras placés horizontalement
(si nécessaire, a plat sur une table),
mais dos a dos, I'extrémité des doigts
pointent vers le bas.

Notation comme la sixieme question.

Gauche |__| Droite |__|

8) On pose simultanément le dos des deux mains,
sur la table les coudes placés dans un rectangle,
le bord cubital de la main légérement surélevé.
0 Accompli completement et sans retard.

1 Le dos des mains repose parfaitement sur la table
; le bord cubital ne peut étre releve.

2 Le dos des mains ne repose pas parfaitement sur
la table.

Gauche |__| Droite |__|

9) Le bord radial des mains simultanément posées Gauche |__| Droite |__|
sur la table, le pouce pointe vers le bras devant
le bord de la table, le plat de la main incliné vers
l'intérieur; le tronc ne devant pas s'incliner
latéralement.

0 Accompli completement.

1 Le plat de la main perpendiculaire ;
ne peut étre incliné vers l'intérieur.

2 Le plat de la main n'est pas vertical.

Total |__|__| /42

230




Annexe 16: Indice modifié de Kapandji

SCLERODERMIE
SCLERODERMIA

Indice modifié de Kapandji (mKI)
(Kapandji 1986 et 1987).

Test réalisé par le patient et coté par le
médecin. Le score total va de 0 a 50.

Date du recueildedonnées |_ || || |

Cotation pratique de I'opposition du pouce.
Pulpe du pouce avec :
0 la face externe de P1. (il s'agit d'un mouvement d'adduction pure)
la face radiale de P2 de I'index
face externe de P3
la pulpe de l'index
le majeur
I'annulaire
l'auriculaire
le pli de IPD de l'auriculaire
le pli de IPP de l'auriculaire
le pli de flexion digito-palmaire
le pli palmaire inférieur |1 |no

S W 0 N OO RARE WN =

-

Cotation clinique pour la flexion-extension des doigts longs.
Contact termino-pulpaire entre :

1 l'extrémité de P3 et de P2 du pouce

I'extremité de P3 et le pli de I'IP du pouce

I'extremité de P3 et pli de la MP du pouce

I'extremité de P3 et 'éminence thénar a sa partie moyenne
I'extremité de P3 et pli palmaire moyen

0 flexion insuffisante pour atteindre le pouce

(3, I N FLR N ]

Index (1) |__|/5 Majeur (Ill) |__|/5 Annulaire (IV) |__|/5 Auriculaire (V) |__|/5 =|_|_|/0

Cotation de I'extension.

Main posée plus ou moins a plat sur une table :
5 contact de la paume et de toutes les phalanges

seule la pulpe est en contact avec le plan

seule 'extrémité du doigt est en contact

contact par le bord de l'ongle

contact par le dos de l'ongle

0 contact avec le dos de P2

- N W A~

Index (I1)|__|/5  Majeur (IIl) |_|/5 Annulaire (IV) |__|/5 Auriculaire (V) |__|/5 =|_|__|/0

Score total |__|__| /50
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Annexe 17 : La version en arabe de I’échelle de Cochin : Arab Hand Functional Index AHFI
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Annexe 18 : Health assessement questionnaire version en Arabe

4. Walking sl

Are you able to: s goaied Ja
a. Walk out doors on flat ground?
3 s R e i e
b. Climb up five steps?
el G il 53 et dpm

| grooming
plaiay) g (uall

el

=

2. Arising abll

3. Eating
alakal) s

a. Dress your self including. tying shoelaces and doing buttons?
LA R e by g e #1255

b. Shampoo your ha
:

Al ok
Are you able to: rahid Ja
a. Stand up from an armless straight chair?
il Slae () e e dlgle e 330
b. Lic down and arise off bed?
il ) e Gy il sl ) e )

Are you able to: kil da
a. *Cut your meat, vegetables, and fruit using knife?

Ol AgSla g il ) palll et
b. Lift a full cup or glass to your mouth?

RERE-[ER WP AP IV YT
c. Open a new milk carton?

7
&
e

s () quls e

5. Hygiene Are you able to: 1okl Ja
djaddl) AL a. Wash and dry your body?
PUTERRNER TR
b. Take a tub bath?
sl (B plasiiyl
C. Get on and off the Loilet?
(ﬁm) Sl gl e (e iy e glad) 2
6. Reach Jyd Are you able to: raokiud Ja
a. Reach out and get down a 5-pound object (such as a bag of sugar)
from just above your head?
0 el 5 s o (S S i) Lapal s S g ol U335 s
ol
b. Bend down to pick up clothing from the floor?
e e utta BEN pUa )
Activities Questions | Without any With some With much Unable to do|
) ALy Difficulty Difficulty Difficulty il
Myt gl i ds | Gy Ay gracs
1. Dressing and Are you able to: sbiad Ja

7. Grip sy

8. Other activitics

5 a0 dkas

ks Ja

Are you able to:

| a Open car doors?

Bl b
b. Open jars that have been previously opened? |
Lt b (2 o) Al el
c. Turn faucets on and off?

Are you able to; kil Ja
. Run errands and shop?
el b sl g
b. Get in and out of a car? ‘
B bl e Ly g g
c. *Ps

ay from the standing position (kneeling), do chores such as

home cleaning”

(0 Jia A0 el Juas S LN (2 gy P g8 ) L1 g poia g (oo B50eall

* Modified questions for Arabic culture adaptation.
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Please check any aids or devices that vowu usually use for any of
these activities.
Cia sl 21 BAle galias Al g saslaeall BgatWl e sl alal e a a2 0O
Ak
- Cane |'—w=c
- Walker AdlZa
- Cruiches J\S=
- Wheel Chair Ja=: &l jale S
- Devices used for dressing (button hook, zipper pull, long
handled shoe horn).
s eslflacdl) Al guadl 2B £ 33 ¢ il 550 lide Caldad (Jie) OuSlall o)) B Saelaall B Sead
EaN e BBaslead]l (bsle g1 3 Lac
-  Built-up or special utensils. .cs_ &l Aniias J dala i 5l
-  Special or built-up chair . =slall banai adiaa, S
- Other (specify:......cocoueuun b B CPPPPURUR FgT- ) WP e [P Y.
Please check any categories for which you usually need help

Jrom another person:
LAl pedlkac e ) Zlhad Le sale AN g AER) 0da Ora s plal Adls ada Db O

slgland
- Dressing and grooming. Bl alaSat) 5 (gl
- Eating. alakall ] S
- Arising. pliEN
- Walking. el

Please check any aids or devices rhat you usually use for any of
these activities:
sia fra sl £la Bale Lgalias S0 g saslawall 3 342l Jra sl alal ddle A Sd
sl
- Raised toilet seat. (LY Libla jall) cull 55l Je i
- Bath tub seat. 9l 8 alaaioBll sala
- Jar opener (for jars previously opened). (J& 0= <aid Al) el P L]
- Baith tub bar. Sl 8 alaai ) diles Gageial
- Long-handled appliances for reach. sl Suadld A4 5k o i3 gl
- Long-handled appliances in bathroom.
cplanid) LA Baslaaall A1 gl oy ld B) 3
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Annexe 19 : HADS en arabe
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Résumeé

L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique (ScS) est assez fréquente, souvent
précoce, apportant des ¢léments clés pour le diagnostic et I’évaluation du retentissement
de la maladie. En Algérie, le handicap de la main et son impact sur les activités quotidiennes
au cours de la ScS n’ont pas été évalués auparavant. Nous nous sommes proposés d’évaluer le
handicap de la main au cours de la ScS chez la population algérienne, d’étudier son
retentissement sur le handicap global et le degré d’anxiété et de dépression. Pour cela, nous
avons utilisé le Hand Functional Index (HFI) et l'indice de Kapandji modifié pour évaluer la
mobilité globale de la main et du poignet, ’Arab Hand Functional Index (AHFI) , une
version traduite et adaptée en arabe du Cochin Hand Functional Scale (CHFS) pour évaluer le
handicap de la main et une version traduite et adaptée en arabe du HAQ pour évaluer le
handicap global. Nous avons évalué 100 patients sclérodermiques pris en charge dans les
hopitaux de Sétif, Batna et Constantine entre 2015 et 2017. La mobilite des mains, le
handicap de la main et le handicap global sont plus altérés lorsque les mains sont le siege
d’arthralgies, d’arthrites, de calcinoses, de rétraction tendineuse et de raccourcissements des
doigts. Les résultats ont décelé que les patients avec des formes diffuses de la maladie, ayant
des ulceres digitaux (UD), avaient de facon significative une moins bonne mobilité de la
main, une capacité fonctionnelle manuelle et globale moindre. L’ AHFI et ’HAQ représentent
des auto-questionnaires fiables et valides pour 1’évaluation du handicap manuel et global de la
ScS pour les populations arabophones. Le travail souligne toute I’importance de la
collaboration multidisciplinaire dans 1’optimisation de la prise en charge diagnostique et

thérapeutique de I’atteinte manuelle au cours de la ScS.

Mots-clés : sclérodermie systémique, handicap de la main, handicap global, Arab Hand

Functional Index, Health Assessement Questionnaire.
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Abstract

The involvement of the hand in systemic sclerosis (SSc) is quite common, often early,
providing key elements for the diagnosis and evaluation of the repercussions of the disease. In
Algeria, the disability of the hand and its impact on daily activities during the SSc has not
been evaluated before. We proposed to evaluate the disability of the hand during SSc in the
Algerian population, to study its impact on the global disability and the degree of anxiety and
depression. For this, we used the Hand Functional Index (HFI) and the modified Kapandji
index to evaluate the global mobility of the hand and wrist, the Arab Hand Functional Index
(AHFI), a translated and adapted version in Arabic of Cochin Hand Functional Scale (CHFS)
to assess hand disability and a translated and adapted Arabic version of Health Assessment
(HAQ) to assess global disability. We evaluated 100 scleroderma patients managed in the
hospitals of Sétif, Batna and Constantine between 2015 and 2017. Hand mobility, hand
disability and global disability are more impaired when the hands are the seat of arthralgia,
arthritis, calcinosis, tendon retraction and shortening of the fingers. The results found that
patients with diffuse forms of the disease, having digital ulcers, had significantly less hand
mobility, less manual and overall functional ability. The AHFI and the HAQ represent reliable
and valid self-questionnaires for the evaluation of manual and global disability of the SSc for
Arabic-speaking populations. The work underscores the importance of multidisciplinary
collaboration in optimizing the diagnostic and therapeutic management of manual impairment

during SSc.

Keywords: systemic sclerosis, hand disability, global disability, Arab Hand Functional Index,
Health Assessment Questionnaire.
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