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Deux types de sclérodermie 

systémique 

SSc limitée

• Distale (<coudes/genoux, face)

• Anticorps anti-centromères

• « CREST »

SSc diffuse

• Proximale (>coudes/genoux, 

tronc)

• Anti-topoisomérase (Scl70)

LeRoy et Metsger, J Rheumatol 2001;28:15736.

• « CREST »

• HTAP tardive

• Anti-topoisomérase (Scl70)

• Atteinte d’organes

• Traitement immunosuppresseur

Hesselstrand et al, Rheumatology (Oxford). 2003 Apr;42(4):534-40.



Diagnostics différentiels

• Sclérodermie localisée 

(morphée, en coup de 

sabre)

• Fasciite à éosinophiles Fasciite à éosinophiles 

(Shulman)

• Fibrose néphrogénique

(gadolinium, IRC)

• GVH cutanée



Description de la maladie : 

cohorte de l’EUSTAR

• 7655 patients inclus en 

2011

• Sex ratio : F 86%, H 14%

• Raynaud 96%

• Traitements :

– IPP 65%

– Inhibiteur calcique 53%

– Prednisone 45%

– IEC 21%• Début du Raynaud : 42 
ans

• RGO 67%

• Ulcères digitaux : 36% 
(actifs 17%)

• FAN 96%, ACA 32%, anti-
Scl70 37%

– IEC 21%

– Endoxan 16%

– AINS 15%

– Methotrexate 14%

– Diurétiques 13%

– Bosentan 10%

Meier at al, Ann Rheum Dis. 2012 Aug;71(8):1355-60.



Complications sévères de la 

sclérodermie : la règle des 15%

• Méta-analyse sur 69 articles

• Prévalence des complications

– Atteinte myocardique : 15%

– HTAP (KT droit) : 15%HTAP (KT droit) : 15%

– Pneumopathie intestitielle (CVF<70%) : 15%

– Myosite : 13%

– Arthrite clinique : 12%

– Ulcères digitaux : 15%

– Sjögren secondaire : 13%
– Crise rénale : 3%

Muangchan C; Canadian Scleroderma Research Group, J Rheumatol. 2013 Sep;40(9):1545-56



Traitement de l’arthrite inflammatoire

• AINS : tolérance digestive…

• Corticoïdes : pas plus de 10 mg/j !

• Methotrexate ?

– Pas de preuve de son efficacité

– Un essai randomisé négatif dans la scérodermie (Pope et al, Arthritis Rheum. 2001 Jun;44(6):1351-8.)

• Anti-TNF ?• Anti-TNF ?

• Déconseillé par des experts de l’EUSTAR (Distler et al, Clin Exp Rheumatol. 2011 Mar-Apr;29)

• Rituximab ?

– Pas d’effet sur la fibrose cutanée (Lafyatis et al, Arthritis Rheum. 2009 Feb;60(2):578-83.)

– Un essai contre placebo débute en France (étude RECOVER, NCT01748084, Pr Allanore à 

Cochin)

• Tocilizumab ou abatacept ?

– 1 série de 20 patients (Elhai et al., Ann Rheum Dis 2013;72:1217–1220.)

– Efficacité sur la polyarthrite

– Pas d’effet apparent sur fibrose

– bien tolérés



La calcinose

N Engl J Med. 2011 Jun 9;364(23):2245, Bisson-Vaivre et al, Diagn Interv Imaging. 2013 Jun;94(6):645-7, Aggarwal, N Engl J Med. 2013 May 23;368(21):e28.



N Engl J Med. 2011 Jun 9;364(23):2245, Bisson-Vaivre et al, Diagn Interv Imaging. 2013 Jun;94(6):645-7, Aggarwal, N Engl J Med. 2013 May 23;368(21):e28.



N Engl J Med. 2011 Jun 9;364(23):2245, Bisson-Vaivre et al, Diagn Interv Imaging. 2013 Jun;94(6):645-7, Aggarwal, N Engl J Med. 2013 May 23;368(21):e28.



N Engl J Med. 2011 Jun 9;364(23):2245, Bisson-Vaivre et al, Diagn Interv Imaging. 2013 Jun;94(6):645-7, Aggarwal, N Engl J Med. 2013 May 23;368(21):e28.



N Engl J Med. 2011 Jun 9;364(23):2245, Bisson-Vaivre et al, Diagn Interv Imaging. 2013 Jun;94(6):645-7, Aggarwal, N Engl J Med. 2013 May 23;368(21):e28.



Traitement de la calcinose

• Aucun traitement n’a prouvé son efficacité…

• A priori pas efficaces : bisphosphonates, calcitonine, 
IVIg, anticoagulants, immunosuppresseurs

• Peuvent être envisagés

– Traitement du Raynaud +++, protection froid/trauma

– AINS/Antalgiques/Corticoïdes

– Colchicine

– Chirurgie si gêne fonctionnelle majeure (récidive…)



Ulcérations digitales

• Prévention +++ (éviction froid, 
traumatismes, médicaments 
favorisants)

• ARRET DU TABAC !

• Inhibiteurs calciques, IEC/ARA2, 
(kardégic ?)

• Inhibiteurs calciques, IEC/ARA2, 
(kardégic ?)

• Bosentan : en prévention 
secondaire, diminue le nombre de 
récidive

• Traitement curatif : 
– Soins locaux

– Iloprost IV



Difficultés sexuelles





Dysfonction érectile

Foocharoen et al, Arthritis Res Ther. 2012 Feb 20;14(1):R37.


