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INTRODUCTION

1 PREAMBULE

Ce projet de travail est venu suite & mon expégiaaTt tant qu’interne dans le service de
Médecine Interne A du CHU de Limoges (Polycliniguies précisément, aux cotés du Dr Fauchais
et du Dr Ly), ou j'ai été amenée a prendre en ahdes patients atteints de maladies auto-immunes
(MAI) et ou jai constaté une grande variabiliténdale suivi ambulatoire de ces patients d’'un
médecin généraliste a I'autre. Cette disparité gjaarsuivi en Médecine Générale de ces patients a
été confirmée par mes expériences en Médecine &énérs de mon stage chez le praticien au

cours de mon internat et surtout de mes remplacisrpan la suite.

Au cours de ces différentes expériences, j'ai postaier les liens étroits existant entre
Médecine Générale et Médecine Interne (1) : sintélate I'approche diagnostique et particularité
de la prise en charge globale (bio-psycho-sociat®ttant & part ces deux spécialités face aux
spécialités d’'organes. Si pour moi, l'internisté @s collaborateur privilégi€, il ne semble pas que
ce soit le cas pour tous les médecins générabstes qui j'ai eu I'occasion de travailler, certin
confreres faisant peu appel aux compétences gpéesfides internistes, d’autres leur déléguant
parfois une partie de leur role de médecin trait@ette différence d’attitude est bien sdr présente
également dans d’autres pathologies et spéciaitéfonction des compétences propres dans le
domaine concerné et de la personnalité du médegitarit. Toutefois, la similitude d’approche en
Médecine Générale et en Médecine Interne étantudelle) est, il me semblait d’autant plus

intéressant d’explorer les raisons de ces réactibles interactions entre ces deux spécialités.

Afin de limiter le champ de la recherche, nous desisoit faire une enquéte générale sur la
vision et la relation des médecins généralistes Ev®&édecine Interne mais cela nous semblait peu
concret, soit nous placer dans une situation régdl@rise en charge. Nous avons donc décidé de
nous appuyer sur une pathologie définie afin devpiouecueillir des éléments concrets relevant

d’expériences réelles.



Le choix de la sclérodermie s’est appuyé sur &xéhs:

* la file active d’'une centaine de malades atteirgssdliérodermie suivis dans le
service de Médecine Interne A permettait de coniceawo recueil individuel des
modes d’interaction ville-hdpital auprés des méaetiaitants,

* [|'absence de données existant concernant l'interactille-hopital concernant cette
pathologie,

* et enfin les caractéristiques de la sclérodermmadie auto-immune, vasculaire et

fibrosante, source de handicap et nécessitantniseegn charge pluridisciplinaire.

Al RAPPELS SUR LA SCLERODERMIE SYSTEMIQUE

Ce chapitre sur la ScS va se centrer sur les syngst@t les complications primordiaux a
connaitre pour un médecin généraliste; nous avassayer de dégager des points clés,
diagnostiques et de suivi en Médecine Généralenqus avons intitulé « red flag » en référence a
une revue sur la ScS, a destination des médeamsaistes australiens, revue qui nous est apparue

particulierement didactique (2).

A1.1  Epidémiologie

La sclérodermie est une maladie auto-immune onmpdelincurable, multisystémique
touchant environ 6000 patients en France (3), deecaon encore complétement élucidée.

Elle touche préférentiellement les femmes (sexordil / 3 a 8 femmes selon les études)
entre 45 et 64 ans.

Elle est caractérisée par un processus spécifiguebtbse systémique, microvasculaire et
tissulaire pouvant aboutir a des complications puaires (pneumopathie interstitielle fibrosante)
et vasculaire (hypertension artérielle pulmonairise rénale) menacant le pronostic vital.

Son hétérogénéité clinique, ainsi que la compleaé@s variations des différentes atteintes
viscérales tout au long de I'évolution de la matadindent délicates le choix des critéres a la fois

diagnostiques et d’évaluation.

A1.2  Classification

Le diagnostic repose ainsi sur un faisceau d’argusnenélant clinique et examens
complémentaires. Les criteres diagnostiques unan@ne reconnus sont ceux de la Société

Américaine de Rhumatologie définis en 1980 (4) (@ab 1); et plus réecemment ont été proposes
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de nouveaux criteres de classification introduidamotion de sclérodermie sans atteinte cutanée
(5) (Tableau 2).

En 1988, LeRot al ont individualisé deux formes principales de SeS formes cutanées
diffuses observées chez environ 40 % des pati@atsours desquelles I'atteinte cutanée intéresse la
partie proximale des membres et/ou le tronc, etfdesies cutanées limitées60%) au cours
desquelles l'atteinte cutanée ne remonte pas ause®s coudes et des genoux (6). Des anticorps
anti-centromére sont mis en évidence le plus sduams les formes cutanées limitées tandis que
des anticorps anti-topoisomérase 1 sont fortemssgtuciés a la forme cutanée diffuse de la maladie
(7). Le syndrome CREST, qui associe calcinose sataée, phénomeéne de Raynaud, atteinte
aesophagienne, sclérodactylie, télangiectasiestifideprincipalement une forme de ScS cutanée
limitée mais tous ces signes peuvent étre préskams les deux sous-types cutanés. L'intérét de

l'individualiser apparait discutable et cet acromytend a étre abandonné (8).

Tableau 1: Critéres de classification de la Scléeothie systémique de I'American Rheumatism
Association (ARA) (4).

Critere majeur Sclérodermie cutanée proximale rearn
vers la racine des membres au-dela |des
articulations meétacarpo- et/ou métatarso-

phalangiennes

Critéres mineurs Sclérodactylie (épaississemetanéulimité
aux doigts et aux orteils)

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 patéenin critere majeur ou deux critéres

mineurs.

LeRoy et Medsger ont, en 2001, proposé de nouvesdtéxes pour les formes débutantes de
ScS, permettant de distinguer entre3eS cutanées limitées lesScS limitéesans atteinte cutanée
(sine scleroderma) (6). Ces criteres accordent une itapoe a la capillaroscopie et aux auto-
anticorps spécifiques de la ScS. Les ScS limitéesrpient constituer des formes tres précoces de

ScS replacant le phénoméne de Raynaud, commentggpreigne d’'appel de ScS.
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Tableau 2: Classification des Scs limitées (6).

Sclérodermie systémique limitée (ou sine sclerodgrm
Phénomene de Raynaud documenté objectivementgamien clinique, le test au

froid ou le test de Nielsen ou équivalent
+
-soit une autre anomalie capillaroscopique (dilatat capillaire et/ou zones

avasculaires)

-soit présence d’autoanticorps spécifiques de laéredermie systémique (anti
centromére, anti-topo-isomérase |, anti-fibrillairanti-PM-Scl, antifibrilline, ou anti RNA

polymerase | ou lll & un titrel /100

Sclérodermie systémique cutanée limitée :
En plus des critéres précédents, les patientsraniriiltration cutanée distale en aval

des coudes et des genoux.

A I'heure actuelle, le diagnostic repose sur degsiments cliniquesitialement permettant

d’évoquer la pathologie_: phénomeéne de Raynaudébilen’épargnant pas le pouce, a début tardif

(aprés 40 ans) associé a une sclérose cutanéed’autres signes évocate(ralcifications sous-

cutanées, télangiectasies, signes digestifs : R&€pitants pulmonaires) et sur des arguments
biologiques (syndrome inflammatoire, atteinte rénale : in®affice rénale, protéinurie, présence

d’anticorps anti-nucléaires spécifiques ou non)eafin sur des_arguments morphologiques

(mégacapillaires a la capillaroscopie, manométrisopieagienne pathologique, explorations
cardiopulmonaires, qui, en plus d’apporter des éhém diagnostiques apportent des éléments
pronostiques de l'atteinte du patient).

Le développement de nouveaux outils a visée didigesapparait comme essentiel pour
orienter les médecins de soins primaires danspese en charge initiale et ainsi éviter des retard
diagnostiques déléteres au patient (8).

Le tableau suivant permet de schématiser les diff@s cliniques, immunologiques et

évolutives des sclérodermies limitées et diffuses.
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Tableau 3: Sous-types de Sclérodermies (2)

ScS cutanée diffuse

ScS cutanée limitée

Peau Atteinte proximale et distaleAtteinte distale en aval des
en amont des coudes |etoudes et genoux, +/- atteinte
genoux, atteinte du tronc | de la face et du cou

Rein Peu fréquent (<10%) Rarel(%o)

HTAP Peu fréquent Plus fréquent (12% ; jusqu’a

26% dans certaines études

Pneumopathie Interstitielle

Diffuse

Fréquent (30-40%)

Fréquent (30%)

Auto anticorps

Anticentromere (<5%)
AntiScl-70 (20-30%)

Anticentromére (90%)
AntiScl-70 (10-15%)

Survie

Réduite +++ si atteint

pulmonaire, cardiaque @

rénale notable.

e Pronostic habituellement bc
unais réduit si HTAP noi

traitée.

n

Le pronostiade ces 2 formes limitées et diffuses differe:

* en effet, lesformes limitéesde meilleur pronostic général ont plus raremesg d

manifestations viscérales ; elles peuvent toutefeisompliquer d’'une hypertension

artérielle pulmonaire (HTAP) d'apparition tardivap(es 15 ans d’évolution)

justifiant leur suivi au long cours, et exposentriggue de pullulation microbienne

intestinale avec malabsorption.

* les formes diffusese manifestent par une atteinte cutanée rapidemaititive,

d’extension maximale en 2 a 3 ans et par un sqgueisdapparition de

manifestations viscérales dans les 3 premieresean(adteinte digestive basse, crise

rénale, pneumopathie infiltrante diffuse et/ouiateecardiaque) réalisant I' « orage

sclérodermique ».

A1.3 Physiopathologie

Plusieurs hypotheses physiopathologiques sontniogées et probablement intriquées :

immunologique, endothéliale et fibroblastique (3 @).

La participation immunologique est témoignée pafiltration lymphocytaire T constituée

de cellules T activées sécrétant différentes cypxkitoxiques pour I'endothélium vasculaire.

L’activation des lymphocytes B explique la fréquenies auto-anticorps associés.
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La participation endothéliale n’est plus & démantfatteinte vasculaire prédomine sur les
capillaires et les artérioles, l'activation deslules endothéliales est précoce et entraine la
microangiopathie sclérosante. L’activation et lgrdé@ulation mastocytaire souvent observée dans

les tissus biopsiés participent vraisemblablemdiaicéivation de la cellule endothéliale.

I Etiologic Agent

R

— S
Permissive Genetic \)
~ Background

Molecular and Cellular
Alterations in Target Cells

! !

]
[ Fibroblasts | [sndomeual Cells| BCeIIsI

Nas “':E:};

Tissue Obliteration of Production of Cellular Infiltration
Fibrosis Small Arteries Autoantibodies and Cytokine and
and Arterioles Growth Factor
Dysregulation

Figure 1: Physiopathologie de la Sclérodermie (11).

bY

L’activation fibroblastique aboutit a I'accumulatiode collagéne, source de fibrose
tissulaire. C’est essentiellement Teansforming Growth Factopp (TGF B) synthétisé par les
cellules monocytaires qui favorise la prolifératibbroblastique et la synthese du collagene. I
stimule aussi la production dPlatelet Derivated Growth FactoPDGF). Ce PDGF est
vasoconstricteur chimiotactique pour les fibroldasDes anticorps stimulant le récepteur du PDGF
provoquant la génération de formes réactives deydiene ont été retrouvés chez des patients
atteints de ScS et pourraient constituer une pigepeutique. L&umor Nécrosis Factos (TNF
a) semble aussi intervenir, au moins au début deddadie, par son effet mitogéne pour les
fibroblastes et cytotoxique pour la cellule endbhé.
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A1.4 Diagnostic précoce : les « red flag » du médecinaitant

La ScS est une maladie qui peut engager le prendstl des malades, parfois de fagon tres
rapide. Pour cette raison, un diagnostic précocenggratif et seul ce dernier peut laisser esgdérer
possibilité d’'un traitement pouvant ralentir, voiequer ou empécher I'évolution de la maladie.

S’il n'existe pas a I'heure actuelle de traitementatif de la sclérodermie, les traitements
symptomatiques, les traitements de I'HTAP, les bithurs de I'enzyme de conversion, les
inhibiteurs calciques et les immunosuppresseursiotablement amélioré I'espérance et la qualité
de vie. Un des enjeux actuels de la scléroderntisagsdiagnostic précoce pour une prise en charge
optimale initiale et ainsi retarder I'apparitionsdsomplications (9), ce diagnostic précoce ne peut
faire sans une connaissance de la pathologie panéelecins généralistes, initiateur de toute prise
en charge.

La place du médecin traitant dans ce diagnosticopetest double :

* reconnaitre les signes cardinaux de la maladiel€®)« red flags » diagnostiques,
e adresser rapidement au spécialiste pour la cortibmau diagnostic et la mise en
place d’'un programme de dépistage et de suivi dagplications viscérales de la

maladie.
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Al.4.A  Le Raynaud

Sur le plan clinique, le phénomeéne

de Raynaud est habituellement le

Crise vasomotrice lors de |'exposition au froid atteignant mains

et doigts, plus rarement orteils, nez et oreilles. premier signe de la maladie : présent
a) La phase syncopale 'blanche’

b) La phase asphyxique 'bleue’ dans plus de 80% des cas, il précede
c) La phase d'hyperthermie réactionnelle 'rouge’

souvent de plusieurs mois voire

années les autres signes de la maladie.

Un Raynaud doit €voquer une
sclérodermie s’il est sévere, bilatéral et
n’épargnant pas le pouce, asymétrique
et bien sir d’emblée compliqué ou

associ¢ a des cicatrices pulpaires.

Son pronostic fonctionnel est majeur Raynaud: Sclérodermie?

puisqu’il peut dans les formes graves se N'épargne pas e pouce,

. s , . . Asymétrique,
compliquer d’ulcérations et de nécroses Compliqué: ulcérations digitales

Cicatrices d'infarctus pulpaires

digitales imposant parfois des amputations.
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Al.4.B L’aspect cutané

La sclérose cutanédébute aux extrémités et s'étend progressivemsan:extension va

déterminer le type de sclérodermie.

< D’autres signes cutanés sont évocateurs :
» calcifications sous-cutanées,
» télangiectasies (mains, visages, langue, lévres),
» amincissement des levres et augmentation desapliés buccaux
» diminution de I'ouverture buccale

» diminution de I'expression du visage.

Cicatrice d’infarctus pulpaire
Sclérose progressive
Télangectasies

Calcifications sous-cutanées
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1.5  Complications et « red flag » du médecin traitant

J1L5.A  Atteintes systémiques

Les atteintes viscérales peuvent survenir (form#asds ou limitées) essentiellement au
cours des 5 premiéres années d’évolution de la diealagpneumopathie infiltrante, crise rénale
sclérodermique avec insuffisance rénale aigué & kialigne réno-vasculaire. Les signes digestifs
sont fréquents: RGO, parfois gastropérésie, estopastéque, constipation, syndrome de
malabsorption, incontinence anale.

L’ HTAP est une complication classiquement plus tardiwefdemes limitées (peut survenir
au bout de 15 ans d’évolution de la maladie). &t étre dépistée régulierement (tous les 6 mois a
1 an en fonction du patient), et ce, méme en llabtsede symptdme par EFR et échographie
cardiaque, et confirmée secondairement en cassiétats évocateurs par cathétérisme cardiaque
droit. Le dosage sanguin du BNP en est égalemenmtanqueur prédictif.

La pneumopathie infiltrante diffusest a rechercher systématiquement par TDM haute

résolution devant des signes d’appel : toux seatd@pitants fins des bases, baisse de la tolérance a
I'effort ou devant une altération du DLCO aux EFR.

La crise rénale sclérodermiguse dépiste par mesure réguliere de la TA et Isizanguin et

urinaire (fonction rénale, protéinurie). Une castiérapie a fortes doses semble étre associée a la
survenue de crise rénale et doit étre évitée danselsure du possible (doses>15mg/j d’équivalent

prednisone).
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Tableau 4: Symptomes et signes « Red Flag »(2)

Peau

- atteinte cutanée rapidement progressive

- sévere phénomeéne de Raynaud

- ulcération digitale

- ischémie digitale entrainant une nécrose
Digestif

- anémie

- carence martiale

- autre signe de saignement digestif
Poumon

- dyspnée

- toux seche

- diminution de la tolérance a I'effort

- signes d’HTAP ou défaillance cardiaque droite

- crépitants fins expiratoires des bases

- EFR : diminution DLCO et/ou CVF
Rein

- HTA

- Dysfonction rénale

- Hématurie, protéinurie

- Crise rénale sclérodermique (HTA maligne rénccuksre)

JA1.5.B  Pronostic

La sclérodermie est une maladie grave : la sunBeaas (toutes formes confondues) est de
75 a 80%.

Le pronostic varie selon I'extension cutanée féemes diffuses ont une survie a 10 ans de
60 a 65% contre 90% dans les formes limitées. eilstt pulmonaire conditionne également le
pronostic (survie a 5 ans >90% en l'absence ditepulmonaire interstitielle; 70% en cas

d’atteinte).
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A1L5.C

« Red flags » de suivi

Tableau 5: « red flags » de suivi de la scléroder(R).

Sans «red flag »

« Red flag »

=]

Peau -Stabilité du score de Rodnan -Progressiorideramécessitant u
traitement immunosuppresseur
Digestif -Inhibiteurs de pompe a protons -RGO non contrdlé et compliqué
-Prokinétiques -Malabsorption,
-Gastroparésie (Sandostafihe
Raynaud -Arrét du tabac -Présence ou antécédent d’ulcération

-Garder les extrémités au chaud +++

digitale nécessitant un traitement par

-Eviter les vasoconstricteurs analogue de prostacycline, par
inhibiteur de I'endothéline (Bosentan,
Tracleef) ou inhibiteur  de
phosphodiestérase de type |5
(Sildenafil, Revati)
Pneumopathie| -Dépistage EFR tous les 6 a 12 mojisDiminution de 10% du DLCO
infiltrante absence de baisse du DLCO -TDM thoracique haute résolution
diffuse pathologique
-Traitement immunosuppresseur
HTAP -Dépistage EFR tous les 6 & 12 mois -Dégradation des EFR, du test de
-Dépistage échocceur trans thoracigue marche de 6 minutes ET/OU
annuelle -suspicion d’HTAP a [I'échographie
=> pas d’anomalie | cardiaque
-PUIS confirmation au cathétérisme
cardiaque droit.
-Traitement avec antagoniste des
récepteurs a I'endothéline, inhibiteur
de la phosphodiestérase de type| 5,
analogue des prostacycline.
Rein -Eviter 'usage de corticoides -IEC ?

-Surveillance TA réguliére

-Suivi néphrologue
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A1.6  Introduction aux traitements utilisés actuellement(3)

La corticothérapie par voie générale est utile dassformes aigués cedémateuses, (mais
associée au risque de survenue de crise réndie)palt étre efficace, a petites doses dans les
atteintes musculaires et articulaires invalidantes.

Les immunosuppresseurs donnent des résultats ddsewaais le Cyclophosphamide
(Endoxan®) semble pouvoir freiner I'évolution deteimtes pulmonaires interstitielles évolutives.

Il est actuellement utilisé en France par voieavgineuse en traitement d’attaque pendant 12 mois,
puis un relais par Azathioprine (Imurel®) est caléselLe Mycophénolate mofétil (Cellcept®) est
également évalué dans cette forme clinique. Lao§parine et I'interférory ont amélioré les signes
cutanés dans certains cas mais au prix d’effetsnsiaires non négligeables et d’'un impact viscéral
non évalué.

L’autogreffe de moelle améliore I'état cutané nwis pas encore d’effet démontré sur les
atteintes viscérales, a I'exception toutefois desrges fibrosantes (12).

Ces traitements sont d’indication et de prescniptspécifique réservée aux spécialistes
hospitaliers. Toutefois, le médecin généralisteit,pgar une amélioration de ses connaissances des
traitements, également activement participer a Buweillance et dans I'accompagnement du
patient pour répondre a ses interrogations évdatudl assure ainsi une meilleure prise en charge
globale lors de la survenue d’évenement interctraan étranger a la pathologie initiale de

sclérodermie.

Al INTERFACE VILLE-HOPITAL ET SCLERODERMIE

All.1 Plan maladies rares et sclérodermie

Sous limpulsion des associations de malades laitiant, puis avec le soutien des
professionnels de santé les prenant en chargmdkglies rares sont devenues une des cing grandes
priorités de la loi relative a la politique de SaRublique du 9 ao(t 2004 (13).

Il en a résulté les deux plans nationaux maladiess (2005-2008 et 2011-2014) (14 et 15).
En 2008, 5 réseaux de prise en charge des maleaties existaient en France, 131 centres de
références et 501 centres de compétences.

Concernant la sclérodermie, le plan national « diefarares 2005-2008 » a permis la
réalisation du Programme National de DiagnostideeSoins (16), guide ALD n°21, disponible sur
le site de 'THASwww. has-santé.fr.
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All.2 Diagnostic de la sclérodermie en Médecine Générale

Une enquéte réalisée en Seine Saint Denis paripéqdu Professeur Luc Mouthon
concernant le suivi de patients atteints de ScMédecine Générale avait obtenu un taux de
réponse de 57% (17); 77 patients avaient été filEnttomme ayant une ScS par les médecins de
ville (généralistes et spécialistes inclus). Cedilane renseigne cependant pas sur les modaktés d
diagnostic ni sur I'adéquation potentielle existamtre le diagnostic présumé de ScS par le
généraliste et sa confirmation par le spécialiste.

Une seule étude, italienne (18), cherchant a détermfa prévalence de la ScS en ltalie du
Nord (enquéte auprés de 28 généralistes avec uategent de plus de 38000 patients par an)
permet de répondre, partiellement a la questid pdtients ont été identifiés comme suspects de
ScS par leur médecin traitant ; la consultatiorcspiéée a permis de confirmer le diagnostic dans
100% des cas ; cependant, cette étude ne permdess/oir si les 13 patients en question étaient

nouvellement diagnostiqués ou non.

1.3 Réseau ville - hopital et maladies auto-immunes

Ces réseaux sont peu nombreux et concernent paleaient l'interaction spécialistes
d’organes libéraux / centre de compétence dansimiigation de la prescription des biothérapies au
cours des rhumatismes inflammatoires chroniquetesulermatoses chroniques (psoriasis).

Aucun de ces réseaux n’est orienté vers la médeénérale : leurs applications concernant
essentiellement les indications et interrogatiarier des biothérapies.

Si le médecin généraliste n'a pas les compétengesseaires pour juger de I'indication des
traitements spécifiques dans les maladies raregelt, par une meilleure connaissance de la
pathologie et en travaillant de concert avec le&cigfistes, participer activement a la prise en
charge dans le diagnostic, le suivi, le dépistage abmplications, la surveillance des traitements
spécifiques, mais aussi bien sdr dans la prisehange du retentissement fonctionnel et psycho-
social de la pathologie.

L'existence d'un cahier de liaison Spécialiste /n&dliste, adapté a la Sclérodermie

pourrait permettre ainsi d’améliorer la prise eargle de ces patients atteints de maladie orpheline.
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AV OBJECTIFES :

Au cours de ce travail, nous nous efforcerons dien@pondre a différentes questions :

* qui sont les médecins généralistes qui suiverpdéents atteints de sclérodermie ?

* quelle est leur attitude dans le diagnostic de diegaauto-immunes ?

« comment le diagnostic de sclérodermie a-t-il éEepd

* nous étudierons l'interface Médecine Générale / &détk Interne A : quels sont les
éléments satisfaisants et les éléments a amétarpoint de vue du médecin traitant
(évaluation de I'information recue, connaissance tdagtements, formation et acces
a l'information, connaissance des médecins entxe gu

» Etenfin, nous apporterons quelques pistes dexiéfleet proposerons des outils pour
améliorer la qualité de linterface Médecine Géle#Médecine Interne A et tenter

d’améliorer la prise en charge des patients scérodjues.
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MATERIEL ET METHODES

1 ENQUETE EN MEDECINE GENERALE

Pour nous permettre de répondre aux questions gas@@s avons mis en place une enquéte
postale anonyme adressée a tous les médecinsitisagidivant des patients atteints de ScS pris en

charge dans le service de Médecine Interne A.

1.1 Recrutement des médecins généralistes

Afin d’adresser le questionnaire a tous les médeg@néralistes concernés, nous avons
complété les données informatiques de la file adfi® patients sclérodermiques suivis ou ayant été
suivis dans le service de Médecine Interne A du C#HJLimoges. Ces données étaient déja
compilées dans le service pour répondre a d’almessins (essentiellement en vue de travaux de
recherche), toutefois les informations concernantniédecin traitant n’étaient pas toujours
directement renseignées. Par recoupement avecolasées administratives de I'hopital et les
courriers patients, nous avons retrouvé les donpéstsiles des médecins traitants de la plupart des
patients.

1.2 Criteres d’inclusion/d’exclusion

Les médecins traitants n’exercant pas dans la demayonnement du CHU de Limoges ont
été exclus.

1.3 Enquéte postale anonyme

L’enquéte anonyme était accompagnée d’'un courgeprésentation du travail (annexe 1)
ainsi que d’'une enveloppe timbrée de retour jointguestionnaire.
Tous les questionnaires ont été envoyés le 0120d® avec une demande de réponse pour

le 30 juin 2010. Il n’y a pas eu de relance télépdoe.
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Al REDACTION DU QUESTIONNAIRE (annexe 2)

Le questionnaire est constitué d’'une suite de gqurest choix multiples a cocher, seules 2

guestions sont en texte libre :

La premiére partieoncerne le médecin interrogéson mode d’exercice.

La seconde partie du questionnaire concerne Udtitdes médecins généralistes dans le
diagnostic de maladies auto-immunes et leur satiefa face a l'information recue aprés le
diagnostic de sclérodermie posé ou confirmé paefeice de Médecine Interne. Nous n’avons pas
cherché a évaluer le niveau de connaissance descimsdénéralistes de la pathologie.

La troisieme parti@xplore leurs réactions face aux traitememéscrits au patient

La quatrieme partie s’intéresse au suivi du patetnad la qualité de la relation médecin

généraliste-médecin interniste par I'exploratios déférents contextes relationnels.

Enfin, la_derniére partig’'intéresse au ressenits médecins généralistes et leur propose des
outils pour une meilleure prise en charge des ipistia venir.

Ce guestionnaire a été soumis a la relecture atcdrrection des médecins du service de
MIA et de Dermatologie (Dr A Sparsa) du CHU de Ligme. Les modifications apportées ont porté
sur des examens complémentaires spécifiques etlI'@ealuation de l'information donnée
concernant les complications possibles de la sibédmie et enfin sur la présentation du

guestionnaire.

Al ANALYSE ET SAISIE DES RESULTATS

Les réponses ont été relevées par un seul enquéteur
Les résultats sont présentés en valeur absoluen egpoercentage pour les variables

gualitatives et par des moyennes +/- écart-type l@swariables quantitatives.
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AV TRAITEMENT STATISTIQUE DES DONNEES

Les comparaisons entre les variables qualitatim®t réalisées a I'aide du test du chi2 et
du test exact de Fisher si les effectifs étaidi@riaurs a 5 dans I'un des sous-groupes compareés.

Les comparaisons entre les variables quantitativesété réalisées a l'aide du test t de
Student.

Afin de simplifier I'analyse statistique des résts{ certaines variables ont été rassemblées

en variables nominales dichotomiques afin de pdrekt réalisation de tableaux de contingence.

Toutes les analyses statistiques ont été réaligéese au logiciel Statview, le seuil de
significativité étant arbitrairement fixépa< 0,05.
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RESULTATS

1 POPULATION CIBLE

Nous avons pu identifier 112 patients suivis en &béte Interne A pour sclérodermie
systémique (ScS). Les 112 patients sont réparti®ériemmes, 15 hommes, agés de 27 a 80 ans
(dge moyen de 55 ans et 9 mois). Sept patienesnétaécédés et 8 perdus de vue lorsque I'enquéte
postale a eu lieu.

Certains patients sont suivis par plusieurs médetigtants, certains médecins traitants
suivent ou ont suivi plusieurs patients atteintsSd&, seuls 6 patients restent sans médecin traitan
renseigné dans les différentes données informatiguplorées :

Le questionnaire a ainsi été adressé a 107 médeaitasts (Figure 2):

* 55 en Haute-Vienne (58 questionnaires, 2 médecaiants suivant 2 patients, 1
médecin traitant suivant 3 patients),

e 18 en Correze (19 questionnaires, 1 médecin ttestamant 2 patients),

* 6 en Creuse (6 questionnaires),

* mais également a 28 médecins traitants hors rédiéren Dordogne, 8 dans I'Indre,
4 en Charente maritime, 3 dans le Cantal, 1 dabstlet Garonne.

Les médecins suivant plusieurs patients ont regwiebre de questionnaires correspondant
au nombre de patients suivis (une partie des ré&sagtsint spécifique au patient suivi).

Nous avons donc au total envoyé 111 questionnpaesourrier, 83 questionnaires adressés
en Limousin (74,7%) et 28 hors région (25,3%).

1
1%

3
3% 58 _
- : - 53% ODordogne
4
4% @ Indre
O Charentes Maritimes
8 83 DOcCantal

0
7% B Lot-et-Garonne

O Haute-Vienne
B Correze
DCreuse

11
10%

Figure 2 : Répartition géographique des questionres
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Al ANALYSE DES REPONSES

Al.1  Analyse descriptive

Nous avons recu 43 réponses, aucune réponse renaitrlusieurs questionnaires. Un des
guestionnaires a été retourné complétement vidMges disposons donc de 42 questionnaires a

analyser, soit un taux de réponse de 39%.

ALLL.A  Qui sont les médecins répondeurs ?

Les médecins répondeurs sont majoritairement desres (n=24, 57%), majoritairement
ageés de plus de 50 ans (n=27, 64 %) :
e 8ont60 ans et plus, 19% (6 hommes, 1 femme,skxie non précisé)
e 19 ont entre 50 et 60 ans, 45% (12 hommes, 7 fejnmes
e 12 ont entre 40 et 50 ans, 29% (5 hommes, 6 fembmes sexe non précise)
* 3ontentre 30 et 40 ans, 7% (1 homme, 2 femmes).
Dix-sept travaillent en rural (40%), 9 en semi-umb§21%) et 16 en ville (38%). 21
médecins exercent en association (50%) et 21 meéxiseuls (50%).
Les patientéles sont mixtes, composées équitabledeepatients jeunes actifs et de sujets
agés retraités pour 32 d’entre eux (76%) ; la ptale est a I'inverse majoritairement composée de
sujets ageés et retraités pour 7 d’entre eux (11%pajoritairement de sujets jeunes et actifs pour 3

d’entre eux (7%).

Trente médecins généralistes ont recu leur formatitiale au CHU de Limoges (71%), 10
autres 'ont recu dans d’autres facultés (2 a PargsTours, 2 a Nancy, 1 a Bordeaux, 1 a Poitlers,

a Bordeaux et Poitiers, 1 a Strasbourg) ; 2 n'astnenseigné leur lieu de formation initiale.

Enfin, 25 dentre eux (60%) dépendent géographicuemd’'un Centre Hospitalier
Périphérique disposant d’'une consultation de Médetiterne (Figure 3) (8 du CH de Brive-la-
Galillarde, 3 du CH de Guéret, 3 du CH de Saintelyr2 du CH de Saint-Yrieix-La-Perche, 1 du
CH de Tulle, 3 de CH hors région, 5 n'ont pas @mé&cle quel CH), les autres (17, 40%) dépendent
directement du CHU.
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Figure 3 : Médecins dépendant d'un CH de proximité

A1.1.B  Quelle est I'attitude des médecins dans la prise etharge des maladies

auto-immunes ?

Al.1.B.a Diagnostic

. Prescription d’examens complémentaires de dépistage

39 d’entres eux (93%) prescrivent classiguemenesdamens complémentaires de dépistage

de maladies auto-immunes (MAI), seulement 3 n'asgnivent pas (5%) (Tableau 6).

Ces meédecins prescripteurs demandent classiquenmeriiilan biologique standard en
dépistage de maladie auto-immune : recherche dyadreme inflammatoire : VS (38, 90%) et
CRP (39, 93%), réalisation d’une électrophoresepdeteines (39, 93%), ainsi qu’évaluation de la
fonction rénale (39, 93%) et recherche d’'une pnotée (37, 88%).

Concernant les examens immunologiques : quasimeatrey cinquiemes des meédecins
recherchent des Anticorps (Ac) anti-nucléaires @), en revanche, ils sont moins d’'un quart a
prescrire des Ac anti-centromere (10, 24%) et enowwins a prescrire des Ac anti-Scl 70 (7, 17%)
en cas de suspicion de sclérodermie : plus de itnéidecins sur cing ne prescrivent pas ces auto

29



anticorps spécifiques (26 soit 62% pour les Ac-aatitromeéres, 27 soit 64% pour les Ac anti-Scl
70).

Tableau 6: Prescriptions d’examens complémentaidesdépistage des MAI par les MG.

Oui Non Ne se prononce pas

Biologie standard

VS 38 (90% 2 (5%) 2 (5%)
CRP 39 (93% 0 3 (7%)
Fonction rénale 39 (93%) 0 3 (7%)
Protéinurie 37 (88% 2 (5%) 3 (7%)
Electrophorese des protéines 39 (93%) 0 3 (7%)
Immunologiques

Ac anti-nucléaires 33 (79%) 6 (14%) 3 (7%)
Ac Anti-centromeére 10 (24%) 26 (62%) 6 (14%)
Ac Anti-Scl 70 7 (17%) 27 (64%) 8 (19%)
Autres Ac 2 (5%) 26 (62%) 14 (33%)
Capillaroscopie 16 (38%) 23 (55%) 3 (7%)
Autres 18 (43% 19 (45%) 6 (14%)
Imagerie 15 (36% 18 (43%) 9 (21%)
EFR 16 (38% 15 (36%) 11 (26%)
Doppler 18 (43% 15 (36%) 9 (21%)

Globalement, seuls deux médecins sur cingq presdriYautres examens complémentaires
que les bilans sanguins en dépistage de maladieéraaiune :

- la capillaroscopie n’est demandée que par 16taerux (38%) alors que plus de la moitié
d’entre eux (23, 55%) n’en prescrivent pas.

- imagerie est utilisée comme aide diagnostiqoerpl5 d’entre eux (36%) et n'est pas
reconnue comme telle par 18 d’entre eux (43%).

- les Epreuves Fonctionnelles Respiratoires sagquites par 16 médecins (38%) alors que
18 médecins n’en prescrivent pas.

- le Doppler est demandé par 18 médecins (43%)nelButilisent pas comme aide au

diagnostic dans le cadre du dépistage des MAI.
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. Diagnostic posé :

Le diagnostic de maladie auto-immumété posé par 11 médecins généralistes (26%).

Vingt-sept autres (64%) ont évoqué ce diagnosticcdnfirmation ayant été faite par un

spécialiste vers qui le médecin généraliste a adrespatient.

Le diagnostic de sclérodermaecté évoqué par 25 médecins généralistes (60%).

Au cours de leur carriere (y compris lors de learmfation initiale), 25 médecins

généralistes (60%) ont déja suivi un ou plusieatgept(s) atteint(s) de sclérodermie

Les symptdmes initiauayant amené le patient a consulter initialemesiegt par ordre de

fréquence : (Figure 4)
* le phénomene de Raynaud (90%),
» l'aspect cutané (64%),
* les douleurs articulaires (55%),
* ['asthénie (50%),
» des signes respiratoires (17%)

* et enfin d’autres symptémes (7%).

Il s’agit d'une forme limitée de la maladie pour @atients (64 %), et d’'une forme diffuse de
la maladie pour 9 patients (21%) de la maladiendéelecin généraliste ne sait pas de quelle forme
est atteint le patient dans 6 cas (14%).

Au diagnostic, le patient présentait des symptodegsiis en moyenriz2,2 mois +/- 19,8 mois

Pour 12 médecins généralistes (29%) le diagnostitapu étre posé plus tét s’ils avaient
mieux connu la sclérodermie, 17 (40%) ne peuverst $& prononcer sur un éventuel retard
diagnostique, 13 (31%) estiment qu'une meilleuranaissance de la pathologie de leur part

n’aurait pas permis d’accélérer le diagnostic.
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Figure 4: Symptdmes initiaux ayant motivé la corgation.

A1.1.C Quand les MG adressent-ils a I'interniste ? (libreréponse)

Un tiers des médecins n’a pas répondu a la quegtihrB3%).
Pour les autres, ils adressent a l'interniste :
e A visée diagnostique :
e sans précision (n=6, 14%)
» devant des symptdomes évocateurs de maladie autaxdmfn=11, 26%)
* devant des anomalies biologiques évocatrices de (WALO, 24%)
e A visée thérapeutique :
* sans précision (n=2, 5%)
» traitement spécialisé (n=3, 7%)
» coordination des soins (n=4, 10%)
e Quand ils ont besoin d’aide (sans précision) (1:695)
e En relais des spécialités d’'organes qui se renveepatient (n=2, 5%)
e En l'absence de spécialité d’'organe spécifiguecenrée par la symptomatologie du
patient (n=1, 2%)
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A1.1.D Evaluation de I'information recue au diagnostic

A1.1.D.a Information destinée au généraliste

L’information est trés majoritairement jugée satisnte en ce qui concerned@gnostic
en général (29 soit 69% au total), les moyens distippues(32 soit 76% au total, et le traitenten
(32 soit 76% au total).

Elle est un peu moins bien évaluée pdersuivi (23 soit 53,5% satisfaits) et les
complications (24 soit 57% satisfaits).

En ce qui concerne l@écessité d'un reclassement professionnel ou dhise en invaliditg

information ne répond a leurs attentes que pduir(soit 45%) des médecins généralistes alors
gu’elle est jugée insuffisante par 15 d’entre enik 36%.

L’information sur la fatigue et le handicagst quant a elle, en adéquation avec les attentes

des médecins généralistes pour 27 d’entre eux63&6t

A1.1.D.b L’information donnée au patient

Elle est également majoritairement jugée satisidééséR7 soit 64% satisfaits).

diagnostic

moyens diagnostiques

traitement

Dtrés satisfaisante

sSuivi

W satisfaisante

complications Oinsuffisante

onspp

fatiguehandicap

reclassement profinvalidité

info patient

0% 20% 40% 60% 80% 100%
Figure 5: Evaluation de l'information recue au diagpstic

A1.1.D.c  Ressenti par le Généraliste de l'information regu&iagnostic

Toutefois, I'information n’est pas toujours jugéaptée au niveau de connaissance.

Pour ce qui est du diagnostic, des moyens diagnestj du traitement et de la fatigue et du
handicap générés par la pathologie, cette infoomatist jugée adaptée par environ la moitié des
médecins généralistes (respectivement 22 soit 33%oit 55%, 21 soit 50% et 23 soit 55%).

L’adéquation au niveau de connaissance n’est &tejme pour 18 médecins (43%) pour le

suivi de la pathologie et pour seulement 17 (408t pes complications.
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Lorsque l'information n’est pas jugée adaptée :
* Concernant le diagnostic général de sclérodernBe médecins (14%) jugent
I'information trop spécialisée contre 9 (21%) geila trouvent pas assez détaillée.
» L'information des moyens diagnostique est estimmép spécialisée par 7 médecins

(17%), contre seulement 3 médecins (7%) qui lafjugesuffisamment détaillée.

11.1.D.d Ressenti par le Généraliste les informations ssulei, les complications et leurs

traitements

Pour le suivi, 5 médecins (12%) considérent I'irfation trop spécialisée, 10 (24%)
I'évaluent comme pas assez détaillée.

Sur les complications de la pathologie, 3 médedif®) jugent l'information trop
spécialisée mais 11 (26%) ne la trouvent pas aksteilée.

Pour linformation sur les complications, nous avatherché a savoir si les médecins
généralistes avaient été informés du risque deesueyr de chaque complication de facon
équivalente : il apparait qu’ils ont plus été skitises aux risques d’atteinte rénale (33 médecins
soit 79%), de fibrose pulmonaire (32 médecins 868) et ’HTAP (30 médecins soit 71%) que
d’atteinte digestive (24 médecins soit 57%) et élerose digitale (23 médecins soit 55%).

35+
30
25

20

Ooui
[Elnon
Onspp

15+

104

atteinterénale  fibrose pulmonaire HTAP atteinte digestive  nécrose digitale

Figure 6: Information de risque de survenue de cplications

Concernant la fatigue et le handicap générés parathologie : 3 (7%) des médecins
estiment l'information trop spécialisée contre 1@3,3%) qui estiment qu’elle n'est pas assez
détaillée.

Concernant les traitements : 5 médecins (12%) énallinformation trop spécialisée contre
9 (21%) qui ne la trouvent pas assez détaillée.
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11.1.D.e Ressenti du généraliste sur I'information donnéemiients

Enfin, concernant l'information donnée au patierite est plutbt évaluée inadaptée a son
niveau de connaissances : 17 médecins (40%) latwgenme inadaptée contre 13 (31%) qui la
jugent adaptée.

Elle est évaluée trop spécialisée par 11 méde@68%0) et paradoxalement pas assez

détaillée par 6 médecins (14%).

\ \ \

diagnostic 6 9 [ 5 I
T

moyens diagnostiques 7 | 3 | | 9 | I

traitement 5 9 [ 7 I

\ \ \ B adaptée
suivi 5 10 Il 9 I DOtrop spécialisée
‘ ‘ ‘ ‘ ‘ O pas assez détaillée
complications 3 1 | [ | 11 | I Onspp
fatigue/handicap 3 7 | [ | 9 | I
info patient : 11 : _6 |’ _12 I

1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Figure 7: L'information est-elle adaptée au niveale connaissance des MG ?

Al.L1.E  Formation

Beaucoup de médecins (26 soit 62%) se sont remigeau suite au diagnostic mais ils sont
presque un tiers (13 soit 31%) a ne pas l'avoir:fai (5%) parce qu’ils n’en ressentaient pas le

besoin, 11 (26%) par manque de temps.

lIs sont 35 (83%) a souhaiter des formations de Fdd@cernant les MAI, et 29 (69%)

concernant la sclérodermie.

Le Protocole National de Diagnostic et de Soind’ldAS, guide ALD n°21 est un ouitil

complet mais seuls 8 médecins (19&cfonnaissent et seulement 6 (14%) I'ont recu.

Malgré les contraintes représentées, 12 médecif%o)(XSouhaiteraient participer aux
réunions de décision pluridisciplinaire (décisibBrapeutique et de suivi) concernant leurs patients
toutefois 3 (7%) d’entre eux précisent que cela smuait difficile pour des contraintes de temps et

de distance.
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Trente-neuf médecins (93%) souhaiteraient recavoidocument type de présentation de la

sclérodermie et de ses complications, 3 (7%) népsas intéressés.

AL1.F TRAITEMENT

Trente-trois médecins (79%) connaissent le traitérpeescrit a leur patient contre 7 (17%)
qui ne le connaissent pas.

Cependant, seuls 25 généralistes (60%) ont coramisles effets secondaires, 2 médecins
(5%) supplémentaires précisant les connaitre plusans.

Quant aux interactions éventuelles avec les autetements du patient et/ou d’autres
traitements intercurrents éventuels, elles ne sonhues que par 20 médecins (48%), un médecin

(2%) supplémentaire précisant les connaitre plunoins.

traitement

Doui

) @ plus ou moins
effets secondaires
Onon

Onspp

interactions

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Figure 8: Evaluation de la connaissance du traitemt.

Treize médecins (31%) ne modulent jamais le trat@nen question, 25 médecins (60%) le
modulent parfois apres concertation avec le spst@alun seul (2%) le module régulierement et se

sent a l'aise avec ce traitement (fonction de |#mde), il en informe le spécialiste dans ce cas.

A.1.G SUlVI

La plupart des médecins (23, soit 55%) connaidsembm de l'interniste référent, toutefois
presque un sur cing (8 soit 19%) ne le connalepatus d’'un quart des médecins (11 soit 26%) n'a
pas répondu a la question ; plusieurs médecinsagmiité en commentaire le fait que le médecin

référent de leur patient a changé plusieurs fqmidde diagnostic.
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Les patients sont également suivis par un ou glusi spécialistes d’organes pour 29
d’entre eux (69%) avec par ordre de fréquence i conjoint par des pneumologues (13 patients,
31%), cardiologues (9 patients, 21%), rhumatolodBgzatients, 19%), hépato-gastro-entérologues
(7 patients, 17%), néphrologues (7 patients, 11%h#n dermatologues (6 patients, 14%).

11.1.G.a Interface Médecine Générale / Médecine Interne

Afin d’évaluer linterface MG/internistes, nous a0 exploré les différents champs
pratiques de leurs relations :

La disponibilité téléphoniquées internistes est globalement satisfaisante ppumédecins
(52%), elle est insuffisante pour 5 médecins (12%).

Les délais de rendez-vous de consultati@pondent aux attentes de 24 meédecins (57%)
mais sont trop longs pour 8 médecins (19%).

Les délais d’hospitalisatiorsont corrects pour 28 médecins (67%), seuls 4 onéxl¢10%)
les jugent insatisfaisants.

En casd’hospitalisation urgenteles possibilités d’admission directes sont cafrgids
satisfaisantes pour 25 médecins (60%) mais souoffissntes pour 10 médecins (24%), estimant
que le patient est encore trop souvent obligé degrgar les urgences.

Pour 23 médecins (55%), les comptes-rendus oratdéesses par courrier dans un délai trop
long, pour 14 autres (33%), ils les ont recus marrger dans un délai satisfaisant, pour un seul
médecin (2%), le compte-rendu lui a été remis @aratient des la sortie de I'hdpital.

connait interniste '

suivi autre spécialité

dispo tel de l'interniste [ '

L | Bou

b — e e
— Onsp

délai d'hospi satisafaisant m | ' Onspp

admissions directes m
L
| |

courrier de compte-rendu

1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Figure 9: Evaluation de l'interface médecin géndiste/interniste
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A1.1.G.b Suivi des patients

= Modalités du suivi

Les patients sont vus en médecine générale toumsdisspour 11 d’entre eux (26%), tous les
3 mois pour 25 d’ente eux (60%), tous les 6 mois [@d’entre eux (5%) et moins souvent pour 2
d’entre eux (5%).

lIs sont suivis en consultation par l'internistérént tous les mois pour 2 d’entre eux (5%),
tous les 3 mois pour 10 d’entre eux (24%), tousBe®ois pour 19 d’entre eux (45%), moins
souvent pour 3 d’entre eux (7%).

lIs sont vus moins souvent par les autres spéigalistous les 3 mois pour 7 d’entre eux

(17%), tous les 6 mois pour 10 d’entre eux (24%@9ins souvent pour 16 d’entre eux (38%).

fgce MG

DO tous les mois

Btous les 3 mois

fqce interniste Dtous les 6 mois

O moins souvent

@ nspp

fqce autre spé

1 1 1 1
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Figure 10: Suivi des patients sclérodermiques

] Ressenti

Moins de la moitié des médecins estiment maitisesuivi de la sclérodermie (18, 43%),
parmi les 24 médecins restants : 17 (40%) pengepas le maitriser et 7 (17%) ne savent pas.
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Figure 11: Maitrise ressentie du suivi de la Scléiermie par les MG

Vingt-sept médecins (64%) estiment ne pas se sasgiz compétents dans ce domaine et
préferent laisser la prise en charge au spéciaBgalement 7 (17%) s’estiment assez compétents

pour assurer le suivi de la sclérodermie.

La grande majorité des médecins (29 soit 69%) s¢ &el'aise dans la relation avec

l'interniste, seuls 5 ne se sentent pas a I'aigéo(l

Au cours d’une affection intercurrente, la gestiensa pathologie est problématique pour un

meédecin sur cing (8 médecins soit 19%).

Trente-neuf médecins (93%) pensent que I'éditionnddocument type (détaillant la
sclérodermie, les traitements, les complicatiorie stiivi a effectuer) joint au courrier de diagos

initial les aiderait a mieux prendre en charge [gtrent (2 ne savent pas : 5%).

A1.2  Analyse statistique

Al.2.A  Diagnostic des maladies auto-immunes

Le dépistage de maladies auto-immunes est réalitsééremment par les médecins traitants
selon leur lieu d’exercice (rural 9498 urbain 92%NS), leur mode d’exercice (91%sassociation
95%, NS), I'age (>50 ans 96%s <50 ans 97, NS), le sexe (H 95 F 87%, NS), le lieu de
formation initiale (Limoges 90%s autre 100%,NS ou la dépendance ou non dun centre
hospitalier périphérique (dépendant d’un CH périjglue 96%vsdépendance CHU 88%, NS).
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Les médecins qui dépistent les maladies auto-immune les diagnostiquent pas
significativement plus (29% de Dg chez les médepnasiquant le dépistages 0% chez les « non
dépisteurs »p=0,6622, ni ne les évoquent significativement plus (dizgjic évoqué chez les
médecins pratiquant le dépistage 818400% chez les « non dépisteurp=0,969. Le diagnostic
de sclérodermie n’est pas non plus, de facon sigife, évoqué plus souvent chez ceux qui
dépistent les MAI (diagnostic évoqué chez les miédegeratiquant le dépistage 668 67% chez

les « non dépisteurs », NS).

Par ailleurs, les médecins ayant déja suivi unepttiatteint de sclérodermie ont,
sensiblement plus évoqué le diagnostic de sclémudefsuivi antérieur (n=24) 75% de diagnostic
évoquévs 46%chez les médecins (n=15) n'ayant jamais suivi d&,$=0,09. lls n'ont pas
significativement plus évoqué (76% de diagnostiogédvs 86% chez les médecins n’ayant jamais
suivi de ScS, NS) ou posé le diagnostic de MAI (G&diagnostic posé 63% chez les médecins

n'ayant jamais suivi de ScS, NS).

Al.2.B  Examens complémentaires

Les médecins posant ou évoquant le diagnostic d¢ 8Ade ScS ne prescrivent pas
significativement plus de FAN que leurs confrenesgectivement 81% dans le groupe diagnostic
MAI posé (n= 11yvs 86% dans le groupe diagnostic non posé (n=26), D& résultats similaires
sont obtenus chez les médecins ayant ou non évieqdéagnostic de MAI (78%s 100%,
p=0,4873) ou de sclérodermie (62%850%,p= 0,9047%.

Les médecins évoquant le diagnostic de scléroderprescrivent par contre
significativement plus d’Ac anti-centromere (34%0%, p=0,0341), ce qui n'est pas le cas pour les
Ac anti-Scl 70 (23%vs 33, p=0,2674), ces anticorps semblant moins connus d&deoms
généralistes.

Le tableau suivant décrit les habitudes de presonp des examens immunologiques et
paracliniques chez les médecins ayant posé ou éveqdiagnostic de MAI ainsi que chez ceux
ayant évoquée le diagnostic de sclérodermie.
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Tableau 7: Habitudes de prescriptions des MG

posé Dg MAI non :\)nz;;:lé Dg P évoqué MAI noSgéXnTlué P Evog:;. Dg Noggé\ézgué p
n=11 n=27 n=33 n=6 n=25 n=15
FAN 82% 84% 0,83 80% 100% 0,56 87% 80% 0,69
Ac anti-centroméres 50% 20% 0,09 33% 43% 34 60% 0% 0,01
Ac anti-SCL70 40% 9% 0,03 19% 0% 0,53 30% 7% 0,2
Autres Ac 0% 8% 09 9% 0% 0,99 12% 0% 0,51
Capillaroscopie 54% 62% 0,36 38% 40% 0,99 43% 33% 0,17
Imagerie 60% 37% 0,21 69% 60% 0,99 50% 58% 0,72
EFR 60% 80% 0,42 52% 60% 0,99 58% 75% 0,33
Doppler 50% 52% 0,9 44% 75% 0,33 50% 50% 0,99

Les médecins ayant suivi une sclérodermie ant@meent ne prescrivent pas plus
d’examens complémentaires de dépistage immunolegigu autres (FAN 90%s 74%, NS), Ac
anti-centromeére (28s25%, NS), Ac anti-Scl 70 (21%s23%, NS), capillaroscopie (36%41%,
NS), EFR (50%/s58%, NS)p=0,9564 doppler (50%/s50%, NS) et imagerie (42%s 54%, NS)
et ils diagnostiquent les patients plus tard gsealgtres médecins (221 moisvs 11,35,9 mois,
p=0,03).

A1.2.C  Symptdmes significatifs

Le seul symptébme significativement associé a I'@on du_diagnostic de MAEst le

syndrome de Raynaud (100%s 67%, p=0,0153. L'aspect cutané sclérodermiforme était
significativement associé a I'évocation du diagivode sclérodermi€90% vs 53%, p = 0,031§,
permettant alors aux généralistes de poser le dstignrde MAI (100%vs65%, p = 0,031§.

Aucun des autres symptdbmes (généraux ou spécijiqnes permis d’évoquer ces
pathologies de fagon significative.
Le tableau suivant résume la symptomatologie évioeapour les médecins ayant posé ou

évoqué le diagnostic de MAI ainsi que chez ceuxgaoqué le diagnostic de sclérodermie.
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Tableau 8: Symptomatologie évocatrice

posé Dg MAI non ';nc:;é Dg P évoqué MAI noggé:nqulué P Evog:sé Dg NoSgé\ézgué p

n=11 n=27 n=33 n=6 n=25 n=15
Raynaud 100% 92% 0,89 100% 67% 0,02 100% 87% 0,11
Ulcérations digitales 50% 46% 0,84 50% 20% 0,19 57% 33% 0,19
Asthénie 37% 61% 0,41 58% 60% 0,93 74% 47% 0,17
Douleurs articulaires 67% 62% 0,82 62% 80% 0,63 61% 1% 0,72
Aspect cutané 100% 65% 0,04 76% 67% 0,21 90% 53% 0,01
Signes respiratoires 1% 19% 0,56 20% 16% 0,84 14% 25% 0,43
Autres symptomes 14% 5% 0,46 14% 0% 09 20% 0% 0,23
Suivi ant. Sclérodermique 64% 65% 0,91 68% 50% 0,38 75% 60% 0,69
Forme diffuse ScS 20% 28% 0,62 21% 50% 0,38

Le fait que le diagnostic de MAI ait été posé oodge par le médecin généraliste n’est pas
corrélé a la durée des symptbmes ayant précédi@deaastic de ScS (respectivement diagnostic
MAI posé 18,1%24,2 vs 25,1+17,8 mois,p=0,4137) et diagnostic (24:819,3 vs 14,6t22,4 mois,
p=0,3102.

La durée d’évolution avant le diagnostic de sclérode se semble pas étre , pour les
généralistes interrogés, spécifiguement reliéeegidtence ou non d’'un phénomene de Raynaud
(23,4t20,1vs 7,%6,3 mois,p=0,28), d’'ulcérations digitales (2&,¥7,4vs24,821,6 mois, p=0,61),
d’'une asthénie (28¢49,2 vs 17,2:19,3 mois, p=0,14), de douleurs articulaires (2845 vs
19,#14,7 mois, p=0,48), de l'aspect cutané (2283 vs 13,2:10,2 mois,p=0,24), de signes
respiratoires (26;26,5vs22,2£19.7 mois,p=0,74), ou de la forme limitée (24,20,8) ou diffuse
(15,2£11,05,p=0,4).

Parallelement, I'existence d’'un phénoméne de Rayr{@00%vs 84%, NS), de douleurs
articulaires (72%s50%, NS), d’'une modification de I'aspect cutané@f¥s72%, NS), de signes
respiratoires (27%s10%, NS) ne sont pas associés a un retard diagoesti

En revanche, I'existence d’ulcérations digitale3%ovs 22%, p=0,08), et d’'une asthénie

(81%vs40%, p=0,08) tendent a étre associés a un retagmastique pour les médecins interrogeés.

A1.2.D  Formation :
Les médecins ont plus tendance a se remettre aunygand le diagnostic de ScS est posé
rapidement (18;18,3vs33,820,5 moisp =0,07).
Les informations données quant a la survenue delamations (62%vs 61%, NS), quelles
soient adaptée ou non (56% 50%, NS) n’influence pas la facon dont les médegénéralistes se

remettent a niveau sur la ScS. Les mémes donnéé®istenues quant au risque de survenue de
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nécroses digitales (62%s 66%, NS), de fibrose pulmonaire (92%75%, NS), d’HTAP (80%vs
76%, NS), ou d’'atteinte digestive (71¢%$53%, p=0,47). Seule l'information concernant le risque
de survenue d’atteinte rénale semble influenceeraise a niveau des médecins généralistes (96%
Vs 75%,p=0,06).

La connaissance du PNDS ne modifie pas de factistgfaement significative le dépistage
(75% vs 84%, NS) ou le diagnostic des MAI (38% 24%, NS); les mémes résultats sont obtenus
concernant le diagnostic de sclérodermie (62960%, NS) ou la durée des symptdomes avant
diagnostic (2819,1vs22,%20,3 mois, NS).

Elle n’influe pas non plus significativement suévaluation de linformation recue au
diagnostic, la seule donnée approchant la sigmifit est I'évaluation de Il'adaptation de
l'information sur le handicap et la fatigue : leédecins connaissant le PNDS jugeant I'information
plus adaptéepE0,008).

La connaissance du PNDS n’a pas d'impact signifisar I'évaluation de la connaissance
du traitement. Trop peu de médecins connaissel®NBS pour évaluer son influence (tests
statistiques ininterprétables) sur la connaissate® effets secondaires du traitement et sur le

ressenti des médecins généralistes.

Al.2.E Evaluation de I'information recue et ressenti

Les évaluations de l'information recue sur le dagjit de sclérodermie en général et celles
sur les moyens diagnostiques, le traitement, & stile dépistage de complications sont corrélées
de facon significative (respectivemept0,0013; p=0,0025; p=0,0362 et ne sont donc pas
évaluées de fagon indépendante, contrairemenvalligion de I'information des complications de
la pathologie = 0,13.

L’évaluation de I'information sur le diagnostic delérodermie est également corrélée a la
durée d’évolution des symptdbmes : les médecinsetand étre plus satisfaits de I'information
lorsque les symptémes sont présents depuis maigselmps (information tres satisfaisantet3,9

moisvsnon satisfaisante 2128,2p=0,09).

L’évaluation de linformation donnée au patient egiasi corrélée a I'évaluation de

'information recue par le médecin traitant au diastic o = 0,06)
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DISCUSSION

1 ANALYSE DE L’'ENQUETE

1.1 Biais de sélection

La construction de I'étude implique un biais deesBbn des médecins répondeurs, on peut
supposer qu’ils sont plus intéressés par la médeaierne en général et par la sclérodermie en
particulier que la plupart des médecins généralisgurestimant ainsi leurs compétences et

connaissances dans ce domaine par rapport a lanmoges médecins généralistes.

1.2  Type d’enquéte

Un questionnaire d’analyse de pratiques auprepi@dgieiens n’est jamais le reflet exact des
pratigues, d’autant plus qu’il s’agit ici d’'un qtiesinaire rétrospectif impliquant un biais

d’anamnese pour certaines questions.

1.3 Erreurs d’organisation et remargues sémantigues

Apres réception des premieres réponses, NOUs DOURES rapidement apercu sur remarque
des répondants et relecture du questionnaire d ffoé certaines questions ( « Les possibilités
d’admission directe dans le service sont-ellesfgasiantes ou le patient est-il encore trop souvent
obligé de passer par les urgences ? » et « Au abune affection intercurrente, prenez-vous en
charge votre patient comme un autre (tout en aya@tprise en charge globale) ou la gestion de sa
pathologie et de son traitement est problématique pous ? ») étaient ambigués et interprétables
(2 propositions contraires dans la question), lp@it des répondants ayant précisé leurs réponses,
il a été facile de les interpréter. Toutefois, @@s n'avaient pas précisé leurs réponses, dacas;e

il n'a pas été tenu compte de leurs réponses.
Pour éviter cet écueil et améliorer notre questiinen il aurait été intéressant de le tester

aupreés de quelques médecins généralistes en ptitale idu travail avant de I'envoyer a tous les

médecins concernés.
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Enfin, le travail effectué n’analyse l'interface dgation MG/internistes que dans un sens, il
serait intéressant d’analyser cette interface dotpte vue des autres acteurs qui y prennent part :
les médecins internistes bien sir mais aussi évitarh les patients atteints de sclérodermie ou

autres MAI.

Al ANALYSE DES RESULTATS

La littérature ne retrouve pas d'étude ressemldantravail effectué, que ce soit dans la
sclérodermie ou d’autres maladies auto-immunes ®mcEé ou a l'étranger. Le seul travail
approchant en France est une étude sur la prishage de la polyarthrite rhumatoide (PR) en
médecine générale a l'initiative d’'une équipe denmhtologue : cette étude s’adresse a tous les MG
du département de Seine Saint-Denis (19) et éfedieattitude dans le diagnostic et la prise en
charge de la PR. Il apparait que le médecin géatra un réle essentiel dans la prise en charge
initiale et dans le suivi des PR et que la collabon MG/rhumatologue est primordiale pour
améliorer la qualité de cette prise en charge.

Nous avons donc peu d’élément de comparaison puite travail.

Al.1  Population interrogée

Concernant les patients atteints de sclérodernmvessen MIA, le sex ratio de 1 homme /6,5

femmes correspond aux données de prévalence mayenne

Concernant la population interrogée, on note umeeprésentation de la Haute-Vienne par
rapport aux autres départements de la région et ames-représentation de la Creuse. La
démographie de la région en est la premiére exmitgossible mais parait insuffisante au vu des
proportions retrouvées dans notre étude. Ce phémomst peut-étre également a confronter aux
particularités locales de prise en charge : leepist creusois peuvent également étre pris en eharg
aux CHU de Poitiers et de Clermont-Ferrand selamr leeu d’habitation ; certains patients
corréziens pouvant également étre pris en charg€HIU de Bordeaux ; on peut par ailleurs
remarquer que le rayonnement du CHU est orienté lerSud-Ouest dans notre population

interrogée.

Malgré ces réserves, nous pouvons voir que nofalption d’étude est assez similaire a la

population de médecine générale du Limousin :
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Figure 12: Pyramide des ages Etude/ démographie iwalé Limousin (données CNOM 2009)
(20)

Les médecins généralistes suivant des sclérodemhiagant répondu a I'étude sont donc

représentatifs de la population médicale en Limoesi ce qui concerne leur age et leur sexe.

.2 Réponses

Le taux de réponses est de 39%, ce qui est undaugct compte tenu de la rareté de la
pathologie et du taux habituel de réponse a ce typpquéte (19), les médecins généralistes
cherchant probablement une rentabilité personmtlide santé publique des travaux auxquels ils

participent (21).

1.3 Dépistage

Examens complémentaires :

Le seul examen de dépistage de la sclérodermienmacet utilisé comme tel par les
médecins généralistes est donc la recherche d’&cantromere.

Les anticorps anti-Scl 70 semblent moins connusrdEecins généralistes.

Ce sont des examens orientés, spécifiques et colifeu paraissent peut-étre plus du
domaine de la spécialité que de la médecine généaaltefois ces arguments sont opposables aux
Ac anti-centromere également. Les Ac anti-Scl-7Q été identifiés plus récemment mais
apparaissent comme un outil diagnostique et pranestmmunologique important car ils sont plus

souvent associés a la forme diffuse et a une ditimimuwle la survie (7). Les Ac anti ARN
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polymérase 1l (également spécifiques de la scimoie et semblant étre associés a des formes a
progression rapide lorsqu’ils sont isolés, pareail$, facteur pronostique de crise rénale
sclérodermique (22)) n'ont pas été proposés auxeniésl généralistes car ils sont de découverte
encore plus récente, et sont plus difficiles afifien en pratique courante (technique de laboratoi

moins utilisée).

Le plan national maladies rares 2010-2014 (14) mnpaes objectifs celui d’établir et
d’actualiser les recommandations pour la pratigeieedts diagnostiques et de les publier sur tous
les supports nécessaires a leur bonne diffusiohldgriateforme Orphanet (23).

Des initiatives locales de formation des médecirségalistes peuvent également aider a la

diffusion de l'information concernant les nouveangyens diagnostiques.

La capillaroscopie est un examen simple, non ifivetspeu onéreux intéressant dans le
dépistage des formes précoces de ScS et dansvidodlisation rapide d’une micro-angiopathie
organique évocatrice de ScS devant un Raynaud pesius. Les médecins généralistes n’en
prescrivent pas : I'examen semble mal connu etitppeait-étre difficile d’acceés : les lieux de sa
réalisation n’étant peut-étre pas toujours biemtifiés. Nous avons contacté les services de
Médecine Interne du CH Guéret et du CH Brive paurnaitre les modalités de réalisation d’'une
capillaroscopie dans leurs départements : il n'gaa de possibilité de réaliser cet examen en
Creuse, en revanche, un angiologue libéral lequaten Correze.

Cet examen simple, argument diagnostique majewebemnent recommandé, devrait en
effet étre plus accessible, mais se confronte alola réalité de la rentabilité du matériel et au

maintien de la compétence de ses exécutants (faitigen que ce que I'on fait régulierement...).

1.4 Diagnostic

Le diagnostic de maladie auto-immune a été posdp§26%) médecins généralistes, pour
27 autres (64%), il a été confirmé par le spédahers qui le généraliste avait adressé le patient
médecin généraliste reste donc I'élément initiathwrdiagnostic dans plus 90% des cas. Il s’agit
bien 1a de son réle majeur et unique dans l'ort@mtades patients au début de leur maladie que
celle-ci soit une pathologie rare ou commune, réoent renforcé par la réforme de I'assurance
maladie (24) (le médecin traitant étant la plupkes cas le médecin généraliste). La collaboration
MG/internistes est d’autant plus importante a cpltase de la prise en charge afin de permettre un
diagnostic et une prise en charge précoce optimale.
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Nous avons vu que I'expérience antérieure de mseharge de sclérodermie n'a pas été
suffisamment formatrice pour nos médecins généealigas de différence significative dans leurs
prescriptions et dans leur nouvelle prise en charge que de facon étonnante, les médecins
généralistes ayant déja suivis une Sclérodermignditiquent les patients plus tard que les autres
médecins§: 0,0399), ce dernier résultat nécessite d'évelasigutres études avant d’en tirer des
conclusions.

Une des pistes d’explication de cette situatiomdeepeut-étre dans le fait que les médecins
généralistes ayant déja suivi une Sclérodermieuénailla durée des symptdmes avant le diagnostic
plus longue en y incluant une part plus longue li#sp pauci symptomatique, passée sous silence
par les médecins généralistes inexpérimentés. Nowgons eégalement imaginer que la rareté de la
pathologie « joue en la défavestatistique » pour le patient et que le médecirég@iste en ayant
déja vu, ne pense pas en revoir au cours de sarearr

Une autre hypothese d’explication du possible ph@re de retard diagnostique de la part
des médecins ayant déja suivi une sclérodermigposge dans l'intérét que portent les médecins
aux moyens diagnostiques. En effet, nous avonsrécédemment lors de I'évaluation du ressenti
de linformation regue, que lorsque les médecirgefi I'information inadaptée a leur niveau de
connaissance, la seule information qu'ils évalulntplus souvent trop spécialisée est celle

concernant les moyens diagnostiques, la jugeadbthaine de la spécialité.

Un des enjeux actuels pour la sclérodermie (comowug [es autres maladies rares) est de
permettre un diagnostic précoce afin de prévesictenplications le plus efficacement possible (7)

. ce diagnostic précoce ne peut se faire sans arteipation active du médecin généraliste qui
reste le médecin de premier recours méme si leptéynes sont atypiques et la pathologie rare.
Pour exemple, dans la polyarthrite rhumatoide mmus/ons voir dans la littérature que les retards
de prise en charge optimale sont essentiellementidies retards de relais de prise en charge des
médecins généralistes vers les rhumatologues (25).

Les médecins généralistes ont conscience de leucapital dans le diagnostic des maladies
rares, au méme titre que les pathologies plus &égs : ici pour la sclérodermie, ils sont 29% a
penser que le diagnostic aurait pu étre fait phtis’tls avaient mieux connu la pathologie et 40% a
s’interroger sur cette possibilité.

Toutefois, ils se trouvent parfois en difficultésvdnt I'étendue des connaissances médicales
nécessaires pour permettre le diagnostic précodeudes les pathologies rares rencontrées dans
leur pratique. Un francais sur 20 est atteint diagdagie rare en France (toute pathologies rares
confondues), orienter rapidement le diagnostic efe pathologies est un des défis de la médecine

générale au quotidien (14). Une bonne collaboradi@t les spécialistes est garante de la meilleure
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prise en charge : concernant les MAI, une collaiimramédecins généralistes/internistes parait

indispensable a leur diagnostic précoce.

Al.5 La demande d’avis interniste

Au vu des réponses des médecins généralistegléssde I'interniste sont bien identifiés et
correspondent aux missions du service de MIA (38endre en charge les maladies avec
manifestations polyviscérales et les polypatholediet plus particulierement les maladies dites
systémiques (lupus, sclérodermie, vascularitesdreyne de Sjogren...), aider aux diagnostics
syndromiques (les fiévres prolongées, les altaratisolées de I'état général, les syndromes
inflammatoires) et enfin toute symptomatologie tiraht pas vers une pathologie d’organe (mais
qui peut au terme du bilan étiologique, étre canfidix spécialistes concernés). Les attentes des
médecins généralistes limousins envers le serviee MEdecine Interne A correspondent
globalement aux attentes de la Médecine Générakreta Médecine Interne retrouvées dans une
enquéte faite dans la Loire en 2002 (27) hormis speificité locale retrouvée par ailleurs dans

d’'autres services de Médecine Interne qu’est lsepen charge des affections psychosomatiques.

Nous pouvons noter que I'élément initiateur de tmswultation interniste est le plus

frequemment des anomalies cliniques évocatricéd/Ale

1.6 Evaluation de I'information recue au diagnostic

Al.6.A Concernant I'information recue au diagnostic

Si globalement, les médecins sont satisfaits eadofimation recue, les points a améliorer
seraient I'information du sui\itaux de médecins insatisfaits le plus élevé 3&3, complications

de la pathologi€36%), ainsi que l'information sur la nécessitardreclassement professionnel ou

d’'une mise en invalidité36%)

Lorsqu’ils évaluent I'adaptation de l'informationrsle suivi et sur les complications a leur
niveau de connaissance, moins de la moitié estiniellg I'est. En précisant les attentes des
meédecins insatisfaits, contrairement aux idéesae@ventuelles, ils espéraient en grande majorité

une information plus détaillée

On peut d’ailleurs remarquer qu’une majorité impoté a recu des informations concernant
les complications viscérales graves de la scléro@emettant en jeu le pronostic vital (atteinte
rénale, fibrose pulmonaire et HTAP), mais moins B& complications majeures a pronostic

fonctionnel grave comme les nécroses digitales.
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Le domaine fonctionnel et son retentissement santdes rdles majeurs du médecin
généraliste dans la prise en charge des pathologresiques (28, 29) : en effet, le médecin traitan
connait mieux le contexte social dans lequel évtdupatient, il est I'interlocuteur privilégié du
patient en cas de nécessité d’arrét maladie, dasssment professionnel, de mise en invalidité et
de mise en place d’aides humaines ou techniqudsraicile si besoin.

Il nous apparait essentiel d'informer le médeciaitant du potentiel évolutif d’'une
complication de la Sclérodermie afin qu’il puissei@per avec le patient les modifications a venir
dans sa vie quotidienne et qu’il 'accompagne aauxidans ses démarches et dans le processus

d’acceptation du handicap associé.

11.6.B Concernant I'information donnée au patient

L’évaluation de I'adaptation de l'information auveau de connaissance du patient est a

discuter en fonction du niveau de connaissancer@rmyp médecin généraliste.

Al.7 Formation

Alors qu’ils sont plus de 80% a souhaiter des fdaioma de FMC sur les MAI et plus de
65% sur la sclérodermie, un quart d’entre eux astgas remis a niveau par manque de temps et ils
sont trop peu nombreux a connaitre I'outil mis éce a leur intention par 'HAS (PNDS, guide
ALD 21) (16).

La sclérodermie, comme les autres maladies rat@gparait probablement pas comme une
priorit¢ de FMC. Les données de la littérature m&ouvent que peu d’études explorant la
motivation des médecins généralistes dans le aeileurs sujets de FMC mais il est certain que
comme pour toute activité, ils recherchent probaigint une rentabilité du temps consacré et de
linformation acquise. La seule étude retrouvée) (htéresse a I'expérience et aux préférences
des médecins généralistes de Nouvelle Zélande owrteleur formation continue : 24 médecins
(16 urbains et 8 ruraux) ont été interrogés :ppaait un besoin d’interactions personnelleseg ri
de mieux que le face a face »), un choix opportan{en fonction des sujets proposés, des
disponibilités, des contraintes représentées...) ret préférence pour les formations dédiées
spécifiguement aux MG, les formats interactifs québiscités. Selon les MG interrogés : les freins
a une formation continue optimale sont un manqueeiggs, un manque de motivation (le temps de
FMC se rajoutant au temps de travail et diminuargide temps personnel : familial ou autre...), la
fatigue, ainsi que la distance et le colt des ftiona.

Une autre étude (31) explore les motivations etegalités de participation a des séances

de FMC des médecins (quelque soit leur spéciadga@)ement en Nouvelle Zélande : il apparait que
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les médecins cherchent a rester au niveau des issanaes actuelles (niveau d’expertise des
formateurs), a rester en lien avec les autres dweanédicaux que le leur, a se rassurer sur leur
pratique, a interagir avec des experts et desquale et enfin a se tenir au courant des avanceées
récentes. lls choisissent plus des sujets quntésessent que des sujets dans lesquels ils samé mo
performants (difficile a auto-évaluer...nécessité d’'une évaluation des pratiques prafessiles

en amont de la FMC, comme dans toute démarche daatéon de la qualité). Les initiatives des
experts locaux semblent avoir leurs faveurs, eineté facteur financier est également un des

criteres de choix pour les praticiens libérauxr(fations payantes/formations rémunérées).

Devant I'importance d’'un diagnostic précoce ded&redermie et de ses complications, il
apparait nécessaire de développer des outils peatigrapides, et dans lidéal interactifs, de

formation a visée diagnostique destinés aux médetg@rsoins primaires.

Le PNDS est un outil destiné aux généralistes,emiplace par 'HAS et disponible depuis
2008 dans le but de répondre aux objectifs du pé&ional maladies rares : assurer la disponibilité
et la diffusion de l'expertise, de l'informationdets programmes de formation et de développement

professionnel continu (14).

Pour autant, les MG ne le connaissent pas, peaipé@iice que le diagnostic de bon nombre
de patients a été posé avant 2008 (les médeciagaudl le recevoir depuis).

Nous avons vu que sa connaissance n'influait padesudliagnostic (ce qui est logique
puisque les médecins en prennent théoriquementagsamce aprés le diagnostic), le PNDS
apparaissant plus comme un outil de suivi, il agpparécessaire de développer d’autres moyens de

formation au diagnostic.

Dans notre étude, I'intérét que semble apport®NE®S est la meilleure prise en compte du

retentissement fonctionnel (fatigue et handicappd®athologie par les médecins généralistes.

Compte-tenu du fait que le PNDS n’est pas utiliaélps médecins généralistes suivant des
patients atteints de Sclérodermie, peut-étre faétdlement développer des outils de suivi plus

accessibles et plus pratiques (PNDS assez lorg)rigtut mieux communiquer sur ces outils afin

gu'ils soient connuset utiles pour les médecins généralistes concer@és outils et leur

retentissement devront par la suite étre évalués.
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1.8  Traitement

Il n'est pas du ressort du médecin généralisteoderpou non I'indication d’un traitement de
fond. Toutefois, lorsqu’un de ses patients est sousunosuppresseur ou biothérapie, le médecin
généraliste n’en perd pas pour autant son roléfégeent en soins primaires.

Compte-tenu des variabilités de la pathologie et tlaitements prescrits, les médecins
généralistes n'ont pas été interrogés sur un tgpeaitement spécifique mais bien de fagon globale
sur tous les traitements potentiellement déliviépatient en fonction de sa sclérodermie.

Si les médecins connaissent pour la plupart legetra@nt prescrit (n= 33, 79%), ils
connaissent moins bien les informations dont il$ besoin en pratique quotidienne : effets
secondaires (n=25, 60%) et interactions avec lgees traitements du patient et/ou d'autres
traitements intercurrents éventuels (n= 20, 48%iwrRutant, plus des trois quarts (n=32, 76%) sont
satisfaits de I'information qu’ils ont recue susdeaitements et moins d’'un médecin sur cing (n=8,
19%) se dit géné dans la prise en charge d’affeatit@rcurrente chez les patients sclérodermiques.

Les médecins généralistes estiment donc que toquica rapport au traitement spécifique
de la sclérodermie est du ressort de l'interniataesi, ils ne modulent que trés peu le traitement e
s'ils le font, ils le font toujours en concertatianec le spécialiste.

Toutefois, nous pensons qu’'une meilleure connatesaes traitements spécifiques et de
leurs caractéristiques (effets secondaires, intieras; suivi spécifique) les aiderait a mieux pmrend
en charge les patients, notamment lors d'évenermgatcurrent. Ces traitements spécifiques
évoluent régulierement et l'information, pour étxdaptée et efficace, doit étre ciblée sur le

traitement propre du patient.

A1.9  Suivi

Nous pouvons constater que le suivi rapproché diergaau quotidien reste largement la
place du médecin généraliste et qu’il a, de pabheet ce temps consacré, son role a jouer dans le
dépistage des complications devant toute nouveliepsomatologie ou modification de I'état
général de son patient. Si les patients sont égaieisouvent suivis par un ou des spécialistes
d’organes, linterniste assure un suivi plus régulijue ces derniers et assure la coordination

spécialisée de la prise en charge.

11.10 Interface Médecins généralistes/Internistes

Il apparait que les médecins généralistes conmdisslativement mal le nom de l'interniste
référent de leur patient (n=23, 55%) : plusieursleeins ont précisé que le médecin référent avait
changé plusieurs fois depuis le diagnostic du patieu regard de I'activité du service de MIA, il
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est vrai que ces dernieres années les médecingéguiterement changé pour nécessité de service,
mutation par choix personnel et pour I'avancememtlelirs carrieres personnelles (formation
universitaire). Si le relais des prises en chargmwgours été assuré sur le plan médical, le
changement est un frein a l'installation d’'une tiela de confiance durable entre médecins

généralistes et internistes.

Concernant les contextes relationnels, le poinerdgd a améliorer est la rapidité de la
transmission des comptes-rendus d’hospitalisationde consultation : plus de la moitié des
médecins interrogés estiment les recevoir danlai tlop long, ces attentes sont partagées par les
médecins généralistes du département de la Lofeef2fréquemment observées dans les relations
médecine de ville- médecine hospitaliere toutexiapt®s confondues selon I'enquéte du Pr. Y.
Matillon et al (32) de 1986. Pour avoir travaillé dans le smvic'est un point auquel les
internistes sont sensibles, un compte-rendu proeisst théoriquement remis au patient a sa sortie
d’hospitalisation, pour ce qui est des consultajde temps d’attente est un temps de coordination
des résultats des différents examens et est pamieht indépendant du service de MIA. Toutefois,
des efforts restent a fournir par le service hadipit pour répondre aux attentes des médecins de
ville.

Des solutions de communication adaptées développgéekhdpital vers la ville sont a
réfléchir afin d’améliorer la circulation de I'infmation. Pour exemple, des médecins généralistes
de la région Midi-Pyrénées et les internistes duJGd¢ Toulouse ont expérimenté en 2003 un
nouveau mode de consultation de second recourtléleonsultation de l'interniste au cabinet du
médecin généraliste (33) avec des résultats poséls que I'amélioration de la communication
entre médecins et entre médecin et patient, cgbarafi comme un excellent moyen de FMC
centrée sur la pratique propre du MG, la promotitenla médecine clinique, la consultation
interniste apparait également plus t6t dans krélde soins et ce, a moindre frais.

Les réseaux ville-hépital incluant la médecine géleé concernent actuellement les
pathologies lourdes (onco-hématologique) et/ou mihues (diabéte, insuffisance rénale)
nécessitant une prise en charge coordonnée educatédn thérapeutique des patients. Les réseaux
de prise en charge des patients sous biothérafterixjusque la entre spécialistes hospitaliers et
spécialistes de ville (Polyarthrite rhumatoide embrumatologues et Psoriasis entre dermatologues).
La médecine générale (ayant récemment été élevéangule spécialité) nous parait la compagne
évidente de la médecine interne dans un réseauu&lale la prise en charge des maladies auto-

immunes et de leur retentissement.
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Nous proposons des axes de réflexion pour améllargualité de l'interface médecine
générale/MIA et des outils d’'information des médscgénéralistes concernant le phénoméne de
Raynaud a diffuser largement dans un objectif dgriistic et concernant la sclérodermie et ses
complications, ainsi que les traitements presérigfuser aux médecins concernés dans un objectif

de prise en charge coordonnée.
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PROPOSITIONS D'AMELIORATION DE LA
RELATION MEDECIN GENERALISTE-
MEDECIN INTERNISTE

Tenant compte des recommandations d’amélioratiofa demmunication et des relations

meédecin de ville-hdpital (34), nous proposons darsadre du suivi de la sclérodermie et d’autres

maladies auto-immunes des axes de réflexion eactdmns concretes adaptées au service de MIA

et aux attentes des MG retrouvées par notre enquéte

Le service est déja soucieux des relations avew@ldecine générale, pour preuve les actions

déja menées :

afin d’accélérer la prise en charge, les médeainsetvice dispose d’'un créneau de
consultation d'urgences deédié aux médecins tratardinsi que des lits
d’hospitalisation de jour programmées

Un dispositif d’accueil téléphonique dédié aux nudae de ville est en cours
d’installation : il permettra de répondre rapidet&teurs attentes et ainsi d’assurer
une réponse hospitaliere rapide pour les situat®mgcessitant. La ligne sera sous
la responsabilité du médecin d’astreinte. Ainsinmaé&n cas d’absence du spécialiste
référent du patient, le médecin généraliste trauvénterlocuteur privilégié. Il reste
a définir 'organisation concréte de cette lignenglde service et a en assurer la
promotion aupres des médecins généralistes.

Concernant les courriers de consultation et d’haBgation, nous avons vu que
malgré les efforts menés par le service, cela resteffisant pour répondre aux
attentes des médecins : des solutions sont a appodus proposerons la mise en
place d’'un cahier de liaison remis au patient.

Tous les médecins du service prennent part de factive a la formation initiale des
futurs médecins généralistes de la région maieégait a celle de leurs ainés par le
biais d’animation de séances de FMC.

L’évaluation de ses relations avec la médecine rgéméoar le biais de ce travail

notamment.
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D’autres actions pourraient étre menées pour aneélges relations :

» développer des outils modernes de liaison et deordgre autour du patient ou de la
pathologie : en utilisant tous les supports utiésnt du simple papier a la
plateforme internet. L'utilisation d’'une plateforrrgernet de liaison entre médecins
généralistes et libéraux permettrait une informmaga temps réel sur leurs patients et
les résultats de leurs examens. Dans l'idéal, pe te plateforme pourrait permettre
des échanges entre médecin de ville et médecintalspsur les soins apportés au
patient par chacun et de mieux coordonner la peisecharge : hospitalisation
programmeée, information des évenements intercugresriganisation du retour a
domicile...Si cela suppose des niveaux de seécuritérnratique importants et
nécessite des moyens financiers et techniques mgligeables, nous pouvons
observer que certains établissements hospitaligrpallié a ces difficultés , elles ne
sont donc pas insurmontables.

» Faire participer les médecins généralistes aux i@éan pluridisciplinaires
d’orientation et de thérapeutique de leur patient.

» Concevoir et animer ensemble des actions de foomati d'évaluation dans le cadre
de la FMC et 'EPP, notamment sur les thématiquedetitation des patients et
d’évaluation des indications d’hospitalisation €examens. Cette opportunité
nouvelle concerne également les professionnelgctewr médico-social.

* Engager ensemble et en liaison avec les programggamaux et nationaux (cf. plan
national maladies rares) de Santé Publique desnacti’information du grand

public.

56



1 CAHIER DE LIAISON

Dans le cadre de la prise en charge des patigpiatatde sclérodermie, nous proposons la

réalisation d’un cahier de liaison pour chaquegueti

Ce cahier pourrait contenir :

-des informations sur le service :

- présentation du service : ses missions, sesXocamm personnel médical (photos,
parcours, spécialité) et social.

- le N° vert
-des informations sur la pathologie du patiemtescription de la pathologie, de ses

principales complications, de ses traitements ceesens nous proposons des fiches Sclérodermie,
Phénomene de Raynaud, Peau, HTAP, Pneumopathiestitelle Diffuse, Crise Rénale
Sclérodermique et Traitements utilisés dans lapischarge de la sclérodermie.

-les comptes-rendus des examens et consultatigratient :le médecin interniste pourrait

ainsi y annoter les éléments principaux de la dtetson ou de I'hospitalisation en attente du
compte-rendu définitif. Le médecin généraliste paitity annoter les évenements intercurrents qui
n’'ont pas nécessité d’avis spécialisé afin d’enrimier I'interniste.

-des informations psycho-sociales sur la situadiompatient

-un espace destiné au patient, a son informatiennaessenti

-coordonnées des associations de malades, desigtrumeédico-sociales pouvant lui
étre utiles.
-conseils d’éducation thérapeutique et informati@dicale adaptée.

-espace de parole pour le malade.

Al FICHES PATHOLOGIE
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.1 SCLERODERMIE

La sclérodermie est une atteinte multi systémiqaeaatérisée par des modifications
inflammatoires, vasculaires et scléreuses de la mtade plusieurs organes profonds dans les

formes diffuses, en particulier : rein, poumon, cetusystéme digestif.

EPIDEMIOLOGIE
Age de début : pic de fréquence entre 45 et 64 ans

Sex Ratio : 3 a 8 femmes pour un homme
Prévalence : 6000 a 8000 cas en France
Incidence : 0,2 & 2 nouveaux cas /an/ 100000 hdbiemn moyenne

CLASSIFICATION :
Sclérodermies systémiques cutanées diffugas représentent 40% des patients (atteinte

cutanée s’étendant au-dela des coudes et des genésiwns cutanées rapidement évolutives,
d’extension maximale en 2 a 3 ans puis diminutiooggessive et apparition de manifestations
viscérales dans les 3 premieres années (atteigiestoie basse, crise rénale, pneumopathie
infiltrante diffuse et/ou atteinte cardiaque). Maite plus élevée, survie a 5 ans de 50%.

Sclérodermies systémiques cutanées limit@asifestations viscérales plus rares (a dépister

précocement) mais peuvent se compliquer d'une H@Ale complications digestives au cours de
leur évolution (suivi prolongé). L’évaluation appie la surface, le caractére ancien ou récent,
linflammation, la pigmentation, l'induration et afrophie de chaque Iésion: schéma ou

photographie pour permettre le suivi.

AUTO-ANTICORPS :

Les Ac anti-nucléaires (AAN) sont présents danss pde 90% des ScS, certains auto-

anticorps sont spécifiques de la sclérodermie etstdtaent des outils diagnostiques et
pronostiques :

- les Ac anti-topo isomérase 1 ou anti-Scl 70 sasbciées a la forme diffuse de la maladie,
a une atteinte pulmonaire interstitielle et a umeirution de la survie, les Ac anti-centromeérestson
détectés dans les formes cutanées et sont asadaeiésrvenue d’'une HTAP.

- les Ac anti-ARN polymérase Ill sont associés ddane diffuse de la maladie et a la

survenue d’une crise rénale.
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CLINIQUE et COMPLICATIONS MAJEURES :
Etat général : fatigue, altération de I'état général, état nisnibel+++, diminution de la

gualité de vie+++ (échelles de qualité de vie)rsabactivité de la maladie.

Peau : atteinte quasi constante, infiltration cutanée musmoins étendue, plus ou moins
importante (Score de Rodnan). Une forme particelli@ REST syndrome.

Raynaud : syndrome de Raynaud, précéde souvent de plusieurées ou mois le
diagnostic de sclérodermie, éliminer une causddama microtraumatismes répétésminer cause
exposition professionnellédmaladie professionnelle silices et plastiquedimiger causes ou
facteurs aggravants medicamente(asoconstricteurs B-bloquants, dérivés de l'ergot de
seigle...).Si troubles trophiques : évoquer connectivite++eutRevoluer jusqu’a des amputations

digitales

20%

Telangectasies

RGO,
A gastrigus

Preumopathie interstitielle

Cicatrices d'infarctus
pulpaires

0%

Ulcgrations digitales

Calcification 5C
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Rein : Altération de la fonction rénale avec hypercréi@mie, hyperurémie et troubles
hydroélectrolytiques en rapport, protéinurie. Ifisaice rénale aigué et HTA maligne réalisent la
complication redoutable qu’est la crise rénale redérmique+++ (pronostic vital en jeu+++).
Surveiller régulierement fonction rénale et TA. Mgir pronostic depuis traitement par IEC mais
reste une complication grave+++.

Cceeur : atteinte infraclinique initialement (de mauvais mstic si symptomatique). Peut
entrainer a des degrés variables une dysfonctiotriselaire G et D, des troubles du rythme, des
troubles conductifs, des épanchements péricardigugscardite spécifique.

Poumon : HTAP associée a la sclérodermie : béte noire de laosidémie : apparition

brutale et progression rapide, incurable malgrévaltes thérapeutiques, pronostic vital en jeu+++.
Signes cliniques peu spécifiques : fatigue, dyspadéffort. Dépistage précoce+++ (BNP,
échocoeur en premiére intention, cathétérisme aquei droit si suspicion)

Poumon : Pneumopathie Interstitielle Diffuse: atteinte interstitielle diffuse évoluant vers

la fibrose, risque relatif de cancer bronchiquespdlevé. Clinique : toux seche, dyspnée d’effort,
crépitants velcro aux bases. Apparition et évotutiapide, une des premieres causes de deéces.
Dépistage par EFR +/- TDM pulmonaire coupes fines.

Appareil _digestif : atteinte a tous les étages. (Esophad®GO, troubles moteurs

cesophagiens, cesophagite secondaire, Endobrachyagsppiesophagite infectieuse. Estomac
gastroparésie, estomac pasteque. Intestin gr€yadrome de malabsorption, pseudo-obstruction

intestinale, pneumatose kystique intestinale. Coloanstipation voire syndrome occlusif. Ano-

rectum: incontinence fécale, prolapsus rectal, rectustqupe. Foie Cirrhose biliaire primitive,
hypertension portale idiopathique, hyperplasie faideirégénérative, hépatite auto-immune.

Appareil locomoteur : Arthralgies, raideur, synovites prédominant aetitps articulations

des mains et des poignets. Rétraction en flexigitalie. Main sclérodermique+++. Atteinte
musculo-tendineuse et osseuse (ostéoporose, déaycs).
Endocrino : hypothyroidie parfois.

Systeme nerveux SNC classiquement épargné, manifestations exceyles associees :

neuropathie trigéminale, migraine commune, céplkaléeension.
Les manifestations psychiatriques sont fréquentpression et anxiété principalement

plus corrélées au retentissement social et a ledogu’au pronostic de la ScS.
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SUIVI D'UNE SCLERODERMIE

PRISE EN CHARGE INITIALE D’'UNE SCLERODERMIE :

1/ CONFIRMATION DIAGNOSTIQUE

Examens de premiére intention : Recherche d’autoaitdorps et Capillaroscopie

AAN, en cas de positivité : identification de lepécificité.

Auto Ac spécifiques de la ScS: Ac anti-centromerds anti-Scl 70, Ac anti-ARN
polymerase lll. Autres Ac en fonction du contexiaique.

Capillaroscopie : Mégacapillaires et raréfactiopidare évocateurs mais non spécifique de
la ScS.

2/BILAN DES DIFFERENTS ORGANES CIBLES : recherche des atteintes initiales

BIOLOGIE :
* NFS, fer sérique, ferritine
* VSCRP
e TP-TCA

* lonogramme, urée, créatinine, bandelette urinaire

* Bilan hépatique : TGO, TGP, GGT, Ph Alc, Bilirubitzeale

* CPK,

» LDH, haptoglobine, bilirubine libre (+ /- frottisrecherche de schizocytes)

* Glycémie a jeun, calcémie, phosphorémie, vitamine D

* BNP+++ (recherche IVG mais aussi facteur prédattfTAP)

» Electrophorése des protéines sanguines, protéidasi4h

» Bilan nutritionnel et vitaminique si dénutrition@t malabsorption suspectée

» Autres auto-anticorps si suspicion autre MAI asse¢Cirrhose biliaire primitive,
Gougerot-Sjogren, Thyroidite de Hashimoto)

MORPHOLOGIE :

* Rx de thorax de face

* EFR avec mesure de la DLCO

« ECG

» Echodoppler cardiaque

* FOGD si RGO et/ou anémie ferriprive,
* Manomeétrie cesophagienne
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SUIVI :

A adapter en fonction des atteintes spécifiquepatient, mais quelque soit ces atteintes, il
devra bénéficier d’examens de dépistage et d’étialuegguliers :

Clinique : examen complet au moins tous les 3 mosslivant le type d’atteinte du patient.
En tous les cas: interrogatoire rigoureux, mesy&ématique de la TA, auscultation cardio-
pulmonaire minutieuse et examens complémentaires@ndre signe d’appel, recherche d’effets
indésirables et tolérance du traitement spécifique.

La surveillance clinique est assurée par tous flefegsionnels concernés : médecin traitant,
interniste, spécialiste d'organe selon les attsinlie patient, parameédicaux impliqgués dans la prise
en charge.

Biologie : bilan complet tous les 6 mois,

Morphologie :

Tous les angplus souvent si signe d’appel) : EFR avec mesereadLCO, Echodoppler

cardiaque.

Education thérapeutique sur :

» la pathologie : histoire naturelle, pronostic,teaients prescrits et effets indésirables
possibles.
* le suivi : la planification des examens et leussif&ats.

Plus particulierement sur :

* la connaissance des symptdbmes de la maladie esidgees devant conduire a une
consultation : toute modification ou aggravationiaseymptomatologie.

» l'apprentissage des mesures préventives du phérd@iRaynaud, du RGO, et de I'arrét
du tabac.

* en cas de traitement immunomodulateur : la nééesbitne contraception, I'éventuelle
contre-indication de I'allaitement, le risque dérgité

* la sensibilisation au respect du calendrier va¢cina

Les pieges a éviter : +++ :

» La corticothérapie : elle ne doit pas étre utiliséa fortes doses (>15mg/j), associée a la
survenue de crises rénales sclérodermiques.

* Le calendrier vaccinal : a respecter scrupuleusemepour les vaccins classiques (DTP,
Grippe, Pneumocoque), ClI des vaccins vivants.
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Al.2  PHENOMENE DE RAYNAUD

RAPPEL :
Le phénomene de Raynaud est un phénomeéne clinigésent dans plus de 90% des cas

dans la ScS qu’il peut précéder de plusieurs moiannées.

Les arguments permettant de suspecter une sclérieden présence d’'un phénoméne de

Raynaud sont :

- Présence d’une ulcération pulpaire ou d’'une cicattiéprimée

- Absence de rémission estivale

- Début apres 40 ans

- Absence d’antécédent familial

- Atteinte de tous les doigts, pouce compris,

- Présence de signes clinigues de sclérodermie dggtém sclérose cutanée,

télangiectasies, calcinose, crépitants pulmonaitgsynée, dysphagie, pyrosis...

Le bilan paraclinique consiste alors en

Recherche d’anticorps _anti-nucléaires a préciser si positif : Ac anti-centromére et Ac

anti-Scl 70(ou anti-topoisomérase 1) spécifiqgues de la sdiémmie (Ac anti-Scl 70 plus souvent
associés a la forme diffuse de la maladie).
La capillaroscopie périunguéale morphologie des capillaires (normale dans lagriaud

primitif) dystrophies capillaires non spécifiquess anégacapillaires associés a des plages
avasculaires : spécifique de la Sclérodermie, dudfyme de Sharp ou des dermatopolymyosites.

D’autres examens sont possibles : RX des mainsexlkerche de calcinose sous-cutanée.

Le phénoméne de Raynaud des patients sclérodersnagtigparticulierement sévere et peut

évoluer vers des troubles trophigues et des anmposadigitales.

TRAITEMENT :

Mesures générales éviction du froid (port de gants, chaussettemudes, chaufferettes...)

éviction des vasoconstricteurs (3-bloquants, agtmmeux dérivés de l'ergot de seigle,
décongestionnants nasaux), limiter les microtraismes répétés (aménagement du poste de travail

si besoin),sevrage tabagique(risque trophique x3 chez fumeur), rééducation tionaelle :

éducation posturale, massage hyperémiant.

Traitements médicamenteux :
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Inhibiteurs calciques exemple Amlor 5 mg/j

Antiagrégants plaquettaires, aspirine 100mg/j

Statines

Prostacyclines dans les formes sévéres : lloprost,

Antagonistes des récepteurs de I'endothéline ereptidn de nouveaux ulcéres : Bosefitan
Inhibiteurs de la phosphodiestérase 5 : Sildehéfiors AMM, & I'étude dans I'amélioration

de la cicatrisation).

ULCERES DIGITAUX
Evolution du phénomene de Raynaud dans sa fornegesév

TRAITEMENT :

Soins locaux: cicatriser et traiter les surinfections :

e détersion mécanique,
* nettoyage des plaies (eau et savon, antisepticaiebiothérapie locale interdite)
* et pansements occlusifs (plaie séche, nécrotighanduse : hydrogels; plaie en
phase de bourgeonnement : hydrocolloides, hydidae#s, hydrofibres),
Traitement médicamenteux de I'ulcération active :

Prostacyclines +++:llomédine* (lloprost*) 5jours.

Traitements chirurgicaux : il faut éviter au maximum la chirurgie d’ampudat et laisser

évoluer spontanément la zone de nécrose jusquitot&imination.

Parfois cependant, une amputation limitée est séoesen cas de gangrene humide,
d’'ostéite résistant au traitement médical ou en das vaste ulcération sans espoir de
réépithélialisation.

Une réduction chirurgicale d'une volumineuse cataiion peut parfois étre proposeée.

Traitement d’une surinfection si besoin, risque évolutif d’ostéite, de septicémie

Traitement de la douleurpar AINS, antalgiques, opioides si besoin.
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1.3 PEAU

L'infiltration cutanée peut suffire a porter le diestic s'il est impossible de pincer la peau

d’'un membre, selon 'extension :

Acrosclérose: atteinte des extrémités des membres, ne dépagaanles coudes et les

genoux dans la forme limitée de la pathologie

Forme particuliere CREST syndrome: Calcinose sous-cutanée, Raynaud, atteinte
(Esophagienne (RGO), Sclérodactylie, Télangiectasies

Sclérodermies diffuses infiltration cutanée de la racine des membrdsuetu tronc.

Troubles de la pigmentation cutanée. Atteintesérales associées+++.

Sclérodermie: sclérose cutanée

L'évaluation de I'extension de I'atteinte cutanéesen suivi se font par des schémas et/ou

des photographies, et reposent sur le score deaRadndifié :
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Le traitement de I'atteinte cutanée se fait peinésithérapie: massage et lutte contre la

rétraction. Ce travail de kinésithérapie doit débuales le diagnostic.
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1.4 POUMON : HTAP associée a la sclérodermie

Définition : augmentation de la pression artérielle pulmonaiaas augmentation des
pressions capillaires pulmonaires.
A distinguer de I'hypertension pulmonaire seconglaita fibrose pulmonaire.
Prévalence: ~10% des patients atteints de sclérodermie.
Pronostic :
e surviealanHTAP/ScS : 55% ;
e pronostic amélioré si découverte précoce de 'HTAP

+ justifie le depistage annuel de 'HTAP.

Dépistage annuel

v
paatoe EFR Echographie
marche .
. DLCO cardiaque
6 minutes

Si anormal Si anormal Si anormal

Cathétérisme cardiaque
Droit
HTAP: PAPmM > 25 mm Hg

Clinigue :
* Ecouter les symptémes : ScS essoufflée = HTAP jagmreuve du contraire
» fatigue précoce mais non spécifique,

» dyspnée d’effort+++mais retard diagnostic+++ (plus de 50% des patisont en

classe NYHA Il ou IV au diagnostic),
* Signes de gravité :
* douleur thoracique angineuse
* lipothymies/syncopes

e signes d’'IVD +++,

67



Biologie : BNP+++ diagnostic et pronostic.

La classification de la NYHA (New York Heart Assation Functional Classification) est
basée sur la capacité fonctionnelle du patiene. ieljroupe les patients en 4 classes :

Classe | : aucune limitation des activités physsqidi dyspnée, ni fatigue lors des
activités de la vie courante

Classe Il : limitation modérée des activités phye&] Géne lors des activités
physiques importantes. Pas de géne au repos.
Classe Il : limitation franche des activités plyyss. Génes lors des activités,

mémes modérées, de la vie courante. Pas de géapasu
Classe IV : incapacité d’effectuer la plupart detivités de la vie courante sans une
géne importante.

Traitements :

1) Mesures générales :

efforts adaptés a la tolérance du patient,
éviter altitude>1000m, voyages en avion non pressur
Cl de la grossesse,

vaccination pneumocoque, grippe, H. influenzae.

2) Ttt conventionnels :

anticoagulation par AVK, INR cible : 1,5 & 2,5,
oxygénotttsi besoin (objectif Sa02>90% en toute circonstance)
diurétiques et régime hyposodé (attention en dééutt, éviter hypovolémie),

inhibiteurs calcique a fortes dosesi test au NO+, & réévaluer 3 & 6 mois plus tard.

3) Ttt récents :

Prostacyclines(lloprost inhalé, Trépostinil sous-cutané, Epoposl V)
Antagonistes des Récepteurs de I'endothéline (RaseBitaxsentan, Ambrisentan),
Inhibiteurs de la phosphodiestérase de type §Sildenafil, Tadalafil) : cf. fiche
spécifique.
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1.5 POUMON : pneumopathie infiltrante diffuse

Prévalence: 16 a 25% des ScS selon études et selon le maggnadtic.

Une des premieres causes de décés des.Ri8s fréquente dans les formes diffuses mais
peut se voir dans les formes limitées. La PID agpaans les premiéres années d’évolution de la
ScS avec une progression plus rapide dans les gresrannées suivant le diagnostic de PID.

Clinigue :
* toux seche,
» dyspnée d’'effort (souvent masquée par limitatiorscolaire, et/ou articulaire),
» crépitants velcro aux bases,
» les signes de décompensation cardiaque droitetaatifts,

* quasiment pas d’hippocratisme digital.

Biologie : La présence d’Ac anti Scl-7CGst associée a une plus grande fréquence de PID.

Morpho : Radiographie de thorax ne permet qu'un diagnastidif, pas assez sensible.
TDM pulmonaire haute résolution (coupes fines): met en évidence des hyperdensités

pulmonaires en verre dépoli, des opacités rétimdat/- diffuses, parfois des bronchectasies par
tractions, des cavités en rayon de miel, L’évoluti@trouve un verre dépoli progressivement
remplacé par de la fibrose. Autres atteintes pdwgnateuse : épaississement bronchique, DDB,

pneumopathie d’inhalation.

TDM a réaliser 1/an dans les PID évolutive et/a@spnce d’'un syndrome restrictif.

EFR+++ avec étude de la capacité de transfert du moxyde de carbone (TLCQ a

pratiquer systématiquement au diagnostic de Sc@pistage puis 1/an en dépistage. EFR utilisé

comme outils de suivi et d’efficacité thérapeutidioeis les 3 mois).

Survie : ScS/PID+ variable, a 5 ans toutes formes confandu85%. Seuls 12% des
ScS/PID+ développent une insuffisance respirataineonique sévere. Chez les ScS/fibrose

pulmonaire+, le risque de cancer bronchigue eshautg.
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Traitement :
Symptomatique Oxygénothérapie, réhabilitation respiratoirajtement du RGO associé si

besoin, vaccination anti-grippe, anti-pneumocoauéi;H. influenzae.

Traitement curatif mal codifié, au cas par cas selon le type diate corticoides et

cyclophosphamide sont le plus souvent utilisés, d’autres immunoseggeurs sont en cours

d’études : mycophénolate mofétil.

POUMON : autres atteintes possibles :
e pneumopathie d’inhalation,
* pneumoconiose associée,
e diminution de lI'ampliation thoracique par « effetiirasse », atteinte alvéolaire

diffuse, hémorragie, néoplasie.
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1.6 REIN : crise rénale sclérodermique

Elle se manifeste par uh€TA maligne et Insuffisance rénale aigué oliguriqug10% de

formes normotensives, plus grande fréquence deorairgiopathie thrombotique)

Cliniqguement :

HTA maligne et Insuffisance ventriculaire gauch&Q) (occlusion d’artérioles inter
lobulaires et afférentes au glomérule, augmentatehactivité rénine plasmatique).
Compligue 10% des sclérodermies avec une prédoeenaour les sclérodermies diffuses,

complication grave, pronostic vital en jeu+++.

Facteurs prédictifs de survenue :
» atteinte cutanée diffuse, de progression rapide,
» durée d'évolution de la sclérodermie<4ans,
* anémie,
» corticothérapie (prednisone* > 15 mg/j dans lesasm

* Ac antiARNpolyméraselll+ dans 1/3 des cas.

Pronostic amélioré+++ depuis IEC (normalisation de TA préegeg mais mortalité
toujours de 15 a 50 %.

Traitement :
Dépistage+++par mesure réguliere de la TA
e si HTA: prescrire créatinine, recherche de pratgeé de schizocytes et
HOSPITALISATION IMMEDIATE
» |EC a fortes doses+ Inhibiteurs calciques, Béta-bloquants,

» Epuration extrarénale.
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A1.7 CEUR et sclérodermie

Atteinte primitive fréquente :
e souvent infraclinique,
» de trés mauvais pronostic quand elle devient symatigue (dysfonction VG/VD,
troubles du rythme, troubles conductifs, épancheésne@éricardiques, mais pas +
d’atteintes coronariennes athéroscléreuses que lgimpu générale, peu de

valvulopathies liées a sclérodermies).

En suivi courant, dépistage:
* examen clinique,
« BNP+++ (dépiste tot les dysfonctions VG et VD, facteuedictif de survenue
d'HTAP),

* HolterECG si suspicion de troubles du rythme otrdebles de conduction.

Confirmation IRM :
* quantitative précise de la perfusion myocardigedadéserve coronaire,

* mesure I'étendue du myocarde fibrosé.

Facteurs de risque indépendants:
» ulcérations digitales et séquelles d’'infarctus pirkp
» ScSdiffuse
» ScS compliquée (fibrose pulmonaire, HTAP, atteréteale, musculaire)
* non utilisation d’inhibiteurs calciques. —
» les facteurs de risque cardiovasculaires classigaesnt pas associés a la survenue

d’une atteinte cardiaque.

Traitement :
» suivi régulier clinique, poids, ECG, proBNP

» inhibiteurs calciquesIEC et vasodilatateurent un effet protecteur sur Il'atteinte

cardiaque
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Traitement symptomatique classique selon le type d’atteinte :
« antiarythmiques (classe | et Il a éviter)
* et/ou anticoagulants en cas d’arythmie symptomasigqu
» défibrillateur a discuter si arythmie ventriculaggmptomatique,
» |EC, diurétiques si insuffisance cardiaque
* AINS, colchicine si péricardite, glucocorticoided@es moyennes si et seulement si
péricardite grave.

* Glucocorticoide si myosite cardiaque (exceptiom)ell
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1.8 TRAITEMENTS

A1.8.A ANTAGONISTES DES RECEPTEURS A L’'ENDOTHELINE

Indiqués dans la prise en charge de 'HTAP de eldsou Il NYHA, et des Ulcéres
digitaux dans la Sclérodermie.

BOSENTAN (TRACLEER)

Posologie : 125mg/j en 2 prises.

Indiqué dans I'HTAP classe Ill de la NYHA et damsttaitement du Raynaud de formes
graves avec Ulcéres Digitaux.

Précautions d’emploi: pas d’adaptation des doses chez linsuffisamalféni chez
linsuffisant hépatique léger (classe A Child-Pugh)

Effets indésirables: céphalées, bouffées de chaleur, perturbatiobildn hépatique, OMI,
Anémie (rares leuconeutropénies) troubles gastesiimaux (nauseées) : effets dose-dépendants.
Surveillance mensuelle BH

Contre-indications :

» insuffisance hépatique modérée a sévere (class€Raild-Pugh)
* Enzymes hépatiques TGO /TGP > 3 fois la normalatavaitement
» Association a la ciclosporine

* Grossesse, allaitement

 Femme en age de procréer sans contraception.

AMBRISENTAN (VOLIBRIS®)
Posologie : 5 mg/j en 1 prise.
Indigué dans 'HTAP classe Il de la NYHA
Interactions médicamenteuses : Cyclosporine
Effets indésirables: Toxicité hépatique réversible, anémie, céphalésfemes, congestion
nasale, épistaxis, troubles digestifs : nauséesjsgements, constipation, insomnie.
Contre-indications :
» Perturbations du bilan hépatique préexistanteateinent >3 fois la normale
» Insuffisance hépatique : classe A a C de Child-Pugh
» Association & la ciclosporine

+ Grossesse, allaitement.
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* PROSTACYCLINES et ANALOGUES

Indiguées dans la prise en charge de I'HTAP, clddsa IV NYHA, phénoménes de

Raynaud séveres et/ou ulcéres digitaux dans leosigémie.

ILOPROST (ILOMEDINE®) : cure hivernale et ulcéraiodigitales
Prostacycline a prescription hospitaliere : en IM&IE cures de 5 jours renouvelables toutes
les 6 a 12 semaines en fonction de la symptomatothgpatient (intervalle libre entre 2 cures de 4
semaines minimum).
Interactions médicamenteuses Anticoagulants/AAP : risque hémorragique majaféets
vasodilatateurs majorés avec d'autres traitemeagedilatateurs : risque d’hypotension majorée.
Effets indésirables: céphalées, bouffées vasomotrices, troubles tifigesnausées,
vomissements, diarrhée, hypotension artérielleoffipmie, malaise) : ces effets sont dose-
dépendants.
Précautions d’emploi: faire une titration initiale dose max tolérée.
Contre-indications :
* Risque hémorragique important,
» Troubles coronariens séveres ou angor instable, i&dnt (<6 mois),
» Insuffisance cardiaque classe Il & IV NYHA,
* Troubles du rythme séveres,
* (Edéme pulmonaire,

* Grossesse, allaitement.

VENTADIS® : AEROSOLS D’ILOMEDINE

Indication : HTAP stade Il et IlI

Posologie: ¥ vie courte donc 4 a 6 inhalations de 2,5 ngammes ou 5,0 microgrammes
/ jours délivrées par un inhalateur dédié

Effets indésirables : céphalées, toux
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TREPOSTINIL (REMODULIN®)

Analogue de Prostacycline, prescription hospitaliegn sous-cutané continu. Excrétion

urinaire.

Indication : HTAP stade il

Interactions médicamenteuses AAP /Anticoagulants : risque hémorragique.

Précautions d’emploi: chez l'insuffisant hépatique léger a modéré @B @hild-Pugh)

Effets indésirables : dose-dépendants :

Flush, céphalées,
Hypotension,
Troubles digestifs : nausées, vomissements, diesthé

Intolérance locale : induration hyperalgique auimnfsde ponction (>50% des cas).

Contre-indications :

Insuffisance hépatique C Child-Pugh

Insuffisance cardiaque congestive.

HTAP/MVO

Risque hémorragique important: UGD évolutif, Héragre intracranienne ou
traumatisme cranien récent,

Anomalie valvulaire congénitale importante

Cardiopathie ischémique sévere ou angor instabl®burécent (<6mois)
Insuffisance cardiaque décompensée non contrélée

Arythmie cardiaque

AIT /AVC <3mois

Grossesse, allaitement.
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EPOPROSTENOL (FLOLAN®)

Prostacycline IV de référence dans le traitementHIEAP classe IV NYHA (aussi utilisé

dans les classes lII)

Effets indésirables :
* Photosensibilisation
* Tachycardie, flush, céphalées, vertiges
* Troubles digestifs : nausées, vomissements, diesrhé
* Syndrome pseudo-grippal
* Douleurs de la machoire
* Anxiété, nervosité, sensation de lassitude

» Parfois : thrombopénie, hyperglycémie, OMI +/-ascit

Précautions d’emploi, interactions, contre-indicas : idem autres prostacyclines.

Nécessite un abord veineux central dédié : atterticx infections locales et systémiques.
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11.8.B INHIBITEURS DE LA PHOSPHO DIESTERASE de type 5
Sildenafil, REVATIC®

Indication : HTAP stade Il
Posologie 20 mg * 3 par jour
Interactions médicamenteuses Anticoagulants : augmentation de I'INR.
Effets indésirables :
» céphalées,
» dyspepsie, diarrhée
o flush
* Hypotension,
» Décompensation cardiaque.
Contre-indications :
» insuffisance hépatique sévere (classe Child-Pugh C)

o Dérivés nitrés.

Tadalafil, ADCIRCA?

Indication : HTAP stade Il et IlI
Posologie 20 mg * 3 par jour
Interactions médicamenteuses Anticoagulants : augmentation de I'INR.
Effets indésirables :
» céphalées,
» dyspepsie, diarrhée
o flush
* Hypotension,
» Décompensation cardiaque.
Contre-indications :
» Infarctus du myocarde récent, durant les 90 jourgast I'épisode aigu.
* Hypotension sévére (<90/50 mmHQ)
o Dérivés nitrés,

» Neuropathie optique ischémique antérieure noniaqiée (NOIAN).
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11.8.C IMMUNOMODULATEURS

CYCLOPHOSPHAMIDE (ENDOXAN®)

Agent immunomodulateuAgent alkylant, dérivé des moutardes a 'azote.

Utilisé dans le traitement desclérodermies diffuses dans les pneumopathies

interstitielles diffuses Le bénéfice est modeste sur l'atteinte cutanéBatteinte interstitielle
pulmonaire mais il reste utilisé en I'absence dattaitement plus efficace.
Interactions : allopurinol : prolonge la demi-vie du cyclophbamide.

Précautions d’emplai Adaptation de dose a l'insuffisant rénal, adiffisant hépatique.

Contraception efficace pendant le traitement (Gesss contre-indiquée), Cl a I'allaitemefl des
vaccins vivants atténués, Cl formelle du vaccimrgaune.

Effets indésirables:

A court terme :
* NFS : neutropénie, thrombopénie, anémiguossibles réversibles (Nadir leuco et plaque
dans les 2 premieres semaines de ttt. Anémietqulust long. ) Hémogramme mensuel
 La leucopénie favorise la survenueinfctions bactériennes ou virales (zona). La
lymphopénie favorise certaines infections paragitai pneumocystoseCotrimoxazole
systématique des le début du traitement
* Nausées, vomissemen{gen cas de bolus) : cédent sous antiémétiques.
» Alopécie inconstante, dose dépendante donc rargilesation a faibles doses, transitoire,
réversible
» Atteinte hépatique Transaminases/3mois.
* Pneumopathie toxique
A moyen terme :
» Urotoxicité : Cystites hémorragiqueet cancers de vessie. Prévention systématique
par Mesna (Uromitexan®) et hyper-hydratation.
» Diminution de la fertilité voire stérilité, souveréversible chez ’lhomme.
A long terme :
Induction de leucémies aigués ou chroniques, ouyagwhomes et de tumeurs solides

(Cancers vésicaux).
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METHOTREXATE (Nolvadex ®, Methoject®, Imeth®)

Immunomodulateur, analogue structural de I'acidimifgue.
Bonne absorption orale pour doses <20 mg/m2, Vareldessus.
L’acide folinique est utilisé pour prévenir certmieffets indésirables.
Interactions : Cotrimoxazole (Bactrim*) et antifplies formellement contre-indiqués :
potentialisation des effets secondaires notamm@&mikologiques.
Effets secondaires :
Précoces et souvent modeérés et transitoires :
Leucopénie HEmogramme /1 a 3 mois
Stomatite
Nausées

Elévation des enzymes hépatigdeasnsaminases mensuelles

Cumulatif :
Fibrose hépatique rarissime, cytolyse inconstaPBH(parfois indiquée)
Pneumopathie au méthotrexate : dyspnée, toux sdiévee, hypoxie et opacités
radiologiques diffuses, évolution favorable sousrticothérapie et arrét du MTX.

Insuffisance respiratoire aigué possible.

Autres :
Tératogéne, Grossesse contre-indiquée jusqu’a 4 apoes I'arrét du traitement.
Réaction allergique

Colite avec mégaco6lon toxique.
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MYCOPHENOLATE MOFETIL (CELLCEPT®)

Immunosuppresseur sélectif de la famille des ar#ibwites (plus cytostatique sur les
lymphocytes).

Prescription initiale hospitaliére, pouvant étneaevelé par tout médecin pendant 6 mois.

Actuellement en cours d’évaluation dans le traitetmges Pneumopathies Interstitielles

Diffuses de la Sclérodermie.

Interactions :

» Antiacides (a base d’hydroxyde d’aluminium ou degnésium), Cholestyramine :

risque de diminuer I'efficacité du MMF

Vaccins vivants

Aciclovir/Valaciclovir/Ganciclovir/Valganciclovir :  augmentation de la
concentration plamatique de MMF et des antiviraux.

Rifampicine, Norfloxacine et Metronidazole : dimtimn de I'exposition au MPA

(Interactions avec certains immunosuppresseurs dquditisation dans d’autres

indications : Tacrolimus, Sevelamer, Sirolimus)

Effets secondaires :
* Troubles digestifs : diarrhées, vomissements
* Leucopénies : infections généralisées
* Infections opportunistes

* Risque majoré de lymphomes et tumeurs solides.

Précautions d’emploi :
» Contraception chez la femme en age de procréer

» Chaque signe infectieux ou hémorragique inexplidoié entrainer une consultation
médicale : éducation des patients+++

Contre-indications :

* Grossesse et allaitement.

Surveillance thérapeutique :NFS 1fois/semaine pendant 1 mois puis tous lepé&bflant

2 mois, puis 1 fois par mois jusqu’a la fin de tarpiere année de traitement.
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CONCLUSION

Comme dans toute pathologie, la place du MG esinéisfie dans la prise en charge de la
SCS. L'évolution diagnostique et thérapeutique ettecprise en charge la rend difficile et souligne
l'importance d’'une coopération avec le spécialisis MG sont les premiers contacts des patients
et sont donc un maillon fondamental de la priset@rge puisque la précocité du diagnostic, de la
prise en charge optimale et du traitement dépendrande partie d’eux. Malheureusement, les
délais de prise en charge restent trop longs, motrh par manque de connaissance de la
pathologie. Des améliorations doivent porter aurdopération MG/internistes et sur I'information
des MG de la nécessité d’'une prise en charge digéeigorécoce et de la mise en route d'un
traitement de fond de la ScS dés le diagnostic.fostte collaboration est d’autant plus importante
gue la réforme pour 'assurance maladie donne aleong traitant qui est souvent le MG un role
majeur et unique dans l'orientation des patientdéhut de leur maladie. Une réflexion et un travail
commun entre médecins généralistes, internisteaufets spécialistes en fonction des atteintes) sur
la prise en charge des pathologies auto-immunesésiecine générale doivent étre encourageés : de
leur diagnostic a leur prise en charge coordonfiGedaaccompagner au mieux les patients dans le
suivi de leur pathologie et dans son retentissempgytho-social. Nous proposons ici des outils en
ce sens et espérons la création d’'un cahier dfigbour le suivi des patients. Ces outils seront a

évaluer et & ameéliorer au regard de la pratiquéialire.
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ANNEXES

1 ANNEXE 1 : Questionnaire

1-VOUS ET VOTRE ACTIVITE

Vous étes: Un homme / Une femme

Votre tranche d’age :30-40 / 40-50 / 50-60 / + de 60 ans

Vous exercez :

En ville / En semi urbain / En rural

Vous exercez :

Seul / En association

Ou avez-vous fait votre formation initiale 2. ... . .

Le type de patientele :

Majoritairement agés et retraités / Mixte / jdMfdairement jeunes actifs

Géographiquement, dépendez-vous d'un CH périphériisposant d’une consultation de
Médecine interne :

Brive / Guéret / St-Junien / St-Yrieix / autre Cbr$ Limousin

2 - DIAGNOSTIC DES MALADIES AUTO_IMMUNES
A/EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Prescrivez-vous classiquement des examens compigmesnen dépistage de maladies
auto-immunes ?

Oui / Non

Sioui:

Biologiques standard:

VS Oui / Non
CRP Oui / Non
Fonction rénale Oui / Non
Protéinurie Oui / Non

Electrophorese des Protéines Oui / Non
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Immunologiques :
Anti-nucléaires Oui / Non

Autres anticorps plus spécifiguement adapté alé@ermie :

Ac anti-centromére Oui / Non, Ac anti-scl 70 uig Non
Autre Ac Oui /' Non, lesquels. . .. ...
Capillaroscopie : Oui / Non

Autres : Oui / Non
Imagerie Oui / Non EFR Oui / Non
Doppler Oui / Non

B/ DIAGNOSTIC POSE

- Avez-vous poseé de vous-méme le diagnostic de dihek votre patient ? Oui / Non

- L’avez-vous simplement évoqué, le diagnostic ay#a fait par un spécialiste vers qui
Vous avez orienté votre patient ? Oui / Non

- Aviez-vous évoqué le diagnostic de sclérodermie ? Oui / Non

- Quels étaient les symptomes qui ont amené |lenadi consulter ?

Raynaud Oui / Non Aspect cutané Oui / Non
Ulcérations digitales Oui / Non

Asthénie Oui / Non Signes respiratoires Oblioh
Douleurs articulaires Oui / Non Autres Quilon

- Suiviez —vous ou aviez-vous déja suivi un ou iplus patient(s) atteint(s) de sclérodermie
y compris au cours de votre formation initiale ? Oui / Non

- Votre patient présentait-t-il au diagnostic unenfe cutanée limitée ou une forme diffuse
de sclérodermie ? Limitée] / Diffuse[ ]/ NSP]

- Depuis combien de temps votre patient préseintaies symptdbmes au moment du

- Pensez-vous que le diagnostic aurait pu étre phstdt si vous aviez mieux connu la

sclérodermie ? Oui / Non / NSP
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C/ Quand adressez-vous a un interniste ? Librens&po

D/ INFORMATION

Une fois le diagnostic poseé, qu'avez-vous pendardermation :

- sur le diagnostic de sclérodermie en généralvgus avez recu de la part du spécialiste
concernant votre patient :

Tres satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissafndes Trop spécialisée]/ Pas assez détaillée.

- sur les moyens (examens et résultats de cewyaint conduit au diagnostic

Trés satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissafndes Trop spécialisée]/ Pas assez détaillée.

- sur les traitements prescrits a votre patientolésule, posologie, effets indésirables
possibles, suivi spécifique a effectuer.

Trés satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissafndes Trop spécialisée]/ Pas assez détaillée.

- sur le suivi régulier de la pathologie : signésydravation de la pathologie, dépistage des
complications possibles

Trés satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissandes Trop spécialisée]/ Pas assez détaillée.

- sur les complications de la pathologie :

Trés satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissanges Trop spécialisée]/ Pas assez détaillég.

Et plus particulierement sur le risque de survenue

- de nécrose digitale Oui / Non

- de fibrose pulmonaire Oui / Non

- d’hypertension artérielle pulmonaire Oui / Non

- d’atteinte rénale Oui / Non
- d’atteinte digestive Oui / Non

- sur la fatigue et le handicap généré par la sdEimie:
Trés satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a votre niveau de connaissandes Trop spécialisée]/ Pas assez détaillée.
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- sur la nécessité d’'un reclassement professianndlune demande d’invalidité:

Tres satisfaisantg] / satisfaisantg¢ ] / insuffisantd ]

- sur l'information donnée a votre patient.
Tres satisfaisantg] / satisfaisant¢ ] / insuffisantd ]

Adaptée a son niveau de connaissapdes Trop spécialiség]/ Pas assez détaillée.

- les autres médecins suivants votre patient sntatus un compte rendu également ou

avez —vous du faire suivre I'information ? Otlan

E/FORMATION

- Vous étes vous de vous-méme remis a niveauasalérodermie suite au diagnostic ?

Oui []

Non, vous n’en ressentiez pas le besoin []

Non, vous n’en n'avez pas eu le temps. []

Souhaiteriez-vous des formations de FMC

concernant les MAI ? Oui / Non

concernant la sclérodermie ? Oui / Non

- Souhaiteriez-vous et pourriez-vous participer ateffs (réunion pluridisciplinaires de
décision thérapeutique et de suivi) concernantpabents ? Oui / Non

- Souhaiteriez-vous recevoir un document type dsgutation de la sclérodermie et de ses
complications ? Oui / Non

- Connaissez-vous le protocole national de diagmast de suivi, guide ALD édité par
I'HAS depuis 2008 ? Oui / Non

L’avez-vous recu au diagnostic de votre patiersa(@rise en charge en ALD) ?
Oui / Non
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2/TRAITEMENT

Connaissiez-vous le traitement du patient ? Obdion

Ses effets secondaires ? Oui / Non

Ses interactions avec les autres traitements denp&t/ou d’autres traitements intercurrents
potentiels ? Oui / Non

Modulez-vous le traitement en question : modifimatide la posologie, voire arrét du
traitement ?

Jamais

Parfois apres concertation avec le spécialiste.

Régulierement, vous vous sentez a l'aise aveadermnent,

0O OO

dans ce cas, en informez-vous le spécialisteggfer

3/SUIVI
Connaissez-vous le nom de l'interniste référentates patient ?
Oui / Non
Votre patient est-il également suivi par un spéstiel d’organes (dermatologie,
rhumatologie, gastro-entérologie, cardiologie, méluyie, pneumologie...) ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas |
L'interniste référent du patient est-il suffisammhdisponible par téléphone pour répondre a
VoS questions ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas |
Le délai de RDV de consultation si besoin estiiséaisant ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas$ |

Le délai d’hospitalisation si besoin est-il satisfat ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas$ |
Les possibilités d’admissions directes dans leisersont-elles satisfaisantes ou le patient
est-il encore trop souvent obligé de passer pairgsnces ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas |
Le compte-rendu d’hospitalisation vous a été remis
Par le patient des sa sortie de I'hopital []
Par courrier dans un délai assez court [ ]

Par courrier dans un délai trop long [
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A quelle fréquence voyez-vous votre patient hothgdagie intercurrente ?
Tous les moig_] /Tous les 3 moig_] /tous les 6moig_] /moins souven{ ]
A quelle fréquence votre patient est-il vu en cdtasion par I'interniste référent ?
Tous les moig_] /Tous les 3 moig_] /tous les 6moig_] /moins souven{ ]
A quelle fréquence est-il vu par le ou les autqeécilistes le suivant également pour sa
sclérodermie ?

Tous les moig_] /Tous les 3 moig_] /tous les 6moig_] /moins souven{ ]

4/ RESSENTI
Pensez-vous maitriser le suivi de la sclérodermie?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas |
OU au contraire vous ne vous sentez pas assez tmrhpgéns ce domaine et préférez laisser
la prise en charge au(x) spécialiste(s)?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas |
Vous sentez-vous a l'aise dans la relation que wweg avec l'interniste ?
Oui []/ Non [/ La plupart dutempg] / Ne sais pas$ |
Au cours d’'une affection intercurrente, prenez-venharge votre patient comme un autre
(tout en ayant une prise en charge globale) owestian de sa pathologie et de son traitement est-
elle problématique pour vous ?
Oui []/ Non ]/ Laplupartdutempg] / Ne sais pas |
Pensez-vous que I'édition d’'un document type (tiétdila sclérodermie, les traitements, les
complications, le suivi a effectuer) joint au aoer de diagnostic initial du patient vous permnaattr
de mieux prendre en charge votre patient ?
Oui []/ Non []/ Ne sais pa$ ]

MERCI DE VOTRE PARTICIPATION.
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Al ANNEXE 2 : courrier joint au guestionnaire

Le 30/05/2010

Mesdames et Messieurs

Médecins généralistes

Karine DEMAZIERES-TINGAUD
1 rue Jean-Baptiste LEGENDRE
95210 SAINT-GRATIEN

06 1017 45 32
demaziereskarine@yahoo.fr

Objet: travail de these, sclérodermie, relations \ildgpital.

Cheres consceurs, chers confréres,

Vous suivez ou avez suivi un ou plusieurs pati¢mtteint(s) de sclérodermie pris en charge

dans le service de Médecine Interne -Polyclinique.

Je suis actuellement remplacante en médecine dermdpuis 3 ans et j'ai effectué un de
mes stages hospitaliers en médecine interne, phasspment en polyclinique. Cette expérience m’a
permis entre autres d’aborder les pathologies mamodnes de plus pres et tout particulierement
leur complexité par leur variabilité de présentatid leurs atteintes multisystémiques. La médecine
interne m’est alors apparue comme une médecinga@érgpécialisée de part son aspect de prise en
charge globale qui ne peut scinder le corps dwepiaén ses différents organes, ce que javoue ne

pas bien comprendre parfois dans les autres spésiale reste convaincue et tres attachée au réle
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de coordonnateur des soins et de la santé (bierpéirsique, psychique et social du patient) qui
nous revient de fait en tant que médecin traitant.

Plusieurs fois pendant mon stage en médecine @t@avais remarqué que l'attitude du
généraliste face aux maladies auto-immunes étaitviiriable : certains s’effacant complétement de
la prise en charge, d’autres parfois gérant segledbmplications et modifiant des traitements avec
ou sans interaction avec le spécialiste.

Ce travail porte spécifiguement sur la sclérodersygémique, maladie auto-immune rare
aux multiples facettes. L'interface médecine déevilmédecine hospitaliere est indispensable a sa
prise en charge optimisée a la fois dans la gestesncomplications systémiques mais également
dans la gestion du handicap de ces patients.

Merci de consacrer quelgues minutes de votre pnéciemps pour répondre a ce

guestionnaire ci-joint, il est a retourner a l'agtkel’enveloppe timbrée jointe_avant le 30 Juih@0

Les réponses aux questionnaires sont basées sQGMsavec des réponses a cocher. Seules deux
guestions sont en texte libre.

Je suis disponible pour toute suggestion ou reneapgu téléphone ou par mail, et si vous
souhaitez étre informé des résultats du travathédee, n’hésitez pas a me contacter. Bien entendu,
je vous ferais part de la date de soutenance detravail de thése et je serais honorée de votre

présence.
Veuillez croire, cheres consceurs, chers confrérégsaurance de ma considération pour

vous-méme et pour notre chére médecine générale.

Karine DEMAZIERES-TINGAUD.
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Ac:
AAP :
AINS :
AlT
ALD :
ASF :
AVC :
AVK :
CHU :
CPAM :
ECG:
EFR :
EPP :
FMC :
GFRS :
HTA :
HTAP :
IEC :

IVD /IVG

IVSE :
MAI :
MIA :
MG :
OMI :
PDGF:
PID:
PR:
RGO:
ScS:
TA:
TDM:
TGF B:

LISTE DES ABBREVIATIONS

Anticorps

Anti Agrégants plaquettaires
Anti-Inflammatoires Non Stéroidiens
Accident Ischémique Transitoire

Affection Longue Durée

Association des Sclérodermiques de France
Accident Vasculaire Cérébral

Anti Vitamine K

Centre Hospitalier Universitaire

Caisse Primaire d’Assurance Maladie
Electrocardiogramme

Epreuves Fonctionnelles Respiratoires
Evaluation des Pratiques Professionnelles
Formation Médicale Continue

Groupe Francais de Recherche sur la Sclérodermie
Hypertension Artérielle

Hypertension Artérielle Pulmonaire
Inhibiteurs de 'Enzyme de Conversion
Insuffisance ventriculaire droite/Insuffisana@ntriculaire gauche
Intraveineuse a la Seringue Electrique
Maladie Auto-immune

Médecine Interne A

Médecins Généralistes

Edemes des membres inférieurs

Platelet Derivated Growth Factor
Pneumopathie Interstitielle Diffuse
Polyarthrite Rhumatoide

Reflux gastro-cesophagien

Sclérodermie Systémique

Tension Artérielle

Tomodensitométrie

Transforming Growth Factgy
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TNF a:
Ttt:
VG/VD:

Tumor Necrosis Factar
Traitement

Ventricule Gauche/Ventricule Droit
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Interface  médecine générale/médecine interne dansa Iprise en charge de la
Sclérodermie.

Mots clés: médecine générale, médecine interne, relationsllg-hopital, sclérodermie
systémique, maladie rare.

Introduction. L’interface ville-hopital est primordiale dans l@sgion des maladies rares.
Nous rapportons I'expérience d’'un centre de conmoé&terégional dans la prise en charge des
patients atteints de sclérodermie systémique (Sd&hode. Un questionnaire papier anonyme a
été adressé aux médecins généralistes (MG, n =ddi¥/)112 ScS d'un centre de compétences.
Résultats. Le taux de réponse est de 39% (n=42). 39 (93%sthdiles maladies auto-immunes.
Le diagnostic de ScS a été posé (nh=11) ou évogtEjravant la consultation interniste, motivée
par le Raynaud (n=38), I'aspect cutané (n=27),dieseurs articulaires (n=23) ou une altération de
I'état général (n=21). Le délai diagnostique (22118is) est relié a leur méconnaissance de la ScS
pour 29% des MG. Cependant, seuls 62% (n=26) deramis a niveau aprées le diagnostic et seuls
8 (19%) connaissent le Protocole National de Diago®t de Soins. L'information hospitaliere est
majoritairement jugée satisfaisante pour le diaio@n général (67%), les moyens diagnostiques
(74%) et le traitement (74%). Elle est moins bigaléée pour le suivi (54%) et les complications
(56%). Si I'information sur le handicap est jugédidfaisante a 63%, celle sur la nécessité d’'un
reclassement professionnel ou d’'une mise en int&alite satisfait que 44% des MG. La gestion
d’une affection intercurrente reste problématiqoerpl9% des MG. 90% souhaitent un cahier de
liaison ville-hépital spécifiqueConclusion.Le généraliste reste le médecin de premier reabess
patients ScS. Il nous apparait nécessaire d’opinfiiaterface ville-hopital par un dossier de suiv
spécifique, adapté aux attentes des MG.

Primary care / University Hospital interaction in Systemic Sclerosis Management.

Key words : General Practice, Internal Medicine, Primary care / University Hospital
interaction, Systemic Sclerosis, Orphan Disease
Introduction Interaction between specialists and family physigias fundamental in

orphan diseases management. We report the experiegh@ regional competence center for
systemic sclerosis (SScMethod A paper questionnaire was sent anonymously to rgéne
practitioners (GPs, n = 107) of 112 ScS patientsvi@d in a regional competence cenfeesults
The response rate was 39% (n = 42). 39 (93%) Giestdd autoimmune diseases. The SSc was
diagnosed (n=11) or suspected (n=25) by GPs béfierenternal medicine consultation, motivated
by Raynaud phenomenon (n=38), skin appearancen),=arthralgia (n=23) or impaired general
condition (n=21). Diagnostic delay (22 + 19 montlssylirectly related to their lack of knowledge
of SSc for 29% of GPs. However, only 62% (n=26)radegd their ScS knowledge after diagnosis
and only 8 (19%) used the National Protocol for S2&gnosis and Treatment. The hospital
information is mostly satisfying for ScS diagnog®7%), diagnostic procedures (74%) and
treatment (74%). It's not so well evaluated for Su8nitoring (54%) and risk of complications
(56%). Information on disability is satisfying f68% of GP; however, the information’s regarding
outplacement and professional activity discontirmmtis only satisfying for 44% of GPs. The
management of additional disease remains a protded9% of GPs. The Existence of specific GP
/ Internal Medicine interface book dedicated toreagement of ScS would be helpful for 90% of
GPs.Conclusion.The GP remains the primary care physician of S8ems. It seems necessary to
optimize General Practice/Internal Medicine inteefaby a specific interactive book, adapted to
GPs.
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