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Introduction

1. Généralités
1.1. Définition et épidémiologie

La sclérodermie systémique (ScS) est une maladie auto-immune rare au cours de
laguelle surviennent des manifestations viscérales, en particulier digestives, cardio-
pulmonaires et rénales. Elle est caractérisée par des stigmates d'auto-immunité, des
anomalies de la microcirculation [1] et des Iésions de sclérose cutanée et/ou viscérale [2]. La
prévalence est de 158 cas par million d’habitants [3]. Elle touche plus fréquemment la
femme, avec un sex-ratio de 3 pour 1 et un pic de fréquence entre 45 et 64 ans [4].

On distingue les sclérodermies systémiques cutanées diffuses si la sclérose remonte
au-dessus des coudes et/ou des genoux, la sclérodermie systémique cutanée limitée si la
sclérose ne remonte pas au-dessus des coudes ou des genoux et la sclérodermie
systémique sine scleroderma en l'absence de sclérose cutanée [1]. La prévalence de
chacune de ces formes est respectivement de : 42.9, 83.1 et 32.3 cas par million d’habitants

3].

L’évolution et le pronostic sont dépendants de la forme de sclérodermie et de la
présence ou non d’atteinte viscérale : il existe alors une réduction significative de la survie
allant de 35 % a 82 % ; dans les formes diffuses elle est de 53.4 % a 10 ans, de 75 % dans
les formes limitées et dépend essentiellement d’atteintes viscérales [5].

1.2. Physiopathologie

La physiopathologie n’est pas parfaitement connue. Il s’agit d’'une maladie poly
factorielle, probablement liée a linteraction entre des facteurs environnementaux et un
terrain génétique prédisposant.

Plusieurs intervenants ont été mis en évidence (figure 1):

- des facteurs auto-immuns : activation des lymphocytes T [6] et des lymphocytes
B qui synthétisent des auto-anticorps [7] ainsi qu’'une modification du profil
cytokinique : production d’interleukine 4 et 13 qui stimulent la production de
collagéne [8] ;

- des altérations vasculaires: il existe des altérations endothéliales avec une
coagulabilité accrue, une vasoconstriction [1] et une inhibition de I'angiogenése
malgré une production augmentée de vascular endothelial growth factor (VEGF)
[0,

- une dysfonction fibroblastique et une altération du tissu conjonctif : le tumor
growth factor beta (TGF-B) produit par les fibroblastes stimule leur transformation
en myofibroblastes et augmente ainsi la synthése de la matrice extra-cellulaire
(collagéne et glycoprotéines) [10].
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Des facteurs environnementaux ont été identifiés :

- La silice: l'exposition a la silice augmente le risque de développer une
sclérodermie surtout chez les sujets masculins [11],

- L’exposition aux solvants par voie inhalée ou percutanée est aussi un facteur de
risque de développer une sclérodermie [11] [12].

Le role de la génétique est suspecté : le risque de développer une sclérodermie est
treize fois plus grand pour un apparenté du premier degré et quinze fois plus grand pour les
fréres et sceurs [13].

ET1 /
apoptlosis /
silica endothelial cell IRFS5, MHC
® genetic

PDGF

AFA
IL-4, IL-6
—_— . P~ "
IL-6, BAFF =%

apoplosis \
ECM production /

immune system

pDC, B cells, Th2,
T CD8+, T CD4+ CD8+

Figure 1 : Physiopathologie de la sclérodermie (Dumoitier N, Lofek S, Mouthon L
Pathophysiology of systemic sclerosis: state of the art in 2014. Presse Med. 2014 Oct;43(10
Pt 2):267-78)

Ce schéma montre les trois intervenants principaux de la sclérodermie : le systeme
immunitaire activant les lymphocytes T et B, les fibroblates stimulés entre autre par le TGFS
aboutissant a l'augmentation de la matrice extra cellulaire, et les altérations endothéliales. A

cela s’ajoute des facteurs environnementaux et génétiques.

1.3. Critéres diagnostiques
Plusieurs classifications de la ScS ont été proposées :

o La classification de I« American College of Rheumatology » (ACR) [14] est la
classification de référence, elle date de 1980. Le critére diagnostique majeur correspond
a des lésions de sclérose cutanée remontant au-dela des articulations métacarpo-
phalangiennes et suffit & porter le diagnostic de ScS, la sclérodactylie constitue un critere
mineur avec les cicatrices pulpaires, la fibrose pulmonaire et deux de ces criteres
mineurs étant nécessaires pour porter le diagnostic. Deux formes principales de ScS ont
été individualisées : les formes diffuses (environ 40 % des patients : l'atteinte cutanée
intéresse la partie proximale des membres et/ou le tronc) et les formes limitées ou
I'atteinte cutanée ne remonte pas au-dessus des coudes et des genoux (tableau 1).
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Critére majeur
| Sclerodermie cutanée proximale (face, tronc, membres en amont des doigts et orteils)

Critéres mineurs

| Sclérodactylie

| Cicatrice déprimée d'un doigt ou perte de substance de la partie distale d'une pulpe
digitale

| Fibrose pulmonaire des bases

I Un critére majeur ou deux critéres mineurs doivent étre présents (sensibilité 91% et
specificite 99%)

Tableau 1 : Critéres ACR 1980 de la sclérodermie systémique d’aprées I’ « American
Rheumatism Association », 1980 [14]

En 1988, Le Roy et al. individualisent les deux principales entités [15] : la ScS cutanée
diffuse et la ScS cutanée limitée qui définissent ainsi les deux principaux tableaux
clinigues s’opposant non seulement au plan cutané mais aussi sur le plan biologique et
pronostique [16]. La ScS cutanée diffuse est alors définie par un Raynaud débutant dans
année précédant les premiers signes, une atteinte cutanée acrale ou du tronc, une
friction tendineuse, une atteinte interstitielle récente, une insuffisance rénale oligo-
anurique, une atteinte gastro-intestinale, une atteinte cardiaque, I'absence d’anticorps
anti-centromeére, des ectasies capillaires et des plages désertiques en capillaroscopie,
des anticorps anti-topoisomérase | (ou anti-Scl 70). La ScS limitée est habituellement
caractérisée par un Raynaud évoluant depuis des années, une atteinte cutanée limitée
aux pieds, aux mains, a la face et aux avant-bras, une HTAP tardive avec ou sans
fibrose pulmonaire, une névralgie du trijumeau, des calcifications sous cutanées, des
télangiectasies, une forte incidence d’anticorps anti-centroméres (70 a 80 %), des
ectasies capillaires sans, habituellement, de plages désertiques en capillaroscopie [15].

En 2001, de nouveaux critéres ont été proposés par Leroy et Medsger [17] pour les
formes débutantes de ScS permettant ainsi de distinguer les ScS cutanées limitées ou
I'épaississement cutané reste distal, en aval des coudes et des genoux et les ScS
limitées sans atteinte cutanée caractérisées par un phénoméne de Raynaud documenté
objectivement par 'examen clinique, le test au froid ou le test de Nielson avec :

- soit une anomalie capillaroscopique (dilatation capillaire et/ou zones avasculaires) ;

- soit la présence d’anticorps spécifigues de la ScS (anti-centroméres, anti-

topoisomérase |, antifibrillarine, anti PM-Scl, antifibrine ou anti RNA polymérase | ou lll au
titre supérieur ou égal a 1/100).
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Ces criteres accordent ainsi une importance a la capillaroscopie et aux anticorps spécifiques
de la ScS.

o Afin de pallier au manque de sensibilité des criteres de classification de 'ACR 1980, de
nouveaux criteres de classification ont été proposés : ACR/EULAR [18]. Un score de 9
points autorise le diagnostic de ScS en l'absence d’'une autre connectivite ou d’un
syndrome sclérodermiforme (exemple : fasciite de Schulman). Pour la premiére fois, les
complications du Raynaud qui caractérisent cette connectivite (ulcération digitale
évolutive et/ou cicatricielle) sont intégrées (tableau 2).

Critéres Pondération Poids

. Totalité du doigt des 2 mains 9

Epaississement de la peau des remontant au-dessus de

doigts (compter fe plus éleve des — ) .

2 scores) Totalité du doigt, apres 4
Doigts boudinés 2

Lasiondetudidmite Ulcérations digitales 2

des doigts (compter le plus élevé Cicatrices pulpaires 3

des 2 scores) déprimées

Télangiectasies - 2

Capillaires unguéaux anormaux - 2

HTAP et/ou atteinte interstitielle - 2

Syndrome de Raynaud - 3

Autoanticorps (anticentromeres),

anti-topo-isomérase | > 3

(anti-Scl 70),
anti-topoisomérase Il

Tableau 2 : Criteres ACR/EULAR 2013 de La lettre du rhumatologue, E journal EULAR 2013

Il faut souligner que le CREST syndrome, qui associe calcinose, phénoméne de
Raynaud, atteinte cesophagienne, sclérodactylie, télangiectasies est actuellement inclus
dans le groupe des ScS limitées.

2. Les atteintes systémiques de la sclérodermie
2.1. Les manifestations digestives

L’atteinte digestive concerne I'ensemble du tube digestif : de 'cesophage au rectum.
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- L'oesophage : le reflux gastro-cesophagien est I'un des symptdmes le plus
fréquent [19]. Il est la conséquence d’'une diminution ou d'une absence de
péristaltisme cesophagien associé a un syndrome sec [20]. La manométrie
cesophagienne est considérée comme le gold standard pour déterminer les
fonctions cesophagiennes [21]. Il peut exister a la fibroscopie une cesophagite
avec des ulcérations chez 33 a 63 % des patients [22], évoluant méme vers la
sténose ou la cancérisation [23].

- L’estomac : son atteinte touche 50 % des patients [24]. Les deux manifestations
les plus fréquentes sont : la gastro parésie [25] et 'estomac pastéque [26].

- L’intestin gréle : son atteinte se traduit par une pullulation microbienne pour 50 %
des patients [27] et des altérations de la motilité intestinale chez 80 % des
patients [28].

- Le colon: il est le siege de fibrose, atonie, et de distensions avec de larges
haustrations [29].

- Les dysfonctions ano-rectales sont rapportées chez 38 % des patients [30]. Elles
résultent d’'une perte de fonction du sphincter anal [31] et aboutissent a une
incontinence anale.

L’atteinte digestive peut étre a l'origine d’état de dénutrition majeure [32], source de
morbidité et de mortalité (le taux de mortalité di aux atteintes digestives est de 6 a 12 %)
[33].

2.2. Les manifestations respiratoires
2.2.1. La pneumopathie interstitielle diffuse (PID)

Les signes cliniques sont : dyspnée d’effort, toux le plus souvent seche, parfois des
douleurs thoraciques, voire des hémoptysies. A l'auscultation on trouve des rales crépitants
secs des bases.

La radiographie du thorax est normale dans les formes débutantes, dans les formes
plus étendues, il apparait un syndrome interstitiel réticulo-nodulaire bilatéral prédominant aux
deux tiers inférieurs des poumons. Des microcalcifications sont plus rares, parfois il existe un
épanchement pleural limité.

Le scanner en haute résolution montre des images en verre dépoli, un
épaississement pleural, des lignes septales ou sous pleurales, des rayons de miel,
permettant de dépister la pneumopathie interstitielle diffuse de maniére précoce: c'est
'examen de référence [34]. Il existe une valeur pronostique de ces images : le verre dépoli
correspond a des lésions inflammatoires potentiellement régressives, I'image en rayon de
miel ou la présence de kystes sous pleuraux correspond a des Iésions de fibrose fixées [35].
Les images prédominent dans les régions postérieures et périphériques des lobes inférieurs.
L’évolution se fait vers les hiles et les sommets [35].

Les épreuves fonctionnelles respiratoires permettent d’apprécier la gravité du
syndrome restrictif : diminution de la capacité pulmonaire totale (CPT) < 80 %, diminution de
la capacité vitale forcée (CVF) < 75 %. L’altération du DLCO apparait parallélement (< 75 %)
[36]. Un DLCO < 60 % est un élément de mauvais pronostic [37].
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Les épreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) et le DLCO doivent étre répétés tous
les ans [38].

La survie a cing ans est de l'ordre de 85 % chez les patients ayant une PID
intéressant au moins 20 % de la surface pulmonaire ou ayant une capacité vitale forcée a
plus de 70 % de la théorique, alors que la survie a 5 ans est de 60 % chez ceux ayant une
PID > 20 % ou une CVF < 70 % [39].

2.2.2. L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

La dyspnée en est le mode de révélation le plus classique. Les symptdmes peuvent
se compléter par un éclat de B2 au foyer pulmonaire, des douleurs thoraciques angineuses,
des lipothymies voire des syncopes a l'effort ou des hémoptysies. Ces symptbémes
apparaissent tardivement, pour des HTAP de grade Ill ou IV dont le pronostic reste sombre
malgré les récentes avancées thérapeutiques (combinaison d’anti-endothéline,
prostacyclines et des inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5).

Cette complication survient dans 8 a 12 % des ScS tant cutanées limitées que
diffuses [40]. L’incidence de I'HTAP est de I'ordre de 0.6 % patients/années [41]. Le taux de
survie a un an est de 55 a 80 %. A trois ans elle est de 60 %. L’'HTAP est trois fois sur quatre
isolée et une fois sur quatre associée a la fibrose pulmonaire [42].

Les examens de dépistage sont :

- Le dosage du Brain Natriuretic Peptide (BNP) (ou du pro-BNP) : son élévation
multiplie par 10 le risque de découverte ultérieure d’'une HTAP [43].

- Le cathétérisme cardiaque droit permet d’affirmer le diagnostic d’HTAP en mesurant
précisément la pression artérielle pulmonaire moyenne. Il permet également de
préciser le mécanisme pré ou post-capillaire de 'HTAP qui peut avoir échappé a
'échographie cardiaque et d’apprécier son retentissement sur la dysfonction
diastolique du ventricule gauche, retrouvée chez prés de 20 % des patients [44]. Cet
examen permet aussi de dépister les rares HTAP qui s’amélioreront sous inhibiteurs
calciques via un test au NO positif.

- Les épreuves fonctionnelles respiratoires avec le test de marche de six minutes : la
réduction du DLCO avec des volumes pulmonaires normaux est un signe précoce et
évocateur d’HTAP [45]. Le test de marche de six minutes permet d’apprécier
objectivement le retentissement de 'HTAP sur la tolérance a I'effort, de dépister une
éventuelle désaturation (capteur frontal de préférence) et de suivre l'impact des
traitements spécifiques de 'HTAP.

En raison de la fréquence et de la sévérité de 'HTAP dans la ScS, il est préconisé de
réaliser une échographie cardiaque tous les ans [46] (gradient oreillette droite/ventricule droit
a 45 mmHg). C’est 'examen de choix pour le dépistage de I'HTAP dans la ScS mais le
cathétérisme cardiaque droit reste I'examen de référence pour la confirmation du diagnostic
[47].
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2.3. Les manifestations cardiaques

Elles sont fréquentes et infra cliniques. Une fois symptomatique sous la forme d’'une
insuffisance cardiaque ou d'un trouble du rythme, la myocardiopathie primitive est de
mauvais pronostic.

Les troubles du rythme cardiaque sont dus a la fibrose du systeme de conduction
électrique cardiaque [48], et/ou du myocarde [49].

L’atteinte du péricarde est présente dans 5 a 16 % des cas [50] sous forme de fibrose
péricardique pouvant aller jusqu’a la tamponnade ou la péricardite constrictive. Les atteintes
péricardiques sont associées a un sur risque de mortalité a 5 ans.

La dysfonction diastolique du ventricule gauche est estimée a 20-30 % des cas [44].

Un tableau d’insuffisance cardiaque droite peut apparaitre par dilatation progressive
des cavités en cas d’'HTAP avec retentissement ventriculaire droit.

Le dosage du BNP, du NT-pro BNP et la réalisation d’'un ECG sont systématiques, ils
seront complétés par une échographie cardiaque a la recherche d’une dysfonction systolique
ou diastolique voire d’'une anomalie valvulaire [51]. La scintigraphie au thallium est utile pour
la détection d’anomalies de la micro vascularisation dans latteinte du myocarde. Les
anomalies structurales et fonctionnelles spécifiques du myocarde (fibrose progressive
grevant tout d’abord la relaxation et la fonction diastolique puis systoliqgue) seront vues a
'IRM myocardique [51].

2.4. Les manifestations musculo-squelettiques
L’atteinte articulaire comprend :

- Les arthralgies : elles touchent environ 70 % des patients [52] et sont plus
fréquentes dans la forme diffuse de la ScS [53].

- Les synovites : elles concernent 15 a 20 % des patients [54].

- Une raideur des doigts, des mains et des poignets peut exister au stade précoce
de la maladie [55].

- L’atteinte articulaire touche principalement les articulations métacarpo-
phalangiennes, les inter-phalangiennes distales et proximales [56]. Il est difficile
de distinguer une atteinte articulaire de la ScS d’une polyarthrite rhumatoide [57].
Le dosage des anti-CCP peut alors s’avérer utile, ces Ac étant soit négatifs soit
présents a faible taux dans la ScS [58].

- Les érosions atteignent 10 a 40 % des patients [59] et sont situées
essentiellement aux inter-phalangiennes proximales et aux métacarpo-
phalangiennes ainsi qu’aux inter-phalangiennes distales [56]. Une résorption de
la houppe phalangienne, satellite de la vasculopathie distale, peut se voir [60]
(figure 2) : elle est associée de maniére significative a la présence d’UD et de
calcifications sous-cutanées [61]. Sa prévalence est de 9 a 63 % des patients
[57]. La présence d’UD est un facteur prédictif d’acro-ostéolyse [59].
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Les radiographies standards sont nécessaires, avec en complément, si besoin, une
échographie voire une IRM [62].

L’atteinte musculaire varie de 5 a 96 % selon les séries [63] [64] [65]. La présentation
clinique se traduit par des myalgies ou une faiblesse musculaire atteignant de maniére
symétrique la partie proximale des jambes [66]. L’élévation des CK et de l'aldolase sont
utiles au diagnostic mais une valeur normale n’élimine pas le diagnostic [67]. La biopsie
musculaire permet de confirmer le diagnostic d’atteinte musculaire spécifique, I'enjeu
thérapeutique étant la mise en route d’'une corticothérapie pouvant majorer le risque de crise
rénale sclérodermique. Les Ac anti-Pm-Scl sont caractéristiques de la scléro-myosite mais
se rencontrent aussi dans la dermatomyosite et la polymyosite [68] nécessitant d’éliminer un
syndrome de chevauchement. Les patients ayant des anticorps anti-centromeres ont un
risque moins élevé de développer une atteinte musculaire par rapport & ceux présentant des
anticorps anti-Scl 70 [69]. L’électromyogramme a une sensibilité plus élevée que I'IRM
musculaire ou la biopsie musculaire [67]. Les atteintes musculaires peuvent intéresser
'ocesophage a l'origine de fausses routes et le myocarde de mauvais pronostic [70].

Figure 2 : Résorption de la houppe des phalanges au cours d’une sclérodermie
systémique (collection Médecine Interne A Limoges)

2.5. L’atteinte rénale

La crise rénale aigué sclérodermique est une complication redoutable et survient
chez moins de 5 % des patients [71]. Elle est caractérisée par une HTA de novo, rapidement
progressive liée a une micro angiopathie avec ou sans anémie hémolytique. Le risque de
déces estde 35% a 5 ans [72].

Les facteurs prédictifs de survenue de la crise rénale sont [73] :
- une atteinte cutanée diffuse,

- un épaississement cutané rapidement évolutif,
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- une évolution de la maladie de moins de quatre ans,
- la présence d’anticorps anti-ARN polymérase lll,

- l'apparition d’'une anémie ou d'une atteinte cardiaque, d’un épanchement
péricardique, d’une insuffisance cardiaque,

- I'utilisation de corticoides a fortes doses (>15 mg/j) d’équivalent prednisone.

2.6. Les manifestations psychiatriques

Elles sont fréquentes, la dépression a une prévalence de 17 a 65 % et I'anxiété est
présente jusqu’a 64 % a l'origine d’'une baisse de la qualité de vie de ces patients [74] [75]
[76].

2.7. Les examens aréaliser
A but diagnostique, on réalisera :

- Une capillaroscopie péri-unguéale : la micro-angiopathie caractérise la ScS et elle
est observée précocement au lit de l'ongle ; les capillaires sont diminués en
nombre, les hémorragies sont fréquentes, 'anomalie la plus caractéristique étant
la présence de méga capillaires [77] (figure 3).

b ok RS |
Figure 3 : Méga capillaires vus en capillaroscopie au cours d’une
sclérodermie systémique (Planchon P, Pistorius M-A. Capillaroscopie et
acrosyndromes vasculaires. Journal des maladies vasculaires.

1999 ;24(5) :357)

- Une recherche d’anticorps anti-nucléaires et anticorps anti-ARN polymérase Il (en
faveur d’'une ScS diffuse ou d’'une atteinte rénale), les anticorps anti-centromeres
(ScS limitée et HTAP), les anti-Scl 70 (ScS diffuse, atteinte pulmonaire interstitielle
sévere).

- Une radiographie du thorax.

- Un TDM thoracique en coupes fines.

- Une radiographie des mains.

- Un EFR avec DLCO et test de marche de six minutes.
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- Une manomeétrie cesophagienne.

Lorsque le diagnostic est établi, en plus des examens précédents, il est nécessaire
de réaliser :

- Un ECG avec échographie cardiaque pour contrdler la fonction ventriculaire et
mesurer la fuite tricuspidienne.

- Une NFS pour rechercher une anémie d’origine ferriprive, une hémolyse.

- Une bandelette urinaire et un calcul du débit de filtration glomérulaire pour étudier
la fonction rénale.

- Une fibroscopie gastrique si il y a des signes d’appel.

Annuellement, et de maniere systématique :

- Une évaluation clinique et biologique.
- Une échographie trans-thoracique
- des EFR avec DLCO et test de marche de six minutes.

2.8. Evolution et pronostic

La survie globale des patients avec ScS est de 75 a 80 % a 5ans, 55 % a 10 ans, 35
a40 % a 15 ans et 25 a 30 % a 20 ans [17]. Ce pronostic varie en fonction de I'extension
cutanée : dans la série de Sussel-Lonzetti, la survie & 10 ans est proche de 90 % dans les
formes cutanées limitées, entre 60 et 65 % dans les formes cutanées diffuses [78].

Dans les formes diffuses, l'atteinte cutanée est rapidement progressive dans la
premiere année, et peut se stabiliser voire régresser apres 5 ans [79]. Le risque de crise
rénale aigue est maximal pendant les 4 premiéres années et concerne moins de 5 % des
patients [71]. La survie a un an est de l'ordre de 80 %.

L’atteinte pulmonaire conditionne le pronostic car dans la série de Koh, la survie a 5
ans est supérieure a 90 % en I'absence d’atteinte interstitielle et diminue & 70 % en cas de
PID (60 % si PID extensive et 85 % si PID limitée) [80]. En cas d’'HTAP, le pronostic est
sombre puisque lorsque la PAP moyenne est supérieure a 45 mmHg, la survie a 5 ans est
inférieure a 10 %. La survie a 3 ans est aujourd’hui de 64 % [81].

L’HTAP et la fibrose sont les deux principales causes de décés, mais le pronostic est
aussi grevé par les atteintes digestives graves avec syndrome de malabsorption, la
dénutrition et pseudo-occlusion, la crise rénale aigué sclérodermique.

2.9. Traitement des atteintes systémiques
2.9.1. Digestif

Le RGO sera limité par les mesures diététiques et posturales [82]. Les anti-H2 et les
inhibiteurs de la pompe a protons peuvent étre proposés au long cours [83]. Les pansements
gastriques et les agents prokinétiques (dompéridone) sont des appoints utiles.

En cas de gastro-parésie, on peut utiliser I'érythromycine a faible dose, les
prokinetiques ou le Zophren. L’octréotide (analogue de la somatostatine) peut stimuler la
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motilité de l'intestin gréle [84]. En cas de pullulation microbienne un traitement antibiotique
sera proposé (exemple, gentamycine 1 ampoule de 40 mg 3 fois par jour pendant 5 jours sur
7 sur 3 a 6 semaines) [85].

En cas d’hémorragie digestive sur télangiectasies les cautérisations et le laser YAG
sont une bonne alternative [86], si elles sont sévéres, sur un « estomac pasteque », une
antrectomie est nécessaire [87].

2.9.2. Criserénale aigué

Les inhibiteurs de I'enzyme de conversion (IEC) sont nécessaires a fortes doses dés
le diagnostic posé [72] [88]. Les inhibiteurs de I'endothéline sont actuellement a I'étude [89]

En cas de contréle insuffisant de 'HTA, les inhibiteurs calciques seront prescrits.

La dialyse peut s’avérer nécessaire en cas d’insuffisance rénale terminale et la greffe
rénale ne sera discutée qu’apres deux ans de recul [90].

2.9.3. Arthromyalgies

Les antalgiques et les anti-inflammatoires non stéroidiens peuvent étre efficaces. La
corticothérapie devra étre utilisée en cure courte, & une posologie inférieure & 15 mg/jour de
prednisone afin de réduire le risque de crise rénale [91]. Les anti-paludéens de synthése et
le methotrexate sont utilisés pour contréler les polyarthrites chroniques.

Pour les myopathies inflammatoires associées, un traitement corticoide [67] en
association a un traitement de fond par méthotrexate [92], cyclophosphamide,
immunoglobuline intraveineuse ou anti-CD20 peut étre proposé [93]. C’est I'existence d’'une
atteinte de la déglutition, des muscles respiratoires ou d'une atteinte pulmonaire et/ou
cardiaque associée qui motive le choix de 'immunosuppresseur.

2.9.4. HTAP

Le traitement repose sur lassociation de mesures générales, du traitement
conventionnel (oxygénothérapie, anticoagulation avec un objectif d’'INR entre 2 et 2.5) et
chez les patients en classe fonctionnelle NYHA I, 1ll, IV de I'adjonction d’'une ou plusieurs
molécules agissant sur I'une des trois voies métaboliques de I'endothéline, du NO ou de la
prostacycline [94] (figure 4).

La transplantation cardio-pulmonaire est 'alternative ultime mais ces indications sont
limitées par les atteintes cutanées extensives et digestives de la ScS [45].
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Figure 4 : Traitements agissant sur les trois voies métaboliques de I'endothéline, du
NO et des prostacyclines (Humbert M et al. Treatment of Pulmonary Arterial
Hypertension.New England Journal Medecine 2005 ; 352 :308-309)

Les inhibiteurs de I'endothéline inhibent les récepteurs a I'endothéline, dont
I'activation entraine vasoconstriction et prolifération musculaire lisse, les inhibiteurs de la 5
phosphodiestérase agissent sur la voie du NO et les dérivés des prostacyclines activent la

vasodilatation.

2.9.5. L’atteinte myocardique

Le traitement symptomatique repose sur les inhibiteurs calciques (dihydropyridine),
les IEC pour lutter contre les phénoménes ischémiques [95]. Le traitement digitalo-diurétique
et les IEC sont nécessaires au stade d’insuffisance cardiaque [51] ; 'amiodarone est I'anti-
arythmique a préférer aux bétabloquants qui peuvent aggraver le phénomene de Raynaud
[96].

En cas de péricardite on proposera la colchicine, a préférer aux anti-inflammatoires
non stéroidiens dont l'utilisation est rendue hasardeuse par I'atteinte digestive.
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[97].

2.9.6. Les traitements immunosuppresseurs et immunomodulateurs

lls doivent étre réservés aux ScS diffuses récentes (moins de 3 & 5 ans) ou évolutives

La corticothérapie générale (inférieure a 15 mg/jour de prednisone) apporte un
bénéfice dans les ScS aigués oedémateuses, les manifestations articulaires,
musculaires voire cardiaques et/ou pulmonaires mais son utilisation est limitée
par le risque de crise rénale et le retard de cicatrisation [91].

Le méthotrexate : son utilisation est recommandée par 'EULAR (European
League Against Rheumatism) et TEUSTAR (European Scleroderma Trials and
Research Group) dans le traitement des manifestations cutanées de la ScS
diffuse rapidement progressive [98]. Son efficacité est basée sur deux études :
celle de Van den Hoogen et al. qui montre une amélioration de 30 % de l'atteinte
cutanée pour une dose de méthotrexate de 15 mg/semaine [99]. Pope et al. ont
mis en évidence un effet favorable du méthotrexate sur le score de Rodnan qui
est diminué de - 4.3 dans le groupe méthotrexate et augmenté de + 1.8 dans le
groupe placebo (p< 0.009) [100].

La ciclosporine : elle pourrait améliorer la sclérose cutanée mais n’a pas de
bénéfice viscéral, sa toxicité rénale fait qu’elle doit étre utilisée avec prudence.
Elle n’a été étudiée que dans des études ouvertes de faible effectif [101].

Le cyclophosphamide semble améliorer la sclérose cutanée chez les patients
atteint de ScS diffuse (amélioration significative du score de Rodnan) [102], et a
une efficacité supérieure a la méthylprednisolone (p<0.05) [103]. Son efficacité
est débattue dans l'atteinte pulmonaire interstitielle [104].

Le mycophénolate mofétil : il agit spécifiqguement sur les lymphocytes et a des
propriétés antiprolifératives. Il est souvent utilisé en relais de 'Endoxan ou en
premiere intention dans les formes cutanées rapidement progressives
(amélioration significative du score de Rodnan) [105] [106] et dans l'atteinte
pulmonaire avec une amélioration de la fibrose p=0.035 et de la survie p=0.027
dans une étude de Nihtyanova et al. [107]. Treize études de faibles effectifs et/ou
observationnelles rapportent son efficacité (stabilisation ou amélioration) dans les
formes pulmonaires et cutanées évolutives [108].

Le rituximab : il peut étre proposé en cas d’échec des autres traitements
immunosuppresseurs mais son efficacité reste a démontrer dans des études
randomisées contre placebo [109].
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3. Atteinte cutanée et vasculopathie périphérique
3.1. Atteinte cutanée : généralités

L’atteinte cutanée dans la sclérodermie a un intérét majeur dans le diagnostic
permettant de I'évoquer rapidement :

- La sclérose : a la phase précoce, la main et les doigts sont cedématiés avec un
aspect boudiné limitant les amplitudes des mouvements des articulations métacarpo-
phalangiennes et inter phalangiennes proximales (figure 5) [55]. A la phase scléreuse,
les zones cedémateuses se transforment en plaques ou la peau est épaissie, indurée
et luisante avec une disparition des dermoglyphes. La peau adhére au plan profond
notamment au niveau des faces dorsales des phalanges ce qui est a l'origine de
l'aspect de doigts « en griffe » typiques de la sclérodactylie (Figure 6) [110]; les
mouvements deviennent limités, les articulations sont fixées en flexion (signe de la
priere) (figure 7). La sclérose gagne les poignets et les avant-bras. Il existe une
dystrophie unguéale, une diminution de la sudation et une disparition progressive des
poils. Les rides du front disparaissent et la rétraction palpébrale donne un éclat
particulier du regard. L’'ouverture de la bouche est progressivement limitée. Au cours
des ScS cutanées diffuses, la sclérose s’étend sur le décolleté, le tronc, 'abdomen, la
racine des membres. La peau est tendue, brillante avec disparition du pli cutané et
géne a la mobilité respiratoire [111]. Elle est évaluée par le score de Rodnan (figure
8) [55].

Figure 5 : « doigts boudinés » (collection de Médecine Interne A Limoges)
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Figure 6 : Sclérodactylie (collection Médecine Interne A Limoges)

AT

Figure 7 : Mains en griffe et dépigmentation chez une patiente sclérodermique [55]

RIGOT Emilie | Thése d’exercice | Université de Limoges | octobre 2015

29


http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/2.0/fr/

Sdérose adhérente au plan profond
Sl érose inter médiaire

Solérose superficidls

Absance de sclérose

o]
]
-]

wWisage
n Thorax
antérieur _.* i ‘:..
. ';
EEKD e BERE
n '™ AEEEEEEE . Abdomen n
- FPorant bras n
EEED o
S &Y 1 T . EEEE
.n Doigts £l | Mairs
FELEe S EERD
Cuiz=e e n

n Jarnbe=
Jarnb=
BED

Fied

o]

o] [

] ]
-]

Fied

Score i roam [17 sites ] 51

Figure 8 : Score de Rodnan (rhumatismes .net)

- Le phénoméne de Raynaud s’observe dans 95 % des cas pouvant précéder les
autres signes de plusieurs mois ou années [101]. C’est la premiére expression de
I'altération vasculaire endothéliale. |l se complique facilement de troubles trophiques
[101].

- Les troubles trophiques sont trés fréquents et concernent plus de la moitié des
patients au cours de I'évolution de la maladie [112]. 15 a 25 % des patients ont des
UD actifs et 35 a 50 % feront un UD au cours de leur maladie [113]. Ces UD sont de
tailles variables parfois fibrineux ou nécrotiques. Les petits ulcéres peuvent étre
masqués par une hyperkératose. Des petites cicatrices sous forme de dépression
cupuliformes millimétriques permettent un diagnostic rétrospectif.

- Les calcinoses sous cutanées sont fréquentes, en particulier a la face palmaire des
doigts dans 10 & 30 % des cas [111]. Elles surviennent plus fréqquemment au niveau
de la pulpe de la derniére phalange et entrainent des déformations avec, parfois un
aspect blanchéatre. Une extrusion de ces lésions peut se produire sous forme de pate
blanchatre ou de petits cailloux [55]. Le volume peut étre considérable, parfois
pseudo-tumoral [111]. Elles peuvent également se compliquer ou se révéler par une
poussée inflammatoire douloureuse, un pseudo panaris, une ulcération avec
élimination d’une bouillie blanchéatre (figure 9).
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Figure 9 : calcinoses (collection de Médecine Interne Limoges)

- Les troubles pigmentaires surtout présents sur peau scléreuse sous forme de
mélanodermie diffuse ou de plaques pigmentées [55]. Les dépigmentations peuvent
étre initialement pseudofolliculaires en confettis puis en plages [55] (figure 7).

- Les télangiectasies sont arrondies, localisées au visage mais aussi aux mains et sur
la muqueuse buccale ; elles sont la conséquence d’anomalies vasculaires [55].

3.2. Physiopathologie
On décrit trois mécanismes souvent intriqués dans 'apparition des UD [114] :

- La principale cause de survenue d'UD est la vasculopathie [115] [116]. Elle
touche la microcirculation et les artérioles avec une fibrose de lintima, une
prolifération des cellules intimales dans les artérioles et une distorsion des
capillaires aboutissant parfois a leur nécrose [117]. L’apoptose des cellules
endothéliales est reconnue comme un facteur de vasculopathie [118]. Il en résulte
alors une destruction des capillaires et une réduction de la lumiére artériolaire,
entrainant ainsi une réduction du débit sanguin dans les organes voire une
ischémie chronique [117]. A cela s’associent une activation plaquettaire et du
systeme de coagulation [119]. La production excessive d’endothéline 1, agent
vasoconstricteur issu des fibroblastes, est a l'origine de phénoménes de
vasoconstriction, d'ischémie locale et de la formation des UD [120] [121]. Il existe
parallélement une diminution de la production d’agents vasodilatateurs : le NO et
la prostacycline [122] [123] (figure 10).
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Figure 10 : UD sur vasculopathie collection de médecine interne

- Le second mécanisme est traumatique atteignant principalement la peau
scléreuse sous tension en regard du dos et des articulations métacarpo-
phalangiennes et inter-phalangiennes en flexion (figure 11).

Figure 11 : Ulcére digital traumatique (collection de médecine interne CHU
Limoges)

- Enfin, les lésions de calcinose peuvent se compliquer d’'une extrusion calcaire
inflammatoire qui s’ouvre a la peau [55] (figure 12).
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Figure 12 : Ulcere digital avec calcification sous-cutanée (collection de Médecine
Interne A Limoges)

- Parfois ils sont d’origine mixte (figure 13).

Figure 13 : Ulcéres mixtes (collection de Médecine Interne A Limoges)

3.3. Epidémiologie et facteurs prédictifs d’UD

La prévalence des UD dans la sclérodermie est de 40 a 50 % : 58 % des ScS ont des
UD dont 56 % des UD persistants et 30 % des UD séveéres [113]. Dans I'étude EUSTAR de
2006, 43 % des patients avec une sclérose cutanée diffuse avaient des ulcéres contre 33 %
de ceux ayant une sclérose limitée [69].

55 % des UD sont situés sur la main droite et 45% sur la main gauche. Les doigts les
plus touchés sont le second a 24.5 % et le troisieme a 26.6 %. Dans 52 % des cas, ils
atteignent les extrémités, la face dorsale a 30 %, l'ongle dans 13 % et la face palmaire a
3.3 % [124].
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48.6 % des UD sont d’origine vasculaire, 44.1 % d’origine traumatique, 6.8 % sont
développés sur calcinose et 0.8 % sont au stade de gangrene [124].

En ce qui concerne les UD d’origine vasculaire : les bords sont irréguliers dans 80 %
des cas, avec un cedéme pour 56 % d’entre eux et une inflammation péri-lésionnelle a 80 %.
Dans 40 % des cas les UD sont profonds [124].

Les UD sur calcinoses sont présents dans 71.2 % des cas aux extrémités, a 16.6 %
des cas au niveau de l'ongle, a la face dorsale dans 10.6 % des cas et pour 1.5 % a la face
palmaire. lls ont un bord irrégulier et une inflammation péri-lésionnelle dans 100 % [124].
L'infection cutanée est une complication plus fréquente pour les UD développés sur
calcinose que pour les autres types d’'UD (p< 0.001) [124].

Les complications sont fréquentes : 35 % d’infection, 10 % de gangréne, 10 % d’auto-
amputation [125].

Plusieurs études ont permis de définir les facteurs prédictifs d’apparition d’'UD :

- Le sexe masculin; il s’agit du principal facteur prédictif d’apparition d’'UD : OR
2.24 (1.5-3.2) [126] [127] [128].

- Laprécocité du phénomeéne de Raynaud [114].

- Chez les patients ayant une forme de sclérodermie systémique diffuse [69] : les
complications sont présentes a 60.9 % contre 47% dans la ScS limitée [124] Les
UD sont plus fréquents chez les patients ayant un score de Rodnan élevé [126]
[114].

- La présence d’anticorps anti-Scl 70 [127] [129].

- Chez les patients atteints de certaines complications viscérales: HTAP et
manifestations pulmonaires [127].

La cicatrisation est souvent longue : 76.2 jours en moyenne pour les UD développés
sur vasculopathie, 25.6 jours pour ceux d’origine traumatique, 93.6 jours pour les UD sur
calcinose [124].

3.4. Les complications des UD
Les plus fréquentes sont [114] [128] [130] :

- La récidive : un quart des patients récidivent en moins de 1 an et 32 % en moins
de 2 ans. Le risque de récidive ultérieure est plus éleveé si la premiére a eu lieu en
moins de 2 ans.

- L’infection : elle survient dans un tiers des cas avec un érythéme sensible et
extensif, un exsudat purulent, une extension rapide de la nécrose et des signes
généraux. L'ostéite arrive dans 10 % des cas (figure 14).
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Figure 14 : Infection sur UD (collection de Médecine Interne A Limoges)

La présence d’'UD est un facteur prédictif de progression d’acro-ostéolyse et de calcinose
des mains [59].

3.5 Traitement des UD
3.5.1 Traitement local

Le traitement des UD est avant tout local, le but étant d’obtenir une cicatrisation et de traiter
les surinfections.

Les soins d’hygiéne ne different pas des autres plaies chroniques a savoir [131]:

- Un lavage au sérum physiologique ou a l'eau et au savon afin d’éliminer les
germes de surface et les résidus de pansement,

- Les antibiotiques locaux (responsables de la sélection de germes résistants) et
les antiseptiques (pouvant entrainer des Iésions irritatives et de 'eczéma) sont a
éviter [132],

- Une application quotidienne d’'un émollient permet de diminuer la sclérose et la
xérose cutanée qui sont un frein a la cicatrisation et peuvent générer de nouvelles
plaies,

- Une détersion mécanique a la curette de Brock ou au bistouri: elle permet
d’éliminer la nécrose, la fibrine, I'hyperkératose et parfois les calcifications. Cette
étape peut étre douloureuse d’ou la nécessité d'utiliser une anesthésie locale par
creme ou gel (Emla® 5 %, xylocaine gel 2 % ou nébuliseur) [133]. Un traitement
antalgique systémique de classe Il voire Il est souvent nécessaire. L'utilisation du
MEOPA peut étre utile pour des détersions plus importantes ou en cas
d’hyperalgie.
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- La nature du pansement sera adaptée au stade de l'ulcére. Pour les plaies
fibrineuses, un hydrogel, un hydrocolloide ou un hydrocellulaire pourront étre
employés. En cas de plaie bourgeonnante on privilégiera un hydrocellulaire, une
interface ou un hydrocolloide. Les plaies malodorantes peuvent étre recouvertes
d’'un pansement au charbon et celles surinfectées par un pansement a I'argent. Il
faudra veiller a conserver la mobilité du doigt et la fonction de la main en évitant
I'accumulation de plusieurs couches et en préservant I'étanchéité par un doigtier.

- Lavitamine E réduirait le temps de cicatrisation [134].

- En cas de nécrose, il faudra envisager une amputation limitée [135].

- D’autres thérapeutiques ont montré de bons résultats : la toxine botulique ou la
greffe de graisse autologue [136].

Figure 15 : Nécrose digitale sur UD (Mouthon L et al [55]).

3.5.2 Traitement curatif
3.5.2.1 Traitements vasodilatateurs
- L'lloprost (llomédine®)

Plusieurs études ont montré l'efficacité de I'lloprost (llomédine®) administrée a 2
mg/Kg par minute pendant 6 a 8 heures sur 5 jours dans la diminution du phénoméne de
Raynaud, la diminution du nombre de récidive, ainsi que la vitesse de cicatrisation [137]
[138] [139] [140] [141] [142].

Ce médicament est recommandé par le groupe de recherche européen sur la
sclérodermie EUSTAR [143].

[l s’agit d’'un analogue de la prostacycline. Sa principale action est d’inhiber
'agrégation plaquettaire, mais aussi d’activer la fibrinolyse et de diminuer la production de
radicaux libres d’oxygéne par lintermédiaire du complexe de l'adénylate cyclase/cAMP
entrainant ainsi une vasodilatation. [144]

Son utilisation peut étre limitée par des signes d’intolérance (céphalées,
vomissements, hypotension) et par un sur-risque de syndrome coronarien aigu chez le
patient ScS présentant une cardiopathie ischémique.
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- Les inhibiteurs calciques

Dans une étude contrdlée en double aveugle comparant Nifédipine versus lloprost,
l'inhibiteur calcique permet une diminution du nombre d’UD évolutifs de 4.3 (0.8) a 1.4 (0.5)
aprés 16 semaines [145].

Au total, huit études contrblées dont six contre placebo, une versus Losartan et une
versus lloprost ont mis en évidence leur efficacité dans la diminution des crises et de
l'intensité du phénomeéne de Raynaud [146].

Leur preuve d'efficacité est de niveau B et ils sont souvent proposés en premiere
intention [130].

- L’inhibiteur de la 5 phosphodiestérase : Sildénafil (Révatio®)

Une étude pilote sur 16 patients suggere son efficacité sur la cicatrisation : la dose
moyenne utilisée était de 114 ng/jour et la durée moyenne de traitement était de 5.2 mois. Il
y avait a la période initiale 49 UD présents et seulement 17 a la fin de I'étude (p<0.001)
[147].

Une seconde étude menée sur 83 patients randomisée contre placebo montre son
utilité dans la cicatrisation des UD : le nombre d’UD par patient dans le groupe Sildénafil était
significativement inférieur a celui dans le groupe placebo a la semaine 8 (p=0.04) et a la
semaine 12 (p=0.03) [148].

Il agit sur le cycle de la guanosine monophosphate, ce qui réduit le taux de calcium et
provoque une relaxation des cellules musculaires lisses, lui permettant d’agir comme un
vasodilatateur. Il diminue aussi I'agrégation plaquettaire [147].

- Les inhibiteurs de I'endothéline

L’endothéline est un vasoconstricteur fabriqué par les fibroblastes, sa production
excessive dans la ScS provoque fibrose, hypertrophie vasculaire et inflammation entrainant
une ischémie locale. [149].

Rapids-1 et 2, deux études contrdlées contre placebo sur 16 semaines ont montré
une réduction du nombre de nouveaux UD de 48 % dans la premiere et de 30 % dans la
seconde sous un inhibiteur de I'endothéline, le bosentan [150] [151].

L’Ambrisentan aurait un intérét dans la cicatrisation des UD réfractaires dans une
étude ouverte de faible effectif sur six patients [152]. Plus récemment, une étude ouverte de
plus grand effectif confirme ces résultats qui nécessitent toutefois d’étre validés par un essai
contre placebo [153].
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Dans une étude rétrospective menée sur six mois, la fréquence des UD chez les
patients recevant du Bosentan pour le traitement de 'HTAP était significativement plus faible
[154], ce qui est confirmé dans une publication de Roman et al ou 81.8 % des patients avec
UD sont améliorés sous Bosentan et 18.2 % sont stabilisés [155].

- Les statines

Elles pourraient avoir un effet positif sur les ulceres constitués en améliorant la
dysfonction endothéliale par des propriétés immunomodulatrices et anti-inflammatoires
associées a un effet anti-thrombotique [156].

Une seule étude, comparable aux essais Rapids-1 et 2 pour la méthodologie, est en
faveur de son intérét dans la cicatrisation des UD (1.6 nouveau UD dans le groupe statine
contre 2.5 dans le groupe placebo), la diminution des douleurs locales et la diminution du
préjudice fonctionnel évaluées par le score sHAQ [157].

- Les antiagrégants plaquettaires

lls sont recommandés par le groupe frangais d’experts en raison de la participation
des plaquettes a la physiopathologie de l'oblitération vasculaire, malgré I'absence d’études
démontrant leur efficacité [130].

Le Naftidrofuryl, Dihydroergocryptine et I'extrait de ginkgo biloka ont TAMM mais
aucun n’a fait 'objet d’étude contrélée contre placebo.

3.5.2.2 Gestion et traitement des surinfections

Les germes les plus souvent rencontrés sont le staphylocoque doré et le
streptocoque hémolytique du groupe A, plus rarement les bacilles gram négatifs (bacille
pyocyanique) ou des anaérobies [158].

En cas d’infection d’ulcéres diffusant aux téguments périphériques, le traitement de
premieére intention est une synergistine (Pyostacine® 2 a 4 gl/jour) ou l'association
Amoxicilline/Acide Clavulanique (Augmentin® 2 a 4 gl/jour) pendant 10 a 15 jours en
'absence d’ostéite qui doit étre systématiquement recherchée [158].

En cas d'ostéite, le traitement est une double antibiothérapie a diffusion osseuse
adaptée au germe identifié pendant six semaines au minimum [158].

Une amputation peut étre nécessaire en cas d'ostéo-arthrite [135].
3.5.2.3 La chirurgie
Les indications sont :

- Une amputation en cas de nécrose ischémique ou d’ostéo arthrite [135]

- Une exérese de calcinose [130]

- Une sympathectomie digitale [159]

- Une arthodése, particulierement pour larticulation inter phalangienne proximale
[160].
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3.5.3 Le traitement préventif
3.5.3.1 L’éviction des facteurs de risque
Il faudra :

- Diminuer I'exposition au froid par le port de vétements longs, de gants en évitant
les changements de température [158].

- Eviter les médicaments vasoconstricteurs: dérivés de l'ergot de seigle,
bétabloquants, inhibiteurs de la lactation, décongestionnants nasaux, certains
antiparkisoniens [130].

- Le sevrage du tabac et du cannabis voire de la cocaine est essentiel [158].

- L’aménagement du poste de travail pourra étre discuté [158].

- Le port d’orthéses ou de certains pansements protecteurs peut étre utile surtout
chez les patients présentant une sclérose majeure, pour la protection des zones
soumises a un sur-risque d’ulcéres sur zones de tension [158].

3.5.3.2 Larééducation

L’objectif est la lutte contre les déformations articulaires, I'enraidissement, I'cedéme,
la sclérose cutanée par des techniques d’adaptation posturale, de drainage et de massage
tissulaire. On apprendra au patient les gestes néfastes a ne pas effectuer [161].

3.5.3.3 Le Bosentan : antagoniste des récepteurs de I’endothéline

Il s’agit du seul médicament ayant TAMM dans la prévention de la récidive des UD de
la ScS. Deux essais randomisés (RAPIDS-1 et 2) [150] [151] ont permis de démontrer cette
efficacité et d’obtenir TAMM. Dans ces deux essais, les patients sous Bosentan étaient
moins susceptibles de développer de nouveaux UD multiples (moins 48 % durant la période
de 16 semaines de traitement) et le délai d’apparition entre deux UD était plus long. Dans les
deux essais, aucun effet du Bosentan sur le temps de cicatrisation n’a été observé [150]
[151].

Sa prescription nécessite une surveillance mensuelle des enzymes hépatiques et
I'association d’'une contraception efficace chez la femme en age de procréer [162].

3.6 Prévention et évaluation du handicap dans la sclérodermie

La ScS est a l'origine d’'un handicap important et d’'une altération de la qualité de vie,
la présence d’'UD actifs limitant fortement la qualité de vie de ces patients.
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Selon I'étude de Guillevin, 26.5 % des patients sclérodermiques n’ayant pas d’UD
sont en arrét de travail, 39.9 % de ceux ayant un a deux UD et 45.4 % de ceux ayant plus de
deux UD [163]. Ceux n’ayant pas d’UD ont deux heures d’aides payées et dix-sept heures
d’aides non payées par mois, ce chiffre passe a 8.7 et 36 heures pour un a deux UD actifs
puis a 8.8 et 64 heures par mois pour plus de deux UD évolutifs [163].

Outre la présence d’UD, latteinte cutanée et péri-articulaire est a l'origine d’un
handicap quotidien. En effet, surviennent au cours de la ScS une atteinte cutanée et
articulaire a l'origine de raideur des doigts, mains et poignets pouvant aller jusqu’a la
rétraction en flexion des doigts dont I'importance peut étre évaluée par la mesure de la
distance doigts-paume [164] ; les atteintes tendineuses et les calcinoses avec ses risques
d’extériorisation et de plaies chroniques peuvent majorer la géne fonctionnelle des patients
[165]. Ce handicap doit étre surveillé régulierement ; il peut étre évalué grace a des échelles
de mesures générales et a des échelles spécifiques adaptées a la sclérodermie [55].

Le handicap global est caractérisé par la géne fonctionnelle intégrale ressentie par le
patient en rapport avec sa ScS. Il est habituellement mesuré par le questionnaire de santé
sHAQ (health assessment questionnaire) qui a été validé pour les patients sclérodermiques.
Il est dérivé du questionnaire HAQ utilisé dans la polyarthrite rhumatoide et adapté a la ScS
en y ajoutant cing échelles visuelles analogiques permettant d’évaluer spécifiquement le
retentissement fonctionnel des atteintes spécifiques de la sclérodermie : le phénomene de
Raynaud, les UD, les troubles gastro-intestinaux, I'atteinte pulmonaire et la sévérité globale
de la sclérodermie du point de vue des patients [166]. Selon I'étude de Mouthon et al, le
score est de 1.218+/- 0.723 chez les patients avec UD versus 0.930+/- 0.717 chez ceux
n’‘ayant pas d’UD soit une différence significative avec un p=0.008 [165].

Plusieurs autres échelles spécifiques de handicap peuvent étre utilisées au cours de
la ScS:

- I'échelle fonctionnelle de la main de Cochin évalue le handicap lié a
l'incapacité fonctionnelle de la main dans la cuisine, au bureau, pour I'habillage, I'hygiéne
personnelle et les autres activités. Elle comprend dix-huit items au total [167]. Le score de la
main de Cochin dans I'étude de Mouthon et al était de 27.38+/- 20.68 versus 16.73+/- 18.19
chez les patients indemnes d’UD avec un p<0.0001 [165].

- I'échelle de mesure du handicap fonctionnel de la bouche « mouth handicap
in systemic sclerosis » MHISS peut étre utilisée au cours de la sclérodermie [166].

La mesure simultanée du questionnaire global sHAQ et de l'indice fonctionnel de la
main de Cochin a permis ainsi de souligner que le handicap global est en trés grande partie
expliqué par le handicap de la main a 75 % [55].

Enfin, le MACTAR (McMaster Torento Patient Preference Disability Questionnaire),
échelle fonctionnelle mesurant I'avis global du patient sur son handicap, peut ainsi étre utilisé
et semble apporter des informations supplémentaires par rapport aux échelles de handicap
global et spécifique (main de Cochin et sHAQ) car il tient compte des priorités des patients
[168].
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L’'impact des UD sur le handicap a été bien établi. Une étude menée sur 213 patients
sclérodermiques pour évaluer I'impact d’'un UD sur le handicap de la main et sur le handicap
global de la ScS a mis en évidence des scores de handicap global et de handicap de la main
significativement plus élevés chez des patients ayant des UD comparativement aux patients
n'en ayant pas. Dans cette étude, la composante psychiatrique et la qualité de vie (SF-36)
étaient plus altérées et le préjudice esthétique plus important chez les patients ayant des UD
[169].

3.7 Evaluation et prise en charge de la douleur
3.7.1 Définition de la douleur et mode d’évaluation

La douleur est une expérience sensorielle et émotionnelle désagréable, liee a une
lésion tissulaire existante ou potentielle ou décrite en termes évoquant une telle Iésion et/ou
susceptible d’affecter de fagon péjorative le comportement ou le bien étre du patient selon
'OMS.

Parmi les outils de base de I'évaluation du malade douloureux on retient :

- Un schéma donnant la topographie des zones douloureuses [170].

- Une mesure de lintensité de la douleur par une échelle visuelle analogique
(EVA) : l'intensité de la douleur est mesurée en millimétres par la distance entre la
position de la croix et I'extrémité « pas de douleur ». Le chiffre est arrondi au
millimétre le plus proche [171]. L’échelle numérique (EN) [172] ou une échelle
verbale simple (EVS) peuvent aussi étre utilisées [173].

- Une liste d’adjectifs sensoriels et affectifs descriptifs de la douleur.

- Une évaluation de I'anxiété et de la dépression (hospital anxiety and depression
scale : HAD) [174].

- Une évaluation du retentissement de la douleur sur le comportement [173].

On estime, selon les recommandations de I'HAS, a 0: absence de douleur, 1 :
douleur faible, 2 : douleur modérée, 3 : douleur intense, 4 : douleur atroce.

Comme tout instrument d’autoévaluation, les échelles et les questionnaires proposés
doivent étre remplis par le malade, sans influence du médecin ou de I'entourage. lls doivent
au préalable étre expliqués par le médecin.

La mesure de lintensité du soulagement de la douleur par une échelle visuelle
analogigue de « pas de soulagement » a « soulagement maximal », I'échelle numérique en
pourcentage, I'échelle verbale simple.

L’évaluation de la douleur des UD est primordiale dans la prise en charge globale du
patient selon les recommandations de 'HAS. Elle peut étre présente dés le phénoméne de
Raynaud, due a des UD d’origine mécanique, vasculaire ou mixte et tout au long du soin. Sa
prise en charge fait partie intégrante du soin. La douleur est généralement intense et
prolongée, entrainant un retentissement sur I'autonomie et la vie professionnelle [163]. Les
soins locaux sont souvent pénibles ainsi que les traitements systémiques [133]. La
persistance de zones d’hypoesthésie post cicatrisation ne fait qu’aggraver ce phénoméne.
Cette douleur génere un handicap lui-méme pourvoyeur d’'une altération de la qualité de vie
[55].
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3.7.2 Epidémiologie

Plus de 50 % des patients atteints de ScS souffrent de douleur chronique. La
prévalence de la douleur au cours de la ScS est de 60 a 83 % des patients avec une EVA
moyenne (0/100) de 28.6+/-24.5 [175] [176] [177] [16]. Les patients ayant une ScS diffuse
sont plus douloureux que ceux ayant une ScS localisée (3.9+/-2.8 versus 3.4+/-2.7 p=0.05
[48]. Les douleurs sont associées a lintensité du phénoméne de Raynaud et aux UD en
premier lieu (3.05+/-1.38 versus 3.5+/-1.3 p=0.05) mais aussi aux atteintes articulaires,
digestives et a 'importance de la sclérose [16] [175] [176] [177].

Le score EVA des patients sclérodermiques est plus élevé que ceux atteints de
polyarthrite rhumatoide (1.37 versus 1.01 p<0.05) et ont un score HAQ plus élevé que les
patients avec un rhumatisme psoriasique (1.43 versus 0.84 p<0.05) [177].

En ce qui concerne les UD, la douleur est corrélée a la sévérité de la lésion cutanée
et est progressive en cas d’infection ou d’inflammation de la peau péri-lésionnelle [16] [175]
[178] [158].

La douleur de 'UD est dépendante du type d’ulcére :

- Les UD ischémiques entrainent une douleur modérée a sévéere avec un délai de
cicatrisation de 76.6+/-64 jours [124],

- Les UD sur lésion de calcinose sont a l'origine d’'une douleur sévére en cas
d’oedéme péri-lésionnel ou d’infection et mettent 83.6+/-59.2 jours pour cicatriser
[124],

- Les UD au stade de gangréne provoquent une douleur, toujours sévere et
continue, avec un temps de cicatrisation long d’environ 281 jours [124].

- Le retard de cicatrisation se voit le plus souvent lors des UD fibrineux avec un
cedeme péri-lésionnel, une nécrose séche ou humide et une atteinte tendineuse
exposant le tendon [124].

Parallélement, la douleur localisée ou généralisée liée a la ScS est source d’'une
altération de la qualité de vie et du bien-étre psychologique [175].

4. Revue de la littérature
4.1 Douleur et UD

o Schieir et al ont réalisé une large étude prospective sur la douleur dans la ScS
en estimant la prévalence, la sévérité et les associations entre les variables
cliniques de la ScS et la douleur des patients avec atteinte cutanée limitée ou
diffuse. 83 % des patients avaient une douleur : Iégére pour 46 %, modérée
pour 27 %, sévéere pour 10 %. Les épisodes fréquents de Raynaud, les UD,
les synovites et les symptdmes gastro-intestinaux étaient associés a la
douleur et a la dépression. La douleur est corrélée aux UD actifs sur 585
patients. La douleur des UD dans la ScS diffuse est plus importante que dans
les formes localisées (1.06 versus 0.82) [16].
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o Suarez-Almazor et al. ont utilisé des méthodes qualitatives pour évaluer le
retentissement des UD sur la qualité de vie a partir de questions basées sur 5
thémes. Les symptomes tels que la douleur ont une influence sur les activités
guotidiennes et la qualité de vie ainsi que sur le bien étre psychologique [175].

o Dans I'étude de Merkel et al. portant sur 281 patients dont 21 % avaient des
UD, il en ressort que les patients avec UD ont un RCS (Raynaud ‘s Condition
Score) plus mauvais (5.03 versus 4.10 p=0.0005) ainsi que le HAQ [178].

o Amanzi et al. dans une étude portant sur 1614 UD décrivent une intensité de
douleur variable suivant le type d'UD: moyenne pour les UD post
traumatiques, modérée a sévere pour les UD vasculaires et sévere pour les
UD développés sur calcinose et ceux au stade de gangréne [124]

o Mouthon et al. évaluent I'impact des UD sur le handicap de la main dans la
ScS dans une étude prospective, multicentrique portant sur 190 patients
pendant deux ans. La présence d’UD actifs était significativement associée
avec une EVA moyenne de 6.2+/-2.6 versus 2.5+/-2.4 (p<0.0001) en
'absence d’'UD. Le score de la main de Cochin était de 38+/-20 en présence
d’'UD versus 25+/-19 (p<0.0001) en I'absence d’UD [165].

4.2. Douleur, UD et traitements généraux
4.2.1. Douleur et llomédine

o L’étude de Rademaker et al. compare I'lloprost® intraveineux a la Nifédipine orale
dans le traitement des phénoménes de Raynaud chez 23 patients atteints de ScS.
Les deux traitements entrainent une réduction du nombre, de la durée et de la
séveérité du phénoméne de Raynaud. Le nombre d’UD est diminué avec I'lloprost
(3.5 (1.6) & 0.6 (0.3)) et la Nifédipine (4.3 (0.8) a 1.6 (0.5)) apres 16 semaines
mais il N’y a pas de donnée sur la douleur [145].

o Torley et al. comparent I'llomédine a la dose de 0.5 ng/kg/min versus la dose
standard de 2 ng/kg/min chez 55 patients souffrant de Raynaud. Les deux
dosages ont des effets similaires sur la réduction de la sévérité, la fréquence et la
durée du Raynaud. Le dosage le plus faible diminue de maniére significative les
effets secondaires. La cicatrisation est améliorée au méme degré dans les deux
groupes mais il n'y a pas de données sur la douleur [179].

o Wigley et al. comparent I'llomédine au placebo : la cicatrisation est améliorée
mais la douleur n’est pas évaluée [143].

o Zachariae et al. montrent dans une étude portant sur 12 patients l'intérét de
I'lloprost dans le traitement de la gangréne et des UD ischémiques mais
n’évoquent pas la douleur [138].

o Bettoni et al. rapportent le suivi a 36 mois de 30 patients traités par lloprost et
constatent une cicatrisation compléte des UD dans 90 % des cas, une diminution
du score de Raynaud de 25.5 a 10 (p=0.02) mais ne mesurent pas la douleur
[139]

o Dans une étude espagnole de 2004 qui évalue l'efficacité a long terme de
I'lloprost, une diminution significative de la douleur (p=0.005) est démontrée chez
23 patients recevant le traitement [140].
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4.2.2. Douleur et Tréprostinil

Une étude pilote a été menée par Chung L et al. sur cinq patients sur I'utilisation du
Tréprostinil en sous-cutanée dans le traitement des UD. La taille de [l'ulcére est
significativement diminuée et aucun nouvel ulcére n’est apparu, 'EVA est améliorée de 28 %
mais il n’est pas précisé si les patients ont recours a un traitement antalgique concomitant
[180].

4.2.3. Douleur et Sildénafil

o Fries et al. étudient le sildénafil versus placebo dans le traitement du
phénoméne de Raynaud résistant. |l s’agissait d’'une étude en double aveugle
sur seize patients. La durée des poussées était significativement plus courte
(35+/-14 versus 52+/-18 p=0.0064), le « Raynaud’s Condition Score » (RCS)
est significativement plus bas (2.2+/-0.4 versus 3.0+/-0.5 p=0.0386). La durée
cumulée des crises était plus courte (581+/-133 versus 1046+/-245 minutes
p=0.0038). La douleur n’est pas évaluée [147].

o L’étude récente SEDUCE comparant I'efficacité du sildénafil versus placebo
dans la cicatrisation des UD n’a pas montré d’amélioration de la douleur sous
inhibiteur de la phosphodiestérase de type 5, l'intensité de 'EVA se réduisant
dans les deux groupes de maniére non significative aprés la cicatrisation des
UD (-20.7+4.9 dans le groupe sildenafil versus -11.4+4.8 dans le groupe
placebo) le traitement symptomatique des douleurs engendrées par les UD
étant laissé au libre choix du clinicien. La réduction éventuelle des doses et/ou
des paliers d’antalgiques utilisés n’était pas évaluée dans cette étude [148].

4.2.4. Douleur et inhibiteur de I’endothéline

o L’étude RAPIDS-1 compare le Bosentan versus placebo sur la cicatrisation et
le nombre d’'UD évolutifs sur une période de seize semaines. 122 patients
avec un ScS dans huit centres en 2004 ont été inclus. Elle ne démontre aucun
effet de cet inhibiteur de I'endothéline sur la douleur des UD évolutifs, TEVA
étant en moyenne a 6.6 dans les deux groupes [150].

o Létude RAPIDS-2 menée en double aveugle randomisée sur l'effet du
Bosentan contre placebo dans 41 centres en Europe et en Amérique du nord
incluant 188 patients ayant eu au moins un UD. On observe une réduction de
30 % de nouveaux UD (1.9 (95 % CI 1.4-2.3) versus 2.7 (95 % CI 2.0-3.4)
p=0.0351). Concernant la douleur, a la 24°™ semaine il était observé une
diminution de la douleur a -1.7, sans différence dans le groupe traité et le
groupe placebo. Le score sHAQ était également similaire [151].

o Nagai et al. montrent une diminution significative de la douleur chez cinq
patients traités par Bosentan pour des UD récurrents. [181]

o La douleur n’a pas été évaluée dans I'étude ouverte de Chung sur l'intérét de
’Ambrisentan dans la cicatrisation des UD réfractaires [153] ni dans celle de
Roman et al. [155] ou de Cozzi et al. [154].

RIGOT Emilie | Thése d’exercice | Université de Limoges | octobre 2015

44


http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/2.0/fr/

4.2.5. Douleur et statine

o Une étude en double aveugle d’Abou Raya de 2008 comparant Atorvastatine
versus placebo arrive aux conclusions suivantes : la diminution du nombre
d’'UD en quatre mois est de -26 % (p=0.01), la sévérité des ulcéres est de -18
% (p=0.05), la douleur est diminuée de 20 % et I'utilisation de médicaments
de - 21 % dans le groupe statine [157]. Il s’agit de la seule étude concernant
un traitement systémique prenant en compte la diminution du nombre
d’antalgiques dans ces critéres de jugement [157].

4.3. Douleur et soins locaux

o L’étude randomisée de Fiori et al. en 2009 sur l'utilisation de gel vitamine E
versus soins locaux standards démontre qu’une application de gel vitamine E
deux fois par semaine diminue le nombre de traitements nécessaires a la
cicatrisation et au controle de la douleur (26.18+/-5.63 versus 41.88+/-7.31
p<0.0001). La résolution de la douleur était obtenue plus rapidement (17.82+/-
4.59 versus 26.26+/-19.16 p=0.0022). Le temps de cicatrisation était
également diminué dans le groupe vitamine E (13.22+/-2.72 semaines versus
20.92+/-3.65 semaines) [134]. En revanche, [lutilisation de ces gels de
vitamine E est peu ou pas utilisée en pratique quotidienne.

o Guiggioli et al, s’intéressent, dans une étude monocentrique sur 51 UD, a la
prise en charge de la douleur pendant les soins : 'EVA est plus élevée pour
les patients porteurs d’'UD sévéres (p=0.0001) ou infectés (p=0.0001).
Pendant les soins locaux, la détersion est bien supportée pour les patients
ayant une EVA < ou = 4 avec de la creme Emla® seule (33 %), celle-ci étant
combinée a une prémédication par morphiniques dans 74 % des cas [133].

5. Objectifs de I’étude

En pratique quotidienne, la prévention des UD passe par une eéducation
thérapeutique du patient et un traitement médicamenteux optimal. L’évaluation de la douleur
doit étre systématique chez les patients atteints de ScS avec UD a la phase initiale, mais
aussi a chaque consultation, afin d’adapter le traitement antalgique de fagon progressif
(pallier 1 puis 2 puis 3).

L’optimisation des soins locaux est importante en luttant contre la macération, en
dépistant les complications (surinfection locale, inflammation) et en adaptant le traitement
antalgique : pallier 3 d’action rapide avant les soins, anesthésiques locaux ou anesthésie en
bague.

A ce jour, aucune étude ne s’est intéressée spécifiquement a la prise en charge de la
douleur liée aux UD de la ScS. L'objectif était donc d’évaluer la douleur engendrée par les
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ulcéres digitaux au cours de la sclérodermie. Cette enquéte a pour but d’estimer lintensité
de cette douleur dans la vie courante, et dans les soins mais aussi l'altération de la qualité
de vie et de s’intéresser au ressenti du patient vis-a-vis de cette prise en charge. Les
objectifs étaient de pouvoir améliorer les connaissances sur ce sujet et ainsi adapter le
traitement proposé aux patients dans la pratique quotidienne du médecin spécialiste,
généraliste et des infirmiéres.
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Patients et méthode

Douleur, ulcérations digitales et sclérodermie ont été évaluées par un auto-
qguestionnaire rédigé en collaboration par deux médecins internistes et dermatologues
impliqués dans la prise en charge des UD de la ScS et de leur impact fonctionnel (annexe 1).

Les criteres d’inclusion étaient des patients atteints de sclérodermie selon les critéres
ACR ayant des UD actifs.

Le questionnaire était distribué aux patients volontaires vus en consultation ou
hospitalisés (en Médecine Interne ou en Dermatologie) pour UD actifs. Il a été également
proposé aux patients ScS et atteints d’'UD participant au congrés de I’Association Francgaise
des Patients Sclérodermiques en Mai 2014 a Talmont Saint Hilaire (Vendée). Quelques
patients non atteints d’UD, volontaires et présentant des douleurs chroniques ont également
souhaité répondre au questionnaire lors du congrés annuel.

Les services participant a cette étude étaient les services de Médecine Interne et de
Dermatologie du CHU de Limoges, de Dermatologie du CHU de Toulouse, de Dermatologie
de la clinigue Chénieux de Limoges et a la clinique mutualiste de Perpignan, de médecine
interne du CH d’Albi, du CHU de Caen et du CH de Libourne de mai 2014 a mai 2015.

Le questionnaire (annexe 1) se composait de deux parties : la premiéere était intitulée
«vous et votre sclérodermie » et recueillait les données démographiques (date de
diagnostic, age, sexe, traitements actuels de la sclérodermie, région).

La deuxiéme partie nommée « ulceres digitaux et sclérodermie » questionnait sur les
antécédents d'ulcére digitaux, le nombre d'ulcéres actifs et leur ancienneté. En cas
d’absence d’ulcére, les patients étaient dirigés a la question 28. Le patient indiquait sur un
schéma la localisation des ulcéres. Les questions 4, 5, 6, 7, 8 et 9 évaluaient la douleur liée
aux UD par une échelle visuelle analogique de « pas de douleur » a « douleur maximale ».
Le patient devait symboliser par un trait vertical l'intensité de la douleur sur le schéma et
cette EVA était retranscrite en chiffre de 0 (pas de douleur) a 10 (douleur maximale) a l'aide
d’'une régle centimétrique. Les questions 10 a 16 portaient sur les soins locaux (personne
effectuant les soins, appréhension, description du soin, utilisation d’anesthésie locale,
détersion et persistance de la douleur apres le soin). Les questions 17 a 24 étaient axées sur
les antalgiques : le prescripteur, les modifications de prescription, le nom des traitements, le
moment de la prise et l'efficacité au cours des activités. L'efficacité des antalgiques était
évaluée a laide d’'un schéma de « pas d’efficacité » a « complétement efficace » ou le
patient devait symboliser par un trait et ceci était retranscrit en chiffre de 0 a 10 a 'aide d’'un
centimetre. Le ressenti du patient vis-a-vis de la prise en charge de la douleur correspondait
aux questions 25, 26, 27 : sensibilisation de la douleur des UD par le médecin généraliste,
spécialiste et l'infirmiére, fréquence d’ouverture du pansement par le médecin spécialiste et
généraliste, interrogation du patient sur la douleur. Le systéme d’évaluation était identique
aux questions sur I'efficacité des antalgiques et I'échelle visuelle analogique.
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Les questions 28 a 30 évaluaient la douleur chronique liée a la sclérodermie chez les
patients n’ayant pas d’UD : intensité au moment du questionnaire et lors des activités, géne
au cours du sommeil, douleur ressentie en lien avec l'atteinte des différents organes par
I'échelle visuelle analogique. Enfin, nous demandions au patient de remplir le score de la
main de Cochin et d’exprimer en une phrase, s’ils le souhaitaient, le ressenti sur leur
maladie.

La majorité des questions étaient des questions fermées a réponse dichotomique.
Les questions ouvertes portaient sur les traitements, les dates, le déroulement des soins.
Les autres questions étaient évaluées par un schéma. Le questionnaire, composé de 10
pages, était donné en main propre au patient avec une lettre d’accompagnement par un
médecin des différents services. Le patient répondait seul ou en présence du médecin. Il n’y
a pas eu de probleme de compréhension.

Les données, anonymisées, ont été saisies et analysées sur un tableau Excel.
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Résultats

1. Démographie

Nous avons inclus un total de 25 patients dont 21 femmes (84 %) et 4 hommes (16 %).
L’age moyen des patients était de 61.7+/-10.4 ans (42-81 ans). La médiane de la date de
diagnostic de la ScS était 2003 (1965-2011). La majorité des patients étaient pris en charge
dans une des trois régions : Midi-Pyrénées (20 %), Limousin (12 %) et région Parisienne
(12 %).

Seuls 2 patients (8 %) étaient hospitalisés au moment de 'étude, tous les autres étant
suivis en ambulatoire.

Figure 16 : répartition géographique des patients

2. Ulcere et sclérodermie
2.1. Traitements actuels

La moitié des patients avaient dans leur traitement un inhibiteur calcique (52 %). Il
s’agissait principalement de la Nifédipine (Adalate®) pour 30.7% (n=4) d’entre eux, du
Diltiazem (Tildiem®) et de la Lercanidipine (Lercan®) dans 15.4 % des cas (n=2). 32% (n=8)
prenaient un antagoniste du récepteur de I'endothéline : le Bosentan (Tracleer®), 16 % (n=4)
un inhibiteur de la 5-phosphodiestérase : du Sildénafil (Revatio®) et 16% (n=4) un
antiagrégant plaquettaire.
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Parmi les quatre patients sous immunosuppresseurs (16 %), la moitié était sous
Aziathioprine (Imurel®), un sous Méthotrexate et un autre sous Mycophénolate Mofétil
(Cellcept®). On notait quatre patients sous corticothérapie (16 %) et trois sous antipaludéen
de synthese (12 %). Deux patients avaient des cures dllomédine au moment du
guestionnaire (6 %). Aucun n’avait un traitement par statine (tableau 3).

Traitement Nombre de patient Pourcentage
Inhibiteur calcique 13 52%
Adalate® 4 36%
Tildiem® 2 15%
Lercan® 2 15%
Caldine® 1 8%
Zanidip® 1 8%
Isoptine® 1 8%
Amlor® 1 8%
Loxen® 1 8%
Bosentan 8 32%
Sildénafil 4 16%
Antiagrégant plaquettaire 4 16%
Immunosuppresseurs 4 16%
Imurel® 2 50%
Méthotrexate 1 25%
Cellcept® 1 25%
Corticothérapie 4 16%
Antipaludéen de synthése 3 12%
lloprost 2 6%
Statine 0 0%

Tableau 3 : Traitements des patients lors de I'enquéte

2.2. Antécédents d’ulcéres

87 % des patients (n=21) avaient déja eu des UD dont 66.7 % plus de 10, 14.3 %
entre 5 et 10 et 19 % moins de 5. Quatre patients (13 %) n’en avaient jamais eu (figure 17).
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Figure 17 : antécédent et nombre d’UD
2.3 Nombre d’UD actifs et localisation

Vingt patients avaient des UD actifs (80 %). 40 % présentaient un seul UD évolutif, 50
% entre un et cing et 10 % plus de cing. Cing patients n’avaient pas d’UD actifs au moment
du questionnaire. Le nombre moyen d’'UD actifs au moment du questionnaire était de 2.8+/-
2.1 avec une médiane a 2 (figure 18).

En ce qui concerne la localisation, sur un total de 59 UD : 64.4 % se situaient sur la
main droite et 35.6 % sur la main gauche. Les rayons les plus touchés étaient par ordre de
priorité : le second a 35.6 %, le troisieme a 23.7 %, le quatrieme a 15.2 %, le premier a
13.5% et le cinquieme a 11.9 %. lls se localisaient a la pulpe principalement (45.8 %), a
l'articulation interphalangienne proximale dans 22 % des cas, en péri-unguéal a 13.5 %, a
l'articulation interphalangienne pour 11.9 % d’entre eux et aux articulations métacarpo-
phalangiennes pour 6.8 %.
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Figure 18 : nombre d’'UD actifs

2.4. Durée d’évolution des UD

La durée d’évolution des UD au moment du questionnaire était de 114.9+/-173.8
jours soit 4 mois avec une médiane de 6 mois.

3. Evaluation de la douleur des UD

3.1. Intensité de la douleur au moment du questionnaire

Sur une échelle visuelle analogique de 0 a 10, 'EVA moyenne était de 3.65+/-3.63
avec une médiane de 4. Cing pour cent (n=1) avaient une douleur faible & modérée (EVA
comprise entre 1 et 2), 55 % (n=11) avaient une douleur intense (EVA supérieure ou égale
a 3) et 40% (n=8) ne se plaignaient pas de douleur (figure 19).

3.2. Douleur lors des activités

Pour la toilette, TEVA moyenne sur dix-neuf patients est de 4.2+/-3.01 avec une
médiane a 5. 73.7 % (n=14) des patients décrivaient une douleur intense, le reste n’avait pas
de douleur.

A I'habillage, 'TEVA moyenne était de 4.6+/-3.18 avec une médiane a 5. Pour un total
de dix-neuf patients, quatorze avaient une douleur intense (73.7 %) et cing ne ressentaient
aucune douleur.
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Lors de la cuisine, sur dix-sept patients, quatorze (82.4 %) ont répondu avoir une
douleur intense, et 17,6 % (n=3) n'avaient pas mal soit une EVA moyenne de 4.8+/-3.03
avec une médiane a 5.

Pendant les autres activités de la vie quotidienne, 'lEVA moyenne était de 4.6+/-2.78
(médiane a 5). Treize (76.4 %) patients avaient une douleur intense, un (6 %) avait une
douleur faible & modérée et trois (17.6 %) cotaient leur EVA a 0 (figure 19).

Un patient soulignait dans les commentaires libres « c’est une maladie ou on a
toujours mal quelque part ».

90,00%

% de patients

80,00%

70,00% -
60,00% —

50,00% —

40,00% —

30,00% —

20,00% —
0,00%

Au Toilette Habillage Cuisine Autres
questionnaire activités

M pas de douleur W douleur faible a modérée @ douleur intense

Figure 19 : EVA lors des différentes activités
3.3. Géne pendant le sommeil

La géne moyenne pendant le sommeil est estimée a 3.65+/-3.23 avec une meédiane a
4. Un patient (5 %) avait une géne maximale a 10/10, 40 % soit huit patients estimaient leur
géne pendant le sommeil entre 1 et 5, 20 % (n=4) supérieure a 5 et le reste n’avait pas de
géne (35 %) soit sept patients (figure 20).
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Figure 20 : Géne pendant le sommeil

3.4. Situations douloureuses

lls étaient 88 % a répondre que la situation la plus douloureuse était le contact avec
les objets et 12 % a répondre « le froid et 'humidité ». Parmi les actions faisant intervenir un
contact avec des objets, on retenait en priorité I'habillage, le maintien ou le port d’objets,
I'écriture, 'appui.

3.5. Renonciation aux activités de la vie quotidienne (Figure 21)

Y

60 % des patients ayant des UD renoncent au moins a une activité de la vie
quotidienne. Dans 35 % des cas, il s’agit d'une activitt manuelle : couture ou tricot,
jardinage, peinture, photographie ou bricolage. 10 % des patients ont renoncé a la pratique
d’un sport et 10 % a une activité professionnelle.
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Figure 21 : renonciation aux activités de la vie quotidienne

4. UD et soins locaux
4.1. Evaluation de la douleur pendant les soins locaux

L’EVA moyenne pendant les soins était de 4.57+/-3.09 avec une médiane a 5.
Quatorze patients soit 73.7 % avaient une douleur intense, 5.3 % (n=1) une douleur faible a
modérée et 21 % (n=4) n'avaient pas de douleur.

4.2. Appréhension des soins locaux
21 % (n=4) appréhendaient le moment du pansement.
4.3. Mode de réalisation du pansement

Dans 47,5 % des cas (n=9) c’est le patient lui-méme qui réalise ses pansements,
21 % (n=4) font appel a une infirmiere, 10.5 % (n=2) le font faire par un proche et dans 21 %
des cas (n=4), la personne réalisant les soins est variable : le patient, l'infirmieére ou un
proche.

Le pansement est réalisé toutes les vingt-quatre heures pour 57.8 % des patients
(n=11), toutes les quarante-huit heures pour 31.6 % d’entre eux (n=6) et deux fois par
semaine pour 10.6 % (n=2).

Six fois sur dix (60 %) aucun anesthésique local n’est utilisé. Dans 55 % des cas
(n=11), il n’y a pas de détersion.
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4.4, Déroulement du soin

Les différentes étapes du pansement sont décrites dans le tableau 4, on retiendra
que 58 % des patients (n=11) lavent la plaie, 21 % (n=4) utilisent une creme hydratante et
gue le pansement le plus utilisé est le pansement sec a 73.7 % (n=14). Certains patients
modifient d’eux méme le protocole de soins locaux prescrit par leur spécialiste. Ainsi, une
patiente qui réalisait elle-méme ces soins locaux appliquait des huiles essentielles de
lavande sur la plaie.

Action Nombre de %
patients
Lavage de la plaie 11 58%
Désinfection 6 32%
Utilisation d’un hydrogel 3 16%
Utilisation d’une créme hydratante 4 21%
Utilisation d’une interface Tulle gras 2 11%
Type de pansement
Pansement sec 14 74%
Hydrofibre 11%

5%
5%

Hydrocolloide
Hydrocellulaire

[ N

Tableau 4 : Déroulement des soins locaux

4.5. Persistance de la douleur apres le soin

La douleur persiste en moyenne 54.4+/-167 min aprés les soins locaux soit prés de
une heure.
5. Antalgiques et UD

5.1. Consommation d’antalgiques

Un quart des patients n’utilisent pas d’antalgique, le reste soit 75 % en consomment.

Dans 58.8 % des cas (n=10), il s’agit d’'un antalgique de pallier 1 (Paracétamol), un
pallier 2 dans 23.5 % des cas (n=4) et le recours au morphinique se fait pour 29.4 % des
patients (n=5). 23.5 % des patients (n=4) utilisent d’autres antalgiques (antiépileptiques ou
anti-inflammatoires non stéroidiens) et dans 29.4 % des cas (n=5) il y a une association de
différents paliers (figure 22 et 23).
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Figure 22 : utilisation d’antalgiques
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Figure 23 : antalgiques prescrits

Parmi eux, huit patients avaient déja recu un traitement antalgique antérieur : du
paracétamol dans 37.5 % des cas, un palier 2 pour 62.5 %, des morphiniques pour 25 % et
un autre antalgique pour 12.5 % des patients.

5.2. Médecin prescripteur

Il s’agissait du spécialiste pour huit patients sur quinze (53.3 %), du généraliste pour
deux (13.3 %) d’entre eux et 'un ou l'autre pour cinq patients (33.3%). Le traitement a été
modifié pour huit patients sur quinze, dont quatre plus de deux fois.

Sept patients sur vingt s’automédiquent (35 %), avec du doliprane pour trois d’entre
eux (42.8 %) et des anti-inflammatoires pour deux patients (28.6 %).
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5.3. Moment de la prise et efficacité

Sur dix-sept patients ayant répondu, neuf (52.3 %) prennent les antalgiques « a la
demande » au cours de la journée, sept (41.2 %) en systématique et six (35.3 %) avant les
soins locaux.

Sur une échelle visuelle analogique de « 0, pas de soulagement» a « 10,
complétement soulagé », les patients estiment étre calmés tout au long de la journée avec
une moyenne de 6.28+/-2.55 (médiane a 7) et avec une moyenne de 5.2+/-3.61 (médiane a
7) au moment des soins.

6. Implication du médecin (figure 24)
6.1. Sensibilisation du médecin aux UD

Sur une échelle de satisfaction sur dix de « 0, pas satisfait » a « 10, complétement
satisfait », les patients estiment :

- Que les médecins généralistes sont sensibilisés aux UD et a la douleur
engendrée avec une moyenne de 6.5+/-3.5/10 (médiane 6.5). Pour dix-huit
patients ayant répondu, sept patients donnent 10/10 et deux donnent 0/10

- Que les médecins spécialistes sont sensibilisés avec une note de 8.9+/-1.92/10
(médiane a 10). Sur dix-neuf patients ayant répondu, douze donnent 10/10

- Que les infirmiéres sont sensibilisées a 9.6+/-0.7/10 (médiane a 10) avec une
sensibilisation de 10/10 pour sept patients sur neuf ayant répondu.

6.2. Interrogation du patient sur la douleur

Les patients sont interrogés sur leur douleur par le médecin traitant et le médecin
spécialiste dans la moitié des cas : toujours (3/6), trés régulierement ou régulierement pour
deux patients et jamais pour un patient.

6.3. Ouverture du pansement

Le médecin généraliste n'ouvre jamais le pansement dans deux tiers des cas (6
patients/9), de temps en temps pour un patient et toujours pour les deux autres patients.

Le médecin spécialiste n'ouvre jamais le pansement dans quatre cas sur sept, de
temps en temps pour un patient et toujours, pour les deux autres.
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Figure 24 : implication du médecin traitant et des spécialistes dans la prise en charge des
uD

7. Douleur et sclérodermie

Sur cing patients n’ayant pas d’UD et qui ont répondu au questionnaire, 'intensité de
la douleur était en moyenne :

- De 2.4+/-2.7 (médiane a 2) au moment du questionnaire versus 3.65+/-3.63
sans UD p=0.41,

- De 1.2+/-2.16 (médiane a 0) pendant la toilette versus 4.2+/-3.01 sans UD

p=0.024,

- De 2.2+/-2.28 (médiane a 2) au moment de I'habillage versus 4.6+/-3.18 sans
uUD p=0.09,

- De 2.9+/-3.54 (médiane a 2) pendant la cuisine versus 4.8+/-3.03 sans UD
p=0.021,

- De 3.5+/-2.5 (médiane a 2) pendant les autres activités de la vie quotidienne
versus 4.6+/-2.78 sans UD p=0.45 (figure 25).

La géne pendant le sommeil estimée par les patients était de 3.4+/-3.57 (médiane a
2) versus 3.65+/-3.23 sans UD p=0.89.
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Figure 25 : EVA lors des différentes activités

8. Score de Cochin

La moyenne du score de Cochin était de 36.3+/-21.26 (médiane a 36) pour vingt et
un patients ayant rempli le score. Le score de Cochin moyen des patients avec UD était de
39.7+/-20.7 (médiane 36) versus 15.6+/-10.7 (médiane 18) sans UD p=0.027.
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Discussion

Notre évaluation « douleur, UD et sclérodermie », faite & partir d’'un questionnaire sur
vingt-cing patients, a permis de montrer que les UD étaient a l'origine d’'une douleur intense
pour 55 % des patients. Cette douleur intense était ressentie par 73.7 % des patients lors de
la toilette et de I'habillage, par 82.4 % lors de la cuisine et par 76.4 % lors des autres
activités de la vie quotidienne. Cette douleur est a l'origine d’'une géne pendant le sommeil
pour 65 % des patients et d’'une renonciation aux activités de la vie quotidienne pour 60 %
d’entre eux.

Nous avons noté que les soins locaux n’étaient réalisés que dans 21 % des cas par
une infirmiere, et qu’ils engendraient une douleur avec une EVA moyenne de 4.57. Cette
douleur était intense pour 73.7 % des patients. Les UD sont a 'origine d’'une consommation
d’antalgiques pour 75 % des patients, dont des morphiniques pour 29.4 % et dune
automédication non négligeable (35 %).

Quant au ressenti du patient, sur la prise en charge des UD de la sclérodermie, ils
sont satisfaits a 8.9 et 9.6/10 par les médecins spécialistes et les infirmiéres mais moins par
les médecins traitants (6.5/10). On observe que les pansements ne sont jamais ouverts par
le médecin traitant dans trois quart des cas ni par le spécialiste dans 57 % des cas. Pour un
patient sur deux, ni le médecin traitant ni le spécialiste interroge le patient sur sa douleur.

1. La méthode

Nous avons choisi le questionnaire comme outil d’évaluation de la douleur au cours
des UD de la sclérodermie. L’'avantage de cette méthode est le recueil d’'un grand nombre
d’informations en un temps réduit et avec un cout limité. La plupart des questions étaient
fermées ou semi-ouvertes qui favorisent un temps de réponse court et évitent les problémes
de mémorisation. Elles permettaient de récolter des réponses simples et fiables, de rendre le
questionnaire plus court pour le patient et de limiter I'effort de mémorisation ou le risque de
non réponse. Le risque était de limiter les nuances des réponses. Les questions ouvertes
permettaient d’obtenir des réponses plus détaillées, d’expliciter ou de compléter les
réponses obtenues a une question fermée. Le risque était de lasser le patient, d’obtenir des
non réponses ou des biais de mémorisation. Afin de réduire le nombre de non réponse, les
guestions étaient courtes, classées par théme avec un vocabulaire simple et précis. Nous
avons aussi limité le nombre de question pour ne pas décourager le patient.

Sur tous les questionnaires envoyés dans les différents centres, nous avons eu un
grand nombre de non-retour malgré la relance. La population cible et les critéres d’inclusion
du questionnaire nous a amené a un faible nombre de patient : vingt-cing en un an.
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Nous avons utilisé une échelle visuelle analogique pour évaluer le critére principal qui
était la douleur des UD. Il s’agit de I'’échelle de référence la plus utilisée pour I'évaluation de
la douleur quelle que soit sa nature [171]. Elle permet d’évaluer I'efficacité thérapeutique
analgésique mais aussi d’autres évaluations comme la satisfaction et le soulagement. Nous
aurions pu utiliser une échelle verbale simple qui est une méthode simple, rapide avec un
faible taux de réponse incorrecte mais qui est peu sensible car elle n’offre qu’'un nombre
limité de réponse [173]. L’échelle numérique qui est rapide et simple mais qui surestime les
valeurs de I'EVA [172]. Cette méthode dI’EVA a été utilisée dans le questionnaire pour
évaluer la géne, l'efficacité des traitements, la sensibilisation du médecin a la douleur.

Nous n’avons pas pu, au cours de ce questionnaire, évaluer I'anxiété et la dépression
qui font parties de I'évaluation du malade douloureux [174] afin de ne pas alourdir et
rallonger le questionnaire. Il aurait été intéressant d’approfondir ce sujet par un certain
nombre de questions supplémentaires ou par des échelles d’évaluation de la dépression.

2. Les résultats
2.1. Démographie

Il s'agit de la deuxiéme étude évaluant spécifiquement la douleur des UD et sa
gestion dans la sclérodermie [109]. L'étude de Giugglioli et al. décrit en revanche les
pratiques d’antalgie lors des soins locaux dans un unique centre sans prendre en compte la
prise en charge de la douleur. A Tl'inverse, notre étude regroupe des patients suivis dans
différents centres et s’est attachée a définir le ressenti des patients vis a vis de la prise en
charge globale de leur douleur chronigue. Nous avons inclus 25 patients au total dont 20
avec des UD. L’échantillon est faible, ce qui peut étre expliqué par la définition de la
population cible : la sclérodermie a une prévalence de 158 cas par millions d’habitants [3] et
les UD touchent 40 a 50 % des patients atteints [113], ce qui reste une pathologie rare.
L’hiver 2014-2015 n’a pas été rigoureux ce qui peut démontrer une prévalence moindre des
UD ; de plus, I'observatoire récent de 'EULAR met en évidence une incidence annuelle de
0.66 nouvel ulcére par an et par patient [112].

L’échantillon de la population est représentatif de la population étudiée : il s’agissait
majoritairement de femmes (84 %) avec une moyenne d’dge de 61.8 ans ce qui est
comparable aux données de la littérature [4].

Nous avions une répartition homogéne des patients sur le territoire.

2.2. Ulceéres et sclérodermie

La durée moyenne d’évolution de la ScS chez les patients avec UD est de 11 ans
dans notre étude. Cette durée d’évolution est semblable aux études de Mouthon : 11+/-9 ans
[55] et de Guillevin : 9.3+/-8.4 ans [163].
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En ce qui concerne les traitements des patients, nous remarquons qu’un faible taux
de patients (38 %, soit 8) avaient un traitement par Tracleer® (Bosentan). Il est pourtant le
seul traitement ayant TAMM dans la prévention de la survenue des UD de la ScS grace a
ses effets démontrés dans deux études : Rapids-1 et 2 [150] [151]. Cet effet est d’autant plus
important que le nombre d’'UD est élevé, ce qui était le cas dans notre échantillon de
population avec 14 patients (66.7 %) qui avaient déja eu plus de 10 UD.

Parmi les traitements généraux actifs sur les UD, on remarquait :

- Seuls deux patients recevaient de I'lloprost (llomédine®). Cela peut s’expliquer
par le fait qu’il s’agisse d’un traitement lourd & mettre en place et utilisé dans les
formes sévéres ou résistantes d’UD [140].

- La moitié des patients seulement (55 %, soit 11) prenaient un inhibiteur calcique
qui est pourtant le traitement des UD prescrit en premiére intention. Le seul ayant
I’AMM est la Nifédipine (Adalate®) [130] qui était prescrit pour quatre patients.

- Quatre patients recevaient un inhibiteur de la 5 phosphodiestérase : Sildénafil
(Revatio®). Nous ne savons pas si ce traitement a été mis en place pour les UD
de la sclérodermie ou le traitement de 'HTAP.

- Les antiagrégants plaquettaires ne sont prescrits que chez 4 patients (16 %),
méme s’ils sont recommandés par le groupe francais d’experts, leur faible taux de
prescription peut-étre expliqué par le manque d’études sur leur efficacité, et la
difficulté de leur utilisation a long terme du fait de l'atteinte digestive de la ScS
[130].

- Aucun patient ne prenait de statines alors qu’elles pourraient avoir un effet anti-
inflammatoire et immunomodulateur bénéfique, et qu’'une étude a démontré leur
utilité dans la prévention des récidives d’'UD (AbouRaya) [156].

- On constate par contre [lutilisation de nombreux immunosupresseurs :
Méthotrexate, Mycophénolate Mofétil, Azathioprine. Leur utilisation est indiquée
dans les formes de ScS diffuses et récentes (moins de 5 ans) [97], alors que
seulement deux patients avaient une ScS diagnostiquée il y a moins de cing ans.

Le recueil de I'ensemble des traitements est cependant limité par le biais de
mémorisation, beaucoup de patients ne connaissent pas leur traitement.

Concernant la localisation des UD, une étude d’Amanzi et al. de 2010 sur 1614 UD
[124] montre des résultats similaires & notre étude : les rayons les plus touchés sont le
deuxieme (35.6 % des UD dans notre étude, 24.5 % dans I'étude d’Amanzi) et le troisiéme
(23.7 % contre 26.6 %) [123]. Les UD étaient localisés a la pulpe des doigts dans 45.6 % des
cas pour I'étude d’Amanzi et a 45.8 % dans la notre, a 13 % et a 13.5 % en péri-unguéal. ||
en est de méme si on compare la distribution des UD sur la main droite (55 % contre 64 %)
et gauche (45 % contre 36 % dans notre étude) [124]. L’étude de Ennis et al. montre qu’il n’y
a pas de différence de prévalence entre les UD situés a la pulpe des doigts et ceux situés a
la phase extensive des articulations, ce qui est aussi le cas dans notre étude (45.8 % au
niveau de la pulpe et 40.7 % aux extensions) [182].
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Péri-unguéal 13% 13.5%

Tableau 5 : Comparaison de la localisation des UD entre notre étude et celui
de Amanzi et al. [124]

La durée d’évolution des UD était plus longue dans notre étude (17 semaines en
moyenne) que le temps de cicatrisation moyen dans I'étude d’Amanzi (76.2 jours pour les
UD développés sur vasculopathie, 25.6 jours pour les UD post-traumatiques et 93.6 jours
pour les UD sur calcinose) [124]. Il est a noter que cette durée d’évolution ne tient pas
compte du type d'ulcére et qu’il s’agit d’'un temps cumulé d’évolution de 'ensemble des UD
chez un méme patient.

Le nombre moyen d’UD dans notre étude était de 2.95, avec 90 % des patients qui
avaient moins de cinq UD : 40 % avaient un UD, 50 % entre un et cinq et 10 % plus de cing.
Dans I'étude de Guillevin, a linclusion dans le registre DUO, 26.5 % n’avaient pas d’UD,
39.9 % en avaient un ou deux et 45.4 % en avaient plus de deux [163].

Ce résultat était semblable aux différentes études rapportant un nombre d’UD par
patient :

- 2.1 dans le groupe sildénafil et 2.5 dans le groupe placebo pour I'étude SEDUCE
[148],

- 2.62+/-2 dans I'étude de Steen [128],

- 3.5 (1.6) dans le groupe lloprost et 4.3 pour le groupe placebo dans I'étude de
Rademaker [145],

- 2.7 (1.7-3.7) dans le groupe placebo et 2.1 (1.4-2.9) dans le groupe Bosentan pour
'étude Rapids-2 [151],

- 2.3+/-1.8 UD par patient dans I'étude de Mouthon a I'inclusion [183].
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2.3. Evaluation de la douleur des UD

Il s’agit de la deuxiéme étude spécifique évaluant I'intensité de la douleur liée aux UD
[109]. Nous montrons que 60 % des patients sont douloureux au moment du questionnaire,
ce qui est comparable a I'étude de Schieir ou 60 a 75 % des patients ScS avaient une
douleur [16]. Notre étude rapporte une douleur liée aux UD plus importante que la douleur
générale rapportée dans I'étude de Schieir car, dans notre étude, 55 % des patients ont une
douleur intense contre 10 % dans celle de Schieir, 1égére a 46 % et modérée a 27% dans
'étude de Schieir contre 5 % dans la nétre. Amanzi rapporte une douleur sévére en cas
d’'UD au stade de gangréne ou d’UD liés a une vasculopathie, et pour 83.3 % des patients
ayant des UD développés sur calcinose [124]. L. Mouthon montre dans une étude de 2014
un score EVA de 6.2+/-2.6 pour les patients ayant des UD actifs a l'inclusion [183].

Nous observons une répercussion des UD et de la douleur sur le sommeil puisque la
géne pendant le sommeil due aux UD de la sclérodermie est ressentie par 65 % des
patients, dont 5 % avaient une géne maximale a 10/10. Ceci est confirmé par I'étude de
Sariyildiz et al. qui montre une mauvaise qualit¢é du sommeil chez les patients
sclérodermiques que ce soit en termes de qualité subjective du sommeil, de latence,
d’efficacité et de troubles du sommeil mais aussi de leur répercussion sur les activités de la
journée [184].

Le pourcentage de patients ressentant une douleur intense (70 %) lors de la toilette,
I'habillage et la cuisine reflete bien I'impact des UD sur la vie quotidienne ; ce qui est a
mettre en relation avec le fait que 88 % des patients signalaient de maniére spontanée « le
contact avec les objets » comme situation la plus douloureuse (agripper, tenir, appuyer).
Cette douleur engendrée par les UD est a I'origine d’'une renonciation a au moins une activité
pour 60 % des patients. En premier lieu, il s’agit d’activités manuelles (35 %), suivies
d’activités sportives (10 %) et d’activitées professionnelles (10 %), soulignant le
retentissement de la douleur des UD dans les actions impliquant 'usage de la main.

Ces données sont a mettre en paralléle avec plusieurs études ayant évalué le
handicap et I'impact fonctionnel de la ScS dans la vie quotidienne :

- En 2002, Merkel et al. ont mesuré I'impact fonctionnel et I'activité de la ScS. Le
score HAQ et sHAQ des patients avec ScS étaient plus élevés dans les domaines
impliquant la main comme l'action d’agripper, de manger, de s’habiller que ceux
dans les domaines ou la main est moins concernée : le sport, la marche, 'hygiene
(HAQ : 1.03 contre 0.81 p=0.0183, sHAQ : 1.52 contre 1.08 p=0.0002). D’autre
part, les patients avec UD avaient un handicap significativement plus élevé dans
les domaines utilisant directement la main [124].
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HAQ Avec UD Sans UD p

Agripper 1.67 1.3 0.0051
Activité 1.16 0.92 0.0730
Manger 1.26 0.9 0.0268
Habillage 1.31 0.85 0.0002
Toilette 0.89 0.73 0.2448
Marche 0.44 0.46 0.3050

Tableau 6 : Score HAQ lors des différentes activités chez les patients avec ou
sans UD dans I'étude de Merkel et al.

- Dans l'étude de Mouthon et al., dont l'objectif était d’évaluer les priorités des
patients concernant le handicap dans la ScS, il en ressort que les activités les
plus handicapantes étaient : la marche (54.6 %), le ménage (44.6 %), les activités
sportives (39.3 %), le jardinage (13.6 %), le shopping (11.2 %), la conduite
(10.5 %), le travail (10 %), la cuisine (9 %), I'alimentation (8.6 %) et les activités
sociales (8 %). Parmi elles, les trois activités prioritaires étaient : la marche a
24 %, le ménage a 23 % et les activités sportives a 13.3 % [169].

- En ce qui concerne le handicap au travail, Guillevin et al. ont montré, sur une
étude incluant 2327 patients que 28 % de ceux n’ayant pas d’'UD, 42 % de ceux
en ayant un a deux et 48 % de ceux en ayant trois ou plus ont eu une géne au
travail durant le mois passé. lls étaient respectivement 26.5 %, 39.9 % et 45.4 %
en arrét de travail et 35 %, 54 % et 63 % d’entre eux avaient une capacité a
effectuer une activité de la vie quotidienne altérée [163].

Ces comparaisons, entre notre travail et ces différentes études, permettent donc bien
de faire un lien entre la douleur engendrée par les UD au cours des différentes activités et le
handicap ressenti dans la vie quotidienne : cette douleur étant 'une des causes principales
de ce handicap.

2.4. UD et soins locaux

L’EVA moyenne de 4.57 et le pourcentage de patient (73.7 %) ayant une douleur
intense met en évidence la souffrance engendrée par les soins locaux. On note par contre
seulement 21 % des patients qui appréhendent ce moment, ce qui peut étre expliqué par la
chronicité de la maladie et de la douleur ou encore par le profil psychologique souvent
retrouvé chez les patients ScS, avec une capacité de résilience importante. Une étude sur
50 patients ScS a ainsi démontré que la douleur chronique était corrélée a une augmentation
de la dépression chez ces patients.
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A l'inverse, le risque dépressif était inversement corrélé a leur capacité de résilience
mesurée par la « Sense of Coherence Scale » [185]. Dans une autre étude, c’est le score
sHAQ qui est inversement corrélé aux capacités de résilience des patients [186].

Pour I'exécution des soins locaux, on constate qu’une faible proportion de patients
(21 %) font appel a une infirmiere pour la réalisation du pansement sur une plaie chronique
souvent source de complications graves a type d’infection [114], [128], [130] et nécessitant
une phase de détersion avec du matériel propre et adapté [131] d’autant plus que la
localisation digitale est difficile.

Un anesthésique local est utilisé dans 40 % des cas dans notre étude, ce qui est
assez faible comparativement au nombre de patients douloureux lors des soins. La
détersion, moment le plus douloureux, est précédée d’'une application d’anesthésique local
pour uniguement la moitié des patients (55 %). Par contre, lorsque le pansement est réalisé
par l'infirmiére, le taux d’utilisation de I'anesthésique local est plus élevé : quatre patients sur
six, soit 66.6 %. Dans l'étude de Giuggioli et al. sur 51 UD, la phase de détersion est
possible avec un anesthésique local seul (Emla®) pour quatre patients ayant une douleur
faible et cinq patients ayant une douleur sévéere soit 33 % des cas, Emla® avec morphine
local est nécessaire dans 16 % des cas et Emla® avec morphine locale et orale dans 51 %
des cas.

Plusieurs articles décrivent les recommandations concernant le traitement local des
UD : [130], [131], [158]. A partir de ces recommandations, on constate que dans cette étude
reflétant la « vraie vie aprés I'hospitalisation » :

- Le lavage de la plaie préconisé n’est pas réalisé dans 42 % des cas soit
gquasiment la moitié des patients,

- L’hydratation qui permet de lutter contre la xérose cutanée avec une créme
émolliente n’est réalisée que dans 21 % des cas,

- La phase de détersion permettant d’éliminer fibrine, nécrose et hyperkératose
n’est faite que dans la moitié des cas (47.3 % soit 9 patients/19). Parmi ces 9
patients, seulement trois utilisent un hydrogel. Lorsque les soins locaux sont
réalisés par une infirmiére, cette phase de détersion est faite dans 66.7 % des
cas.

On constate que 32 % des patients font une désinfection de la plaie, ce qui est a
éviter en raison du risque de Iésions irritatives et d’'eczéma.

Concernant le choix du pansement, il dépend des habitudes de prescription et
d’utilisation des professionnels de santé. Le plus utilisé étant le pansement sec a 73.7 %.

La vitamine E qui réduirait le temps de cicatrisation et la douleur n’est utilisée chez
aucun patient [134].

La persistance de la douleur est en moyenne de 54.8 minutes soit pres de une heure
apres le soin, ce qui souligne encore une fois la douleur engendrée par les UD et les soins
locaux.
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2.5. Antalgiques et UD

Aucune étude ne s’est intéressée a la consommation d’antalgiques dans la ScS, et
plus spécifiquement dans le cadre de la douleur engendrée par les UD. Les données de la
littérature concernant des études non spécifiquement dédiées a la prise en charge de la
douleur retrouvent des résultats assez disparates :

- Giuggioli et al. [133] montrent qu’en cas d’UD, l'utilisation de morphine orale en

association a un traitement local par Emla® et morphine est nécessaire dans
51 % des cas pour la réalisation des soins locaux.

- Fiori et al. dans une étude de 2009 montrent que l'utilisation de vitamine E locale
diminue le nombre de traitements antalgiques nécessaires dans le groupe
vitamine E par rapport au groupe contrle (26.18+/-5.63 versus 41.88+/-7.31
p<0.0001) ainsi que le colt des traitements de 6.919 euros/patient contre 11.056
euros [134].

- Steen V et al. rapportent une consommation de morphiniques chez 1.7 % des
patients ScS [128].

- Dans I'étude de Rehberger et al. 13 % des patients recevaient un traitement pour
la douleur [187].

La consommation élevée d’antalgiques (75 % des patients, dont de la morphine dans
30 % des cas) retrouvée dans notre étude, confirme l'intensité de la douleur des patients
ScS avec UD. Par contre, le taux d’utilisation de morphiniques (29.4 %) est relativement
faible comparativement a l'intensité de la douleur ressentie par un grand nombre de patients.
Ces traitements sont plus fréquemment prescrits par le spécialiste que par le généraliste (53
% contre 13 %) avec, dans la moitié des cas (53 %) des modifications de classe ou de dose.

On note que 35 % des patients s’automédiquent et parmi eux, presque 30 % avec
des anti-inflammatoires dont ['utilisation n’est pas dépourvue d’effet secondaire, ce qui
montre d’'une part que le patient n'est pas suffisamment soulagé par le traitement prescrit et
d’autre part que I'adaptation du traitement par le médecin est insuffisante. Cette constatation
révele également la nécessité d’intensifier 'éducation thérapeutique de ces patients en ce
qui concerne les traitements

La moitié des patients ont un traitement « a la demande » ou en systématique mais
seulement 35.3 % prennent un antalgique avant les soins locaux qui sont pourvoyeurs de
douleur intense. Le soulagement a ce moment est d’ailleurs insuffisant avec une moyenne
de soulagement de 5.2/10.

2.6. Implication du médecin

Peu d’études ont évalué la satisfaction des patients sclérodermiques sur la prise en
charge des soins :
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- Rehberger et al. concluent dans une étude de 2012 portant sur 72 patients une
satisfaction globale a 72 % avec un score de satisfaction sur une échelle visuelle
analogique de 72+/-22. L’'empathie du médecin, l'information sur la maladie,
I'évaluation du patient sur la sévérité de sa propre maladie étaient associées a la
satisfaction du patient concernant le traitement [187].

- Mawdsley dans une étude de 2006 montre que 77 % des patients sont satisfaits
des soins qu’ils ont regu concernant la sclérodermie [188].

Dans notre étude, les patients sont globalement satisfaits de la sensibilisation des
infirmiéres et du médecin spécialiste vis-a-vis des UD de la ScS avec une échelle visuelle de
satisfaction moyenne a 9.6 et 8.9 respectivement, mais moins satisfaits par le médecin
traitant avec une moyenne de 6.5 (un patient notait en commentaire : « le médecin traitant
est dépassé, il lui faudrait plus d’informations »). Ceci peut étre expliqué par le fait que 75 %
des généralistes n'ouvrent jamais le pansement, ce qui est d’ailleurs souligné par un des
patients dans les commentaires libres, peut-étre par manque de temps ou de moyen et que
la moitié d’entre eux n’interrogent jamais le patient sur sa douleur.

2.7. Douleur et sclérodermie

On observe dans cet échantillon de cing patients n’ayant pas d’'UD, des moyennes
d’EVA, au moment du questionnaire et lors des différentes activités, plus faibles que chez les
patients avec UD. Cette différence est encore plus marquée pour les 3 activités faisant
intervenir I'utilisation de la main : la toilette (4.2 pour les patients avec UD contre 1.2 pour
ceux n’en ayant pas), I'habillage (4.6 contre 2.2) et la cuisine (4.8 contre 2.9). La différence
d’EVA dans les deux groupes est moins importante concernant les autres activités (4.6
contre 3.5), celles-ci ne font pas obligatoirement appel a l'utilisation de la main mais doivent
tenir compte des douleurs engendrées par I'atteinte musculaire, articulaire et le phénoméne
de Raynaud.

Ces observations sont confirmées par I'étude de Merkel et al. sur 'impact fonctionnel
de la ScS dans les différentes activités du HAQ, ou les patients avec UD ont des scores plus
élevés dans les activités faisant intervenir la main [124].

Scores HAQ Merkel et al Scores EVA

Avec UD Sans UD p Avec UD Sans UD p

0.89 0.73 0.2448 4.2 1.2 0.024
Habillage 1.31 0.85 0.0002 4.6 2.2 0.09
1.26 0.2 0.0268 4.8 2.9 0.021

Autres activités 1.16 0.92 0.0730 4.6 3.5 0.45

Tableau 7 : Scores HAQ de Merkel et al et score EVA dans les mémes activités.
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La géne pendant le sommeil est similaire dans les deux groupes (3.6 pour les
patients avec UD contre 3.4 pour ceux n’en ayant pas).

2.8. Score de Cochin

Le score de Cochin moyen des patients avec et sans UD était de 36.3 dans notre
étude, ce qui est plus élevé que celui de I'étude intitulée « I'atteinte de la main dans la
sclérodermie » de L. Mouthon ou il évalue lincapacité fonctionnelle de la main chez 50
patients souffrant de ScS. Le score moyen de la main de Cochin était de 17+/-16 [55].

Ce score élevé s’explique par la grande proportion de patients avec UD dans notre
étude, en effet,

- L’étude de Mouthon et al. [165], sur I'impact des UD dans le handicap et la qualité
de vie des patients atteints de sclérodermie, montre un score de la main de Cochin plus
élevé chez les patients avec UD que chez ceux n’en ayant pas (27.36 versus 16.73,
p<0.0001)

- Une autre étude de Mouthon et al. de 2014 sur le handicap de la main et la douleur
des UD ischémiques dans la ScS conclut a un score de Cochin 38+/-20 chez les patients
avec UD actifs a l'inclusion [183].

- Berezne et al. dans I'étude de 2011 sur I'impact des UD de la ScS sur les activités
professionnelles et personnelles met en évidence que les patients non hospitalisés ont un
score de Cochin 20.2+/-18.3 versus 27.8+/-19.1 chez les patients hospitalisés [189].

Nos résultats sont en accord avec ces différentes études puisque nous obtenons un
score de la main de Cochin de 39.7 chez les patients avec UD contre 15.6 sans UD
confirmant le fait que les UD et la douleur qu’ils engendrent est source de handicap.

3. Perspectives

Cette étude nous a permis de mettre en évidence que les UD de la sclérodermie sont
sources de douleur, intense dans la plupart des cas, a la fois pendant les activités de la vie
guotidienne et de la vie professionnelle mais aussi pendant les soins. Nous confirmons que
cette douleur engendre un handicap mais nous observons aussi une prise en charge non
optimale concernant les soins locaux, les traitements et I'implication des médecins
généralistes ou spécialistes concernant les UD et la douleur. A partir de ces constatations,
cette étude va permettre d’agir sur les deux principaux intervenants : le médecin et le patient.

Les objectifs du point de vue des médecins généralistes et spécialistes seraient:

- D’interroger le patient sur sa douleur a chaque consultation ou visite,

- D’adapter le traitement antalgique en modifiant les doses, voire les paliers si la
douleur n’est pas suffisamment soulagée,

- D’éduquer le patient a la prise d’antalgiques aux moments douloureux et en
systématique en cas de douleur continue,
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- Faire partie intégrante des soins locaux en ouvrant le pansement a chaque
consultation pour suivre I'évolution de la plaie et dépister les éventuelles
complications.

- Adapter le traitement antalgique général et local avant les soins,

- Eduquer le patient sur les risques de complications et la nécessité d’'un soin
réalisé par une infirmiére,

- Renforcer le lien médecin généraliste/médecin traitant afin d’établir un traitement
systémique optimal pour la prévention et le traitement curatif des UD.

Les objectifs du point de vue des patients :

- Diminuer la douleur a la fois de fond mais aussi au moment des activités
professionnelles et personnelles,

- Rendre les soins locaux plus supportables en diminuant la douleur,

- Comprendre l'intérét et I'utilisation des traitements systémiques,

- Diminuer le handicap lié aux UD dans les activités de la vie quotidienne.

Il serait intéressant de mener une étude sur une population plus grande,
multicentrique, afin de confirmer ces données et de montrer la répercussion de cette douleur
sur le versant psychologique du malade.
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Conclusion

La ScS est une maladie auto-immune rare, et la douleur qu’elle engendre est
multifactorielle : atteinte musculaire, atteinte articulaire, phénoméne de Raynaud, UD et
atteintes systémiques notamment digestive. Notre étude a porté sur I'évaluation de la
douleur causée par les UD de la ScS chez 25 patients interrogés a partir d’'un questionnaire.
Ce travail a souligné l'intensité de la douleur des UD durant les activités de la vie quotidienne
mais aussi pendant les soins locaux, ainsi que sa répercussion sur le sommeil et la
renonciation aux activités telles que le travail, le sport et certaines activités de la vie
guotidienne.

Il a aussi été mis en évidence une prise en charge non optimale concernant les soins
locaux et les traitements de fond antalgiques ou systémiques de la ScS. La diffusion de ces
informations devrait permettre une meilleure prise en charge de la douleur des UD au cours
de la ScS.

Cette étude révele que si les patients ScS ont besoin d’'une éducation thérapeutique
spécifique sur les soins locaux et la prise en charge antalgique liée aux UD, elle met
également en évidence un besoin de sensibilisation des médecins et des infirmieres a la
gestion de la douleur liée aux UD. L’arsenal thérapeutique préventif et curatif de cette
complication de la microangiopathie liée a la ScS s’est enrichi, permettant de limiter
récurrence et durée d’évolution des UD. L’optimisation de la prise en charge antalgique de
ces UD apparait étre un nouveau challenge dans I'amélioration de la qualité de vie de ces
patients.
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Annexe 1 : Questionnaire

Douleur, ulcérations digitales et sclérodermie

Les ulcérations digitales au cours de la sclérodermie sont responsables d'une altération
majeure de la qualité de vie et handicapent le patient sclérodermique dans sa vie
courante.

Cependant, il n'existe que peu d'étude sur la douleur engendrée par ces ulcérations
digitales et le traitement qui en est fait au quotidien.

Nous aimerions donc réaliser une étude sur la prise en charge de la douleur induite par
les ulcérations digitales au cours de la sclérodermie, et ce afin d'affiner nos

connaissances et par conséquent le traitement qui vous est proposé.

Dr Emilie Rigot Pr Anne-Laure Fauchais
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I - Vous et votre sclérodermie

Depuis quand souffrez vous d'une sclérodermie :

Quel est votre age ?

Etes vous : une femme L] un homme [

Dans quel département habitez vous ?

Quels traitements prenez vous actuellement pour votre maladie, la sclérodermie ?

II - Ulceres digitaux et douleur

1/ Avez vous déja souffert d'ulceres digitaux au cours de votre sclérodermie ?
cochez la bonne réponse

Oui 0O Non ]
Si oui, combien de fois ?
0-2 0O 3-5 ] 6-10 U Plusde 10 [

2/ Combien d’ulceres digitaux évolutifs avez-vous actuellement ?
Si « non » merci de répondre directement a la question n°28

Merci d'indiquer la localisation de vos ulcéres sur le schéma suivant:
M\ M

\ » a
o M\ )

-{ | | [\

\

f\ r) (:\ 0 n
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Dos des mains Paumes des mains
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3/ Depuis quand votre (vos) ulcération(s) digitale(s) est-t elle (sont-elles)
évolutive(s) ?
semaines

4/ Qu'elle est, a cet instant, l'intensité de la douleur liée a vos ulceres digitaux :
merci de symboliser par un trait vertical l'intensité de votre douleur sur le schéma suivant

Pas de Douleur
Douleur Maximale

5/ Merci d'évaluer la douleur liée a vos ulceres lors des activités suivantes:
merci de symboliser par un trait vertical I'intensité de votre douleur sur les schémas suivants

La toilette corporelle

Pas de Douleur
Douleur Maximale
L'habillage

Pas de Douleur
Douleur Maximale
La cuisine

Pas de Douleur
Douleur Maximale

Les autres activités de la vie quotidienne
Pas de Douleur
Douleur Maximale

6/ Avez vous du renoncer a des activités en raison de la douleur engendrée par les

ulcérations digitales ?
cochez la bonne réponse

Oui U Non ]

Si oui, lesquelles ?

7/ Etes vous en arrét de travail en raison des ulcéres digitaux ?
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cochez la bonne réponse

Oui O Non ]

8/ Merci d’indiquez si la douleur engendrée par les ulcérations digitales vous
empéche de dormir ?

Oui O Non ]

9 / Quelle(s) situation(s) ou mouvement(s) de la main entraine la douleur la plus
importante au niveau de vos ulcérations digitales?

III - Ulceres digitaux, douleurs et soins locaux

10 / Evaluez la douleur liée a votre ulcération digitale lors des soins locaux:
merci de symboliser par un trait vertical l'intensité de votre douleur sur les schémas suivants

Pas de Douleur
Douleur Maximale

11/ Par qui les soins locaux sont ils effectués ?
cochez la bonne réponse

Une infirmiére Oui [ Non L]
Vous méme Oui [ Non (]
Un proche (conjoint, enfants) Oui [ Non L]
A quel rythme Tous les jours / Tousles2jours / Autre

entourez la bonne réponse

12/ Appréhendez-vous le moment des soins locaux ?

cochez la bonne réponse

Oui U Non ]

13/ En quoi consistent ces soins locaux ?
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merci de les décrire brievement

14/ Un anesthésique local (Xylocaine spray, Emla...) est-il utilisé pour les soins

locaux ?
cochez la bonne réponse

Oui O Non ]

15/Faut-il « gratter » l'ulcére ?

cochez la bonne réponse

Oui O Non ]

16/ Combien de temps apres la fin des soins locaux la douleur engendrée par
ceux-ci persiste-t-elle ?
minutes

IV - Les traitements contre la douleur liée aux ulcérations
digitales

17/ Un traitement pour la douleur vous a t-il été prescrit pour la douleur liée a vos

ulceres digitaux ?
cochez la bonne réponse

Oui O Non ]

18/ Par qui?

cochez la bonne réponse

Médecin généraliste. Oui [ Non (]
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Médecin spécialiste. Oui [ Non

20/ Ce traitement pour la douleur a t-il été modifié depuis le début de 1'évolution

de votre ulcération digitale ?

cochez la bonne réponse

Oui 0O Non ]
Si oui, combien de fois ?

21/ Connaissez vous le nom de ce (ces) traitement(s) pour la douleur ?

-traitement(s) actuel(s)

- traitement(s) antérieur(s):

22/ Prenez vous des médicaments pour la douleur non prescrits par votre

médecin (automédication) ?
cochez la bonne réponse

Oui [ Non (]
- lesquels ?

23/ A quels moments prenez vous les médicaments pour la douleur liée a vos

ulcérations digitales ?

cochez la bonne réponse

- avant les soins locaux
cochez la bonne réponse
Oui [ Non (] lesquels ?

- pendant les pics de douleurs

cochez la bonne réponse

Oui UJ Non L] lesquels ?
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- a titre systématique au cours de la journée

cochez la bonne réponse

Oui U

O

lesquels ?

- merci d'indiquer vos horaires de prise de ces traitements pour la douleur:

24/ Avez vous l'impression que ce(s) traitement(s) est (sont) efficace(s)

merci de symboliser par un trait vertical U'efficacité des traitements sur les schémas suivants

Tout au long de la journée

Pas du tout
efficace.

Lors des soins locaux

Pas du tout
efficace.

La toilette
Pas du tout
efficace.

L'habillage
Pas du tout

Completement

efficace

Completement

Efficace

Completement

efficace

Completement

efficace.

La cuisine
Pas du tout

efficace

Completement

efficace.

Le travail
Pas du tout

efficace

Completement

efficace.

La nuit
Pas du tout

efficace

Completement

efficace.

25/ Pensez vous que vos médecins et infirmieres soient sensibilisés a la douleur

induite par votre ulcération digitale ?

Cochez les bonnes réponses dans le tableau suivant

efficace

Pas du tout
sensibilisé

Un peu
sensibilisé

Moyennement Bien
sensibilisé

sensibilisé

Complétement
sensibilisé
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Médecin généraliste ] ] ] ]
Médecin spécialiste ] ] ] O
Infirmiére chargée des O ] ] O
pansements

26/ Les médecins qui vous prennent en charge vous interrogent-ils sur la douleur
engendrée par les ulcérations digitales lors des consultations ?

Cochez les bonnes réponses dans le tableau suivant

Jamais De temps Trés Toujours
en temps régulierement
Médecin généraliste ] ] ] Il
Médecin spécialiste ] Il ] O

27/ Les médecins qui vous prennent en charge ouvrent-ils les pansements des

ulcérations digitales lors des consultations ?

Cochez les bonnes réponses dans le tableau suivant

Jamais De temps Tres Toujours
en temps régulierement
Médecin généraliste ] ] ] Ul
Médecin spécialiste ] ] ] Ul

Si vous n’avez pas d’ulcération digitales évolutives, merci de répondre aux
questions suivantes.

28/ Qu'elle est, a cet instant l'intensité de la douleur liée a votre sclérodermie :
merci de symboliser par un trait vertical l'intensité de votre douleur sur le schéma suivant

Pas de Douleur
Douleur Maximale

29/ Merci d'évaluer la douleur liée a votre sclérodermie lors des activités

suivantes:
merci de symboliser par un trait vertical l'intensité de votre douleur sur les schémas suivants
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La toilette corporelle
Pas de Douleur
Douleur Maximale

L'habillage
Pas de Douleur
Douleur Maximale

La cuisine
Pas de Douleur
Douleur Maximale

Le travail
Pas de Douleur
Douleur Maximale

Les autres activités de la vie quotidienne
Pas de Douleur
Douleur Maximale

30/ Merci d'évaluer la géne engendrée par la douleur de votre sclérodermie au

niveau de votre sommeil
merci de symboliser par un trait vertical l'intensité de votre douleur sur les schémas suivants

Pas de Géne
Géne Maximale

31/ la douleur que vous ressentez est liée

A l'atteinte des articulations
Pas de Douleur
Douleur Maximale

A I'atteinte des muscles

Pas de Douleur
Douleur Maximale
Au Raynaud

Pas de Douleur
Douleur Maximale
Autre

Pas de Douleur
Douleur Maximale
précisez
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Ce questionnaire est maintenant terminé, merci de remplir le score de la main de
Cochin situé en page 10
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Score de ma main de Cochin

Veuillez répondre aux questions ci-dessous
Sans appareillage adapté,

avez:vous pu pendant S | o o Tonmnts | wrbssace O
les 2 derniéres semaines : difficulté | difficultés | difficultés | de difficultés
0 1 2 3 4 5
Section 1 : A la cuisine
1. Tenirun bol....coocvveiviienir e O (] O O O
2. Saisir une bouteille pleine
etlalever.....ceeereciniiieeeeaes a O O O O O
3. Tenir un plat plein.......ccoceereveene O O O O O O
4, Verser le liquide de la bouteille
dans un verre.....ccceiiimarnsresanann O O O O O O
5. Dévisser le couvercle d’un pot
déja ouvert une fois................... O O O O O O
6. Couper de la viande avec un
COULBAU...vvvereereraerersnseraeennsenes O O O () O O
7. Piquer efficacement avec une
fourchette......ccccvevniiiiiririnnnnnan, O O O O O O
8. Peler des fruitS.......cocveeeemcmnnnees [l | O O O O O
Section 2 : Habillage
9. Boutonner votre chemise........... O O O O O O
10. Ouvrir puis fermer
les fermetures Eclair................ O O O O O O
oul POSSIBLE | POSSIBLE POSSIBLE | PRESQUE IMPOSSIBLE
sans trés peude| quelques @ beaucoup |IMPOSSIBLE
difficulté | difficultés | difficultés de difficultés
0 1 2 3 4 5
Section 3 : Toilette
11. Presser un tube de dentifrice
PIEIN. c.eerreeeenee e aae e e saaeeeaas O O O O O O
12. Tenir votre brosse a dent
efficacement.......ccccveereeessinnnne O O O O O O
Section 4 : Au bureau
13. Ecrire une phrase courte avec
un crayon ordinaire........c.ceeeeees O O O O O O
14. Ecrire une lettre avec un crayon
ou un stylo ordinaire................ O O O O O O
Section 5 : Divers
15. Tourner une poignée de porte
ronde......cccieririnnnrissn e e, O O O O O O
16. Utiliser des ciseaux pour couper
un morceau de papier......ccceeen O O O O O O
17. Saisir les piéces de monnaie sur
une table.......cooeeeemniieemeenceianes a O O O O O
18. Tourner une clé dans la serrure., [ O O O O O
Scoretotal : |__|_ |
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Liste des abréviations

ACR: American College of Rheumatology
AECA: anti-endothelial cell antibodies

AFA: anti fibroblast antibodies

AMM: autorisation de mise sur le marché
Anti-CCP : anti peptides cycliques citrullinés
BAFF: beta cell activated factor

B cells: cellules B

BNP: brain natriuretic peptide

cAMP: cycle de 'adenosine monophosphate
cGMP : cycle de la guanosine monophosphate
Cl: intervalle de confiance

CK: crétine kinase

CPT: capacité pulmonaire totale

CTGF: connective tissue growth factor

CVF: capacité vitale forcée

DLCO : diffusion libre de I'oxyde de carbone
ECM : matrice extracellulaire

ECG : electrocardiogramme

EFR : épreuve fonctionnelle respiratoire

EN : échelle numérique

ET-1: endothéline 1

EULAR : European League Against Rheumatism
EUSTAR : European Scleroderma Trials Research Group
EVA: échelle visuelle analogique

EVS : échelle visuelle simple

HAD : Hospital Anxiety Scale
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HAS : Haute Autorité de Santé

HTA : hypertension artérielle

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire
IEC : inhibiteur de 'enzyme de conversion
IL : intreleukine

INR : Intrenational Normalzed Ratio

IRF5 : interferon response factor 5

IRM : imagerie par résonnance magnétique

MACTAR: McMaster Torento Patient Preference Disability Questionnaire

MHC: major histocompatibility complex
MHISS: Mouth Handicap In Systemic Sclerosis
NFS: numeration formule sanguine

NO: azote

NYHA: New-York Hearth Association

PAP: pression artérielle pulmonaire

pDC: plasmocytoid dendritic cells

PDGF: platelet derived growth factor

PID: pneumopathie intersitielle diffuse

RCS: Raynaud’s Condition Score

RGO: reflux gastro-cesophagien

ROS : reactive oxygen species

ScS: sclérodermie systémique

SF-36: Short Form 36

sHAQ: score Health assessment questionnaire
TDM: tomodensitométrie

TGF: tumour growth factor beta

UD: ulcere digital

VEGF: vascular endothelial growth factor
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Emilie RIGOT

Douleur, UD et sclérodermie

Résumé :

La ScS est une maladie auto-immune rare, dont la physiopathologie reste mal connue. Les
troubles trophiques a type d’'UD sont une manifestation fréquente de l'atteinte cutanée. lls
sont a l'origine de douleurs entrainant un handicap fonctionnel et une altération de la qualité
de vie. L'objectif de cette étude était d’évaluer la douleur engendrée par les UD de la ScS au
cours des différentes activités et pendant les soins mais aussi d’évaluer la prise en charge et
le ressenti du patient vis-a-vis de cette douleur ainsi que sa répercussion dans la vie
quotidienne a partir d’'un questionnaire. Nous avons inclus 25 patients dont 20 avaient des
UD. Les UD sont a l'origine d’une douleur intense pour 55% des patients. Cette douleur était
ressentie par 73.7% des patients lors de la toilette et de I'habillage, par 82.4% lors de la
cuisine et par 76.4% lors des autres activités de la vie quotidienne. L'EVA moyenne pendant
les soins est de 4.57. 75% des patients consomment des antalgiques dont des morphiniques
pour 29.4% d’entre eux. Les UD sont source de douleur intense, a la fois dans les activités
de la vie quotidienne et dans les soins. La consommation de morphiniques reste faible et les
soins locaux sont parfois réalisés de maniére non optimale.

Mots-clés : ulceres digitaux, sclérodermie, douleur, antalgiques
Abstract :

Systemic sclerosis (SSc) is a rare autoimmune disease whose pathophysiology remains
unclear. Trophic disorders such digital ulcers (DU) are a common manifestation of skin
involvement. They are the cause of pain and functional impairment causing an alteration of
the quality of life. The aim of this study was to assess the pain caused by DUs in SSc in the
various activities and during the care but also to assess the care and patients feeling and her
impact in everyday’s life from a questionnaire. We included 25 patients with 20 had DU. DUs
are causing severe pain in 55% of patients. This pain was experienced by 73.7% of patients
during bathing and dressing, by 82.4% during cooking and by 76.4% in the other activities of
daily life. The AVS average during local treatment is 4.57. 75% of patients consume
analgesics including morphine for 29.4% of them. DUs are a source of intense pain in both
activities of daily living and care. The consumption of morphine remains low and local care
are sometimes non optimal.

Keywords: digital ulcer, scleroderma, pain, analgesics
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