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                                  Serment d'Hippocrate 
Au moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale, je 
m’engage solennellement à consacrer ma vie au service de l’humanité. 

Je traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont 
dus. 

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes 
malades sera mon premier but. 

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les 
nobles traditions de la profession médicale. 

Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune 
considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et 

mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dès sa 
conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une 
façon contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 

Déclaration Genève, 1948 
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UNIVERSITE CADI AYYAD  

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE 
MARRAKECH 

Doyens Honoraires : Pr. Badie Azzaman MEHADJI 
: Pr. Abdelhaq ALAOUI YAZIDI 

ADMINISTRATION 
Doyen : Pr. Mohammed BOUSKRAOUI 
Vice doyen à la Recherche et la Coopération : Pr. Mohamed AMINE 
Vice doyen aux Affaires Pédagogiques : Pr. Redouane EL FEZZAZI 
 Vice doyen chargé de la pharmacie : Pr. Said ZOUHAIR 
Secrétaire Générale : Mr. Azzeddine EL HOUDAIGUI 
 

Professeurs de l’enseignement supérieur 
Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité 

ABKARI Imad Traumato- orthopédie FADILI Wafaa Néphrologie 
ABOU EL HASSAN Taoufik Anésthésie- réanimation FAKHIR Bouchra Gynécologie- obstétrique 
ABOUCHADI Abdeljalil Stomatologie et chir 

maxillo faciale 
FAKHRI Anass Histologie- 

embyologie 
cytogénétique 

ABOULFALAH Abderrahim Gynécologie- obstétrique FOURAIJI Karima Chirurgie pédiatrique 
ABOUSSAIR Nisrine Génétique GHANNANE Houssine Neurochirurgie 
ADALI Imane Psychiatrie GHOUNDALE Omar Urologie 
ADMOU Brahim Immunologie HACHIMI Abdelhamid Réanimation médicale 
AGHOUTANE El Mouhtadi Chirurgie pédiatrique HAJJI Ibtissam Ophtalmologie 
AISSAOUI Younes Anesthésie - réanimation HAROU Karam Gynécologie- obstétrique 
AIT AMEUR Mustapha Hématologie Biologique HOCAR Ouafa Dermatologie 
AIT BENALI Said Neurochirurgie JALAL Hicham Radiologie 
AIT BENKADDOUR Yassir Gynécologie- obstétrique KADDOURI Said Médecine interne 
AIT-SAB Imane Pédiatrie KAMILI El Ouafi El Aouni Chirurgie pédiatrique 

 

ALJ Soumaya Radiologie KHALLOUKI Mohammed Anesthésie- réanimation 
AMAL Said Dermatologie KHATOURI Ali Cardiologie 
AMINE Mohamed Epidémiologie- clinique KHOUCHANI Mouna Radiothérapie 
AMMAR Haddou Oto-rhino-laryngologie KISSANI Najib Neurologie 
AMRO Lamyae Pneumo- phtisiologie KRATI Khadija Gastro- entérologie 
ANIBA Khalid Neurochirurgie KRIET Mohamed Ophtalmologie 
ARSALANE Lamiae Microbiologie -Virologie LAGHMARI Mehdi Neurochirurgie 
ASMOUKI Hamid Gynécologie- obstétrique LAKMICHI 

Mohamed Amine 
Urologie 

ATMANE El Mehdi Radiologie LAKOUICHMI 
Mohammed 

Stomatologie et Chirurgie 
maxillo faciale 

BAIZRI Hicham Endocrinologie et 
maladies métaboliques 

LAOUAD Inass Néphrologie 

BASRAOUI Dounia Radiologie LOUHAB Nisrine Neurologie 
BASSIR Ahlam Gynécologie- obstétrique LOUZI Abdelouahed Chirurgie – générale 
BELBARAKA Rhizlane Oncologie médicale MADHAR Si Mohamed Traumato- orthopédie 



BELKHOU Ahlam Rhumatologie MANOUDI Fatiha Psychiatrie 
BEN DRISS Laila Cardiologie MANSOURI Nadia Stomatologie et chiru 

maxillo faciale 
BENALI Abdeslam Psychiatrie MAOULAININE Fadl 

mrabih rabou 
Pédiatrie (Neonatologie) 

BENCHAMKHA Yassine Chirurgie réparatrice 
et plastique 

MARGAD Omar Traumatologie -orthopédie 

BENELKHAIAT BENOMAR Ridouan Chirurgie - générale MATRANE Aboubakr Médecine nucléaire 
BENHIMA Mohamed Amine Traumatologie - orthopédie MLIHA TOUATI 

Mohammed 
Oto-Rhino - Laryngologie 

BENJELLOUN HARZIMI Amine Pneumo- phtisiologie MOUAFFAK Youssef Anesthésie - réanimation 
BENJILALI Laila Médecine interne MOUDOUNI Said 

Mohammed 
Urologie 

BOUCHENTOUF Rachid Pneumo- phtisiologie MOUFID Kamal Urologie 
BOUKHANNI Lahcen Gynécologie- obstétrique MOUTAJ Redouane Parasitologie 
BOUKHIRA Abderrahman Biochimie - chimie MOUTAOUAKIL 

Abdeljalil 
Ophtalmologie 

BOUMZEBRA Drissi Chirurgie Cardio-Vasculaire MSOUGGAR Yassine Chirurgie thoracique 
BOURRAHOUAT Aicha Pédiatrie NAJEB Youssef Traumato- orthopédie 
BOURROUS Monir Pédiatrie NARJIS Youssef Chirurgie générale 
BOUSKRAOUI Mohammed Pédiatrie NEJMI Hicham Anesthésie- réanimation 
BSISS Mohamed Aziz Biophysique NIAMANE Radouane Rhumatologie 
 

CHAFIK Rachid Traumato- orthopédie OUALI IDRISSI Mariem Radiologie 
CHAKOUR Mohamed Hématologie Biologique OUBAHA Sofia Physiologie 
CHELLAK Saliha Biochimie- chimie OULAD SAIAD Mohamed Chirurgie pédiatrique 
CHERIF IDRISSI EL GANOUNI 
Najat 

Radiologie QACIF Hassan Médecine interne 

CHOULLI Mohamed Khaled Neuro pharmacologie QAMOUSS Youssef Anésthésie- réanimation 
DAHAMI Zakaria Urologie RABBANI Khalid Chirurgie générale 
DAROUASSI Youssef Oto-Rhino - Laryngologie RADA Noureddine Pédiatrie 
DRAISS Ghizlane Pédiatrie RAIS Hanane Anatomie pathologique 
EL ADIB Ahmed Rhassane Anesthésie- réanimation RAJI Abdelaziz Oto-rhino-laryngologie 
EL AMRANI Moulay Driss Anatomie ROCHDI Youssef Oto-rhino- laryngologie 
EL ANSARI Nawal Endocrinologie et maladies 

métaboliques 
SAMKAOUI Mohamed 
Abdenasser 

Anesthésie- réanimation 

EL BARNI Rachid Chirurgie- générale SAMLANI Zouhour Gastro- entérologie 
EL BOUCHTI Imane Rhumatologie SARF Ismail Urologie 
EL BOUIHI Mohamed Stomatologie et chir 

maxillo faciale 
SORAA Nabila Microbiologie - Virologie 

EL FEZZAZI Redouane Chirurgie pédiatrique SOUMMANI Abderraouf Gynécologie- obstétrique 
EL HAOURY Hanane Traumato- orthopédie TASSI Noura Maladies infectieuses 
EL HATTAOUI Mustapha Cardiologie TAZI Mohamed Illias Hématologie- clinique 
EL HOUDZI Jamila Pédiatrie YOUNOUS Said Anesthésie- réanimation 
EL IDRISSI SLITINE Nadia Pédiatrie ZAHLANE Kawtar Microbiologie - virologie 
EL KARIMI Saloua Cardiologie ZAHLANE Mouna Médecine interne 
EL KHADER Ahmed Chirurgie générale ZAOUI Sanaa Pharmacologie 
EL KHAYARI Mina Réanimation médicale ZEMRAOUI Nadir Néphrologie 
EL MGHARI TABIB Ghizlane Endocrinologie et 

maladies métaboliques 
ZIADI Amra Anesthésie - réanimation 

EL OMRANI Abdelhamid Radiothérapie ZOUHAIR Said Microbiologie 
ELFIKRI Abdelghani Radiologie ZYANI Mohammed Médecine interne 
ESSAADOUNI Lamiaa Médecine interne   



 

Professeurs Agrégés 
Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité 
ABDOU Abdessamad Chiru Cardio vasculaire SEBBANI Majda Médecine Communautaire 

(médecine préventive, santé 
publique et hygiène) 

ABIR Badreddine Stomatologie et Chirurgie 
maxillo faciale 

HAZMIRI Fatima Ezzahra Histologie- 
embyologie 
cytogénétique 

ADARMOUCH Latifa Médecine Communautaire 
(médecine préventive, santé 
publique et 
hygiène) 

JANAH Hicham Pneumo- phtisiologie 

AIT BATAHAR Salma Pneumo- phtisiologie LAFFINTI Mahmoud Amine Psychiatrie 
ALAOUI Hassan Anesthésie - Réanimation LAHKIM Mohammed Chirurgie générale 
ALJALIL Abdelfattah Oto- rhino- laryngologie MESSAOUDI Redouane Ophtalmologie 
ARABI Hafid Médecine physique et 

réadaptation fonctionnelle 
MOUHSINE Abdelilah Radiologie 

ARSALANE Adil Chirurgie Thoracique NADER Youssef Traumatologie - orthopédie 
ASSERRAJI Mohammed Néphrologie NASSIM SABAH Taoufik Chirurgie Réparatrice 

et Plastique 
BELBACHIR Anass Anatomie- pathologique RHARRASSI Isam Anatomie-patologique 
BELHADJ Ayoub Anesthésie -Réanimation SALAMA Tarik Chirurgie pédiatrique 
BOUZERDA Abdelmajid Cardiologie SEDDIKI Rachid Anesthésie - Réanimation 
CHRAA Mohamed Physiologie SERGHINI Issam Anesthésie - Réanimation 
EL HAOUATI Rachid Chirurgie Cardio- vasculaire TOURABI Khalid Chirurgie réparatrice 

et plastique 
EL KAMOUNI Youssef Microbiologie Virologie ZARROUKI Youssef Anesthésie - Réanimation 
EL MEZOUARI El Moustafa Parasitologie Mycologie ZIDANE Moulay Abdelfettah Chirurgie Thoracique 
ESSADI Ismail Oncologie Médicale BELGHMAIDI Sarah OPhtalmologie 
GHAZI Mirieme Rhumatologie BENNAOUI Fatiha Pédiatrie 
Hammoune Nabil Radiologie FENNANE Hicham Chirurgie Thoracique 
ABDELFETTAH Youness Rééducation et Réhabilitation 

Fonctionnelle 
REBAHI Houssam Anesthésie - Réanimation 

ELBAZ Meriem Pédiatrie ZOUIZRA Zahira Chirurgie Cardio- vasculaire 
FDIL Naima Chimie de Coordination Bio-

organique 
  

 
Professeurs Assistants 

Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité 
AABBASSI Bouchra PédoPsychiatrie ELJAMILI Mohammed Cardiologie 
ABALLA Najoua Chirurgie pédiatrique ELOUARDI Youssef Anesthésie réanimation 
ABOUDOURIB Maryem Dermatologie EL-QADIRY Rabiy Pédiatrie 
ABOULMAKARIM Siham Biochimie FASSI FIHRI Mohamed jawad Chirurgie générale 
ACHKOUN Abdessalam Anatomie GEBRATI Lhoucine Chimie physique 
AHBALA Tariq Chirurgie générale HAJHOUJI Farouk Neurochirurgie 
AIT ERRAMI Adil Gastro-entérologie HAJJI Fouad Urologie 
AKKA Rachid Gastro - entérologie HAMRI Asma Chirurgie Générale 
AMINE Abdellah cardiologie HAZIME Raja Immunologie 
ARROB Adil Chirurgie réparatrice et 

plastique 
IDALENE Malika Maladies infectieuses 



AZAMI Mohamed Amine Anatomie pathologique JALLAL Hamid Cardiologie 
AZIZ Zakaria Stomatologie et chir 

maxillo faciale 
KHALLIKANE Said Anesthésie-réanimation 

AZIZI Mounia Néphrologie LACHHAB Zineb Pharmacognosie 
BAALLAL Hassan Neurochirurgie LAHLIMI Fatima Ezzahra Hématologie clinique 
BABA Hicham Chirurgie générale LAHMINI Widad Pédiatrie 
BELARBI Marouane Néphrologie LAMRANI HANCHI Asmae Microbiologie-virologie 
BELFQUIH Hatim Neurochirurgie LOQMAN Souad Microbiologie et toxicologie 

environnementale 
BELLASRI Salah Radiologie MAOUJOUD Omar Néphrologie 
BENAMEUR Yassir Médecine nucléaire MEFTAH Azzelarab Endocrinologie et maladies 

métaboliques 
BENANTAR Lamia Neurochirurgie MILOUDI Mohcine Microbiologie - Virologie 
BENCHAFAI Ilias Oto- rhino- laryngologie MOUGUI Ahmed Rhumatologie 
BENYASS Youssef Traumatologie- 

orthopédie 
MOULINE Souhail Microbiologie-virologie 

BENZALIM Meriam Radiologie NASSIH Houda Pédiatrie 
BOUHAMIDI Ahmed Dermatologie OUERIAGLI NABIH Fadoua Psychiatrie 
BOUTAKIOUTE Badr Radiologie OUMERZOUK Jawad Neurologie 
CHAHBI Zakaria Maladies infectieuses RAGGABI Amine Neurologie 
CHEGGOUR Mouna Biochimie RAISSI Abderrahim Hématologie clinique 
CHETOUI Abdelkhalek Cardiologie RHEZALI Manal Anesthésie-réanimation 
CHETTATI Mariam Néphrologie ROUKHSI Redouane Radiologie 
DAMI Abdallah Médecine Légale SAHRAOUI Houssam Eddine Anesthésie-réanimation 
DARFAOUI Mouna Radiothérapie SALLAHI Hicham Traumatologie-orthopédie 

 

DOUIREK Fouzia Anesthésie- réanimation SAYAGH Sanae Hématologie 
DOULHOUSNE Hassan Radiologie SBAAI Mohammed Parasitologie-mycologie 
EL- AKHIRI Mohammed Oto- rhino- laryngologie SBAI Asma Informatique 
EL AMIRI My Ahmed Chimie de Coordination bio-

organnique 
SIRBOU Rachid Médecine d’urgence et 

de catastrophe 
EL FADLI Mohammed Oncologie médicale SLIOUI Badr Radiologie 
EL FAKIRI Karima Pédiatrie WARDA Karima Microbiologie 
EL GAMRANI Younes Gastro-entérologie YAHYAOUI Hicham Hématologie 
EL HAKKOUNI Awatif Parasitologie mycologie YANISSE Siham Pharmacie galénique 
EL JADI Hamza Endocrinologie et maladies 

métaboliques 
ZBITOU Mohamed Anas Cardiologie 

EL KHASSOUI Amine Chirurgiepédiatrique ZIRAOUI Oualid Chimie thérapeutique 
ELATIQI Oumkeltoum Chirurgieréparatrice et 

plastique 
ZOUITA Btissam Radiologie 
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 Je dédie cette Thèse… 

 
 

 



 

 أولا وقبل كل شيء الحمد الله

اللهم لك الحمد حمداً كثيراً طيباً مباركاً فيه عدد خلقك ورضى نفسك وزنة  
عرشك ومداد كلماتك اللهم لك الحمد ولك الشكر حتى ترضى ولك الحمد ولك  

 الشكر عند الرضى ولك الحمد ولك الشكر دائماً وأبداً على نعمتك
. 

Louange à Dieu, Le tout puissant et miséricordieux qui m’a donnée le 
courage et la force nécessaires pour mener à bout ce projet, et qui m’a 

permis de voir ce jour tant attendu. 

 

 



 

A mes chers parents 
A qui je dois tout, puisse dieu vous garder toujours à mes côtés en bonne et 

parfaite santé...  
 

لِّ ٱ لَهُمَا جَنَاحَ خْفِضْ ٱوَ "  حْمَةِ ٱ مِنَ لذُّ بِّ لرَّ يَانِى صَغِيرْحَمْهُمَاٱ وَقلُ رَّ را " كَمَا رَبَّ  
 

A ma très chère mère Naima El KOUCHI  
A la plus douce et la plus merveilleuse de toutes les mamans, à toi ma mère qui a 

toujours su être à mon écoute et me comprendre à demi-mot à travers un simple regard, à 
me réconforter au moment opportun, aucune louange ne saura transmettre à sa juste 

valeur l’amour, le dévouement, et le respect que je porte pour toi, tes sacrifices pour mon 
bien-être étaient sans limites et le sont encore, Ta prière et ta bénédiction m’ont été d’un 

grand secours pour mener à bien mes études. Tu as fait plus qu’une mère puisse faire 
pour que ses enfants suivent le bon chemin dans leur vie et leurs études. Je te dédie ce 

travail en témoignage de mon profond amour. Qu’Allah, te garde, te procure santé, 
bonheur et longue vie pour que tu demeures le flambeau illuminant mon chemin…. Je 

t’aime beaucoup mama 
 

A mon très cher père Abdelhamid MCHENNEC  
Tu as été et tu seras toujours un exemple pour moi par tes qualités humaines, ta 

persévérance et ton perfectionnisme. Tu m’as appris, le sens du travail, de l’honnêteté et 
de la responsabilité. Ta bonté et ta générosité extrême sont sans limites. Aucun mot, 
aucune dédicace ne saurait exprimer mon respect, ma gratitude, ma considération et 

l’amour éternel que je te porte pour les sacrifices que tu as consentis pour mon éducation 
et mon bien être. Merci pour tes sacrifices le long de ces années. Merci pour ta présence 
rassurante. Merci pour tout l’amour que tu procures à notre petite famille. Ce modeste 
travail qui est avant tout le tien, n’est que la consécration de tes grands efforts et tes 

immenses sacrifices. Puisse Dieu être le témoin de ma profonde reconnaissance, te garder 
et te procurer santé et longue vie afin que je puisse te combler à mon tour. Je t’aime papa 

! et Je t’aimerai jusqu’à la fin de mon existence. 
 
 



A mes très chers frères et sœurs :  
Mohsine, Mohammed, Fatima-ezzahra, Houda, Salim MCHENNEC 

Aucune dédicace ne peut exprimer la profondeur des sentiments d’amour et 
d’attachement que j’éprouve à votre égard. Nous avons partagé le meilleur et le pire des 
moments ensemble. Pour toute la complicité́ et l’entente qui nous unissent, ce travail est 

un témoignage de mon attachement et de mon amour. Puisse Dieu le tout puissant 
exaucer tous vos vœux. 
♥Je vous aime tous ♥ 

 
A la mémoire de mes GRANDS-PARENTS  

Qui nous ont quittés, paix a ̀ leurs a ̂mes, que dieu le tout puissant, vous couvre 
de sa sainte miséricorde et vous accueille dans son éternel paradis. 

 
A Toute la famille MCHENNEC et EL KOUCHI petits et grands  

En témoignage de mon amour, mon attachement et ma gratitude, mais aussi en 
guise de ma reconnaissance pour votre affection, votre soutien et votre 

serviabilité, je vous dédie ce travail. Que Dieu le tout puissant vous garde et 
vous procure santé et bonheur. 

 
A mes très chers amis 

A tous les moments qu’on a passé ensemble, à tous nos souvenirs ! Vous êtes 
pour moi plus que des amis ! Je ne saurais trouver une expression témoignant de 

ma reconnaissance Et des sentiments de fraternité qu’on partage. Merci pour 
tous les moments formidables qu’on a partagés. Je vous dédie ce travail en 

témoignage de notre sincère amitié, que j’espère durera toute la vie. 
 

 A mes deux compagnons du parcours médical dès la 1ère

Hamza Mahboub et Sami Merslmiz 
 
 



 

 année  

 
 
 
 
 

Merci à tout le personnel du service de Médecine interne du CHU Mohammed 
VI de Marrakech  

 
A Dr Jaouad El YOUSFI spécialiste en médecine interne. 

Je vous remercie énormément pour le temps et l’effort que vous avez consacré 
pour m’aider et m’orienter tout au long du mon travail. 

 
A Dr Hajar JOULAL résidente en médecine interne. 

Au médecin le plus sympa que j’ai rencontré durant mes stages, merci pour ton 
aide et tes conseilles qui ont beaucoup enrichi mon travail. 

 
A tous ceux qui me sont chers et que j’ai involontairement omis de citer.  

A tous ceux qui ont contribué de près ou de loin à l’élaboration de ce travail. 
 

Et enfin, une pensée spéciale à tous les patients en souffrance, qui nous 
marquent chaque jour par leurs histoires, je leur souhaite à tous un prompt 

rétablissement. 
Que Dieu vous protège tous. 
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A notre maitre et président de thèse : 
Professeur ZYANI Mohammed 

Je vous remercie vivement pour le privilège et l’honneur que vous me faites en 
acceptant de présider mon jury de thèse. J’ai toujours admire ́ en vous vos 

grandes compétences, votre dynamisme et votre modestie qui n’ont cessé ́ de 
susciter mon profond respect. Veuillez trouver dans ce travail cher maître, 

l’expression de ma gratitude, ma reconnaissance et mon grand respect. 

Professeur de l’enseignement supérieur et chef de service de Médecine interne à 
l’hôpital militaire Avicenne de Marrakech 

 
 

A notre maitre et rapporteur de thèse :  
Professeur Lamiaa ESSAADOUNI  

C'est avec un grand plaisir que je me suis adressé a ̀ vous dans le but de 
bénéficier de votre encadrement et j’étais très touché par l’honneur que vous 

m’avez fait en acceptant de me confier ce travail. Vous m’avez toujours réservé 
le meilleur accueil malgré vos obligations professionnelles. Je vous remercie 

infiniment, chère Professeur, pour avoir consacré ́ à ce travail une partie de votre 
temps précieux et de m'avoir guidé avec rigueur et bienveillance. Je suis très 

fière d'avoir beaucoup appris auprès de vous et j’espère avoir été a ̀ la hauteur de 
vos attentes. Veuillez accepter dans ce travail l’assurance de mon estime et de 

mon profond respect. 

Professeur de l’enseignement supérieur et chef de service de Médecine interne 
au CHU Mohammed VI de Marrakech 

 
 



 
A notre maitre et juge de thèse :  
Professeur ZAHLANE Mouna 

Je vous adresse mes sincères remerciements pour l’honneur que vous m’avez 
accordé ́ en siégeant parmi mon noble jury. Permettez-moi de vous exprimer ma 
gratitude, mon respect et ma profonde admiration pour vos grandes qualités a ̀ 

la fois humaines et professionnelles. Votre compétence et votre conscience 
professionnelle ne peuvent que susciter notre admiration et notre respect, 

Veuillez trouver ici l’expression de notre grand respect et notre haute 
considération. 

Professeur de l’enseignement supérieur en médecine interne au CHU 
Mohammed VI de Marrakech 

 
 

A notre maitre et juge de thèse :  
Professeur QACIF Hassan 

Je vous remercie vivement de l’honneur que vous me faites en acceptant de 
siéger parmi mon jury de thèse. Je suis très reconnaissant de la spontanéité ́ avec 
laquelle vous avez accepté́ de juger mon travail. Veuillez croire, cher maître, en 
l’assurance de mon grand respect et ma haute considération. Nous n’oublierons 

jamais les valeurs et la qualité de votre enseignement ainsi que vos qualités 
humaines et professionnelles. Veuillez trouver ici l’expression de notre profonde 

gratitude et nos respects les plus sincères. 

Professeur de l’enseignement supérieur en médecine interne à l’hôpital militaire 
Avicenne de Marrakech 

 

 

 

 
 



 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

LISTE DES ABRÉVIATIONS 
 

  
  
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 

 

Liste des abréviations : 

AAN Anticorps Antinucléaires 
ACA Anticorps Anti-Centromères 
ACR American College of Rheumatology 
ADP Adénopathie 
ADN / ARN Acide Désoxyribonucléique / Acide Ribonucléique 
ANCA Anti-neutrophil cytoplasmic antibody 
Anti-CCP Anticorps Anti-Peptides Cycliques Citrullinés 
Anti-RNP Anti Ribonucleoprotein 
APL Anticorps Anti-Phospholipides 
ATA Anti-Topoisomérase 
ATCD Antécédents 
CE  Cellules Endothéliales 
CIM Classification Internationale Des Maladies 
CMV Cytomégalovirus 
CPK Créatine Phosphokinase  
CRP Protéine C-Réactive 
CTGF Connective tissue growth factor 
DAMP Dammage-Associated Molecular Patterns 
DFG Débit du filtration glomérulaire 
ECG Electrocardiogramme  
EFR Explorations fonctionnelles respiratoires 
EMG Electromyogramme 
ENA Anti-Antigènes Nucléaires Solubles 
EULAR European Alliance of Associations for Rheumatology 
FEVG Fraction d'Ejection du Ventricule Gauche 
FOGD Fibroscopie Œsogastroduodénale 
FR Facteur Rhumatoïde 
FRO Formes réactives de l'oxygène 
HTA Hypertension Artérielle 

 

 

 

HTAP Hypertension Artérielle Pulmonaire 

 

 

 

IPP Inhibiteurs de la Pompe A Protons 
IL Interleukine 
LES Lupus Erythémateux Systémique 



MAI Maladie Auto Immune 
MCP-1 Monocyte chemoattractant protein-1 
MCP Articulations métacarpo-phalangiennes 
MMP Matrix Métalloprotéines 
PAD / PAS Pression Artérielle Diastolique / Systolique 
PBR Ponction Biopsie Rénale 
PDFG Platelet-Derived Growth Factor 
PID Pneumopathies interstitielles diffuse 
PM-scl Polymyosite - Sclérodemie 
RGO Reflux Gastro-Oesophagien 
ROT Réflexe ostéotendineux 
ScS Sclérodermie Systémique  
ScSl Sclérodermie Systémique Limitée 
ScSd Sclérodermie Systémique Diffuse 
Anti-SSA/SSB Anti–Sjögren's-syndrome-related antigen A/B  
TDM Tomodensitométrie 
Th Lymphocyte T helper 
TGF b Transforming Growth Factor 
TLR Toll-Like Receptor 
VEGF Vascular endothelial growth factor 
VS Vitesse de sédimentation 
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La sclérodermie systémique (ScS) est une connectivite rare caractérisée par un processus 

de fibrose et une vasculopathie. C’est une maladie complexe dans laquelle trois entités 

coexistent : la vasculopathie avec une dysfonction des cellules endothéliales, l’activation du 

système immunitaire avec auto-immunité et inflammation, et finalement la fibrose avec 

activation des fibroblastes et leur transdifférenciation en myofibroblastes qui produisent un 

excès de matrice extracellulaire. [1, 2] 

La sclérodermie touche toutes les populations avec des variations interethniques et 

géographiques. Affectant environ 4,5 à 30 personnes/million d’habitants/an, elle touche avec 

prédilection les femmes, essentiellement entre 40 et 60 ans. [3, 4] 

Même si la physiopathologie de cette maladie est encore incertaine, de grands progrès 

ont été faits ces dernières années. Certaines prédispositions génétiques et expositions 

environnementales ont été suggérées pour expliquer, en partie, ces dysfonctionnements 

cellulaires, mais le poids exact de ces facteurs génétiques et environnementaux dans le 

déclenchement de la maladie demeure controversé. [5] 

Le terme sclérodermie regroupe plusieurs entités dont les symptômes et le 

mode d’évolutivité sont totalement différents : 

– La sclérodermie localisée, strictement cutanée, encore appelée Morphée, sans atteintes 

viscérales sous-jacentes, non étudiée ici. 

– Les sclérodermies systémiques (ScS) diffuses ou limitées, dont les atteintes viscérales 

peuvent mettre en jeu le pronostic vital, et qui feront l’objet de notre travail. 

Sur le plan clinique, la maladie est marquée par une grande hétérogénéité, ce qui 

suggère de grandes variations dans les mécanismes physiopathologiques. En fonction 

du degré d’extension de l’atteinte cutanée, on distingue : les formes cutanées diffuses 

de la maladie, caractérisées par des lésions de sclérose remontant au-dessus des 

coudes et des genoux et pouvant intéresser le tronc [6] ; les formes cutanées limitées, 
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au cours desquelles les lésions de sclérose intéressent les extrémités mais ne 

remontent pas au-dessus des coudes ou des genoux. [7] 

– En pratique courante, le diagnostic est essentiellement clinique, supporté par un bilan 

paraclinique général qui a pour but de faire le bilan des atteintes systémiques et de 

mettre en évidence d’éventuelles pathologies auto-immunes associées, la pratique de la 

capillaroscopie unguéale est importante afin d’objectiver des lésions de vasculopathie 

caractéristiques de la maladie. 

– La place du bilan immunologique est incontournable dans la démarche diagnostique de 

la sclérodermie du fait de son intérêt diagnostique et également pronostique. [8] 

La ScS est responsable d’une réduction significative de la survie, en particulier dans les 

formes diffuses au cours desquelles les atteintes viscérales sont plus fréquentes [9]. Les 

PID et l’HTAP constituent actuellement les deux premières causes de décès au cours de 

la ScS. [10]. 

Notre étude a pour objectif principal de déterminer le profil épidémiologique, 

clinique, biologique, thérapeutique et évolutif de la sclérodermie systémique chez les 

patients du service de médecine interne du CHU Mohammed VI de Marrakech dans une 

période allant de Janvier 2010 au Décembre 2021, et le comparer aux données de la 

littérature. 

 

 

 

 

 

 

 

 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 4 - 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

MATERIELS ET METHODES 
 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 5 - 

I. UType de l’étude 

Il s’agit d’une étude transversale rétrospective à visée descriptive, portant sur les cas de 

sclérodermie systémique. 

1. Lieu 

    - Service de Médecine Interne du CHU Mohammed VI de Marrakech 

2. Durée 

- L’étude a inclus les patients colligés durant une période de 12 ans (de janvier 2010 à 

décembre 2021). 

II. UPopulation cible 

1. UCritères d’inclusion 

Ont été inclus dans l’étude : 

- Les patients hospitalisés et suivis pour sclérodermie systémique, quel que soit le 

résultat du bilan immunologique. 

- Les patients dont le bilan immunologique était en faveur d’une sclérodermie 

systémique ; 

2. UCritères d’exclusion 

- Patients ne répondant pas aux critères diagnostiques de la Scl systémique ; 

- Dossiers cliniques non exploitables.                                                                                                                                                  

3. UCritères diagnostiques 

Le diagnostic de la sclérodermie systémique a été retenu sur la base des critères ACR/EULAR 

2013 de classification de la maladie (tableau I). Le score correspond à la somme des 

valeurs maximales obtenues dans chaque catégorie. Tout patient dont le score est ≥ 9 est 

classé comme atteint de sclérodermie systémique. [11] 

 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 6 - 

UTableau I : Les nouveaux critères ACR/EULAR de classification de la sclérodermie systémique 
2013 

56TDomaines 
 

56TCritères 
 

56TValeur 
 

- -Epaississement cutané des doigts 
 

- 56TDoigts boudinés 
- 56TSclérodactylie 
- Epaississement des56T doigts 

des 2 mains s’étendant au-
delà des MCP 

56T2 
4 
9 
 

- -Lésions pulpaires 
 

- Ulcère digital  
- Cicatrices pulpaires 

déprimées 

2 
3 

- Télangiectasies _ 2 
- Anomalies à la capillaroscopie _ 2 
- Atteinte pulmonaire - HTAP et/ou  

Pneumopathie interstitielle 
2 

- Phénomène de Raynaud _ 3 
- Auto-anticorps spécifiques de la 

sclérodermie systémique 
Anti-centromères 
et/ou Anti-topoisomérase I  
et/ou Anti-RNA polymérase III 

 

 
3 

 

III. UParamètres étudiés 

Les paramètres étudiés ont été recueillis à l’aide d’une fiche d’exploitation (annexe 1), à 

partir des données de l’anamnèse, de l’examen clinique et des examens paracliniques suivants 

: 

1. UParamètres cliniques 

- Paramètres sociodémographiques : sexe, âge, origine, profession, niveau 

socioéconomique, délai avant consultation ; 

- Antécédents médicaux ;  

- Manifestations cliniques (signes fonctionnels et signes physiques) des atteintes 

dermatologiques et systémiques. 
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2. UParamètres paracliniques 

o Biologie : hémogramme, VS, CRP, bilan hépatique, bilan rénal, bilan 

phosphocalcique, etc. 

o Imagerie : radiographie standard, tomodensitométrie thoracique, 

échocardiographie. 

o Endoscopie : la fibroscopie œsogastroduodénale. 

o Autres explorations : capillaroscopie péri-unguéale, EFR, ECG... 

UN.B U : Les pourcentages ont été calculés par rapport au nombre de patients ayant bénéficié du 

bilan correspondant. 

3. UParamètres immunologiques 

L’étude du profil immunologique a porté sur la recherche des anticorps suivants : 

o Les anticorps antinucléaires : aspect et titre, ont été recherchés par 

immunofluorescence indirecte (IFI). 

o Les anticorps anti-antigènes nucléaires solubles : comprenant les anticorps anti 

centromères, anti-topo-isomérase I (anti-Scl70), anti-RNP, anti-PM-Scl, anti-SSA 

et anti-SSB.  

o Les anticorps anti-DNA natifs 

o Autres anticorps en fonction des pathologies associées : facteur rhumatoïde, 

Anticorps anti-CCP, ANCA, anticorps anti-phospholipides.                                                                                                                                

4. UModalités thérapeutiques                                                                                                     

La prise en charge est axée sur les traitements symptomatiques des différentes atteintes 

viscérales et les traitements de fond proposés en fonction du type de la présentation clinique et 

de sa gravité.                                        

La surveillance de la ScS est à la fois clinique, biologique et radiologique. En tenant 

compte du profil individuel de la maladie et de son évolutivité.  
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5. UEvolution   

L’évolution favorable est définie par l’amélioration des signes cliniques (Sclérose cutanée, 

Dyspnée, arthralgies…), et paracliniques (biologiques, radiologiques et EFR), d’activité de la 

maladie, permettant de poursuivre le même traitement, ou de le diminuer.                                                                                        

L’évolution défavorable est définie par la non amélioration (voir l’aggravation de la 

maladie), nécessitant le recours à une autre modalité thérapeutique.                                                                                                                                     

IV. USaisie et analyse des données 

Les données, saisies manuellement à partir des dossiers des patients, sont validées puis 

consignées dans un fichier Microsoft Excel. Ce fichier Excel est mis dans un format apte au 

traitement statistique par le logiciel SPSS (Statistical Package for Social Science).  

Outre la construction de graphs et de tableaux, il est essentielle de calculer les 

moyennes, et les pourcentages.                             

Le calcul des moyennes s’applique aux variables quantitatives, et des pourcentages 

concerne les variables qualitatives.  

V. Considérations éthiques 

L’étude a été faite dans le total respect de l’anonymat des patients et la confidentialité 

des informations médicales. 
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I. Données épidémiologiques :                                                                                                                                                 

Le nombre de patients répondant aux critères d’inclusion était de 109. 

1. Répartition selon le sexe : 

Notre série est composée de 100 femmes (soit 92%) et 9 hommes (soit 8%) présentant un 

sexe ratio femme/homme de 11 (figure 1). 

[8%]

[92%]

Hommes
Femmes

 

Figure 1 : Répartition des patients selon le sexe 

2. Répartition selon l’âge : 

La moyenne d’âge des patients au moment du diagnostic était de 45 ans, avec des 

extrêmes de 17 et 80 ans. 

La répartition par tranches d’âges avait montré un pic de fréquence entre 40 et 49 ans 

(figure2). 

                                                      

Figure 2 : Répartition des patients par tranches d’âge 
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3. Répartition selon l’origine géographique : 

L’origine urbaine représentait 78 % des cas (n=85), et l’origine rurale 22% (n=24) 

(Figure3). 

 

Figure 3 : Répartition des patients selon l’origine géographique 

4. Activité professionnelle : 

Les femmes au foyer représentaient la majorité des cas retenus à raison de 92 % (n=100), 

Les fonctionnaires représentaient 6 % (n=7), les autres métiers étaient moins fréquents (2%). On 

n’avait relevé aucun cas d’exposition professionnelle particulière dans notre série. 

5. Les antécédents :                                                                                                                                                                                                                                                                        
5.1 Les antécédents personnels 

Dans notre série nous avons noté les antécédents suivants : 

Tableau II : Les antécédents personnels chez les patients de notre série 

Antécédent Nombre de cas Pourcentage 
HTA 16 15 % 

Diabète 12 11 % 
Hypothyroïdie 7 6.4 % 

Goitre 2 1.8 % 
Fausse couche 2 1.8 % 

Rectocolite hémorragique 1 0.9 % 
Ostéosarcome 1 0.9 % 
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5.2 Cas similaires dans la famille : 

La sclérodermie était relevée chez la famille dans 3 cas de notre série (3 familles 

différentes), 1 était une fille et 2 étaient des sœurs. 

II. Données cliniques : 

1. Délai de consultation : 

La durée moyenne d’évolution avant la première consultation était de 5.2 ans, avec des 

délais variant de 3 mois à 20 ans. 

2. Motif de consultation : 

Le motif de consultation majoritaire était la sclérose des doigts, et elle était associée à 

des polyarthralgies et/ou un phénomène de Raynaud dans 80% des cas. 

3. Manifestations cliniques : 

Les différentes atteintes systémiques relevées dans notre étude étaient résumées dans le 

tableau III, puis détaillées dans leurs sections respectives. 

Tableau III : Atteintes systémiques retrouvées dans notre série       

Type d’atteinte clinique 
 

Nombre de cas Pourcentage % 
Atteinte dermatologique 

 

109 100 % 
Atteinte ostéo-articulaire 

 

88 80.7 % 
Phénomène de Raynaud 

 

82 75 %  
Atteinte respiratoire 

 

76 69 % 
Atteinte digestive 

 

61 56 % 
Atteinte cardiaque 

 

22 20 % 
Atteinte musculaire 

 

18 16.5 % 
Atteinte rénale 

 

12 11 % 
Atteinte neuro-psychiatrique 

 

10 9 % 

 

3.1 Atteinte dermatologique : 

L’atteinte dermatologique était retrouvée chez la totalité des patients, dominée par la 

sclérose cutanée et la sclérodactylie (Tableau IV). 
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Tableau IV : Manifestations cutanées retrouvées dans notre série 

Manifestations cutanées Nombre Pourcentage % 
Sclérose cutanée 
                               Limitée     
                                Diffuse 

109 
74 
36 

100 % 
67 % 
33 % 

Sclérodactylie 87 80 % 
Cicatrices pulpaires déprimées 22 20 % 
Ulcères digitaux 20 18 % 
Télangiectasies 18 16 % 
Calcifications sous cutanées 2 1.8 % 

 

 

Figure 4 : Sclérodactylie, des cicatrices déprimées  

et troubles de pigmentation chez un de nos patients 

 

Figure 5 : Cicatrice d’ulcère digital au niveau du pouce 
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Figure 6 : Calcifications sous cutanées au niveau de l’index 

 

Figure 7 : Calcifications sous cutanées au niveau du coude 

 

Figure 8 : Télangiectasies faciales chez une patiente de notre série 
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3.2 Atteinte ostéo-articulaire : 

Les manifestations ostéo-articulaires étaient présentes chez 88 patients soit 80.7 % des 

cas. (Tableau V), dominées par les arthralgies (inflammatoires et mixtes) et les arthrites de type 

périphérique, touchant les petites et moyennes articulations, associées à une raideur articulaire 

dans 22 % des cas (n=24). L’atteinte axiale était observée chez 17 % des cas (n=15) dominée 

par l’arthrose et l’ostéoporose. 

Tableau V : Manifestations ostéoarticulaires retrouvées dans notre série 

Manifestations Articulaires Nombre Pourcentage % 

Arthralgies/Arthrites 
            Périphériques     
             Axiales 

88 
88 
15 

80.7 % 
100 % 
17 % 

Raideur articulaire 24 22 % 
Rétractions digitales 20 18 % 
Doigts boudinés 17 15 % 
Déformations articulaires des doigts 6 5 % 

 

3.3 Phénomène de Raynaud 

Le phénomène de Raynaud était présent chez 82 patients, soit 75 % des cas, touchant 

essentiellement le membre supérieur sans épargner les pouces, Il était unilatéral chez un cas, 

et touchant les membres inférieurs dans 5 cas. 
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Figure 9 : Phénomène de Raynaud à la phase syncopale 

 

Figure 10 : Phénomène de Raynaud à la phase asphyxique 

3.4 Atteinte respiratoire : 

Les manifestations cliniques de l’atteinte respiratoire de la ScS étaient présentes chez 76 

patients (soit 69 %). 

Tableau VI : Manifestations respiratoires retrouvées chez les patients de notre série 

Manifestations cliniques Nombre Pourcentage % 
Dyspnée d’effort 70 64 % 
Toux chronique 47 43 % 

Douleurs thoraciques 15 13 % 
Hémoptysies 2 1.8 % 

Râles crépitants 41 37 % 
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3.5 Atteinte cardiaque :   

Les manifestations cliniques de l’atteinte cardiaque (en dehors de la dyspnée d'effort) 

étaient retrouvées chez 22 patients, soit 20% des cas (Tableau VII). 

Tableau VII : Manifestations cardiaques retrouvées chez les patients de notre série 

Manifestations cliniques Nombre Pourcentage % 
Signes d’insuffisance cardiaque droite 9 8.2 % 

Syncopes / lipothymies 8 7.3 % 
Palpitations 4 3.6 % 

Eclat de B2 au foyer pulmonaire 4 3.6 % 
 

3.6 Atteinte digestive : 

Les signes digestifs étaient présents chez 61 patients, soit 56 % des cas (Tableau VIII). 

Les manifestations étaient dominées par le RGO, retrouvé chez 30 patients (27.5 %), suivi 

de la dysphagie, présente chez 26 patients (23.8 %), intéressant principalement les aliments 

solides.  

Les troubles de transit étaient notés chez 13 patients (12 %) à type de ralentissement chez 

6 patients (5.5%), d’accélération chez 5 patients (4.6%), et d’alternance entre les deux chez 2 

patients (1.8%). 

Tableau VIII : Manifestations Digestives retrouvées chez les patients de notre série 

 

 

 

Manifestations cliniques Nombre de cas Pourcentage % 

RGO 30 27.5 % 

Dysphagie 26 23.8 % 

Epigastralgies 25 23 % 

Trouble de transit 13 12 % 

Dénutrition 5 4.5 % 

Hématémèse 1 0.9 % 

Prolapsus rectal 1 0.9 % 
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3.7 Atteinte Rénale : 

Cliniquement elle se traduit par l’apparition d’une hypertension artérielle chez 12 cas 

(11%), une protéinurie positive à la bandelette urinaire chez 9 cas (8.2%) et des Œdèmes des 

membres inférieurs chez 4 cas (3.6%). 

3.8 Atteinte musculaire : 

Les manifestations musculaires étaient retrouvées chez 18 patients (16.5 % des cas), 

dominées par les myalgies et les faiblesses musculaires.  

L'examen clinique avait mis en évidence un syndrome myogène dans 8 cas (7.3 %).                                                                                                                                                                                                                           

3.9 Atteinte neuro-psychiatrique : 

Présente chez 10 patients, soit 9 % des cas, était comme suit :                                                                                       

o Neuropathie périphérique axonale sensitivomotrice des 4 membres chez 5 cas (4.58 %).                                                                          

o Signes d’irritation pyramidale (ROT vifs ++) chez 2 cas (1.8 %).                                                                                                                                

Compression du plexus brachial chez 1 cas (0.9 %).                                                                                                                                                                                                                       

o Trouble dépressif majeur nécessitant un traitement antidépresseur dans 2 cas (1.8 %) 

III. Données para-cliniques : 

1.  Imageries et explorations : 
1.1 Radiographie des mains : 

La radiographie des mains, réalisée chez 44 patients, avait objectivé des anomalies dans 

35 cas (80%) (Tableau 9).  

Tableau IX : Résultats des radiographies de la main dans notre série 

Anomalies Radiologiques Nombre Pourcentage % 

Déminéralisation épiphysaire en bande 26 60 % 

Acro-ostéolyse 13 30 % 

Calcifications sous cutanées 2 4.5 % 
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Figure 11 : Radiographie de la main montrant une calcinose sous cutanée au niveau 

l’index 

 

Figure 12 : Radiographie montrant une calcinose sous cutanée du coude 

1.2 Radiographie thoracique : 

Réalisée chez 90 patients, la radiographie standard s'est révélée anormale chez 68 

patients, soit 75 % des cas. Le détail des lésions radiologiques est rapporté dans la Figure 13. 
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Figure 13 : Anomalies de la radiographie thoracique dans notre série  

 

Figure 14 : Radiographies thoraciques montrant un syndrome interstitiel diffus bilatéral 

1.3 Tomodensitométrie (TDM) thoracique : 

Chez les 95 patients ayant bénéficié de la TDM thoracique, celle-ci s'était révélée 

anormale dans 72 cas, soit 75%. Les lésions retrouvées étaient dominées par la pneumopathie 

interstitielle, observée chez 61 patients (soit 64% des résultats), et la fibrose pulmonaire chez 

33 cas (soit 35%) (Figure 15).  
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Figure 15 : Anomalies de la tomodensitométrie thoracique dans notre série 

 

 

Figure 16 : TDM thoracique montrant une fibrose pulmonaire des bases 
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1.4 Explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) : 

Réalisées chez 60 patients, les explorations fonctionnelles respiratoires se révélaient 

anormales dans 42 cas, soit 70% des cas.  

Le syndrome restrictif représentait l’anomalie principale, observée chez 33 patients (55%).    

La CPT moyenne était de 65 %, variant entre 23 % et 77 %.                                                                                                                      

La plethysmographie avait mis en évidence une distension thoracique chez 20 patients 

(par mesure des volumes pulmonaires).    

Tableau X : Résultats des EFR chez les patients de notre série 

Anomalies retrouvées Nombre de résultats 
positifs 

Pourcentage % 

Syndrome restrictif 
Modéré 
Sévère 

33 
24 
8 

55 % 
76 % 
24 % 

Syndrome obstructif 8 13 % 
Distension thoracique 20 33 % 

 

1.5 L’électrocardiogramme (ECG) : 

L’ECG, réalisé chez 30 patients, avait révélé des anomalies chez 16 cas (soit 53 %) 

(Tableau 11). 

Les troubles de conduction étaient notés chez 6 patients (20 %). Ces troubles étaient à 

type de bloc de branche (droit ou gauche) observé chez 3 patients et de bloc 

auriculoventriculaire chez 3 patients.  

Les troubles de rythme étaient notés chez 5 patients (16 %), à type d’extrasystole 

ventriculaire (3 cas), d’arythmie complète par fibrillation auriculaire (1 cas) et de flutter 

auriculaire (1 cas). 
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Tableau XI : Anomalies électrocardiographique chez les patients de notre série 

Anomalies de l’ECG Nombre de cas Pourcentage % 
Troubles de conduction 6 20 % 

Trouble de rythme 5 16 % 
Hypertrophie ventriculaire gauche 4 13 % 

Syndrome coronarien aigu 1 3 % 
 

1.6 L’échocardiographie : 

L’échocardiographie a été réalisée chez 95 patients, montrant des anomalies chez 28 

d’entre eux, soit 29.4 % des cas (Tableau XII).  

L’HTAP était l’anomalie la plus fréquente, mise en évidence chez 15 patients (15.7 %). 

Des valvulopathies ont été mises en évidence chez 6 patients, une insuffisance tricuspide 

minime (2 cas), insuffisance mitrale (2 cas), un rétrécissement aortique modéré (1 cas) et un 

rétrécissement mitral (1 cas). 

Tableau XII : Anomalies de l’échocardiographie chez les patients de notre série 

Anomalies retrouvées Nombre de 

cas 

Pourcentage % 

HTAP 15 15.7 % 
Diminution de la FEVG  10 10.5 % 
Valvulopathies 6 6.3 % 
Epanchement péricardique 4 4.2 % 
Cardiomyopathie : 

         Dilatée  
          Hypertrophique 

7 
5 
2 

7.3 % 
(5.3 %) 
(2.1 %) 

 

1.7 Le cathétérisme cardiaque droit :  

Le cathétérisme cardiaque droit a été réalisé chez 2 patients, montrant une HTAP à 70 et 

90 mmhg respectivement. 
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1.8 La fibroscopie œsogastroduodénale (FOGD) : 

Réalisée chez 32 patients, a révélé des anomalies chez 26 cas (soit 23 %). 

 

Figure 17 : Résultats de la FOGD dans notre série  

1.9 La manométrie œsophagienne : 

Dans notre série, 2 patients ont bénéficié de la manométrie œsophagienne, permettant 

de mettre en évidence une hypotonie du sphincter inférieur de l’œsophage. 

1.10 La capillaroscopie péri-unguéale 

La capillaroscopie péri-unguéale, réalisée chez 12 patients, s’est révélée anormale dans 

tous les 12 cas.                                           

Un aspect compatible avec la sclérodermie systémique a été retrouvé dans 9 cas, soit 75 

% des patients chez qui cet examen a été réalisé.  
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Figure 18 : Résultats de la capillaroscopie dans notre série 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 25 - 

2. Bilans biologiques : 
2.1 L’hémogramme : 

L’hémogramme a été réalisé chez tous nos patients, objectivant une anomalie dans 53 

cas (48.6 %). 

Tableau XIII : Anomalies de l’hémogramme chez les patients de notre série 

Anomalies retrouvées Nombre de cas Pourcentage 
Anémie hypochrome microcytaire 42 38.5 % 

Anémie normochrome normocytaire 7 6.4 % 
Leucopénie 5 4.5 % 

Thrombopénie 4 3.6 % 
Hyperleucocytose 10 9 % 

 

2.2 Bilan inflammatoire : 

La vitesse de sédimentation (VS) était élevée chez 66 de nos patients (60.5 % des cas) 

avec une valeur moyenne de 68mm à la première heure.  

Une élévation de la CRP a été notée chez 57 patients (52 %) de notre série, avec une 

valeur moyenne de 42.3 mg/l. 

2.3 Bilan Rénal : 

Un bilan rénal a été réalisé chez la totalité de nos patients, objectivant 12 cas d'atteinte 

rénale soit 11 % des cas, dont 1 avait une crise rénale sclérodermique et 8 une insuffisance 

rénale chronique. 

Tableau XIV : Anomalies du bilan rénal retrouvées chez les patients de notre série 

Anomalies retrouvées Nombre de cas Pourcentage 

Protéinurie de 24h positive 

> 1g 

> 3g 

9 

5 

4 

8.2 % 

4.6 % 

3.6 % 

Elévation de l’urée/créatinine 8 7.3 % 

Diminution du DFG 8 7.3 % 
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La Ponction biopsie rénale avait révélé un aspect de Glomérulo-sclérose chez 4 patients 

(soit 3.6% de notre série). 
2.4 Autres bilans biologiques : 

Le dosage de la CPK réalisé chez 36 patients, s’est révélé anormale dans 16 cas (44.4 %) 

avec des valeurs allant de 3 à 10 fois la normale (280 UI/L). 

Le bilan hépatique était perturbé dans 9 cas (8.2 %) mettant en évidence une cytolyse 

hépatique isolée dans 5 cas (4.6%), et une association cytolyse et syndrome de cholestase 

biologique chez 4 cas (3.6%). 

Le bilan phosphocalcique était réalisé chez 36 patients, mettant en évidence 3 cas 

d'hypocalcémie (8.3 %). 

Le bilan thyroïdien avait révélé 7 cas (6.4 % de notre série) d’hypothyroïdie d'origine 

périphérique. 

3. Bilans immunologiques : 
3.1 Les anticorps antinucléaires : 

La recherche des AAN par immunofluorescence indirecte, réalisée chez 90 de nos 

patients, s’est révélée positive chez 75 d’entre eux, soit 83.3 % des cas. Le titre des AAN est 

déterminé chez 64 patients.                                                            

Les différents aspects d‘AAN observés et leur titre sont rapportés dans les tableaux XV-

XVI ci-dessous. 

Tableau XV : Aspects des anticorps antinucléaires retrouvés dans notre série 

Aspect Nombre de cas Pourcentage % 
Moucheté 28 31 % 
Homogène 13 14.4 % 
Nucléolaire 12 13.3 % 

Centromérique 2 2.2 % 
Mixte 20 22.2 % 
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Tableau XVI : Titre des anticorps antinucléaires retrouvés dans notre série 

Titre Nombre Pourcentage % 
1/160 10 15.6 % 
 1/320 11 17 % 
1/640 15 23.4 % 
1/1280 26 40.6 % 
1/2560 2 3 % 

 

3.2 Les Anticorps anti antigènes solubles (Anti-ENA) : 

La fréquence des auto-anticorps anti-ENA retrouvés sont rapportées dans le tableau 

suivant : 

Tableau XVII : Anticorps anti-antigènes solubles retrouvés chez les patients de notre 

série 

Bilan Nombre de test Résultats positifs Pourcentage % 
dans toute la série 

Anti-Scl 70 (anti-
topoisomérase1) 

82 32 29.3 % 

Anti-centromères 50 4 3.6 % 
Anti PM-Scl 26 2 1.8 % 

Anti RNP 54 12 11 % 
Anti SSA 75 23 21.1 % 
Anti SSB 72 5 4.5 % 
Anti-Sm 37 6 5.5 % 

Anti-histone 20 1 0.9 % 

 
3.3 Autres auto anticorps : 

Le tableau XVIII rapporte le nombre et la fréquence des autres spécificités auto-anticorps 

mises en évidence chez les patients de notre série. 
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Tableau XVIII : Autres auto-anticorps retrouvés chez les patients de notre série 

Bilan Résultats positifs Pourcentage % 
Anti-DNA natifs 12 11 % 

Facteur Rhumatoïde 4 3.6 % 
Anti CCP 1 0.9 % 

ANCA 1 0.9 % 

 

IV. Les données Diagnostiques : 

1. Répartition selon la forme clinique : 
Les patients était répartis comme suit (Figure 19) : 

 25 patients étaient atteints de la forme systémique diffuse, soit 23 % des cas. 

 54 patients étaient porteurs de la forme systémique limitée, soit 50 % des cas. 

 30 patients étaient porteurs d’un syndrome de chevauchement avec au moins une 

autre connectivite, soit 27 %. 

[50 %]

[23%]

[27%]

ScSl

ScSd

Sd de Chevauchement

 

Figure 19 : Répartition selon la forme clinique  
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2. Association avec d’autres maladies auto-immunes : 

L’association de la sclérodermie systémique à une autre maladie auto-immune (MAI) était 

notée chez 35 patients, soit 32 % des cas (avec association possible de plus d’une MAI chez le 

même patient). Le tableau 19 rapporte la fréquence des MAI retrouvées dans notre échantillon. 

Tableau XIX : Maladies auto-immunes associées à la sclérodermie dans notre série 

Maladie auto immune Nombre de cas Pourcentage 

Lupus érythémateux systémique 15 13.8 % 

Syndrome de Gougerot-Sjögren 10 9.2 % 

Polyarthrite rhumatoïde 6 5.5 % 

Dermato/polymyosite 6 5.5 % 

Cholangite biliaire primitive 3 2.75 % 

Rhumatisme Psoriasique  2 1.8 % 

Rhumatisme Articulaire aigu 2 1.8 % 
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V. Prise en charge thérapeutique : 

Le tableau XX résume les principales modalités thérapeutiques utilisées chez les patients 

de notre série. 

Tableau XX : Les différentes modalités thérapeutiques utilisées chez les patients de notre 

série. 

Traitement utilisé Nombre de cas Pourcentage 
% 

Indication 

Corticothérapie orale 73 67 % Atteinte articulaire et musculaire 
Bolus de 

Cyclophosphamide 
(Endoxan) 

41 37.6 % Formes graves pulmonaire ou 
cardiaque, ou en cas de rechute 

Azathioprine 11 10 % Relais oral dans les formes graves 
Méthotrexate 28 25.6 % Atteinte cutanée diffuse 

et articulaire 
Colchicine 90 82.5 % Atteinte cutanée 

et articulaire 
Inhibiteurs calciques 55 50.4 % Phénomène de Raynaud 

Et certains cas d’HTAP 
Iloprost en IV 6 5.5 % Phénomène de Raynaud avec ischémie 

digitale ou ulcération 
Naftidrofuryl (Praxilène) 

per os 
13 12 % Traitement oral chez les formes avec 

phénomène de Raynaud 
Anti-agrégant 

plaquettaire (Aspirine) 
18 16.5 % Prévention de l’ischémie digitale 

Inhibiteurs de pompe à 
protons (IPP) 

27 25 % Manifestations digestives 

Inhibiteurs de l’enzyme 
de conversion 

11 10 % Dans les atteintes rénales 

Diurétique 8 7.3 % Dans les atteintes cardiaques 
Sildénafil 2 1.8 % Dans des cas d’HTAP 

Macitentan (OPSUMIT) 2 1.8 % Dans des cas d’HTAP 

 

 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 31 - 

VI. Evolution : 

1. La réponse au traitement initial : 
Parmi les 109 patients de notre série : 

- 58 cas (53 %) ont bien répondu aux traitements instaurés (Bonne amélioration cutanée, 

articulaire et respiratoire), sur le plan clinique et paraclinique (TDM, EFR, 

Echocardiographie) 

- 43 cas (40%) ont présenté une persistance de lésions actives (Amélioration partielle), 

notamment les atteintes cardiaques, rénales et respiratoire (la fibrose pulmonaire) 

- 8 cas (7 %) ont rapporté aucune amélioration voire une aggravation des symptômes. 

 

Figure 20 : Réponse au traitement initial chez nos patients 

2. L’évolution et suivie : 

- La majorité des patients ont été vus régulièrement en consultation avec un suivi 

moyen de 10 mois. 

- Le recul évolutif moyen calculé était de 5.7 années. 

- La cause du décès était : une insuffisance respiratoire chez 3 cas, une crise rénale 

sclérodermique chez 1 cas et une insuffisance cardiaque chez 1 cas. 

- Le résumé de l’aspect évolutif chez les patients de notre série est présenté dans la 

figure 21. 
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Figure 21 : Répartition des patients de notre série selon leur évolution 
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I. Histoire de la sclérodermie systémique : 

Les premiers cas de la sclérodermie semblent remonter à l’antiquité, les descriptions 

variaient d’un patient à l’autre et connue sous plusieurs dénominations d’où la difficulté de 

rapporter son histoire à travers les temps. Hippocrate (460-370 BC) fut probablement le 

premier à avoir décrit des atteintes cutanées compatibles avec la sclérodermie systémique chez 

un homme d’Athènes qui souffrait d’un endurcissement de la peau avec du prurit, en 

rapportant « .... Chez ces personnes dont la peau est tendue et durcie… ».[12] 

Galeno (131-210 BC) aurait également pu reconnaître cette pathologie « dès que le 

patient se déshabille, par sa pâleur ......par l’épaississement et la dureté des téguments », où il 

la dénomma « la maladie par constriction des pores » en raison de la diminution de 

transpiration et le non-réchauffement du corps à l’exercice [13]. D’une autre part, Oribasius 

(325-403 AD), Aetius d’Amida (6ème siècle AD), Paulus Aegineta (625-690 Ad) et Avicenne 

(980-1036 Ad) ont aussi décrit des patients avec des atteintes cutanées compatibles avec la 

sclérodermie. D’autres descriptions ont été également rapportées par Zacutus Lusitanus en 

1634 et Diemerbroek en 1660. [14]  

Cependant, ce n’est qu’en 1753 que fut la première description vraisemblable de la 

maladie, lorsqu’un médecin italien à Naples, Carlo Curzio a rapporté dans sa monographie le 

cas d’une jeune patiente âgée de 17 ans qui s’est présenté avec un endurcissement  important 

de sa peau, « dure comme du bois », cependant cette atteinte était variable d’une partie à une 

autre, particulièrement marquée au niveau du cou et du visage et des membres, à tel point 

rendant impossible tout mouvement de ces derniers sans qu’il y ait une participation 

musculaire, ce qui a suscité beaucoup d’intérêt [15]. Ce qui pose le problème quant à 

l’exactitude du diagnostic est l’amélioration de son état clinique après 11 mois de traitement 

avec bains de lait chaud, des saignées (effectuées difficilement du fait de l’endurcissement) et 
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petites doses de mercure qui ont rendu sa peau « parfaitement douce, et flexible, possible à 

faire bouger, s’étendre, et capable d’effectuer toutes ses fonctions naturelles ».  

Le terme Skleroderma (des termes grecs skleros « induré » et derma « peau ») n’a fait son 

apparition qu’en 1836 quand Fantonetti de Pavia l’a utilisé pour communiquer le cas d’un 

patient se présentant avec « une peau sombre comme du cuir avec perte d’amplitude articulaire 

due à l’endurcissement de sa peau ». Depuis lors elle a été décrite par plusieurs termes, 

« Skélérme » des adultes par Thirial 1845, « Sclérosténose » cutanée par Grisolle et Forget 

1847, et finalement « sclérodermie » qui a été utilisé par Gintrac (1791-1877) après revue de 

cas publiés, terme qui a été retenu lors de la description de la maladie surtout après sa 

popularisation par Horteloup dans sa monographie complète en 1865. [14] 

Depuis la sclérodermie systémique a été objet de plusieurs publications, la forme 

« localisée » a été décrite pour la première fois par Addison en 1854 où il l’a nommée « vraie 

chéloïde », en éclairant la confusion avec les manifestations de lèpre cutanée et la maladie 

d’Alibert tandis que l’association de la maladie avec le phénomène de Raynaud a été rapportée 

par ce dernier lui-même en 1865, chez un patient qui a développé une sclérose cutanée et 

hyperpigmentation avec des troubles de vasoconstriction, cette relation a été renfoncée par la 

suite par Monro en 1899, après revue de 180 cas de maladie de Raynaud qui a trouvé qu’il y 

avait une « tendance au développement de la sclérodermie » chez ces sujets soit de façon 

concomitante ou suivant l’apparition de troubles vasomoteurs . 

À cette époque, la nature systémique de la maladie n’a toujours pas été mise en 

évidence, on attribuait les décès chez ces patients à autres causes sans en connaître l’origine : 

emphysème, pleurésie, insuffisance cardiaque, gastroentérite etc. Ce n’est qu’en 1892 que   W. 

Osler a remarqué que ces patients ont tendance à succomber secondairement à une atteinte 

pulmonaire ou rénale et parfois à une endocardite. [16] 
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En 1924, Matsui a été le premier à mettre le point sur les manifestations systémiques de 

la Sclérodermie en décrivant en détail les atteintes pulmonaires, œsophagiennes et rénales 

chez 5 patients, suivi de Ehrmann et Brunauer (1931) qui ont reconnu que la sclérodermie n’est 

pas une maladie exclusivement cutanée, et qu’elle peut également affecter tout le tissu 

conjonctif comprenant « tendons, gaines, muscles, articulations et os ». En 1945, elle a été 

connue pour la première fois sous le terme de sclérodermie systémique progressive, lorsque 

Goetz a présenté une revue détaillée des atteintes viscérales de cette maladie. [17] 

Ce n’est qu’en 1963, que l’immunofluorescence indirecte a permis d’isoler les AAN dans 

les sérums des patients en utilisant comme substrat les hépatocytes d’un rat puis les cellules 

hep2 extraites d’un carcinome du larynx, suivi de la mise en évidence de la liaison des anti-

centromères au CREST syndrome en 1980, et de l’identification des anti-Scl70 en 1986 comme 

marqueur spécifique de la sclérodermie systémique. [18] [19] [20] [21] 

II. Les critères de classification de la sclérodermie systémique : 

Les premiers critères de classification de la sclérodermie systémique ont été proposés par 

L'association des rhumatologues américains (anciennement ARA, devenue ACR) en 1980 

(tableau XXI). Le but des auteurs était de proposer des critères à haute spécificité permettant 

de définir les patients à inclure dans les études de la ScS, de classer les différentes formes 

cliniques, mais surtout de distinguer cette maladie des autres connectivites et des différentes 

entités qui lui sont similaires (morphée, fasciite éosinophile, réaction greffon contre hôte, etc.) 

même au prix d’une baisse de la sensibilité. [22]  
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Tableau XXI : critères de classification de l’ARA 1980 : 

Critère majeur Critère mineurs 

Sclérose cutanée proximale 

- Sclérodactylie 

- Cicatrices digitales ou ulcères pul-

paires 

- Fibrose pulmonaire basale bilatérale 

Un patient est considéré comme atteint de sclérodermie systémique s’il remplit : 

 Un Critère majeur ; 

 Ou au moins deux des critères mineurs. 

 

Les deux formes de la sclérodermie systémique, diffuse et localisée ont été définies la 

première fois par Leroy et al en 1988, tout en mettant en évidences leurs caractéristiques 

cliniques, biologiques et immunologiques. [23] 

Le syndrome de CREST, acronyme pour calcinose, syndrome de Raynaud, dysmotilité 

œsophagienne, sclérodactylie et télangiectasies, a été considéré pendant longtemps comme un 

sous-groupe des formes limitées, renforcé par son association aux anti-centromères.  Cette 

classification a été abandonnée par la majorité des auteurs, vu la présence de ces symptômes 

dans les formes diffuses [24], cependant ce syndrome a été utilisé dans plusieurs études pour 

inclure les patients qui ne satisfaisaient pas les critères ARA.   

Les critères de 1980 évaluaient essentiellement l’extension de la fibrose vue que les 

anomalies vasculaires et immunitaires n’étaient mises en évidence que plus tard. Ceci a été 

responsable d’un taux d’exclusion de jusqu’à 47 % des patients atteints de sclérodermie, 

notamment avec des formes limitées ou précoces, même si le diagnostic de ScS a été retenu 

par des médecins expérimentés, faisant appel à une révision de cette classification. 
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En 2001, l’étude menée par Lonzetti et al a démontré qu’il est possible d’améliorer la 

sensibilité de ces critères en prenant en compte les données de la capillaroscopie et du bilan 

immunologique [25], suivi dans la même année par la proposition des critères de Leroy et 

Medsger [26] pour la sclérodermie débutante, incluant la sclérodermie sine scleroderma 

(tableau XXII). 

Tableau XXII : critères de classification Leroy et Medsger 2001 

Critères de sclérodermies systémiques limitées 

- Phénomène de Raynaud objectif + capillaroscopie de type sclérodermique ; 

- OU Phénomène de Raynaud objectif + Autoanticorps spécifiques ; 

- OU Phénomène de Raynaud subjectif + capillaroscopie de type sclérodermique + 

autoanticorps spécifiques 

Critères de sclérodermies systémiques cutanées limitées 

- Avoir au moins un des critères cités au-dessus ; 

- ET une atteinte cutanée limitée 

Critères de sclérodermies systémiques cutanées diffuses 

- Avoir au moins un des critères cités au-dessus ; 

- ET une atteinte cutanée proximale 

Vu L’absence de différence entre l’extension des atteintes viscérales, le profil 

sérologique, et le pronostic des deux formes limitées et cutanées limités, cette classification fut 

abandonnée pour le modèle binaire (limitée et diffuse), qui est utilisé jusqu’à aujourd’hui. 

 Quoique plusieurs classifications ont été proposées par la suite, notamment les critères 

de Maricq et Valter et de  Davis et Fritzler en 2004, les critères 1980 sont restés les plus 

adoptés dans la plupart des recherches, jusqu’à la validation des nouveaux critères en 2013 

qui ont été mis en place suite à une collaboration entre l’ACR et « European League Against 

Rheumatism (EULAR) », qui par l’inclusion d’anomalies immunologiques, vasculaires et 
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fibrotiques, permettent d’élargir le spectre des patients retenus dans les différentes études 

dont les essais cliniques. [27] [28] 

 

III. Physiopathologie : 

 La physiopathologie de la sclérodermie reste assez complexe, cependant plusieurs 

facteurs ont été incriminés, et 3 anomalies à la base de sa pathogenèse ont été identifiés : 

anomalies immunitaires (lymphocytes T), dysfonctionnement vasculaire (cellules endothéliales) 

et fibrose tissulaire diffuse (fibroblastes). 

1. Dysfonctionnement endothélial dans la sclérodermie systé-
mique : 

Les altérations vasculaires semblent précéder les deux autres anomalies dans le 

développement de la maladie, ces altérations sont impliquées dans le phénomène de Raynaud, 

les anomalies observées à la capillaroscopie, les télangiectasies, la crise rénale sclérodermique, 

l’HTAP, la dysfonction myocardique et l’ectasie vasculaire antrale gastrique. [29] 

Les altérations vasculaires observées au cours de la ScS Intéressent initialement les 

capillaires et les artères de petit calibre. 

 L’apoptose des cellules endothéliales (CE) semble être l’atteinte la plus précoce, elle est 

responsable des anomalies fonctionnelles (intéressant la réponse inflammatoire, la coagulation 

et le tonus vasculaire) et structurales (portant sur le remodelage, angiogenèse et 

vasculogensèse). Son étiologie reste inconnue, cependant plusieurs facteurs ont été incriminés 

: génétiques, toxiques, infectieux, auto-immunes et métaboliques. [30] 

a)  Anomalies fonctionnelles : 
Suite à leur activation, les CE sécrètent des cytokines pro-inflammatoires, déclenchant 

la cascade d’inflammation avec recrutement des leucocytes et d’infiltration des parois 

vasculaires, aggravant davantage les lésions endothéliales. Cet infiltrat cellulaire sera formé 
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majoritairement par les lymphocytes T (CD4+ T au niveau du derme, CD8+ T au niveau des 

poumons), les lymphocytes B (responsable de la production des autoanticorps) et des 

macrophages. [31] 

En plus, la phagocytose de ces CE par les macrophages et cellules dendritiques, et par 

conséquent la présentation antigénique aux lymphocytes T CD8+, peut induire de la 

reconnaissance des antigènes vasculaires par le système immunitaire amplifiant l’agression 

endothéliale. Le tout est à l’origine des premières manifestations inflammatoires et des 

anomalies précoces observées à la capillaroscopie. 

La capacité des CE à réguler le tonus vasculaire est altéré à ce stade, ce déséquilibre va 

se manifester par une augmentation de la sécrétion de l’endothéline I, et une diminution de 

celle de vasodilatateurs comme monoxydes d’azote et les prostacyclines. Cela favorisera les 

vasospasmes, qui vont aggraver les phénomènes ischémiques avec la libération des formes 

réactives de l'oxygène (FRO), perpétuant les lésions endothéliales. L’endothéline 1, en plus de 

son rôle de vasoconstricteur puissant stimule la prolifération des fibroblastes et la production 

des collagènes, ainsi que la prolifération des cellules musculaires lisses vasculaires. Ses 

différents rôles, l’élévation de son taux sérique et la surexpression de ses récepteurs chez les 

patients atteints de la SSc, explique sa place comme cible thérapeutique. [32] [33] [34] 

Les lésions vasculaires perturbent également l’équilibre coagulation/fibrinolyse, d’une 

part en induisant l’activation des plaquettes, faisant perdre à l’endothélium son pouvoir 

antithrombotique [35] et finalement par la capacité des cellules apoptotiques à déclencher les 

cascades de coagulations via libération du facteur tissulaire [36]. La résultante est une 

microangiopathie thrombotique avec remodelage vasculaire aberrant, contribuant à l’entretien 

des phénomènes lésionnels. 
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b) Anomalies structurales : 

En réponse aux lésions endothéliales et l’infiltration leucocytaire de la paroi vasculaire, 

un remodelage vasculaire est entamé, une réparation défectueuse va entraîner une prolifération 

de l’intima et une diminution de la lumière vasculaire voire une oblitération des vaisseaux. Cela 

va aggraver les phénomènes ischémiques et la production des radicaux libres, qui sont eux-

mêmes cytotoxiques pour la cellule endothéliale, et ainsi de suite. L’activation de fibroblastes 

(médiée par le TGF β) et leur différenciation en myofibroblastes avec la production excessive de 

la matrice extracellulaire ont été incriminées dans ce processus. [29] 

L’angiogenèse est atteinte au cours de la sclérodermie systémique. A l’état normal, une 

ischémie tissulaire entraîne la libération de plusieurs facteurs de croissance dont le vascular 

endothelial growth factor (VEGF) qui, comme son nom l’indique, initie la prolifération des CE et 

la formation de nouveaux vaisseaux. Cela n’est pas le cas chez les patients atteints de la ScS 

où, malgré un taux élevé de VEGF [37]. On observe un défaut de compensation responsable 

d’une perte accrue des capillaires, ce qui explique certaines atteintes observées notamment les 

ulcères digitaux, la crise rénale sclérodermique et l’HTAP. 

Après échec de l’angiogenèse, la vasculogenèse intervient comme ultime moyen de 

réparation des lésions endothéliales. Cependant au cours de la ScS, non seulement la structure 

de la moelle osseuse est altérée par les processus fibrotiques et réduction de la vascularisation 

, la reconnaissance des antigènes vasculaires induite par les cellules apoptotiques décrite 

précédemment , induit une réaction auto-immune dirigée contre les CE circulantes [38], ce qui 

pourrait expliquer le taux diminué de ces dernières chez les patients atteints de ScS –même à 

un stade précoce- [39], et par conséquent l’action manquante de la vasculognèse. 
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2. Les anomalies immunitaires :  

L’intervention du système immunitaire apparaît dès les stades précoces de la maladie, 

intéressant aussi bien l'immunité innée qu'adaptative. 

a) Les lymphocytes T :  

Les lymphocytes T sont activés dans les stades précoces de la ScS, soit par : 

 Activation non-spécifique : via sécrétion des cytokines, décrite précédemment. 

 Activation spécifique : par le biais de reconnaissance antigénique, mise en évidence par 

prolifération oligoclonale des lymphocytes T dans la peau de patients [40]. La nature de 

l’antigène responsable n’est pas confirmée, cependant plusieurs ont été incriminés. 

Une variation de l’équilibre des profils Th1/Th2 a été observée en fonction du lieu de 

l’atteinte et le stade de la maladie. [41] 

Aux stades précoces de la maladie, une déviation vers le profil th2 a été observée Au 

niveau de la peau et des parois vasculaires avec libération de cytokines pro-fibrotiques 

principalement [42] : 

- IL-4, qui augmente la synthèse du collagène par les fibroblastes et l’expression de 

molécules d’adhésion facilitant l’infiltration des parois vasculaire, tout en antagoni-

sant les effets anti-fibrotiques de l’interféron gamma. 

-  IL-13 qui peut agir sur les fibroblastes directement ou via la stimulation de macro-

phages (qui vont synthétiser les PDGF et le TGF β). 

- IL-17 qui favorise la prolifération des fibroblastes et l’expression des molécules 

d’adhésion et des cytokines pro-inflammatoire, l’IL-1 et IL-6, par les cellules endo-

théliales. [41] 
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En plus de leur action sur les macrophages et les cellules endothéliales, Les 

lymphocytes T interviennent aussi dans l’activation des lymphocytes B. (voir Figure 22) 

 

Figure 22 : Les rôles du lymphocyte T dans la sclérodermie systémique 

b) Lymphocytes B : 
Les mécanismes de l’activation des lymphocytes B ne sont pas encore élucidés, cependant 

plusieurs antigènes exogènes et/ou endogènes ont été suspectés. Cette activation va se 

traduire par l’expression des marqueurs CD19 avec production anormale d’auto-anticorps 

intervenants dans les trois processus clé de la ScS. 

La phagocytose de cellules apoptotiques par les macrophages et cellules dendritiques (ou à 

défaut le relargage de leurs contenus cellulaires ) peut-être à l’origine de la reconnaissance des 

antigènes vasculaires par le système immunitaire et la production d’auto-anticorps notamment 

des anticorps anti-cellules endothéliales , qui vont favoriser l’expression des molécules 
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d’adhésion des CE (activation des CE),  la production de l’IL1 et par conséquent l’amplification 

la réponse inflammatoire et l’infiltration des parois vasculaires ainsi que l’apoptose des CE. [43] 

[44] 

Suite à cette apoptose, la libération et la reconnaissance de certaines molécules nucléaires 

peut également être à l’origine de la production des anticorps antinucléaires (AAN).  Les 

protéines ciblées par ces anticorps incluent : l’ADN-topoisomérase I (anti-Scl 70), les 

centromères, les ARN polymérases, PM-Scl et certaines unités RNP. Autres études suspectent le 

rôle d’une réaction croisée suite à un épisode infectieux peut jouer un rôle dans la genèse de 

ces auto-anticorps. [45] 

Enfin, les lymphocytes B peuvent intervenir dans le développement de la fibrose par : 

• Stimulation des fibroblastes : par les anticorps anti-fibrilline (facilitaion de la sécrétion 

du TGF β) et anticorps anti-fibroblastes (via production IL-1 et IL-6). [46] 

• Inhibition de la dégradation de la matrice extracellulaire par les anticorps anti-MMP. 

[47] 

c) Immunité innée : 
Après leur recrutement, les macrophages et les cellules dendritiques vont infiltrer la 

paroi vasculaire. La reconnaissance des motifs molécules associées au dommage vasculaire (ou 

DAMP) par les récepteurs TLR, initiera la réponse immunitaire innée, et entraînera la 

phagocytose des cellules endothéliales apoptotiques avec sécrétion de plusieurs facteurs 

profibrotiques notamment : IL-1 et IL-6, TGF β, PDGF et la MCP-1. (Voir tableau XXIII) 

Avec les cellules dendritiques, les macrophages interviennent également dans la 

reconnaissance d’antigènes des CE apoptotiques et leur présentation, cette reconnaissance est 

assurée par les récepteurs TLR permettant l’activation des cellules de l’immunité adaptative. 

Les mastocytes peuvent intervenir également avec la sécrétion de l’histamine et IL-4 qui 

peuvent participer au processus fibrotique. [48] 
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3. Fibrogènese au cours de la sclérodermie systémique : 
La fibrose est la 3P

ème
P anomalie clé de la ScS. Elle est caractérisée par l’accumulation des 

composants de la matrice extracellulaire, notamment celle du collagène, responsable de 

l’altération de l’architecture des différents organes, dont les tissus se trouvent remplacés par 

un tissu conjonctif rigide, compromettant leur fonction et vitalité. [49] 

a) Les fibroblastes : 

Les fibroblastes sont les cellules principales du tissu conjonctif, ils assurent la 

production et dégradation des protéines de la matrice extra cellulaire, Ils prennent part dans la 

réponse inflammatoire par la synthèse des molécules d'adhésions et stimulation de la sécrétion 

des cytokines, leur différenciation en myofibrloblaste permet de libérer le TGF β qui est un 

acteur important dans la fibrogenèse [50]. Non seulement les fibroblastes sont les cibles 

d’actions des différents facteurs libérés au cours des deux premiers processus, plusieurs 

anomalies intrinsèques des fibroblastes ont été mises en évidence chez les patients atteints de 

sclérodermie systémique. [48] 

a.1 Facteurs extrinsèques : 

Le TGF β occupe une place importante dans aussi bien dans la fibrogènese 

physiologique (réparation tissulaire) que pathologique (la sclérodermie systémique et autres 

maladies fibrosantes) [51] 

Synthétisé par les fibroblastes, les lymphocytes T et les CE, le TGF β assure l’activation 

des fibroblastes et la sécrétion de nombreuses cytokines, stimulant la synthèse des fibres de 

collagène [52]. Il peut également entraîner la prolifération cellulaire des fibroblastes, favoriser 

leur différenciation en myofibroblastes, renforcer leur résistance à l’apoptose, et stimuler par 

conséquent la synthèse de la matrice extracellulaire. [53] 

Autres médiateurs peuvent intervenir dans ce processus (voir tableau XXIV). La 

fibrogenèse pathologique observée au cours de la sclérodermie peut résulter en partie d’un 

excès de production de ces médiateurs (PDGF, IL-1, 4,6P

 
Pet 13), de leurs récepteurs (PDGF, 
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MCP-1) ou par la présence d’auto-anticorps anti-récepteurs stimulant la surexpression des 

gènes encodant pour la synthèse du collagène (anti-PDGF). [49] 

Tableau XXIV : Interleukines, facteurs de croissance et chémokines intervenant dans la 

fibrogènes au cours de la sclérodermie systémique 

Molécules Cellules sources Rôles dans la ScS 

IL-4 Lymphocytes Th2, Mastocytes 

Chimiotactisme et stimulation de la 
prolifération des fibroblastes 
Synthèse de collagène 
Production du TGF- β [54] 

PDGF 
Macrophages, CE, fibroblastes, 
plaquettes 

Stimulation de la synthèse du collagène, 
de protéoglycanne  
Synthèse de TGF β, MCP-1 et IL-6 

CTGF 
Fibroblastes induit par TGF-β, 
endothéline 1 et l’hypoxie [55] 

Stimulation de la synthèse du collagène 
(phase tardive) 
Régulation de l’angiogenèse [55] 

IL-6 
Macrophages, lymphocyte T, 
fibroblastes 

Stimulation de la synthèse du collagène 
Activation et apoptose des cellules 
endothéliales [56] 

IL-13 Lymphocytes Th2, Mastocytes 
Synthèse de collagène via stimulation de 
la sécrétion TGF β [57] 

MCP-1 
Macrophages, fibroblastes, 
cellules endothéliales 

Déviation vers profil Th2 [58] 
Synthèse du collagène via la production 
du TGF β et IL-4 [59] 

a.2 Anomalies intrinsèques : 

In vitro, Les fibroblastes isolés des lésions cutanées chez les patients atteints de 

sclérodermie systémique sont capables de synthétiser, de manière autonome et en abondance, 

les fibres de collagène, les composants de la matrice extracellulaire et des protéines 

inhibitrices de la dégradation de celle-ci [60]. Ceci est dû à : 

• Augmentation de l’expression des récepteurs au TGF β. P

 
P[61] 

• Synthèse excessive et autonome du CTGF. [62] 

• Activation par sécrétion autocrine du TGF β. [63] 
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• Accumulation intracellulaire anormale des protéines intervenant dans de la transcription 

des gènes du procollagène, précurseurs du collagène, même en absence d’une stimu-

lation par le TGF β. [64] 

En plus de leur résistance à l’apoptose, les fibroblastes chez les patients atteints de la 

sclérodermie sont également capables de synthétiser, indépendamment de toute stimulation, 

plusieurs FRO qui vont à leur tour favoriser la prolifération des fibroblastes et la synthèse du 

collagène. [65] [66] 

- Anomalies de La matrice extracellulaire : 

En plus de son rôle comme réservoir de facteurs de croissances (TGF β, CTGF)  [49], les 

anomalies de la synthèse matrice extracellulaire joue également un rôle dans la promotion de 

la fibrogènese, notamment la baisse du taux des molécules assurant sa dégradation (les MMP) 

et la hausse de leurs inhibiteurs (les TIMP). [67] 

4. Conséquences cliniques :  
La particularité de la fibrose au cours de la ScS - contrairement aux autres maladies à 

processus similaires (comme la fibrose pulmonaire idiopathique ou la glomérulosclérose) est sa 

localisation systémique, et en absence d’u traitement permettant d’inverser définitivement le 

processus, elle reste l’un des principaux déterminants du pronostic de cette maladie. (Voir 

figure 23) 
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Figure 23 : Localisations principales de la fibrose au cours de la ScS 
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IV. Les facteurs de risque de la sclérodermie systémique : 

1. Les facteurs génétiques 

La présence des formes familiales de la sclérodermie systémique a amené à suspecter 

l’existence de facteurs génétiques intervenant dans le déclenchement de la maladie. [68] 

Plusieurs régions chromosomiques ont été associées à la sclérodermie systémique, 

aussi bien ceux codant pour le système HLA (au moins 18 types ont été rapportés) que ceux 

intervenant dans les voies d’activation de l’immunité innée (TLR, apoptose cellulaire), 

adaptative (interleukines, anticorps exprimés) et la fibrogenèse. [69] [70] 

Cependant, ceci n’explique pas le phénotype sain chez les patients porteurs de ces 

gènes, d’où le rôle de modifications épigénétiques permettant la régulation de leurs 

transcriptions sans pour autant les modifier. [71] 

2. Les Facteurs environnementaux 

Plusieurs facteurs toxiques et infectieux ont été incriminés dans le déclenchement de la 

sclérodermie systémique. (Voir Tableau XXV) 

Tableau XXV : facteurs environnementaux incriminés dans la sclérodermie systémique 

 Nom Publication Rôles suspectés 

Toxiques 
Silice [72] ; [73] Production des FRO  

Solvants [74] Indéterminé 

Infectieux 
CMV [75] 

Via réaction croisée :  
- Activation des CE et apoptose 
- Activation des fibroblastes  

Parvovirus 19 [76] Indéterminé 
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3. Le rôle de la grossesse : 

La persistance des cellules fœtales chez la mère, induisant un microchimérisme, peut 

être à l’origine d’une réaction auto-immune à l’origine de la maladie. Ce microchimérisme a été 

encore plus incriminé par la mise en évidence de ces cellules au niveau des lésions cutanées 

des patientes atteintes de la sclérodermie [77] d’une part, et par la similarité des atteintes 

cutanées observée les atteintes cutanées observées lors d’une maladie de type greffon contre 

l’hôte d’une autre part. [78] 

La déviation vers un le profile Th2 profibrotique au cours de la grossesse peut renforcer 

également cette supposition. [79] 
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V. Données épidémiologiques 

1. Incidence et prévalence : 

La sclérodermie systémique est une maladie rare, avec une prévalence rapportée variant 

entre 30 et 440 par million d’habitants et une incidence de 0,6 à 23 nouveaux cas/ million / 

an, elle est plus fréquente en Amérique du Nord et en Australie, qu’en Europe, elle l’est encore 

moins au Japon. [3] (Tableau XXVI) 

Tableau XXVI : Prévalence et incidence de la sclérodermie systémique 

Publications Pays 
Critères d’inclusion 

utilisés 
Prévalence 

(Cas/million) 
Incidence (Nouveaux 

cas/million/an) 
Medsger et Masi 

1971 [80] 
USA Spécifique à l’étude _ 2.7 

Mayes, et al. 2003 
[81] 

USA ACR et CREST 276 21 

Furst, et al. 2012 
[82] 

USA CIM 135-184 56 

Bernatsky, et al. 
2009 [83] 

Canada CIM 443 _ 

Rosa, et al. 
2011[84] 

Argentine 
ACR + 

Leroy/Medsger 
296 21.1 

Allcock, et al. 
2004 [85] 

Royaume uni 
ACR + Leroy 

/Medsger 
38 7.2 

Le Guern, et al. 
2004 [86] 

France 
ACR + Leroy 

/Medsger 
158 _ 

Hoffmann-Vold, et 
al. 2012 [87] 

Norvège ACR 52-144 _ 

Roberts-Thomson, 
et al. 2006 [88] 

Australie 
ACR + syndrome de 

chevauchement 
232.2 20.4 

Tamaki, et al. 
1991 [89] 

Japon ACR 38 7.2 
 

Il n’existe actuellement pas d’étude de prévalence ou d’incidence de la sclérodermie 

systémique au Maroc ni en Afrique. 

La grande variabilité de ces données peut être expliquée par 3 facteurs principaux : 

 L’origine géographique : qui laisse supposer le rôle d’une susceptibilité génétique ou de 

facteurs environnementaux locaux dans le développement de la maladie. 
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 Les méthodes et moyens utilisés :  

o Définition de la maladie / critères d’inclusion : Avant 1980 devant l’absence d’un 

consensus, la définition de la sclérodermie systémique dépendait essentiellement 

de l’équipe menant la recherche, rendant difficile la reproduction des résultats ob-

tenus. Même après les critères proposés par l’ARA en 1980, ces derniers n’étaient 

pas les seuls à être adoptés depuis. 

o Les limites du « spectre de la sclérodermie » : posant le problème de critères 

d’exclusion, notamment en ce qui concerne les « connectivites non différen-

ciées avec des traits sclérodermies » et le syndrome de chevauchement.  

 Amélioration de la base des données : l’avancement des recherches a permis de détec-

ter la maladie à un stade plus précoce avec amélioration de taux de survie, ce qui pourrait ex-

pliquer l’augmentation d’incidence et de prévalence observée actuellement. 

 Cela dit, il est important de rappeler que la rareté de cette maladie et la multitude de 

ses formes cliniques (surtout dans sa forme sine scleroderma et forme débutante) peuvent 

dérouter les résultats, conduisant le plus souvent à une sous-estimation de sa prévalence et 

incidence. 

2. Sexe : 

Dans notre série les femmes présentaient la majorité avec 92 % contre les 8 % pour les 

hommes avec un sexe-ratio F/H de 11, se rapprochant de la série de Yacoub, et al. (2012) [90] 

et similaire à la série du Le Guern, et al. (2004). [86] 
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Cette prédominance féminine a été mise en évidence dans plusieurs travaux de 

recherche avec des ratios qui variaient entre 1.5/1 et 14/1. (Tableau XXVII) 

Tableau XXVII : Comparaison de la sex-ratio de la sclérodermie systémique selon les séries 

Publications Pays Sexe-ratio 
Mayes, et al. 2003 [81] USA 1.5/1 
Furst, et al. 2012 [82] USA 6.15/1 

Bernatsky, et al. 2009 [83] Canada 5.6/1 
Rosa, et al. 2011 [84] Argentine 17/1 

Allcock, et al. 2004 [85] Angleterre 5.2/1 
Le Guern, et al. 2004 [86] France 11/1 

Hoffmann-Vold, et al. 2012 [87] Norvège 3.8/1 
Roberts-Thomson, et al. 2006 [88] Australie 5/1 

Tamaki, et al. 1991 [89] Japon 14/1 
Braham, et al. 2003 [91] Tunisie 6/1 
Yacoub, et al. 2012 [90] Maroc 10.1/1 

Notre série Maroc 11/1 
Cette prédominance peut être expliquée par deux hypothèses, la première étant le rôle 

des œstrogènes dans la modulation des réponses immunitaires et qui (via ses récepteurs 

ubiquitaires) agissent, entre autres, sur la maturation des cellules B et l’augmentation de la 

production des anticorps [92]. La deuxième hypothèse suspecte le rôle de la grossesse d’une 

part par son action hormonale, renfonçant l’hypothèse précédente, et d’une autre part par la 

persistance des cellules fœtales dans la circulation maternelle (ou microchimérisme) que l’on 

suspecte être à l’origine de la réaction auto-immune. [77] 

3. Age : 

L’âge de début de la sclérodermie systémique varie en fonction du sexe et de l’ethnie. 

Le pic d’incidence survient généralement vers la 5 P

ème
P décennie avec un début plus précoce chez 

les femmes et les sujets de race noire. [81] 

Dans notre série la moyenne d'âge était de 45 variant entre 17 et 80 ans, un pic a été 

observé entre 40 et 49 ans, ce qui concorde avec les données de la littérature, rapportant un 

pic vers la cinquième décennie [81-82,90-91]. 
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L’atteinte pédiatrique (la sclérodermie systémique juvénile) est possible mais 

exceptionnelle. [93] 

Tableau XXVIII : Comparaison de la moyenne d’âge selon les séries 

Publications Pays Moyenne d'âge 
Mayes, et al. 2003 [81] USA 46 ans 
Furst, et al. 2012 [82] USA 47.5 ans 

Braham, et al. 2003 [91] Tunisie 43 ans 
Yacoub, et al. 2012 [90] Maroc 49.5 ans 

Notre série Maroc 45 ans 
 

VI. Formes cliniques (Diffuse et limitée)  

Dans notre série la sclérodermie limitée était plus fréquente que la forme diffuse, (67 % 

contre 33 %) rejoignant les séries de Lamzef et al (Rabat,2012) [94] et  Bouissar et al (Casa, 

2012) [95], qui se rapprochaient des séries Européennes, Américaines et Japonaise, rapportant 

une prédominance de la forme limitée, contrastant cependant avec les séries d’Ikhelk et Amal 

(Marrakech,2011), Sud-africaine et asiatiques (en dehors du Japon), (Tableau XXIX). 

Tableau XXIX : fréquence des formes cliniques de la sclérodermie systémique selon les séries 

Publications Pays Forme limitée (%) Forme diffuse (%) 
Meier, et al., 2012 [96] 158 pays 58.5 37.1 
Mayes, et al. 2003 [81] USA 66.2 34.9 
Rosa, et al. 2011 [84] Argentine 81 19 

Allcock, et al. 2004 [85] Royaume uni 82.5 17.5 
Le Guern, et al. 2004 [86] France 77.9 22.1 

Hoffmann-Vold, et al. 2012 [87] Norvège 81 19 
Patterson, et al., 2015 [97] Australie 73.3 26.7 

Hamaguchi, et al., 2008 [98] Japon 55.2 44.8 
Wangkaew, et al., 2016 [99] Thailande 11 89 

Wang, et al., 2013 [100] Chine 40.3 59.7 
Tager, et al., 1999 [101] Sud d’afrique 30.5 69.5 
Lamzef, et al., 2012 [94] Maroc 56 44 
Bouissar, et al., 2015 [95] Maroc 70.4 29.6 

Ikhelk et Amal (2011) [102] Maroc 32.1 67.8 
Notre série Maroc 67 33 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 55 - 

Cette différence de fréquence peut être due à : 

 Susceptibilité génétique et variation ethnique. 

 La puissance de notre étude liée notamment à la taille de l’échantillon. 

VII. Etude clinique : 

1. Phénomène de Raynaud : 
a. Etude clinique : 

C’est la première manifestation des altérations vasculaire endothéliale, pouvant précéder 

les autres atteintes de plusieurs mois voire des années [29]. Le phénomène de Raynaud est un 

acrosyndrome caractérisé par des vasospasmes paroxystiques réversibles, il touche 

typiquement les artérioles au niveau des doigts et des orteils. Il est défini par la succession des 

trois phases : (figure 24) 

- Phase syncopale : indispensable pour le diagnostic, avec des doigts blancs et froids  

- Phase asphyxique : avec une cyanose et une dysesthésie  

- Phase de récupération : avec des doigts tuméfiés et une hyperhémie réactive.  

 

 

Figure 24 : Phénomène de Raynaud [103] 
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Au cours de la ScS, le phénomène de Raynaud est secondaire à la dysrégulation du contrôle 

vasomoteur survenant sur des vaisseaux altérés (Contrairement à un Raynaud primitif), responsable 

d’une réponse exagérée aux différents stimuli [104]. Ce caractère secondaire est généralement 

suspecté devant un âge de début tardif, l’atteinte bilatérale n’épargnant pas les pouces, la 

survenue des complications telles que les ulcères, le caractère organique des atteintes 

vasculaires objectivé par la manœuvre d’Allen (vascularisation retardée ou inhomogène de la 

paume) et les données la capillaroscopie péri-unguéale [104]. 

  Ce phénomène a été observé dans notre série chez 75 % des patients ce résultat se 

rapproche des données de la littérature qui rapportent sa présence dans 80-90 % des cas [95, 

102,105,106].  

b. La capillaroscopie péri-unguéale   

La capillaroscopie péri-unguéale constitue un atout précieux dans le cadre de la 

sclérodermie systémique par sa place dans : 

 Les nouveaux critères de classification. [11] 

 Diagnostic des formes précoces. [108] 

 Diagnostic des connectivites associés. 

 Prédiction de probabilité de survenue de complications du phénomène de Raynaud, 

voire même l’évolution des atteintes viscérales au cours de la maladie. [109] 

C’est une méthode non-invasive qui permet de stadifier l’atteinte vasculaire au cours de 

la ScS, en visualisant In Vivo les anomalies capillaires au niveau du lit de l’ongle, même pour les 

formes débutantes de la maladie : 

• Stade précoce : caractérisé par des capillaires élargis / mégacapillaires peu nombreux, 

quelques hémorragies minimes, sans raréfaction vasculaire ou altération d’architecture 

• Stade actif : les mégacapillaires et les microhémorragies deviennent plus fréquents, la 

raréfaction plus évidente, et une désorganisation du réseau capillaire est apparu à ce 

stade. 
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• Stade tardif : la désorganisation est majeure, il persiste peu ou pas d’hémorragie avec 

des larges zones avasculaires. [110] 

Il est important de noter que la dystrophie capillaire ne constitue pas à elle seule une 

atteinte évocatrice de la ScS. [111] 

Dans notre série, bien que le diagnostic de la ScS définitive ait été posé, des anomalies 

évocatrices n’ont été rapportées que chez 9 sur 12 patients chez qui elle a été réalisée. 

2. Manifestations cutanéo-muqueuses : 

Si le phénomène de Raynaud est la première manifestation de la ScS, ce sont les 

atteintes cutanéo-muqueuses par leur caractère manifeste et handicapant qui amènent 

généralement les patients à consulter.  

a. Sclérose cutanée  

La sclérose cutanée est le signe cardinal de la sclérodermie systémique. Elle correspond 

à la localisation dermique des processus fibrotiques et des phénomènes inflammatoires, 

responsables d’un changement structural de la peau (qui devient œdématié, sclérosé puis 

atrophique), de trouble de pigmentation, et d’une perte de ses fonctions notamment élastiques 

et sécrétoires [112]. Son mode d’extension constitue le principal critère dans la définition des 

formes limitée et diffuse, et donc un déterminant majeur du pronostic de la ScS. 

Au cours des formes limitées, l’atteinte débute au niveau des doigts qui deviennent 

œdématiés et boudinés, évoluant progressivement vers la sclérose (Sclérodactylie). L’extension 

se fait de façon centripète sans dépasser les coudes et les genoux, tandis que dans les formes 

diffuses, la sclérose débute volontiers au niveau du tronc pour s’étendre au reste du corps. 

(Figure 25, 26)   
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Figure 25 : Sclérose cutanée des avant-bras avec doigts boudinés à droite [113] 

Dans les deux formes, la sclérose cutanée peut toucher également le cou et la face, 

réalisant l’aspect de « visage sclérodermique » qui est caractérisé par disparition des rides, un 

faciès figé, un nez effilé, des lèvres pincées avec une microstomie. (Figure 26) 

 

Figure 26 : Aspect de visage sclérodermique [114] 

Sur le plan pratique, la mise en évidence de la sclérose cutanée impose : 

•  Le calcul du score de Rodnan modifié, substituant les données de la biopsie cu-

tanée, qui permet de quantifier la sévérité de l’atteinte, de surveiller son évoluti-

vité et donc d’évaluer son pronostic.  

CC BY-NC-SA 3.0 
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• La recherche de son retentissement notamment respiratoire (dyspnée) et ostéo-

articulaire (signe de la prière, limitation articulaires).   

Dans notre série la sclérose cutanée était présente dans 100% des cas, un résultat 

comparable aux données de la littérature (voir tableau XXX). 

b. Ulcères digitaux et cicatrice pulpaires 

Les ulcères digitaux (UD) sont une manifestions assez fréquente au cours de la 

sclérodermie systémique. (Figure 27)  

 

Figure 27 : Cicatrices pulpaires (« pitted scars ») [114] 

Ils peuvent survenir au niveau de la pulpe des doigts où ils sont d’origine ischémique 

par altérations vasculaires distales, au niveau de la surface d’extension de main résultant de 

microtraumatisme répétitif sur une peau sclérosée, ou au niveau des calcinoses sous-cutanées 

d’origine mécanique (par friction) et inflammatoire. [115] 

En plus de leur caractère douloureux, la guérison des UD est généralement lente, par 

défaut de vascularisation que par leur tendance à l’infection [116]. La présence de cicatrices 

pulpaires témoigne de la chronicité de UD, d’où la différence des scores attribués à chacun. 

Dans les cas extrêmes les UD peuvent se compliquer de gangrène digitale avec amputation, 

d’où la nécessité de réaliser une radiographie de la main, afin d’étudier l’extension de ces 

atteintes. 

Ces complications restent assez fréquentes, surtout dans le cadre d’une PR associé à la 

sclérodermie systémique, dans notre série elles étaient présentes dans 38.1 % des cas, résultat 
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un peu bas par rapport à l’étude réalisée par Hachulla et al en 2007 qui rapporta une fréquence 

de 57% [115], de Bouissar et al en 2015 les rapportant dans 53.8 % des cas [95] et de Morrisroe 

et al (Australie, 2019) dans 48.6 % des cas [118]. 

Leur localisation et retard de guérison expliquent en partie la difficulté de leur prise en 

charge, de plus, leur présence serait un élément prédicteur d’évolution péjorative des atteintes 

viscérales au cours de la ScS [117]. 

c. Calcinose sous-cutanée : 

Elle correspond au dépôt du calcium au niveau de la peau et des tissus sous-cutanés. Le 

type dystrophique est le plus fréquemment observé au cours des connectivites (dont la ScS), où 

elle est constituée par des dépôts calcifiés au niveau des tissus endommagés en présence 

d’une calcémie normale. L’étiologie est encore non identifiée cependant le rôle de l’ischémie 

tissulaire a été suspecté [119]. 

Sur le plan clinique, elle peut être asymptomatique révélée à la radiographie standard, 

douloureuse par phénomène de compression ou d’inflammation, comme elle peut se traduire 

par des nodules ou des masses sous-cutanées, de tailles variables, touchant typiquement les 

doigts, plus rarement les coudes et les genoux [120]. (Figure 28) 

 

Figure 28 : calcinose sous cutanée [121] 
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Dans notre série, les calcifications sous-cutanées ont été mises en évidence dans 1.8 % 

des cas, se rapprochant de l’étude réalisée par Bouissar et al au CHU ibn Rochd à Casablanca 

[122] rapportant une fréquence de 4.22 %, mais qui reste différente des données de la 

littérature où elle peut atteindre 33 % (tableau XXX). 

L’exposition des calcifications sous-cutanées au traumatisme, facilité par la sclérose 

cutanée, explique leur évolution fréquente vers l’ulcération et l’infection, faisant sourdre un 

liquide crayeux épais. Autres complications incluent la compression des nerfs engageant le 

pronostic fonctionnel de la main [120]. 

d. Les télangiectasies : 

Au cours de la ScS, Les télangiectasies sont les manifestations cliniques de la 

désorganisation architecturale des vaisseaux, responsables d’une dilatation des veinules 

postcapillaires au niveau de la peau et des muqueuses, notamment digestive et nasale. 

[123,124] (Figure 29) 

 

Figure 29 : Télangiectasies au cours de la sclérodermie systémique [125] 

Elles intéressent aussi bien la forme limitée que diffuse, plus marquée chez les sujets à 

peau claire, elles surviennent initialement au niveau des mains, du visage et des muqueuses, 

plus rarement au niveau des bras et du tronc. [125] 
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Dans notre série les télangiectasies représentaient 16 % des cas.  

Les saignements sur télangiectasies sont rares, favorisés par la localisation muqueuse.  

Leur liaison aux altérations endothéliales a permis de les considérer comme marqueurs 

potentiels d’HTAP et d’atteinte cardiaque droite. [126] 

Les différentes manifestations cutanées seront résumées dans le tableau XXX. 

Tableau XXX : les manifestations cutanées au cours de la sclérodermie systémique 

Les atteintes cutanées Notre série (%) Publications (%) 
Sclérose cutanée 100 94 [127], 98 [106]  

Les ulcères digitaux / ulcérations 
cutanées 

38.1 
36 [128] ;49 [129] ;52.9 [130], 

57 [115] ;53.8 [95] 
Télangiectasies 16 14 [95] 14-53 [131], 30.13 [107]  

Calcinose sous-cutanée 1.8 
4.22 [122], 15-22 [131],  

31-33 [128]  
 

3. Manifestations digestives 

C’est l’atteinte viscérale la plus fréquemment retrouvée au cours de la sclérodermie 

systémique, atteignant la fonction motrice, de digestion, d’absorption et de sécrétion [134]. 

Théoriquement tout le tube digestif peut être atteint, cependant l’œsophage reste l’organe le 

plus fréquemment touché, suivi par l’atteinte de l’intestin et le côlon. [135] 

Le mécanisme initial est l’atteinte des vaisseaux irrigants du plexus nerveux du tube 

digestif. La détérioration de ces neurones associée à l’accumulation du tissu fibreux serait 

responsable de l’atteinte fonctionnelle et organique des cellules musculaires lisses, qui peuvent 

évoluer vers l’atrophie. [135] 

Le RGO est généralement la première manifestation, il témoigne de la défaillance 

précoce de la barrière anti-reflux (hypotonie du sphincter inférieur de l’œsophage). La 

progression se fait vers l’atteinte du péristaltisme voire une atonie œsophagienne, qui va 

entraîner une dysphagie et aggravera le RGO par altération de la clairance œsophagienne.  
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Au niveau de l’intestin et du côlon, l’atteinte motrice sera responsable d’un syndrome 

de malabsorption et de pullulation bactérienne, voire de syndrome pseudo-occlusif, tandis que 

l’atteinte anorectale peut se manifester par une incontinence fécale ou un prolapsus rectal dans 

les formes graves [134].  

Au niveau de l’estomac, l’atteinte de la motricité (gastroparésie) va se manifester par 

une sensation de pesanteur, de nausée et vomissements. La muqueuse gastrique peut 

également être siège de télangiectasies longitudinales parallèles irradiant vers le pylore, 

réalisant l’aspect caractéristique de l’ectasie vasculaire antrale gastrique (ou estomac 

pastèque). Cette atteinte peut se révéler par une hémorragie digestive, bien qu’une anémie 

pernicieuse soit plus fréquente [135]. (Figure 30) 

 

Figure 30 : Estomac pastèque à la FOGD [136] 

La sévérité et l’étendue de l’atteinte digestive au cours de la sclérodermie systémique 

peuvent être appréciées par la combinaison de la manométrie, qui mettra en évidence des 

troubles de motricité, et la FOGD qui évaluera l’état des muqueuses digestives (œsophagite, 

télangiectasies) tout en dépistant les complications (ulcération, sténose, dégénérescence). 

[125] 

Dans notre série, l’atteinte digestive était présente dans 56 %, ce qui concorde avec les 

données de la littérature, rapportant des valeurs entre 50-80% (revu dans [134]). 

L’automédication et la prescription systématique des inhibiteurs de pompe à protons dans 
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notre contexte peuvent être responsables d’une sous-estimation de sa fréquence. (Voir tableau 

XXXI) 

Les atteintes des organes annexes au tube digestif notamment le foie (cirrhose biliaire 

primitive, hépatite auto-immune) et le pancréas (insuffisance pancréatique exocrine) peuvent 

être associées au cours de la sclérodermie systémique, cependant elles sont rares. [137]  

Tableau XXXI : les atteintes digestives au cours de la sclérodermie systémique 

 
Notre 

étude (%) 
Publications (%) 

Manifestations cliniques 
RGO 27.5 60-71 [131], 73 [102] 

Dysphagie 23.8 52-57 [131], 23 [102] 
Trouble de transit 12 17,8 [102] 

Hémorragies digestives 0.9 15,2 [124] 
Syndrome occlusif 0 2-10 [137] 

Résultats de la FOGD 

Gastrites 43 92 [138] 

 Estomac Pastèque 0 5.7-14 [135], 34.6 [139] 

Œsophagite 25 
20,5 [107], 30.4 [140], 37.6 [141], 

77 [138] 
 Compliquée (œsophage de 

Barret /sténose) 0 9.8 [141], 6.8-12.7 [142] 

 

4. Manifestations respiratoires 

Les atteintes respiratoires au cours de la sclérodermie systémique sont un facteur de 

mauvais pronostic. La dyspnée, qui est généralement le premier signe, est multifactorielle, elle 

peut être signe de PID, HTAP, anémie, atteintes musculaires, sclérose thoracique, 

pneumopathie d’inhalation liée au RGO, etc.  

Cependant deux entités sont liées intiment aux processus pathologiques et sont les deux 

premières causes de mortalité au cours de sclérodermie systémique :                                        

La pneumopathie interstitielle diffuse et l’hypertension artérielle pulmonaire. [143] 
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4.1 La pneumopathie interstitielle diffuse (PID) : 

C’est l’atteinte respiratoire la plus fréquente (15% - 100 %) et la première cause de 

mortalité chez les sujets atteints de la ScS. [144] [145] 

La PID est la manifestation des processus fibrotiques et inflammatoires au niveau du 

parenchyme pulmonaire et voies aériennes. Elle est plus fréquente au cours de la forme diffuse 

que limitée, bien qu’il n’existe pas de corrélation entre l’extension de l’atteinte cutanée et la 

sévérité de l’atteinte pulmonaire. [146] 

Asymptomatique au début, elle peut se révéler avec une dyspnée à l’effort puis au repos 

et une toux sèche, rarement une douleur thoracique ou hémoptysie, avec des râles crépitants à 

l’auscultation. 

La TDM à haute résolution est l’examen de référence pour les PID. Elle permet la 

détection des différents aspects évolutifs allant de l’image classique typique en verre dépoli 

(alvéolite inflammatoire réversible) à l’aspect en rayons de miel avec des bronchectasies par 

traction dans les formes tardives. Les images prédominent dans les régions postérieures et 

périphériques des lobes inférieurs. (Figure 31) 

 
Figure 31 : C) radiographie de face objectivant le syndrome interstitiel pulmonaire ; 
D) aspect de fibrose pulmonaire diffuse à la tomodensitométrie pulmonaire [147] 
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Les explorations fonctionnelles respiratoires permettront d’évaluer le retentissement et 

l’évolutivité de la PID. La baisse de la CPT et de la DLCO reflétera la sévérité du syndrome 

restrictif associé (défini par CPT et/ou une CVF inférieure à 80 % et/ou une DLCO inférieure à 

75 %) [41] . Tandis qu’une baisse isolée de la DLCO doit faire rechercher une HTAP. 

L’association de la tomodensitométrie thoracique haute résolution et les EFR a 

supplanté la biopsie pulmonaire dans le diagnostic des PID (notamment à un stade précoce ou 

asymptomatique), surtout qu’il n’existe pas de corrélation entre la sévérité des lésions 

histologiques et l’évolutivité de l’atteinte [148]. 

Dans notre étude, les atteintes respiratoires représentent 69 % des cas, concordant avec 

les données de la littérature (voir tableau XXXII). La PID était l’atteinte la plus fréquente mise en 

évidence chez 64 % des patients chez qui la TDM a été réalisée. Le syndrome restrictif a été mis 

en évidence chez 55 % des cas. 

L’évolution de la PID est imprévisible, cependant la présence d’un aspect en rayon de 

miel avec bronchiectasie par traction à la TDM, et la valeur faible et/ou la baisse rapide de la 

DLCO constitue des facteurs de mauvais pronostic. 

4.2 L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) : 

Intéressant aussi bien la forme limitée que diffuse [149], l’HTAP constitue une cause de 

morbi-mortalité importante au cours de la sclérodermie systémique. Elle est la conséquence 

des altérations endothéliales au niveau des artères pulmonaires, vasoconstriction exagérée, 

remodelage des parois et occlusion de la lumière par thrombus in situ, responsables d’une 

augmentation des résistances vasculaires [29]. L’HTAP est défini par une pression artérielle 

pulmonaire moyenne supérieure à 25 mm hg au repos (30 mmhg à l’effort), elle peut être 

isolée ou associée à une pneumopathie interstitielle diffuse. [150] 

L’HTAP est asymptomatique dont La dyspnée est généralement le signe révélateur, bien 

que l’atteinte soit déjà avancée à ce stade [149]. Un syndrome coronaire aigu peut être associé 

témoignant de l’atteinte ischémique du cœur droit, tandis que les lipothymies et les 

hémoptysies constituent des signes de gravité. L’examen clinique peut mettre en évidence un 
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éclat de B2 au niveau du foyer pulmonaire, ou à un stade plus tardif, des signes d’insuffisance 

cardiaque droite. 

La mesure du gradient entre l’oreillette droite et ventricule droit à l’échocardiographie 

est le moyen de dépistage recommandé par l’OMS, à réaliser systématiquement chez tout 

patient atteint de la ScS, même en absence de signes fonctionnels [151]. Une baisse isolée de la 

DLCO doit également faire penser au diagnostic [152]. 

L’échocardiographie permettra d’évaluer la sévérité de cette atteinte, d’étudier son 

retentissement et de dépister autres atteintes associées, cependant elle ne permet pas sa 

distinction d’une HTAP postcapillaire secondaire à un dysfonctionnement ventriculaire gauche, 

d’où l’indication du cathétérisme cardiaque droit, l’examen de référence pour la confirmation 

du diagnostic [150]. Le cathétérisme droit va permettre également la détection des formes 

rares d’HTAP réversibles sous monoxyde d’azote, et donc la possibilité de traitement par les 

inhibiteurs calciques à forte dose.  

Dans notre série, 2 patients ont bénéficié d’un cathétérisme cardiaque droit objectivant 

une HTAP.  

Le diagnostic de l’HTAP a été posé sur les données de l’échocardiographie chez 15.7 % 

des patients, résultat concordant aux données de la littérature où sa fréquence était de 12 à 30 

% (tableau XXXII) 
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Tableau XXXII : Les atteintes respiratoires au cours de la sclérodermie systémique 

Atteintes respiratoires Notre étude (%) Publications (%) 
Manifestations cliniques 

Dyspnée 64 27.3 [153], 35.3 [154], 52 [106], 63 [155] 
Toux 43 18.2 [153] 

Râles crépitants 37   5.2 [153] 
TDM thoracique 

Pneumopathie interstitielle 64  70 [153], 72 [155] 

Fibrose pulmonaire 35  
20 [153], 21.9 [107], 26 [155],  

0-57 [128], 51.9 [154]  
EFR 

Syndrome restrictif 55 
32 [154], 33,8 [153], 35.6 [107],  
41.5 [106], 51.8 [91], 76 [155]  

Echocardiographie  

HTAP 15.7 
7 à 12 (revu dans [156]) ,14 [106],  
16.4 [107], 21.1 [154], 30 [102] 

5. Manifestations cardiaques 

L’atteinte cardiaque constitue également l’un des facteurs de mauvais pronostic au 

cours de la sclérodermie systémique. Elle peut être primaire, résultant des altérations 

endothéliales et processeurs fibrotique touchant les différents composants (endocarde, 

myocarde, péricarde et système de conduction), mais elle est souvent secondaire à l’HTAP, la 

fibrose pulmonaire et l’atteinte rénale [156]. Bien que présentes dans près de 80 % des séries 

d’autopsie, les atteintes cardiaques au cours de la sclérodermie sont souvent asymptomatiques 

et les formes sévères ne surviennent que dans 10% des cas des formes diffuses et dans 1 % des 

formes limitées. [157] 

L’atteinte primitive du myocarde au cours de la ScS résulte de la combinaison de 

plusieurs anomalies : l’accumulation du  collagène et remplacement des cardiomyocytes par de 

la fibrose (focale ou diffuse) , les atteintes musculaires liées à la ScS, et les atteintes de la 

microcirculation intra-myocardique, qu’elles soient organiques responsables de la diminution 

des réserves vasculaires ou fonctionnelles réalisant un « phénomène de Raynaud 

myocardique », favorisant les lésions d’ischémie-perfusion et aggravant les phénomènes de 
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remodelage [158]. Ces altérations peuvent se traduire cliniquement par des douleurs 

angineuses ou un tableau d’insuffisance cardiaque.  

Le dysfonctionnent ventriculaire diastolique (du VG puis du VD) avec une hypertrophie 

des parois est la première manifestation de la fibrose myocardique. Il peut se compliquer d’une 

HTAP cette fois post-capillaire, posant l’indication d’un cathétérisme cardiaque droit. La 

fonction systolique est généralement conservée [159,160] 

La scintigraphie au thallium permettra la mise en évidence des anomalies des 

microcirculations avant l’apparition des anomalies des artères coronaires. [156] 

L’épanchement péricardique est la forme la plus fréquente de L’atteinte péricardique au 

cours de la ScS (33 à 72 % dans les études autopsiques [161]. Bien que souvent 

asymptomatique, sa présence constitue un élément de gravité, témoignant de la sévérité d’une 

HTAP ou d’insuffisance cardiaque ou comme marqueur d’une crise rénale sclérodermique 

[151], d’où l’intérêt d’évoquer ce diagnostic chez tout patient sclérodermique se présentant 

avec douleur thoracique. Autres atteintes incluent la péricardite aiguë et péricardite 

constrictive. [161] 

Les atteintes endocardiques sont très rares. Elles intéressent principalement les valves 

mitrales (prolapsus des valves, insuffisance, épaississement de l’appareil sous-valvulaire) et les 

valves aortiques, de faible grade, et elles ne semblent pas affecter le pronostic de la ScS [162]. 

Les troubles de conduction et du rythme sont assez fréquents au cours de la 

sclérodermie systémique (25% et 67 % respectivement [157,163].  Ils peuvent être la 

manifestation de la fibrose du système de conduction, comme ils peuvent être secondaires à la 

fibrose myocardique, l’atteinte péricardique ou l’HTAP [164]. Ils se traduisent sur le plan 

clinique par des palpitations, des lipothymies voire même une mort subite. L’Holter ECG 

constitue l’examen de référence pour la détection de ces troubles, les principales anomalies 

étant l’allongement de l’espace PR et les blocs de branches pour les troubles de conduction, 

tandis que les troubles de rythme sont dominés par les arythmies supraventriculaires [162]. 
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Dans notre série les atteintes cardiaques étaient de même fréquence chez les patients 

porteurs des formes limitées que dans les formes diffuses. On remarquera cependant que la 

part du syndrome de chevauchement était plus importante chez ces patients.  

Les valvulopathies étaient présentes dans 6.3 % se rapprochant de la série Masood et al 

en 2008 [165], mais qui reste supérieur à ce qui a été rapporté dans la littérature. La fréquence 

des valvulopathies rhumatismales dans notre contexte pourrait expliquer ces résultats (à 

vérifier par un d’un groupe contrôle). (Tableau XXXIII) 

La fréquence de l’épanchement péricardique dans notre série était largement inférieure 

aux différentes études. Ceci peut être expliqué par le caractère asymptomatique de la majorité 

des atteintes péricardiques associé à la difficulté de la réalisation systématique de 

l’échocardiographie chez tous nos patients. (Tableau XXXIII) 

Tableau XXXIII : atteintes cardiaques retrouvés au cours de la sclérodermie systémique 

 Notre série (%) Publications 
Manifestations cliniques 

Tableau d’insuffisance cardiaque 8.2 4 [167], 0 [166] 
ECG 

Troubles de conduction 20 11 [154], 27 [168] 
Troubles de rythme 16 10.6 [165]  

Syndrome coronarien aigu 3 13.8 [168] 
Hypertrophie ventriculaire gauche 13 4.3 [165] 

Échocardiographie 
Valvulopathies 6.3 10.6 [165]  

Epanchement péricardique 4.2 8.6 [154], 19 [169], 41 [170]  
Diminution de FEVG 10.5 1.3 [171], 7.1 [166], 23 [169] 
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6. Manifestations musculo-squelettiques : 

Les atteintes musculo-squelettiques sont assez fréquentes au cours de la sclérodermie 

systémique, altérant considérablement la qualité de vie des patients.  Ces altérations peuvent 

toucher tous les composants de l’appareil locomoteur : les muscles, les os, les tendons et les 

articulations. 

a. Les atteintes musculaires : 

Les atteintes musculaires peuvent primitives (fibrose et inflammation au niveau du 

périmysium et épimysium et microangiopathie) [172], comme elles peuvent être secondaires 

dans le cadre d’un syndrome de chevauchement. Du fait de l’absence de consensus des critères 

de définition de ces atteintes, les fréquences variaient entre 5 et 96% selon les séries. Ces 

atteintes sont plus fréquentes dans les formes diffuses que limitées [173,174]. 

Les myalgies et la faiblesse musculaire sont les signes les plus fréquemment observés, à 

prédominance proximale, touchant plus les formes diffuses que limitées. Sur le plan clinique, 

l’atteinte musculaire peut s’avérer difficile à évaluer par la présence de plusieurs variables de 

confusion notamment la limitation du mouvement par la sclérose cutanée, l’atteinte articulaire 

et tendineuse, cependant les données de la biopsie musculaire, l’EMG détectant un syndrome 

myogène, et l’élévation des enzymes musculaires permettent en général d’orienter le 

diagnostic. 

Dans notre série, des myalgies ont été présentes chez 16.5 % des patients retenus avec 

une élevation des CPK dans 44.4 % des cas, résultat comparable à la littérature. (Tableau XXXIV) 

Dans notre série un syndrome de chevauchement scléro-dermatomyosite a été identifié 

dans 6/18 (30%) des cas présentant une atteinte musculaire. 
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Tableau XXXIV : Manifestations musculaires au cours de la sclérodermie systémique 

Les atteintes musculaires Notre série (%) Publications (%) 

Myalgies 16.5 
21.4 [102], 
20-86 [173] 

Elévation des enzymes 
musculaires 

44.4 (16/36) 7.1 [102], 8.7 [154], 6-100 [174] 

Le principal risque de l’atteinte musculaire est l’atteinte cardiaque, d’où l’intérêt de 

la réalisation d’un d’ECG et de dosage de troponine à la recherche d’une atteinte 

myocardique associée même en absence de signes évocateurs. 

b. Les atteintes ostéo-articulaire 

Les atteintes ostéo-articulaires sont parmi les signes les plus précoces au cours de la 

sclérodermie systémique, pouvant précéder le diagnostic dans 20 % [175]. Elles intéressent les 

deux formes cliniques bien qu’elles soient plus manifestes dans la forme diffuse que limitée. 

Selon l’étude réalisée par Brassel et al en 2011 incluant 856 patients [176], Les 

arthralgies et la raideur articulaire constituent deux des 4 signes les plus handicapants au 

cours de la ScS. Les arthralgies sont rapportées en moyenne dans 70 % des cas [173], touchant 

essentiellement les articulations métacarpo-phalangiennes (MCP), les interphalangiennes 

proximales (IPP), les poignets et les chevilles. La survenue de la raideur articulaire est 

généralement progressive, bien que des formes précoces aient été rapportées. 

Les atteintes téno-synoviales peuvent également être associées. Les atteintes synoviales 

incluent l’inflammation de la membrane synoviale (Les synovites) présentes dans 15–20%, et 

L’accumulation de la fibrose synoviale, qui associée à la sclérose cutanée sera responsable 

d’une rétraction des doigts (signe de la « prière »), caractéristique de la sclérodermie 

systémique (figure 32) [105]. Les atteintes tendineuses sont présentes dans 11-28 % des cas 

[177], elles peuvent se manifester par craquements audibles avec sensations de crissements 

palpables lors de la mobilisation des doigts.  En plus de l’examen clinique, l’échographie et 

l’imagerie par résonnance magnétique sont les meilleures méthodes d’évaluer ces atteintes. 
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Figure 32 : Signe de la « prière » positif [147] 

Les arthrites authentiques sont rares, leur présence (surtout les formes érosives) doit 

faire suspecter un syndrome de chevauchement associé [105]. La sclérose cutanée, les ulcères 

et la rétraction digitale peuvent entraver leur évaluation à l’examen clinique, d’où l’indication 

de l’imagerie [173]. 

La radiographie des mains permet la mise en évidence de plusieurs anomalies 

notamment les calcifications sous cutanées, l’acro-ostéolyse avec résorption de la houppe, la 

déminéralisation osseuse diffuse, pincement de l’interligne articulaire notamment des IPP et 

MCP. (Figure 33) 
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Figure 33 : Radiographie de la main montrant. – l’érosion de la 4P

ème
P et 5P

ème
P IPP (jaune) et 

une acro-ostéolyse de la houppe phalangienne (rose) [178] 

En dehors d’un syndrome de chevauchement, il n’existe pas beaucoup de données 

concernant les atteintes ostéo-articulaires axiales au cours de la sclérodermie systémique. Les 

atteintes axiales semblent intéresser essentiellement les parties molles, soit liées à la présence 

de calcifications paravertébrales, ou due à une faiblesse des muscles paravertébraux dans le 

cadre des myosites associées à la ScS [179,180] 

Dans notre série 80.7% des patients présentaient des manifestations articulaires.                 

Les arthralgies étaient le signe révélateur de l’atteinte articulaire intéressant plus les 

articulations périphériques qu’axiales. 

Les atteintes ostéo-articulaires axiales étaient présente dans 17% des cas, cette atteinte 

axiale peut être attribué à une connective associée dans le cadre d’un syndrome de 

chevauchement, ou de cas exceptionnels d’atteintes axiales au cours de la sclérodermie 

systémique.  

Bien que les manifestations cliniques soient plus fréquentes dans les formes limitées que 

dans les formes diffuses, on observe l’inverse pour les anomalies radiologiques, notamment la 
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déminéralisation en bande, l’acro-ostéolyse, et les calcifications sous-cutanées. La fréquence 

de la déminéralisation dans notre série laisse à supposer l’existence d’un facteur associé, 

notamment l’ostéoporose (vue l’âge de nos patients) ou déficit de la vitamine D (qui est 

fréquent dans notre contexte). D’autres études supplémentaires seraient nécessaires pour 

valider ces hypothèses, vu qu’elles n’expliquent pas entièrement la différence de nos résultats 

par rapport aux données de la littérature. 

Tableau XXXV : les atteintes ostéo-articulaires au cours de la sclérodermie systémique 

 Notre série (%) Publications (%) 
Manifestations cliniques 

Arthralgies/arthrites 80.7 23-81 [173] ; 96.3 [181] 
Raideur articulaire 22 53.7 [181] 

Rétractions digitales 18 22.2 [181] ; 27 [182] 
Manifestations radiologiques 

Déminéralisation  60 (26/44) 23 [182]  
Acro-ostéolyse 30 (13/44) 19.6 [183] ; 22 [182] ; 37 [181] 

Calcifications sous cutanées 4.5 (2/44) 11.9 [183] ; 23 [182] 
 

7. Atteinte rénale 

La principale manifestation de l’atteinte néphrologique au cours de la ScS est la crise 

rénale sclérodermique. Elle est définie par la survenue d’une hypertension artérielle (HTA) 

maligne suivie d’insuffisance rénale rapidement progressive, associée ou non à une 

microangiopathie, sans pathologies ou prise médicamenteuse pouvant l’expliquer. Bien que 

son pronostic ait été amélioré par l’utilisation des inhibiteurs de l’enzyme de conversion, la 

crise rénale sclérodermique constitue toujours une complication redoutable avec une mortalité 

de 20 % des cas. 

Elle est l’expression des altérations endothéliales de la ScS au niveau des reins, ainsi 

l’HTA sévère va se déclencher en réponse à hyperréninémie favorisée par la réduction de la 

lumière des vaisseaux rénaux associé aux troubles vasomoteurs, tandis que l’activation des 
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plaquettes avec trouble de coagulations qui peuvent l’accompagner vont se manifester par une 

micro-angiopathie thrombotique retrouvée dans 43 % [29].  

Plusieurs facteurs favorisent son développement, notamment : la forme diffuse, une 

progression rapide de l’atteinte cutanée, une atteinte cardiaque récente (péricardite, 

insuffisance ventriculaire), la présence d’anticorps anti-ARN polymérase III, dose de 

prednisolone supérieure à 15mg/j (ou équivalent) dans les trois mois précédents [184]. 

Le diagnostic de la crise rénale est généralement facile associant des critères cliniques et 

biologiques proposés par Steen et al [185].  Dans les formes typiques, la biopsie rénale n’est 

pas nécessaire pour poser le diagnostic. En cas de doute, par exemple dans la forme 

normotensive ou en absence d’atteinte cutanée, sa réalisation nécessite le contrôl de l’HTA 

chez un patient hypertendu, et la procédure par voie transjugulaire si thrombopénie sévère. 

[186]. Autres manifestations rénales incluent une protéinurie isolée, un syndrome néphrotique, 

ou insuffisance rénale débutante. 

Dans notre série l’atteinte rénale a été retrouvée chez 12 cas (11 %), résultat un peu élevé 

par rapport à la série de Lamzef et al (3%) et Bussone et al (5%) [106,186]. Cette atteinte était 

dans le cadre d’un syndrome de chevauchement associant une sclérodermie diffuse et un lupus 

érythémateux systémique dans 3 cas. 

8. Autres atteintes : 
a. Les atteintes neuro-psychiatriques : 

Les atteintes neuro-psychiatriques au cours à la sclérodermie systémique sont rares. 

L’absence de spécificité de ces atteintes ainsi que leur fréquence dans la population générale 

ne permet pas toujours d’affirmer le rôle de la sclérodermie systémique dans leur 

développement, cependant plusieurs études prospectives ont pu mettre en évidence des 

atteintes liées à la ScS. Dans la méta-analyse publiée par Amaral et al en 2013 [187] incluant 

9506 patients, les atteintes les plus fréquentes comportent les atteintes du système nerveux 

central (céphalée, crise convulsives, atteintes des fonctions supérieurs), des troubles 

psychiatriques (dépression, anxiété), des atteintes de pairs crâniennes (trijumeau) et des 
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neuropathies périphériques. Ces atteintes sont généralement liées à la localisation 

intracrânienne de l’atteinte endothéliale [188] ou des calcifications [189], comme elle peut 

rentrer dans le cadre des manifestations d’une HTA maligne survenant au cours d’une crise 

rénale sclérodermique. 

Dans notre série, les atteintes neuro-psychiatriques ont été moins fréquentes, rapportées 

chez 9 % des cas, par rapport à la série d’Amaral [187] et al et d’Averbuch-Heller et al [190] qui 

rapporte une fréquence de 40%. Elles touchent essentiellement le système nerveux 

périphérique. (Tableau XXXVI) 

Tableau XXXVI : les atteintes neurologiques au cours de la sclérodermie systémique 

Manifestations cliniques Notre série (%) Publications (%) 
Troubles psychiatriques 3,8 17-65 [191], 73.15 [187] 

Crise épileptique 0 13.56 [187] 
Neuropathie sensitivo-motrice à l’EMG 4.5 14.25 [187], 21.73 [192] 

 

b. Les atteintes thyroïdiennes :  

Les atteintes thyroïdiennes semblent plus fréquentes dans la sclérodermie systémique 

par rapport à la population générale, que ce soit par une thyroïdite auto-immune associée ou 

par fibrose thyroïdienne [193]. Dans notre série, les atteintes thyroïdiennes ont été mises en 

évidence chez 7 patients, soit 6.4 %, contre 23 % rapporté dans la littérature (Kahl et al.). Les 

similarités cliniques parfois observées entre les atteintes thyroïdiennes et la ScS peuvent 

retarder le diagnostic de la dysthyroïdie, d’où l’avantage de la réalisation d’un bilan thyroïdien 

chez les patients sclérodermiques. [194] 

c. Les atteintes biologiques : 

Les anémies au cours de la sclérodermie systémique ne doivent pas être prises à la 

légère. L’anémie hypochrome microcytaire, bien que fréquente dans notre contexte, peut être 

signe d’un saignement occulte sur atteintes digestives (notamment estomac pastèques ou 

œsophagites compliquées), tandis qu’une anémie macrocytaire peut signaler l’insuffisance 

médullaire secondaire au processus fibrotique, un déficit B9 ou B12 par syndrome de 
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malabsorption ou survenir secondairement aux traitements immunosuppresseurs.  La présence 

de schizocytes au niveau du frottis doit faire craindre une microangiopathie, probable témoin 

d’une crise rénale sclérodermique. Dans notre série L’anémie hypochrome microcytaire 

présente 38.5% des cas, concordant avec la série de Cherif et al en Tunisie avec un taux de 

41.5% des cas. [167] 

La vitesse de sédimentation et le taux de CRP restent généralement normaux au cours de 

la ScS, malgré l’implication des phénomènes inflammatoires dans la pathogenèse de la 

sclérodermie systémique. Leur élévation a été corrélée à l’activité et sévérité de la maladie, à 

l’atteinte pulmonaire avancée et à un faible taux de survie [195].  

Le syndrome inflammatoire était prédominant dans notre série. La VS s’est révélée 

anormale dans 60.5 % avec une valeur moyenne de 68mm (à la première heure), contrastant 

avec les données de la littérature qui rapportent une fréquence de 38 % [195] avec des valeurs 

moyennes de 22-28 mm [154,128,195]. D’autre part, l’élévation de la CRP a été rapportée chez 

52 % des patients, résultat supérieur à la série de Muangchan et al (25,7 % des cas). [195]  

La calcémie est généralement normale [105] bien qu’une hypovitaminose « D » soit 

souvent révélée chez les patients atteints de la ScS, et dont l’ampleur a été liée un pronostic 

péjoratif chez ces patients [196]. Cela permettrait d’expliquer la fréquence de la 

déminéralisation retrouvée dans notre série, tout en renforçant le caractère paradoxal des 

calcinoses sous-cutanées survenant en dehors d’une hypercalcémie associée. 

9. Sclérodermie systémique et cancer : 

L’augmentation de la fréquence des cancers chez les patients sclérodermique a motivé 

plusieurs projets de recherche, emmenant à suspecter une relation causale dans les deux sens. 

 Deux méta-analyses réalisées en 2013 par Onishi et al [197] et Bonifazi et al [198] ont 

permis la mise en évidence d’une augmentation du risque relatif du cancer chez les patients 

atteints de la ScS, notamment pour le cancer du poumon (surtout sur fibrose pulmonaire ou 

tabagisme associé), les cancers hématologiques, de la vessie, du foie, et cutanés (en dehors du 
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mélanome). Le risque a été également mis en évidence pour l’œsophage chez les patients ayant 

une ScS, compliquant un RGO chronique (œsophage de Barrett) [142]. 

L’observation d’un rapprochement entre le temps de diagnostic de la sclérodermie et 

autres néoplasies (dont le cancer du sein) [199] conduit à supposer l’existence d’une forme 

paranéoplasique de la maladie, similaire à celle mise en évidence pour les dermatomyosites. On 

obteint même des cas de rémission de ScS sous traitements visant ces néoplasies [200]. Parmi 

les caractéristiques mises en évidence chez ces patients sont la présence des anticorps anti-

ARN polymérases III [199] et l’âge tardif de survenue [201]. 

Dans notre série 1 cas de néoplasie a été détecté, il s’agissait d’un cas d’ostéosarcome 

traité et suivi en oncologie. 

10. Diagnostic différentiel : 

La sclérodermie systémique peut être confondue avec plusieurs pathologies se présentant 

avec un durcissement de la peau. La distinction de la sclérodermie systémique de ces états 

sclérodermiformes repose sur la recherche de : 

• Phénomène de Raynaud : qui est absent ou exceptionnel au cours de ces atteintes. 

• La distribution du durcissement cutané : prédominant au niveau de la nuque, épargnant 

les mains et les pieds, épargnant le visage. 

• Les caractéristiques de la peau indurée : papuleuse, œdémateuse, nodulaire. 

• Le type d’atteintes associées : diabète mal équilibré, infection streptococcique récente, 

insuffisance rénale, administration du gadolinium lors d’un bilan radiologique. 

• Les données du bilan biologique : insuffisance rénale, hyperglycémie, gammapathie 

monoclonale, une hyperéosinophilie. 

Parmi ces états sclérodermiformes on peut citer : la dermopathie fibrosante 

néphrogénique, la fasciite à éosinophiles (ou syndrome de Shulman), Sclérœdème de Buschke, 

scléromyxoedème, la réaction de greffon contre l’hôte, cheiroarthropathie diabétique, 
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érythromélalgie, morphée généralisée, et autres syndromes sclérodermiformes induits par des 

médicaments (notamment les agents antimitotiques) ou des produits toxiques.  

La sclérodermie systémique est caractérisée par un polymorphisme important, avec des 

traits cliniques qui sont similaires à plusieurs autres pathologies. La connaissance des 

caractéristiques de différentes entités citées précédemment est indispensable pour pouvoir 

poser son diagnostic certain puisqu’elles définissent les limites des nouveaux critères d’ACR. 

 

VIII. Profil immunologique de la sclérodermie  

Lorsque le diagnostic de la ScS est cliniquement évoqué, il est suivi de la recherche des 

auto-anticorps antinucléaires. Leur rôle pathogène au cours de la ScS reste controversé mais 

leur détection est utile pour aider au diagnostic précoce de la maladie et en déterminer le 

pronostic. 

Dans notre série, la recherche des anticorps antinucléaires par immunofluorescence 

indirecte s’est révélée positive dans 83.3 % des cas.  

Dans la littérature, le taux des ANN varie selon la région géographique et l’origine 

ethnique, il atteint les 99 % aux USA [128]. En Afrique du Nord ce taux varie entre 68% [202] et 

79 % [167], ce qui concorde avec nos résultats.  

L’identification des anticorps qui vient en second lieu va révéler la présence ou non des 

anticorps spécifiques de la sclérodermie systémique. Ces anticorps spécifiques sont les 

anticorps anti-Scl70 et les anticorps anti-centromère.  

En Immunofluorescence indirecte, les anticorps anti-Scl70 donnent en général un aspect 

assez caractéristique : les noyaux présentent un marquage homogène ou constitué de grains 

très fins et très serrés. Cet aspect moucheté, fin et dense, peut être associé à un marquage 

périphérique du nucléole. Cet aspect moucheté des ANN est présent chez 31 % des cas de notre 

série.  
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Dans la littérature, la prévalence des anticorps anti-Scl70 est très variable. Une revue de 

la littérature réalisée par Stochmal et al en 2020 [203] montre que les anti-Scl70 peuvent être 

détectés dans 9,7 à 71 % des cas et peuvent même atteindre les 99% en raison de la méthode 

de laboratoire utilisée. Dans notre série on a 29.3% des anti-Scl70 positifs.  

S’agissant de la prévalence des anticorps anti-centromères, notre série en révèle 3.6%. 

Nous constatons que les anticorps anti-centromères sont plus rares que les anticorps anti-

Scl70, résultat concordant avec l’étude de Binan et al [204], d’Andrea et al [205] et Admou et al 

[202].  

Selon Admou et al, la faible prévalence des anticorps anti centromère observée dans leur 

étude comparativement aux études américaines, européennes et japonaises s’explique par le 

reflet de la variation inter ethnique de la fréquence de ces AAN, ajoutent-ils, des taux très 

faibles d’ACA ont été rapportés dans des séries sud-africaines, afro-américaines, indiennes et 

thaïlandaises. Le tableau comparatif ci-après confirme des taux d’ANN plus faibles en Afrique 

du Nord.  

En dehors des anticorps associés à la ScS, notre série a objectivé d’autres auto-anticorps 

dont les anti-DNA natifs, le facteur rhumatoïde, les anti-SSA et anti-SSB. La présence de ces 

anticorps indique que la ScS peut s’associer à d’autres maladies du tissu conjonctif réalisant 

ainsi le syndrome de chevauchement. 
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Tableau XXXVII : Fréquence comparée des anticorps antinucléaires selon les pays 

Auteur, année Pays – nombre de cas Taux des AAN 

 
Amérique du Nord 

 
Meyer, et al., 2007 [128] USA - 247 99% 

 
Europe 

 
Mierau et al ,2011 [206] Allemagne-863 94,2% 
Binan et al, 2018 [204] France-75 94% 
Ferri et al, 2002 [207] Italie - 1012 89% 

 
Asie 

 
Wang, et al, 2013 [208] Chine - 419 90.7% 

Poormoghim et al 2013 [209] Iran-100 85,6% 
Meier et al, 2012 [154] 158 pays - 7655 93.4% 

Hoa, et al.,2016 [210] 
International-Cohort 

(Canada, Australie, États-
Unis, Mexique) -2140 

95% 

 
Afrique 

 
Admou, et al.,2007 [202] Maroc-272 68% 
Cherif, et al., 2014 [167] Tunisie-77 79% 
Zinoun, et al.,2014 [211] Maroc-56 72,2% 

Notre série Maroc-109 83,3% 
 

Tableau XXXVIII : Fréquence des anticorps Anti Scl70 et Anti centromère selon les séries 

Auteur, année Pays – nombre de 
cas 

Anti Scl-70 (%) Anti centromère (%) 

Binan et al [204] France - 75 40.8 % 8.7 % 

Andrea et al [205] Singapore – 200 35 % 12 % 

Admou et al [202] Maroc - 220 15.3 % 5.3 % 

Notre Série Maroc - 109 29.3 % 3.6% 
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IX. Sclérodermie-Syndrome de chevauchement : 

La sclérodermie-syndrome de chevauchement est défini par l’association d’une 

sclérodermie systémique et une autre connectivite qui peut coexister, précéder ou suivre le 

déclenchement de la sclérodermie systémique [212]. Actuellement, Il n'existe pas de consensus 

quant à place du syndrome de chevauchement dans la classification de sclérodermie 

systémique; bien que certains auteurs l’aient exclu de leurs études [87,213] , d’autres n’étaient 

pas du même avis, le considérant parfois comme une «autre forme clinique » de la 

sclérodermie systémique, autre que diffuse et limitée, prenant en considération son 

hétérogénéité clinique, son profil immunologique  et son évolution qui restent distincts des 

deux autres sous-groupes. [214] 

Dans notre étude, le syndrome de chevauchement représente 27 % de nos patients, ce 

qui se rapproche des séries de Caramaschi et al. en 2007 [215] et d’Hudson, et al. en 2008 

[216]. La fréquence de ce syndrome varie dans la littérature entre 10 % et 38 % (revu dans 

[212]).  La fréquence de ces associations peut être expliquée en partie par une exposition à des 

facteurs environnementaux sélectifs avec prédisposition génétique commune, responsables de 

développement de certaines MAI et non pas d’autres. D’autres études à large échelle peuvent 

être nécessaires pour tester cette hypothèse. 

Les connectivites les plus fréquemment associées dans notre série étaient le lupus 

érythémateux systémique (LES) et syndrome de Gougerot-Sjögren (SGS), rejoignant la série de 

Bouissar et al. (2015) au CHU Ibn Roch où ces connectivites étaient les seules rapportées en 

association à la ScS [95]. Le SGS était présent dans 33 % des cas de chevauchement, se 

rapprochant de la série de Balbir-Gurman et al [217]. 

La fréquence observée du LES (50 % des cas de chevauchement) contrastait avec les 

données de la littérature mettant les poly/dermatomyosite en première place par ordre de 

fréquence, tandis que le LES n’était présent que dans 0-26 % des cas [218,219]. Cela peut être 
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dû à l’élévation de la fréquence du LES dans notre contexte par rapport aux pays où ces études 

sont menées [220]. 

X. Modalités thérapeutiques 

Aucun traitement ne peut actuellement guérir définitivement la sclérodermie systémique, 

et aucun traitement n’a démontré une grande supériorité sur les autres. Ainsi Le choix d’un 

traitement dans un contexte de sclérodermie systémique est donc toujours difficile. 

L’absence de traitement global agissant simultanément sur chacun des différents 

mécanismes pathogéniques de la ScS rend la prise en charge thérapeutique particulièrement 

difficile.  

Le traitement des atteintes viscérales est l’objectif essentiel. Il est fonction du type et de 

la sévérité des atteintes viscérales. [221] 

Le traitement a pour objectif : 

- De limiter ou d’arrêter la progression de la maladie ; 

- De réduire ses séquelles ; 

- D’améliorer la qualité de vie des patients par une prise en charge du handicap et de la 

perte de fonction. 

Les plans de prise en charge initiaux doivent tenir compte de la classification de la 

sclérodermie systémique, de la durée de la maladie, et de la présence de toute caractéristique 

de chevauchement qui pourrait nécessiter une intervention spécifique [222]. 

Nous discutons par la suite les différents traitements utilisés dans notre série. 

1. La corticothérapie : 

La prescription de la corticothérapie générale reste toujours débattue. La 

recommandation actuelle est de ne pas prescrire à un patient nécessitant une corticothérapie 

une dose de plus de 7,5 mg à 15 mg/j d’équivalent Prednisone et d’y associer 

systématiquement un IEC, même si son rôle préventif sur la crise rénale sclérodermique reste 

controversé [223]. 
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Une corticothérapie générale (inférieure à 15 mg/jour de Prednisone) apporte un bénéfice 

dans les ScS aiguës œdémateuses, les manifestations articulaires, musculaires voire cardiaques 

et/ou pulmonaires [224]. 

Dans notre série, la corticothérapie a été prescrite dans 67% des cas, un taux supérieur 

par rapport aux séries de la littérature : 39% [167], 45% [154],49% [204], 52% [106]. 

2. Le Méthotrexate : 

L’utilisation du Méthotrexate est recommandée par l’EUSTAR dans le traitement des 

manifestations cutanées de la ScS diffuse rapidement progressive, et en cas d’atteinte 

polyarticulaire à composante inflammatoire. Il est également utilisé dans les formes érosives 

[225]. Van den Hoogen, et al. [226] ont montré une amélioration de 30 % de l’atteinte cutanée 

pour une dose de Méthotrexate de 15 mg/semaine. Pope, et al. [227] 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. 

Dans notre série, le Méthotrexate a été prescrit dans 25.6% des cas, dans la littérature 

nous avons relevé des pourcentages allant de 13% à 53% (Tableau XXXIX). La différence 

s’explique par divers facteurs dont les protocoles établis par les institutions, voire le choix du 

praticien lui-même. 

3. Le Cyclophosphamide : 

Ce médicament apporte une amélioration de la sclérose cutanée chez les patients atteints 

de ScS diffuse (amélioration significative du score de Rodnan), et a une efficacité supérieure à 

la méthylprednisolone. [228] 

Bien que ses résultats aient été parfois décevants ou contradictoires, le 

cyclophosphamide reste le premier choix thérapeutique chez les malades avec ScS à tropisme 

pulmonaire [229]. 

Malgré l’absence d’étude contrôlée, le groupe de travail élaborant le PNDS (Protocole 

National de Diagnostic et de Soins) recommande de relayer le traitement par un 
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immunosuppresseur (Azathioprine 1 à 2 mg/kg/j ou MMF 1 g x 2/j, utilisation hors AMM) 

[225].  

Dans notre série, le Cyclophosphamide a été prescrit chez 37.6 % des cas (avec comme 

indication principale l’atteinte pulmonaire) relayé à l’Azathioprine dans 10% des cas. Dans la 

littérature, le taux d’administration de ce médicament varie entre 9.3% [204] et 53.8% [246]. 

4. La Colchicine : 

La Colchicine peut inhiber l'accumulation de collagène en bloquant la conversion du 

procollagène en collagène, probablement par l'interférence avec le transport médié par les 

microtubules [231], ou en stimulant la production de collagénase. [232] 

Bien que sa toxicité ne soit pas un facteur très limitant, les études utilisant cette 

substance sont peu nombreuses [233]. Une étude à court terme colchicine vs placebo mené par 

Alarcon-Segovia et al [234] et son suivi à long terme ont suggéré une amélioration significative 

cutanée, articulaire et pulmonaire. Les patients dont l’évolution de la maladie était moins de 

5ans et les patients qui ont reçu une dose de 10mg par semaine ont montré une meilleure 

amélioration que les autres. [235] 

Dans notre série, la colchicine a été prescrite dans 82.5% des cas, le taux de prescription 

dans la littérature varie entre 43% [106] et 93% [167].  

5. Les inhibiteurs calciques : 

Les inhibiteurs calciques sont le traitement de première intention du syndrome de 

Raynaud. Ils permettant de réduire la fréquence et la sévérité des accès du phénomène de 

Raynaud ainsi que le risque de survenue d'ulcères digitaux [225]. 

L’étude de Rademaker, et al. [236], randomisée en double aveugle menée sur la 

Nifédipine a montré que l’inhibiteur calcique permet une diminution du nombre d’UD évolutifs 

après 16 semaines comparable à l’Ilopsrost. 

Au total, 8 études contrôlées dont six contre placebo, une versus Losartan et une versus 

Iloprost ont mis en évidence leur efficacité dans la diminution des crises et de l’intensité du 
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phénomène de Raynaud [237]. Leur preuve d’efficacité est du niveau B et ils sont souvent 

proposés en première intention [238]. 

Dans notre série, les inhibiteurs calciques ont été prescrits dans 50.4% des cas, dans la 

littérature les inhibiteurs calciques ont été prescrits de 10 % [239] à 61% [106]. 

6. l’Ilomidine (Iloprost) : 

Plusieurs études ont montré l’efficacité de l’Iloprost administré à 2 ng/Kg par minute 

pendant 6 à 8 heures sur 5 jours quant à la diminution du phénomène de Raynaud, la 

diminution du nombre de récidive ainsi que sur la vitesse de cicatrisation [240, 241, 242]. Ce 

médicament est recommandé par le groupe EUSTAR. Dans une étude réalisée sur 131 patients, 

64 patients ont été assignés au hasard pour recevoir l'Iloprost et 67 patients ont reçu un 

placebo, le nombre hebdomadaire moyen d'attaques de Raynaud a diminué de 39.1% avec 

l'Iloprost contre 22.2% avec le placebo [243]. 

L’utilisation de l’Iloprost peut se trouver limitée par des signes d’intolérance (céphalées, 

vomissements, hypotension) et par un sur-risque de syndrome coronarien aigu chez le patient 

sclérodermique présentant une cardiopathie ischémique. 

Dans notre série, 6 cas (5.5%) ont bénéficié d’un traitement par l’Ilomidine dans le cadre 

d’un phénomène de Raynaud sévère, la prescription de ce dernier est du même ordre de 

grandeur dans les séries de la littérature : 6% [106] à 15% [154]. 

7. Le Naftidrofuryl (Praxilène) : 

Une étude menée par GAYLARDE P.M. et al à Londres [244] sur 9 patients avec un 

syndrome de Raynaud et 7 patients atteints de sclérodermie systémique a montré une 

amélioration significative du flux sanguin digital après un traitement par Naftidrofuryl. 

Dans notre série le Naftidrofuryl per os (Praxilène) a été prescrit dans 12% des cas, sa 

préscription dans la littérature varie entre 5 % [245] et 23.1% [246]. 



Sclérodermie systémique au service de médecine interne -CHU Mohammed VI de Marrakech- 
 

 

 

- 88 - 

8. L’inhibiteur de la 5 phosphodiestérase (Sildénafil) : 

Dans une étude pilote menée par Brueckner C.S et al en Allemagne sur 19 patients 

suggère l’efficacité du Sildénafil sur la cicatrisation des UD avec des doses de 50 à 150 mg/jour 

pour une durée de 6 mois. Il y avait à la période initiale 49 UD présents et seulement 17 à la fin 

de l’étude. [247] 

Une seconde étude randomisée menée sur 83 patients Sildénafil contre placebo, montre 

un effet bénéfique sur la cicatrisation des UD : le nombre d’UD par patient dans le groupe 

Sildénafil était significativement inférieur à celui dans le groupe placebo à la 8ème semaine et à 

la 12ème semaine. [248] 

Le Sildénafil et le Tadalafil sont approuvés dans le traitement de l’HTAP idiopathique, 

familiale ou associée à la ScS avec dyspnée de classes fonctionnelles II ou III de la NYHA. 

Deux essais effectués avec le Sildénafil et le Tadalafil ont montré une amélioration 

significative de la distance parcourue chez des patients avec HTAP [249, 250]. Cet effet semble 

également être observé dans le sous-groupe des HTAP liées aux connectivites [251]. 

Dans notre série, le Sildenafil a été prescrit dans le cadre de l’HTAP chez 4 cas (3.6%). Sa 

prescription est aussi faible dans les séries de la littérature : 9% [252] ,11% [245]. 

9. Les antiagrégants plaquettaires (AAP) : 

Les antiagrégants plaquettaires sont recommandés en raison de la participation des 

plaquettes à la physiopathologie de l’oblitération vasculaire, et ce, malgré l’absence d’études 

démontrant leur efficacité [238].  

Dans notre série, l’Aspirine a été prescrite chez 18 patients, soit 16.5% des cas ; 

pourcentage comparable à celui de la littérature : 23 % [246], 39 % [245]. 

10. les inhibiteurs de la pompe à protons (IPP) : 

Les inhibiteurs de la pompe à protons devraient être utilisés pour la prévention du RGO, 

des ulcères et des rétrécissements œsophagiens liés à la ScS. L'efficacité de l'IPP dans le 
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traitement des RGO dans une population générale est bien documentée dans les méta-analyses 

[253]. 

Dans notre série les IPP ont été prescrits chez 25% des cas, taux inférieur à des séries de 

la littérature : 53.8% [246], 54% [167], 65% [154].  

11. Les inhibiteurs de l’enzyme de conversion (IEC) : 

Malgré l'absence d'essais randomisés, les experts estiment que les inhibiteurs de 

l'enzyme de conversion de l'angiotensine (IEC) devraient être utilisés dans le traitement de la 

crise rénale de la sclérodermie (CRS). 

Depuis un rapport de 1979 démontrant un effet bénéfique des inhibiteurs de l’IEC chez 2 

patients atteints de CRS [254] ; de nombreux rapports de cas et études non contrôlées ont 

rapporté l’effet bénéfique des inhibiteurs de l’IEC dans la CRS. 

Une analyse prospective de 108 patients atteints de CRS a suggéré que les patients sous 

inhibiteurs de l’IEC (Captopril dans 47 cas et Enalapril dans 8 cas) avaient eu un taux de survie 

significativement meilleur à 1 an (76%) et 5 ans (66%) par rapport aux patients non sous IEC 

(15% à 1 an et 10% à 5 ans, respectivement). Le traitement avec des IEC était significativement 

associé à une meilleure survie dans le CRS, après ajustement pour l'âge et la pression artérielle 

[255]. 

Une autre étude prospective non contrôlée de 145 patients atteints de CRS traités par des 

IEC a montré des taux de survie à 5 et 8 ans après le début de la CRS de 90% et 85%, 

respectivement [256]. En outre, le traitement avec les IEC a fait chuter le besoin de dialyse 

permanente. Les résultats publiés concernent principalement le Captopril et l'Enalapril. [255, 

256]. 

Dans notre étude les IEC sont prescrits chez 10 %, Dans la littérature le taux de 

prescription est très variable (13% [106], 61% [204]). Ce résultat confirme, une fois de plus, le 

fait qu’une prescription dépend de la nature des atteintes, des protocoles de prise en charge 

thérapeutique adoptés et finalement de l’appréciation du praticien. 
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Tableau XXXIX : Les traitement administrés selon les séries.  

Traitement utilisé 
Notre série 

% 
Les Séries 

Traitements immunosuppresseurs et anti inflammatoires 

Corticothérapie 67% 
38.5% [246] ;39% [167] ;49% [204] ; 

52% [106] ; 45% [154] 

Cyclophosphamide 37.6% 
9.3% [204] ;15% [154] ; 28% [102] ; 

42% [230] ; 53.8% [246] 

Azathioprine 10% 11% [257] 

Méthotrexate 25.6% 13% [154] ; 38,5% [246] ; 53% [257] 

Colchicine 82.5 % 64% [107] ; 93% [167] ; 43% [106] 

Traitements Symptomatiques 

Inhibiteurs calciques 50.4% 
10% [239] ; 36% [204] ; 52% [107] ; 

53.8% [246] ; 61% [106] 

L’Iloprost (Ilomédine) 5.5% 
6% [106] ; 7% [257] ; 7.7% [246] ; 

8% [245] ; 15% [154] 

Naftidrofuryl (Praxilène) per os 12% 5% [245] ; 23% [246] 

Anti-agrégant plaquettaire (Aspirine) 16.5% 23% [246] ; 39% [245] 

Sildénafil 1.8% 9% [252] ; 11% [245] 

Inhibiteur de la pompe à protons 25% 53.8% [246], 54% [167] ; 65% [154] 

Inhibiteur de l’enzyme de conversion 10% 13% [106] ; 14% [102] ; 61% [204] 
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XI. Evolution et pronostic 

L’évolution de la ScS procède par des poussées spontanées, généralement imprévisibles 

et pourvoyeuses de complications pouvant mettre en jeu aussi bien le pronostic fonctionnel 

que le pronostic vital des patients. 

Dans les registres de la littérature, plusieurs chercheurs se sont intéressés plutôt au 

pronostic vital c’est à dire à la question de la survie. 

A cette fin, des études multicentriques examinant l'évolution de la maladie incluant la 

question de survie des patients ScS ont été réalisées mais leurs résultats s’avèrent discordants 

[258]. 

La raison de ces discordances est en premier lieu du fait de l’absence de consensus entre 

les chercheurs concernant les critères à considérer ainsi que la méthodologie opératoire. 

L’estimation comparative la plus couramment utilisée est la survie à 10 ans. 

Ainsi, Medsger, et al. [145], dans la cohorte de Pittsburgh, ont estimé que la survie à 10 

ans était passée de 54% à 66% sur la période de 1972 à 2002. Dans le même sens, Pope, et al. 

[259] et Denton et al. [260] trouvent que la survie lors de la sclérodermie systémique s’est 

effectivement améliorée au cours du temps. 

La cohorte de Ferri et al. [207] confirme et chiffre ce constat. En effet, leurs résultats 

montrent que le taux de survie à 10 ans des patients inclus avant 1985 est significativement 

moins bon que celui des patients inclus après 1985 (60,6% contre 76,8%), ces résultats, 

expliquent-ils, sont liée à l’instauration d’un dépistage annuel systématique des complications 

d'origine organique et à l'amélioration des thérapies. 

D’autres chercheurs proposent des approches différentes pour prédire la mortalité 

associée à la ScS. Certaines approches sont basées sur la création d’un score pronostique 

pouvant prédire la mortalité à une durée donnée à partir de diverses bases de données 

[261,262]. Ainsi, Elhai et al. [263] ont récemment développé un score pronostique pouvant 

prédire la mortalité à 3ans à partir de la grande base de données EUSTAR.  
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Une autre approche basée sur l’indice standardisé de mortalité (SMR) a été utilisée dans 

deux méta-analyses récentes synthétisant des résultats provenant de différentes cohortes 

[264, 265]. Finalement, ces études n’ont pas été concluantes quant à l’amélioration du SMR au 

cours du temps.  

Certains auteurs [266, 267] proposent des modalités correctives relativement au taux de 

survie à une durée donnée. Un exemple de ces suggestions serait de prendre en compte dans 

le calcul de la mortalité l’évolution de la maladie depuis le diagnostic de la ScS ou, mieux 

encore, depuis le premier symptôme. En effet, expliquent-ils, les cohortes dont la durée 

d’évolution de la maladie est plus longue ont tendance à sous-estimer la mortalité car l’analyse 

n’inclut pas les patients qui seraient décédés en début de maladie. 

Dans notre série l’évolution a été favorable avec contrôle de la maladie dans 68% des cas. 

Dans des séries marocaines des améliorations de même ordre de grandeur sont rapportées 63% 

[106], 71% [107] et 85% [102]. 

La mortalité au cours de la ScS est significativement plus élevée que dans la population 

générale, et sans doute l’une des plus élevées de toutes les connectivites  

Les décès sont imputés à la ScS dans 25 à 35 % des cas dont : 

• 8 à 33 % liés à l’atteinte interstitielle pulmonaire ou à I’HTAP. 

• 20 à 48 % liés à une atteinte cardiaque ou vasculaire. 

• 4 à 25 % liés à un cancer. 

• 6 à 14 % liés à une complication digestive. 

• 2 à 12 % liés à une atteinte rénale. 

Ainsi le pronostic est fortement associé à l’importance de l’extension aux organes vitaux 

profonds, qui est corrélée à l’étendue et à l’évolutivité de l’atteinte cutanée. Ces atteintes qui 

surviennent au cours des 3 premières années d’évolution, chez la plupart des patients atteints 

d’une forme diffuse, justifient une surveillance rapprochée dès l’annonce du diagnostic. 

[268,269] 
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Dans notre série nous avons noté 5 cas de décès (4% des cas), le décès a été lié à une 

atteinte pulmonaire chez 3 cas, une atteinte cardiaque chez 1 cas et une atteinte rénale chez 1 

cas. 

Tableau XL : L’évolution des patients selon les séries 

Les séries Ville et 
année 

Nombre 
de cas 

Evolution 
favorable 

Rechutes Décès 

Ikhlek R. et Amal 
S. [102] 

Marrakech - 
2011 

28 85 % 11 % 0 % 

Artaguine et al. 
[107] 

Marrakech - 
2016 

73 71% - 0 % 

Lamzef et al. 
[106] 

Rabat - 
2016 

65 63 % 27.7 % 6 % 

Ait Bassidi A. et 
al. [246] 

Fes – 
2020 

13 53.8 % 30.8 % 0 % 

Notre Série Marrakech - 
2023 

109 68 % 13 % 4 % 

 

Les cas de décès dans notre série peuvent être expliquer par la taille de notre échantillon 

et la durée de l’étude (12ans). 
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Au terme de cette étude, nous retenons que la sclérodermie systémique s’accompagne de 

signes cliniques très pénibles qui grèvent la qualité de vie des malades et met en jeu leur 

pronostic vital. 

À ce jour, aucun traitement ne peut la guérir, seul le diagnostic précoce peut laisser 

espérer la possibilité de ralentir ou bloquer l’évolution de la maladie c’est la stratégie « window 

of opportunity ».  

À ce titre, les critères ACR/EULAR 2013 présentent un réel intérêt quant à l’identification 

des formes précoces de ScS.  

Ainsi, le dépistage des atteintes infracliniques est une des clés de la prise en charge des 

patients atteints de sclérodermie.  

Dans cette optique, le rôle du médecin généraliste s’avère essentiel dans le dépistage de 

la maladie, laquelle doit être évoquée devant tout syndrome de Raynaud d’apparition tardive ou 

atypique. 

La sclérodermie systémique reste l’une des connectivites à haute mortalité, et malgré 

l’amélioration de son pronostic ces dernières années, il n’existe actuellement pas de traitement 

capable d’inverser -ou au moins de ralentir- son évolution naturelle. L’étude de sa 

physiopathologie constitue donc une priorité, surtout que le primum movens reste toujours à 

identifier et plusieurs de ses aspects à élucider, ce qui nous offre de vastes pistes à explorer 

dans l’avenir. 

Et puisque la présente étude, bien que rétrospective, ait donné des résultats 

généralement comparables à ceux de la littérature, une compilation des nombreuses études du 

même genre réalisées dans nos hôpitaux universitaires serait un apport valable dans le cadre 

de toute action de recherche d’envergure. 
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RESUME 
La sclérodermie systémique regroupe un spectre continu d’affections allant de l’atteinte 

cutanée « bénigne » aux manifestations systémiques graves. A travers une étude rétrospective, 

portant sur 109 cas de sclérodermie systémique colligés au service de médecine interne du 

CHU Mohammed VI de Marrakech, nous avons essayé  de tracer le profil épidémiologique, 

clinique, biologique, thérapeutique, et évolutif des différents aspects cutanés et systémique de 

sclérodermie.  

La période d’étude s’est étalée sur 12 ans de Janvier 2010 à Décembre 2021, l’âge de nos 

patients variait entre  17 et 80 ans, avec une moyenne d’âge de 45 ans et une nette 

prédominance féminine (92%).  

Les manifestations dermatologiques et le phénomène de Raynaud ont été le motif de 

consultation révélateur dans tous les cas. Cliniquement la maladie se traduit par une 

symptomatologie multi systémique, notamment dermatologique (100%), ostéo-articulaire 

(80.7%), respiratoire (69%) et digestive (56%).  

Sur le plan biologique, les anticorps antinucléaires ont été positifs dans 83.3% des cas et 

les anticorps anti-Scl70 dans 29.3% des cas.  

Le traitement le plus utilisé était la corticothérapie générale (67%) et la colchicine (82.5%), 

Le traitement de choix dans les formes sévères était le Cyclophosphamide en bolus relayé par 

l’Azathioprine. 

Une évolution favorable avec contrôle de la maladie a été notée dans 68 % des cas, les 

rechutes dans 13% des cas, et le décès représentait 4%. 

Mots clés : sclérodermie systémique, forme limitée, forme diffuse, anticorps anti-

nucléaire, anticorps anti-Scl70, traitement immunosuppresseur. 
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ABSTRACT 

Systemic sclerosis encompasses a continuous spectrum of conditions ranging from 

“benign” skin involvement to severe systemic manifestations. Through a retrospective study, 

covering 109 cases of systemic sclerosis collected at the internal medicine department of the 

CHU Mohammed VI in Marrakech, we tried to trace the epidemiological, clinical, biological 

profile, therapeutic, and evolutionary aspects of different skin and systemic aspects of 

scleroderma.  

The study period spanned 12 years from January 2010 to December 2021, the age of our 

patients varied between 17 and 80 years, with an average age of 45 years and a clear female 

predominance (92%).  

Dermatological manifestations and the Raynaud phenomenon were the revealing reason 

of consultation in all cases. Clinically the disease results in a multi-systemic symptomatology, 

including dermatological (100%), osteoarticular (80.7%), respiratory (69%) and digestive (56%).  

Biologically, antinuclear antibodies were positive in 83.3% of cases and anti-Scl70 

antibodies in 29.3% of cases.  

The most commonly used treatment was corticosteroids (67%) and colchicine (82.5%), The 

treatment of choice in severe forms was the bolus of cyclophosphamide relayed by 

azathioprine. 

A favorable evolution with control of the disease was noted in 68% of cases, relapses in 

13% of cases, and death represented 4%. 

Keywords : systemic sclerosis, limited form, diffuse form, anti-nuclear antibody, anti-

Scl70 antibody, immunosuppressive treatment. 
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 ملخص

يشمل مرض التصلب الجلدي النظامي اضطرابات مختلفة تتراوح بين أعراض جلدية «بسيطة» إلى 

 الجلدي النظامي بمرض التصلب مصابا 109أعراض نظامية خطيرة. من خلال دراسة استعادية شملت 

بمصلحة الطب الباطني للمستشفى الجامعي محمد السادس بمراكش، حاولنا دراسة الخاصيات الوبائية، 

السريرية، البيولوجية، العلاجية والتطورية لهذا المرض. 

. تراوح عمر 2021لى دجنبر إ 2010 سنة من يناير ة عشرىاثن امتدت فترة الدراسة على مدى 

 . ٪92 سنة وهيمنة الإناث بنسبة 45 قدره سنة مع متوسط أعمار 80و 17بين  المرضى ما

 رينود هي سبب الاستشارة الطبية الذي كشف عن التصلب الجلدي وظاهرةكانت الأعراض الجلدية 

 .النظامي في جميع الحالات

٪)، 100ينتج عن المرض سريرياً أعراض جهازية متعددة، بما في ذلك الأعراض الجلدية ( 

 .٪)56( ٪) والجهاز الهضمي69٪)، الجهاز التنفسي (80.7مي والمفاصل (ظأعراض الهيكل الع

٪ من الحالات وأجسام 83.3من الناحية البيولوجية، كانت الأجسام المضادة للنواة إيجابية في 

 .٪ من الحالات29.3 المضادة إيجابية في 70التصلب الجلدي 

٪)، وكان العلاج 82.5٪) والكولشيسين (67كان العلاج الأكثر استخدامًا هو الكورتيكوستيرويدات (

 .الأمثل في الحالات الصعبة هو جرعات وريدية من السيكلوفوسفاميد يليها استكمال العلاج بالآزاتيوبرين

٪ من 13٪ من الحالات، والانتكاسات في 68لوحظ تطور إيجابي مع السيطرة على المرض في 

 .٪4مثلت الحالات، ونسبة الوفاة قد 

الأجسام المضادة ، الشكل المحدود، الشكل المنتشر، جلدي النظامي التصلب ال:الأساسيةالكلمات 

 .، العلاج المثبط للمناعة المضادة70 أجسام التصلب الجلدي ،للنواة
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Fiche d’exploitation 

I - Données sociodémographiques : 
 
Sexe :   (1) H  □    (2) F □ 
Age: 
Origine:    (1) Urbain □     (2) Rural □ 
Niveau socioéconomique : (1) Haut □ (2) Moyen □  (3) Bas □ 
Profession : 
Nombre d’hospitalisation :  
II- Données cliniques : 

1- ATCD : 
(Q1)Expositions :     (1) ………........................................... □  (0) absentes □ 
(Q2) ATCD Médicaux:  

1) Cas similaires familiaux     Non    □  Oui          
□........................................ 

2) Dysthyroïdies      Non    □  Oui          
□......................................... 

3) Autres pathologies auto-immunes            Non    □  Oui          □ 
........................................ 

4)  Cancer associé                   Non    □  Oui          □ 
........................................  

2- Durée d’évolution des manifestations cliniques : ….... 
 

3- Atteintes cutanées :  
 

1) Sclérose cutanée   :     0) Non □        
                                          1) Oui   □     1) Distale       :   □ 
                                                                  2) Proximale :   □ Localisation : 
.......................................................................... 

  

2) Phénomène de Raynaud  □  Localisation : 
 ….............................................................. 

3) Calcification sous cutanée :                    □       

4) Télangiectasies :                   □       

5) Sclérodactylie :                   □       

6) Cicatrices déprimées d’un doigt                    □       

7)  Perte de substance de la partie distale de la pulpe digitale    □      

N° dossier Année : NE AH N° téléphone 
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4- Atteinte articulaire : 

 

1) Arthralgies / Arthrites          □                          2) Myalgies                         □ 

3) Rétractions digitales              □                                               4) Syndrome du canal carpien   □ 

5) Autres □ ..............................................................................................................................      

0)  Absente            □ 
                                 

 
 

5- Atteintes viscérales  
 
• Respiratoire : 

 
  

1) Dyspnée d’effort                   : □ 

2) Toux                                         : □ 

3) Douleurs thoracique          : □ 

4) Hémoptysies                         : □ 

5) Râles crépitants                                : □ 

 

 

(0) 
Absente 
: □ 

 

• Cardiaque : 
 

  

(1) Syncopes / lipothymies         : □ 

(2) Syndrome coronarien aigu : □ 

(3) Insuffisance cardiaque        : □ 

(4) rythme irrégulier                           : □ 

(5) Eclat de B2 au                                 : □ 

 

 

(0) 
Absente 
: □ 

• Digestive : 
 

  

(1) Reflux œsogastrique                  : □ 

(2) Epigastralgies                             : □ 

(3) dysphagie                                      : □ 

(4) Dénutrition                                 : □ 

(7) Météorisme                                 : □ 

(8) Atteinte ano-rectale                  : □ 

(9) troubles du transit                     : □       

(0) 
Absente 
: □ 
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III- Données Paracliniques : (//0 = non fait,  1= normale, 2= anormale) 
 

(5) Hémorragies digestives          : □ 

(6) Syndrome occlusif                    : □ 

 

• Rénale : 
 

  

(1) HTA                                                  : □ 

(2) BU (protéinurie)                          : □ 

(3) BU (hématurie) : □ 

(0) Absentes              : □ 

 

 

• Neurologique :  
 

  

(1) Crise comitiales                           : □ 

(2) Troubles psychiatriques           : □ 

 

(3) Déficit central                          : □ 

(4) Autres : .............................................. 

 

(0) 
Absente : 
□ 

 

 

Autres atteintes viscérales : 

 

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------
--------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 
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Bilan demandé Résultats 

Biologie    

Numération formule sanguine (1)Anémie : □ 

- (2)Normochrome macro/normocytaire : □ 
-  (3)Hypochrome microcytaire                      : □ 

- (4)Thrombopénie ; □ 

- (5)Leucopénie         : □                                

- (6)Hyperleucocytose   : □ 

 

Normal                : □            Non fait                : □ 

VS    /  CRP VS = …….                                       CRP =……  

 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Bilan d’hémostase   TP =……..            TCA= ……… 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Bilan hépatique (1) cytolyse : □                (2) autres : 
□.................................................... 

 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Bilan rénal Urée= ............      Créatinine = ........     PU24h=..................... 

 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Bilan phosphocalcique Calcémie=.......    Phosphorémie=......  calciurie 24h =......... 

(albumine =..................) 

Normal                : □            Non fait                : □ 

CPK CPK=......... 
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Normal                : □            Non fait                : □ 

Autres   

Imagerie  

Rx thorax (1)Syndrome interstitiel : □         (2) microcalcifications : □ 

(3)Epanchement pleural : □             

(4) Autres : □.................................................  

Normal                : □            Non fait                : □ 

Radiographie des membres 

(Mains, pieds, autres) 

(1)Calcifications sous cutanées : □ 

(2)Acro-ostéolyses : □ 

(3) déminéralisation : □ 

(4) Autres □.................................................................................... 

Normal                : □            Non fait                : □ 

TDM thoracique (1)Pneumopathie interstitielle : □ 

(2)Verre dépoli □                         

(3)Rayon de miel □ 

(4) bronchiectasies : □ 

(5)Fibrose pulmonaire : □ 

(6)Autres : 
□...................................................................................................  

Normal                : □            Non fait                : □ 

Echocardiographie : 

 

Résultats : 

• HTAP : □ (Gradient OD/VD =...........) 
• FE =  

Normal                : □            Non fait                : □ 

Capillaroscopie Résultats :  

(1)Mégacapillaires : □  
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(2)Raréfactions des capillaires : □ 

(3)Hémorragies : □ 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Fibroscopie œsogastrique (1)Œsophagite : □    (3) compliquée : 
□................................................)  

(3)Télangiectasies (muqueuses) : □ 

Normal                : □            Non fait                : □ 

EFR 

Résultat :  

DLCO 

CPT 

Normal                : □            Non fait                : □ 

Autres bilans 

ECG Anormal : 
□.................................................................................................. 

Normal                : □            Non fait                : □ 
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IV - Bilan immunologique 
 

Bilan demandé Résultats 

Anticorps antinucléaire  Titre : ......................... 

 

Aspect : .....................................  

Négatif : □        Non fait : □ 

Anticorps anti-centromères Titre : .......................... Négatif : □        Non fait : □ 

Anticorps antitopo-isomérase I 
(anti-Scl70) 

Titre : .......................... Négatif : □        Non fait : □ 

Anticorps anti-PM-Scl Titre : ......................... Négatif : □        Non fait : □ 

Anticorps anti-RNP Titre : .......................... Négatif : □        Non fait : □ 

Anti SSa / Anti SSb Titre : .............../................ Négatif : □        Non fait : □ 

Anticorps anti-DNA natifs Titre : .......................... Négatif : □        Non fait : □ 

Autres    

V - Forme clinique retenue :   
 
 Systémique – Sd dechevauchement: (1) 
 Systémique cutanée limitée (2) 
 Systémique cutanée diffuse (3) 
 

VI- Evolution : 
 

1- Traitement reçu  
 

 Nom de molécules Posologie Indication 
CTC    
IS    
IC    
Autres    

 
2-  réponse au traitement :  

 Amélioration (1) 
 Rémission partielle  (2) 
 Aggravation  (3)  

3- Complications aigues 
□ Crise rénale sclérodermique : (1) 
□  cardiaques : (2)    □ pulmonaires : (3)   □ digestives : (4) 
□ Transfert en réanimation : (5) 
Cause : .................................................................................................... 
Décès : (6) 
Cause : .................................................................................................... 
 
□ Absentes  (0)  
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 العَظِيم بِال أقْسِم

 .مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 والأحَوال الظروف كل في أطوَارهَا كآفّةِ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن انقاذها في وسْعِي لاباذ 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَاسِ  أحفَظَ  وأن  .سِرَّ

 والبعيد، للقريب الطبية رعايتي الله، باذلا رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن
 .والعدو والصديق والطالح، للصالح

رَه العلم، طلب على أثابر وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَان لنَِفْعِ  وأسَخِّ

يَة  المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  أخا وأكون ني،ريَصْغ مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن بِّ الطِّ

 .والتقوى البرِّ  عَلى مُتعَاونِينَ 

 وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله تجَاهَ ا يُشينهَا مِمّا نَقِيَّة 

 شهيد أقول ما على والله
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