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L'atteinte de la main au cours de la scl�erodermie
syst�emique (ScS) est fr�equente, pr�ecoce et aide au
diagnostic. Elle peut se manifester par une atteinte
vasculaire, cutan�ee et/ou ost�eo-articulaire pouvant
être �a l'origine d'un handicap fonctionnel majeur.
Pour am�eliorer et pr�eserver la fonction de la main,
seule une prise en charge pr�ecoce et globale,
consid�erant les diff�erents versants de la maladie
et associant un traitement m�edical et un traitement
fonctionnel, aide �a l'am�elioration de la fonction de
la main dans la ScS et �eviter la survenue de
complications.

Introduction

La scl�erodermie syst�emique (ScS) est une maladie
auto-immune chronique caract�eris�ee par une
atteinte g�en�eralis�ee du tissu conjonctif avec d�epôts
de collagène et d'autres substances.

C'est une pathologie multivisc�erale affectant la
peau, le système digestif, le cœur, les reins, le
système respiratoire et musculo-squelettique. Il
s'agit d'une maladie rare dont la pr�evalence est
variable entre 3 �a 24 cas pour 100 000 habitants
[1, 2]. Elle touche trois femmes pour un homme
avec un pic entre 45 et 60 ans [1]. La main est un
organe privil�egi�e au cours de la scl�erodermie [3]
dont certaines atteintes figurent dans les critères
de classification de la ScS ACR/EULAR [4, 5]
(tableau 1). L'atteinte de la main au cours de la
ScS peut se manifester par une atteinte vasculaire,
cutan�ee et/ou ost�eo-articulaire.

Manifestations cliniques

Atteinte cutan�ee

La connaissance de l'atteinte cutan�ee de la main
permet de faire le diagnostic pr�ecoce de la ScS.
La scl�erodactylie s'exprime par un durcissement et
un �epaississement de la peau des doigts avec

adh�eration au plan profond. Ce ph�enomène a
tendance �a s'�etendre progressivement vers la main
et l'avant-bras. L'�epaississement cutan�e �evolue sur
trois phases :
– Phase initiale : on a l'accumulation du collagène
au niveau du derme avec infiltration œd�emateuse.
À cette phase, on peut observer les doigts boudin�es.
L'œdème peut s'�etendre au niveau de la main
donnant l'aspect d'une polyarthrite œd�emateuse.
– Phase scl�ereuse : la peau devient �epaissie et
brillante.
– Phase atrophique : comme l'indique son nom, la
peau devient atrophi�ee et fine.

La scl�erose de la peau est souvent associ�ee �a une
atteinte articulaire et tendineuse. L'�evolution se fait
vers la r�etraction des doigts en flexion (main en
griffe), caract�erisant la forme diffuse de la ScS
(figure 1).

Atteinte du tissu sous-cutan�e

Au cours de la ScS, le tissu sous-cutan�e subit une
r�esorption et un �epaississement progressif avec
d�epôts de cristaux d'hydroxyapatite sous forme de
calcinose. Elle est observ�ee chez 20 �a 30 % des
patients [6]. Le plus souvent, la calcinose forme des
nodosit�es non douloureuses, fermes, adh�erentes �a la
peau sus-jacente, donnant l'aspect d'amas nacr�es
sous-cutan�es. Les calcifications peuvent s'inflam-
mer ou s'ulc�erer �a la peau donnant issu �a une
bouillie blanchâtre. Les calcifications peuvent aussi
toucher les fascias, les muscles, les gaines tendi-
neuses, les bourses s�ereuses, les capsules articulai-
res ou les synoviales. Elles sont souvent visibles au
cours d'une radiographie syst�ematique des deux
mains (figure 2).

Atteinte articulaire et p�eri-articulaire

L'atteinte articulaire est fr�equente au cours de la
ScS, observ�ee dans 46 �a 97 % des cas [7], sans être
sp�ecifique. Elle peut se manifester par une poly-
arthralgie ou une polyarthrite aiguë, subaiguë ou
chronique ou �evoluant par pouss�ee. Les arthralgies
peuvent être un mode de r�ev�elation de la ScS. Elles
touchent essentiellement le poignet, les m�etacarpo-
phalangiennes et les inter-phalangiennes distales.
En absence de traitement, l'�evolution se fait vers les
contractures en flexion et la main en griffe [8].
L'existence de synovite est un facteur pr�edictif de la
progression de la maladie chez les patients atteints
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de ScS pr�ecoce [9]. L'�echographie ost�eo-articulaire
est plus sensible que l'examen physique pour
rechercher les synovites et les t�enosynovite et elle
permet aussi d'�evaluer leur activit�e en Doppler.
L'atteinte articulaire peut simuler une polyarthrite
rhumatoïde (PR) avec un risque plus important
d'�erosions dans ce cas [8]. En cas de polysynovite
bilat�erale et sym�etrique, le clinicien doit rechercher
un syndrome de chevauchement avec une PR ou
avec un syndrome de Sjögren [10].

Atteinte tendineuse

L'atteinte tendineuse peut se traduire par des
crissements tendineux ressentis par le patient et/
ou �a la mobilisation du poignet. Selon le registre

europ�een EUSTAR (European Scleroderma Trials
and Research group), le crissement tendineux est
pr�esent dans 11 % des cas. Comme la synovite,
l'atteinte tendineuse est un facteur pr�edictif de
la progression de la maladie chez les patients
atteints de ScS pr�ecoce [9]. L'examen �echogra-
phique met en �evidence un aspect particulier
de t�enosynovite fibrosante caract�eris�e par un
�epaississement p�eri-tendineux.

Figure 1. Mains en griffe avec des l�esions d�epigment�ees
de la face dorsale des doigts chez une patiente scl�ero-
dermique.

TABLEAU 1. Les nouveaux crit�eres ACR/EULAR 2013 de classification de la
scl�erodermie syst�emique (d’apr�es [4] et [5]).

Items Sous-items Pond�eration

Scl�erose cutan�ee des doigts s’�etendant
au-del�a des MCP (crit�eres suffisant)

- 9

�Epaississement cutan�e des doigts Doigts boudin�es
Scl�erodactylie

2
4

L�esions pulpaires Ulc�ere digital pulpaire
Cicatrices

2
3

T�elangiectasies - 2

Anomalies �a la capillaroscopie - 2

Atteinte pulmonaire HTAP
PID

2

Ph�enom�ene de Raynaud - 3

Auto-anticorps sp�ecifique de la ScS Anti-centrom�eres
Anti-DNA topoisom�erase I
Anti-RNA polym�erase III

3

� 9 ScS Score total

Sensibilit�e diagnostique de 91 %, sp�ecificit�e de 92 %. HTAP : hypertension art�erielle pulmonaire. PID : pneumopathie
interstitielle diffuse.

Figure 2. Radiographie de face du poignet : calcinose du
poignet au cours d'une scl�erodermie.
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Atteinte osseuse

R�esorption osseuse

La physiopathologie de la r�esorption osseuse est
mal �elucid�ee mais impliquerait un m�ecanisme
isch�emique. Elle touche g�en�eralement les houppes
phalangiennes distales (figures 3 et 4) et peut
int�eresser aussi le carpe, l'extr�emit�e de l'ulna et
les phalanges interm�ediaires r�ealisant un aspect de
« crayon dans un encrier ».

Atteinte musculaire

L'atteinte musculaire, fr�equemment observ�ee au
cours de la ScS, est souvent mod�er�ee et responsable
de myalgies, une discrète faiblesse proximale et une
�el�evation mod�er�ee des enzymes musculaires [11].
Il s'agit de myopathie marqu�ee par la fibrose,
�el�ement assez sp�ecifique [11]. Les myopathies
inflammatoires sont peu fr�equentes [12] et
observ�ees dans 10 �a 15 % des cas, avec un d�eficit

musculaire et une �el�evation des enzymes muscu-
laires marqu�es. Il s'agit de syndromes de chevau-
chement, nomm�es scl�eromyosites, caract�eris�es
souvent par la pr�esence d'anticorps anti-Pm Scl et
plus rarement d'anticorps anti-Ku [13]. Par ailleurs,
la faiblesse desmains peut être le r�esultat d'atteintes
tendineuses et/ou articulaires. En plus, la fibrose et
l'atrophie des autres tissus peuvent entraîner
�egalement une atteinte des muscles extrinsèques
et/ou intrinsèques de la main.

Atteinte vasculaire

Ph�enomène de Raynaud

Le ph�enomène de Raynaud est la manifestation la
plus fr�equente et la première au cours de la ScS [14].
Les doigts deviennent successivement blancs
(phase isch�emique), bleues (phase cyanique) puis
rouges (phase de reperfusion). Le patient rapporte
un refroidissement et un engourdissement des
doigts puis une douleur et des paresth�esies en
dernier. La capillaroscopie p�eri-ungu�eale permet de
d�etecter des anomalies capillaires appel�ees « scle-
roderma pattern » associant une rar�efaction et des
dystrophies capillaires majeures, ainsi que des
m�egacapillaires. Le ph�enomène de Raynaud peut
engendrer des ulcères digitaux (UD) douloureuses
(figure 5), des troubles trophiques et une perte de
substance. Fr�equemment, les UD se surinfectent et
en absence d'une PEC rapide et ad�equate, ils

Figure 5. Ulc�eration du pouce avec perte de substance.

DT GCHE

Figure 4. Radiographie des deux mains face d'une
patiente scl�erodermique : r�esorption des houppes pha-
langiennes et contracture des inter-phalangiennes
distales en flexion.

Figure 3. Doigts boudin�es, avec amputations digitales et
scl�erodactylie chez une patiente suivie pour scl�erodermie
syst�emique.
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peuvent aboutir �a une ost�eite ou une gangrène puis
l'amputation digitale ou une septic�emie [15].

T�elangiectasies

Les t�elangiectasies sont une autre manifestation de
l'atteinte vasculaire. Il s'agit de dilatations des petits
vaisseaux sous-cutan�es. G�en�eralement, on les
retrouve au niveau de la paume de la main [11].

Atteinte nerveuse p�eriph�erique

Au cours de la ScS, l'œdème et la fibrose peuvent
aboutir �a la compression du nerf m�edian par le
ligament ant�erieur du carpe, �a l'origine d'un
syndrome du canal carpien (SCC) avec des dou-
leurs, des paresth�esies, voire même une atrophie
musculaire et un handicap fonctionnel marqu�e
[16].

Prise en charge th�erapeutique

�Education du patient

L'�education du patient scl�erodermique passe par
son information sur sa maladie et sur la n�ecessit�e
d'�eviction des facteurs d�eclenchant les UD, ainsi
que les facteurs aggravant le ph�enomène de
Raynaud.

Ph�enomène de Raynaud

Le patient doit �eviter le froid et mettre des gants
chauffants. En outre, il faut �eviter les agents
vasoconstricteurs tels que les alpha-bloquants, les
d�econgestionnants nasaux, les d�eriv�es de l'ergot de
seigle, les anti-parkinsoniens et les traitements de
l'hyperprolactin�emie ainsi que certains toxiques
comme le tabac et la cocaïne. À côt�e, on peut utiliser
les inhibiteurs calciques (IC) qui permettent de
diminuer la fr�equence et la s�ev�erit�e des crises du
ph�enomène de Raynaud. La prostacycline
administr�ee par voie intraveineuse am�eliore aussi
le ph�enomène de Raynaud au cours de la ScS [17].

Ulcères digitaux

Les UD sont une cause majeure d'handicap fonc-
tionnel de la main au cours de la ScS. Ils sont
fr�equents, r�ecidivants, cicatrisent lentement et
parfois sont �a l'origine d'une limitation fonction-
nelle. Leur PEC repose sur le traitement du
ph�enomène de Raynaud, de l'ulcère actif et sur
les soins locaux favorisant la cicatrisation.

Traitement pr�eventif

L'absence de traitement par IC constitue un facteur
de risque important pour le d�eveloppement d'UD
[18]. Par ailleurs, des �etudes prospectives et
randomis�ees ont d�emontr�e l'effet positif du bosen-
tan (antagoniste des r�ecepteurs de l'endoth�eline) et

de l'atorvastatine dans la pr�evention de la survenue
de nouveaux UD chez les patients atteints de ScS
[19, 20].

Traitement curatif

La prostacycline est utilis�ee par voie intraveineuse
pour le traitement l'UD constitu�e. Pour le sild�enafil,
les �etudes ont montr�e son efficacit�e sur la cicatrisa-
tion des UD et la possible diminution du risque de
survenue de nouveaux infarctus ou d'UD [18].

Atteinte articulaire, p�eri-articulaire et tendineuse

Traitement non m�edicamenteux

En compl�ement du traitement m�edicamenteux, le
patient doit b�en�eficier de la prescription d'orthèse et
de r�e�education fonctionnelle/ergoth�erapie pour
faciliter ses activit�es quotidiennes.

R�e�education fonctionnelle/ergoth�erapie

La r�e�education fonctionnelle semble avoir un effet
positif sur l'œdème, les contractures, la main en
griffe et la douleur [18]. Elle doit être prescrite dès
l'installation d'un œdème ou de limitation de la
mobilit�e. La kin�esith�erapie peut comprendre des
massages/p�etrissage de la peau, des exercices en
flexion-extension et des postures d'extension des
doigts. L'ergoth�erapeute peut �egalement proposer
des aides techniques ou un am�enagement du
domicile.

Orthèses

Des orthèses de fonction ou de repos peuvent être
propos�ees �a vis�ee antalgique, entretenir la mobilit�e
ou lutter contre les d�eformations. N�eanmoins,
l'effet r�eel des orthèses n'est pas �evalu�e vu qu'ils
sont rarement prescrits en raison des l�esions
provoqu�ees par la friction entre l'orthèse et la peau
[21].

Traitement m�edicamenteux

Traitement symptomatique

Il faut privil�egier les antalgiques simples et le
traitement non m�edicamenteux. Les anti-inflamma-
toires non st�eroïdiens risquent d'aggraver l'atteinte
r�enale et digestive. Ils peuvent être utilis�es sous
surveillance, en association avec un inhibiteur de la
pompe �a protons �a une dose maximale. Vu le risque
de crise r�enale, les corticoïdes ne sont �a utiliser
qu'en cas de n�ecessit�e, sans d�epasser 10 �a 15 mg/j de
prednisone et pendant une courte dur�ee.

Traitements de fond

– Classiques : L'utilisation des traitements de fond
classique dans la ScS est faite par analogie avec la
PR. L'EULAR et le groupe EUSTAR recommandent
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l'utilisation du m�ethotrexate (MTX) dans le traite-
ment des atteintes articulaires et cutan�ees pr�ecoces
de la ScS diffuse [22]. De pr�ef�erence, le MTX est
administr�e par voie sous-cutan�ee pour �eviter
l'aggravation des l�esions digestives secondaires �a
la scl�erodermie. Le l�eflunomide est une bonne
alternative en cas d'�echec ou d'intol�erance au MTX.
– Biologiques : Selon une �etude ouverte, le rituxi-
mab a un effet significatif sur l'am�elioration du
DAS28 au cours de la ScS pr�ecoce [23]. Par ailleurs,
l'abatacept et le tocilizumab sont sugg�er�es efficaces
et bien tol�er�es dans la ScS avec polyarthrite
r�efractaire, selon des �etudes pr�eliminaires
[24, 25]. Pour les anti-TNFa, ils ne sont pas
recommand�es car ils pourraient favoriser l'appari-
tion ou l'aggravation d'une pneumopathie inter-
stitielle.

Atteinte musculaire

Au cours d'une myopathie inflammatoire, la cortico-
th�erapie est utilis�ee transitoirement [13] �a la dose de 1
�a2 mg/kg, enassociationavecuntraitementd'�epargne
cortisonique. Le m�ethotrexate et les immunoglobu-
lines polyvalentes gardent leur place. En outre, la
r�e�education diminue la douleur et renforce le d�eficit
au cours de l'atteinte musculaire.

Calcinose

En cas de pouss�ee inflammatoire, les AINS ou la
colchicine peuvent être utilis�es. Malheureusement,
aucun traitement n'a prouv�e son efficacit�e pour
arrêter ou diminuer la progression de la calcinose.
La lithotripsie extracorporelle, le laser et l'applica-
tion de thiosulfate de sodium ont �et�e propos�es dans
les formes localis�ees. La chirurgie peut être propos�ee
pour l'ablation de la calcinose en cas de retentisse-
ment important, surtout quand elle s'infecte et/ou
s'ulcère ouencasdedouleurs s�evères et r�ecidivantes.

Atteinte nerveuse

Le traitement du SCC peut faire appel �a un
traitement local par des infiltrations de glucocorti-
coïdes, et parfois une ouverture chirurgicale du
ligament ant�erieur du carpe en cas d'inefficacit�e ou
d'impotence fonctionnelle majeure [18].

Conclusion

L'atteinte de la main au cours de la ScS est
multifactorielle, pr�ecoce et �a l'origine d'un handicap
fonctionnel majeur. En absence d'un traitement de
fond efficace, le traitement symptomatique et la
r�e�education fonctionnelle/ergoth�erapie restent une
entit�e fondamentale de la PEC pour pr�eserver ou
am�eliorer l'autonomie du patient.

Points �a retenir :

� La main est un organe privil�egi�e au cours de
la scl�erodermie syst�emique et permet un
diagnostic pr�ecoce de la maladie.

� Le handicap fonctionnel est le r�esultat de
plusieurs atteintes vasculaire, cutan�ee, arti-
culaire, tendineuse et neurologique.
� L'atteinte vasculaire est de grande impli-
cation et se manifeste essentiellement par
un ph�enomène de Raynaud et ses complica-
tions.
� L'atteinte cutan�ee et ost�eo-articulaire est
responsable d'une r�etraction des doigts et la
main en griffe aggravant la souffrance des
patients.
� la prise en charge doit être pr�ecoce
et globale comportant l'�education-informa-
tion du patient, le traitement fonctionnel
(ergoth�erapie/r�e�education fonctionnel) et
le traitement m�edical luttant particulière-
ment contre le ph�enomène de Raynaud.

Liens d'int�erêts : les auteurs d�eclarent n'avoir aucun
lien d'int�erêt en rapport avec l'article.
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