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REsuME : Le terme sclérodermie recouvre des présentations
cliniques distinctes qui ont pour point commun une sclérose
touchant tres souvent la peau. Iatteinte cutanée peut étre
isolée dans la morphée ou faire partie d’une symptomatolo-
gie systémique dans la sclérose systémique. Des évaluations
fonctionnelles objectives et non invasives sont utiles afin de
mieux apprécier tant la sévérité et ’évolution de la maladie,
que Peffet des traitements. A ce titre, les mesures in vivo des
propriétés mécaniques de la peau sont trés informatives.
Morts-cLEs :  Peau - Derme - Sclérose - Sclérodermie - Morphée
- Propriétés biomécaniques

INTRODUCTION

La morphée est un type particulier de sclé-
rodermie localisée a la peau. Il s’agit d’une
affection inflammatoire caractérisée par un
épaississement et une densification dermo-
hypodermique s’étendant parfois aux tissus
sous-jacents (1). Cette situation est due a un
dépot excessif et compact de collagéne. En
revanche, la sclérose systémique (ScS) est une
pathologie auto-immune du tissu conjonctif
atteignant de nombreux organes incluant trés
souvent la peau. Une anamneése bien conduite
et ’examen clinique contribuent a établir la
distinction entre ces deux catégories de sclé-
rodermie.

Les mesures des propriétés visco-élastiques
de la peau permettent de quantifier cette fonc-
tion primordiale du revétement cutané (2).
Ces explorations permettent de suivre 1’évo-
Iution d’une sclérodermie, au méme titre que
les épreuves fonctionnelles respiratoires ou la
manométrie cesophagienne. Ces méthodes per-
mettent également de quantifier 1’efficacité
d’un traitement dans cette affection.
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How I EXPLORE...

THE SKIN FUNCTIONAL INVOLVEMENT IN SCLERODERMA
SumMARY : Scleroderma refers to distinct clinical presenta-
tions sharing in common a sclerotic process most often clini-
cally obvious on the skin. The involvement possibly affects the
skin alone in morphea or in combination with internal lesions
in systemic sclerosis. Some objective and non-invasive functio-
nal assessments are useful for better appreciating the severity
and evolution of the disease, as well as to monitor the thera-
peutic efficacy. In this endeavour, in vivo measurements of the
skin mechanical properties are unsurprisingly informative.
KEYworps :  Skin - Dermis - Sclerosis - Scleroderma - Morphea
- Biomechanical properties

SPECTRE CLINIQUE DES MORPHEES

La morphée touche principalement la popu-
lation caucasienne, tant les adultes, pour la
plupart féminins, que les enfants. La morphée
est cliniquement subdivisée en plusieurs entités
3.

La morphée en plaques est la forme la plus
fréquente chez les adultes. Les patients pré-
sentent habituellement une ou plusieurs plages
inflammatoires ou scléreuses sur le tronc. Pen-
dant la phase initiale de la maladie, les 1ésions
sont érythémateuses ou violines et discrete-
ment surélevées (fig. 1). La sclérose s’installe
au centre alors que le bord reste inflammatoire
et violacé. Au stade ultérieur, la peau prend
un aspect atrophique, avec ou sans trouble de
pigmentation. La plaque de morphée est alors
glabre et anhidrotique. L atteinte peut étre
superficielle ou profonde, siégeant dans le
derme et s’étendant occasionnellement dans
I’hypoderme, le fascia et 1’os.

La morphée linéaire est plus fréquente chez
I’enfant. Souvent, elle est caractérisée par
une induration des tissus sous-cutanés, ce qui
accroit la morbidité. La morphée linéaire est
habituellement solitaire et unilatérale. Elle se
présente «en coup de sabrey», ou conduit a une
atrophie hémifaciale progressive (syndrome de
Parry-Romberg) ou plus rarement au niveau
des extrémités. La neuro-imagerie est souvent
perturbée chez ces patients (4).

La morphée panscléreuse est une forme grave
de morphée, au cours de laquelle la patholo-
gie s’étend profondément sous la peau, parfois
méme jusqu’a I’os. Une atrophie musculaire
et des contractures articulaires sont présentes,
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SPECTRE CLINIQUE DE LA SCLEROSE
SYSTEMIQUE

Figure 1.Morphée au niveau d’un avant-bras.

ainsi que des ulceres cutanés. Ces derniers ont
un risque d’apparition d’un carcinome spino-
cellulaire.

La morphée dite généralisée représente 7 a
9% de I’ensemble des morphées. Elle est défi-
nie par la présence d’au moins quatre plaques de
morphée de plus de 3 cm de diameétre et/ou de
plaques localisées sur au moins deux territoires
cutanés. Elle se présente souvent de maniére
symétrique. Contrairement a la sclérose systé-
mique (ScS), le visage et les mains sont typi-
quement épargnés par la morphée généralisée.

La morphée mixte touche environ 15% des
patients atteints de morphée. Elle est constituée
de I’association d’au moins deux des formes
décrites ci-dessus.

Les morphées plus rares sont la forme bul-
leuse et la forme en gouttes.

Des symptomes systémiques incluant des
arthralgies, des myalgies et une asthénie
peuvent survenir en association avec une mor-
phée, et plus particulierement dans la forme
généralisée. Des troubles neurologiques sont
plus fréquents chez les enfants atteints d’une
morphée «en coup de sabre» et chez les adultes
présentant la morphée atrophique hémifaciale
progressive (4). Contrairement a la ScS, la mor-
phée ne s’accompagne pas de troubles vascu-
laires majeurs ni de manifestations viscérales.

Des anomalies biologiques telles qu’une
éosinophilie et une hyper-gammaglobulinémie
polyclonale peuvent survenir dans le contexte
d’une morphée. Des anticorps antinucléaires
positifs (anti-ADNsb, anti-histones, RF, anti-
topoisomérase II alpha) sont présents chez 20
a 80% de ces patients qui ont souvent des anté-
cédents familiaux de diverses maladies auto-
immunes.

La ScS est une maladie systémique scléro-
sante qui comporte principalement une forme
cutanée limitée et une forme diffuse. Un
troisiéme groupe, rare, est la ScS «sine scle-
roderma», dans laquelle seule une atteinte
d’organes internes est évidente, sans lésions
cutanées cliniquement décelées. Un passage de
la morphée a la ScS est possible dans 1 a 6 %
des cas. En outre, la ScS peut faire partie d’un
syndrome de chevauchement avec d’autres
maladies auto-immunes du tissu conjonctif.

Les manifestations cutanées de la ScS
consistent en une induration symétrique de la
peau des doigts ou du visage. C’est ainsi qu’une
sclérodactylie, un phénomeéne de Raynaud et
des modifications des capillaires du lit unguéal
révélées par capillaroscopie sont des caracté-
ristiques primordiales d’une ScS. L’induration
cutanée s’étend progressivement et peut se
généraliser. De plus, des télangiectasies, des
signes de la maladie de Raynaud ainsi que des
ulceres digitaux consécutifs a la vasculopathie
de Raynaud, a une calcinose cutanée ou a un
trauma, et des modifications de la pigmentation
peuvent se développer. Les atteintes d’organes
internes sont principalement de nature gastro-
intestinale, cardiaque, pulmonaire, articulaire
et/ou rénale (5).

La forme cutanée limitée de la ScS se carac-
térise par une sclérodactylie symétrique et,
parfois, d’une induration du visage et du cou.
Ces patients peuvent manifester des signes de
maladie de Raynaud et des anomalies capilla-
roscopiques du lit de I’ongle. Une autre forme
limitée de la ScS est représentée par le syn-
drome CREST, acronyme de calcinose cutanée,
maladie de Raynaud, dyskinésie cesophagienne,
sclérodactylie et télangiectasies. En présence
d’un phénomeéne de Raynaud, une capillaro-
scopie est utile pour détecter précocement les
modifications microvasculaires d’une ScS (6).
Les contractures articulaires, principalement
au niveau des doigts, sont responsables d’une
limitation de mobilité au cours de la ScS cuta-
née diffuse. Dans ce cas, il existe un risque sta-
tistiquement accru de développer des atteintes
rénale, pulmonaire ou cardiaque (5).

Contrastant avec la ScS limitée, la forme dif-
fuse combine une sclérose cutanée proximale
des membres et du tronc avec épargne de la
partie dorsale supérieure. Des télangiectasies
et une atteinte gastro-intestinale sont possibles.
La précocité du diagnostic et du traitement est
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Figure 2. Test de traction-relaxation verticale de la peau en 5 cycles consécutifs. Lextensibilité (E) est nettement plus faible sur une plaque de morphée avant
traitement (A) par rapport a |’état aprés 2 mois de traitement par calcipotriol topique (B).
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Figure 3. Test de traction-relaxation sur le mode progressif révélant une hystérese (H) entre la courbe de mise sous tension et celle du retour progressif de la peau
vers sa position initiale. Les circonstances de mesure sont identiques a celles de la figure 1.
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trés importante a assurer car 1’espérance de vie
est réduite chez ces patients.

Cette classification clinique de la ScS est
utile pour 1’établissement du diagnostic, mais il
persiste une imprécision chez les patients pré-
sentant des caractéristiques des deux groupes.
Dans cette catégorie mixte, il est utile de
rechercher la nature des auto-anticorps parce
que certains d’entre eux sont grevés d’un risque
accru d’atteinte interne de moins bon pronos-
tic. Prés de 95 % des patients présentant une
ScS possedent des auto-anticorps, dont les plus
fréquents sont dirigés contre les centromeres,
la topoisomérase I (anti-Scl-70), I’ARN poly-
mérase I ou III, la fibrillarine, le PM-Scl ou
la B2-glycoprotéine I (7). Les anticorps anti-
centromeres sont souvent associés a une ScS
cutanée limitée, alors que les anticorps anti-
topoisomérase I sont liés a un risque accru de
complications pulmonaires, et que les anticorps
anti-ARN polymérase III sont un indice de
risque accru de 1ésions rénales. Ces deux der-
niers anticorps se rencontrent le plus souvent
au cours de la ScS cutanée diffuse.

VISCOELASTICITE CUTANEE DANS LA
SCLERODERMIE

Dextensibilité est certainement la fonction
mécanique de la peau la plus accessible a I’exa-
men clinique. C’est le pincement de la peau
suivi de son soulévement qui est souvent uti-
lisé pour apprécier cette qualité du revétement
cutané. Des différences d’extensibilité cutanée
sont présentes dans la sclérodermie et de nom-
breuses autres pathologies du tissu conjonctif.
Une des méthodes objectives de mesure quan-
tifiable est basée sur le principe de la succion,
soit d’installation instantanée soit progressive
(2, 8, 9). Selon cette procédure, une aspiration
est appliquée perpendiculairement a la surface
cutanée au moyen d’une dépression contrdlée
dans la sonde de mesure. La déformation ver-
ticale de la peau est mesurée en continu. Les
phénomenes de viscoélasticité et de plasticité
influencent les résultats (8, 9). Lhystérese, qui
correspond a la différence entre les courbes de
déformation cutanée sous traction et de relaxa-
tion progressives, est sous la dépendance tem-
porelle des propriétés mécaniques de la peau
altérées dans les sclérodermies (8, 9).

La mesure de la visco-élasticité cutanée
s’avere utile dans I’évaluation objective d’une
sclérodermie (9-12). Elle fournit des données
quantifiables des parametres physiques de la
peau pathologique et permet un suivi évolutif
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de l’efficacité des thérapeutiques anti-sclé-
reuses (fig. 2, 3). D’autres explorations sont
également utiles pour déterminer la sévérité
de la maladie, mais elles ne sont toutefois pas
spécifiques au diagnostic de la sclérodermie (9,
13).

PRONOSTIC EVOLUTIF

Une morphée est habituellement auto-limi-
tante et associée a un pronostic favorable
n’altérant pas 1’espérance de vie. En cas de
morphée en plaques, les 1ésions involuent len-
tement sur une période de 3 a 6 ans, et clles
sont souvent suivies de séquelles esthétiques et
fonctionnelles permanentes. De plus, de nou-
velles plaques de morphée peuvent apparaitre
inopinément.

Chez les enfants atteints d’une morphée
linéaire au niveau de la téte ou du cou, un
contrdle neurologique est requis. De plus, un
examen ophtalmologique annuel est indiqué en
raison du risque accru de sclérose irréversible
des structures annexielles (3).

Les patients atteints d’une ScS cutanée limi-
tée risquent de développer une hypertension
artérielle pulmonaire. En cas de ScS cutanée
diffuse, I’espérance de vie est réduite a la suite
de graves atteintes d’organes internes, notam-
ment une fibrose pulmonaire interstitielle et
une défaillance rénale (3).

TRAITEMENT

La piste des toxiques (huile alimentaire fre-
latée), des agents pharmacologiques (bléomy-
cine) et des radiations ionisantes pourvoyeurs
de sclérodermie doit étre exclue en premier lieu
(14-16). Le traitement de la morphée ne béné-
ficie pas des principes de la «médecine basée
sur 1’évidence» du fait de la rareté de 1’affec-
tion et des évaluations souvent subjectives de la
sévérité et de 1’évolution de cette affection (17,
18). La morphée en plaques évolutives peut étre
traitée en premiere intention par un inhibiteur
topique de la calcineurine pendant environ 3
mois (19). Le calcipotriol topique, seul ou en
association avec le dipropionate de bétamétha-
sone, a également montré des effets positifs
(20-22). En cas de réponse insuffisante, une
photothérapie localisée peut étre proposée (16).
Limiquimod topique réduit surtout 1’induration
et ’érytheme (23, 24).

Des études prospectives et rétrospectives
ont montré que certaines morphées séveres
répondaient a un traitement par méthotrexate



combiné a des stéroides systémiques, 1’ima-
tinib ou a une photothérapie UVA-1 (25-27).
De nouvelles études controlées et randomisées
restent toutefois nécessaires. Des observations
cliniques ont montré une amélioration apres
traitement par mycophénolate mofétil, ciclos-
porine ou photophéreése extracorporelle (28).
La physiothérapie pourrait avoir un effet favo-
rable tant dans la préservation de la mobilité
articulaire que dans la prévention des contrac-
tures articulaires (29, 30).

Le traitement de la ScS dépend de I’exten-
sion de la maladie et requiert une approche
pluridisciplinaire et un suivi régulier. En ce
qui concerne le traitement des manifestations
cutanées, la nifédipine orale suivie de 1’admi-
nistration de prostaglandines intraveineuses
influencerait favorablement la vasculopa-
thie digitale de la maladie de Raynaud et des
ulceres digitaux. Le bosentan, un antagoniste
des récepteurs de 1’endothéline, s’avererait éga-
lement efficace en prévention des ulceres digi-
taux (31-33). Le méthotrexate et 1’imatinib sont
réputés améliorer la sclérose cutanée en cas de
ScS diffuse précoce (34). Le mycophénolate
mofétil a également ses partisants (35-37). Le
traitement des manifestations pulmonaires, gas-
tro-intestinales, cardiaques, rénales et rhumato-
logiques doit faire 1’objet de concertations, et
la combinaison de plusieurs médicaments est
souvent nécessaire (38).
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