
A

C

L
D

0
d

© 2011 Elsevier Masson SAS. Tou
nnales de dermatologie et de vénéréologie (2011) 138, 762—768

LINIQUE

es ulcères digitaux de la sclérodermie systémique
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Histoire naturelle et complications

La sclérodermie systémique est une affection généralisée du tissu conjonctif, des artérioles
et des micro-vaisseaux, caractérisée par :
• une atteinte vasculaire due à une vasculopathie proliférative et oblitérante responsable

de l’hypertension artérielle pulmonaire ainsi que de l’atteinte rénale et digitale ;
• une fibrose tissulaire intéressant principalement la peau, le poumon, le cœur et le tube

digestif ;
• des anomalies de l’immunité humorale et cellulaire avec en particulier une activa-

tion auto-immune comme en témoigne la présence d’auto-anticorps antinucléaires. Des
auto-anticorps plus spécifiques peuvent être associés, anticorps anti-centromères chez
30 % des patients, antitopoisomérase I (anti-Scl70) chez dix à 20 % des patients, plus
rarement anti-ARN polymérase III et anti-fibrillarine (ou U3 RNP) [1,2].

Données épidémiologiques

Il s’agit d’une pathologie rare avec une prévalence de six à 26 cas pour 100 000 habitants

[3—5]. Les progrès dans la compréhension de la physiopathologie de la sclérodermie
systémique et de son histoire naturelle ont permis une détection plus précoce de la mala-
die et d’identifier des sous groupes de patients présentant des profils plus à risque de
complications [6].
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Les ulcères digitaux (UD) sont une complication fréquente de la sclérodermie systémique
puisque 15 à 25 % patients ont des UD actifs et que 35 à 50 % des patients feront un UD
au cours de leur maladie [7—11]. Ces UD sont de tailles variables parfois fibrineux ou
nécrotiques. Les petits ulcères peuvent être masqués par une hyperkératose. Des petites
cicatrices sous forme de dépressions cupuliformes millimétriques permettent un diagnostic
rétrospectif (Fig. 1).

Données physiopathologiques

On décrit trois mécanismes souvent intriqués d’apparition
des UD [11].

Le mécanisme principal est ischémique dû à la vas-
culopathie fibroproliférative intimale. Il se manifeste
principalement par une atteinte des pulpes digitales pré-
dominant aux trois premiers doigts. Cette vasculopathie
touche les artères de petit calibre. Elle est initiale-
ment fonctionnelle (vasoconstriction) et réversible puis
s’accompagne secondairement d’anomalies ultrastructu-
rales se caractérisant par une prolifération des cellules de
l’intima, une hypertrophie de la media puis une fibrose
de l’intima. Cette vasculopathie s’accompagne d’une souf-
france endothéliale avec la production de substances
vasoconstrictives dont l’endothéline-1, neurohormone qui
joue un rôle dans le développement de l’atteinte vasculaire,
par l’intermédiaire de récepteurs à l’endothéline A (ETA) et
l’endothéline B (ETB) situés sur les cellules endothéliales et
les cellules musculaires lisses. Parallèlement, la production
de substances vasodilatatrices est diminuée (prostacycline,
calcitonin gene related peptide (CGRP), monoxyde d’azote)
[12]. À cette atteinte s’associe une activation plaquettaire
pouvant être à l’origine de thromboses des petits vaisseaux.
Cette vasculopathie est donc responsable d’un rétrécisse-

Un autre mécanisme responsable d’UD est un facteur
traumatique atteignant principalement la peau scléreuse
sous tension en regard du dos des articulations métacarpo-
phalangiennes et interphalangiennes en flexion.

Enfin, des lésions de calcinose peuvent se compliquer
d’une extrusion calcaire inflammatoire qui s’ouvre à la peau.

Certaines études ne s’intéressent qu’aux UD de méca-
nisme ischémique, tandis que d’autres considèrent tous les
UD, quel que soit leur mécanisme, ce qui explique en par-
tie les différences de prévalence des UD rapportées dans la
littérature.

Histoire naturelle

Plusieurs études récentes comparant les patients atteints ou
non d’UD ont permis de mieux connaitre l’histoire naturelle
des UD de la sclérodermie et de définir les facteurs prédictifs
d’apparition d’UD [9—15].

Ces ulcères sont plus fréquents :
• chez les patients de sexe masculin. Il s’agit du principal

facteur prédictif d’apparition d’UD OR 2,24 (1,5—3,2) ;
• chez les patients jeunes lors de l’apparition du phéno-

mène de Raynaud ;
• chez les patients ayant une forme de sclérodermie systé-

mique diffuse. Ainsi l’étude de 3656 patients de la base

ment de la lumière artériolaire et d’une ischémie en aval
[13,14]. Elle est commune à l’atteinte des vaisseaux digi-
taux, rénaux et pulmonaires.

Figure 1. Cicatrices pulpaires doigts III et IV (et UD actif doigt II).

•

l
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de données européenne EUSTAR a montré que 42,7 % des
patients à sclérodermie diffuse avaient présenté des UD
versus 32,9 % des patients à forme systémique limitée.
De façon concordante avec cette étude, les UD sont plus
fréquents chez patients ayant un score de Rodnan élevé
(11 ± 10 chez les patients avec UD versus 7 ± 6 chez les
patients sans UD dans l’étude de Hachulla et al.). Le score
d’atteinte cutanée de Rodnan combine l’intensité de la
sclérose de 0 à 3 et son étendue avec mesure en 17 zones.
De même les UD sont plus fréquents chez les patients
ayant des anticorps anti-Scl70 (OR 1,8 [1,3—2,49]) ;
chez les patients atteints de certaines complications
viscérales : pulmonaires (troubles de diffusion du CO :
DLCO inférieur à 60 % aux épreuves fonctionnelles res-
piratoires). Une corrélation entre UD et hypertension
artérielle pulmonaire témoignant d’une vasculopathie
étendue et évolutive n’est pas retrouvée dans toutes les

études.

Des auteurs ont aussi proposé récemment un score capil-
aroscopique prédictif de l’apparition d’UD [16].
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Les UD sont souvent multiples, 39 % des patients de
’étude de Hachulla et al. présentent plusieurs UD lors d’un
pisode [11]. Dans cette étude, les UD étaient répartis de
açon identique entre les deux mains, avec une atteinte plus
réquente des trois premiers doigts.

La cicatrisation est souvent longue, quantifiée à
05 ± 97 jours dans cette étude. Les UD sont une compli-
ation précoce de cette maladie, 70 % des ulcères digitaux
pparaissant dans les cinq premières années d’évolution.
eur apparition semble retardée par les traitements vaso-
ilatateurs.

omplications des ulcères digitaux [11,12,14]

n dehors des douleurs intenses retentissant sur la qua-
ité de vie et maximales en cas d’atteinte des index [14],
es complications les plus fréquentes sont la récidive et les
omplications infectieuses. Un quart des patients récidivent
n moins d’un an et 32 % en moins de deux ans. Le risque de
écidive ultérieure est plus élevé si la première récidive a
ieu en moins de deux ans.

Une infection de l’UD et des tissus mous survient chez un
iers des patients, les signes d’appel sont un érythème sen-
ible et extensif, un exsudat purulent, une extension rapide
e la nécrose, des signes généraux ou des complications
nfectieuses secondaires (ostéites, arthrites, endocardites).
nviron 10 % des UD se compliquent d’une ostéite évoquée
evant un retard de cicatrisation ou un contact osseux à
’exploration de la plaie. Le diagnostic est parfois difficile
u vu des radiographies ou scanners nécessitant d’autres
xamens (scintigraphies, IRM, biopsie chirurgicale).

Une étude récente radiographique montre que
’existence d’UD est un facteur prédictif de progres-
ion d’une acro-ostéolyse et de calcinose des mains,
oulignant la participation vasculaire à leur apparition [17].

Les épisodes d’ischémie digitale avec un doigt froid cya-
otique sont aussi fréquents. Plus rarement peuvent être
ssociés des épisodes de gangrènes ischémiques digitales
vec des plaques de nécroses extensives d’évolution aiguë
orrespondant à une atteinte de plus gros vaisseaux [11,12].

Ces complications sont responsables d’hospitalisations
hez la moitié des patients d’une durée moyenne de
,6 ± 5,8 jours dans une étude [11]. Les risques majeurs sont
’amputation, soit spontanée soit chirurgicale quand elle est
écessaire.

mpact fonctionnel des ulcères digitaux
a sclérodermie systémique est à l’origine d’un handicap
mportant et d’une altération de la qualité de vie [18,19].
n effet, surviennent au cours de la sclérodermie systémique
ne atteinte cutanée et articulaire à l’origine de raideur des
oigts, mains et poignets pouvant aller jusqu’à la rétraction
n flexion de doigts dont l’importance peut être évaluée par
a mesure de la distance doigts-paume. Les atteintes tendi-
euses et les calcinoses, avec ses risques d’extériorisation et

e plaies chroniques, peuvent majorer la gêne fonctionnelle
es patients.

Ce handicap doit être évalué et surveillé régulièrement.
l peut être évalué grâce à des échelles de mesures générales
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t à des échelles spécifiques adaptées à la sclérodermie
ystémique.

Le handicap global caractérisé par la gêne fonction-
elle globale ressentie par le patient en rapport avec sa
clérodermie systémique est habituellement mesuré par le
uestionnaire de santé HAQ (health assessment question-
aire) qui a été validé chez les patients sclérodermiques. Il
été secondairement modifié en y ajoutant cinq échelles

isuelles analogiques permettant d’évaluer spécifiquement
e retentissement fonctionnel des atteintes spécifiques de la
clérodermie : le phénomène de Raynaud, les ulcères digi-
aux, les troubles gastro-intestinaux, l’atteinte pulmonaire
t la sévérité globale de la sclérodermie du point de vue du
atient. Il a été montré que le score moyen du HAQ ainsi
odifié était bien corrélé aux modifications du score cutané
e Rodnan et à la survie des patients [20,21].

Plusieurs échelles spécifiques de handicap peuvent être
tilisées au cours de la sclérodermie systémique. Ainsi, il
été récemment montré que l’échelle fonctionnelle de la
ain de Cochin qui évalue le handicap lié à l’incapacité

onctionnelle de la main [22] et qu’une échelle de mesure
u handicap fonctionnel de la bouche « mouth handicap in
ystemic sclerosis » (MHISS) [23] peuvent être utilisées au
ours de la sclérodermie systémique. La mesure simultanée
u questionnaire global HAQ et de l’indice fonctionnel de la
ain de Cochin a permis aussi de souligner que le handicap

lobal est en très grande partie expliqué par le handicap de
a main (75 %) chez le patient sclérodermique [23].

Enfin, le MACTAR, « McMaster Toronto Arthritis Patient
reference Disability Questionnaire », échelle fonctionnelle
esurant l’avis global du patient sur son handicap, peut

ussi être utilisée et semble apporter des informations sup-
lémentaires par rapport aux échelles de handicap global ou
pécifique [24].

L’impact des UD sur le handicap a été bien établi. Une
tude menée sur 213 patients sclérodermiques pour évaluer
’impact d’un ulcère digital sur le handicap de la main et sur
e handicap global de la sclérodermie systémique a mis en
vidence des scores de handicap global et de handicap de la
ain significativement plus élevés chez des patients ayant
es UD comparativement aux patients n’ayant pas d’UD.
ans cette étude, la composante psychologique de la qualité
e vie (SF-36) était plus altérée et le préjudice esthétique
lus important chez les patients ayant des UD [25].

raitements locaux des ulcérations
igitales

pécificités de la prise en charge locale des
lcérations digitales

a prise en charge locale spécifique des UD de la scléro-
ermie a fait l’objet de peu d’études, elle repose surtout
ur l’expérience des praticiens. Les soins d’hygiène des UD
e diffèrent pas des autres plaies chroniques : il faut laver

l’eau et au savon afin d’éliminer les germes de surface

t les résidus de pansement. . . l’utilisation quotidienne
’antiseptiques sur ces plaies chroniques est à éviter sauf
n cas d’infection.
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Figure 3. Ulcérations digitales multiples chez un jeune patient
actif nécessitant des pansements de petite taille.

F

s
d
d
p

C

U
À
s
U
a
a

L
S
o
s

T

© 2011 Elsevier Masson SAS. 
Figure 2. Rétraction des doigts en flexion, sclérose et xérose
cutanée.

La sclérose cutanée et la xérose cutanée freinent
la cicatrisation et peuvent générer de nouvelles plaies,
notamment au niveau des zones de flexion. Il est donc néces-
saire d’hydrater par l’application pluriquotidienne de cold
cream, ou d’émollient neutre et de traiter rapidement les
fissures par des crèmes réparatrices et cicatrisantes pour
éviter l’évolution vers un UD (Fig. 2).

Prise en charge de la douleur locale

Les UD sont très douloureux, l’anesthésie locale par crème
ou gel anesthésique local est donc indispensable en cas
de détersion. Un traitement antalgique médicamenteux par
voie générale avant le soin est souvent nécessaire, éventuel-
lement associé à un anxiolytique.

L’utilisation du MEOPA (Entonox®, Kalinox®), gaz à visée
antalgique, peut être utile lors de détersion plus importante
ou en cas d’UD hyperalgiques.

Choix du pansement

Comme pour toute plaie chronique, il faut adapter le
pansement au stade de la plaie. Néanmoins, la loca-
lisation des UD nécessite quelques adaptations. Il faut
choisir des pansements pratiques et de petite taille qui
s’adaptent facilement aux doigts afin d’améliorer le confort
du patient en facilitant ses mouvements dans la vie quoti-
dienne (Fig. 3). IL faudra ainsi privilégier les pansements
conformables (films ou extra minces, les doigtiers, les
pansements multicouches fins) et les pansements non adhé-
rents. Les hydrocellulaires autant que les hydrocolloïdes
peuvent être indifféremment utilisés, selon les habitudes
de prescription. Les hydrogels dont certains existent sous
forme conformable peuvent être utilisés pour la détersion.
Les pansements fins avec tulles ou interfaces sont pra-
tiques quand l’UD est détergé car ils évitent l’accumulation
de plusieurs couches de pansements primaires et secon-
daires. Les crèmes, comme l’acide hyaluronique, sont

faciles d’utilisation et indolores à l’ablation mais doivent
être recouvertes d’un pansement secondaire. La vitamine
E sous forme de gel réduirait le temps de cicatrisation,
selon une étude ouverte récente randomisée comparant

L
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igure 4. Doigtier plastique.

oins locaux standards et vitamine E versus soins locaux stan-
ards seuls [26]. En pansement secondaire l’utilisation de
oigtier en plastique peut être utile et pratique chez des
atients actifs (Fig. 4).

as particuliers

lcérations digitales nécrotiques
ce stade, une antisepsie est nécessaire, suivie d’un pan-

ement sec pour laisser sécher la nécrose.(Fig. 5 et 6)
n avis chirurgical est indispensable pour envisager une
mputation limitée de la zone nécrotique, toutefois les
uto-amputations sont courantes.

es greffes cutanées
ur des UD bourgeonnants, des greffes cutanées en pastilles
u en petits filets peuvent être proposées à visée cicatri-
ante et antalgique.

raitements généraux des ulcères digitaux
es mesures thérapeutiques

es recommandations ont été émises par un groupe
’experts français et précisent les principales mesures
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en évitant la rifampicine en monothérapie pendant six
semaines minimum.

© 2011 Elsevier Masson SAS. Tou
igures 5 et 6. Ulcérations digitales nécrotiques.

hérapeutiques à adopter [12]. Elles comprennent plusieurs
olets : prévention, thérapeutique locale (déjà abordée pré-
édemment) et générale.

es traitements curatifs

raitements vasodilatateurs
eu de traitements ont fait preuve de leur efficacité. Plu-
ieurs essais randomisés comprenant de petites séries de
alades ont montré l’efficacité de l’iloprost (Ilomédine®)
ui est administrée par voie veineuse à la posologie de
,5 à 2 ng/kg par minute pendant six à huit heures par
our en cures de cinq jours au minimum [27]. Ce médica-
ent est recommandé par le groupe de recherche européen

ur la sclérodermie EUSTAR [28]. D’autres vasodilatateurs
ourraient avoir une action bénéfique. Les inhibiteurs cal-
iques, efficaces dans une étude comparant nifedipine
ersus iloprost mais sans groupe placebo, ont un niveau de
reuve d’efficacité B et sont souvent proposés en première
ntention [12]. Le sildénafil (Revatio®), inhibiteur de la phos-
hodiesterase de type 5, augmenterait de façon importante
e flux digital capillaire [29]. Une étude pilote portant sur

6 patients suggère son efficacité sur la cicatrisation ce qui
st à confirmer [30]. Il en va de même pour les statines qui
ourraient avoir un effet positif sur des ulcères constitués F

s droits réservés. - Document téléchargé le 19/11/2011
igure 7. Ulcération digitale infectée.

n améliorant la dysfonction endothéliale par des proprié-
és immunomodulatrices et anti inflammatoires assoçiées à
n effet anti thrombotique [31]. Les antiagrégants plaquet-
aires sont recommandés par le groupe français d’experts en
aison de la participation des plaquettes à la physiopatholo-
ie de l’oblitération vasculaire, malgré l’absence d’études
émontrant leur efficacité [12].

estion et traitements des surinfections
es germes les plus souvent en cause sont le staphylocoque
oré et le streptocoque hémolytique du groupe A, plus rare-
ent des bacilles Gram négatif (bacille pyocyanique) ou des

naérobies (Fig. 7).
En cas d’infection d’ulcères diffusant aux tégu-

ents périphériques, le traitement de première intention
roposé peut être une synergistine (Pyostacine® 2 à
g/j) ou l’association amoxicilline/acide clavulanique

Augmentin®2 à 4 g/j) pendant dix à 15 jours en l’absence
’ostéite.

En cas d’ostéite, la décision se prend de préférence
n consultation médico chirurgicale. Le traitement est une
ouble antibiothérapie à diffusion osseuse (par exemple
alacine, rifampicine pour traiter une infection à sta-
igure 8. UD infectée avec ostéoarthrite.
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Une amputation pourra être nécessaire notamment en
cas d’ostéoarthrite (Fig. 8).

Place de la chirurgie
Les indications chirurgicales sont assez restreintes : ampu-
tations limitées en cas de nécroses ischémiques ou en cas
d’ostéo-arthrites (cf ci-dessus), exérèses souvent partielles
de calcinoses pouvant aider à la cicatrisation. Les sym-
pathectomies digitales peuvent quelquefois entraîner une
amélioration transitoire mais sans bénéfice démontré. Dans
de rares cas, une arthrodèse en position de fonction des
articulations interphalangiennes proximales pourra être pro-
posée.

Les traitements préventifs

Éviction des facteurs de risque
Il faut diminuer l’exposition au froid par le port de vête-
ments longs, de gants, en évitant les changements de
température dans la mesure du possible. Il faut également
éviter les médicaments vasoconstricteurs : les dérivés de
l’ergot de seigle, les collyres �-bloquants, les déconges-
tionnants nasaux, les inhibiteurs de la lactation, certains
antiparkinsoniens. En cas d’indication formelle des �-
bloquants, préférer les cardiosélectifs. Le sevrage du tabac
et éventuellement du cannabis et de la cocaïne est essen-
tiel.

L’aménagement du poste de travail pourra être discuté.
Le port d’orthèses ou de certains pansements protecteurs
pourrait être utile en cas d’UD récidivants au même endroit.

Rééducation
Une rééducation personnalisée à débuter si possible en
milieu spécialisé pourra être proposée avec comme objec-
tifs la lutte contre les déformations articulaires, contre
l’enraidissement, l’œdème, la sclérose cutanée par des
techniques d’adaptation posturale, de drainage, massage
tissulaire. Le rééducateur insistera sur les gestes néfastes à
éviter. Des orthèses de repos et/ou des orthèses dynamiques
en flexion ou en extension pourront être proposées.

Traitements médicamenteux préventifs
Les inhibiteurs calciques, en particulier la nifédipine, et
l’iloprost sont recommandés par l’EULAR en raison de leur
ancienneté d’utilisation bien qu’ils n’aient pas été évalués
spécifiquement dans cette indication en dehors d’une étude
ancienne de faible effectif pour la nifédipine [28].

Le seul médicament qui ait aujourd’hui une AMM dans
la prévention de la survenue des ulcères digitaux de la
sclérodermie systémique est le bosentan, antagoniste par
voie orale des récepteurs de l’endothéline. Deux essais
thérapeutiques randomisés ont permis de démontrer cette
efficacité et d’obtenir l’AMM [32,33]. Dans les deux essais,
les patients sous bosentan étaient moins susceptibles de
développer de nouveaux ulcères digitaux multiples et le
délai d’apparition entre deux ulcères digitaux successifs

était plus long sous bosentan. L’effet du bosentan sur la
réduction du nombre de nouveaux ulcères digitaux était
plus prononcé chez les patients présentant des ulcères
digitaux multiples. Dans les deux essais, aucun effet du

[
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osentan sur le temps de cicatrisation des ulcères digitaux
’a été observé. La prescription du bosentan nécessite la
urveillance mensuelle des enzymes transaminases hépa-
iques et l’association à une contraception chez la femme
n âge de procréer.
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