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1. INTRODUCTION     

La sclérodermie systémique (ScS) est une maladie auto-immune rare, caractérisée par une vasculopathie associée à une inflammation 
dysimmunitaire et une fibrose systémique touchant principalement la peau et les poumons. Le pronostic vital dépend de l’atteinte 
viscérale, notamment l’atteinte pulmonaire qui  constitue la première cause de mortalité (1). La pneumopathie interstitielle diffuse 
(PID) représente l’un des critères de classification de la ScS de l'American College of Rheumatology/ European League Against 
Rheumatism (ACR/EULAR) 2013(2). La prévalence de la PID varie selon les séries cliniques, les définitions utilisées et les méthodes 
diagnostiques. Elle est de 20-50% dans les séries fondées sur la réalisation de  radiographie standard, de 40-50%  dans les séries  se 
basant sur la TDM thoracique  à haute résolution (TDMT-HR) et va jusqu’à 100% dans les séries autopsiques (3).   
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ABSTRACT  

Introduction: Systemic sclerosis (SSc) is a connective tissue disease 
affecting the skin and internal organs, particularly the lungs, leading to 
significant morbidity and mortality. The objective of our study was to estimate 
the frequency of interstitial lung disease (ILD) in SSc and to investigate its 
characteristics. Patients and methods: This retrospective study analyzed 329 
patient records of individuals hospitalized in the rheumatology department 
between 1986 and March 2018 for systemic sclerosis (meeting ACR and/or 
LeRoy-Medsger criteria) with interstitial lung disease. SSc cases associated 
with other connective tissue diseases were excluded. Results: One hundred 
and seventy-eight patients (54%) had ILD. The majority were women 
(approximately 85%), with a mean age of 47.5 years. SSc was limited 
cutaneous in 60% of cases, diffuse cutaneous in 39%, and sine scleroderma 
in 2 cases. ILD was asymptomatic in 31% of patients. High-resolution chest CT 
(HRCT), performed in all patients, revealed ground-glass opacities in 87.64% 
of cases, a honeycomb pattern in 32.46%, reticular opacities in 22.5%, 
bronchiectasis in 28%, nodules in 19.66%, silicosis in 6.2%, and pleural 
effusion in 3 patients. ILD was classified as nonspecific interstitial pneumonia 
(NSIP) in 85% of cases and usual interstitial pneumonia (UIP) in 9.55%. 
Pulmonary function testing showed a restrictive pattern in 64% of cases. 
Antinuclear antibodies were positive in 92% of patients, with anti-
topoisomerase I antibodies in 56% and anti-centromere antibodies in 5%. 
Immunosuppressive therapy was initiated in 40% of patients, with three 
patients receiving rituximab. Additionally, 77% of patients received low-dose 
corticosteroid therapy (<15 mg/day), and 53% were vaccinated against 
pneumococcus. Conclusion: Interstitial lung disease (ILD) is common in 
systemic sclerosis, most frequently presenting as nonspecific interstitial 
pneumonia (NSIP). It can be asymptomatic, highlighting the need for 
systematic screening using HRCT and pulmonary function testing. 
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Deux présentations scanographiques sont décrites au cours de la ScS : l’aspect de pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS) 
caractérisée par des opacités en verre dépoli, de distribution principalement périphérique, sous-pleurale, et celui de pneumopathie 
interstitielle commune (PIC) caractérisée par un aspect en rayon de miel prédominant aux bases sous-pleurales(4). Les signes cliniques 
de la PID-ScS ne sont pas spécifiques, à type de dyspnée, de toux sèche et de râles crépitants à l’auscultation pulmonaire. L’objectif 
de notre étude était d’estimer la fréquence de la PID chez des patients algériens atteints d’une sclérodermie systémique et de 
déterminer ses caractéristiques. 

 

2. MÉTHODES 

Nous avons mené une étude descriptive rétrospective sur des dossiers de patients présentant une PID dans le cadre de sclérodermie 
systémique selon les critères ACR et/ou Leroy Medsger. Les patients étaient hospitalisés au service de rhumatologie de Ben Aknoun 
de la période 1986 jusqu’au mois de mars 2018. Nous avons recueilli les données démographiques, cliniques, immunologiques, 
thérapeutiques ainsi que les résultats des explorations pulmonaires (TDMT-HR et épreuve fonctionnelle respiratoire EFR). Les TDM-
TH ont été réalisées dans différents centres d’imagerie, cependant les images ont été réévaluées et interprétées par un seul radiologue 
(M.B). Ce radiologue, ignorant les données cliniques, a établi le diagnostic et le type de la PID selon une méthode visuelle en se basant 
sur les signes radiographiques. L'étendue des lésions a été définie selon la classification de Goh, avec une valeur seuil de 20% du 
volume pulmonaire (5). La CVF a été utilisée pour définir et évaluer la sévérité du syndrome restrictif selon les critères ATS/ERS(6).  

Le consentement des patients n’a pas été obtenu, cependant leur anonymat était respecté et les données enregistrées ne le 
compromettent pas. Les statistiques descriptives des données des patients ont été présentées sous forme de fréquences et de 
pourcentages pour les variables catégorielles, et sous forme de moyenne et d’écart type (moyenne ± ET) pour les variables continues. 
Les analyses statistiques ont été réalisées à l’aide du logiciel SPSS version 18.  

 

3. RÉSULTATS 

Nous avons analysé 329 dossiers. La PID était présente chez 178 patients, soit une prévalence de 54%. Cent cinquante et une (84,83%) 
femmes, 25(14 %) hommes et deux enfants. L’âge moyen était de 47,54±13,9 ans (extrêmes :9-75 ans).  La moitié des patients étaient 
du nord et 29% étaient de l’est du pays. Une exposition directe à la silice (travailleurs de mine et tailleurs de pierre) ou un habitat 
proche d’une cimenterie était noté chez 8,42% de la population. Il s’agissait d’une ScS cutanée diffuse dans 39% des cas, limitée dans 
60% des cas et d’une sclérodermie sans sclérose cutanée « sine scléroderma » chez deux patients. Le score moyen de Rodnan était de 
13,29 ± 10,76.  

Le délai moyen de survenue de la PID était de 7,5±6,6 ans. La pneumopathie était symptomatique dans 69 % des cas. Parmi les 178 
patients, 56 (31,5 %) avaient une toux sèche et 115 patients (64,6 %) avaient une dyspnée (stade I de NYHA : 4,5 %, stade II : 42,7 % et 
stade III : 17,4 %). L’auscultation pulmonaire avait retrouvé des râles crépitants chez 24,7 % des patients. Le type de PID réalisé était 
essentiellement non spécifique (PINS : 85 %), la pneumopathie interstitielle commune (PIC) était retrouvée chez 9,55 % des patients. 
L’atteinte pulmonaire était étendue à plus de 20 % du champ pulmonaire dans 19 % des cas et associée à une hypertension artérielle 
pulmonaire (HTAP) chez également 19 % des patients. Nous avons par ailleurs objectivé un carcinome bronchique chez un patient.  

 

 
Figure 1. Répartition des patients selon les lésions scanographiques. 
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Figure 2. A : aspect en verre dépoli avec des opacités réticulaires. B et C : aspect en rayon de miel avec épaississement des septas. 

 

Les figures 1 et 2 illustrent les différents aspects scanographiques notés. Le siège des lésions pulmonaires était postérobasal et 
périphérique dans 89,7 %des cas, apical dans 5,2 % et unilatéral dans 5,2 % des cas. L’exploration fonctionnelle respiratoire a objectivé 
un syndrome restrictif de sévérité variable chez 64 % des patients (Figure 3).  

 

 

Figure 3. Répartition des patients selon la sévérité du syndrome respiratoire restrictif. 

 

Nous avons noté un déclin de la capacité vitale forcée CVF > 10 %en 12-18 mois d’évolution chez 9,3 % des patients. Les manifestations 
extrapulmonaires sont résumées dans le tableau 1. Les anticorps antinucléaires étaient positifs chez 92 % des patients, de type les 
anti-Scl70 et anti-centromère chez respectivement 56 % et 5 % des patients.  

 

Tableau 1. Manifestations extra-pulmonaires par ordre de fréquence décroissant. 

Type Fréquence (%) 
N =178 

Phénomène de Raynaud 
Atteinte digestive 

Atteinte articulaire 
Ulcères digitaux 

HTAP 
Calcinose 

Atteinte cardiaque 
Atteinte rénale 

89,7 
66,1 
60,3 
51,7 
19 

10,3 
9,8 
1,1 

HTAP, hypertension artérielle pulmonaire. 

9,2%

24,3%

66,50%

CVF < 50%

CVF 50-70%
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Concernant la thérapeutique, 40 % des patients ont reçu un traitement spécifique (tableau 2). Une antibiothérapie préventive par le 
sulfaméthoxazole/ triméthoprime était prescrite dans environ  22% des cas. Quatre-vingt-quatorze patients (53 %) ont été vaccinés 
contre le pneumocoque. Trois patients sont malheureusement décédés.  

 

Tableau 2. Répartition des patients en fonction des traitements reçus. 

Traitement  Fréquence (%) 
N = 178 

 
Immunosuppresseur 

 
 

Biothérapie 

 
CYC (6 bolus mensuels) + MMF 
(entretien) 
 
MMF (induction et entretien) 
 
Azathioprine 
 
Rituximab 
 

 
28,65 

 
 

10,11 
 

3,6 
 

1,68 

Corticoïde (<15 mg/j)  77 

CYC, cyclophosphamide ; MMF, mycophénolate mofétil 

 

4. DISCUSSION 

Les résultats de notre étude sont en accord avec  ceux de la littérature concernant la  prédominance féminine de la ScS (85 %) (7), la 
prévalence  scanographique de la pneumopathie interstitielle (54 %) (8) et le profil histologique réalisé, PINS  chez 85 % des patients 
et PIC chez environ 10 % des patients (9-11). Nous avons noté une exposition à la silice chez 8,42% des patients, un facteur de risque 
environnemental rapporté dans la littérature (12,13). Un aspect scanographique typique de silicose était observé chez 6,2 % de nos 
patients.  Il s’agissait principalement de mineurs et de tailleurs de pierre sans revenu, contraints de travailler dans des conditions à 
risque, sans formation préalable et sans aucun équipement de protection adapté. Ce facteur de risque pourtant évitable est 
malheureusement négligé, surtout dans certaines zones du pays.  

La TDMT-HR est le gold standard pour le diagnostic de la PID-ScS et l’EFR permet d’évaluer son impact sur la fonction respiratoire. 
Cependant, la sensibilité de l’EFR dans le diagnostic de la PID reste décevante (4), une donnée confirmée par nos résultats puisque 36 
% des patients avec une PID scanographique avaient des chiffres spirométriques normaux. Dans notre étude, un syndrome restrictif a 
été objectivé chez 64 % des patients  conformément à ce qui est rapporté dans la littérature (40 à 75 %) (14,15). La TDMT-HR possède 
également un intérêt pronostic, raison pour laquelle elle constitue avec la CVF (une valeur seuil à 70 % de la normale) le premier point 
pris en considération dans la décision de prise en charge thérapeutique  (16,17). Elle permet l’évaluation de l’étendue des lésions  
parenchymateuses, une atteinte > 20 % est associée à une surmortalité(5). Dans notre série, 19 % des patients avaient une atteinte 
extensive avec un décès chez trois patients. 

Parmi les autres facteurs de risque de survenue et progression de la PID-ScS (18), la ScS cutanée diffuse était retrouvée  dans 39 % des 
cas,  les anticorps anti-Scl-70 chez plus de la moitié de la population (56 %) et un déclin de plus de 10 % de la CVF chez 9,3 % des 
patients.  Par ailleurs, dans 19 % des cas, la PID était associée à l’HTAP qui représente également un  facteur de mauvais pronostic (1). 

La stratégie de prise en charge de la PID-ScS a connu une grande évolution. Alors qu’elle était passive « attendre et suivre l’évolution » 
dans les années 1990, une prise en charge plus agressive a ensuite été proposée avec l’utilisation du cyclophosphamide (CYC) et de 
l’azathioprine (AZA), puis cette stratégie a été bouleversée cette dernière décennie avec le mycophénolate mofétil (MMF), le 
rituximab, le tocilizumab et le nintédanib(8). Dans notre étude, les patients avec une CVF < 70 % et/ou une atteinte 
scanographique > 20 % ont reçu un traitement spécifique en se basant principalement sur la disponibilité des produits (fin d'inclusion : 
mars 2018) et la préférence du patient, particulièrement pour la voie d’administration. La plupart de nos patients (28,65 %) ont reçu 
le cyclophosphamide (6 perfusions mensuelles à 750 mg) avec un relai par le MMF à 2 g/j. Six patients ont refusé un traitement 
intraveineux et ont eu AZA à la dose de 1,5 mg/kg/j, 10 % ont reçu le MMF seul (induction : 3 g/j puis entretien : 2 g/j) vu les résultats 
encourageants de l’étude SLS2 (19). Seuls 3 patients ont reçu du rituximab (2 perfusions d'1 g à 15 jours d’intervalle). 
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Notre étude présente plusieurs limites. Premièrement, il s’agit d’une cohorte rétrospective et monocentrique, ne permettant pas 
d’extrapoler nos résultats à toute la population algérienne. Deuxièmement, la longue période d’inclusion (1986-2018) avec son 
impact majeur sur notre échantillon et son homogénéité, vu l’évolution des critères de classification de la sclérodermie, de la PID, de 
la TDM-HR et même des approches thérapeutiques. Enfin, la non-inclusion de la capacité de diffusion de monoxyde de carbone 
(DLCO) dans l’évaluation du syndrome restrictif. 

 

5. CONCLUSION 

La PID-ScS est une complication fréquente et grave car elle constitue la première cause de mortalité au cours de la sclérodermie 
systémique. Elle peut rester longtemps asymptomatique, d’où la nécessité d’un dépistage systématique par la TDMT-HR et l’EFR. La 
prise en charge thérapeutique de la PID ScS est de mieux en mieux codifiée et dépend de l’étendue des lésions, de leurs conséquences 
et de l’estimation du risque de progression. 
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