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SYNDROMES SCLÉRODERMIFORMES
Morphées Sclérodermies systémiques

DIU Manifestations dermatologiques des maladies de système



SCLÉRODERMIES SYSTÉMIQUES

Fibrose

Peau

Poumon

Digestif 

Cœur

Vasculopathie
Raynaud 
Crise Rénale 
Hypertension artérielle 
pulmonaire (HTAP) 

Auto immunité
Autoanticorps spécifiques 
- Anti-Scl70 
- Anti-centromère 
- Anti-ARNPol III
- Ac rares
- Autoanticorps non 
spécifiques



EVOLUTION DES CLASSIFICATIONS

ACR 1980 

Critère majeur
Sclérose cutanée proximale 

Critères mineurs
- Sclérodactylie
- Cicatrices digitales, pertes de substance 
- Fibrose pulmonaire des bases 

1 majeur ou 2 mineurs 

Leroy et al. 1988

Deux formes principales de Sclérodermie systémique

« Formes limitées : Ac anti- centromères dans 70 à 90 % des cas
Ac habituellement absents dans les formes diffuses »

Barnet 1969 

Selon l’extension cutanée : 

Type I : Sclérodactylie isolée
Type II : Au-delà des articulations MCP
Type III : Sclérodermie atteignant le tronc 



LeRoy EC, Black C, Fleischmajer R, Jablonska S, Krieg T, Medsger TA et al. Scleroderma (systemic sclerosis). Classification, subsets, and pathogenesis. J Rheumatol. 1988; 15: 202-5.

Attention : le CREST n’est pas que l’acronyme !



SCLÉRODERMIE SINE SCLERODERMA

Première description en 1986 

Pas de différences dans la fréquence des PID, HTAP, anticorps et survie entre Scl cutanée limitée et Scl sine 
scleroderma

Diagnostic :

1. Phénomène de Raynaud ou atteinte vasculaire périphérique équivalente (cicatrices pulpaires, ulcères 
pulpaires, nécrose digitale, anomalies capillaroscopiques) 

2. Autoanticorps positifs 

3. Au moins une atteinte : hypotonie œsophagienne distale, atteinte de l’intestin grêle, PID, HTAP, atteinte 
cardiaque typique, crise rénale sclérodermique

4. Absence d’une autre connectivite individualisée ou de diagnostic différentiel

Giordano M, et al. Different antibody patterns and different prognoses in patients with scleroderma with various extent of skin sclerosis. J Rheumatol. 1986
Poormoghim et al. Systemic sclerosis sine scleroderma. Demographic, clinical, and serological features and survival in fortyeight patients. Arthritis Rheum 2000



SCLÉRODERMIE TRÈS PRÉCOCE : PROJET VEDOSS

+



SCLÉRODERMIE PRÉCOCE

Sclérodermie très précoce Présence d’anomalies capillarocopiques à type de paysage sclérodermique ou 
d’anticorps spécifiques (anti-Scl70 ou anti-centromère) chez un patient ayant un 

phénomène de Raynaud, doigts boudinés et/ou anticorps anti-nucléaires.
Sclérodermie précoce Sclérodermie très précoce

+
Au moins une atteinte viscérale parmi :

1) Atteinte œsophagienne (reflux clinique ou hypotonie du sphincter inférieur de
l’œsophage sans trouble de la mobilité du corps de l’œsophage).
2) Diminution de la DLCO sans HTAP ni pneumopathie interstitielle.
3) Dysfonction cardiaque diastolique (en l’absence d’hypertension artérielle,
cardiopathie ischémique, ou atteinte liée à l’âge.
4) Ulcération digitale ou cicatrice, télangiectasie, calcinose, arthrite.

Sans définir les critères EULAR/ACR de sclérodermie systémique (score < 9)



RISQUE ÉVOLUTIF
Études Population Caractéristiques Risque relatif d’évolution 

vers une sclérodermie 
systémique

Koenig et al. Sclérodermie très précoce Doigts boudinés 1,89
Anomalie capillaroscopique 4,5

Présence d’ACAN 5,67
Présence d’anticorps spécifique 4,7

Anticorps spécifique ou 
anomalie capillaroscopique

20

Anticorps spécifique et 
anomalie capillaroscopique

60

Valentini et al. Sclérodermie très précoce Anticorps spécifique et 
anomalie capillaroscopique

3.13

Sclérodermie précoce Anticorps spécifique et 
anomalie capillaroscopique

18.46 

Trapiella Martinez et al. Sclérodermie précoce Atteinte digestive 17

Valentini et al. Sclérodermie très précoce Capillaroscopie : zones 
avasculaires

4.39

Michaud M, Catros F, Ancellin S, Gaches F. Very early and early systemic sclerosis: An update. Rev Med Interne. 2019 



CRITÈRES ACR/EULAR 2013
Critères Points 
Epaississement cutané des doigts des 2 mains s’étendant jusqu’aux MCP 
(Critère suffisant) 

9 

Épaississement cutané des 
doigts* 

Doigts boudinés 
Sclérodactylie 

2 
4

Lésions pulpaires* Ulcères digitaux 
Cicatrices 

2 
3

Télangiectasies ** - 2 
Anomalie capillaroscopie - 2 
Atteinte pulmonaire HTAP ou Pneumopathie interstitielle diffuse 2 
Raynaud - 3 
Anticorps spécifique Anti-centromère 

Anti-topoisomérase I (anti Scl70) 
Anti-ARN polymérase III 

3 

* : ne retenir que le score le plus élevé 
** : élargissement capillaires et/ou raréfaction capillaire avec ou sans hémorragie capillaire 
Classification en sclérodermie systémique si score ≥ 9 









MERCI POUR VOTRE ATTENTION


