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Sclérodermie et maladies fibrosantes du tissu conjonctif CA192

Introduction 
Les problèmes vasculaires de la sclérodermie systémique (ScS), 
notamment le phénomène de Raynaud, peuvent entraîner des 
ulcères digitaux (UDs) et des nécroses, sources de douleurs et 
d'infections. L’analogue de la prostacycline intraveineuse est le 
traitement préconisé pour les UDs. Nous rapportons le cas 
d'un patient dont le phénomène de Raynaud sévère a révélé 
une ScS sine scleroderma, et dont l'état s'est amélioré grâce à 
l’admnistration de l'analogue de prostacycline (Iloprost) par 
voie inhalée.

Présentation du cas
Mr. M. âgé de 52 ans, ancien tabagique chronique, porteur 
d’un déficit en protéine C, sous anticoagulation depuis 2016 
pour un épisode de thrombose veineuse profonde du membre 
inférieur droit, qui s'était présenté avec un syndrome de 
Raynaud sévère compliqué d’une nécrose pulpaire du 
troisième doigt droit L'examen avait montré une nécrose 
pulpaire infectée (Fig 1). La capillaroscopie avait révélé des 
mégacapillaires en faveur d’une connectivite, et les anticorps 
antinucléaires étaient positifs à 1/640 fluorescence 
centromèrique, les anti-centromères étaient >240. 
L'échographie Doppler du membre supérieur droit et les 
évaluations cardio-pulmonaires étaient normales. Le patient 
avait bénéficié d’une nécrosectomie qui s’était compliquée de 
douleurs ischémiques et de cyanose après le geste. L'analogue 
de la prostacycline administré par voie inhalée à raison de 2 
ampoules de 10 mg/10 ml par jour en 3 cycles de 5 jours avait 
conduit à une amélioration clinique significative(Fig2,3).

Figure 1: nécrose pulpaire 
du du 3ème doigt droit avant 
le traitement par iloprost 
inhalé 

Figure 2:  évolution de la 
nécrose pulpaire apres la 
1ère cure d’iloprost inhalé

Figure 3: évolution de la 
nécrose pulpaire apres la 
3ème cure d’Iloprost inhalé

Discussion 
L'iloprost, administré par voie intraveineuse, est 
recommandé pour améliorer la circulation et favoriser la 
cicatrisation des UDs dans la ScS, et il est également utilisé 
en inhalation pour traiter l’hypertension artérielle 
pulmonaire liée à la ScS [1]. 
Peu d’études, comme celle de Pakozdi et al.[2], montrent 
que l’iloprost inhalé peut être efficace pour les UDs, et un 
essai clinique est en cours pour valider cette approche[3]. 
D'autres vasodilatateurs, comme les inhibiteurs des canaux 
calciques et le sildénafil, sont parfois employés[4], tandis 
que le Bosentan est recommandé pour la prévention des 
UDs[5],[6] en plus des mesures de prévention telles que 
l'évitement des facteurs de risque et la prise en charge des 
infections.
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Conclusion 

L'iloprost inhalé pourrait constituer une alternative efficace 
et mieux tolérée à l'administration intraveineuse pour le 
traitement des UDs dans la ScS. Des études supplémentaires 
sont nécessaires pour confirmer ou infirmer cette 
hypothèse.
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