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De la peau aux poumons : à propos de deux cas de pneumopathie interstitielle fibrosante 
s’associant à une sclérodermie systémique 
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Résumé 
Introduction : La survenue de pneumopathies interstitielles 
diffuses (PID) est classique en présence de maladies auto-
immunes. La présence de signes cliniques d’auto-immunité et 
l’imagerie sont très utiles pour faire le diagnostic.  
Materiel et methode : Nous rapportons les dossiers de deux 
patientes présentant une pneumopathie interstitielle et/ou 
fibrosante  sur sclérodermie  systémique isolée chez  l’une et un 
sclero-lupus chez l’autre.  
Observation : La premiere observation concernait une patiente 
de 32ans suivie pour une  sclérodermie systémique et lupus 
érythémateux systémique dont le diagnostic a été établi par la 
positivité des marqueurs immunologiques et lesions cutanées 
depuis quatre ans. Elle a consulté pour une toux sèche associée à 
une polyarthralgie inflammatoire  évoluant depuis dix jours. A 
l’examen clinique, elle présentait de discrets râles crépitants aux 
deux champs pulmonaires et un syndrome de Raynaud aux doigts. 
les analyses ont révélé une anémie normochrome normocytaire, la 
recherche de germes pathogenes et la PCR COVID étaient 
négatives. La tomodensitométrie thoracique révélait des opacitéss 
en verre dépoli et une atteinte interstitielle diffuse faisant évoquer 
une pneumopathie interstitielle. Le lavage broncho-alvéolaire n’a 
pas été fait. La patiente était sous prednisone 5mg , 
hydroxycloroquine ( 200mg X2/j) et azathioprine 3mg/kg par 
jour. Nous avons noté une bonne évolution clinique. 
La deuxieme observation concernait une patiente de 44ans, avec 
notion d’épigastralgie d’allure ulcéreuse 2gestes 1 pare dont un 
avortement, qui consulte pour une dyspnée d’effort, asthénie 
physique et un amaigrissement important de 30 kg, une sclérose 
cutanée , évoluant depuis 4ans et présentait à la clinique un 
syndrome de condensation pulmonaire, une sclérose cutanée 
diffuse, une sclerodactylie un syndrome anémique, des macules 
hypochromiques. La biologie révélait une anémie normochrome 
normocytaire, une C-reactive proteine normale, l’examen 
bactériologique et la PCR COVID étaient négatifs, les auto-
anticorps négatifs. L’échocardiographie n’a pas révélé 
d’hypertension arterielle pulmonaire. La tomodensitométrie 
thoracique mettait en evidence une fibrose pulmonaire basale 
bilatérale avec des infiltrats interstitiels évoquant une 
pneumopathie interstitielle et fibrosante. Les criteres 
ACR/EULAR 2013 étaient estimés à 14points pour la 
sclérodermie systémique. Le traitement était constitué de 
prednisone 5mg, devant l’indisponibilité de la cyclophosphamide.  
Conclusion : Les pneumopathies interstitielles peuvent 
compliquer la sclérodermie systémique. Elles imposent une 
surveillance stricte du fait de la morbi-mortalité et de la difficulté 
diagnostique. Un traitement adéquat permet d’améliorer le 
pronostic.  
Mots clés : poumons - sclérodermie - fibrose. 
 

Summary  
Introduction: The occurrence of diffuse interstitial lung disease 
(DILP) is classic in autoimmune diseases. The presence of clinical 
signs of autoimmunity and imaging are very helpful in making the 
diagnosis. 
Material and methods: We report the cases of two patients with 
interstitial and/or fibrosing lung disease in systemic scleroderma 
and lupus disease in one patient. 
Observation: The first observation concerned a 32-year-old 
female patient followed for systemic scleroderma and systemic 
lupus erythematosus, whose diagnosis was established by the 
positivity of immunological markers and skin lesions for four 
years, and under prednisone 5 mg and hydroxychloroquine. She 
consulted for a dry cough associated with inflammatory 
polyarthralgia without associated fever evolving for ten days. On 
clinical examination, she presented with discrete crackling rales 
in both lung fields and Raynaud's syndrome in the fingers. 
Biological tests revealed normocytic normochromic anemia, 
pathogen testing and COVID PCR were negative. Chest CT scan 
revealed ground glass opacities and interstitial syndrome. A good 
evolution with specific treatment was noted. 
The second observation concerns a 44-year-old patient, with 
notion of epigastralgia of ulcerous appearance, 2 gestures 1 like 
of which an abortion, who consulted for a dyspnea of effort, 
physical asthenia and a significant weight loss of 30 kg, cutaneous 
sclerosis, evolving since 4 years. Clinically, she presented with 
pulmonary condensation syndrome, diffuse cutaneous sclerosis, 
sclerodactyly, anemic syndrome, and hypochromic macules. The 
biology showed normocytic normochromic anemia and a negative 
C-reactive protein. Bacteriological examination and COVID 
PCR, as well as autoantibodies, were negative. Transthoracic 
ultrasound did not reveal pulmonary hypertension, while chest CT 
showed bilateral basal pulmonary fibrosis. ACR/EULAR 2013 
criteria were estimated at 14 points for systemic scleroderma.  
Conclusion : Interstitial lung disease requires strict surveillance 
because of the morbidity and diagnostic difficulty. Adequate 
treatment can improve the prognosis. 
Key words: lungs - scleroderma - fibrosis. 
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Introduction 
La pneumopathie interstitielle fibrosante (PIF) 
est une atteinte fréquente de la sclérodermie 
systémique (ScS), principalement dans les 
formes diffuses de la maladie [1, 11]. 
La survenue de pneumopathies interstitielles non 
spécifique (PID) est classique. Elle est observée 
dans 80% des atteintes pulmonaires de la 
sclérodermie systémique. Elle se présente 
radiologiquement avec des opacités en verre 
dépoli avec des bronchectasies  et des 
réticulations et rarement avec de la fibrose 
pulmonaire. La présence de signes cliniques 
d’auto-immunité et l’imagerie sont très utiles 
pour faire le diagnostic [1] La confirmation peut 
être subtile mais doit être établie précocement 
pour améliorer le pronostic [2]. 
La pneumopathie interstielle est une 
complication fréquente de la sclérodermie 
systémique et est devenue la principale cause de 
décès durant cette affection [3]. Nous en 
rapportons des observations sur une sclérodermie 
systémique isolée chez l’une et associé à une 
maladie lupique chez l’autre patiente. 
 

Observation 1 
C’est une patiente de 32ans suivie pour une 
scléro-lupus depuis quatre ans et sous cortancyl 
5mg et hydroxychloroquine. 
Elle a consulté pour une toux sèche associée à une 
polyarthralgie inflammatoire évoluant depuis dix 
jours.  
A l’examen clinique, elle présentait de discrets 
râles crépitants aux deux champs pulmonaires et 
un syndrome de Raynaud aux doigts. 
La C-réactive protéine, l’urée et la créatinine 
sanguines étaient normales. La numération 
formule sanguine révélait une anémie 
normocytaire normochrome avec hémoglobine à 
11.5g/dl. Le lavage broncho-alvéolaire n’a pas 
été fait. 
La tomodensitométrie a révélé une discrète 
hyperdensité en verre dépoli au niveau des apex 
et des lobes inférieurs ou elle est associée à une 
réticulation interlobulaire et à une opacité 
curvilinéaire sous pleurale bilatérale (Figures 1). 
 
 
 

 
Figure 1 : images basales en verre dépoli avec fibrose interstitielle 

 
La patiente était sous prednisone 5mg, 
hydroxycloroquine (200mg X2/j) et azathioprine 
3mg/kg par jour. Nous avons noté une bonne 
évolution clinique avec régression des signes 
physiques. 
 
Observation 2  
C’est une patiente de 44 ans, avec notion 
d’épigastralgie d’allure ulcéreuse 2 gestes 1 pare 
dont un avortement, qui consultait pour une 
dyspnée d’effort, asthénie physique et un 
amaigrissement important de 30 kg le tout 

évoluant depuis 4ans et ce qui motivait plusieurs 
consultations dans des centres de santé. 
A l’admission elle présentait : un syndrome 
anémique avec des muqueuses conjonctivales 
pales et une tachycardie, une altération de l’état 
général stade 2 selon OMS, un syndrome de 
condensation pulmonaire bilatérale, une sclérose 
cutanée diffuse avec score de Rodnan estimé à 29, 
des macules hypochromiques en moucheture sur 
les avants bras, face antérieure du thorax, partie 
supérieure de la face postérieure du thorax, une 
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sclérodactylie, un facies sclérodermique avec le 
nez effilé et un éffacement des rides de la face. 
A la biologie, nous retrouvions une anémie 
normochrome normocytaire avec hémoglobine à  
08g/dl ; l’ionogramme sanguin, la C-reactive 
proteine, l’urée et la créatinine sanguine étaient 
normaux. 
La recherche de bacilles acido alcoolo résistants 
et l’examen cytobactériologique des 
expectorations étaient non contributives. Le 
lavage broncho-alvéolaire n’a pas été fait. 
Les auto-anticorps Anti Scl70, Antinucléaires 
37.75 (positif si >40), AntiDNA natifs 18.81 
(positif si >30), Anticentromeres et Anti ECT 
négatif étaient absents. La classification selon 
ACR/EULAR 2013 était estimée à 14 points. 

L’électrocardiogramme retrouvait une tachy-
cardie sinusale régulière à 112 bpm, un bloc de 
branche droit incomplet et une hypertrophie 
ventriculaire droit . 
L’échocardiographie retrouvait une hypertrophie 
majeure concentrique des parois du ventricule 
avec une bonne fonction systolique bi 
ventriculaire, une insuffisance mitrale et aortique 
modérées, sans signe d’hypertension artérielle 
pulmonaire. 
Les explorations fonctionnelles respiratoires 
étaient en faveur d’un syndrome restrictif 
modéré. 
La tomodensitométrie thoracique révélait une  
fibrose pulmonaire basale bilatérale associant 
une infiltration interstitielle avec quelques 
opacités en verre dépoli (figures 2 et 3).

 
 

 
Figure 2 : Image de fibrose pulmonaire basale bilatérale  

compliquant une sclérodermie systémique 
 

 
Figure 3 : pneumopathie fibrosante sur sclérodermie systémique 
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La prednisone 5mg par jour a été prescrit. Le 
cyclophosphamide est préconisé dans cette 
situation mais indisponible.  
 
Discussion 
La sclérodermie est une pathologie chronique 
d’étiologie inconnue caractérisée par une fibrose 
diffuse, des anomalies vasculaires de la peau, des 
articulations et des viscères (tube digestif, 
poumons, cœur et reins). 
La maladie survient généralement vers 40-50 ans 
et touche dans 80% des cas les sujets de sexe 
féminin [4].  
La pneumopathie interstitielle non spécifique est 
une manifestation pulmonaire de la sclérodermie 
systémique. Les signes cliniques ne sont pas 
spécifiques au début. Le diagnostic repose sur la 
tomodensitométrie thoracique, le lavage 
broncho-alvéolaire qui permet d’éliminer une 
infection, une néoplasie voire une 
pneumoconiose, mais n’est pas spécifique dans le 
diagnostic. L’atteinte radiologique peut être 
modérée ou diffuse. Elle se caractérise à 
l’imagerie par des opacités en verre dépoli à 
prédominance périphérique, avec un gradient 
apico-basal, des réticulations et des 
bronchiectasies et bronchiolectasies de traction, 
avec possible épargne sous-pleurale, parfois il 
peut être observé une pneumopathie fibrosante 
[1]. 
L’atteinte pulmonaire progresse à bas bruit, la 
pneumopathie interstitielle est la cause de décès 
la plus fréquente chez les patients atteints de 
sclérose systémique, avec une prévalence allant 
jusqu'à 30% et une mortalité à 10 ans allant 
jusqu'à 40% [5]. 
La pneumopathie survient généralement aucours 
des cinq premières années suivant le diagnostic 
de la maladie, elle est associée à divers facteurs 
de risque telle que la présence d’anticorps anti-
topoisomérase I et la forme cutanée diffuse [3]. 
Les atteintes peuvent être à type de fibrose 
pulmonaire et de pneumopathie interstitielle, 
elles peuvent altérer les échanges gazeux 
pulmonaires aboutissant à une dyspnée d’éffort et 
à une pneumopathie restrictive et finalement à 
une défaillance respiratoire [8]. 
Elle est corrélée à une forte morbidité et mortalité 
[6]. Les pneumopathies interstitielles dans la 
sclérose systémique sont principalement 
rencontrées chez les patients atteints de sclérose 
diffuse bien qu’elles puissent survenir moins 
fréquemment chez les patients atteints d’une 
maladie cutanée localisée [7]. 
Elle évolue vers l’insuffisance respiratoire que 
chez quelques patients. Les explorations 

fonctionnelles respiratoires et la tomoden-
sitométrie permettent un diagnostic rapide et 
précoce pour prévenir la survenue de 
complications [7] . 
Elle conditionne le pronostic de la maladie. 
L’évolution est lente, le dépistage doit etre 
systématique dès le début du diagnostic [9]. 
L’anémie retrouvée dans la sclérose systémique 
est le plus souvent liée à une atteinte auto-
immune, ce qui est décrit dans la littérature par 
plusieurs auteurs, cette anémie peut survenir en 
cas de sclérose limitée comme diffuse [10]. 
L’étude faite par Diop et al avait retrouvé une 
prévalence de 30,8% de pneumopathie 
interstitielle sur 117 cas de sclérodermie, avec 
une mortalité respiratoire de 19% avec une bonne 
part de la séronégativité des anticorps [11]. Ceci 
traduit d’avantage la fréquence des signes 
respiratoires qui peuvent engager le pronostic. 
La dyspnée d’effort et la toux sont des 
symptomes frequents, la pneumopathie peut etre 
asymptomatique dans certaines situations d’ou 
l’interet de réaliser une tomodensitometrie pour 
depister cette atteinte. 
L’hypertension artérielle pulmonaire est une 
complication majeure de la pneumopathie 
interstitielle aucours de la sclérose. 
Le traitement repose sur le cyclophosphamide 
(CYC) par voie orale pendant 12 mois. 
L’azathioprine et le mycophénolate mofetil 
(MMF) ont également été proposés. Ils peuvent 
être prescrits seuls ou en association avec le 
cyclophosphamide. L’étude Scleroderma Lung 
Study (SLS)-I a démontré la supériorité du CYC 
par voie orale pendant 12 mois comparé au 
placebo. l’étude SLS-II a montré une efficacité 
équivalente d’un traitement de MMF 1500 mg 
2 fois par jour per os pendant 2 ans et mieux 
toléré. Le rituximab ou tocilizumab sont de 
nouvelles alternatives thérapeutiques mais 
d’accès limité dans nos régions. Le pirfénidone et 
le nintédanib sont également des agents 
antifibrotiques pour le traitement de la fibrose 
pulmonaire [1, 12]. 
 
Conclusion  
Les complications cardiopulmonaires de la 
sclérodermie impose un dépistage précoce par 
tomodensitométrie et échographie cardiaque. Il 
permet également d’améliorer la qualité de vie 
des patients et d’éviter, au mieux, la survenue de 
l’hypertension artérielle pulmonaire. 
 
Les auteurs ne déclarent aucun conflit 
d’intérêt. 
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