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Liste des liens utiles pour les professionnels de santé et
pour les patients
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Synthése a destination du médecin traitant
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ACR : American College of Rheumatology ; EULAR : European League Against Rheumatism ; ARN :
acide ribonuclZique ; NYHA : New York Heart Association ; EFR : Zpreuves fonctionnelles respiratoires
; DLCO : diffusion lente du monoxyde de carbone ; PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; ECG :
flectrocardiogramme ; NT-proBNP : portion N-Terminal du peptide natriurZtique du groupe B ; IRM :
Imagerie par rZsonnance magnZtique ; HTAP : hypertension artZrielle pulmonaire.
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<#b/-<>0/?]H!0$B]!S$..<>$1<,L.%G<#OI?#>$?.b./<>H\?2W°
|
(?'V84AN!9%01%?#1?21|115\|?>?1/1G?.1P0/$?1/.10//?$1/.11?!IN%N!?/1.21G$>$/?!10]HIKO#>?.19601%?#1<?.!
r-ut; |;S]; 7; t= -1ttt - BB 7D1b7D 7; m; r-VUGRHPERS?A-mv 1;
GO%0G$.<?.,! 21%0#?! OPP?G<?.! >O#P-<?.,1\]$! .O1/112.10//?$1/?.! .%G<#7?].?.11?! GO! P?0],! G?! PG].!
O][?1/! %$#%01.%#$/?.! o! B2BG? |-bv rot"-m| r-u=obv v=D|;m7@Q%2H.6 |bvvtyv
>].%]GO0%$#?2.,10..2]H!I2/IPO#KO$.112#[?]H,!.01.1>01$k?./0/$OR/<>$\|2." |
I
=;v|] tTm ot]|bt ru-|btt; -ttt;t t; IB7;1bm |u-b|-m|7 ;m loml;u|-|bom -
P<%3$0G$./2.,|P?]/ . ?1#<k<#?#,| POJ#! GO! P#3$.?!1 21! %-0#B?!1?! G0! >0G01$?! %0 1.$I<#<?,110/0>>?1/10]!
lol;m| 7=D|-0tbu t; ruololot; 7; vob6j22e! @WIPA$SMYDLAJG! ?/!G?!P0/$?1/]
=b|-0tbvv;l;m| 71 ruo|olot; 7; vobmv v; =-b| I-bm|;m-m| 7bu;1|;I;m]| v
JKk$/11?21#21.28B1?#!G0!>0G0I$?°1*?IVBAN!. 2#0!101%!/$G?!POJ#I% 0 110v/#?!G?.I<G<>?1/1?IGO!P#$.?!
?211%-0#B?10%%?P/<.101; 1-7u; 7; t=! o
|
*21V84N! 17! P?]/1%?P?1101/! PO.!1 21[$.0B?#!/0].1 G?.1%0.! . P<%$k$\]2.,1/0]/2.1 G 2.1 %O>O#XS$I$/<.,!
10]/2.1 G?.! PO#/$%]GO#S$/<.! /-<#OP?)/$\]2.,! P#HO/O%OG?.! 1?1 .0$1.1-O.P$/0G$?#.,! 2/% 1 EG! 1?1 P?]/! PO.!
u;";m7btt;u t=;S_-tv|b "b|D 7;v lom7tb|;v 7; tL.2JX./9M?#10!60]; rovvbO
#?.PO1.0X$GSH/<ISLIS[$I]?GG?]!><1?%$DJ$.!1?!.01!IP0/$?1/ | (?!P#O/0%OG?!1#?kGe/?1%?P?1101/!
t- viutl|tu; ;vv;m|b;tt; 7; rubv; ;m 1_-u]; 7=tm r-|b;m]| -||;bm]|] 7; "1'
kO1%/$01!1?!GO!0GS$I0/$01!1?1011<?.12QG1p?."
I
I
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2. La sclérodermie systémique

2.1 Définition

*0IN%N!?./111?!>0G0I$?1#0#?10]1%O0#.1?1GO\|?GG?IP?][? 1/LJ#[?1$#!1?.1>01$k?./0/$01.1[$.%<#0G?.,!
?11PO#/$%]G$?#![0.%]GOS#?. IP<#IP-<#$\]?.,11I$B?./$[?. BIGHGDOS#?.1?/1#<10G?. !

|
"GG?L?1%0#0%/<#HAMRI010>0G$?.!1?!G0>$%#0%$#%]G0/$O 1IpPG]. H0#?2>?1/11?71G0>0%#0%$# %] GO/d
>03$.1%7?/10.P?%/!?./'?1%0#?11<X0//]q'?/11?.1G<.$01.11?k$X#0.?!%]/01<?1?/mO]![$.%<#0G?"*?.1G<.$01.!

1?1 .9%G<#0.?! %]/01<?! P?][?1/! d/#?! >0I?./?.,! I$./0G?.! plO$B/.! 10/0>>?1/q! ?/! 0]' [&]! 1]!
POJ#/OJ#!X]%%0G!0]'</?11]?.1@?..].112.19%0]1?.12/11?.1B?10]H,!O]'PG].!1#0#?>?1/10//?$11#?!

t; Juoml1l7 t=-070l;m: t ;Sbv|; 7;v =oul;v u-u;v7 v-mv -||;bm]|; 1ft]|
G ?#O1?#>01u”

|

2.2 Epidémiologie

*0IN%N!/0]%-?!0[?%! P#<I$G?%/$01!G2.1p2e! UIk?>>2.|POJ#+!-0>>2¢ | EGI?H$./2!1!1P$%! 17!

k#t<\]?1%?! ?21L/#?1FK! 2/IMF!01."1*0! P#<[0G?1%7?!1?! GO! N%N! ?./1 21%0#?! >0G!%011]?"1"1! Z#01%?,! GO!
rub™-t;m1; 7; t- "1" ;v| 7; «"v 1-vFIlbttbom 7=_-0b|-m|v -7tt|;v 7-mv tm;
[01.I1G?U<PO#/?>?1/11?IN?$1?INOST ;mbv7 «'* 1-vFlbttbom 7=_-0b|-m|v -7ft|;v 7-m

I’mb; ;m ou-bm; rt0Otbb; ;m ‘e’ ;| **v 1-vFIlbttbom 7=_-0b|-m|v -771t
rtotb®; ;m ‘eeu I;mB; ;m tv-1; r;ul;||-m| r-u ;S|u-rot-|lbom 7=D"-tt;
PO/$?IN -7 Tt|;v -<-m] tTm; "1" ;m u-ml; ;m|u; ueee ;| —eee: ;E t=;m:
:SJuRT;5;m] u-u; ;| u;rubv:;m|; lobmv 7; "w 7; t=;mv;I0t; 7;v "1": &m; D1

vom bmlb7;m1; ~ 7' r-u Ibttbom 7=;m=-m|v7 !";1 tm v;S; u-|lbo 9 7;
!

2.3 Physiopathologie

*0! P-b.$OP0/-OGOB$?! I?! GO! N%N! ?./! %0O>PG?H?! ?/! ?1%0#?! >0G! %0O>P#3$.?,! 0..0%$01/! 1?.

Ib.kO1%/$011?>?1/.11?.1%?GG]G?.1?1I0/-<G$0G?.,1?./kEX#OXGO0./2.1?2/M1]!.b./e>?1$>>]1$/0$#?°

|

*?11b.k01%/$011?2>?1/112.Ik$X#OXGO./?.1.21%0#0%/ <#3$.?!PO#!]1?!0%/$pAPOHSE < ?'kO[O#$.01/!

11! ?H%e.!1?! .b1/-e.?! 1?1 P#O/<$1?.!1?! GO! >0/#$%?! ?HBAPGG]GO0$#? ! *2.1 %6?GG]G?.! ?110/-<G$0G?.!

vam|_D|bv;m]| ;m ;S1iv 7; t=;m70|_DBtbm; «7 "-volomv|ubl|;fTu rtbvv-n

11%G<0$#?.! .01/ I</?%/0XG?.1 [01.! G?! .<#]>! I?! GREO#S/<! 2.1 PO/$?1/.,! I$#$B<.! %601/4#?! 1?.]

ruo|BPDbm;v mt1tb-bu;v: =-f|u;v 1 u;lomm-bvv;m| t;v 1;tttt;v ;m70|_D
cv|ju;vv 0S<7-|b= v;I0t; fot;u tm uVt; I-f;fu 7-mv t- r-|_o]Pmb; 7; t- "

010>0G$?.!POJ#O#N0.. 0%$<!011/?2##0$1!B<1</$\|?!P#<I$.PO.<"!

|

*?. 1 N%N! .01/! PO#kO$.! KO[O#$.<?.! PO#! ]1?! ?2HPO.$/$01! o! %?#/0$1.! k0%/?J#.! ?1[$#011?>?1/0]H!

%0>>?1G0!.$G$%?! ?/! G?.!.0G[01/.,!.0][?1/'101.1]11 %0 1/?H/?! P#0Ok?..$011?G 1) 1?! I<%GO0#0/$01! ?1!

>0G0I$?.! P#0k?..$011?2GG2.0p] -1 ‘"Q r;*t| NJu; =-b|; rotu t- vbtb1;7 tt=bt \

;Srovb|bom ot 7=tm; vbtblov; -"Pub;: ;v -t|u;v ;Srovb|bomv Pvot -m|

%01.3I1<#<?.1%0>>?1>0G01$?! 0! %0#0%/e#?! P#0Ok?..$011?G | EG!O$/' 0GO#.! d/#?'k0$/! OPP?G! O] (O>¢
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2.4 Classification des sclérodermies systémiques

:mot”™;-tS 1ub|lu;v 7; 1t-vvb=bl-|bom 7; t- "1" om| P |BXBCOtbv r-u i
+q IEG.IOPPO#/21/1]12!>7$G G 2J#2!.21.$X$G$/<! 2/1]12! $ THBGERSP0$/<! POJ# GO! %GO0..$k$%0/$01!17.!
P0/$?1/.1%0>P0#0/$[?>71/' O]H! %#$/e#?.! P#<%<I?1/."1*?1 % 0#?! OX/?1]! ?1!/$G$.01/! %7?.! %#S/e#?.!
m=;v|] ;m -t1fm 1-v tfm viou; 7; Ju-"b|D: B-mlobmv?7 |Jot]|; vivrblbom
th;T " tm; u;1_;ul bnvri=1tB-fadi;v ;| ~ t- ub-tbv-|bom 7=tm; 1-r@tt-uovlol
P1G>010$#?110%/1d/#?'#<0G$.<!101.1]11.29%011/?+P."
|

Tableau 1. Critéres de classification ACR-EULAR de la Sclérodermie Systémique

Domaine Critéres * Score #

Epaississement cutané des doigts des mains 9

s'étendant au-dela des articulations MCP

Epaississement cutané (ne tenir compte que
du score le plus élevé) Doigts boudinés 5
Atteinte des doigts ne dépassant pas les 4
articulations MCP
Lésions pulpaires (ne tenir compte que du Wiceres plpaires diitalix £
seare = plusElers) Cicatrices déprimées 3
Télangiectasies 2
Anomalies capillaroscopiques 2
Atteinte pulmonaire HTAP et/ou fibrose pulmonaire 2
Phénoméne de Raynaud 3
Anti-topoisomérase |
Anticorps spécifiques de la ScS Anticorps anticentromeéres 3
Anti-ARN polymérase de type lll

"5 lub|éu; r;T] €lu; u;|;mt v ;AN |Or#£BE&~ ;| 2; Tlrv|obul 1rbmbtt;8

06" $/+"1%"01(2)%" < %tt". 34+%&" 1$*"5'3%" (++$0*4" . $)3"$6'%6&*3")&"+0$3%"'$'(78"9&" +OSBHA1%%6":"$)"()
.%3#%"1%"07 (++%3"7%+".(*%&'+"0$##%" ("%*&"™+"/%"=0=8

>?2@A"(0%/%"3*6$&)07T4ARZPEFA"#4'(0(3.$; . 1(7(&G*%&&ED" =0A"+0743$/%3#*%" +H+'4%*2) %8

N?GO1! *?30b! ?/! %0OGG!@EMV) O1! %G0..?! G?.! . %G<#OI?#>$?.! .b./<>$\]?.! 21! ! P#$1%$POJH!
P-<10/bP?.f
X NY%G<#OI?#>$?1.b./<>$\]?1%]/01<?!I$KK].?,!.$!G0!.%G<#0.?1%]/01<?!#?>02/10P.!
%0]1?.1?2/mQ]!?.!1B?10]H!Y
X  N%G<#OI1?#>$7?! .b./<>F\]|?! %]/01<?! G$>$/<?,! .$! GO!.%G<#0.?! %]/01<?! 1?1 #?>012?! P0.! 0]
1?..].112.19%0]1?.12/11?.1B?10]H!g !
X  N%G<#OI?#>$?1.b./<>$\[P*&%"+07%3$/%3H(t=-0v;m1l; 7; vitbdov; 1f|-mb;

2.5 Evolution et pronostic
=P otft|bom ;| t; ruomovPbhQLl/T#etfo#$@XGD.!?/1I<P?11?1/11?!GOIkO#>?1%]/01<?!
7; "1" -bmvb tt; 7; t- rubv;ml; 7=-||;bm]|;v "bvlibu-t;v: ;v "1" 1t|-mb
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r-u 7;v tbvbomv 1t|-mB;v u-rb7;I;m| P ott|b~;v7 7=;S|;mvbom [|-Sbl-
t=-rr-ub|b dtRpS?H.$4B1?1%6G$15\|?!?1!?-O#.!]!P-<10>e1?!1?!30b10]I"1401.1%7?.!1kO#>2. !
[?.1>01$k?./0/$01.! [$.%<#0G?.! OPPO#0$..71/! .J#/O]/! 101.! G?.! 1 o! KI P#?>$e#?.1011<?.! .O].! GO!
=oul; 7=-||;bm];v Itvltt-bu;v7 7b];v|b";v7 7=1tm; 1lubv; ubM-t;7 7=*%n
7b==tv; ;|Fot 7=tm; -||;bm|C7;%u7b-1t}}; MDubo7;7 7=-t|u;v I-mb=;v|
[$.%<#0G?.IP?][?1/'0PPO#0v/#7?,1? 1IPO#/$%]GS?#!|1?1-bP?#/? 1. $O110#/<#$?GG?!IP]G>010$#?!p&JI'Vq 1*?.
N%N!%]/01<?.1G$>$/<?.1?21/#0v1?1/'PG].1#0#?>?1/'1?.1>013k?./0/OAL#0G?.1>0$.1P?][?1/1.?!
lolrtbtt;u 7=tm; $ -bmvb tt; 7; I-mb=;v|-|lbomv 7b];v|b~;v vD lu;
<[0G]/$01'14?1PG].,|G0!>0#/0G$/<!?./IPG].I<G?[<?!101.1G?.IKO#>?.1%]/01<?.11$kK].?.\|?!101.1G?.!
kO#>7.1%]/01<?.1G$>$/<?.11?!GO!I>0G0I$?" I '$GHP#S. ?1?2119%-0#B?!17.1>0G01?.10b01/1]1?IKO#>7?!
IBKK]. ?!ISkke#?!1?1%?GG?!1?.1P0/$71/.10b01/"|1?!KO#>?IGH>$/<?”
|

- "1" ;v] u;vromv-0t; 7=fm; ub7f1l|bom vblmb=bl-|b"; 7; t- vtu'b; -7;
01.10)/OJ#1?IMYS!01.1G?.1kO#>?.19%]/01<?.1I$kk].? .1?/'UYS!01.!G?.IkO#>?.!1G$>$/<?.1.2GO1!G?.!

B|t7;v: ; ruomov|bl “b|-t 7Dr;m7 ;vv;m|b;tt;l;m| 7; t- rubv;m1l; 7=-]|]|;
r-ulblttbiu;l;m| 7; t- rubv;m1; 7=1tm; -||;bm]|; rttlom-bu; Prm;tlor-|_
PVE4Q! <[e#?,! +Fs!12.1%®@Q ot 7=1tm; Cé&w H v 1-vQ ot 7=1tm; -||[;bm]|; 1-u7?

vrblb=btt; P'w 7;v r-|b;m|v om| tTm; -t|Pu-|bom 7; t- =u-1|bom 7=Df;
\[$!1#?7P#<.21/?1/101?GG?.1:,IG?.IP#?>3e#7.19%0].?.11?!>0#/0G$/<!101.!\GO'N%N"!
|
01 BHO[$/<! 12! %7.10//282.1 [$.%<#0G?.1 c]./$k$?! G2 #2%-2#%-?1 .b./<>0/$\|?! 2/ #<P</<?! PO#! 1!
$1/?##0BO/OS#?! IS#$B<, |11 ?HO>? 11 %G$15\|?! 2/11?.1 ?HO0>?1.1 %0O>PG<>?1/0$#7.,! ?2/' POJ#! %?#/0$17.!
7=;mQut;v7 1loll; t=$ ;| t- 7 INI; ;m t=-0v;m1l; 7; v<r|ol-|oto]b; P o
K2/, IGRHIP#S.21211%-0#B21/-<#OP?)/$\]?IP#<%0%7?1?./111K0%/?]#1</?2#>$101/IPOJH GO J#[$?!17.!
PO/$?1/.12/1%01./$/]?1 11 OXCc?%/$k! 2..21/$2G! 0]! %OJ#.1 17! GO! N%N 1 JO)/1 %2%$! 2HP G$\[?1\]?! G 2! .| $[$!
101.1]119%?21/#?'12HP?#/110$/1d/#?10]!>0$1.!011]?G!?/1010P/<!.2GO1HB?!1?!'%O0>PG $%0/$0 1.!0[ ?%!
tm vtb™b rttv u-rruol_B ;m 1-v 7=-||;bm]|;v "bviBDu-t;v vD lu;v of B c
#<%?1/?.11?71>0$1.11?1: &I01.,1. J#/O)/!POJ#!IG?.IN%N!%]/01<?.11$Kk]. 2!
|

2.6 traitements

*?.1#03/?>?1/11?!kO1IIP?][?1/'d/#?!P#OPO.<.1?11k01%/$011]1/bP2!?!1P#<.?21/0/$011%G$1$\| ?1?/!
12.1<[?1/]?GG?.10//?$1/?.1[$.%<#0G?P."]
)1?10//?1/$01IP0#/$%]G$e#?10$/1d/#?1PO#/<?10]H!/#0$/?>?1/.IP-0#>0%O0GOB$\]?.!.b>P/0>0/$\]?."!

4?1 PG].,! 12.1 [-<#0P?]/$\]?.! 10 1! P-0#>0%0GOB$\]?.! %0>>?! GO! #<<1]%0/$01! kO1%/$011?GG?!
r;*";m| ub7tbu; t; _-m7bl-r ;m u-rrou| -";1 t- "1"7 |l-bv t;tu ;==bl-1b
[]'PO/$21/10]1/#0%/?>?1/" ]

I

*01Z$B#?!963?..0]. #<.]>?!1G?.1B#O1L.IP#$1%$P 2. 1/<#0P?)/$\]?.!P#OPO.<.10]!%0O]J#.!1?!'GO!N%N!

viu t- 0-v; 7=-"bv 7=;Sr;u|v ;| 7;v u;loll-m7-Jbomv 7; t= & | ‘ees:

I

I
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PNDS Sclérodermie systémique

3. Méthode

; " - b|b bt-0Ooub " r-u|bu 7=1tm; -m-tcv; lub]|btt; 7; t- tb|[|Pu-|tu;
D B|_o07; 7=bti0]P#Oj0%OG?!10/$010G!?1$0B10O./$%!?/11?!.0$1.IPOJ#!G?.!>0G0I$?.1#0#?.ul
P]XG$<?!PO#!GOI& N!p5YH+5q"

!
*?10601/?1]11?!1%7?!V84N!0!</<!1$.%)]/<!?/[0GSI<!PO#!]1!B#O]P?!I1?/#0[0$G!PG#3$1$.%$PG$10$#7?"
!

4. Evaluation initiale de la sclérodermie

La présentation clinique de la ScS est tres hétérogéne. L’examen clinique initial doit rechercher
les ZIZments nZcessaires au diagnostic de ScS cutanZe diffuse ou limitZe, et dZpister les
complications viscérales de la maladie. Dés le stade de I'évaluation initiale, la plupart des
patients valident les criteres de classification EULAR/ACR 2013 (Tableau 1).

I

4.1 Objectifs principaux

X (O1k$#>?#!G?!1$0B10O./$%!1?!M%N!g

x ;31 _;ul_;u 7;v =-1|;tuv 7=;Srovb|bom ruo=;vvbomm;tt; Pvbtb1;7
-vvolbbvF-]lu-"-m|v 7t I-<m-1t7 P bOu-|bom7 I-ul|;tt;lkm|7 vim7uol

x ublbv;u t; |<r; 7=-]];bm]; 1T|-mb; bmb|b-t; 9 7b==1v; of tblb|b;

X 3?%-?#%-?#1G?.1082/?.1[$.%<#0G?.1?/I0PP#<%$?#!G?J#! . <[<#$/<!g

X V#<%$.2#!G?IP#010./$%!?1'k01%/$011?.10//?$1/?.1[$!%<#0G?.!g

X 4<P$./?#! G?.! PO/-OGOB$?.! @Ge-]1?.! G?.! PG].! k#<\]?>>?1/! 0..0%$<?.! o! GO! N%N!

Pvim7uol; 7; "fX]Ju;m7 | _<uo 7b]|; 7= -v_blo|o7/|1™;o®-®]b]|; Obtb-bu
X VO.?#1G?.1$11$%0/$01.!/-<#0P?]/$\]?.

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

*0IP#$.?21711%-0#B?!$1$/$0G?!1]IPO/$?1/10//?$1/11?IN%N!?./10. . ]#<PPO#!f
X &m IDP7;1bm vrD1lb-tbv]|; 7; t- "1" bvvt 7=1tm 1;m|u;B]8F;u| 9 bm
><1?%$1![0.9%]GO$#?,!#-]>0/0GOB]?!O]!P<I$0/#?"
=-f|u;v vrblb-tb|bv ID7bl-t;v D ;m|t;tt;l;m] Dblrtbttb;v 9
%0#I1$OGOB]?.,! 1<P-#OGOB]?.,! -<®UBA?1/<#OGOB]?.,! ><I?%3$1.! 1?! ><I?7%$1?!
P-b.$\]?! ?/! #<0I0P/0/$01,! P.b%-$0/#7?,! ./O>0/0GOB]?.!$81#B$?1.! O#0G?.q,! %-$#]#B$?1.!
ou|_orb7bv|;v7 1_butulb;mv 7; t- I-bm7 mt|Jub|bommbyv]|;v ;| 7=-1]
P;ulJo|_Pu-r;t|;7 hbmbvb|_Bu-r;T|[;7 rv<l_dto]T;7 7bb|DB|blb;mPm
X *2190?21#2 1?M<k<#?1%7,!G?.19%?1/#?.11?1%0>P</?1%7?.10]1%? 1 /1721 2PIFG ?]#1#<.?0]!
1?1%0##?.PO1101/.ip1?H?IUQ!
X *?1><1?%$1!B<1<#0G$!/?"
$of| -t|u; vrDlb-tbv]; 7om| t=-"bv ;v] mbP1l;vv-bu; ;/m =oml|bom 7

x

x

4.3 Examen clinique

=:m|u;|b;m -";1 7;v r-|b;m|v u;1_;ul_; tm; ;Srovb|bom ruo=;vvbomm;
0]H!.OGJ[01/.,'0>?101/10!P#<%%$.?#!G?.1k0%/ ?)#. 1 ?#$.\]?1?/l01#<0GS$. 2#]1?!1?1\]d/?P#0k?..$011?GG?"!
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PNDS Sclérodermie systémique

t =-t7u- u;1_;ul _;u -tvvb t;v =-1];Tuv#GOYQ.%]E30P0/$?H=04PGG2>?1/,!
"bOu-|bomvQ -bmvb tt; t=;Srovb|bom -t |-0-1 ;| -tS |oSbtt;v P1-mm-0
t rublbv; t; wu;|;m|Jbvv;l;m|] vtu t=-1|b"b|D tto|lb7b;mm; ;| mo]|-
P#0k?..$011?GG?"
|
=;S-I;m r_«vbtt; u;1_;ul_; 7;v BBkBIk%P.0$6D!0]'1$0B10./6%"

. 7b-Imov|b1l 7o0b| NJu; P ottD 7;"-m| t=-vvolb-|bom 7; rttvb;tuyv
%G0..3k$%0/$01!'(BM")*3XG?201!+Q: =-T|u;v v<Ir|VI;v vom]| rovvbOt;v 1oll; tm
BO./#CQq v or _ -] b %0G%$k$%0/SOL®AY0L<?.,! 12.10#/-#$/?.m.b1O[$/?., [OB#?! 17! %#$.?!

#<10GP"
|
X *?IP-<10>e1?!1?!'30b10]I!IpwWKs!1?.1960.9!
I EGI?./1.0][?1/10..0%$<!0!I?.//#O0]XG?.//#OP-$\]2.10//bP?!1?1%$%0/#$%?.1P]GP0$#?.!10]!
7=ttlDu-|bomV 7b]lb]|-t;v:
I EGI!?./'PO#k0$.1$.0GAPAL| rttvb;tfuv -mmb;v -"-m| tt; m=-rr-u-bvv;i
vbim:;v 7; "1": tr;t| 1;r;m7-m]| NJu; 1om|;lrou-bm 7=1tm; -||
[$.%<#0G?"

X *2.1.$B12.1%]/01<.1?2/1>|\]?]H! !
EG.! .01/ PO#kOS$.! 0X.?1/.! p.%G<#O1?#>$?! .$1?! .%G?#01?#>0q"! ' %O])#.! 1?! G@INSN!,! GO
>0I$k$%0/$01p.q! %]/01<?p.q! %O1k$#>?p1/q! .O|[?1/1G?!11$0B10./$% 1 *0! . %G<#0.?1%]/01<?! 2./l PO#KO
0X.?1/?!0]'11011?21%0#?!P#<.?1/?"1"GG?!P?)/I<[OG]?#!?1!:1P-0.7.!f

X _-v; q7Dbl-];fv; 9 bmlomv|-m|;7 oOv;u™®; viulof|] 7-mv t;v
%0#0%/<#$.<C#HA1!BO1kG?>?1/11?.110$B/.1?2/11?.1>08$1.,| PO#KkOS$.1 2.1 >?>X#?.,\|$!
O01/1$1k$G/H<.”

X V-0.21$11J#<?!f1<P0$..$..2>?1/1%]/01<"1*0!P?0]! 12! P?]/IPG].ld/#?!PG$..<?,|PO][01/!

-tvvb -7_Pu;u -tS rt-mv ruo=om7v: - vitDuov; 71 “bv-]; ;v|
I$.PO#$/$01tlv ub7;v 7t =uom|7 7=tm m;E& =bm ;| rbm1b7 7=1Tm; 7k
X]%%0G?!p.$!1$./01%?! 21/#?! G?.10#%01?.11?1/0$#? | X FY!>>q! >? J#<?! PO#! GO0!1$./01%?!
?21/#?1G?.10#%01?.11?21/0$#P."

X _-V; -luor_btt; 9 Juor_b; rtbv 7bvr-ub|bom 71of¥?!R?0'7;ul; -0ot
k$1?,11!0.P?%/!0kk$1<!1?.1Ge[#7?.,'11?!1?HOB<#0/$0111?.IPG$.#01$<.IP<#$X]%%0]H V0#kO$.,!
GO!P?0]!P?)/1#?[?1$#!0!GO!1LO#30G?"

- 151 _mbtt; t- rttv t|btbvD; rotu B -tt;u t=;S|;mvbom 7; t- vitBPuov; 1
[?!13011011>018k$<! J#IK+IPO$1/. \[$1?2./[0GSI<9%0>>?10])/$GIP#O10./$\|?1?/%#S/e#?1$ 1/ 2#><I1$0$#?!
121c]B?>?1/10]!%O]#.!121GOIKO#>?1%]/01<2!I$KK]. ?1p. ?H 2!+ g
I

X *?.1/#O]XG?.//#OP-$\]2.1
| )G%e#?.1$BS/0BG.IP?][?1/1d/#2!f
f 7=oub]lbm; bv1l_ D-DAKG27 ?HHK2$/<.!1?.1I0O$B/.! pP]GPO$#?.! G?!
PG]...0][?1/q!?/!PO][01/I<[OG] 2#[2#.]1?!11<%#0.?,/[0$#?!]1?!B0O1B#ell ?!g
f 7=oublbm; ID1-mbtt; ot |u-tl-|btt; ;m u;]-u7 7=1m;
;Slutvbom ot ;m u;]-u7 7=tm robm| 7; ru;vvbom lom|u;
! bl-Jubl;v rttr-bu;v7 ttb r;uvbv|;m| r-u=obv -tuliv t- ]tPubvao
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X -tlbmov;v 9 touvtt=;tt;v ;Sbv|;m]|7 ;tt;v vbil;m| -t mb™;-t 7;v 1
O)[?1/'0]H! ?H/#<>$/<.11?.110$B/.11?.1>0$1."1"GG?.110$[?1/10]..$! d/#?1 #?%-?#%-<?.] . J#!
G?.lk1l;v 7=;S|;mvbomO&OO] EGP.'k0%?.101/<#$?]#?.112.!B?10]H | EG! ?H$./?!
1?21 kO#>?.! [te.! </?11]?., /O]%-01/! G?.! aO1?.! P<#$0#/$%]G0$#?.,! [O$#?! 0#/$%]GO$#?.,! G?.!
>].%G?.! ?2/' G?.1 [2110L1.1 I?! P#$.?2! 21! %-0#B?! I$kk$%$G?"! "GG?.! P?][?1/! <[OG]?#! [?#.! GO!
k$/ttbv-|bom7 t=;S|utvbom 7t I|-|Pub;t 1-tl-bu; ;| t- =oul-|bo
7ottotu;tv;v ;] 7=P"ott|bom ruotom]b;

x $Bt-m]b;1|-vb;v 9 touvtt=;tt;v vom| rubv;m]|;v7 ;tt;v vom| tol-th
>0%$1.,!0]'[$.0B?,!I0]H!Ge[#?.1?/10!G0!%0[$/<X]&Y

x $uotOt;v 7; t- rb]l;m|-|bom 9 7;v rt-];v 7=_x<xr;urb]l;m|-|bom ot 7
P?][?1/'d/#?10X.2#[<?. I"]?G\]?k08$.,!]1!10.P?%/!><G010I?#>$\]?1?./'#?/#0][<!

X N$B1?.10#/$%]G0$#?.1?/!>]. 9@ 1 ?]H!

! [|;bm|;v -u|bltt-bu;v 9 bt v=-Ab{jut|_ovtitybve tommf-11-]Jobu;v ;|
#O$1?]#!12.110$B/.,112.1>081.12/11?. 1PO$BL?/. IVG].1#0#?>?1/,11?.10#/-#$/?.1.OL/!
OX.2#[<?.If1?1[$#01! +BYs!1?.1P0/$?1/.101/11?.1.b10O[$/?.1%G$1$\]?.!0]! % O]#.!
1?1G?]#!1>0G01$7?71472.1I<kO#>0/$01.10#/$%]GO$#? .1 $>PO#/0 1/ RIPH[ 2 1$#! ?/!
v=bm]ubtt;u -";1 t=-||;bm]|; 7;ul-]oto]lbtf; rotfu bm7tbu; °
%O>PG?H?.1?/1$1[0G$I01/?."

I *2.1 0//?$1/?.! /<10.b10[$0G?.! f! 2GG?.! ?21/#0v1?1/! 1?.! k#$%/$01.! /?11$1?].?.!
p%#<P$/0/$01.10! /bP?! 1?1 y%]$#! 1?]ky,! /21101 k#$%/$O 1! #]X! HANPRI BHOH 1!
>SO0A\[?J#?]. <[<#$/<!1?1G0!>0G01$771401.IG?. [KO#>? .. <[e#?.,L.]J#[?1]?!PO..$XG?!
7=ftm; ublu-1|bom buub7t1l|b0t; 7;v 7ob]|v: =-||;bm]|; |DPm¢
t=oub]bm; 7=tfm vem7uol; 7t 1-m-t 1-urb;m:

I *2.10//?$1/?.1>].9%]G0$#2.1 fl 2GG?.1 [O1R1.$>PG?.1 >bOGB$?.! 0! 1! I<k$%$/! > O/ ?]#!
P#OH$>0G! 0[?%! 11?! P#<[0G?1%7! f#e.! [0#$0XG?! 21! KO1%/$O1! I1?.! %#$/e#7?.1 /$G$.<.!
p%#$/e#?.1%G$1$\]?.,IX$OGOBS\]?.,!<G?%/#0>bOB#0P-$\]?.,/E3D!?/mO]!-$./.0GOB%$\|?.q’!

o*2.10//7$1/2.1 O.21.2.1 fl 17,1 #<.O#P/$01.! O..?].2.1 o! /bP?! 7 =- 1.cOGb.?!
IO$[?1/1d/#?21#2%-2#%-<?."1"GG?.1/0]%-?1/! P#$1%$P0G ?>?1/1G?.! P-0G01B?.!1$./0G?.!
7;vIi-bmv ;| 7;v rb;7v7 I-bv r;T7;m| B]-t;I;m| bm|DPu;vv;u 7=-1|
bl-t;I;m|] tm ubvtt; -11ut 7=ov|Porbmb; ;| 7=ov|DPorouov;:

|
1 ul_; 7 =/RE1L24E. %<#0G?
=:S-I;m r_«vbtt; "- ;mvtb|; u;1_;ul_;u t;v BtBlI;m|v ;m =-";tu 7=1tm; -
N%N!f!
|
X '11?$1/?1P]G>010%$#P
JO)/?b.P1<?O%/Ik0$#?1#?2%- 2#%-PHIf
I )1?! P1?]>0P0/-$?! $1k$G/#01/?! I$kk].?! pVE4qft GO! VE4! 2./t G?! PG].! .O][?1/!
0.b>P/0O> 0/$\]?!10])11<X]/ I"GG?10$/!d/#?!<[O\]<?!1?[01/1]1?/O]H!.e%-?'P?#.$./01/?!

?/11?[01/1/O]/?! 1b.P1<?1\]$! .2#0! o! [#0\]?#! %-?a! /O]/! PO/$?1/! 0[?%!]1?! N%N'! *O!

P#<.21%?21?1#2G?.1%#<P$/01/.1.2%.11?.1X0.?.10$/1d/#?1#2%- ?#%-<?1.b./<>0/$\|?>71/!

%-?al/0]./G?.1PO/$?1INS!1?IVEA4!? /I</?%/<?,]1IX$G01!I</$OGOBS\|?110$/1d/#?1%011]$/!

0k$1!1?11?'P0.10//#$X]?#!0!/O#/!GO'VE4!0!GOIN%N!?/1? 1! PO#/$%]G$2#! 1 ?1#2%- 2#%-?# GO P#$

7=tm ID7b1l-I;m]| ro|;m]|b;tt;l;m| blrtbtt® P-lbo7-uom; r-u ;SQ:
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I )1?1&IVIHI 2GG?!IO$/! d/#?! .b./<>0/$\]?> ?1/1 <[O\]<?!12[01/1]1?!0./-<1$?,!]17?!

=-|b]-0btb|D ~ t=;==0u|7 7;v r-trb|-|bomv7 tm; 7«vimb; 7=;=
7Plolr;mv-|bom 7uob|; Pq7il;v 7;v I;10u;v bm=Dub;tuv? |tu];
#?kGJH! -<PO@ ] tt-bu;Q: =$ r;t| -tvvb N|I®}!IQB?BID} r-u

OPP#7?..$01.1/-O#0%$\]?.,11?.! GSPO/-b>$?.12/117.1 . b1%OP?.1 p.$B1?! 1?! B#0[$/<q,! /#e.!
u-u;l;m| r-u 7;v _DBlor|«vb;v: &m vot==t; vc«v]otbtt; 7=bmvt==

;]Fot tTm B1t-] 7f * -t =o<«;u rftlom-bu; vom| ~ utI=fui; ;u: =t
&J'VIP?]/'\P#<%<I1?#1G?!I$0B10./$%!I?!GOIN%N"
! =-f|lu;v 1-tv;v 7; 7<vrmb; vom| rovvbOt;v Ob;m vAu7 mo]l-IlI;m

[?1/#$%]G0$#?1B0]%-?,!]1?12>X0G$?!P]G>010$#7?,!]17101<>$?,1]11?2!1$1k?%/$01!112.1[0$?.!
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! t m=;v| r-v u-u; tt; rttvb;tuv r-|_oto]b;v 10;Sbv|;m| 1_;E t
%0 1/#$X]?1/10!G0!lb.P2k

X '11?$1/?1%0#1$0\]?! !
*?.1 .$B1?.! %G$1$\]?.! PO]01/! #<[<G?#! 117! 0//?$1/?! %0#1$0\]?! .O1/! G?.! .]$[01/.! f! .$B1?.!
7=bmvt==bv-ml; 1-u7b-tf; ]-t1_; ;|Fot 7uob]|;7 r-trb|-|bomv7 tbro|_
[-O#0%$\])?., //[HOIXG?.N#b/->?1?2/mOJI?!IGOLom 7t 1|bom Mvtu t=
I

X 1?$1/?21#<10GP
*?2.1.$B1?2.1%G$1$\|?.|POJ[01/H<[<G?#!|1?1%#3$.?!#<10G?.%G<#OI?#>$\]?1.01/!G?.1.]$[01/. 1% ?]H!?!
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$-0t;-1t ¢ -1|;fuv rub7bl|b=v 7; vtu";mt; 7=1Tm; lubv; ubm

Atteinte cutanée diffuse

Progression rapide de l'atteinte cutanée

Durée d’évolution <3 a 5 ans

Evénement cardiaque récent

Péricardite

Insuffisance ventriculaire gauche

Anémie de survenue récente

Anticorps anti-ARN polymérase |l

Traitement par prednisone > 15 mg/j dans les trois mois précédents

Adapté d’aprés Steen 2003

X '11?$1/?10#0K0%$0G?!

EG! ?2H$./?! 17! 1O>X#7].2.! >01$k?./0/$01.! @#Q1b-t;v 7; t- "1"7 ttb r;t";m| Nju; ~ t=

=-|];bm];v =oml|bomm;tt;v ;|Fotft |bvvtt-bu;v: ;v I-mb=;v|-|[bomv b-

J-<#0P?])/$\]2.1)/$G$.<?.1.01/1<BOG?>?1/I#OPPO#/<?. !

L'atteinte fonctio,,())( '9 7b==b1tt|Bv I-v|bl-|jobu;v 71t;v ™ Tm; tblb|-|bor
X]%%0G?! pS1k<#$?|#?10IFYI>>121/#21G?.104#%01?.1171/0$#7?.q'PO#!.%G<#0.?|GOX$0G ?1?/1%]/01<
-vvolbb; ~ tm; tblb|-|bom 7;v lot";I;m|v 7=;S1tuvbom 7; t- I-m
P#OP]G.$0LEB0GS/<.1I#0%/?.1?/'B0]%-?.q°

L'atteinte neuropathique :1%7?#/0$1.!1P0/$?1/.\P?][?1/'0[O$#!1?.10]G?]#.11?[#OPO0/-$\]?.!
10/0>>?1/'1?.] 1<[#0GB%$?.! /#$B<>$10G?.! $>PO#/01/?.,! I<%G?1%-<?.! PO#! GO! ./$>]G0/$01!
7=tm; @om; |51 _:||;7 -bmvb tt; 7;v QG 0ASWIGOUSX|COFH?.,!
0!/bP?11?1%<P-0G<?.1?2/11?1>b0GB%$?./GO#.!1?!G0!>0./$%0/$01,!01/'<B0G?>?1/I</<!1#0PPO#/<?.!
101.1GO!G$//<#O0/#?, 1k#t<\]?>>?1/10..0%$<?.101]1?!1b.B] ?].$?!2/!]1?!Ib.P-0B$?!

L'atteinte osseuse et articulaire!fl$G!0!</<!10/<!%-?a!%?.!P0/$?1/.1]1?!1?H%#0$..01%?!1?!GO0!
r-ulb; -m|Pub;tu; 7; t=b|-]; bm=bub;tu 7; t- =-1;7 7;v -mol-tb;v -1
[?>PO#@@-011$X]G0$#7?.10$1.$1\]?!1?.!>01$k$%0/$01.!.\]?G?//$\]?.10]! 1$[?0]!1?! GO!IK0%?"!

*0! N%N! P?]/! <BOG?:? ?1/#0v1?#! 1?.! #<.O#P/$01.! >011$X]G0$#?.! $ISOPO/-$\]?."! *0!
vtu“;mt; 7; ubvour|bom |-m7b0Ott-bu; ;| 7=-||;bm];v 7; t=-u
[-m7b0tt-bu;7 r-u=obv 7; 1-tlbmov;v7 r;t| ;mJu-bm;u 7;v tblb|-]|b
GOk?#>?/1#?21X]%%0G?,10$L.$V ;v -mol-tb;v 7; t=ol11lttvbom 7;m|-bu;:
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| Latteinte muqueuse!flO1110/21]12Ik$X#0.2112.15]\]7].2.12/\PG].IPO#/$%]G$Se#?2>21/112.]
B?1%3$[?.,! P#<I$.PO.01/! O] #3.\]?! 1?1 PO#OI101/$/?°! EG! 0! <BOG?>?1/! </<! 1<%#3$/! \]?!
t=bm=t-Il-|[bom bm_Bu;m]|; t- Wwiltbuteb;wbphmb|7=1tm 7b=-1|
“-vlft-ubv-|bom r-uo7om]|-t;: "=-fof|; 7 1;t- tm; _<rovb-tb;7 71, i
1?2.!BGO11?.!.0G$[0$#72.,! 2/ PO#kO$.! 0>PG$k$<?! PO#! GO! #?.P$#0/$0 1! X]%%0G?! 21! G$?1!0[?%!
$1%0>P</?1%7?! GOX$0G?'! (?//?! 1$>$1]/$01! R KEFS[0$#?! %#<?! ]1?! ./0B10/$O1! 12.!
X0%/<#$7?.1%0#$0Bel1?.1?2/!PO#OCBD1jO 0]Im;v: bmvb7 t=-t]l;m|-|bom 7; t=bm!
t- r-uo7om]b]; ;v| tbB; " 7b==bPu;m|v =-1]|;tTuv I-foubv r-u tTm; 7hb:
%0[$/<! O#0G?! %-?al G?2.!.]c?/.1 0//2$1/. INNSB][?#/]#7?! X]%%0G?! G$>$/<?,! >$%#0./0>$?!
/21.$01.1/$..]1G0$#?.1c]BOG?.q’!

I L'atteinte dentaire!fl*?!13$.\]?! (0#$?]H! E1LI$[$I]?G!p3(Eq! ?./'<B0G?>?1/10]B>?1/<!%-?a!
1;v r-|b;m|v7 tbD 7=fm; r-u| ~ t=_<rovb-tb; I-bv B]-t;I;m| ~ t- ru
I 7 “omb]bm; 7=1m; 7blbmt|bom 7t r v-tb"™-bu;7 ;m|u- m-m| 7;v t
<#0.$01.11?1/0$#2.”

I L'atteinte iatrogene! f! 9J/#?! GO! PO/-OGOB$?,! %?#/0$1.! /[#0$/?>?1/.1 1?! GO! N%N! P?][?1/!
?1L/#0v1?#! 121 2kk?/.! $11<.$#0XG?.! 0]! 1$[?0]! @@H6$0G,! ?/! 1<%?.. $P24HP#<%0]/$O1.!
PO#/$%]G$e#?.|GO#.11?7.1.0O$1.1171/0B#72."!

I *2.1 $>>]10.]JPP#?..2J#.! ol GO1B! /2#>?! 0]B>?1/?1/! 10/0>>?1/! G?! #$.\]?!
bm=;1|b;tS7 mb1;vvb|-m| t- rubv; 7=tm; -m|bOborGor_«t-Shb;
1?71/0$#?.! $1[0.8k. I EG.! %01./$/]?1/1 0]..$! ]1! kKO%I?¥#- "oubv-m| t=-rr-ub|bom
1-m7b7o0v;v 0t11-t;v rttv r-u|blttbiu;l;m| 7-mvitm lom]|;S]|;

I VO#I0$GG?J#.,112.1]G%<#0/$01.10]11$[20]!1?!G0!%0[$/<!X]%%0G ?IP?|[21/L. JH#[?1$#!.$1] 1!
[#0$/?>?1/' PO#! ></-O/#?H0/?! pDJhq! ?./' >$.! 21! PG0%7?"! )1?! P#$.?! 71! %BL0#B
0I0P/<?! 2#0! OGO#.! ol >?//#?! ?1! PG0%?! POJ#! 1#0%$/?#! %?.! |G%<#0/$01.! X]%%0G?.,!
1<%7?..$/01/1.0][?1/11?11$>$1)/$O111?!GONO.2IP#? %#$1?"!

! - ru;viubr|bo@<.GHE2M)ID..?2H,!/?G.1\]?! G?.! X$.P-0.P-010/?2.1 0]! G?!
7;movtl-0 rotfu ruD”;mbu t=oW®omMddby;71ou|lbN|u; ~ t=oub]
7=ov|Pol_blbombluov;v 7;v 181 _obu;@d?1/6$#? @aif-m O0f11
[u-b|;I;m|7 -bmvb tt=fm vib"b ub]ttb;u'v;uom| -touv mb1l;vv

I *2.1P0/$?1/./P#<.?21/01/']11!P-<10>e1?!1?!30b10]I'0..0%$<!01/'POJ#!/#0$/?>?1/!
12.1$1-$X$/?]luv 1-t1btt;v7 1ommtv rotu N|u; r-u=obv ~ t=oub]bm;
B$1B$[0G?' EG! 2./! I01%! %01.2$GG<! I?! P#OPO.2#! O]H! PO/$?1/.1 11! .]$[$! PO#OIO1/0G!
#<B]G$P#

X '1?$1/?211$B?./$[? !

! [l:bm|; gqvor_-]b;mm; 9 ;tt; r:;t| Nju; ubP "BtD; r-u tTm; 7«
OIb10P-0B$?,!12.1 10]G?]#.1 #</#0/?#10G?.! p.?%O0110$#7?.1 O]H! /#O]XG?2.! >O/?]#.!
qvor_-]lb;mv ot = tm; qgvor_-]b|;Q7 Cqworu;gbtd J-ourphwd tt;
7=D";m|T;tt;v lolrtbl-|bomv Pqvor_-1b];7 vibmov;
ym700u-1_<qgvor_-];Q:

I 12$1/?1 BO./#S\]?! fl 2GG 2 P2)/! d/#2<[<G<?! PO#! |1 .b1I#O>?! 10.P?P/$\]?,1]17!
010#?H$?,! ]1?! .0/$</<! P#<%0%?! ?/! >d>?! ]1?! $1/0G<#01%?! 0G$>?1/0$#7?! /0/0G?,!
P ol-|;tuv 7=tm; ]-v|juor-ubvb; ;| -t 1-Sblfl 7=tm 0P Eo-!
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t=-lomb; ]-v]jubtt;: &m; _Blouu-]b; 7b];v|b™; {{POfedD®D "Dt;u Tm ;
ulpBO./#%$/?'01/#0G?!/<G01B$?%/0.5\]?q"

! [|;bm|; bm];vlbm-t; 9 v;v vblm;v 7=-rr;t 1tbmbtt;v m; vom]| r-
]1?'Bd1?!0X10>$10G?,11?.]X0GG011?>?1/.,11?.110].<?.12/mO]![0>$..7>?1/.,1?.!
[HOIXG?2.M]1/#01.$/

I )1 b1I#O>?! 1?1 >0GO0X.0O#P/$1! 0[?%! .blI#O>?! I?! P]GG]G0/$01!
IbluoOb;mm; r;t| NJu; uBD"BDtD r-u tm; -t|Pu-|bom 7; t=4
[?IPOS$I.q!?/N121$0##-<?10..0%$<?!0!)1L.b1I#0>?1%0#71/$?G1%G$1$\]?!?/mO]!
X$OGOB%?"

[ )1Lb1I#O>?N?IP.?]I0  OX./#]%/$01I$1/?./$10G?!P?)/1d/#?1#<[<BKH0
%#$.2.! 1?1 10]G?J#.! 0XIO>$10G?.! 1$KkKk].?.,! J1?! %01./$P0/$0O1! 2/t 11!
[IB|BPoubvl; 7=bm|;mvb|D “-ub-0t; vtu";m-m| 7; =-2o0rm
#<0G$.01/! 1?.! JOXG?0]H! I?! .b1I#O>?! .PRD%%G].$k! [O$#?! O%%G].$k! o!
#<P</$/$01!pP.?)[@X./#]%/$01!$1/?./$10G?!%-#O1$\|9EH(q!

I Atteinte colique : le principal signe clinique est une constipation (@ 2 selles

.P0O1/01<?.1-?2XI0>010$#7.9!0..0%%$<?!0!]1!></<O#$.>?!10X10>$10G,!PO][01/!0XO]/$#!

0!]1!.b11I#0>?10%%G].$k! G$<!0!GOkO#>0/$01!1?'k<%0G O>?."

I 112$1/?1010#?7%/0G?!f1$1%01/$2RE%0G?,|P#OGOP.].1#P%/0G"

! v -||;bm|;v 7b]l;v|b”;v7 touvtt=;tt;v vom| rubv;m|;v7 r;T"7;r
7Pbmft|ublbom tt=bt =-f| u;1 _;ul _;ur-u tm; r;u|; 7; rob7v7 t; 1-
lourou;tt; P Q -bmvb tt=tm 7o0v-]; 7; 18/3®HiT<h]BSI$SOL! ; 7b-]
2#0!PO.<!1?[01/!]1!0]!IPG].$2#.!112.1%#$/e#?.1.]$[01/.1f!

I Perte de poids @ 5% en 1 mois ou @ 10% en 6 mois ;!
I ED(X!5+!7Bm>jld
I 'GX]>$1<>$?IxKIBm*!

X 1?$1/?1#OB<1$/0@7?
32%-2#%-2#]|1?1P2/$/21[2..$?1.%G<#O1?#>$\|?!p.|BB<#<?IPO#f]d2lt-hbtub;Q 8 1_;E t=_oll;7
Ib.kO1%/$01!<#?%/$G?!g!%-7a!GO!k?>>?,111?1$1%01/$1?1%?! [#$10$#?1\|$! 1?1.2>XG?! PO.1#0#?1?2/12./]
P#OXOXG?>?1/1.002./$><?,11?.11b.PO#?]1$72.,!]1?!.<%-?#?..?/[0B$10G?

!
X DO1$k?./0/$O1.112]#CP.b%-$0/#$\]?!
=-||;bm]; 7t vemi1;tS 1;m|u-t ;v| ;S1;rlbomm;tt;7 I-bv t;v |uotOt;v 7; t
#OIXG2.I<P#?..$k.12/1G? /#O]XG?.1%0B1$/$k.|. O1/IPG].lk#<\]21/.\]?1101.|GOIPOP]G0/$O11B<1<#0G?"!
!

x 31 _5ul_; 7=tm; -fju; I-t-Tb; -vvolbb;
*0IN%N!?./10..0%$<?!0!]1?!0]/#?!>0GO0I$AOS>>]121101.121[$#O1![112.1%0." !

]

' $_<uo 7b|; 9 tTm; -||;bm]|; |_<uo 7b;mm; 1tbmbtt; ;v|] u-u; Plobmv 7

rtfv vot " ;m| 7=1tm; _<ro|ChluldrmpP{ttao 7b|; 7=1+v_Dblo|oQ:

I Nb1I#O>?!?INc}B#?1!f1]111.b1I#0>?!.2%!0%]GO0$#? OWROG! 2./ P#<.21/1%-?a!+m:!0o!5m:!
12.1 PO/$?1/.71)1! .b1I#O>?! 1?1 Nc}B#?1! 0..0%$<! #<PO1101/! O]H! %#$/e#?.! 0><#$@010
?MHOP<?1.12./1#?/#0O][<!I01.1?1[$#01!+Y!s!1?.19%0.
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I (-OGO1B$/?!X$GS0$# 2! PHS>S/S[2!flO11#2%-2#%- 240! |1 PH#S/, | O] |11$%/e# 2 1"GG 2! J#[$?1/1%-2¢

>0$1!1?!K!s!?.1P0/$?1/.10//?$1/.11?IN%N 1 (?//?!0..0%$0/$01! ?./1I<10>><?!.b11#0>?!

7; 'yeamot7v: - =ubtt;ml; 7=tm vam7uol; 7; "fX]Ju;m ;v| -touv ;m1lc
"1" r;t| Bl-t;I;m| v=-vvolb;u " tTm ttrfv vev|DBIbtt;7 tTm; rot<-u|_ul
>bOPO/_b; bm=t-Il-|obu;7 of -rr-u- |u; -t 1otuv 7; t=BP"otf|bom 7=%r

pO]!.b1I#O>?IN-0#P

! -m1;u 9 tm 1-m1;u -vvolb® 7ob| Nju; u;1_;ul_B ;m 1-v 7=-t|Du-

B<1<#0G,!I?!N%NL]J#[?101/!0P#e.IMY!01.,110/0>>?1/1?11%0.11?! RBERIL<?!I $kK].?!0!'%!
01/%38IPOGb><#0.?!EEE!Or!G?!%01%?#!?./!/P0#k0$.!.b1%-#01?"

4.4 Examens paracliniques

*?.1?HO0>?1.IPO#0%GS1$\]?.IP2#>2//? W/'f
X 4?1%01k$#>?#1G?!1$0B10./$%!I?IN%N!.$!G?.1.$B17.1%GC$1$\]?.!.O1/1$1.1kk$.01/.!g
X A?2WH2%-2#%-?#11?.1%0>PG$%0[$Cad#0GP."

44.1 Examens permettant de confirmer le diagnostic

-u;1l _;ul_; 7=-f|o-m|blourv ;| t- ub-tbv-|bom 7; t- 1-rbtt-uovlorb; rb

?H0>?1.1%0>PG<>?1/0$#2.1?1P#?>$e#?1$1/?1/$011#<0G$.<.10]1./01?!1?1.]. P$%SO LM ?INY%N"

;ul ;)@ @©1/$%0H#P.
'%!101/%1]%G<0%$#?.!p"8q!PO#!$>>]10kG]O#?.%?71%?!1$11$#?7%/?!.1#1%?GEE?.I&"P
GO!PG]PO#/M?.1P0/$?1/.IpwWYsq!O1/11?.I'810!1/$/#?'w+m+MY!O]!'w+m5YY 14?]H!
P#$1%$PO]H! /bP?.! 1?1 kG]O#?.%?71%7?! .0O1/! OX.?#[<.,! 0.P?@A41#D>e#?! ?/!
0.P?%/'11%Gxt-bu;: ;;r;m7-m|7 7-mv ‘s 7 'ew 7;v 1-v7 bt m=¢ - r-
%$XG?! $1?71/$k$< I VO#! G?.1P0/$?1/.1.01.1"8! O]!.01.! . P<%$k$%$/<! $1?1/$k$<?,! $G! 2./!
[1$G2N?IG?. 1#?2%01/#=G?#!0!1$./01%?1%0#!$G.|P?][?1/1.?IPO.$/$[?#!.7%0110$#?>71/!0]!

*2 IP#$1%$PO]H!"81#2/#0][<.10]!%0]#.11?!GOIN%N!p-0X$/]?GG?>?1/1?H%G]. $k.q!f

I '%I0L/$CL;m|uollu;v 7BD=bmbv r-u t=-vr;1|!7; t- =ttou;vi;m1l

I '%! 01/$Z0PO$.0><#0.?! +! p'LBI%GQYQJ# $121/$k$%0/$01! #?2P0O. ! J#
t=blltmo0to]:

I '%!01/8238 !'POGb><#0.?!EEE,!0..0%$<.!0!|1!1#3$.\]?! <G?[<! 1?1 %#3$.?! #<10G?!
vitBDuo7;ulbtt;: ;fu b7;m|b=bl-|bom u;rov; vfu t=
2GO1IG?.!IGOXO#0/Q$#?.")

| '%101/$)+38VN|$IP?][21/1d/#?1#2/#0][<.10]1%OJ. 1 ?1GOINYN1(?.1'%! 17!
.O1/1P0.!.P<%3$k$\]?.11?!GO!N%00#!$G.!.O1/1P#<.?21/.1101.!1G?!.b1I#O>?!1?!

" -ur Plomm;1|b"b]|; IbS|;Q ;| 7=-t|u;v =oll;v 7; 1_;"-11

I '%0!72.! .b1I#O>7?.11?!%-?[0]%-?>?1/! . %G<#OI1?#>$?Cb0.$/?! f1 '%! 01/$!

VD N%G,!'%!I0C/E : ;Tu b7;m|b=bl-|bom u;rov; vflu t=blltmo0

I 140/ N%G<#QM b r; ]| r;ul;|]u; 7; ub™DBt;u t- rubv;ml; 7=-1
P<%$k$\]?.1-0X$/]?GG?>?1/1?H%G].$K.1%60>>?1G?. 10 1/Sk$X#$GGO#$S1?1?/IG?.101/$
J-mJO!
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=b7;m|b=bl-|bom 7;v 1 vrBlb=btt;v r;ul;|] 7=b7;m|b=b;u 7;v =oul;v
%?#/0$1?.! %0>PG$%0/$@HBG?."! (?P?1101/,! %7?.! 0..0%$0/$01.! 1?! .01/ 1$! 0J/O>0/$\]?.! 13!
2H%G].$[?. VO#?H?>PG?,1|111P0/$?1/1011<!0[?%a101/6++ r;t| m=-"obu -t1tm; -||;bm]|; “bv
mo|-lI;m| rftlom-bu; -touv tt=1Tm r-|b;nSe?L/6@reHd! P2/ Q[OSH |1?! VEA!
<[e#?’!
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4.4.2 Autres examens biologiques nécessaires lors du bilan initial
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44.3 Examens paracliniques permettant de mettre en évidence une
complication viscérale
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X )11?2H0>?1IP#0%/OGOBH]?"
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4.4.4 Examens permettant de mettre en évidence une maladie associée
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|
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4.5 Evaluation de la sévérité /extension de la maladie/recherche de

comorbidités/évaluation du pronostic

t ;vl bm7bvr;mv-0t; 7=D"-tt;u -1 lol;m| 7% 7b-Imov|blPGt?/'u;|;m|bv
P.b%-OGOBS$\|?!I?!GO!N%N *0!Bd1?'kO01%/$011?GG?!0]\]O/$I$?1,!110/0>>71/10]! 1$[?0]'1?.110$B/.!
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!

5. Prise en charge thérapeutique

5.1 Objectifs

=-0v;m1; 7; |u-bJ|;lI;m]| JtoO-t -]bvv-m| vblftt|-mBI;m| vfu 1_-1tm 7;v 7
PO/-OB<1$\]?.11?'GO! 6N !#? 1I!GO!P#3$.?!1?11%-0#B?/-<#0P?)/$\| 2| PO#/$%] G$e#?>? 1/ IBkk$%$G ?"!
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X A?WE<I$#?1.2.1.<\]?7GG?.1Y
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5.2 Professionnels impliqués

*0IP#$.?21?11%-0#B?!1?./'>]G/$1$.%$PG$10$#?!2/1%00#1011<?!PO#IG?!1><I1?%$1!B<1<#0G$./?!1?11G$?1!0
G?.1.P<%3$0G$./2.12/1G?.1><1?%$1.1-0.P$/0G $2#.1]1% 2 1/#21?1#<k<#?1%7?!2/mO]!1?1% 03 P</?1%7?."!
*?.1.P<%$0GS./?.!G?./PG]..O][?1/'$>PGH\k.!f!

X EL1/?#1$./2.,! #-]>0/0GB]?.,! I?#>0/0GOB]?.,! P<I$0/#?.,! %0#I1$OGOB]?.,! P1?]>0GOB]?.,!
BO./#Q21/<#0OGOB]?.,! ><1?%$1.! [0.%]G0$#?.,! 1<P-#OGOB]?.,! #<<I]%0/?]#.! kO1%/$011?G.,!
/O>0/0GOB]?.,1?#BO/-<#0P7?]/?.,'1)/#$/$011%$./?.!10]'1$</</$%$?1p1?q.!g

X V.b%-OGOB]?,!P.b%-$0M?!g

x JO)V0)#?! . P<%b-tbv|; 7om| t=-"bv ;v] mbP1l;vv-bu; ;m =oml|bom 771 |-01

5.3 Education thérapeutique et modification du mode de vie

=b7ft1-|bom |_DBPu-r;T|btt; 7t r-|b;m| P $ Q ;v|] Tm vobm bm7bvvolb-0t
>0G01$?!1%-#01$\]?,111I<G<>?1/1%EGGED!P#3$.?1?11%-0#B?!BGOX0G?!]!PO/$? 1/ I (?//?11<>0#%-?\]$!
v, 70b| rttfub7bvibrtbm-bu; - DB 7Bb=bmb; r-u t= " 9
!
D =% “bv; "™ -b7;u t;v r-|b;m|v 7 -1ttDBubu ot |-bm|;mbu t;v lolrbB|;m
POJ#!IB<#?#10]'>$?]HIG?]#![$?!10[?%!]1?!>0GO0I$%$\] ?"!
!
"GG?! kO$/! PO#/$?! $1/<B#01/?! 2/ 1?1 kONO1! P?#>0171/?!1?! GO! P#$.?! 21! %-0#B?! 1]l P0/$?1/! g! ?GG?!
%0>P#?1111?.10%/$[$/<.10#B01$.<?.,!b1%0O>P#$.111!.0]/$?1!P.b%-0.0%$0G,!%01n]?.IPOJ##? 1I1#?!1G?.!
P0/$?1/.19%01.%$?1/.1?2/'$1kO#>< !1?!G?]#!>0G0I$?,!1?.1.0BLl.t=ou]-mbv-|bom ;| 7;v ruolb7
-0.P$/0G$e#?.12/11?.1%0>PO#/?>71/.1G$<.10!G0!.01/<!?/10!GO!'>0G0I$?" ! (?%$! 0! POJ#! X]/11?!1 G 2.1 01 2#!
pO$1.$N\[?!G?]#.'k0>$GG?.q!0!%0>P#?11#?|G?]#!1>0G0I$?! 2/| G?J#! 1#03/?7>?1/,1 %0 GGOXO#?#! ?1.7>XG?
0..]>?#! G?J#.1 #?2.POL.0X$GHI01.! G?J#! PHOP#?! P#$.?! 21! %-0#B?! 101.! G?! X]/! I?! G?.! 0$1?#! o!
>0$1/?21$#12/10><GSO#?#!IG?|#N\0GS$/<!I?![$?°
!
)1?! $1kO#>0/$01! O#0G?! O]! <%#$/?,! 11! %01.?2$G! 1?! P#<[?1/$01! P?][?1/! d/#?! I<G$[#<.! PO#! 11!
ruo=;vvbomm;t 7; v-m|D ~ 7b7;uv;v o01ll-062UhPRC! d-a¥ <f%w0/$@1EtDtTb"
[-<#0P?)/$\]?1]!PO/$?1/ 1u |
!
{1 *0! 1<>0#%-?! <1]%0/$[?! 2./! PO#/$%SPO/S[?! ?/! %?1/#<?! .J# GO! P?#.011?! ?/1 101! .J#! GO! .$>PG?!
#01.>$..$01!1?!1.0[0%$#.!0]!1?19%0>P</?1%?.1lu
!
D tv=-]b| 7=1tm; u;t-lbom 7; r-u|;m-ubm|orhliu];t;|rt¥®;in p7;veobm-m]|; |
-rotu o0f;1|b= 7=-b7;u t- r;uvomm; [-t-7Gd>flu!m7u; vobm 7=;tt;
I

» Les finalités de 'ETP!
=% r-u|lblbr; " t=-IDtbou-|bom 7; t- v-m|b ;| 7; t- tt-tb|D 7; "b; 71 r-
P#0%-?.I'!
I
*?1k$10G$vrblb=btt;v 7; t+ $ vom]| 9
x =-1ttbvb|lbom ;| t; I-bm|b;m r-u t; r-|b;m]| 7; lolr®B|;ml;v 7=-1]o v
I NOJGOB?#!G?.l.b>P/=>?1g!
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! u;m7u; ;m 1lolr|; t;v ubvftt|-|]v 7=fm; -f|o vtu~;btt-m1;7 7=
OIOP/2#11?2.110.2.11?!><1$%0>?1/.1g !

I 3<0G$.2#11?2.1B?7.1/?%-1$\]?.12/11?.1.0%$1.!g !

! illu; ;m qf u; 7;v lo7b=bl-|bomv 7; vom lo7; 7; "b; Pbttbt
-1|b"b|D r_<vbtt;;Q 8

| VH<[?1$#112.1%0>PG$%0/$01.I<[$/AXG?.!g

I Z0$#?'k0%?!0]HIP#OXGe>?.10%%0.$011<.!PO#!GO!>0GO0I$?!g

I E>PG$\]?#!.01!?1/0J#0B?!101.!GO! BRO1!1?! GO! >0GO0I1$?,! 2.1 /#0$/?>?1/.1?/11?.]
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X - loObtbv-|bom ot t=-1ttbvb|bom 7; lolrB|;ml;v 7=-7-r|-|bom
I N?!19%0110v/#?!3@$>?,10[0$#!%01k$01%?!?1110S$!g!
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I VE?LI#?11?.11<%$.$301.1?/1#<. O] I1#?!1IP#OXGe>P!g!
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» L'information et I'éducation thérapeutique ne visent pas les mémes objectifs!
*0IP#?7>$e#?1%01.$./?10I<GH[#?#]1?!1$1kO#>0/$0110!1!P0/$? 1/{!PO..$k!u "GG?Ik0$/IPO#/$?!1?.11?[O$#.!
7; 1ot IB7;1bm ;| bt v=-]1b| 7=1m!IPkE=0#|!5¥Y5¢4-t-7; P ob
|

- 7bl;mvbom D B7t1-|b™; E "- rttfv tobm7 1-u 0bmb=blb;u 7=bm=oul-|
7bu; -rru;m7u; © "b"u; -7;1 ;tt;: =% wu;rov; vtu tm; -||b|t7; D -1]b"
tt;vibomm;7 ub-]b|7 v=;Srubl; P#KR?..$L?GN?L0T<h?/mO]!0[?%!1?.! PO$#."!
(-0\?! P?#.011?! 2./l .$1B]G$e#?,! %-0\]?! .$/]0/$01! J1$\]?"! (?/! {! 09%%O>P0B1?>?1/! ul
P?#.0110G$.<1?/'X$?1[?$GG01/10$I1?!G?!P0/$?1/10!P#?11#?21?.11<%$.$01.IPOJ#!?.1.03$1.,/P0#k0$./GOJ#I.!
2M1%0>PGH\|<. l1?1.0#/?10l0>d60u;u v- tt-tb|D 7; "b; ;| ~ =ou|boub?7 1;tt; 7; v;v |
0]..$! POJ#! 1?.! %-O%$H! \]$! %01%?#1?1/! .01! P#Oc?/! 1?! [$?,! .01! O#$?1/0/$01,! .?.! 10..$?7#.!
-7lbmbv]|uk|b=v;
|

» L’ETP comprend 4 étapes!

= " P -f|; tloub|D 7; "-m|DPQ - D HPWOE>\01G/HTL.PQJ#0$I?#0!G0!>$.?1?1!

gt u; 7; ruoju-ll;v ot 7Bl-ul_;V B71t1-|b=v:

!

+1 }t-0Oou-|bom 7=tTm 7b-Jmov|bl BD7t1-|b= bm7b"b7t-tbvb P;m]u;|b;
PO/$?2L/MN]$IP?#>2/11?21<k$1$#1.2.1X?.0$130//?1/?.! AP?]#.! C%#0b01%EP#O0cpv ; 8

51 BD=bmb|bom 7=1tm ruo]u-Il; r;uvomm-tbvb 7= 9% ttb 7Bb€bmb]| t;v
=-bu; 76sdbhonv ;| 7=-7-r|-|bomQ tt; t; r-|b;m] r;T| -1ttDBubu ;|Fot loObt
S t-mb=bl-|bom ;| Ibv; ;m gt u; 7;v vb-m1l;v $ ttb!oem| -rr;t ~ 7

ID|_07;v 7=-rru;m|bvv-]; |uiv 107b=bbv 8
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Fl }7-tt-|bom 7;v -1ttbv ~ t=bvvt 7% ruo]u-Il; B7t1-|b= PB"-tft-|bol
%0>P</?1%?.1Uq’
!

» L'ETP en pratique : 3 modalités opérationnelles!

91!1$./$1B]?!f!!

+ ;v ruo]u-ll; v & 7om| t=2r<tb®06$.<?,! GOX?G! &0)/?!')/O#$/<!I1?INO1/<!

pP&'Ng,! %01kO#>2.! 0! 11! %0-$?#! 1?.! %-0#B?.! 10/$010G! IO1/! G?.! >Ol0G$/<.! I~<GOXO#0/$01! ?/! G?!
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PNDS Sclérodermie systémique
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5.4 Associations de Patients
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5.5 Recours aux associations de patients
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5.5.1 Traitement du phénoméne de Raynaud
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Tableau 6. Médicaments vasoconstricteurs contre-indiqués ou a utiliser avec
précaution au cours du phénoméne de Raynaud

=-rulv u-m1;BYYU-t

» Pseudo-éphédrine
» Phényléphrine
» Phénylpropanolamine

Décongestionnants nasaux par voie locale ou
générale

» Dihydroergotamine

Anti-migraineux dérivés de l'ergot de seigle « Ergotamine

Béta-bloquants

Collyres bétabloquants antiglaucomateux

» Bromocriptine

Traitements de I'hyperprolactinémie » Cabergoline
* Lisuride
Antiparkinsonien » Pergolide
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0G/?#10/$[?1211%0.171P-<10>e1?!1?71300b10]I1. <[e#?.$1#<.$./01%7?10]!$1/0G<#01%?I10]HI$1-$X$/?]#.!
%0G%$\]2.1p)/$G$.0/$0 118! !

'l )#2.1@0.01$G0/0/?]#.!
9)/#2! GO! 8$k<I$P$1?,! 5! O)/#2.! P#OI]$/.! O1/! 12! 'DD! POJ#! G?! P-<10>e1?! 17! 30b10]I,! G?!
%-GO#-bI#0/?!121>0H$.0Gb/?12/1GOIP#0a0.$17" 1+2]#1X<1<k$%?I0PPO#OW1>0I1?./2'!

27 '"1/0BO1S$./217? 1#<%?P/?|#.11?!G~01B$0/?1.517?
*21GO.0#/0110!G7 ov; 7; "+ I]Ff r;t| N|u; ruorovD ;m 1-v 7=bm]otDu-m1; -tS b/
p)/$G$.0/$01!1-O%.I'DDY’

k1 E1-$X$/?1#.11?21G~?1ab>?!1?1%01[?#.$01!1?!G~01B$Q/?1.$1?
: l-rlorubt ;] t=Pm-t-rubt P*«I]FfQ r;t";m| NJu; ruorovBv ;m 1-v 7=bm
1-tlbtt;v of ;m 1-v 7= $ -vvolbb; P&J|btbv-|bom _ouv Q:

Bl )1l01/$.<#O/O1$1?#BS$\|P!
*0'kG]OH</$1?!0!5Y>mc!p)/$G$.0/$01!-0#.!'DDq! ?./'%$/<?!101.!G?. #7260 0.!")*'315Y +Q!
1oll; tm; -t|;um-|b~; ;m 1-v 7=P1 ;1 ot 7=bm|otPu-m1l;v -tS "-vo7bt-
?..0$!1#0110>$.<!1?'k0SXG?!1?kk?%/$Sk!>01/#01/!]1?!.|P<#S$O#S/<!PO#I#0PPO#/10!GA! 1$k<ISP$1?"
!

5.5.2 Traitement des ulcéres digitaux

> PAO.-(1(,-)+&0)!

*?IX1| 71 Ju-b|;I;m|] tol-t ;v|] 7=00|;mbu t- 1bl-|ubv-|bom ;| 7; |u-b|;u t;v

-f|-m| t;v TtlDu-|bomv |u-Tl-|bttiv tt=bvl_bBlbtt;v:

|

*? IP#$1%$P? . ]/#0$/?>?1/1.01/'G?.1.1$[01/ I f

X Z@-(A?.+,! 1@&0,05( 7=1tm; _«<r;uhbu-|ov; u;lotl®-um|bdm7 F&=Etm =om

1<%#0/$\]?! O]! k$X#$1?]H! OP#e.! 01?./-<.$?! GO%0OG?! p%#e>?! 01?./-<.$01/?! ">GO! o! K! s!
pitilisation dans le cadre de 'AMMq! O]' hbGO%0i1?! B?G! o! 5! s! O]! 1<X]G$.0/?]#! K! s!
(5-.).20-+'+A?1=J] QQ: ;||; 7B|;uvbom 7ob| Nju; rut728pp-<»$?tubDv;m1;
vD Tu; P~ 7o01tl;m|;u r-u I;vftu; 7; ru;vvbom 7b]lb|-t;Q: "b t=-m
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bmvt==bv-m|;7 om r;t| -"obu u;lotuv -t ruo|oS«75-Y20-&lo|; P -tbn
dans le cadre de TAMM(df
](--+KOD(Y/(?!L)0.(? !0]!.<#]>!P-b.$OGOB$\]?!OJlot=;-1 ;| -t Vv-"om:
10,?(1(,-?'+&&)5?.*? !fl-bI#OB?G.!?1!19%0.!1?'PG0$?!.e%-?,'k$X#$1?].?!0]! 1<%#O/$\|?! PO]#!
kO[O#$.?7#! GO!I</?#.$01,'P01.?>?1/.!0]H! -bI#0%OGGOQil?.,! -bI#0%?GG]GO$#?.,! -bI#OkSX#?.,! 0!
=-1b7; _<«-ttuombtt;7 |Ttt; m;T|u; ~-v;tORARXO#B?2QEIE2=MMD7 ;m r_

pL1i?H?!: gf

X VOJ#! G?.1]G%<#0/$01.! I$BS/0G?.! P?#.$./01/?.,! |12 I</?#.$301! %-$#]#B$%0G?! ?2/! 1?.! B#?KkK?.!
%]/01<?.! 1?1 %O][?#/]#?! PO#! B#?2kk?! 12! P20]! /O/0G?! P?][?1/! d/#?!1$.%]/<?.! 0[?%! G?2.!
%-$#|#B$?1.! O>P</MpPSv |blb;mv7 1_butu]lb;mv 7; t- I-bm;Q: - u;1_
[u-bl;I;m|] 7=Tm; vtubm=;1|bom vom| v«v|DIl-|btt;v:

X )A#0$/?>?1/' . b>P/O>0/$\]?1?./'#?%0>>011<!fl01/0GB$\]?.,!01/$X$O/$\]?.| PO#kOS.| PO#!
[0$?!B<1<#0G?,1010P/<.10]H!P#<Ge[?>7?1/.1X0%/<#$0GOB$\|2.! 2 1IMBOS?. [#$1k298/<?

» Traitement médicamenteux de l'ulcération digitale active d’origine ischémique!

*2 1$1-$X$/2#.1%0G %S ?.
"kk$9%60%$/<1>012./2,1I<>O1/#<?1101.1G?1/#0$/2>21/1]IP-<10>e1?!1?!30b10]11 2!GOIN%N, 1>0$.1$G!

m=< - r-v 7; 7ommb;v 7-nR?4>?HOL R ciBPHIR! G21#I<[?1/]?GG?1 2kk$%0%$/<!101.!
G21/#0$/?2>21/112.1]G%<#0/$01.1I$B$/0G?. |EG.1.01/1?11#eBG?!.0][?1/! I<co! P#?.%#$/.10]H! PO/$?1/.1 ?/!

2#01/1>0$1/?1].10!G0!10.?!>0H$>0G?//OG4#<?"
!

*?.1010GOB]?.11?!G0!P#0./0%b%G$1?

401.! GO! >0cO#3$/<! 1?2.104! G?! [#0$/?>?1/! ><1$%0>?1/?]H! #?P0O.?! .J#! G?.! 010GOB]?.! I?! GO!
P#0./0%b%G$17?! PO#! [0$?! $1/#0[?$17].?! pPEGOP#O./q! >d>?! .$! G?! 1$[?0]! 12! P#?][?! .%$?1/$k$\]?! 12!
t=;==b1-1b|D 1tu-|b~; 7t IB7b1l-I;m]| ;v| =-bO0t;: ; IBD7b1l-I;m]| ;v|] 1;r;m7
;m twstnl; 7=-t|;um-|b"; |_BPu-r;t|btt; ;] ;m u-bvom 7=tfm lomv;mvtv =
G?!P-<10>e1?!1?!130b10]I!.<[e#?!$#?%/?>?1/1#?.PO1.0XG?!1?.1]|G%<#0/$61)!#0-.+,!/0,?!)(!

cadre de 'TAMM(qf
*71.%-<>0l/-<#0P?])/$\]?!G?!PG].L.O|[?1/IP#OPO. <12 [fIEGER/!1?1!.?#$1B]?10]/OP]G.<?0!G0!10.?!
1?1Y,K!0!5!11Bm7Bm>$1,!0I0P/<!0])!I<X$/'>0H$>]>!?1/OG<#01%7?,!.J#M!0!U!-?]#?.1P?1101/IK!cOJ#. !
(21121%]#21121KIcOJ#.IP?)/1<[21/]2GG?>?1/1d/#?1#?210][2G<?1?11k01%/$01!1?21GOI#<PO1.?1%G$1$\|?!

ot ruotom]b; ;m 1-vGEO$t$1AN0OxRG?/

|

'1/0BO1$./?211?.1#<%?P/?]#.11?!G~?110/-<G$1?f1X0.?1/01

7] lotb1ltt; - lom|ub tTm 0BDmb=bl; 7-mv t- ruD”;m|bom 7; t- ub1lb7b
t;v r-|b;m|v t;v rttv vD lu;v ~ ubvtt; 7=1t1D us-|)R0m\/07 BDH&OIAY |Tt|brt;v
de TAMMQ7 I-bv bt m=- r-v D|D 7blom|uDb 7=;==;] vtu t- u-rb7b|b 7;

bvi_bDlbtt;v Lomv|b|[tD;v: t m=< - r-v 7=bm7bl-|bom 7 ru;vlubu; t; Oc
1?.11G%e#?.11$B$/0]H"
!

E1-$X$/?]#.11?21GRO.P-0OI1$?./<#0.?!1?!/bP?IK!fl.$GI<10Kk$G
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=;==b1-1b|D lo7;v|; vtu t; r_Pmolim; 7; '-<m-1t77 tm ;vv-b - lom|ub %
0]!.$GI<10k$G!p5Y!>B,!:1KOS$.! PO# cOJ#! J#01/1:1 >0$.q! PO #<I]$#2! G21/2>P.1 1?1 %$%0/#$.0/$01!12.!
tt1lu;v 7b]lb|-1tS Ibbm-m#-f{y t- vblmb=b1-|b"b|D v|-|bv|btt;: m u;"-m1_
%$%0/#$.<.10!:1>0%.1</0%/!.$B1$k$%0/$[?>71/1>0$11#?!101.! G?!B#O]P?!.$GI<10k$G 1 *?! . $GI<10k$G!P?]
Nju; ;vv-<B rom1]|t;tt;l;m| ;m 7;tSbil; bm|;m|bom ;m 1-v!7=;==bl1l-
7=bm|otDu-m1; B5-)20-t6 +APEPIP q

|

m t=-0v;m1l; 7=DP"ott|bom =-"ou-0t;7 tm; P|boto]b; -vvolbb; 7ob| NJu
Juov “-bvv;-tS7 veam7uol; 7t I-u|;-T _<ro|_Bm-u7 |uotOt;v 7; 1o-]Tt-|b¢
%-$H#B$WOG"

|

» PAO(1(,-'& .A5AD.&0)!

">P]/0/$01 !

Il est nécessaire d’éviter au maximum le recours a la chirurgie d’amputation. Il faut laisser
évoluer spontanément la zone de nécrose jusqu’a I'auto-Zlimination. Une amputation limitZe
est parfois indispensable en cas de gangréne humide ou d’ostéite résistant au traitement
mZdical, pour prZserver le maximum de tissu sain, ou encore en cas de vastes pertes de
substances sans espoir de rZZpithZlialisation, ou de douleurs distales irrZductibles, rZsistanes
aux antalgiques et aux traitements symptomatiques de la douleur.

Nb>P0/-?%/O>$!

La sympathectomie pZriartZrielle des arteres digitales, intermZtacarpiennes, radiales et
cubitales, éventuellement couplée a des reconstructions artérielles microchirurgicales n’a pas
d’efficacité démontrée, peut donner des complications sévéres en cas d’ischémie étendue et
s’accompagne d’'un taux de récidive important. Elle n’est qu’exceptionnellement envisagée
comme intervention de sauvetage aprés échec des traitements médicaux, en cas d’ischémie
rebelle et Ztendue.

&m; ub7ft1l|bom 1 _butu]lbl-t; 71 "ottl; 7=1tTm; 1-tlb=bl-|bom
Cette intervention peut étre proposée en cas d’ulcérations persistantes et douloureuses en
regard d’une volumineuse calcinose.

)121</?#.$301 B#?kk?!1?!P?0]//O/0G?
"GGR?Nd#?'Puorovb; ;m 1-v 7=%tt1Bu-|bomv 7b]b|-t;v r;uvbv|-m|;v7 m;

1#0$/?>?1/1GO%0]H!%01.2#[0/?]#.|OPP#OP#$<.
!

» =5-A(?!0)-(A,0-.M(?!- @AOL(5-.05(P
- =t|btbv-|bom 7;v |;1_mbtt;v 7; | _BPu-rb; 1;tttt-bu; r-u bmf;1|b
[0.%]GO$#?L.-#l-t; of 7; 1;ttftt;v votl_ ;v IBv;ml_x<I-|;tv;v ;v|] ;mlou; "t
[;1_mbtt;v m; vom| 7oml r-v u;loll-m7b;v " t=_;tu; -1|H;tt; r-u t;
- *2.18$1c?%/$01.! GO%0G?.! 1?1 JOH$1?! XO/G$1$\[?! 1?21 .2>XG?1/! PO.! OPPO#/?#! 1?1 X<1<k$%?!
PO#/$%]G$?#! 4% r_BPmolim; 7; !'-<cm-1t7 ;| m=-rrou|;m| r-v 7; 0bmb=b
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1bl-|ubv-]bom mb vtu t- ruBP”;m|bom 7;v uP1b7b”;v 7=%t1lu;v 7
#?%0>>011<?.|PO#!G?IB#O]P?!1?1/#0[0$G !

» Traitement préventif des récidives d'ulcérations!

E1-$X$/?]#%0G%$\]?.

A$?1I\]?! G?J#! ?kk$%0%$/<! 101.! GO! P#<[?1/$01! 1?.! #<%$I$[?.! 17! .0$/! PO.! I<>O1/#<?,! $G.! .2#01/!
>0$1/?1].1?211/#0%$/?>?1/']'P-<10>e1?!1?!30b10]I!p  utilisation dans le cadre de '’AMM pour
)(L'@,+17,(1/(140K,05/: l

'L0GOB]?.1I?!GO!P#0./0%b%G$1?

=btovpgm 1tu;v vbtt;m|b;tt;v - D|D |;v|D 7-mv tf;ttft;v B|T7;v: 1]|7T;t
7=-ultl;m| vt==bv-m| 7-mv t- tb||Pu-|fu; rotu u;loll-m7;u t=tv-]; 7;
<\|?1/$?GIPOJ#PH#<[? 1$#!GO#<%S$IS[?11?.1]1G%e#?.1$B$/0]H"

I

'"1/0BO1S./217?. #<%?P/[?])#.11?1G~?110/-<G$1?

=:==b1-1b|D ruD";m|b~; 7t Oov;m|-m vtu t=-rr-ub|bom 7; mot~;-tS tt
12]HI</12.1%01/4#=G<?. 1 (?2//?12kk$%0%$/<! P#<[?1/$[?12.//PG].1>0#\|<?!101.1G?.IKO#>?.! <[e#?.!
" ubvtt; 7=1t1Du-|bomyv 7lpjtilisation dans|lb cacgre de ’TAMM européenne)’!*?!
><|$9%0>?1/1?./101>$1$./#<!0!G0!O.?!1?!M5,K!>B!?]H!KkOS$.!PO#!cOJ#!P?1101/'F!.?>0%$1?.,!P]$.!0!
" 11 7;tS =obv r-u fotu: - 7tub; 7=t|btbv-|bom or|bl-t; Plu-b|;l;m]| r
P<#$01?2Ik#OS$I PVB0S/2>21/1%01/$1]q1#?./?10!<k$1$#
I

5.5.3 Traitement de la sclérose cutanée

=t|btbv-|bom 7; =-b0t;v 7ov;v 7; ru;7mbvom; P% " IJFfQ 7-mv t;v "1"
=-b| r-v t=00f;] 7; lomv;mvfv: =71|btbv-|bom 7; 1lou]|bll8%D/SON =-b0t;v
1<9%?..$/?1]1?! XO11?! <[0G]0/$01! ]! HOPPO#/! X<1<k$%?.m#$.\]2.1 0[?%! 10/0>>?21/! G?! #$.\]?! 17!
PH<%SPS/2#1]1?1%#S$. 21#<10G 2. %G <#OI2#>$\|21>d>21.$1-0X$/]2G G 2>71/1%?1#$.\]212./1HOPPO#/<IPOJ#!
[?.'/PO.OGOB$?.lw!+K!>Bmc&3}#).?0-.+,!'+A?!=3J q
I

> J@-+-A(WO(!
421HI</I2.121K0$X G 212kk296/$KIO 1/1>$.1211<[$121%21] 11X < 1<k$%?!1>Ol<#<!]I></-O/#?H0/?!pDJIhq!

viu t=-||;bm|; 1t|-mD;: &m; -m-t<v; 7% 7;umb;u ;vv-b lom|u; rt-1;00 ;
X0b<.$711?!0!.]BB<#<N\]?!GOIP#OX0X$G$/<N\]?!G?!'DIh!0><GSO#?|SOISRBHNK/0F/I?IWFs™1*?.|
u;loll-m7-|bomv &"$ ! vom| ;m =-";tu 7; t=f|btbv-|bom 71 $* 7-mv

#<%?1/?.11?2IN%N 1*21B#O]P?! 1?1/#0[0$G! $1%G]/!G?! DIN!I01.!G?. OP/$O1.!/-<#0P?]/$\]2.IPO..$X G?.!
1?.1kO#>? 1I$KK].?.11?IN%N"1*0!1O.?1#?%0>>01I1<?!?!10$/!P0.!I<P0..?#1Y,:!>Bm7B!P0#!.?>0$17!
PO#![O$?!0#0G?!0]'PO#! [O$?COT. |-mbD;: t m=«< - r-v 7; 7TuD; 7; |u-b]|;I;m]| D|-0tk
7=-Ibtbou-|bom 1tbmbtt;7 t; Juotr; 7; |u-"-bt u;loll-m7; tm; 7tub; 7;
01.!13U-.).?20-.+,I'+tA?1=3 J;

!
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> 2K&)+L'+?L'01./( !

t m=< - r-v 7=D|1t7; 7bvrombOt; D -tt-m| t=;==b1-1b|D 7t 1l<ltor_ovr_
=om7 -t 1otuv 7; t- "1": m u;"-m1l_;7 om 7bvrov; 7=D|1t7;v -<-m| D"-t"
rt-1;00 7-mv t- : -mv @&'BD].1%B%GOP-0.P-0>$I?!0#0G,!01!10/0$/!]1?!1$>$1]/$01!
7;'7u robm|v 71 viou; 7; 'o7m-m7 1; ttb B|-b|] vblmb=b1l-|b= -ruliv «* |
7bvr-u-bvv-b| ¢ -m -ruiv t=-uuN| 7t 1l<ltor_ovr_-Ib7;: -mv tm; D]
?#0OP<?11?! ' /#0$/?>?1/! 7;v =oul;v 7b==tv;v ubl;m]|; 7; "1"7 t=1]|bt
%b%GOP-0.P-0>$1?!</0$/!10..0%$<?!0![1?211$>$1])/$011?!:,:IPO$ 1/ M]L.%O#?!?1301101!0!+5!>0%.,!
%?N\[$!1?!I$kk<#0$/!P0.11?!>01$e#?!.$B1Sk$%0/S[?!?!GONS>$1])/$OLIOX. ?#[<?1%-?a!G?.1P0/$?1/.1101!
[#0$/<.|PO#$]10.]PP#?..2#.Ip 5-.).20-.+'+A?1=3] ¢
|

> JK&+L'@,+)0-(11+*@-.)!

t m=<-r-v 7=D|17; 7bu;1|; 7; t=t|btbv-|bom 77 loll; |u-b|;l;m]| 7; =
7bvrov; 7=D|t7;v oOv;u”-|bomm;tt;v ;| B]-t;I;m| 7;v B|T7;v 1om|uV
PIG>010$# -mv t=D|1T;7"t=1|btbv-|bom 7; B|-b|] -vvolbb; “ tTm; 7blb

POS$1/.11?1.9%0#?!1?!301101!>0I1$8k$<![.IK,:I POJ#! G?! %6b%GOP-0.P-0>$I?! 0! 5F!>08$. "1 *?.1#<.]G/0/.!
m=D|-b;m| vblmb=bl-|b=v tt; 7-mv t;v =oul;v 7b&EBRT%A>PO#0110)] =-m-t<
B#O]P?!PG0%?XO!N?!®*N/ T ]]Tu; tt; t=t1|btbv-|bom 7; vl -vvolbD; ~ tm; -IE
2%0#?!11?1301101!>01$k$<,! PO#!#0PPO#/! 0]' B#O]P?!'PG0%?X0,! 0! 5F!>03."1 (?!1#<.]G/0/! ?./'%O-<#7?1/!
0[?2%! PG].$?J#.!</]I2.1OX.2#[0/$0112GG 2.1 2/1#2[]2.!1?) GH/<#0/]#?1\]$! .|BBe#?1/1]11 2kk?/! ]!

7-mv t=-||;bm]; 1t|-mb; 7;v =oul;v 7b==tv;v 7; "1": + t- "t; 7; 1;v 7
[#0[0$G!%01.$le#?\]|?2!G?!DDZ!?./N11/#0$/?>?1/11?'kO11'?1[$.0B?0XG?'101.!1G?.1kO#>?.1%]/01<?.!
I$KK].?.11?'N%N!0[?%!0]!.01.!10/?$1/?'P]G>010$#?"1*0!10.?1#?%0>>01I<?!1?'DDZ!?./'1?!5!0!:!

JFfotu ;m Ju-b|;I;m| 7=-]]-t15-).80F&,-A?!=JP '
I

-mv t;v =oul;v 1t|-mBD;v vD lu;v 7=;10tD;7 t; 1<ltor_ovr_-1b7;7 t; C
%?GG]G?.1.0]%-?.1-<>0/0POI</$\]?. | p[O$BP$/#? 1K K +Y/-<#0P$?.1%?GG]G0$#7?.q!.01/101%01.$I<#?#!
7=;10tb; P” 7bvlit|iu ;m ! Q:
I

- r;-1 7ob| =-bu; t=00f;|] 7; vobmv tol-tfS “bv-m| ~ tm; Oomm; _<7u-]|
7=t1|btbv;u 7; =(QBIH?1ALTIA.bY%#e>?.!O]! GO/$OL.!-bI#0/01/?.! O]<>0GG$?1/?.71*2.!
O-bmv 7; r-u-==bm; 7;v |I-bmv ot t=f|btbv-|bom 7; t=_tbt; 7; !'blbm
%$?1/$k$\|?1#$BOJH#?].2°1) 121 7$1<.$/-<#OP$?IP?#.0110G$.<?!0[?%!>0..0B?.1[$.01/!0!0..0]PG$# G?.!
/$..].1%]/01<.10]!.0]. @6)/01<.1P?]/1d/#?! PHOPR?!>d>?!.$!0]%]1?! </]I?1 #$BOJ#?]. 2! J# G?!
vif;] m=- B|b ~ 1; fotu ub-tbvb; P-"bv 71 Juotr; 7; |u-"-btQ:
I
"11%0.1?!P#]#$/,11101/$-$./0>$1$\|?!&+!IP?)/Id/#?IP#OPO.<I1? 1[?$GG01/10!<[$/?#!/0O]/?'$1/?#0%/$0O1!
=731 7=-Tlu;v ID7b1-I;m|v ttb r;t"; ) 1&/0o>R]1A GOLIO>P<#$101?! 2/ G?!
></0%GOP#0>31?"
I
";vv-bv u-m7o0lbvbv vtf1l;vvb=v om| lom|ubD tt; t=bm|;mvb=bl-|bom |_{

1;tttt;v votl_;v _bBl-|oro D|btt;v r;ul;||-b;m| 7=00|;mbu tTm; ubJu;wv
t=-1];bm|; 1%G30E?!?/!-$./0GOBS\|?
!
554 $u-b|;l;m| 7;v -||;bm]|;v 7; t=-rr-u;bt tololo]|;tu
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5.5.7 Traitement des atteintes cardiaques
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5.5.8 Traitement de la crise rénale sclérodermique
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5.5.9 Traitement des atteintes digestives
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Tableau 8 : Atteintes oro-faciales de la ScS et prise en charge buccodentaire
adaptée.

Manifestations Traitements

Prévention :

- Bilan pré-thérapeutique
- Enseignement spécifique a I'hygiéne bucco-dentaire
- Dépistage biannuel : évaluation carieuse et parodontale, contrdle des
mugqueuses et des os des machoires
Atteintes bucco- - Prise en charge de I'hyposialie
dentaires
Spécificités de soins :

- Séance de kinésithérapie d’ouverture buccale le matin et de courte durée

- Risque infectieux a prendre en compte en cas de geste invasif

- Indication implantaire patient dépendant-spécificité de prise en charge
prothétique

5.5.10 Thérapies cellulaires
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6. Suivi

6.1 Objectifs
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6.2 Professionnels impliqués
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6.3 Rythme et contenu des consultations

La frZquence de ces consultations et de la rZalisation des examens doit stre adaptZe :
X a l'état clinique du patient ;
X ala sévérité et a I'évolution de la maladie sous traitement ;
x aux traitements utilisZs (surveillance, tolZrance, effets indZsirables).
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7.Prise en charge de la sclérodermie systémique
pendant la grossesse

7.1 Sexualité et fertilité des patients avec une ScS
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7.2 Impact de la ScS sur la grossesse
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7.3 Impact de la grossesse sur la ScS
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7.4 Prise en charge pendant la grossesse
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7.4.2 Pendant la grossesse
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ANNEXE 1- Score de Rodnan Modifié (mRSS)
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ANNEXE2- 1 ;tt;v 7=D"-tt-|bom

5UC'%-?GG?'k01%/$0112GG?11?21G0I>0$1!17!/(0%-$1!p30110]1Z1¥10G 15YYQq

Questionnaire a remplir
par le patient lui-méme.

Date du recueil de donnZes

T 14 1 ||
P : Possible Possible Possible
Pendant les deux derniéres semaines, sans Ouisans | avec tres avec avec Presque
appareillage adapté, avez-vous été Ul Sans v v beaucoup | . qu Impossible
- - difficultZz peu de quelques impossible
capable de: (Entourez la rZponse choisie.) difficult?s | difficult?s de _
difficultZs

A la cuisine
Tenir un bol 0 1 2 3 4 5
Saisir une bouteille pleine et la lever 0 1 2 3 4 5
Tenir un plat plein 0 1 2 3 4 5
Verser le liquide de la bouteille dans un verre 0 1 2 3 4 5
Dévisser le couvercle d’'un pot déja ouvert une

. P J 0 1 2 3 4 5
fois
Couper de la viande avec un couteau 4
Piquer efficacement avec une fourchette 4
Peler des fruits 4
Habillage
Boutonner votre chemise 0 3 4 5
Ouvrir puis fermer les fermetures fclair 0 3 4 5
Toilette
Presser un tube de dentifrice plein 3
Tenir votre brosse ~ dent efficacement 3 4
Au bureau
fCI’I.I’e gne phrase courte avec un crayon 0 1 5 3 4 5
ordinaire
fcrl.re _une lettre avec un crayon ou un stylo 0 1 ) 3 4 5
ordinaire
Divers
Tourner une poignZe de porte ronde 0 1 2 3 4 5
Utiliser des C|seaux_pour couper 0 1 5 3 4 5
un morceau de papier
Saisir les pisces de monnaie sur une table 3 4
Tourner une clZ dans la serrure 3 4

Score total : |__|__|
] ]
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BWCEM. %G <#OI2#>$ 21 pNIY& gl p2?0#B?.12/10G 15Y YKq

Auto-Zvaluation de I'Ztat de santZ

au cours de la sclZrodermie
(score HAQ modifiZ pour la sclZrodermie)

Questionnaire a remplir

. A Date du recueil de donnZes  |__|__|/|__|__M__I__|_|_|

par le patient lui-méme

$XMRXUGTKXL rWHV:YRXV FDSDEOH Sans Avec une Avec une
(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne) aucune légére grande Incapable

difficulté difficulté difficulté
® de vous habiller tout(e) seul(e) 0 1 2 3
y compris de lacer vos chaussures et d'attacher vos boutons ?
® de vous laver la tete tout(e) seule 0 1 2 3
® de vous lever d’'une chaise de 40 cm ? 0 1 2 3
® de vous coucher et de vous lever tout(e) seul(e) de votre lit ? 0 1 2 3
® de couper vous-meme votre viande? 0 1 2 3
® de porter " vos levres une tasse ou un verre rempli ~ ras bord 0 1 2 3
® d’ouvrir une «brique» de lait en carton ? 0 1 2 3
® de marcher dehors en terrain plat ? 0 1 2 3
® de monter cinq marches ? 0 1 2 3
® de vous laver et de vous essuyer de la tete aux pieds 0 1 2 3
® de prendre un bain dans une baignoire 0 1 2 3
® de vous asseoir et de vous relever du sisge des toilettes 0 1 2 3
¢ d'attraper juste au dessus de votre tete un poids de 2.5 kg 0 1 2 3
et de le mettre plus bas ?

® de vous pencher pour attraper vos affaires sur le sol 0 1 2 3
® d'ouvrir les portes de votre voiture 0 1 2 3
® d'ouvrir des pots qui ont déja été ouverts 0 1 2 3
® d’ouvrir ou de fermer des robinets 0 1 2 3
® de vous promener et de faire des courses 0 1 2 3
® de rentrer et de sortir d’'une voiture 0 1 2 3
® de passer I'aspirateur ou de jardiner ? 0 1 2 3

Cotation: les capacites sont cotZes comme suit :

Sans aucune difficultZ : 0 Avec une IZgere difficultZ : 1 Avec une grande difficultZ : 2 Incapable : 3

En I'absence de réponse a un item, cet item n’est pas comptabilisé. L’index de validité est la somme des scores obtenus
pour chaque item, divisée par le nombre d’items auxauels a répondu le patient
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Cochez chacun des appareils dont vous vous servez réguliérement :

I Canne

I DZambulateur

I Siege pour s'asseoir dans le bain

I Barre de soutien pour rentrer dans la baignoire

I Ouvre-bouteille

I BZquilles

I Fauteuil roulant

I Aide " I'habillage (passe -boutons,chausse-pieds,...)

| Ustensiles spZciaux

I Prolongateur pour attraper les objets

I Prolongateur pour la salle de bain

| SurZlZvateur

I Chaise sur mesure

FAULIE (PrECISEI).....ceeee e

&RFKH] FKDFXQ GHV LWHPV SRXU OHVTXHOV YRXV DYH] KDELWXHOOHPH
I Hygiene
Pour attraper
Pour prendre et ouvrir les choses

I Pour vous promener et faire vos courses

Quelle a été I'intensité de votre douleur a cause de votre maladie au cours de la semaine passée?
(faites un trait sur la ligne pour indiquer, sur une échelle de 0 a 100, I'intensité de la douleur)

1. Au cours de la semaine derniere, coinen
votre syndrome de Raynaud a-t-il gZnZ vos
activitZs? Pas de douleur Douleur tres sZvere

2. Au cours de la semaine dernisre, dans quelle
mesure les ulcZrations de vos doigts ont-elles
gene vos activitZs? Pas de douleur Douleur tres sZvere

3. Au cours de la semaine derniere, dans quelle
mesure vos troubles gastro-intestinaux ont-ils
gZnZ votre activitZ? Pas de douleur Douleur tres sZvere

4. Au cours de la semaine derniere, combien vos
problemes pulmonaires ont -ils interfZrZ avec
votre activitZ? Pas de douleur Douleur tres sZvere

5. Au cours de la semaine derniere, jusqu” quel
point tous les problemes en rapport avec votre
sclerodermie ont-ils interféré avec I'ensemble Pas de douleur Douleur tres sZvere
de vos activitZs?
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'Y ONZ!:M!Ip2?20#B2.1(1?/10G 15YYMq

Comment répondre :

Les questions qui suivent portent sur votre santZ,
telle que vous la ressentez. Ces informations
nous permettront de mieux savoir comment vous
vous sentez dans votre vie de tous les jours.

Veuillez rZpondre " toutes les questions en
entourant le chiffre correspondant " la rZponse
choisie, comme il est indiquZ. Si vous ne savez
pas tres bien comment rZpondre, choisissez la
rZponse la plus proche de votre situation.

'DQV OTHQVH P E-@dds qBevQthé IddntZ est
(entourez la rZponse de votre choix)

Questionnaire de santé SF36
Date |__|__|/|__|__|/|__|_|__|_|

relations avec les autres, votre famille, vos amis, vos
connaissances
(entourez la rZponse de votre choix)

Excellente 1 Pas du tout 1
Tres bonne 2 Un petit peu 2
Bonne 3 Moyennement 3
MZdiocre 4 Beaucoup 4
Mauvaise 5 EnormZment 5

2. Parrapport”| 1DQQpH GHUQLQUH j OD Pr
comment trouvez -vous votre Ztat de santZ en ce
moment ? (entourez la rZponse de votre choix)

Bien meilleur que I'an dernier 1

Plut™t meilleur

E peu pres pareil

Plut™t moins bon

a || w N

Beaucoup moins bon

3. Au cours d e ces 4 dernieres semaines, et en raison
de votre Ztat physique
(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne)

P 1§. ALECRUrs@q ces 4 dernieres semaines, quelle

D pWp OfLQWHQVLWpP GH YRV?GRXOH

(entourez la rZponse de votre choix)
Nulle

Tres faible

Faible

Moyenne

Grande

o gl w|N|F

Tres grande

7. Au cours de ces 4 dernieres semai  nes, dans quelle

mesure vos douleurs physiques vous ont  -elles limitZ(e)

dans votre travail ou vos activitZs domestiques?

a. Avez-vous rZduit le temps pass? * Oui Non (entourez la rZponse de votre choix)
votre travail ou ~ vos activitZs habituelles ? 1 2 Pas du tout 1
b. Avez-vous accompli moins de Un petit peu 2
choses que vous auriez souhaitZ ? 1 2 Moyennement 3
C o 2 e e are Lo | Seawow :
EnormZment 5

d. Avez-vous eu des difficultZs " faire

votre travail ou toute autre activitZ ?

(par exemple, cela vous a demandZ 1 2
un effort supplZmentaire)

4. Au cours de ces 4 dern ieres semaines, et en raison
de votre Ztat Zmotionnel (comme vous sentir triste,
nerveux(se) ou dZprimZ(e))

(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne)

. B Oui  Non
a. Avez-vous rZduit le temps passZ
" votre travail ou " vos activitZs habituelles 1 2
b. avez-vous accompli moins de choses
que vous auriez souhaitZ 1 2

c. avez-vous eu des difficultZs " faire
ce que vous aviez " faire avec 1 2
autant de soin et d’attention que d’habitude

5. Au cours de ces 4 derni-res semaines dans quelle
mesure votre Ztat de santZ, physique ou Zmotionnel,
vous a -t-il genZ(e) dans votre vie sociale et vos

8. Au cours de ces 4 de rnisres semaines. y a -t-il eu
des moments o« votre Ztat de santZ  physique ou
Zmotionnel, vous a genZ(e) dans votre vie et vos
relations avec les autres, votre famille, vos amis, vos
connaissances ?

(entourez la rZponse de votre choix)

En permanence

Une bonne partie du temps

De temps en temps

Rarement

g |~ |wW | N |-

Jamais
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10. Les questions qui suivent
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9RLFL XQH OLVWH GYDFWLYLWpV TXH YRXV SRXYH]

/ILVWH GIDFWLYLWpV

Efforts physiques importants tels que courir,
soulever un objet lourd, faire du sport

Oui, beaucoup

limitZ(e)
1

DYRLU

]

IDLUF
3RXU FKDFXQH GTHQWUH HOOHV LQGLTXH] VL YRXV rW HitZGetdeL Wp H HQ L
(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne)

Oui, un peu Non, pas du tvout
limitZ(e)

limitZ(e)
2

3

Efforts physiques modZrZs tels que dZplacer une
table, passer I'aspirateur, jouer aux boules

Soulever et porter les courses

Monter plusieurs étages par I'escalier

Monter un étage par I'escalier

~lelae

Se pencher en avant, se mettre a genoux, s’accroupir

Marcher plus d’'un km a pied

s |@Q

Marcher plusieurs centaines de metres

Marcher une centaine de metres

Prendre un bain, une douche ou s’habiller

RPlRr|(Rr| PR R RPR|F,

NINININ N DNDNDDN

semaines. Pour chaque question, veuillez indiquer la rZponse qui vous semble la plus appropriZe. Au

cours de ces 4 dernieres semaines, y a

(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne)

-t-il eu des moments o¢

portent sur comment vous vous etes senti(e) au cours de ces 4 dernieres

W W W W W w wl w

En Tres Quelque
permanence souvent Souvent fois Rarement Jamais
a. vous vous etes senti(e) dynamique? 1 2 3 4 5 6
b. vous vous stes senti(e) tres nerveux(se)? 1 2 3 4 5 6
C. vous vous tes senti(e) si dZcouragZ(e)
gue rien ne pouvait vous remonter le moral? 1 2 3 4 5 6
d. vous vous stes senti(e) calme et dZtendu(e)? 1 2 3 4 5 6
e. vous vous étes senti(e) débordant(e) d’énergie? 1 2 3 4 5 6
f. vous vous stes senti(e) triste et abattu(e)? 1 2 3 4 5 6
9. vous vous * tes senti(e) ZpuisZ(e)? 1 2 3 4 5 6
h. vous vous stes senti(e) heureux(se)? 1 2 3 4 5 6
i. vous vous stes senti(e) fatiguZ(e)? 1 2 3 4 5 6
11. Indiquez pour chacune des phrases suivantes dans quelle mesure elles sont vraies ou fausses
dans votre cas
(entourez la rZponse de votre choix, une par ligne)
Totalement Plut™t Je ne Plut™Totalement
vrai vrai sais pas fausse fausse
a. Je tombe malade plus facilement que les autres 1 2 3 4 5
b. Je me porte aussi bien que n’importe qui 1 2 3 4 5
c. Je m’'attends a ce que ma santé se dégrade 1 2 3 4 5
d. Je suis en excellent santZ 1 2 3 4 5
Veuillez vZrifier que vous avez bien fourni une rZponse pour chacune des questioons.
Merci de votre collaboration.
copyright © New England Medical Center Hospitals, Inc., 1993 All rights reserved. (IQOLA SF-36 French (France) Version 1 3)
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ANNEXE 3- Spécificité de la prise en charge locale des
ulcéres digitaux (UD) de la sclérodermie systémique et
choix des pansements.

Spécificités de la prise en charge locale des ulcérations digitales (UD)
P =-ruiv oh ;| 10tt: ‘eeeQ
!

FHBIA.2(1(,!&' 0AD(1)+&0)(!
- rubv; ;m 1_-u]; tol-t; vrblb=btt; 7;v & 7; t- "1" -Ig?26GA#£®0R)!| 7; r;1
viulot| vtu t=;Srbub;m1; 7;v my-=lb]mim; ;¥;wadb m; 7b==Tu;m| r-v 7;\
PG0$?.1%-#01$\\® bt =-t| t-";u ~ t=;-1t ;] -t v-"om ot -t vBbutl r_<vboto]lbtt;
l;ul;v 7; viu=-1; ;| t;v ubvb7tv 7; r-mv;l;m| =t|btbv-|bom tfo|b7b;mm
PGO0$?.1%-#01t;v ;v| ~ B b|;u v-T= ;m 1-v 7=bm=;1|bom:
I
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N]#!1?2.1)4IXO#B?01101/.,11?.1B#?kk?.1%]/01<?.1?1!P0./$GG?.!1O]! ? 1! P?/$/.\k$G?/.| P?][?1/!d/#?!
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ANNEXE 4- Indications et contre-indications de
t=bm|;mvb=bl-|bom |_Du-autdgreffe de ;1
cellules souches hématopoiétiques au cours de la ScS

P

= - r [lZ0#B?141?/10G | AODD##0I1J#01.PGO15N +Qg!K5f+FVEKKY :df

FE$Situations ou I'intensification thérapeutique avec autogreffe de cellules souches
'@10-+L+Q@-.O5(?'L(5M(,-1?(1/.?2&5-(Al(,'&0?!/(IB&B3N!/.?&5-(Al(,!42l: !
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IJ#<?! 17! GO! >0GOI$?! 17P]$.! G2.! P#?>$e#?.1 01$k?./0/$01.! [$.%<#0G?.! p%]/01<?.,! %0#I$0\]?.,!
I$B?./$[?.,IP]G>010$#2.,10]!#<10G?.q!-O#.130b10]11p%-0\]?!19%60. 1 O$/Iti#R] /<! 2113Vl

X X X X X X X
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<I$>?1/0/$011w!5K!>>10]1]11/0]H! I~-<>OBGOX$1 2! $1k<#$?J# ol ++ Bml*,| 1011 ?HPG$\]<?!
PO#I1~0]/#2.1%0].2.\]2!G~<[OG]/$[$/<!1?! G OUND4!d
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ANNEXE 5- Contre-indications absolues ou relatives a la
transplantation pulmonaire (/cardiaque) au cours de la
sclérodermie systémique.
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ANNEXE 6- Recommandations pour la prise en charge en
-m;v|_DBvb; ;| ;m ub-mbl-|bom 7=1tm r-|b;
sclérodermie systémique
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ANNEXE 7- Fiche urgences
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Fiche de régulation pour le SAMU
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Fiche pour les urgences hospitaliéres

Recommandations en urgence
1. Situation 7 = 1 u]; M:IHTA maligne sur crise rénale sclérodermique
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1.1.2. Mesures thérapeutiques immédiates
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2. Situation 7=71u];m1; Décompensation cardiaque droite sur hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP)
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r;tT| v=-lbu 7=1tm; 7«<vimb; 7; 1t-vv; ( %02P71.0/3041%0HS0X?!I#EH/?"!
"119%0.!1?!1<%0>P?1.0/$01!%0#I$0\]?!1#0$/?!.]#1&JI'V,!G?/0XG?0]1%G$1$\|?!?./1<[$1?1/10..0%3$01/!

9 q7il;v 7;v I;10u;v bm=BDub;tuv7 _Dr-|-@]B|Q0%#2%=2al]3! POE?P1/)0b01/!
11?21&JIVI%O11]?° 1 *?21#$\]?!1?2./10!GOlI< =-btt-m1; 1-u7b-tt; ;] ~ t- vamlor;: "b ;tt;
bm-t]fu-t;7 t=P"ott|bom 7=1tm |;t |-0t;-1 1tbmbtt; r;t| NJu; viu-b]tO
%0#I$0\]?10]/#0]XG?.11?19%01.%$?1%7?"

2.1. Mesures diagnostiques en urgence
x "G<>?1/.1%G$1$\]?.11]'1$0B10./$%
I N$B1?.! %G$1$\]?.!1?! 1<%O>P?1.0/$01! %0#I1$0\]?! 1#0$/?! %-?al ]1! PO/$?1/! 0b01/1]1?!

&J'V'%011]?!1?/'1#0%/<2
! - 7P1olr;mv-|bom 1-u7b-tt; 7Zuob]|; r;t] N|Ju; r-udobv ub"bt-|ub

x "[0G]?#GO!B#0[$/<
I N$SBL?.1121</#2..21#2.P$#0/0$#2,1-bDPOH$?,!.b1%OP?, KABBH0117G

I 40.0B?NU]'A8VIONI8)  P#OA8Y

x "HPGO#0/$01.1?1![#B?1%"?
6L OH GLDJQRVWLF G1T+7$%3ledfhagnostic SsbsdspeB&Qa) échocardiographie
qui retrouve une dilatation des cavités droites ainsi qu’'une PA pulmonaire (PAP) élevée sans
signe d’embolie pulmonaire (HTP post-embolique).

401.1%7?1%01/?H/Pahgioscanner!P?#>;| 7=D"-tt;u t- |-t-7b2>XOGH\|BEDI"g!!
t ;v| blrbu-|b= 7 pfoduitde ;contraste hypo-osmolaire en injection lente!?1!#0$.01!
7; t=;Sbv|;m1; 7=tm ubvtt; 7; 7Bv-lou2-]; 7; t- rolr; 1-u7b-tt ;m 1-v '

Intégré a un bilan exhaustif, non adapté au contexte de l'urgence, le cathétérisme cardiaque
droit est nZcessaire pour affirmer le diagnostic et diriger le patient dans la filiere de soins la
plus adaptZe ~ son sous -groupe de gravitZ.
Si 'HTAP est connue,! t@&'+&0A/.+DAOL'(0!'<[0G]?#!G?.!.$B1?.!1?! B#0[$/<!$>><I$0/."|EG! 1~b! 0!
r-v7=bm7bl-|bom ~ ub-tbv;u tm 1-|_Bb|Pubvlt 1-u7b-tft; 7uob]| ;m tu];:
|

2.2. Mesures thérapeutiques immédiates

x D?2.J#?.1.b>P/O>0/$\[?. !
! blb|;u t;v ;==ou|v 7t r-|b;m]| ;| |ot] P Im;l;m| vtvil;r|bOt; 7=-
1-u7b-tt; PlotBu-m1; ~ t=-t]l;m|-|bom 7; t- rov|1_-ul;7 |l-bv 7
P#<%-0#B?!1?!PO][01/10>0#/$#!G?.§6#bomv 771 u;lotu “;bm;tSQ ot ~ t=bm
tm; _<ro”otPlb; rot"-m| I-fou;u of N|ju; ~ t=oub]lbm; 7=Ifm; _<ror
| 9HbB<10/-<#0P$?,!I$]#</$\]?...2GO1IGO0!%G$1$\]?"
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! b;m v=-vvtu;u vb t=$ ;v| lommt; ;| |u-b|D; ¥2>B2./Bkz< -b| r-v
[?2.1/#0%/?>?1/." |

' &m; BP1_o]Ju-r_b; 7; t- “;bm; 1-"; r;ul;|Ju- 7=D"-tt;u t=bm7bl-|b:
=ou|;v 7ov;v Pr-u=obv 7;v 7o0v;v -tt-m| ftvtf=" «7"KF¥!'* Ju F*'“_
>BI?!X]></01$1?1.01/11<%?..0$#?.qf

I JHOS$/?>21/1PH<[?1/$k! BA-<PO#$1?!1?! X0.!PO$I.! >0 G<%]|G0$#?! POJ#! P#<[?1$#!GO!DJ",!
l[-bv t; 0bmb=bl; 7; t=_«<rolo-]ft-|bom ;v| 7bvlit|BD 7-mv t=
vitBuo7;ulb; ;|7 7=-t]u; r-u|7 bt ;Sbv|; tm ubvtt; 7=_Plou
/<G01B$?7%/0.$?.

I 'P#e.! P#$.?! 211 %-0#B?! OJHHB?1%7?.,! G?! [#0$/?>?1/! 1<%?..$/?#0! GO! 1$.%]..$01! I?!
t=-7-r|-|bom 771 |u-b@®IViA<%BkHY?! f10I#?..2#! G?!P0/$?1/! 0! ]1! %?1/#?!
viDlb-tbvD |;t Tm 1;m|u; 7; ub=bPu;m1; ot '7; l1olr®D|;ml; 7; t= {

x  JHO$/2>71/.). P<%Sk$\|2.
I '>$17.1[0.00%/$[?.1.$! I<KO$G GO01%7?!%0#1$0\]212/10IK0$XG?.[OG]>?2.1?1#?7>PG$..0B?°

' $u-mv=;u| “;uv tm 1;mju; 7; ub=bu;ml; ot 7; lolrB|;ml;v ro
[u-b|;I;m| r-u -m|joJombv]|;v 7;v ubl;r|;tuv 7; t=;m70|_Btbm;7 |
P-O.P-01$?./<#0.?!@!'0]!PO#!P#0./0%& 3P 0]! ?11%0>X$10$.01q

! bvitvvbom 7=1m; Ju;==; Obrttlom-bu; ;m ;S|uNI; tu]l;m1;:

I
3. Situation 7=1tu];m9; Plolr;mv-|bom -b]tO 7=tm; =bOuov; rttlom-bu;

*~#B?1%7?!?./10!G~OHbB<10/$01! PO#! OHbB<10/-<#0P$?!0!-0]/! < X$/! O] PO#![?1/$G0/$0 1! ><%01$\]?!

101Gh1[0.$[?!0]!$1[0.$[?!

=$ rot"-m| N|@0%1fa%-?a!]1!P0/$?1/!10ik!?/'101%!101!/#0$/<,!$G!?HS./?!]1?!B#011?!
rut7;m1l1; ;| 7oml1 7;v vblbtb|t7;v 7-mv t=-rruol_; ";m|bt-|obu; ;m tu
7=tu];mi1; *

!
3.1. Mesures diagnostiques en urgence

x " G<>?1/1%G$1$\]?.1]1I$0B1O./$%
JJu-"-|bom 7=1tm; 7<vrmb; vb =bOuov; rftldm-bu; Tommt;7 1l«-mov;:
|

x " [0G]?#GO!BH#O[$/K!f!
JHOIXG?.11?1%01.%%$?1%7?,!P0].?1#?.P$#OIO$#?"!
"11%0.! I~-0BB#0[0/$01! #?.P$#0/0O$#?! X#]/0G?,! %-?a! |1 IPRGRHOI?#>3\]?! 0[?%! |1 K$X#O.?!
P]G>Q0$#P6011]? Y- 24#%- 2!
)12 ]#$1k?%/$O1IX#01%-$\]?!10]IP]G>010$#?
I )121?2>X0G$?!P]G>010%§?
I )1?1<%0>P?1.0/$011%0#I$0\]?!B0]%-?10]!BGOXHG?
! =-rr-ublbom ot t=;S-1;u0-|bom 7=1tm;id$ vD lu; viu =bOuov;
"b r-v 7=;100tb;7 r-v 7;!yffubmZEsdbldom 7=tm; $ 7 7bvit|;u tm; ;S-1
0$B]TH?!GOk$X#0.?!P]G>010$#?"
|
x "HPGO#0/$01.1?1!1#B?1%"?
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-mv t; 1-7u; 7;v u;loll-m7-|bomv 7=D"-tf-|bom 7;v D|boto]b;v D ottb
rub1bD7;m|7 t=bD"-tt-|bom 7;v |- 771 v-biP#L/OHO%BIYPtpAG]).! OJ-0O51.
$1c?%/<q!.01/'-0X$/?G."
!

3.2. Mesures thérapeutiques immédiates

x D?.]#?.1.b>P/O>0/$\]?. Ifll
! S<dPm-|bom r-u t=bm|;ulBP7b-bu; 7=tm 7bvrovb|b= -7-r|D
<[?1/]?GG?>?1/! PO#! [?1/$G0/$01! ><%01$\]?! GXD[D.$[?! [O$#?I$1/]X0/$O1! ?/!
[?1/$G0/$01!$1[0.9[?"
! bmbvb|_Pu-rb; u;vrbu-|obu; ;m 1-v 7=;mllolOu;l;m| Ouoml_btt;
! m|bObo|_Bu-rb; ;m 1-v 7; vtviblbom 7=bm=;1|bom:

X J#H0$/?>71/.).P<%3Bk$\]| 2!

L *2.1/#0$/2>21/.) P<%$k$\]2.! IOS[?1/! d/#?! 1$.%]/<.! 0[?%! 12.! .P<%$0G$./?.1 101.! 1!
9B LI#?2?2H<k<#?1%7?!10]!111%?1/#?!1?1%0>P</?1%7?.|POJ#!>0G0I$?. 1H0#?."

L VO.IRUH0$/?7>21/L P<%$K$\]?!1?11J#B21%?,1./0X$G$.0/$01!.b>P/0>0/$\]?12/!<[0G]0/$O1!
[?!GO!'P#OKO1I?]#11?2.1.$B1?.11?!N%N"

I N$! ?2H0%?#X0/$01! 0$B]T! I?! GO! k$X#0.?! P]G>010%$#?! 0[?%! N43'! fl 7/[H.0B?#!
%O#/$%0/-<#0P$?!0!kO#/?.110.7.10P#e.!1$.%]..301!10[?%!|11%? 1/#?! 1?1 #<k<#?1%7?! O]! I ?!
%0>P</?1%"?.!11?!GO'NPoN"

!
4., "b|t-|bom 7=1uhémotragie digestive

tt; r;t] vtu";mbu vtu 7;v fTtilPu-|bomv qvor_-]b;mm;v ot viu |Dt-
]0I<10G?.,!I[ O$#2!1]!B#dG?!0]!1]!%0G01’
!
4.1. Mesures diagnostiques en urgence

X " G<>?1/1%G$1$\]2.!]I$0B1O./8%
"1<>$? | J#-<>O##0BS$?!I$B?./$[?
!
x " [0G]?#GO!B#O[$/K!f!
I "0N-<>0Ib10>$\]? g
I (#$/e#?1121BHO[$/<!fI?./0>0%R0./e\]? uI<[0G]<I?1Ik$X#0.%0P$?1BO0./A$\]?°

x "HPGO#D1.1711]#B?21%fM
I 8ZN®GO\|?//?.,1-<>0/0%#$/?,IX$GO1 B84 k].$0117@
I "110.%0P$?!1?1[#B?1%?!f1%01k$#>?1G21I$S0B10./$%!2/IP2#>2/1G21H0$/2>21/
I Nb>P/O>0/$\]?!pG0.?2#!.$!/<G01B$?%/0.$2.q°

4.2. Mesures thérapeutiques immédiates

x D2.J#2.L.b>P/O>0/$\]2. Ift
| J#01.k].$O1BGOX]GO$H?!.$!1<%d0$H#?
I '>$.$011211.0$1.1$1/21.$k!d
| Z2HSLHO[?$1?]H
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x J#0$/?>71/.1.P<%$SkP\] 2!l
I J#0$/?>?1/1-<>0./0/$\]?!PO#!G0. 744
I 3<.2%/$011%-$#]#B$%0G?!01/#0G?!p.$!-<>O##0B$?!B#0[?!. |#PO.@XIYdYd
!
5. "b|Tt-|bom 7=tu]lPlddirmv-|bom 7=1tm; 1-u7bol<or-|_b; vitBDuo7;ulbtf

"112$11?1P<#$%0#1$\]?,!>bO%0#I$\| 21 O]IPG].1#0#?>21/1?110%0#1$\]?"!

I *?1PG].1.0][?1/,!.?%0110$#?!0!]1?! &J'V! O]' 0! ]1?! &IV!.?% 0O 1I0$#?! 0! |12 kEX#O.?!
rftlom-bu; ™ t=zoub]lbm; 7=1tm; 7bt-|-|b®w#Qes7) LOXQUS QLT ;v 1-"
r-u=obv ™ tfm [-0t;-t 7=bmvt==bvIml; 1-u7b-tt; 7uob];:

I VO#KOS$.IP#$>$/$[?,1.P<%$k$\|2!1?!GOIN%N,1.O][?21/1P?]!.b>P/O>0/$\]?'!

|
-0b|t;tt;l;m| bt m=;Sbv]|; r-v 7=-||;bm]; 7;v |luomlv louom-bu;v7 I-bv
I<k?%/]?]. ; -";1 tm; bml-r-1b|DP =oml|bomm;tt; 7; t- Ibluolbulftt-]|k
t=-t]l;m|-]bom 7t Ju-"-bt 1-u7b-tt;7 ruo”ott-m| tm; bvl_bBlb; l<ol-u7
[#O]XG?1?!1G0!%0111%/$01!0]!]H#b/-+?°
|
5.1. Mesures diagnostiques en urgence

x " G<>?1/.1%G$1$\]?.111$0B10O./$5%b
=;Sru;vvbom 1tbmbtiff ;v| "-ub-0t;

I 'X.?21%7?! 1?1 .b>P/=>?! O]! IO]G?}#! I-O#0%$\]?,! 0! %6O#010$#7?.! .0$172.,! HOIXG?.! ]!
#b/->?10]!1?!1G0!%0111%/$01

I *O#\]?IGOIkSX#0O.?1>b0%0#1$\] ?1/0]%-?!G?.1%0[$/<.!B0]%-?.!fI0G/<#0/$O0 1 1k#<\]?1/?!I?!
GO! KO1%/$01! ISWH\|?! [?1L/#5%]GO0S#?! 0[?%! ]1?! kO1%/$01! .b./OG$\]?! GO1B/?>P.!
%OL1.?#[<P

I 40.0B?]'P?P/$I?1 10/#3$]#</$\]2!1?1/bP?! AlpA#0S1!80/#$]#?/$%! V?P/$1?q! flA8V!M!8]
P#OA8Y

x " [0G]?#!GO!B#O[$/K!f!
| 4b.P1<?11?21/bP?IE@!1?7/G0I%GO0..$k$%60/$01k01%/$011?2G G ?!12.1960#4B30B0LEN . 2G
60#71&20#/!"..0%$0/$01!p86&!q

| (b010.?!
I 4<k0$GG01%7?!%0#1$0\]?!1#0$/?!0]!B0]%-?
1 ;ul ;3 7=Tm JuotO0t; 71 u<¢]_I; “;mJubltt-bu;7 7=1tm Juot0t; 7

121>0#/1]X$/2q!

x "HPGO#0/$01.17111#B?%?
IR
I "%-O%0#I$OBHOR-$?
I 40.0B?!]IP?P/$I?110 /#$J#</$\]?!1?71/bP?IAlpASVIMISIP#OASVY
|
|

J#OPO1$1?
(O#O10#0B#0P-$?! .?7GO1! GO! P#<.?1/0/$01! %G$1$\]?,! G?.! 1011<?.! X$OGOBS$\|?.! ?/!
bt;1|ubtt;v Pt; rttv vot™;m| moul-t;7 t=-||;bm]|; 1-u7b-tt; 7; t-

.O][?1/'>$%#0%$#%]G0/O$#?q
5.2. Mesures thérapeutiques immédiates
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x DO1$/0#0B?!f
"(2! %OL/$1Ifl #$N?.! <G?[<.! 12! [HO]XG?.! 1! #bl->?1 %0#I$0\|?"! NJ#[?$GG01%?!
<G?%/#0%0#I$OBH#OP-$\]?1%01/$1]?!1?1111$/<!1?!.0$1.1$1/?1.$k.!%0#I1$OGOBS$\]?.!10]! ?11#k01$>0/$01"
!

x D?2.J#?.1.b>P/O>0/$\|2.1fl |

sviu;v _-0b|t;tt;v 9 ublbl; r-1t7u; ;m v;t7 bm_bOb|;fuv 7=;m&E«l;

t=-mJ]bo|;mvbm; 7' 7btub]|btt;v:
*?.1$1-$X$/?]#.! %0G%$\[?.! 1?1 GO kO>$GG?! 1?.! 1$-bI#OPb#3I$17?.! P?][?1/! 0><G$O#?#! GO! P?#k].$O1!
>h0%0#I$\]?!
I

X J#H0$/?>?1/. . P<%Bk$\]?.!f!
"1#2..2# 1G?!P0/$?1/101?.1.P<%$0GS./?.11?.1% 2 1/#? I ?WH<k<#?1%7?'0]1?1%0>P</?1%?.!POJ#!]1!X$G01!
7; t=;mv;I0t; 7;v -||;bm|;v ro|;m|b;tt;v 71 "
!
6. "b|T-|bom 7=T1 utrpoble dela motilité digestive

=:;Sru;vvbom 1tbmbtt; 7Br;m7 7t mb~}-tf rubmilbr-t 7=-||;bm]|; 9
vor_-]; Pe” " —e w 7;v r-lb;m|vQ 9 rcuovbv?7 7<vr_-]b;7 qvor_-]b]|; r;r|b:
x ".10>0%!pKYs!?.1P0/$?1/.q! fl $>P#?..$301! P#<%0%?!1?!.0/$</<,! 10].<?.,l [0>$..2>71/.,!
X0GGO11?>?1lg
X EL1/?./$1!B#dG?! pFY! ol QY!s! 2.1 P0/$?1/.q! fl I$0##-<?,! %O1./$P0/$O1,! I1$./ EBBCH[,!
.b1I#O>?1?1>0G0X.0#P/$01,!P]GG]G0/$011>$%#OX$?117?, 1. b1I#O>TAPXIH6/$K!g
X (OGO1!p5Y!olKYs!I?.!P0/$?1/.q! f11$./21.$01! %0G$\]?,! %0O1./$P0/$O1,! .b1I#O>?P.?]I0
OX./#]%I$k"

6.1. Mesures diagnostiques en urgence

x "G<>?1/.1%G$1$\]?.!1]'I$0B1O./$%0!f
"/ 0/1.]X @%%G].$k!0]'0%%G].$k
!

x "[0G]?#!GO!B#O[$/<!f!
(O>PG3$%0/$01.!1flk<%0G0O>?,IP?#kO#0/$01.,'[OG[]G].,!%0G?%/0.$7?,!$1k0#%/]./I$B?./$k"
!

x "HPGO#0/$01.1?1!1#B?1%7?!fl

-u-7bolu-r_b; 7=-070l;m v-mv rubr-u-|bom P " Q r;ul;| 7; u;1_;ul_;u i
1?1./0.21./?#%0#0G?,!>0$.!G?!.%011?#!0X10>$10G!?./'X?0]%O0]P!PG].|P?#kO#>01/"
!
6.2. Mesures thérapeutiques immédiates

x DO1$/0#0BfP
"fu“;btt-m1; 71 Ju-mvb| bm]|;v|bm-t7 v; ID=b;u 7=tm; =-fvv; 7b-uu_b;
v=-vvtu;u 7; t=-0v;m1l; 7; =b1-tol; oOv|utl|b=:
!

x D?.J#?.1.b>P/O>0/$\]?. Il

Attention : fliminer une obstruction sur fZcalome.
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I N$!.b1I#O0>?! P.?]IO@X./#]%/$k! 0P601./$P0/$O1! Cz¥?! 0[?%! 1$./?1.$01! 1$B?./H]?
t=0l|uDo|b7; P7o0v; bmb|b-t; 1omv;bttD; s ] S‘Ff7 ~ -t]I;m]|;u
$1.]kk$.01/21.01.1I<PO..2#!1+YY!"BIH5mcq!P?]/NIO11?#!1?1XO1.1#<.]G/0/.

I N$10/2$1/21%0G$\|?!fl-0.P$/0G$.0/$01!pPBHEOSBRA], 1<[0%]0/$01!>01]2GG?!.$k<%0G O>?!
OX./#]%/$K,/$G$.0/$O1I?IGOHO/$K., 121GO[?>?1/.12110..0%$0/$O 110 LH<BS>?H$%6+ 212 LIKSXH?."

| 42.19%0>PG$%0/$01.IB#O[2.IP?][?1/1.J#[?1$#10//bP 211 21P2#KkO#0/$011./2#%0#0G?, 1?[OG[]G].,!
7; lot;1|-vb;7 "obU$BZ/MBkit =-ul|

I *2.1><1$%0>?1/./P#O7$1</$\]?.1.01/IP?]1?kk$%0%7?.

X J#H0$/?>?1/.). P<%$Bk$\| 2!
"1#2..2#1G?IP0/$?1/10!1?.1.P<%$0GS$./2.11?.19%?2 1/#? 1?1 <k<#?1%7?!0]11?1%0>P</?1%?!>0G0I$?. 1#0#72.!
0)/OCblltm;v rotu Obt-m 7; t=;mv;I0t; 7;v -||;bm]|;v "bvlbu-t;v:

!
6.2.1. Précautions médicamenteuses (interactions possibles, contre-indications,
rubl-f|bomv 7=;Irtob;Q

: f-1-bv -uulN|;u Out|-t;I;m] t;v |u-b|;l;m|v 7; t=$ Pvbt7bm-=bt7
0>X#$.?1/01,!.<G<H$POB,!<POP#0./<10GR$1238l, | /#<P#0./$1$G!.Qp)/01<,ISGOP#0O./10<#0.0Gq!f!
#3$\]?11?11<%0>P?1.0/$01!%0#I$0\] 2"

(-?al G?.1 PO/$?1/.1 /#0$/<.!| PO#! |11 $1-$X$/?]#! 1?1 P-O.P-O1$?./<#0.?! @! p.$GI<10k$G,! /010GOk$Gq! POJ#!
&IV I #$\]?! >0c?]#! 17! 9%-0%! [0.0PG<B$\]?,! .$! G?! PO/$?1/1 2./1 [#0%$/<! PO#! I<#$[<.! 1$/#<.! O]!
010GOB]?2"
!

6.2.2. Précautions techniques et prévention des complications

X =-|]:bm]|; v<v|ROOSE?1/1P]G>010$#2! 0]l %0#I$0\?,12./1211>2 #2121 GS>$/2#!

t;v bm7bl-|bomv 7=-m;v|_DBvb; ]1DPmbu-t; P Q ;| mbl;vvb]|; TtTm;
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ANNEXE 8- Liste des centres de référence et de
lolrB|;ml; 7; t= <r;u|l;mvbom Tftlom-bu;

2(,-ACRU(A@* @A(&(H?.-(1&++AF, 0-(BAI(-1?.-(1&+,?-.-5- .41

Centre de référence, site

coordonnateur

Centre de référence, site

constitutif

Kremlin-Bicétre, AP-HP,

Paris

Plessis-Robinson

HUMBERT

FADEL

Marc

Elie

2(,-ACRY(18&+1L@-(,&(!

(21/4#21121%0>P</?21%P
(21/#21121%0>P</?21%®
(21/#21121%0>P</?21%P
(21/4#21121%0>P</?21%P
(21/#21121%0>P</?21%®
(21/#21121%0>P</?1%®
(?1/#21121%0>P</?1%P
(?1/#21121%0>P</?21%P
(21/#21121%0>P</?1%P
(21/#21121%0>P</?1%P
(?1/#21121%0>P</?1%P
(21/#21121%0>P</?21%?
(21/#21121%0>P</?1%P
(P1/#21121%0>P</?1%P

(?1#?211?'%0>P</?1%P

Bordeaux, CHU

Brest, CHU

Caen, CHU

Clermont-Ferrand, CHU

Dijon, CHU

Fort de France, CHU

Grenoble, CHU

Lille, CHU

Limoges, CHU

Lyon, CHU

Marseille AP-HM

Montpellier, CHU

Nancy, CHU

Nantes, CHU

Necker, AP-HP, Paris

2017 (révision mai 2022)

DROMER

TROMEUR

BERGOT

DAUPHIN

BONNIAUD

INAMO

PISON

De GROOTE

PALAT

MORNEX

REYNAUD-
GAUBERT

BOURDIN

CHAQUAT

HOREAU-
LANGLARD

BONNET

Claire

Cécile

Emmanuel

Claire

Philippe

Jocelyn

Christophe

Pascal

Sylvain

Jean-Francois

Martine

Arnaud

Ari

Delphine

Damien
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(?1/#21?! %O>P</?1%?
(?1/#211?1%0>P</?1%P
(?1/#211?1%0>P</?1%P
(?1/#?211?1%0>P</?1%P
(?1/#?211?1%0>P</?1%P
(?L/#21?! %0O>P</?1%?
(?1/#?211?1%0>P</?1%P
(?1/#?211?1%0>P</?1%P

(?1/#?21U21%0>P</?1%P
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Nice, CHU

Poitiers, CHU

Reims, CHU

Rennes, CHU

Rouen, CHU

Saint-Etienne, CHU

Saint-Pierre, CHU lle de
la Réunion

Strasbourg, CHU

Toulouse, CHU

Tours, CHU

2017 (révision mai 2022)

MOCERI

ROBLOT

MAURAN

CHABANNE

BAUER

BERTOLETTI

POUBEAU

CANUET

TETU

MAGRO

Pamela

Pascal

Pierre

Céline

Fabrice

Laurent

Patrice

Matthieu

Laurent

Pascal
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ANNEXE 9 K Liste des centres de référence et de
compétence de la filiére FAI’R pour les maladies auto-
immunes systémiques et pour les maladies auto-

inflammatoires

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site constitutif)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antiphospholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
coordonnateur)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antipholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
blltm;v vev|DIbtt;v u-dev 7=
France (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares 7 = -de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
blltm;v vcv|Dlbtt;v u-dev 7=
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes v<v|BDIlbtt;v u-uide-7=t
France (site constitutif)
Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site constitutif)

Lille, CHU

Brest, CHU

Paris, AP-HP

Martinigue,
CHU

Paris, AP-HP

Le Kremlin-
Bicétre, AP-HP

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Strasbourg,
CHRU

Bordeaux, CHU

Paris, AP-HP

2017 (révision mai 2022)

HACHULLA

DEVAUCHELLE-
PENSEC

AMOURA

DELIGNY

MOUTHON

MARIETTE

CACOUB

FARGE-BANCEL

MARTIN

RICHEZ

GRATEAU

Eric

Valérie

Zahir

Christophe

Luc

Xavier

Patrice

Dominigue

Thierry

Christophe

Gilles

118



PNDS Sclérodermie systémique

Paris, AP-HP

SAADOUN

David

2(-AY(A@*@A(&(H?.-(?1&++A/+,,0-(5A?I(-12.-(?1&+,?-.-5- *211%ZY=P4Y>U%B

Centre de référence des maladies auto-

bm=t-I1l-]lobu;v ;| 7; t=-1<tg Le Kremlin
inflammatoire CEREMAIA (site Bicétre
coordonnateur)
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-ll-]obu;v ;| 7; t=-l<tc Montpellier,
inflammatoire CEREMAIA (site CHU
constitutif)
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-ll-]Jobu;v ;| 7; t=-I«tg Versailles. CH
inflammatoire CEREMAIA (site ’
constitutif)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
vev|DIlbtT;v u-u;ait RAISEisite
coordonnateur)

Paris, AP-HP

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
vev|DPIbtt;v u-u;v 7; t=;m=-m|
constitutif)
Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
vev|BPIbtt;v u-u;v 7; t=;m=-m|
constitutif)

Lyon, CHU

Paris, AP-HP

KONE-PAUT

TOUITOU

HENTGEN

QUARTIER-DIT-
MAIRE

BELOT

MEINZER

Isabelle

Isabelle

Véronique

Pierre

Alexandre

Ulrich

2(,-A(Y(1&+1L@-(,&(IL+5A!)(?110)0/.(?105-+ $115,(?!(-1?K?-@1.05(?'A0A(?!=ZUfP%B

Centre de compétence adulte pour les

maladies auto-immunes et systémiques Angers, CHU
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques Amiens, CHU
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques Annecy-
Genevois, CH
rares
Centre de compétence adulte pour les
. . . Besancon,
maladies auto-immunes et systémiques CHRU

rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Boulogne-sur-
Mer, CHU

2017 (révision mai 2022)

LAVIGNE

DUHAUT

BEREZNE

MAGY-
BERTRAND

BATAILLE

Christian

Pierre

Alice

Nadine

Pierre
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Caen, CHU

Clermont-
Ferrand, CHU

Colmar, CH

Créteil, AP-HP

Dijon, CHU

Tours, CHU

Grenoble, CHU

Guadeloupe,
CHU

lle de la
Réunion, CHU

Limoges, CHU

Lyon, CHU

Marseille, AP-
HM

Montpellier,
CHU

Nancy, CHRU

Nantes, CHU

Nice, CHU

2017 (révision mai 2022)

AOUBA

AUMAITRE

KIEFFER

GODEAU

BONNOTTE

DIOT

BOUILLET

CORDEL

RAFFRAY

FAUCHAIS

HOT

HARLE

MOREL

WAHL

HAMIDOU

QUEYREL

Achille

Olivier

Pierre

Bertrand

Bernard

Elisabeth

Laurence

Nadege

Loic

Anne-Laure

Arnaud

Jean-Robert

Jacques

Denis

Mohamed

Viviane
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

2(-A(?Y(1&+1L@-(,&(!

1%ZY=P4Y>U%B

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Paris, GHDCSS

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Saint-Denis,
CH

Poitiers, CHU

Reims, CHU

Rennes, CHU

Rouen, CHU

Saint-Etienne,
CHU

Toulouse, CHU

Valenciennes,
CH

UZUNHAN

PAPO

ZIZA

KARRAS

FAIN

LHOTE

ROBLOT

PENNAFORTE

JEGO

LEVESQUE

CATHEBRAS

CHAUVEAU

QUEMENEUR

Yurdagul

Thomas

Jean-Marc

Georges-
Alexandre

Olivier

Francois

Pascal

Jean-Loup

Patrick

Herve

Pascal

Dominigue

Thomas

Amiens

2017 (révision mai 2022)

DJEDDI

Djamal
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|DIlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Angers

PELLIER

Isabelle

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|Dlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Belfort

LOHSE

Anne

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|BDlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Besancon

BALLOT-
SCHMIT

Claire

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|BlIbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Brest

DEVAUCHELLE

Valérie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|Dlbtft;v u-u;v 7; t=;m=-n

Grenoble

BARBIER

Catherine

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|Dlbtft;v u-u;v 7; t=;m=-n

Marne-la-
Vallée

AGBO-KPATI

Placide

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiq t;v u-u;v 7; t=;m=-m|

Marseille

JURQUET

Anne-Laure

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|DIlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Montpellier

JEZIORSKI

Eric

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|BlIbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Nantes

LACROIX

Sylvie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|BlIbtt;v u-u;v 7; ASEn=-n

Orléans

TALMUD

Déborah

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

vev|Dlbtft;v u-u;v 7; t=;m=-n

Poitiers

SOLAU-
GERVAIS

Elisabeth

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes

v«v|BDIlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Rouen

GRALL-
LEROSEY

Martine
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
v<v|[BIbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Toulouse

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes Villefranche-
inflammatoires et maladies auto-immunes sur-Saéne
v<v|Dlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n
Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
vev|[BPIlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Martinique

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
vev|BDlbtt;v u-u;v 7; t=;m=-n

Paris, AP-HP

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-Il-]obu;v ;| 7; t=-I<tc
inflammatoire CEREMAIA
Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-ll-]Jobu;v ;| 7; t=-I<tc
inflammatoire CEREMAIA
Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-ll-]Jobu;v ;| 7; t=-I«tqg
inflammatoire CEREMAIA
Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
bm=t-ll-]Jobu;v ;| 7; t=-I«tqg
inflammatoire CEREMAIA
Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|BDIlbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-I<tov; bm=t-ll-|obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|[BlIbtt;v u-u;v 7; |

Grenoble

Lyon, CHU

Marseille

Toulouse

Bordeaux

Caen

2017 (révision mai 2022)

PAJOT

REMY-PICCOLO

HATCHUEL

WIPFF

PAGNIER

BELOT

RETORNAZ

DECRAMER

PILLET

DESDOITS

Christine

Vanessa

Yves

Julien

Anne

Alexandre

Karine

Stéphane

Pascal

Alexandra
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires, Clermont-
t=-I<tov; bm=t-ll-|obu;7 t;v u_ Ferrand
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|DIlbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|[BlIbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-I<tov; bm=t-ll-|obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|BDIbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|[BlIbtt;v u-u;v 7; |

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-I<tov; bm=t-ll-|obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|DIbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|BIbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-I<tov; bm=t-ll-|obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|BDIbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|BDIlbtt;v u-u;v 7;

Dijon

Lille

Nancy

Nimes

Reims

Rennes

Saint-Etienne

2017 (révision mai 2022)

MERLIN

BOTTOLLIER

REUMAUX

LEMELLE

TRAN

PIETREMENT

DESPERT

STEPHAN

Etienne

Elodie

Héloise

Iréne

Tu-Anh

Christine

Véronique

Jean-Louis
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|DIlbtt;v u-u;v 7;

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
t=-l<tov; bm=t-Il-]obu;7 t;v u_
inflammatoires et les maladies auto-
blltm;v vev|[BlIbtt;v u-u;v 7;

Strasbourg TERZIC

Tours HOARAU

2017 (révision mai 2022)

Joélle

Cyrille
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4%./G?#19,! &$B5011!' SA,!'20-G?>011!D,!'a]>0!",!
(OG?$#0!A,'DO#.-0GG!N",14?1/01! (V,! &GB! Z3$.%-?# ')! DOb?.! D4,! ?/! 0G'183$1/?101$X! kO#!
S,!AGO11!'|R?G.-I SE,! 2/ 0G™! J#?0/>?1/' Ok! Nb./?>$%! N%G?HD.$%$0/?1! E1/?#./$/$0G! *]1B!
l-em-t7=v r_;mol;mom %b|_ |_; 46202[BI"1BG!;!D?I''5Y+Wg:UYp5MgfSKBEK5U
2#0/0181! #?]P/07?! $1-$X$/O#! kGJOH?/$17?°!
3-?]>0/0G!9Hk!"1BG I5YY+IN?PgFYpWqfKY:U  "X0/0IN,!60.-$a073$!",DX0!S,!S0.-$l0X0#0!S,!)?I10!
F:! S,1)?>]#0!6,!R0/0101$!J!?/'0G™! "X0/0!N,!60.-$a07$!

'19X0!S!?/10G INOk?/b!011' ?kk$%0%b! Ok! #$/|H$>0X!$1
(O/1$1! @,! (#?./01$!A,| @0G?b#?!14,|ROGGO?#/1A,Lb./?>$%! .%G?#0.$5.! p4?.$3?Ngfl 0! 1AIX&3$1I,!
(01#01?G!;,140GP-$1¢,!?/!0G 14$0B1Q!811! $1[?7./$BO/O&1$0E?1,!  #0110>3$.21,! PG0%?XD
>010B?>?1/! Ok! $I$SOP0/-$%! P]G>010#b! %O1/H#HOGG?I! /#$0G ! *01%7?/! 3-?]>0/0G! 5Y5+gF?FUW
k$X#O.$.fl Z#?21%-! P#0%/$%0G! B]$I7E$1?."l WQr!
3?.P$#13?[15Y+F!;]1g5:p+:59f+W:IG+F!

"7TXO/?!'@,!40110!N,!LO17G!",!DO1I0G!S,! DOB]$#?!
(#$1%0G3$! @,! Z0/01?!*,1 Z01?GG$! D,! 30/OGOBN 1B ?#?#! S*IVO/$?1/11$/-1>]/0/$O 1! $11/-?2! >0/#$H!
(-$0Go! ! ZO[$0! 2,! ?/! 0G'19#0k0%$0G! >?/0GGOP#0/?$10.?!5!pDDV5q! B2A™60.?! #?PO#/!
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OL1I! #2[$?1! Ok! /-?! G$/?#0/1#?°! ;(G$1! 32.! 4%$.20.?2.°18!"1BG!;!D?I'I5Y+Wg:U+f+Q+03-Q5Q"
V2I$0/#1"110%#$10G I5Y +FgMpdifFY

ZG0-?#/b!S3,!IR?GG.!"),!(0//$1'@,!4?[0#0c!",!ROG.-!
"Gl'l..$!&,! ($#./70!4,! @$#$0 1M, 2]$GG?>$1! N*Z,! E10]?! 6,! ?/! 0GB$1/?101$X! $1LVH#OB#?..$[?!
ZNI?2'SO#1$1!; @1 /$>0/$1B!/-?'P#?[0G?1%7! Z$X#0.$1B!E1/?#./$/$0GUELB0.?."! 8!"1BG!;!D?I'!
Ok!.b./?>$%!.%G?#O.$.!$1!/-?!*O##0$1?!#?B$O]5,Y+W!N?P!SW‘!%o"P]X!O-?OI!Ok!P#$1/§
Z#01%7?,! Xb! /-?! %0P/1@22%0P/1#?! >?/-OI'!

N?>$1l  #-#$$.!  3-7]>1  BY+: | ZO?GI[0#$!E1)PI0/2! 01! c][21$G?! .b./2>$% HBG?!
'PH#gF5KAFK: YK (J##13-2]>0/0G!3?P"15Y+K!DO#g+Qp:qfHU

"G-0$! D,! D?]1$?#! D,! DO/%YER#$1$%! D,!  ZO?GI[0#$!E,!Ib1I0GG!",|L]IG$01! Z,! CBRER#!) !
DOJ#?#! A1 3$2>270./2112,1%2/[#%\1 3,1 2110G™!  (a$#c07!,14?1/011(,12/10G ][?1$G?!011!bO]1BIONG/
9]/%0>2.! Ok! PO/$?1L! I$/- .b./2>$%! O1.2/! .b./?2>$%! .%G?#0.$.! .-0#?1 /-?! .0>?1 O#BO1!

%G?#0®..0%$0/?1!  POGbO#/-#$/$.! 011! $1[OG[?>?1/!$1!01]G/-O0If! 10/01k#O>!/-?1")NJ'3!
>bOPO/-b! /#20/?1! 1$/-! /0%$G$al>0X! O#!  10/0X0.?"! 3- ?]>0/0G! 9Hk! "1BG'! 5Y+5!
0X0/0%?P/f! 0! ")NJ'3! OX.?#[0/$O010G! ./]Ib’! 9%/gK+p+Yqf+U !
'"11!13-?]>14%  ."15Y+:1;]GgQ5pQqf+54QY?

Z#01%e.! (,! 'GGO10#?! 6,! (0XO01?! ;,! (O#P?21/$?#! V,!
"G-0$! D,! AO]XObO! D,! 4$./G?# 9, N>$/-! @,!  4]>01/$?#! (,! &0%-]GGO!",! 2/! 0G ! %D010B?>?1/! Ok!
DO0/]%%&?#$1$%! D,!'G?B#?!N01%-0!;;,! 210G ™! I$B$/0G! |G%?#.! k#O>1 .b./2>$%! . %G 2#O1?#>05"1 V#?2..
9)/%0>?.1 Ok! PO/$?1/.! I$/-! .b./?2>$%! D?I'15YYU!Z?Xg:Qp5!V/15qf5QUK!
6G2#O.$.!  [#20/21' 1$/-! #SNHS>OX! 1$1
%01/?>PO#0#b!  P#0%/$%?fl 0! P#O.P?%/$[20G$e!8,!&]>X?#/!D,!@0%-$2#8112$XX.IN,!*01B!E,!

%O0-O#/!! /bt 11t 3-?]>1 48 JO#X$%7S!",12/10G 15Y+KI"N(M"3N!2]$1?G$1?.1kO#!/-?!
5Y+WgQUpQq @My 4$0B10.$.! 01! J#?0/>?1/! Ok! V]G>O10#b!

&bP?2#/21.$01°! 37[! ".P! (0#I1$OG! p"1BG! "Iq’! 5Y+M!
">>01]?G! "1 (J#?1/! >010B?>?1/! Ok! /-?! Z?XgMWp5qf+4QQ"

BO./#0$1/2./$10G! %0>PG$%0/$01.! Ok! .b./?>$%!
2G?#0.8."! 80/! 3?[! 20./#0?1/?#0G! &?P0/OG 1220#B7?! VD, NPOB1OGO! V,! S#?]/?#! D,! 'G/$1$.$7! 2,!

5Y+M!"Bg+:pUqgfFM#Q5! AO1$k0a$! D,! DO#/$17?a! Z;,DOGb1?0]H! V*,! 3?1a01$!
"1 3%%-?GI$! *! ?/l 0G’! V#OB#?.$[?! k$X#0.$1B!
Z0#B?!4,|AJ#/13S,19G$[?$#0(R!DO]..?0]H! $1/?#./$/$0G! G]1B! 1$.20.7f1 %G$1$%0G! ]1%?#/0$L/

"! 30[$#0 D,! DO#cO10[$%! L, ?/!! 0G| %01.?1]! #?%0>>?110/$01.,! 01! #?.20#%-!
(0#1$OP]G>010#b! 0..2..>?1/! Ok! P0/$?1/.! P#SO#$/$?.1¥01%7?/132.P$#ID?I'15Y5Y gBIWBEK
1$/-1 .b./2>$%! .%G?#0.$.! kO#! -2>0/0P0$?/$%!
12>1%2GG!/#01.PGOL/0/$01f!#?2%0>>?110/$01.1220#B7.! (,! (-0..01b! 9,! DOJ-O1! *! J$?[! S,!
k#O>1/-?21 "[#OP?01! NO%$?/b! KO#! AGOOI! 011! JOG?1010! (,! D?b?#!9,! 2/10G | @OEO1! Ok! Z#?1%:-!
DO##OI!  J#01.PG01/0/$01!  '[/O$>>]17! [?#.301! Ok! /-?! N%G?#O01?2#>0! &?20G/-! '..?2..>?1/!
4%$.70.?7.! RO#7$1B! VO#/b! 011! %OGIBM$1B! N?./$0110$#?! pNN%! &q’! (G$1! 3-?]>0/0G I 5YYK!
PO#/12#."l AO1?! DO##OI! J#01.PGO1/'I 5Y+Q!  z?2Xg5Fp+qié-Y
DOb!55¢g
2?20#B?.!(,!/(-0..01b!9, 1JOG10!(,!DO)/-O1!*,!
Z$.%-?#! 4;,! VO//O1! **"1 NouG?#0I1?#>0fl O#0G$T! S,! D?b?#! 9! 2/1 0G™! E>P0%/! Ok! PO$1! $1! -20G/-!
>01$k?./0/$01.! O1l! /#?0/>?1/' %-0GG?1B?."!  #2G0/?1! \|0G$/b! Ok! GSkP@RP1L/.! I1$/-! .b./2>$%!
NP?%!(0#?!4?1/$./"15YYY!4?%g5Y pMakeFY %G ?#0 %.2]>0/0GOBb!pIHKO#IN5Y Y MgFKf+5V8U
Y5
ZGO-?#/b1S3,IR?GG.!"),1(0//$1!@,!4?[0#0c!" !
ROG.-! N*Z,! E10]?! 6,! ?/! 0G™! 881/21@X! $1!  2Y/2./0>IN70#P?1!(,! &0?G/a?1X?$1!D,! I$1%01$!",!
VHOB#?..$[?! Z$X#O.$1B! EI1/?#./$/$0G! *|1BE$.%-2@\?/a!3,!"G?k01/1",! (-0>X?#.!(,!?2/'0G1 J-?!
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*31 PO$1/.! /O! %01.$1?# kO#! ].?! Ok! b.I?2>3%! %6G?#0.$.! 1?7.PF/?! G$>$/?1! ?[$171%7?! kO#!
01/$#-?1>0/$%! I#]B.! X?kO#?! P#?B101%b,! 011! ?kk$%0%b I'#/-#$/$.13?.1J-?# 15YYWg++p5hf3:Y"
1J#$1B!P#?B101%b!011!G0%/0/$01°1'11!3-?]>!

4%$."15Y+M!DObgQKpKqfGuAY! ;OGb!Z,I'>$0/!",!D?..$1B! A’ 8)/#$/$010G!.]PPO#/! $1!
[-?1.2[?#?Gb! %0>P#0>$.?1! >0O/$G$/bHRQ/f! |- 21!
2#01?G! A,1 401>0.! ',I;,0][?! ",! &0#G<! ; B! 01! -Ole! 20./#0?1/?#0G! (G$1! 80#/-! '>1 BY++!

8B]b?1! VQN,! (-0X01101! (,! 2/! 0G™! NOk?/b,!  4?%gFYpFqfUR&:1
JOG?#0X$G$/b! 01! PO/?1/$0G! ?kk$%0%b! Ok!
$1c?%/$01k! M/OGOBO].! 0I$POI?#3[2I! S-0110!4,! D$//O0!N,!'BBO#I0G! 3,! V#O]I>01!ND,!
JHO>0G! [0.%]GO#! k#0%/$O1! $1! /-?! k$1B?#.! ORDGX?/-! 8,! DO//?.01! "*,! A#OI1! S,! ZG0-?#/b! S,!
PO/$?1/.11$/-! .b./2>$%! . %G?#0.$.fl 01! ORR1  R?GG.!"),IN?$XOGI!;3,IN/#011!@ " 1(01172%/$[?!J$..]?!
GOX?G! P-0.?! E! /#$0G3-?]>! 48."! 5Y+K! 4%$.20.2@..0%$0/?1! E1/?#./$/$0G! *|1B! 4%$.20.?
42%gQFp+5qf5+@IG] p(J4 E*4q!C 3?PO#/! k#O>! 9D"3'(J! (J4  E*4!
RO#7$1BI12#0]P"1;13-?]>0/0G"I5Y +KgF5{5+E)4
8&0%-]GGO!C,! *0]10b! 4,1 20HO//?! @,! 12!
2#00/?1V,*0>XG$1!8,147[0.1V,1?2/10GH $0%!  S-0110! 4,1 421/01! (V,! :0-#?%$.1",1 [01! *00#! ;D!
>0B1?7/$%! #?.0101%7?! $>0B$1B! $1! .b./2>$%!Z#2%-1JD,!"11?2#.01!D",1?/10G INOk?/b!011! ?kk$%0%b!
%6G?#0.$.fl 0! %8%/$010G! OX.?2#[0/$010G! Ok! .JX%]/01?0].! /0%$G$a]>0X! $1! OIJG/.! I$/-!
J]Ib!OKIK5!P0/$?1/.1I'1113-2]>14%$."I5YYW! b./?7>$%! . %G?#0.$.! pkONNY%$10/2dP-0.?! 5,!
42%gMUp+5qf+UQB! #0110>$.21,! %O1/H#OGG?I! /#3$0G™! *01%?/'! 5Y+M! ;]1!
5Kg:UQp+YY:UgfSMMY
&0%-]GGO!",I1?12#00/?1V,12#?..$11@,!N$SX$G$0!;,!
430/ "1 (O#P21/$?#!V,1 2/10G-2! /-#2? B?20#! S-0110!4,INP$10!(,!;0-1.01!N,!(-]1B!*,|R-$/k$?Gl!
$1%$171%?! Okl PEESO#D!  O#/?#$0G! D,!4?21/01! (V,! ?/' 0G 1X0/0%?P/! $1"0#Gb! 4$kk].?!
-bP?#/?1.$01! 0..0%$0/21! 1$/-! .b./?2>$%! (J/0120].!Nb./?>$%! N%G 2#0R7?.]G/.! Ok! 0! V-0.?!
2G?#0.$.! $1! 0! >]G/$%?1/?#! 10/$O1I$1?! 5IE1[?./$BO/OCE1$/$0/2ID 1G/$%21/2#,| 40IXBB$ 1!
GO1B$/]I$10G! ./]lb! $1! Z#01%7?"! '#/-#$/$.! 30110>$a?l! VGO%?ROLHOGG?I! J#SOH#$/$.!
3-?]>"15YYW!]1gMY pMaf+U: KA 3-?]>0/0G I 5Y+W!;]G!5F 1OS$f! +Y +YY5mO#/ F+YKK'!
%0"P]X!10-?01!Ok!P#$1/S
82HH#$% 7™ 1"11$.1&,1A-].-01!D,IN$SG>01!"; !
A0$GI0>! "D E1%$1?1%7! Ok! %-$GI-OO0I! G$1?080I0GA$?G?%70! 9,! (-$?2.7@$10#01.70! N,!
%G?2#012#8 011! .b./2>$%! .%G?#0.$.! $11 /-2 A?#10/01%kal V*,!'GG010#?!6,1301./07?!J,! DO/|%%6$
YS! 011! E#?GO1I'! '#/-#$/$.! (0#2! 372! (?#$1$%!D,!?/'0G1J-?10#0%-$1010228P OHbB210.?!
P&OX07721q I5Y+Y1Z?XgM5p5dEHH : 0%/$[0/$1B!P#0/?$1!1B?1?!POGb>0#P-$.>!$.10..0%$0/?!
I$/-1 /-21 #$.7! OK! .%G?#O1?2#:8?G0/?1! $1/2#./$/$0G!
&0bG?.13S,! "GG$.! 3R, R?GG.XJ#b! ;1 *22.1 Al  G]1B!I$.20.2f10!>]G/$%?1/#?!"[#OP?01!N%G?#0I?2#>0!
82IG011.1V,120-18N*,12/10G "1 >]G/$%?1/2#,! J#$0G.! 011! 32.20%-! B#O]P! p")NJ'3q! ./]ib!
P#0.P?%/$[?,! #0110>%a?l,! IOIXGBB$1l,!  3-?]>0/0GOBb! p9HKO#Iq'! 5Y+Q! DOb! +gKMpKKfUFF
PG0%?REO1/#0GG?!! /#$0G! (Hh@IPHOSI.! K51
01l  $1/4#0[?10].!  %b%GOP-0.P-0>$I?!
kOGGOI?I! Xb! O#0G! 0a0/-$OP#$1?! kO#' /-B]l010!D,!'GG010#?!6,14?1/01! (V,! 4$./G?#! ;&R,!
[#20/>?1/!  Ok! P]G>010#b! k$X#0.$.! $1! N/??1! @,! S-0110! 4! 2/10G'1 8$1/2101$X! $1! PO/$?1/.!
D0G?#01?#>0"1  #-#$/$.!  3-2]>1 BYYM!  I$/-1.b./2>$%! %G ?2#0.8..0%$0/?11 $1/2#./$/$0G! G]1B!

42%gKFp+5qf:WKBY! 1$.20.2f1.]JXB#O]P!010Gb.?.IXb!0]/O0$XOIb!./0/].!
0111>0I$k$?113011011. 7$1Y-$%717..LY%OH? IH#-H#$/$.!
&]1a?G>011! 8, DO$1a0I?-! V,! 2?1/-1 ! 3-7]>0/0G!5Y55gQFfK+TK5M!

SH#$?B! J,1 *2->0%-2#! R,! D?G%-?4.! E,! 2/! 0G'!
&$B-1 B\J?1%b! Okl %O#/$%0./2#0$I! 01!
$>>]10.JPP#?2..$[?V-2#0PbI$1IP0/$?1/.1I$/-!
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*0P$1.7bIN",1J#0>1(,\D?-/0!N,!DOHI?GG!(@"!  DOIIOGSRAOLBSIN,*01I$!12,120GG]%%$0!Z,14?G!30..0",!
37./#$%/$[?!G]1BI$.20.2!$1IP#?B 1019215} D$1$0/$! E,! (O1KO#/$! D*,1 2/10G 1 J-?1 #2-OKKTESOK!
5Y-+FIZ?Xg+FKp5qf: i) K0%$0GI$1[OG[?>?1/1$11.b./2>$%!. %G 24#0.$.f1 2Kk $%0%
1-2! %0>X$10/$01! OK! %O0117%/$[?! /$..]?! >0..082,!
*0]10b!4,INO[OG?!*,| A?#2a1?!", 1 %21 VO[2%! ;! -0-|=v |;1_mbtt; -m7 hbm;vb|_;u-r<9
&0%-]GGO! DOJ/-O1! *,! 2/t 0G™! *|1B! 01! %O1/#0GG?l!  /#$0G!  3-2]>0/0G! EL/! 5Y++
-20#/@G]1B! /#01.PGO01/0/$01! KO# .b./?>$%! ;]Gg:+pQqfFUMKY+'
%G#0.$.!  PO$?1.1 1 >010%7?1/4#$%!

?2HP?#$71%?! Ok! +!1 PO/$?1/.,! #2[$?1! Ok! /-?! DO#/$1$! 2,! @$//01?GGO! Z,! SO.0PnOPJ#! 9B1B0

G$/2#0/1#?! 011! PO.$/$01! POP?# Ok! 0!D01aO1$! N,! (O#O10! Z,! 4]0#R0G0a0#! (,! 2/! 0G|

>]G/$1$.%$PG$10#b! RO#7$1B! 2#0]P! V#?2..2Z0%/O#.! 0kk?%/$1B! .J#[S[0G! $1! c][?1$G?! .b./2>$%

D?I'15Y+F19%/gF:p+YIV/I5qf2:FICM: ™ | %G?#0.$.1  3-2]>0/0G! 9Hk! "IBG! 5YYW!
Z?2XgFUp5qf++55'1

*0aa0#01$! @2,! (0[0aa010! E,! (OGO>XO! !

40X#O/013,1&7#101172a!;,1&?..2G./#01113,12/l  D?]1?!(,! @$B10]H!9,! SO-01!",|'GGOL1O#?! 6 &?0#/!

0G'IDOG$B101%$?.! $1! VO/$?1/. 1$/-C38% $1[OG[?>?1/! $11 b./?2>$%! %G?#0.$.fl ?2[OG[$1B!

VOGDb>?#0.?! EEE! '1/$X0I$?.! 011! Nb./2>$%! %01%?P/! 01l! §0B10./$%! >?/-OI0GOB$?.! #%-!

N%G?#0.$.fl '10Gb.$.! Okl /-?21 "*31  (O#I$O[0.%!4$. I5Y+Y!;01g+Y:p+qffd5

N9%G ?#012#>013#$0G.101113?.20#%-1(O-O#/!011!

VO..$XG?!32%0>20/$O1.IkO#IN%#2?21$1B ;! V-0>1V QJ,1 V-0>1V QJ,! 4010[$/%-! 2D,! 24#$/.%-1

3-?]>0/0GI5Y+QD0bgFFpKqafM:MFQ! & IN$1B?#!;,| ROGG0%?! R4,! &0b0.-$! 3,! R$G7$1.01!
‘&1 VH#?1$%/O#.1 011! 38.7! Z0%/O#.! KO#! 32%[##7?1/!

*20124#1 4D'] N%G?#OI?#>0! 011! 121/$./#bfl  N%G?#OI?#>01 3?10G! (#$.$.1 $1!/-?! S$I12b! 'GGOB#OK/

2[2#b! 121/$./1 $.1 0! %G 2#O0124#>0! .P?%$0GS$./| ;! (0.1 32PO#/! 011! 32[$21! OK! /-21 *$/2#0/J#2°1'>1 ;!

DO..14?1/INO%’I5YYQgKMp5qRAM J#01.PGO1/I5YYKg!KfISKMSKMW®

*?30b! (! AGO%7! (! ZG?$.%->0c?#! 3,! V$.%-01!8,1&07?17?14,IS]#/-IN,!*??1V,140>>$.%-1&,!
;0XGO1.70! N,! S#$7B! J,! D?1.B ?/! 0G’! N/?$LX#?%-?#! "1 ?2/! 0G™! E1%#7?0.?1! V?#$0101/0G
N%G?#0I1?#>0! p.b./?>$%! 20G?#0.$.90%->71/! *O..! $1! VO/$?1/.! R$/-! Nb./?>$%!

%G0..$k$%0/$01,! .JX.2/.1 011l PO/-OB?12.$. ;! N%G?#0.$.'!;IV2#$010BGEN | GgUQp Qi@+
3-?]>0/0G 1+ WUU!Z?Xg+Kp5qiay15
VO1.0b?!D,1Z#01/al(,!3]a?-0c$!8,!18$%%0!(,!"G-0$!D,!
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