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Gezeichneter  1935
„portant la marque de la mort“

Paul Klee 
(1879-1940)

1933 Phénomène de 
Raynaud

1934 fatigue, 
essoufflement, 
peau épaissie

1936 Extension de la 
fibrose de la 
peau

1940 Hospitalisation
à Sant‘ Agnes, 
Locarno
(majoration de 
l‘essoufflement)

Juin 1940 Décès

Paul Klee : 1879-1940 (I)



Validated instruments to measure disability

and quality of life in SSc

• Quality of life :
• Medical Outcomes Study 36-Items Short Form Health

survey : SF-36
• WHODAS-II

• Disability :
• Health Assessment Questionnaire HAQ et SHAQ
• Cochin Hand Function Scale : CHFS
• Mouth handicap in systemic sclerosis : MHISS
• MACTAR
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The medical outcomes study : 36-item 
short form health survey (SF-36)
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Cochin hand function scale (CHFS)

� Categories for assessment � The scale is based on the
following answer scores

0 = Yes , without difficulty
1 = Yes, with a little difficulty
2 = Yes, with some difficulty
3 = Yes, with much difficulty
4 = Nearly impossible to do
5 = Impossible

Duruöz MT, et al. J Rheumatol 1996; 23:1167-72.
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Rannou et al A & R. 2007

L’incapacité fonctionnelle de la main représente 75 % de la variance du 

score global de l’incapacité fonctionnelle (HAQ)



Les ulcères digitaux (UD) sont source d’un handicap important 1,2

Les UD ont un impact significatif sur la fonction de la main et la qualité de vie 3

� étude sur 213 patients atteints de Sclérodermie Systémique (ScS), 67 avait au moins 
1 UD (31,4 %)

� Les UD étaient plus souvent présents chez les patients présentant des cicatrices 
pulpaires (p < 0,001) ou des calcinoses (p < 0,0001)

� La présence d’UD, de façon significative :
� Augmente le Handicap Global : 1,21 vs 0,93 (p < 0,008)

� Augmente le Handicap fonctionnelle de la main (CHFS) : 27,38 vs 16,73 (p < 0,0001) 

� Diminue la mobilité de la main et du poignet : 70,09 vs 81,57 (p < 0,0001) 

� A un impact important sur la qualité de vie (composante psychique du SF-36) : 
43,39 vs 39,58

� Est responsable d’un préjudice esthétique important : 6,1 vs 3,9 (p < 0,0001) 

(1) Hachulla et al, J Rheum 2007
(2) Merkel et al, Arthritis Rheum 2002

(3) Mouthon et al, Ann Rheum Dis 2010

RETENTISSEMENT DES ULCERES DIGITAUX
HANDICAP FONCTIONNEL ET QUALITE DE VIE



Mouth handicap in systemic 
sclerosis (MHISS)

Votre maladie, comme vous le savez, peut atteindre 
le visage et la bouche. Ces questions sont 
destinées à évaluer à quel point l’atteinte de votre 
visage et de votre bouche retentit sur votre vie 
quotidienne.



Echelle de la bouche (MHISS) (I)

Jamais Rarement Régulièrement Souvent Toujours

1 Je suis gêné(e) pour ouvrir la bouche 0 1 2 3 4

2 Je dois éviter certaines boissons 
(gazeuses, alcoolisées, acides)

0 1 2 3 4

3 J’ai des difficultés à mastiquer 0 1 2 3 4

4 Mon dentiste a des difficultés à
effectuer les soins

0 1 2 3 4

5 L’état de mes dents s’est dégradé 0 1 2 3 4

6 Mes lèvres et/ou mes joues sont 
rétractées

0 1 2 3 4

Factor 1: Ouverture buccale

Mouthon L et al. Ann Rheum Dis 2007



7 Ma bouche est sèche 0 1 2 3 4

8 Je dois boire souvent 0 1 2 3 4

9 Je suis obligé(e) de choisir mon 
alimentation en fonction de ce que 
je peux manger et non en fonction 
de ce que j’ai envi de manger

0 1 2 3 4

10 Je suis gêné(e) pour articuler les 
mots

0 1 2 3 4

11 L’apparence de mon visage est 
modifiée

0 1 2 3 4

12 J’ai une gène esthétique 0 1 2 3 4

Echelle de la bouche (MHISS) (II)

Factor 2: syndrome sec

Factor 3: aspects esthétiques

Jamais Rarement Régulièrement Souvent Toujours

Mouthon L et al. Ann Rheum Dis 2007



Recommendations for the care of oral involvement 
in patients with SSc (1)

� Dentists face 3 main issues in caring for SSc patients : 
� 1) oral mucosa involvement
� 2) manducatory apparatus and mouth involvement 
� 3) treatment-related adverse events

� In patients with severe limitation in mouth opening (< 30 mm), 
recommended treatments are:
� specific mouth-opening rehabilitation program, 
� flexible sectional dentures and splint therapy. 

Alantar A et al. Arthritis Care Res 2011



MCMASTER TORONTO ARTHRITIS PATIENT 
PREFERENCE QUESTIONNAIRE (MACTAR)

Ce questionnaire nous permet d’identifier quelles activités sont perturbées par 
votre sclérodermie.

Pensez-vous que votre maladie limite votre capacité à effectuer certaines 
activités ? En d’autres termes, existe-t-il certaines activités que vous effectuiez 
sans difficultés avant votre maladie et qui sont devenues maintenant 
douloureuses ou difficiles à effectuer ?

Ecrivez, ci-dessous, les activités affectées :
� Quelles sont les 3 principales activités, parmi celles que vous avez identifiées, que 

vous souhaiteriez être capable de faire sans douleur ou difficulté ? 

� Dans le cadre indiquez, pour chaque activité, votre niveau de gêne actuelle

0     1     2     3     4     5     6     7     8     9     10
Aucune 

difficulté

Impossible à

réaliser



143 patients sur 150 étaient capables de définir un handicap prioritaire.

Parmi les trois éléments du handicap prioritaire exprimés on trouvait le plus 
fréquemment :
� La marche (randonnée) : 54,6 %

� Les activités ménagères : 44,6 %

� Le sport : 39,3 %

Mouthon L et al, Arthr Care Res 2008.

MACTAR : RÉSULTATS



SCLÉRODERMIE SYSTÉMIQUE :
RETENTISSEMENT PROFESSIONNEL 

Le retentissement professionnel de la ScS est mal connu 

Corrélation entre aptitude au travail et qualité de vie 1,2

L’inaptitude au travail est corrélée à la fatigue, à l’essoufflement, à l’altération 
de la fonction de la main. 3

L’incapacité à travailler au cours de la ScS 4

� Plus importante que dans d’autres pathologies chroniques comme la polyarthrite
rhumatoïde

� Très fortement corrélée au HAQ-DI

(1) Wilcock et al, Br J Occup Ther 1998
(2) Sandqvist et al Rheum Dis 2005

((3)Sandqvist et al,  Rheumatology 2008
(4) Ouimet et al Open Rheumatol J 2008
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STATUT D’EMPLOI ET IMPACT SOCIO-ÉCONOMIQUE
DE LA SCLÉRODERMIE SYSTÉMIQUE : RÉSULTATS (1)

Enquête transversale sur 108 patients ScS : 
� 38 patients consécutifs hospitalisés dans le service de médecine interne de l’hôpital 

Cochin (Paris) et 

� 70 patients recrutés au cours de la réunion annuelle de l’Association des 
Sclérodermiques de France (ASF) en avril 2007.

Nguyen C et al. Rheumatology 2010.



Socio -economic burden of 87 
SSc patients

Disability pension

All patients
Disability 
pension

No 
disability 
pension

p-value

Occupational changes, mean (SD) 0.6 (1.1) 0.9 (1.3) 0. 4 (0.9) 0.014

Decreased income, n (%) 35 (40.2) 22 (71.0) 13 (23.2) 0.000

Lack of advancement, n (%) 38 (43.7) 22 (71.0) 16 (28.6) 0.000

Feelings of discrimination, n (%) 10 (11.5) 7 (22.6) 3 (5.4) 0.030

Nguyen C, et al. Rheumatology 2010; 49:982-9.

Les patients en arrêt maladie souffrent d’un handicap fonctionnel de la main 
(mesuré par CHFS) significativement plus important  

CHFS = 21,7 versus 10,7 (p = 0.003)



Patients avec UD ayant besoin d’une tierce personne 

� 67,8 % vs 38,4 % (p < 0,0001)

Activités de la vie quotidienne mesurées sur une échelle de 0 à 10, avec 0 
correspondant à l’absence de limitation et 10 correspondant des limitations 
majeures ; n = 189
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p < 0,0001

(n = 60) (n = 129)

Bérezné A et al. Arthritis Care and Research 2011.

IMPACT OCCUPATIONNEL ET PROFESSIONNEL DES UD
RETENTISSEMENT PROFESSIONNEL : RÉSULTATS (5) 



CONCLUSION

La sclérodermie systémique est responsable d’un handicap marqué et d’une 
altération de la qualité de vie.

Le handicap dominant est le handicap de la main, majoré par la survenue 
d’ulcères digitaux.

La sclérodermie systémique est responsable d’un retentissement professionnel 
important.

Les ulcères digitaux sont associés :
� A un handicap global plus important (HAQ)
� A un handicap de la main plus important (CHFS)
� A une diminution de la mobilité de la main et du poignet
� A une altération de certains domaines de la qualité de vie (SF36)
� A un préjudice esthétique
� A une anxiété accrue
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Programme de kinésithérapie

• Lutte contre la microstomie
– Massages

– Mobilisation active
– Machage de gommes



Programme de kinésithérapie

• Gain d’amplitudes articulaires
– Massothérapie (pressions, pétrissage)
– Mobilisations passives et actives
– Postures

• Epaules
• Coudes
• Poignets
• Doigts
• Hanches
• Genoux 



Programme de kinésithérapie 

• Entretien de la force musculaire
– Membres et tronc

• Travail global isométrique

• Travail global de la marche
• Travail aérobie (endurance)



Appareillage

• Orthèses pour les mains et poignets
– De repos

– Dynamiques d’extension
– D’enroulement







Ergothérapie

• Travail manuel
• Postures

– Plateaux Canadiens

• Aides techniques



Rééducation fonctionnelle et 
sclérodermie systémique:

conclusions

• Ces programmes constituent une 
possibilité thérapeutique complémentaire 
visant à améliorer la qualité de vie

• Leur efficacité reste à démontrer


