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Objectifs: L'objectif de cette étude était d'évaluer de maniere
prospective et séquentielle I'évolution de I'atteinte pulmonaire au cours de la
sclérodermie systémique (ScS) apres autogreffe de cellules souches
hématopoiétiques (ACSH), grace a des scanners thoraciques en coupes fines
répétés.

Méthodes: 9 patients ScS ont bénéficié d’'une évaluation avant ACSH
puis 6 et 12 mois apres, et ensuite annuelle. L'évaluation clinique était
complete a chaque fois par des épreuves fonctionnelles respiratoires et un
scanner thoracique en coupes fines. Tous les scanners (n=56) ont été revus
de maniéere indépendante par 2 investigateurs afin de quantifier I'étendue et la
séverité de I'atteinte pulmonaire en utilisant le score de Wells.

Résultats: Avant 'ACSH, les patients avaient une dyspnée de grade |
(n=3) /Il (n=4) /I (n=2), un SHAQ médian de 2,12 (0-2,7) et un score de
Rodnan de 36 (9-51); 6 patients avaient une pneumopathie infiltrante diffuse
(PID) sur le scanner thoracique. Apres un suivi moyen de 60 (18-24), la
dyspnée était de grade | (n=5) /Il (n=2), avec un SHAQ médian a 1 (0-2.2.25)
et une diminution significative du score de Rodnan a 6 (3-23), p<0,05. La
capacité vitale tendait a augmenter de 72 (37-108) % a 83 (62-111) % 2 ans
aprés 'ACSH (p=0,078) et la DLCO restait stable. Six mois apres 'ACSH,
I'étendue globale de la PID évaluée par le score de Wells s’améliorait chez 5
patients et restait stable chez les 4 autres avec une diminution significative du
score médian (4 (0-36) vs 10 (0-45), p=0,04). Ensuite, ce score augmentait
jusque 3 ans aprés ’ACSH et se stabilisait.

Conclusion: Une diminution rapide et significative de I'extension de la
PID 6 mois apres I'ACSH et une stabilité des épreuves fonctionnelles
respiratoires sont des résultats préliminaires encourageants. Une progression
ultérieure observée chez 5 patients suggere qu'un traitement
immunosuppresseur de relais pourrait avoir sa place aprés 'ACSH.



