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Objectifs 

• Décrire les travaux en cours pour générer une definition standardisée 
de la crise rénale sclérodermique 

• En rafale, discuter de : 
• quelques controverses épidémiologiques 

• l’association entre les corticoïdes et la crise rénale 

• la prévention de la crise rénale 

• les traitement de l’hypertension artérielle isolée 

• les nouveautés thérapeutiques 

• la greffe rénale post crise rénale 



L’atteinte rénale dans la sclérodermie 
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From:  Moher D, Liberati A, Tetzlaff J, Altman DG, The PRISMA Group (2009). Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-

 
For$more$information,$visit$www.prisma2statement.org. 

 

Figure 1. PRISMA flowchart of study selection process 
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Scoping Review 
Hoa et al. Autoimmun Rev 2017  
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• 40 définitions différentes 

 

• >45 items 

 

• Thèmes communs 
• Augmentation de la TA 
• Insuffisance rénale aigue 
• Microangiopathie hemolytique et 

thrombocytopénie 
• Dommage d’organe cible 

• Encephalopathie 
• Retinopathie 
• Dysfonction cardiaque 

• Changements à la biopsie rénale 
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Consensus  
core set  
- 5 domains, 13 items 
- input from content 
experts 

Butler et al. A and R 2019 
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Définir la crise rénale 

International Scleroderma Renal Crisis Survey II 
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Controverses épidémiologiques 

• Fréquence 

• Globale 4% 

• dcSSc 7%–9% 

• lcSSc 0.5%–0.6% 

Pittsburgh 

EUSTAR 

Turk, Pope. J Rheum 2016. 

Temporal trends 
in dcSSc (p=0.16) 
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• Facteurs de risques connus 

• Atteinte cutanée diffuse (90%) et rapidement 
évolutive 

• Maladie debutante (<5 ans) 

• Anti-RNA polymerase III >> ATA 

Hudson et al. SAR 2014. 
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• Facteurs de risques connus 

• Atteinte cutanée diffuse (90%) et rapidement 
evolutive 

• Maladie debutante (<5 ans) 

• Anti-RNA polymerase III > ATA 

 

• Nouveaux facteurs de risques? 

• Hypertension artérielle 

• Insuffisance rénal chronique 

• IECA 

Bütikofer et al. ART 2020 
Gordon et al. J Rheum 2019 





Associations entre corticoïdes et crise rénale 

Steen and Medsger. A&R 1998. 



Associations entre corticoïdes et crise rénale 

Guillevin et al. Rheumatology 2012. 



L’utilisation des corticoïdes dans la sclérodermie 

• Faibles doses 

• Atteinte cutanée inflammatoire 

• Frottements tendineux 

• (Pneumopathie interstielle) 

 

• Hautes doses 

• Myosites sévères 

• Auto-greffe 

• (Very early SSc - ClinicalTrials.gov 
Identifier: NCT03059979) 

https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT03059979


Prévention 

• Jay 

• Homme de 55 ans de race noire 

• SSc diffuse x 2 ans (anti-topoisomerase) 

• MMF 2 gm die 

• TA 120/80 

• Labos normaux 

 

• IECA en prévention? 

 





Prévention 

• Vigilance 

• Identifier les personnes à 
risque 

• Surveillance de la TA et 
de la fonction rénale 

• Scleroderma Renal Crisis 
Prevention card 

 

Shapiro et al. ARD 2015;74:1136. 



Hypertension artérielle isolée (sans atteinte 
rénale) 

• Jay 

• Homme de 55 ans de race noire 

• SSc diffuse x 2 ans (anti-topoisomerase) 

• MMF 2 gm die 

• TA 150/90 

• Labos normaux 



Hypertension artérielle isolée (sans atteinte 
rénale) 

• Traitements? 
• IECA 

 
• B-bloquants 

 
• Diurétique 

 
• Bloqueur des récepteurs de 

l'angiotensine  
 

• Bloqueur des canaux calciques 
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New, diffuse 
SSc 

No data, not 
recommended 

New, diffuse 
SSc with risk 

factors for SRC* 

Some data 
suggesting possible 

harm, not 
recommended 

SRC 

First line short-acting 
drug (eg. captopril) 
or IV enalaprilat if 
oral therapy not 

possible 

ACE inhibitors in systemic sclerosis 

*eg. hypertension, proteinuria, exposure to glucocorticoids 



Nouveautés 
thérapeutiques 



L’effet des inhibiteurs de l’enzyme de conversion 
de l'angiotensine (IECA) 

Kim, Lefebvre, Hoa, Hudson. JSRD 2020. 



Nouvelles thérapies 

• Bloqueur des récepteurs de 
l'angiotensine  



Nouvelles 
thérapies 

• Les inhibiteurs de l’endothelin 
• Augmentation de l’ET dans le sang de patients 

sclérodermiques 
• Augmentation de l’expression de l’ET-1 et des récepteurs 

de l’ET A et B dans les reins 
• Bosentan (double inhibiteur des récepteurs de l'endothéline) 

• Zibotentan (inhibiteur du récepteur A de l'endothéline) 

• ClinicalTrials.gov Identifier: NCT02047708 

 

• Les inhibiteurs de la cascade de complément 
• Quelques cas de rapportés - avec IECA mais en presence 

de microangiopathie hémolytique 
 

• Plasmaphérèse (avec IECA) 
Penn et al. QJM, 106 (2013), pp. 839-848. 

Mouthon et al. Hum Pathol, 42 (2011), pp. 95-102. 

Bérezné A et al. Arthritis and Rheumatology. 2017;69 (suppl 10) 

Thomas et al. Clin Kidney J, 8 (2015), pp. 698-701 

Cozzi et al. Transfus Apher Sci, 25 (2001), pp. 25-31 



mTor 

Salituri, Hudson. JSRD 2020. 



Transplantation rénale 

La fonction rénale peut s’améliorer jusqu’à 18 
mois après la crise 

La survie post-greffe est meilleure que celle sur 
la dialyse (bien que la survie parmi les 
sclerodermiques greffés est moins bonne que 
celle de patients avec d’autres indications) 

La rechute après greffe est rare (~5%) 

Bertrand et al. Transplant Int 2017 



Conclusions 

• Maladie rare, donc beaucoup d’inconnus 

• Importance d’une definition standardisée 

• Prévention via vigilance 
• Pas de données suffisantes pour justifier l’utilisation d’IECA en prévention 

• Minimiser l’utilisation des corticoïdes surtout chez les patients à risques 

• Risque de mortalité demeure très élevé  
• Grand besoin d’identifier de nouvelles cibles thérapeutiques 
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