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Points clés concernant l'implication gastro-intestinale dans la sclérodermie systémique :

90 % des cas et des patients présents, 8 % des manifestaion severes
SYMPTOMES ET MANIFESTATIONS
DE LA SCLERODERMIE

Faciés sclérodermique

Taches rouges
au visage et aux mains

Sécheresse oculaire
Fibrose Rétrécissement

des vaisseaux

pulmonaire sanguins

PhéhOh‘léne Durcissement
deraynaud PP
Ulcéres digitaux  Sclérodactylie

Hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP)

Crise rénale  pouleurs
§ aux articulations
Calcinose et aux muscles

Troubles
gastro-intestinaux

Pigmentation de la peau
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M All patients

Diffuse cutaneous SSc

B Limited cutaneous SSc

Les causes de déces
évaluées chez les

patients
sclérodermiques.
En 2017

Percentage of patients

1T

Lung PAH Cancer Cardiac Infections Athero- — Gastro- - Renal  gjiside  Other
fibrosis sclerosis  intestinal crisis

La qualité de vie des patients a été étudiée dans la cohorte de Leiden Scleroderma 500 patients

un fonctionnement de solution anormal plus élevé( le groupe de sclérose systémique VS groupe
témoin)

La diarrhée : facteur de risque pour le Dysfonctionnement social.
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Physiopathologie : complexité

la cascade pathologique Pathologie supplémentaire
specifique a une maladie Des récepteurs spécifique a un organe
commune anti-

muscariniques
de l'acétylcholin

dysfonctionnement

Anti RNPC3 : e s
Autoimmunitée : immunitaire lié au
/ANt SCL70 Lumen microbiote
[I2AR recepior
S EE ‘[\
nerveux 7
Hypoxie intestinal " 4 dysmotilité
VOSCU'OpOThle hSSUIOlre Lamina propria
cytokines .

inflammatoir

es
Longitudinal muscle
Serosa

Superior/Celiac
gangha

Fibrose




Approche diagnostique
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Collaborative et multidisciplinaire N

Un dépistage approfondi tres important
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™ |3 majorité des plaintes sont non spécifiques ( diarrhées, constipation , douleurs , ballonement ...)

® UCLA GIT 2.0 guestionnaire : 34 questions, 7 domaines

—
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) 02 domaines ( Qualité
05 domaine du vie() / \
Reflux Fonction sociale
D|§Ten5J0n Bien efre émotionnel Role des facteur social et
Dlorrhegs S psychologique ++
Constipation Aucun & légere (0 & 0.5-1)
Incontinence Modéré ( 0.5-1 a 1-2)
sphinc’rérienne Sévere a tres sévere (1-2 a 2-3) K j




Manifestations oro pharyngé

_ Symptomes Modalités de diagnistic

Microstomie Difficulté de I'ouverture Dg clinique
Xérostomie ( Difficulté de mastication , Anti Ro
gougerot Il) défaut d'hygienne Sialométrie
BGSA

Résorptions  Difficulté de mastication Panoramique dentaires .
mandibulair
e
Carcinome Changement tissulaire , BIOPSIES

douleurs
Dysphagie Malnutrition FOGD Y

oropharyngé Amaigrissement e u I ar
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Hygienne Nell\%ZE
dentaire artificielles

médicaments :
ADTC,Anti H2,,
antispasmodiqu
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Etirement de
la bouche

Microstomie

Technigue
KABATH et
kiniséthérapie

Traitement des manifestations oro pharyngés

Massage de
tissue

conjonctivf

Programme
d’exercice
domicile




Manifestation oesophago - gastrique :

Dysphagie

Dysphagie
Odynophagie

Régurgitation , foux
chronique ,asthme

Reflux
oesophagien

Ectasie Anémie , seignement
vasculaire
anfralle gatrique

(GAVA)

Gastroparésie Statiété précoce
Ballonement et
distension
Flatulence
Amaiagrissement

|
Maniestations __| Symptomes L

Dysmotilité

GERD (cesophage
de Barret)

Déglutition baryté

PH monitoring
FOGD

Manomeétrie oesophagienne
Capsule endoscopique
Etude de vidange gastrique

FOGD

Manométrie antro duodénale
Test respiratoire du vidange
gastrique
Electrogastrographie

Traditional Manome try. High-Rexaolution Munarsiry
Rk L LR LR L I

ST i
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Recommandations :

Mode de vie / alimentation
Inhibiteurs de pompe & proton
Antagoniste des H2

Prokinétfiques : buspérone,
dompéridone
meétoclopramide ,
prucalopride ,
pyridostigmine

Partielle réponse au IPP
54 % des patients
Dépistage ++
Néceéssité de fraitements plus
agressif

™\ / Buspérone (agoniste des cinq "\

; ;gze(;ggéig?g:ﬂgéeﬁ S récepteurs hydroxy tryptamine) 'lhc SHTIA receptor agoni
10 mg Essai de 4 sem improves exophageal motor fu
VS ->Bonne réponse ( pression de SYMOIONS 1N SYSIEMIC SCIerosis: a 4-week,
meprazole 20mg+Algycon repos Sl , score de brulure et open labe vial
(ALAIMg) /L régurgitaion ) O et s .
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Options nouvelles ( EULAR 22)
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* Vonoprazan 20mg was shown o be effective and mn-infcr'wr\ > ;,':::::‘:':x: “':':: m:: g"m,u drg
Lo lansoprazole 30mg in terms of endoscopic £O healing rate gastrointestinal oymptoms in SSc patients
ot 8 wecks in patients with erosive oesophagitis * At weck 8, the probiotic group showed o significant
* Salely outcomes were similas in the two trestment arms. decrease in the proportion of Thl7 cells compared

J N with placeno (P = 0.003) A
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Ectasie vasculaire antrale gastrigue (GAVA)

Prévalence : 5.7-22.3%
Formes limités ++
Les 1 eres années de DG de SCS
ANTI ARN polymérase Il ++
Mortalité proportionnelle: 37.5%

Recommandations de Traitement :

O Supplémentation en FER /Transfusion

O Traitement endoscopique ++

Lazr YAG , cryothérapie , ligature endoscopique , ablation |

radiofréquence ) , couagulation plasmatique a |I'Argon

Q Immunothérapie : Cyclophosphamide , Octréotide Acide
tranixamique

a Antréctomie

Y\



Intestin gréle , colon , segment rectal

8 -50% de Scs

é 100mmHy

tractus gastro-intestinal

WS @9@3
(sortie)

Prolifération bactérienne de . Pset{do obstruci.lon
I'Intestin gréle (SIBO) B intestinale chronique

Pneumatose cystoide , 4 ;
intestinale (PCI) |

appendics - anale

Ug@m
(iléum) aANUS  wrs.aguaportail o
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Traitement ( SIBO , ClPO,CPl ) EUROPEAN ALLIANCE -
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: CIPO
No standardized approach (SIBO ) g Ce—————

o . . . . . =i ube (d 3
Antibiotiques (Peni , Anti anaerobies , e T
BOC'I'nm ) Neaostagmine (2 mg iv. over 3-5 rmir.)

, e ;. . . Chronic: prokinetics =
Regulateurs de peristaltisme Anti Metociopramide {20-30 mg daily)
cholinergiques Octreotide {2x50 mca =c. - 200 mce daity)

o ono . & D ricdaon (30 dsdly) Py
Traitement de dysmotilité | E:’;‘h";mn (250"200 "‘:g S ——
péridOSﬂgmine __) Parenrteral ryutrition

MANAGEMENT OF CPI :

une observation attentive
l'oxygénothérapie hyperbare

@trition parentércD
Transplantation fécale microbiotique y

[ Prucalopride - PROGASS study

New strategies

Safety and efficacy of fecal microbiata transe antation (FMT) using commercially
avallable anaerobic cultivated human ntestinal microbiota {ACKIM] (n 55¢. = Cisapride withdrawn (cardiac toxicity)
- Selective agonist of S-HTS [GIT tissus

4 - - - specificity)

FMT effects were most pronounced on diarrhea, distension/ bloating T & T SOR D L E DA = s roneet) 0w chwamic bciitpsathic

: z constipation unresponsive Lo kaxalives,

and/or fecal Incontinence Improving stool frequency, stooal consistency,

Well-tolerated and effectively reduced lower Gl symptoms A straining and quality of life
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®» faiblesse musculaire

= |3 fonction des muscles squelettiques et
lisses

= |a dysphagie est le symptome le plus
courant dans cette population de
patients

= Probleme de qualité de vie et mortalité

= Complications graves comme aspiration,
pneumonie et malnutrition

Pulmonary system

Interstitial lung disease

* Auto-antibodies to PL-12,
Jo1,EJ,P7,0).KS, Zo, Ha
or MDAS

Peripheral vascular system
Raynaud phenomenon
+ Auto-antibodies to TIF1,
Mi-2, NXP2, MDAS, SAE, PL-12,
Jo1, EJ, PL-7, O, KS, Zo or Ha

Musculoskeletal system

Muscle weakness

Arthritis

* Auto-antibodies to PL-12,
Jo1,EJ, PL-7,QJ, KS, Zo, Ha
or MDAS

Key points of idiopathic inflammatory myopathies

Cardiovascular system
Myocarditis
* Auto-antibodies to SRP

Gastrointestinal system
Dysphagia

Dermatological system
Rash
* Auto-antibodies to TIF1,
Mi-2, NXP2, MDAS or SAE
Mechanic’s hands
* Auto-antibodies to PL-12,
Jo1, EJ, PL-7,0J, KS, Zo, Ha or MDAS



Pharyngeal and oesophagial involvement in myositis

Pathophyslologr iy Inhenent o Diseases manifestations | Clinicals symptomes §

the swalawing muscles DUAEIEEE helyice | Beusiei,

regurgitaion nasale
toux,

o A Reduosd phanyngeal contcty  Dysmofilité Dyspahgie , Reflux

. oesophagienne
§ ' B Crleopharynoeal dyefunction - ~
+~[): Esophageal hypometity * laprévalence 436 % , ( un chevauchement CTD,
IBM )

* cancer ++; un auto-anticorps XP-2
* |e tabagisme ++
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Pharmacologial Non-pharmacologial Invasive treatment
treatment treatment options

e Glucocorticosteroids e Speech therapy, incl. = Balloon dilation
logopaedic exercises , ’

e Immunosuppressive and compensation = Botulinum toxin
agents techniques injection

e Escalation/ add-on e Modification of diets * Myotomy
treatment depending = Nasogastric feeding
on myositis subtype tube
and clinical course e PEG feeding tube

4 N

+** Corticoides : Intérét du début précoce et une durée
suffisante

L V4 ° V4 oo V4 ° °

¢ les IglV (cas réfractaires aux stéroides / thérapie de soins
intensifs échoue /pas tolérée.
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Messages to take home :

les manifestations gastro-intestinales dans les deux maladies auto-immunes sont
associées d la mauvaise qualité de vie et a 'augmentation de la mortalité

le RGO incontrélé dans la sclérodermie systémique est associé a la maladie
pulmonaire restrictive.

Le dépistage est donc important dans cette population de patients et le
traitement des manifestations gastro-intestinales doit étre ciblé en fonction des
parties impliquées du tractus gastro-intestinal et de la physiopathologie de la
maladie

Intérét des nouveaux agents tels que I'utilisation du microbiote gastro-
intestinal en monothérapie ou en Thérapie combiné .

La thérapie suppressive est essentielle dans le fraitement de la dysphagie chez
les patients atteints de myosite et de syndromes de chevauchement
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