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La sclérodermie systémique est une maladie
auto-immune dans laquelle le systeme immunitaire
est dysfonctionnel et attaque ses propres cellules,
menant a une cicatrisation excessive (fibrose) de

la peau et des organes internes. Les immunoglo-
bulines intraveineuses (IglV) sont des produits
sanguins qui sont utilisés dans le traitement de
certaines maladies auto-immunes. Dans le texte qui
suit, le réle de ce traitement dans la sclérodermie
sera discuté.

QUE SONT LES IMMUNOGLOBULINES
INTRAVEINEUSES ?

Les IglV sont des produits sanguins qui sont
composés d'un mélange d’anticorps et qui peuvent
étre administrés par voie intraveineuse (a tra-
vers une veine). Les anticorps sont des protéines
produites par le corps pour combattre les infections.
Les IglV sont préparées a partir de dons de sang
provenant de milliers de personnes et contiennent
donc une grande diversité d'anticorps.

QUEL EST LE MECANISME D’ACTION DES
IMMUNOGLOBULINES INTRAVEINEUSES ?

Les IglV sont utilisées principalement dans deux
types de maladies: les immunodéficiences et les
maladies auto-immunes.

Dans les immunodéficiences, le corps ne produit
pas assez d'anticorps, le rendant donc vulnérable
aux infections. Dans cette situation, les traitements
d'immunoglobulines servent a remplacer les anti-
corps manquants pour aider le corps a se protéger
contre les infections.

Dans les maladies auto-immunes, le systéme immu-
nitaire est dysfonctionnel et produit des anticorps
qui attaquent ses propres cellules (auto-anticorps).
Dans cette situation, les anticorps et autres subs-
tances contenues dans les IglV pourraient agir
en neutralisant les auto-anticorps anormaux et
en interférant avec le développement et la fonc-
tion des cellules du systéme immunitaire, dont
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les lymphocytes B, qui sont responsablesde la production des
auto-anticorps anormaux. Les IglV pourraient aussi agir sur la
fibrose, en interférant avec des petites protéines sanguines
(cytokines) impliquées dans la formation de la fibrose. Le méca-
nisme d’action des IglV dans les maladiesauto-immunes est
complexe et partiellement compris, mais globalement, les IglV
semblent interférer avec diverses composantes du systéeme
immunitaire et peuvent étre bénéfiques dans le traitement de
certaines maladies auto-immunes.

COMMENT LES IMMUNOGLOBULINES
INTRAVEINEUSES SONT-ELLES ADMINISTREES ?

Lesimmunoglobulines sontadministrées parvoieintraveineuse,
c'est-a-dire via une veine. La dose totale d'lglV requise dépend
du poids de la personne et est habituellement divisée sur une
période de deux a cing jours, avec chaque perfusion durant
plusieurs heures. Ceci permet une perfusion plus graduelle
qui diminue les risques d'effets secondaires. Chaque cycle de
perfusion (sur une période de deux a cing jours) peut étre répété
mensuellement et la durée totale du traitement est déterminée
selon la maladie en question et la réponse au traitement. Les
perfusions d’IglV sont habituellement administrées a I'hopital
en médecine de jour ou dans une clinique de perfusion.

LES IMMUNOGLOBULINES SONT-ELLES EFFICACES
DANS LE TRAITEMENT DE LA SCLERODERMIE
SYSTEMIQUE ?

Une revue systématique de la littérature a été publiée en 2021
résumant les études cliniques effectuées sur les traitements
d’lglV dans la sclérodermie systémique des années 2000 a 2020
(Agostini et al.). Au total, 17 études incluant 182 patients ont été
identifiées.

La plupart de ces études rapportaient I'expérience de patients
avec la sclérodermie ayant recu des traitements d’IglV, mais
sans groupe contrdle. Ces patients avaient été traités avec des
IglV en raison de maladies séveres et réfractaires (ne répondant
pas aux traitements conventionnels), pour une inflammation
musculaire coexistante (les IglV étant utilisés dans le traite-
ment des myosites) et/ou en raison d'infections concomitantes
(ne permettant donc pas l'utilisation de traitements immuno-
suppresseurs conventionnels). Les IglV étaient surtout utilisés
pour traiter des atteintes diffuses de la peau et des atteintes

musculaires, mais aussi pour des manifestations
articulaires (arthrite), cardiaques (myocardite /
inflammation du coeur), pulmonaires (inflamma-
tion des poumons) et/ou gastrointestinales séveres.
Des améliorations ont pu étre constatées chez plu-
sieurs de ces patients suite a un ou plusieurs cycles
de traitement, avec des bénéfices rapides et parfois
soutenus.

Une seule étude était un essai clinique randomisé,
controlé contre placebo et en double aveugle.
Ce type détude est le meilleur pour déterminer
l'efficacité d'un traitement, car il permet de com-
parer le traitement étudié a un groupe contrble
(et donc de comparer a I'évolution naturelle de la
maladie), déliminer l'effet placebo (amélioration de
la maladie en lien avec l'effet bénéfique psycholo-
gique de recevoir un traitement) et de réduire l'effet
de facteurs confondants (en séparant les groupes
de maniere aléatoire). Dans cette étude publiée
en 2013 par Takahera et al., 63 participants avec la
sclérodermie systémique de forme diffuse prove-
nant de 17 institutions médicales au Japon ont recu
un traitement d’lglV ou un placebo. Le résultat: la
diminution moyenne du score de fibrose cutanée
n'était pas significativement différente entre les
deux groupes étudiés a 3 mois, aprés un seul cycle
de traitement. Toutefois, lorsqu’'un deuxieme cycle
de traitement a 6 mois a été donné a tous les par-
ticipants n‘ayant pas eu d’amélioration, une réduc-
tion significativement plus importante du score
de fibrose cutanée pouvait étre observée dans le
groupe ayant recu 2 doses d'lglV, comparativement
au groupe ayant recu un placebo initialement.

En bref, les IglV pourraient étre efficaces dans le
traitement de la sclérodermie systémique, vu l'effet
potentiel de ce traitement sur I'auto-immunité et la
fibrose, et avec des études surtout non-controlées
rapportant leur bénéfice chez les personnes avec
des maladies sévéres et réfractaires. Par contre, des
essais cliniques randomisés et contrblés avec une
durée de traitement plus longue et un plus grand
nombre de participants seraient nécessaires avant
de pouvoir conclure plus définitivement sur l'ef-
ficacité et le role des IglV dans le traitement de la
sclérodermie systémique.
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POURRAIS-JE BENEFICIER D’UN
TRAITEMENT AVEC DES IMMUNOGLOBULINES ?

Tel que discuté précédemment, l'efficacité des IglV n'a pas
encore été démontrée de maniére définitive et donc ce trai-
tement n'est pas utilisé couramment dans le traitement de la
sclérodermie systémique. Toutefois, les IglV peuvent étre envi-
sagées dans certaines situations particulieres, telles que pour
des atteintes cutanées, musculaires, articulaires, cardiaques,
pulmonaires ou gastrointestinales sévéres et réfractaires aux
traitements conventionnels. Les IglV peuvent aussi étre consi-
dérées lorsqu'il y a une contre-indication ou une intolérance aux
traitements immunosuppresseurs conventionnels. Par exemple,
les IglV sont considérées comme étant plus sécuritaires que les
immunosuppresseurs pour les risques de complications infec-
tieuses. A noter toutefois que I'accés actuel aux IglV est limité vu
une pénurie mondiale de ce produit sanguin et vu son co(t tres
dispendieux et pourrait nécessiter une autorisation spéciale.

QUELS SONT LES RISQUES POSSIBLES D’UN
TRAITEMENT AVEC LES IMMUNOGLOBULINES
INTRAVEINEUSES ?

La plupart des personnes qui recoivent les IglV tolerent trés
bien la perfusion. Toutefois, certaines personnes peuvent expé-
rimenter des effets secondaires, tels qu'un mal de téte, des fris-
sons, de la fievre, des douleurs musculaires, de la fatigue ou
de la nausée. Ces symptomes sont habituellement Iégers et
surviennent le plus souvent aprés la premiére dose. Des effets
secondaires plus graves, tels qu'une réaction allergique, une
insuffisance cardiaque ou rénale, une méningite non-infec-
tieuse ou de I'anémie, peuvent survenir mais sont trés rares. Des
cas d'infarctus cardiaque, d'accident cérébrovasculaire et de
thrombose (caillots) ont été décrits, mais sont tres rares lorsque
la perfusion est administrée lentement sur quelques jours. Bien
que les IglV soient un produit sanguin, le risque de contracter
une infection est extrémement faible, car les méthodes utilisées
pour purifier les immunoglobulines détruisent les bactéries, les
virus de I'hépatite et autres organismes infectieux.
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EN RESUME

Les IglV sont des produits sanguins composés d’'un
mélange d’anticorps et ont des effets bénéfiques
sur l'auto-immunité et la fibrose. Des études ont
rapporté un effet bénéfique des IglV chez cer-
tains patients avec des sclérodermies sévéres et
réfractaires aux traitements conventionnels, mais
plus détudes cliniques sont nécessaires avant de
pouvoir conclure plus définitivement sur leur effica-
cité. Néanmoins, les IglV peuvent étre tentés dans
certaines situations particuliéres, telles qu'en cas
d'échec ou de contre-indication aux autres options
thérapeutiques.
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