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K. Cury!, N. Dhediff, M. UzunoV, V. Furlari, J.-L. Brassedr V. Leblond, C. Francés S. Bareté

!Dermatologie, Hépital Tenon ?Hématologie, Hépital La Pitié Salpetriére®Pharmacie, Hopital Kremlin Bicétre ;
“Radiologie, Hopital La Pitié Salpétriére, Parisarke

Introduction La réaction chronique du greffon contre I'n6te (&Y aprés allogreffe de cellules souches hémattpoes
(ACSH) est une cause majeure de morbidité surtans de type sclérodermiforme (GVHScI). Le sirolinast utilisé dans la
GVHec. Les objectifs de cette étude étaient d'évdlefficacité et la tolérance du sirolimus dan&MHScl.

Matériel et Méthodes Il s'agissait d'une étude rétrospective monoagumriincluant les patients aprés ACSH ayant une
GVHScl traitée par sirolimus pendant une du¥é@ mois. L'histologie, I''RM et I'échographie cutanétaient utilisées pour
définir le type GVHScl et les criteres du Natiomastitute of Health pour évaluer I'efficacité ducdimus. La réponse au
sirolimus était quantifiée en rémission complet€)Rpartielle (RP) (> 50%), stabilisation.

Résultats Dix patients (8 H), age moyen 40 ans, allogregése 2000 et 2008 ont été inclus. Le donneur &aitlial HLA-
identique dans 5 cas et le conditionnement réduisd cas. La prévention de la GVH aigué (GVHa)mremait ciclosporine
(CsA) / méthotrexate (n=6), CsA / mycophénolate &ib{MMF) (n=4). Une GVHa était observée dans 6d#s cas,
guérissait dans 5 cas sur6. La GVHScl survenaimédiane 24 (8-35) mois aprés la greffe, était aésoa une GVH
lichénienne dans 6 cas. Le sirolimus était intrbém médiane 6,5 mois aprés le début de la GVHSzdqlogie: 0,5 a 4
mg/jour), pendant une durée moyenne de 27 moisigmédiu TO: 8 ng/ml). Avant traitement par sirolsnon notait une
atteinte buccale (n=9), oculaire (n=6), pulmonaife=4), digestive (n=1) et hépatique (n=4). Les témients
immunosuppresseurs associés comprenaient : chiegtie et MMF (n=10), CsA (n=7), photochimiothéeagxtracorporelle
(n=3), autres (n=Q). La réponse de la GVHSc| anligius était une RC chez 3 pts, une RP chez 4tpteeestabilisation chez
3 pts (délai médian de réponse: | mois). Chez @p@Etrépondeurs sur 7, le traitement immunosupprgsa pu étre réduit.
Pour les autres localisations, on notait 1 RC diges2 RC hépatiques. Les effets secondaires cemapent une thrombopénie
(n=4), une insuffisance rénale (n=5), des infecti(m=9), autres (n=13). L'arrét définitif du traitent était nécessaire dans 2
cas. Deux autres patients, dont 1 RP, sont déckidésction.

Discussion Les données de la littérature suggerent l'intérétsirolimus dans les GVHc. Dans cette étude, delisius
permettait d'obtenir une RP dans 40% et une RC 8@%tsde la GVHScl. Aucune aggravation cutanéeih@bgervée.
Conclusion Le sirolimus pourrait constituer un traitemeniafte dans la GVHScl, a évaluer dans une étud@ectse.

REACTIONS CHRONIQUES DU GREFFON CONTRE I'HOTE CUTAN EES : CAS CLINIQUES ATYPIQUES SUR
UNE SEDE PROSPECTIVE DE 32 CAS

J.-D. Bouaziz, M. Rybojad, R. Peffault De La Todr M. Robirf, J.-H. Bourhi§ G. Socié M. Bagot

'Dermatologie “Greffe de moelle, Hopital Saint-Louis, Paris Ced8x *Greffe de moelle, Institut Gustave Roussy,
Villejuif, France

Introduction Le diagnostic de réaction chronique du greffont@ifihdte (GVH) cutanée chez les patients alldgset été
redéfini par le NIH en 2005 sur des critéres cliieis| eu/ou histologiques sans conditions de débaisgreffe. On distingue les
formes « diagnostiques » (poikilodermie, |ésionkénoides ou sclérodermiformes), « distinctive&esta-dire évocatrices de
GVH chronique cutanée mais non suffisantes au distgn (dépigmentation), « d'accompagnement » a'elite retrouvées
avec des lésions plus typiques (troubles de latsugachtyose, kératose pilaire) ou ( associéessagnes de GVH cutanée
aigué) (rash éryhémateux).

Matériel et MéthodesUne consultation mensuelle dédiée aux GVH cutanBemiques posant des problémes diagnostiques
ou thérapeutiques a été créée a I'hdpital SaintisLea Avril 2010. Les données cliniques recueilligec examen
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photographique systématique étaient analyséesnémigi (JDB, MRYy) entre le*lavril 2010 et le & avril 2011 (fin de suivi le
11 juin 2011).

Résultats Trente deux patients étaient inclus dans cetideétige moyen = 44,5 ans, sexe ratio H/F = 1,8jslpbst greffe =
4,8 ans, durée moyenne de suivi = 6,3 mois). D@atients avaient des Iésions classiques de GVHostdémiforme (avec
ulcérations secondaires, 2 cas et signes de fsziitas), 4 patients des lésions classiques de lEgkéhoide et 2 patients des
Iésions sclérodermiformes et lichénoides. Quinzeps avaient des Iésions cutanées atypiques aaaisle profil évolutif
global et la concordance anatomo-clinique permemitaile diagnostic de GVH cutanée chronique : Iési@n type
successivement de pityriasis rosé de Gibert, didagiermie psoriasiforme cedémateuse et d'état gaasgle (1 cas), Iésions
en vespertilio de type lupus aigu (1 cas) ou lugigsoide (1 cas), érythéme cedémateux du visagel@siErmatomyositique
(1 cas), lésions en guétre lymphangiectasique @®beas avec ulcération secondaire (3 cas), eczésafid cas), cedeme
inflammatoires des extrémités avec sclérose cutalifiese secondaire rapide (2 cas), papulo-nodfile®ux (1 cas),
syndrome érythrodermique finement squameux (3 cas).

DiscussionLes Iésions cutanées atypiques de GVH chronigoeseu rapportées car seul le profil évolutif de Esions et
I'association a des poussées de GVH d'autres argenmet de les reconnaitre.

Conclusion Le spectre des Iésions cutanées de GVH chronisjuarge et leur polymorphisme ne peut étre évaligdsur des
cohortes prospectives de patients vus en collabarantre les hématologues et les dermatologues.

MALADIE DE ROSAI-DORFMAN A REVELATION CUTANEE : 6 C AS

V. Vuong"? I. Moulonguel, F. Cordoliarf, B. Crick¥¢, M. Bezief, M. Rybojad, M.-D. Vignon-PennaménB. Flageu!, A.
Petit

'Dermatologie, AP-HP, Hopital Saint-Loufermatologie, AP-HP, Hopital BichaCabinet de Dermatopathologie, Paris,
France

Introduction La maladie de Rosai-Dorfman (MRD) est une histiosg non langherhansienne bénigne rare observée
initialement dans des adénopathies survenant etextenfébrile. Des localisations extra-ganglionesisont possibles, au
premier rang desquelles une atteinte cutanée quigtee la circonstance de découverte de la mal&hes avons étudié
rétrospectivement 6 observations de MRD a révélatidanée.

Matériel et Méthodes Cing observations de MRD datant de 2004 a 2011étintrouvées a partir des fichiers de I'hdpital
Saint-Louis, et une a I'hopital Bichat. Le diagimopbsitif était porté sur I'examen anatomo-patbimjoe.

RésultatsLes patients étaient 4 hommes et 2 femmes 4g@s de59 ans. Tous avaient présenté de 3 a 20 $ésitanées qui
avaient fait découvrir la maladie, avec un retaegjdostique de 6 mois a 5 ans. Il s'agissait delpapodules de teinte rouge
a orangée, a centre parfois jaunatre ou plus slaipeau noire, parfois confluant en plaques, préaknt au visage dans 4
cas. Histologiquement, il existait un infiltrat déque dense s'étendant souvent dans I'hypodermmapasé de grandes
cellules histiocytaires a cytoplasme souvent dagc des images caractéristiques d'empéripolésaprmdbreux plasmocytes,
de lymphocytes et de quelques neutrophiles avdoipam certain degré de fibrose. Le diagnostitidhihésitant dans 3 cas,
avait toujours été redressé par la relecture deedat I'examen immunohistochimique montrant upeession de la protéine
PS100 par les histiocytes, mais pas du CD1a.

Trois patients présentaient une forme cutanée [eex avaient aussi une atteinte neurologique egtine localisation ORL
traitée chirurgicalement. Toutes les atteinteseegtitanées avaient été dépistées par I'examequainUne atteinte épidurale
avait nécessité un traitement par étoposide eicotiérapie. Une forme cutanée pure avait étééwaitvec succes par
méthotrexate et injections intralésionnelles dentdinolone. Chez un patient, les Iésions avaiesgiadu spontanément aprées
18 mois d'évolution.

Discussion De rares séries de MRD cutanée ont été publpetant généralement sur des malades asiatiquée Bimde a
rassemblé des sujets d'origines diverses. Les atén@e en retenir nous semblent étre : |) des caistitjues cliniques
communes (papulo-nodules de teinte rouge a orarigpegraphie préférentielle sur le haut du corggl, doivent faire
évoquer la MRD et alerter I'anatomopathologiste @airdiagnostic ; 2) l'importance de la surveillamti@ique pour le
dépistage des atteintes viscérales potentiellemi@mngereuses ; 3) la possibilité de régression apéstdes lésions et leur
pronostic d'ensemble assez bon.

ENGELURES ET ANTICORPS ANTI-ANTIPHOSPHOLIPIDES : ET UDE DE 4 CAS. UNE ASSOCIATION SOUS-
EVALUEE PROBABLEMENT EN FAVEUR D’ENGELURES SYMPTOMA TIQUE DE CONNECTIVITES

V. Lutz, B. Cribier, D. Lipsker

Clinigue Dermatologique, Université de Strasbo®Mmgasbourg, France

Introduction La recherche d'anticorps antiphospholipide (APlEsnpas recommandée pour le bilan d'engelures ldans
référentiels de dermatologie. Nous rapportons 4epts chez lesquelles les engelures étaient téeék de la présence
d'APL.

Observations 1) Une femme de 40 ans consultait pour des pagurighémateuses des phalanges des deuxié messiéines
doigts. Elle avait une asthénie, des arthralgiespggnets, un syndrome de Raynaud et une photbsié@sLes anomalies
biologiques étaient la présence d'anticorps aumlichpines a 65,9 UMPL/mI, d'af2gpl a 183,2 UMPL/ml, d'anti-
phosphatidyléthanolamine a 17,3 U /ml, d'anticapsnucléaire (AAN) moucheté a 1/640, une fractieh du complément
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abaissée, une leucopénie et une thrombopénie neodéesamen histologique cutané était en faveurgdure. Les 4 criteres
étaient réunis pour le diagnostic de lupus érythémasystémique (LES) selon I'ACR. En revanchectéeres du syndrome
des antiphospholipides (SAPL) selon Sapporo nidtaias réunis.

2) Une fille de 13 ans avait des engelures destsloddpaque hiver. Les tests biologiques révélaiest AAN a 1/1280, un
déficit partiel en fraction C4b et des APL : antdialipines a 25 UGPL/ml, arg2gpl a 90 UMPL/mI. Elle développa, un an
aprés, un LES avec 4 critéres de I'ACR puis, Spaustard, un SAPL.

3) Une femme de 62 ans avait, chaque hiver, desleneg des orteils confirmées histologiquement. e&x@smens biologiques
révélaient des AAN a 1/1280, des anticorps anti-Z$Ad'antiphospholipides type anticardiolipines Gd 8MPL/ml, un
complément total et fraction C4 abaissés. Des tesultognitifs étaient associés correspondant a lds®ns de
démyélinisations a I''RM. Elle a été perdue de Wre SAPL ne pouvait étre confirmé car tous lesceis n'étaient pas réunis,
4) Une fille de 15 ans développa des engeluresodeds déclenchées par I'exposition au froid depwu an. La présence
d'APL était confirmée et persistante : anticargioks a 69 UGPL/ml, sans AAN. Depuis plus de 4ansudvi, aucune autre
manifestation n'était apparue.

DiscussionNous rapportons 4 patientes pour lesquelles dgelemes ont révélé la présence d'APL. Pendant daiwi, 2
patientes ont développé un LES et une remplissaittiteres du SAPL. Dans cette série, les engektaent le premier et
unique signe clinique révélateur de la présencédtl;Ace qui n'a pas encore été rapporté. Or, dansuerages de références
el les revues de la littérature, la recherche dek #est pas recommandée.

Conclusion Ces observations suggérent que la recherche dmtiesrps devrait faire partie du bilan initial ess d'engelures.
Leur présence incite a la prudence et a un suypgraché, car certains développeront un LES et/oBAIPL.

ERYTHEME NOUEUX FAMILIAL
M. Cavalié, D. Giacchero, C. Chiaverini, J.-P. Lac¢o
Dermatologie, CHU DE NICE, NICE, France

Introduction L'érythéme noueux (EN) est la forme clinique laspfréquente des hypodermites. L'EN est le pluyestu
idiopathique mais certaines étiologies doivent &tdherchées, en particulier les infections a gimmues béta-hémolytiques,
la sarcoidose, la yersiniose, la tuberculose, ledadies inflammatoires chroniques de lintestin @MI et certains
médicaments. Des cas d'EN affectant plusieurs mesntiune méme famille ont déja été rapportés dafidrature : tous
étaient liés a une infection tuberculeuse ou shaEmicique ou a une sarcoidose. Nous rapportonsiaigr cas de poussées
idiopathiques d'EN affectant 3 générations d'unmenfamille sur 30 ans.

Observations Un enfant de 8 ans d'origine algérienne consuftaitr un EN typique des membres inférieurs évolypant
poussées depuis 2 ans sans facteur déclenchash&vidn'avait jamais eu d'atteinte extra-cutaegke bilan étiologique a la
recherche d'une infection streptococcique ou tubbense, de sarcoidose ou de pathologie auto-immunmeflammatoire était
négatif. Sa mére agée de 4lans était suivie po&Nurécidivant, confirmé histologiquement, évoludapuis I'age de 16 ans.
Le bilan initialement négatif a mis en évidencengeians aprés la premiére poussée une cryoglolddingpe Il révélatrice
d'un syndrome de Gougerot Sjogren (SGS) traitéelietnent par hydroxychloroquine avec efficacité.g&and-mere agée de
78 ans et habitant dans une autre région avaiedwgalt présenté un épisode d'érythéme noueux ilupeaquarantaine
d'années. Le typage HLA retrouvait chez la grandemia mére et le fils I'haplotype HLA B38. Il navait aucune autre
symptomatologie chez les autres membres de laléamil

Discussion Nous rapportons le premier cas d'érythéme nouéaidivant sans signes systémigques associés touéhan
générations d'une méme famille. Il est difficilétdblir la responsabilité du diagnostic de SGS damableau d'EN de la mere
du cas index. Si certains facteurs déclenchantd d@ht bien connus, les facteurs prédisposant susgnue restent mal
compris. A notre connaissance, en dehors de canfeesieuses, il n'y a pas de cas d'EN familiaugrite dans la littérature.
L'haplotype HLA DRBL1 est lié a la sarcoidose et polymorphisme en explique la diversité cliniquéhdplotype HLA B38
est lié au psoriasis et prédisposerait aux malaigs-immunes dans la population juive, en accort de diagnostic récent
de SGS chez la mére. Le groupage HLA des autresbnesnde la famille est en cours. En fonction dergsaltat, la question
de la responsabilité de I'HLA 838 dans le tabldaniquie observé pourrait étre soulevée.
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CAS CLINIQUES

GRANULOMATOSE SEPTIQUE CHRONIQUE FAMILIALE ET LUPUS

G. Bellaud, M.-J. Stasia? F. Chauvé} C. Biver-Dallé, P. Humbert F. Aubirt

!Service de Dermatologie, Université de Franche @oentCHU, EA3181, IFRI33, BesancofDépartement de Biologie et
Pathologie de la Cellule, CHU, Grenoble, France

Introduction La granulomatose septique chronique (GSC) estnugiadie familiale rare de transmission liée a Iger(e
CYBB) ou plus rarement autosomique récessive, due déficit immunitaire primaire du métabolisme dajif des cellules
phagocytaires. Le défaut de fonctionnement du cergpNADPH oxydase membranaire des phagocytes eatrad tableau
clinique d'infections fongiques et bactérienne®séy a répétition, en général, dés le plus jeuae ag

L'association entre GSC et maladies auto-immunesapportée dans la littérature. Nous rapportonsale d'une patiente
vectrice de la GSC et atteinte d'un lupus érythématutané aigu.

ObservationsUne patiente agée de 17 ans consultait pour desmmaculo-papuleuses sous palpébrales droitEssahains
associées a une photosensibilité. Une biopsie #alisée et I'examen histologique retrouvait ymeas compatible avec un
lupus. Ce diagnostic était confirmé par lI'immunofscence directe et indirecte (facteur antinu@éai640). Aucune autre
anomalie immunologique, du complément ou systémigétait présente. L'interrogatoire retrouvait dagcédents de GSC
familiale chez ses 2 fréres et 2 oncles materr&dgédes d'infections. L'étude fonctionnelle des matiéaires neutrophiles de
la patiente objectivait une réduction de l'actiiiDPH oxydase et de la concentration en cytochrdmg L'analyse
génétique confirmait que la patiente était vectdeela GSC (mutation ponctuelle G-A sur l'intron).1Wn traitement par
antipaludéens de synthése associé & une photaotpermettait la régression totale des lésions.

Conclusion Des manifestations cliniques (en particulier cé&met articulaires) d'auto-immunité sont souve@sentes chez
les femmes porteuses de I'anomalie génétique e¢mtoétre recherchées. Notre observation est alfgipar la présence d'un
lupus érythémateux cutané et immunologique. Ent,effeplus souvent au cours de la GSC, il s'agipsleudo-lupus sans
présence de facteur anti-nucléaire. Les liens ppgshogéniques entre la GSC et les manifestatigpisiues sont encore
débattus. lls impliquent probablement des anomal@ébapoptose et de la clairance des cellulestafiqpes par le systéme
réticulo-endothélial a I'origine d'une inflammatioimronique favorable aux manifestations d'auto-imibéu

Références

- De Ravin QQ et all Allergy Clin ImmunoR008.

- Cale CM et alClin Exp ImmunoR007.

NECROSES DIGITALES REVELATRICES D'UNE GRANULOMATOSE AVEC POLYANGEITE : UNE
URGENCE THERAPEUTIQUE

G. Springinsfeld, B. Cribier, D. Lipsker

Dermatologie, Hépital Civil de Strasbourg, Strasigolrance

Introduction Les manifestations dermatologiques de la granuleseaavec polyangéite sont décrites dans prés 4ed2s
cas, rarement inaugurales. Nous rapportons uneadwlation aigue par des nécroses digitales sixtes) dont I'évolution a
été plus favorable que ne le laissait penser kaspi@ique initial.

ObservationsUne femme de 47 ans, sans antécédents particdtaisadressée pour une acrocyanose apparuesparent.
La patiente rapportait des douleurs récentes déstrexés ainsi qu'une fiévre depuis 24 heures ayaativé son
hospitalisation en médecine interne. L'examen @duwne acrocyanose de la plupart des orteils ®tddegts. Les extrémités
étaient nettement plus froides que le reste dutégit On observait également plusieurs plaguebé&mateuses des jambes, a
centre nécrotique pour certaines et purpurique pautres. Le bilan biologique mettait en évidenne insuffisance rénale
aigué associée a la présence de c-ANCA. Quararitehbures plus tard, elle avait une nécrose camgsiitdes phalanges
distales des doigts. Un diagnostic de granulomadwse polyangéite de révélation aigué était retelmxamen histologique
d'une lésion de la jambe permettait de confirmerésence de thromboses intra-vasculaires dammtieyme associées a un
infiltrat inflammatoire septal. Les explorations ngplémentaires mettaient en évidence des épanchenpdetiraux et
péricardique de moyenne abondance.

Une corticothérapie systémique était alors initessociée a un traitement par cyclophosphamideet.dspirine. L'évolution
était progressivement favorable avec amélioratetadonction rénale, régression des épanchemanggrisation des lésions
des jambes et délimitation nette des zones de s&ates extrémités. L'indication d'une amputatiorppreté n'était pas
retenue d'emblée. Dans ces localisations, de singpi@s locaux étaient effectués tout au long dui.SDelui-ci a été marqué
par une détersion progressive des zones nécrotefupar la récupération d'une sensibilité de aestaioigts. Lors de la
derniére consultation, 6 mois apres le diagnoktimélioration locale était spectaculaire.

DiscussionNous rapportons le cas d'une granulomatose avgang@ite (dénomination officielle ayant remplaeé&drme de
maladie de Wegener) de révélation aigué, sousrlaefade nécroses digitales étendues. Leur régregsmgressive avec
cicatrisation partielle ainsi que la récupératipecaculaire d'une sensibilité de certains doitagét inattendues. Elles ont
permis d'éviter plusieurs amputations excessives edgrémités, améliorant le pronostic fonctionr@é constat incite a
retarder toute indication chirurgicale de proprdde telles nécroses sont en revanche une indicatiam traitement
systémique en urgence.
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CALCIPHYLAXIE DE CAUSE NON UREMIQUE D'EVOLUTION CAT ASTROPHIQUE

J. Martinellt, S. Debarbieux L. Depaepg S. Durupt, R. DesmarcheliérB. Balmé, L. Thoma$

1Dermatologie, Centre hospitalier Lyon Sud ; 2Ddopathologie, Centre hospitalier Lyon Sud ; 3Médednterne, Centre
hospitalier Lyon Sud ; 40rthopédie, Centre hosigitdlyon Sud, Hospices Civils de Lyon, Pierre Bénkrance

Introduction La calciphylaxie est une situation pathologiquepdmnostic redoutable, qui survient généralemensda cadre
d'une insuffisance rénale, préterminale ou dialyagec perturbations du produit phosphocalciqueishapportons le cas d'un
patient présentant une calciphylaxie en dehorsdmntexte.

Observations Un patient de 59 ans était hospitalisé pour umération du dos du pied gauche de survenue spantané
semaines plus tot. Ses antécédents étaient mgpquéme hépatite C réplicative, une polyarthritennatoide, auto-médiquée
par Médrol 6 mg/j, un diabéte insulino-requéramt tabagisme ancien et une surcharge pondéralénddéppler artériel des
membres inférieurs ne retenait pas d'atteinte measoulaire. Le bilan phosphocalcique, la PTH, rieatininémie, le bilan
auto-immun et bilan de thrombophilie étaient normau négatifs, en dehors d'un cryofibrinogéne sagsglobuline. Une
biopsie cutanée au punch ne retrouvait ni vascaiittrombose capillaire. Dans I'hypothése d'urseubbpathie thrombosante
en rapport avec le cryofibrinogéne, un traitemeant [péparine et ilomédine était instauré ; I'évolutétait néanmoins trés
défavorable, nécessitant 3 chirurgies d'amputatimtessives, du fait de la récidive d'une nécrrmmsive sur les moignons.
L'examen histopathologique d'un fragment d'hypodereatrouvait une nécrose extensive de la graisge sotanée, et des
calcifications pariétales des vaisseaux de grodrealde I'nypoderme, faisant poser le diagnosticcdieiphylaxie. Des
perfusions de thiosulfate de sodium étaient débutémis le patient décédait 2 semaines plus tasdcdmplications d'une
endocardite infectieuse.

DiscussionTrente-six cas de calciphylaxie de cause non wéensont rapportés dans la littérature, souventisuerrain de
corticothérapie au long cours, diabéte, obésitéuesyndrome métabolique. Le thiosulfate de sodiwtum traitement
ponctuellement rapporté, dont l'efficacité parnéi & la précocité de son instauration. Chez muattient. Le cryofibrinogéne a
été un facteur de confusion, a l'origine d'un cediagnostique. Les chirurgies itératives, impoggsl'échec du traitement
conservateur, semblent avoir été associées a umoptée de pathergie.

Conclusion La calphylaxie de cause non urémique est unetisitueare mais qui mérite d'étre connue et évoqréeas de
terrain a risque, compte-tenu d'une mortalité éeygéi semble ne pouvoir étre diminuée que paragndstic précoce.

FIEVRE MEDITERRANEENNE FAMILIALE ET MANIFESTATIONS  CUTANEES ATYPIQUES
A. Buffiere-Morgado, D. Camus, G. Guillet
CHU, Poitiers, France

Introduction Les maladies auto-inflammatoires regroupent ugelapectre de manifestations cutanées, notamntgpeae
dermatoses neutrophiliques. Nous rapportons ledaas patient atteint de fievre méditerranéenne Ifalai (FMF) ayant
développé des ulcérations des membres inférieulspiidches du pyoderma gangrenosum.

ObservationsUn homme de 43 ans, aux antécédents de FMF aestatibns articulaires, en abstention thérapeutilgyelis
deux ans, consultait pour l'apparition de plagugthémateuses infiltrées des membres inférieurs. plaques évoluaient
depuis 6 semaines vers des ulcérations profonfmsd&ibrino-purulent, trés douloureuses, accomgagrd'une fievre et d'un
syndrome inflammatoire (CRP 43 mg/l et HPNN a T&ZE). |l s'agissait du premier épisode de ce tyyaebiopsie cutanée de
la cuisse montrait de nombreuses pustules intdeépiques associées a un infiltrat inflammatoinmposé principalement de
polynucléaires neutrophiles dans le derme supelfétide lymphocytes et plasmocytes dans le deroferml. Le diagnostic
de dermatose neutrophilique s'intégrant dans leecddne FMF était retenu. L'évolution cliniqueitttapidement favorable
avec régression de plus de 50% des lésions errglgous colchicine 1 mg/jour.

DiscussionLa FMF est une maladie auto-inflammatoire liéen& mutation autosomique récessive du gene MEFMesur
chromosome pl6 codant pour la pyrine et responsdbie dysfonctionnement des polynucléaires neutltepi{PNN). Le
mécanisme d'action de la pyrine repose sur deurthgpes : un effet inhibiteur sur le médiateur aaspl qui active I'lL1
béta ou la constitution d'un inflammasome respdesde I'apoptose des PNN. La mutation de la pyirideirait donc une
levée de l'inhibition de IL1 béta ou une dimimutide l'apoptose post inflammatoire des PNN. Léetabclassique associe
des acceés fébriles récurrents accompagnés de statidas viscérales ou articulaires douloureusasilsies a la colchicine
mais d'évolution spontanément favorable. Des signemés polymorphes ont été décrits dont le gassitjue est le pseudo-
érysipele des membres inférieurs dans la FMF. Ladeyma gangrenosum s'inscrit généralement dangnirame PAPA
(Pyogenic sterile Arthritis, Pyoderma gangrenosiene, lié a une mutation autosomale dominante die g&TPIP1). Les
ulcérations décrites chez notre patient différaidhin pyoderma gangrenosum classique par le cagact&usant de
l'ulcération et I'érytheme marqué cernant tresclamgnt 'ulcére.

Conclusion Il s'agit d'une présentation clinique atypiquelafrations des membres inférieurs dans la FMF, hgodu
pyoderma gangrenosum, soulignant les limites ngspl@s du spectre des dermatoses neutrophiliquesiawdes maladies
auto-inflammatoires.
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