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associe une glossite atrophique, une anémie hypochrome, une dys-
phagie secondaire à une malformation du haut œsophage et une
dystrophie unguéale [5].

Ulcérations cutanées, mélanodermie et dyspnée
3.4. Proposition E

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal associe une macro-
chéilite granulomateuse, une langue plicaturée (ou scrotale),

Skin ulcerations, melanoderma and dyspnea
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1. Quiz

Vous recevez en consultation un patient de 45 ans qui se
plaint de différentes lésions cutanées associées à une dyspnée
progressive et une altération de l’état général. D’origine soma-
lienne, il travaille comme  technicien électricien en Angleterre où
il habite depuis 15 ans. Il est traité pour un diabète de type
2 insulino-requérant. Il est ancien fumeur, toute consommation de
cigarettes ayant été stoppée il y a plus de vingt ans. Il vous explique
qu’il a perdu 12 kg en trois mois et qu’un essoufflement apparu
progressivement l’empêche désormais de réaliser un effort même
modéré. Les lésions cutanées, apparues huit mois auparavant, se
sont manifestées initialement par une alopécie pariétale gauche,
suivie d’une mélanodermie prurigineuse située aux coudes, aux
genoux et à l’abdomen (Fig. 1A). Par la suite sont apparues des
ulcérations douloureuses de la pulpe et des bords latéraux de la
plupart des doigts et des orteils, de la face dorsale des mains et
d’un talon (Fig. 1B). Il se plaint également d’arthralgies touchant les
articulations interphalangiennes proximales et distales des mains.
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une macroglossie et une paralysie faciale périphérique. La
macrochéilite granulomateuse de Miescher est une forme mono-
symptomatique du syndrome de Melkersson-Rosenthal qui peut
faire évoquer une maladie de Crohn, une sarcoïdose, une tubercu-
lose, une lèpre, une syphilis tertiaire ou une chéilite de contact. Le
granulome n’est retrouvé histologiquement que dans 50 % des cas
[6].

4. Discussion

La langue plicaturée ou scrotale concerne 5 % de la population.
Elle peut être précédée par des épisodes de langue géographique
puis elles peuvent s’y associer. Des sillons se creusent sur la face
dorsale de la langue jusqu’à former des fissures profondes sans
systématisation précise. Elle est le plus souvent indolore mais une
sensation d’irritation est possible. Le brossage doux des sillons
est simplement recommandé. Elle est très fréquente dans la tri-
somie 21 et elle peut s’y associer dans la triade du syndrome de
Melkersson-Rosenthal : langue scrotale, macrochéillite et une para-
lysie faciale périphérique.
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Parmi les propositions ci-dessous, quel diagnostic évoquez-
ous ?

. Dermatomyosite amyopathique associée aux anticorps anti-
MDA5

. Vasculite nécrosante

. Cryoglobulinémie

. Sclérodermie systémique

. Syndrome des anti-synthétases associé aux anticorps anti-Jo1

. Réponse

La bonne réponse à ce Quiz était la proposition A :
ne dermatomyosite amyopathique associée aux anticorps
nti-MDA5.

.1. Proposition B : vascularite nécrosante systémique

Les vascularites systémiques regroupent différentes affections
es vaisseaux sanguins artériels et veineux. Du fait de la grande
étérogénéité clinique des vascularites et de syndromes de che-
auchement, de nombreuses classifications ont été établies avec

es critères cliniques et histologiques à l’avant-plan. Depuis 10 ans,

a classification des vascularites s’appuie sur une nomenclature
eposant sur la taille des vaisseaux atteints et l’identification
’autoanticorps en particulier la présence d’autoanticorps diri-
és contre le cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA)
1]. Dans la plupart des vascularites, des arthralgies et myalgies
euvent s’observer ainsi que diverses manifestations cutanées :
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Fig. 1. Lésions cutanées. A. aspect mélanodermiq

purpura pétéchial, papules, nodules et ulcérations. La mélano-
dermie n’est pas rencontrée dans ces affections. Une atteinte
pulmonaire est possible dans la plupart des vascularites nécro-
santes systémiques à l’exception de la périartérite noueuse.

2.2. Proposition C : cryoglobulinémie

Le diagnostic d’un syndrome cryoglobulinémique doit être sus-
pecté chez des patients présentant des arthralgies, une atteinte
cutanée, une atteinte rénale glomérulaire et une neuropathie péri-
phérique. L’identification d’un purpura infiltré prédominant aux
membres inférieurs constitue un indice de grande sensibilité [2].

Dans la cryoglobulinémie monoclonale de type I, l’occlusion
vasculaire peut mener à un purpura papuleux parfois nécrotique,
des ulcérations distales principalement aux membres inférieurs, un
syndrome de Raynaud. La cryoglobulinémie mixte de type 2 est sou-
vent associée à une infection par le virus de l’hépatite C. Elle peut
accompagner des maladies immunomédiées telles que le lupus,
le syndrome de Gougerot Sjogren, les myosites et la périartérite
noueuse. Ni l’atteinte pulmonaire ni la mélanodermie ne parti-
cipent au tableau clinique [2].

2.3. Proposition D : sclérodermie systémique

Un phénomène de Raynaud précède régulièrement les autres
manifestations de la sclérodermie systémique. Le phénomène
microvasculaire peut se compliquer d’ulcérations qui sont typi-
quement digitales. L’atteinte cutanée est caractérisée par un
épaississement avec induration de la peau. La maladie se complique
d’une pneumopathie interstitielle dans 50 % des cas et est respon-
sable d’un tiers des décès. L’atteinte pulmonaire est plus fréquente
en présence d’anticorps anti-topoisomérase I [3].
2.4. Proposition E : syndrome des anti-synthétases associé aux
anticorps anti-Jo1

Le syndrome des anti-synthétases (SAS) est associé à la présence
d’une famille d’auto-anticorps de type anti-ARNt synthétases parmi
lesquels l’anti-Jo1 est le plus fréquemment retrouvé [4]. Le SAS
peut associer une myosite à des atteintes cutanées, une polyarthrite
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endu du genou. B. Ulcération du dos de la main.

nflammatoire ainsi qu’une atteinte pulmonaire de type pneumo-
athie infiltrante diffuse, celle-ci étant décrite dans 67 % à 100 %
es cas. Les manifestations cutanées typiques sont une hyperkéra-
ose érythémateuse fissuraire des mains (« mains de mécanicien »)
t un syndrome de Raynaud qui peut dans des cas sévères être res-
onsable d’ulcères digitaux. Il existe des formes amyopathiques
u SAS mais l’atteinte musculaire est plus fréquente en présence
’anticorps anti-Jo1 (prévalence estimée à 70 %).

. Discussion

La présentation syndromique était celle d’une maladie cutanée
volutive avec hyperpigmentation et ulcérations associées à une
tteinte pulmonaire interstitielle progressive et des polyarthralgies
ymétriques des petites articulations.

La nature ulcérée des lésions cutanées pouvait faire évoquer
ne vascularite nécrosante, une cryoglobulinémie ou une scléro-
ermie systémique. Il n’existait pas de phénomène de Raynaud et

es ulcérations ne concernaient pas typiquement les pulpes digi-
ales comme  rencontré dans une sclérodermie. Les ANCA étaient
égatifs de même  que la recherche de cryoglobuline.

L’absence d’atteinte musculaire tant clinique que biologique
e devait pas faire écarter le diagnostic de dermatomyosite
’autant que les lésions cutanées des articulations métacarpo-
halangiennes évoquaient des papules de Gottron. L’hypothèse
’une dermatomyosite amyopathique devait être évoquée et la
résence d’ulcérations cutanées et d’une atteinte pulmonaire
apidement progressive orientait vers une forme particulière de
ermatomyosite amyopathique associée à la présence d’anticorps
nti-MDA5 [5].

La dermatomyosite amyopathique est une forme particulière de
ermatomyosite dont l’expression phénotypique reprend les mani-
estations cutanées de la dermatomyosite en l’absence d’atteinte
usculaire. En 2005, un nouvel anticorps est détecté chez quelques
atients atteints de dermatomyosite amyopathique typiquement
ssociée à une infiltration pulmonaire rapidement progressive [6].
lus tard, le MDA5 (Melanoma Differenciation Associated gene 5)

 été identifié comme  la cible antigénique de ces anticorps [7]. La
résence d’une atteinte pulmonaire rapidement progressive est de
rès mauvais pronostic [8].
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La présence d’une mélanodermie telle que rencontrée dans
notre cas n’est pas habituellement rapportée chez des patients
présentant une dermatomyosite associée à un anticorps anti-
MDA5 mais a été rarement identifiée dans d’autres types de
dermatomyosite [9]. Le pronostic sombre de l’atteinte pulmonaire
justifie un traitement immunosuppresseur agressif comportant
habituellement des corticoïdes à forte dose en association au cyclo-
phosphamide et/ou à un anti-calcineurine [10].
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