Annales de dermatologie et de vénéréologie (2009) 136, 256—259

Disponible en ligne sur Elsevier Masson France
£ AN e’ EM|consulte
Sljl R www.sciencedirect.com www.em-consulte.com
MASSON
CAS CLINIQUE

Hypodermite a plasmocytes, variante histologique
de la morphée profonde

Plasma cell panniculitis: A histopathological variant of morphea profunda

R. Tomb?*, B. Soutou?, S. Chehadi®

@ Service de dermatologie, hopital Hotel-Dieu-de-France, BP 16-6830,
Achrafieh, Beyrouth, Liban
b 13, rue Victor-Hugo, Dakar, Sénégal

Recu le 29 juin 2007 ; accepté le 25 avril 2008
Disponible sur Internet le 3 aolt 2008

Résumé

Introduction. — ’hypodermite a plasmocytes est une variante histologique rare de la mor-
phée profonde. Une seule publication signale sa survenue dans une méme fratrie. Nous
rapportons ici une nouvelle observation chez un fréere et une sceur, nés de parents
consanguins.

Observations. — Un homme de 38 ans et sa sceur de 28 ans, nés de parents cousins germains, pré-
sentaient depuis la puberté des placards hyperpigmentés, épais et indurés, évoluant de facon
centrifuge sur le tronc et les cuisses. L’examen histologique d’une biopsie cutanée profonde
était superposable dans les deux cas, révélant une hypodermite a prédominance plasmocy-
taire.

Discussion. — La morphée profonde, ou hypodermique, correspond a une localisation pro-
fonde de Uinfiltrat inflammatoire de la sclérodermie localisée. La prédominance plasmocytaire
de Uinfiltrat évoque une variante rare de la morphée profonde, appelée hypodermite
a plasmocytes. Cependant, des infiltrats hypodermiques a plasmocytes ont été décrits
dans plusieurs maladies comme le lupus profond et la borréliose compliquée de pannicu-
lite. La consanguinité, le méme age de début et la similitude des lésions chez le frére
et la sceur suggerent un facteur causal génétique. Il s’agit, en fait, de la deuxiéme
observation d’hypodermite a plasmocytes dans une fratrie issue d’un mariage consan-
guin.
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Summary

Background. — Plasma cell panniculitis is a rare histopathological variant of morphea profunda.
Its occurrence in two siblings has been reported once. We report a new case in which a brother
and a sister with a family history of consanguinity presented plasma cell panniculitis of long
duration.

Case Reports. — A man and his sister, 38 and 28 years old respectively, presented thick hyper-
pigmented indurations of the trunk and thighs since puberty. Previous investigations did not
lead to any definitive diagnosis. Deep cutaneous specimens taken from both patients exhibited
indistinct histological features of plasma cell panniculitis.

Discussion. — Morphea profunda is a deep-localized variant of scleroderma. The presence of
predominant plasma cell infiltrate suggests a rare type of morphea profunda named plasma
cell panniculitis. Subcutaneous plasma cell infiltrate has been described in many diseases such
as lupus profundus and lymphoplasmocytic panniculitis of Lyme disease. The family history
of consanguinity, similar age of onset and identical clinicopathological presentation suggest a
genetic role in this disorder. This is the second report of plasma cell panniculitis in two siblings
with a history of consanguinity.

© 2008 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

L’hypodermite a plasmocytes est une variante histologique
rare de la morphée profonde [1]. La trés grande majorité des
cas de morphée sont sporadiques, avec cependant quelques
observations familiales décrites [2,3]. Une seule publica-
tion a signalé plusieurs cas d’hypodermite a plasmocytes
dans une méme fratrie [4]. Nous rapportons ici une nou-
velle observation chez un frére et une sceur, nés de parents
consanguins.

Observations

Un homme de 38ans présentait depuis [’age de 13 ans des
placards hyperpigmentés de la peau sus-pubienne, enva-
hissant progressivement la racine scrotale et les cuisses
(Fig. 1). Ces placards, asymptomatiques, s’étaient pro-
gressivement épaissis et indurés en s’étendant de facon
centrifuge. Le reste de ’examen était sans particularité.
Le patient avait subi plusieurs biopsies cutanées faisant
discuter les diagnostics de navus de Becker, puis de mor-
phée ou de borréliose. Numération formule sanguine, vitesse

Figure 1.

Placards indurés infiltrant la peau sus-pubienne et la
racine scrotale chez un homme de 38 ans.

de sédimentation, anticorps antinucléaires, anticorps anti-
SSA, anti-SSB, anti-Scl70, anticentromeéres et anti-RNP,
VDRL, sérologie de borréliose et manométrie cesophagienne
n’avaient pas apporté de résultat contributif. Plusieurs trai-
tements incluant pénicilline, corticothérapie générale a
faible dose, corticothérapie intradermique, PUVAthérapie
et colchicine avaient été entrepris sans aucune efficacité.
La sceur du malade, agée de 28ans, avait présenté a la
puberté, vers ’age de 12 ans, les mémes lésions cutanées,
intéressant d’abord la région mammaire pour apparaitre
ensuite sur le tronc et la face interne des cuisses (Fig. 2).
Chez elle aussi, ’examen clinique était par ailleurs normal,
ainsi que tous les examens sanguins réalisés. Les parents des
patients étaient cousins germains.

Nous avons effectué une biopsie cutanée profonde chez
les deux malades. L’aspect histologique des deux préléve-
ments est superposable. L’épiderme est peu modifié; sa
membrane basale est intensément pigmentée. Le derme

Lésions cutanées similaires de la face interne des
cuisses chez la sceur du patient.

Figure 2.
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Figure 3. L’hypoderme est engainé par un épaississement fibro-
collagene. Un infiltrat inflammatoire est visible par endroits.

Figure 4.

L’infiltrat est constitué de plasmocytes et de lympho-
cytes, avec quelques dépéts brunatres.

réticulaire et ’hypoderme sont le siége d’un épaississement
fibrocollagéne engainant les lobules adipeux. On y observe
un infiltrat inflammatoire disposé en plaques autour des vais-
seaux et, de maniére plus éparse, entre les faisceaux de
fibres de collagene (Fig. 3). Cet infiltrat est constitué d’un
grand nombre de plasmocytes et de lymphocytes associés a
quelques sidérophages et mélanophages (Fig. 4).

Discussion

L’histoire des lésions cutanées de ces malades, leur aspect
clinique et leur image histologique marquée par la fibrose
hypodermique et U’hyperpigmentation font évoquer des
morphées profondes. La prédominance plasmocytaire de
Uinfiltrat suggere plus précisément une variante excep-
tionnelle de morphée profonde, appelée hypodermite a
plasmocytes.

La morphée profonde, ou hypodermique, est une forme
particuliére de sclérodermie localisée, proposée en 1979 par
Person et Su [5], qui correspond a une localisation profonde
de Uinfiltrat inflammatoire. L’abondance de plasmocytes
dans cet infiltrat avait déja été rapportée dans la littéra-
ture [6]. Une hypodermite a plasmocytes a été observée

aussi comme mode de début d’une sclérodermie en bande
[7]. Toutefois, des infiltrats hypodermiques a plasmocytes
ont été décrits dans plusieurs maladies. Dans la panniculite
lupique, Uinfiltrat hypodermique est souvent lymphoplas-
mocytaire, constituant ainsi un des critéres distinctifs du
lymphome hypodermique [8]. La borréliose peut se compli-
quer tardivement d’une panniculite lymphoplasmocytaire,
avec des amas de plasmocytes disposés autour des vaisseaux
[9]. Une hypodermite, dite pseudo-sclérodermique, peut
survenir apres exposition a des rayonnements de haut vol-
tage en radiothérapie et montrer quelques plasmocytes dans
Uinfiltrat hypodermique [10]. Rarement, une polymyosite
peut s’associer a une hypodermite avec, a ’histologie, un
infiltrat hypodermique lobulaire lymphoplasmocytaire [11].
La présence de nombreux plasmocytes souléve la possibilité
de Uintervention de 'immunité humorale dans la pathoge-
nése de ces hypodermites.

La consanguinité des patients, le méme age de début de
leur affection et la similitude de leurs lésions, tant dans leur
consistance que dans leur localisation et leur aspect histolo-
gique, suggérent U'existence d’un facteur causal génétique
peut-étre transmis sur un mode autosomique récessif. Cette
éventualité a été considérée auparavant par Hamadah et
Banka, qui ont rapporté une observation semblable chez un
frére et une sceur issus d’un mariage consanguin [4]. Cepen-
dant, certains des éléments cités dans leur article ne sont
pas retrouvés dans notre observation, comme ’évolution
atrophique, la pilosité accentuée des lésions, la positivité
des anticorps antinucléaires et U'existence d’une hyper-
tension intracranienne bénigne chez le frere. Un élément
commun important et surprenant réside dans la persistance
de Uinfiltrat inflammatoire, encore actif aprés plusieurs
années d’évolution, contrairement a la morphée, ou la
fibrose remplace U'inflammation aux stades avancés. Si le
role des facteurs génétiques a été mis en avant dans la sclé-
rodermie systémique [12], avec ’identification de nombreux
locus [13,14], Uétiologie des sclérodermies localisées est
inconnue [15]. Les études épidémiologiques et génétiques
montrent qu’elle n’est pas une maladie héréditaire, mais
qu’elle peut survenir chez des individus génétiquement pré-
disposés qui ont été exposés a des facteurs déclenchants
environnementaux [14—16].

Il s’agit ici de la deuxiéme observation d’hypodermite a
plasmocytes dans une fratrie issue d’un mariage consanguin.
Cette entité est si exceptionnelle qu’il est extrémement dif-
ficile de la définir, de rechercher ses facteurs de risque ou
de parvenir a évaluer les réponses thérapeutiques.
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