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ABSTRACT

We report an unusual case of lupus panniculitis or Kaposi-Irgang disease, of difficult diagnosis. A 40-year-old woman
without particular pathological history had consulted in the Service of Dermatology of the Departemental CHU
Borgou/Alibori for nodular and painful lesions of the trunk and the thoracic members having begun in the right breast
and evolved for eight continuous months. The dermatological examination discovered on the trunk and the thoracic
members, nodular hurts under an erythema skin, painful at the palpation; of diameters varying between one and five
centimeters. Anatomical examination and immunohistochemistry helped to retain the diagnosis of lupus panniculitis
and the patient was given Prednisonc orally in degressive doses. Skin lesions regressed after three months. Anatomical-
clinical confrontation is essential to retain a positive diagnosis of rare skin diseases such as panniculitis lupus.
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RESUME

Nous rapportons un cas inhabituel de panniculite lupique ou maladie de Kaposi-Irgang, de diagnostic difficile. Une
femme 4gée de 40 ans sans antécédent pathologique particulier avait consulté dans le Service de Dermatologie du CHU
Départemental Borgou/Alibori a Parakou pour des Iésions nodulaires douloureuses du tronc et des membres thoraciques
ayant débuté au sein droit depuis huit mois sur un mode continu. Lexamen dermatologique découvrait sur le tronc et
les membres thoraciques, des 1ésions nodulaires sous une peau érythémateuse, douloureuses a la palpation; les diaméetres
de ces lésions variaient entre un et cinq centimetres. Lexamen anatomopathologique et 'immunohistochimie ont
permis de retenir le diagnostic de panniculite lupique et la patiente a été soumise a la Prednisone par voie orale, a doses
dégressives. Les Iésions cutanées ont régressé au bout de trois mois. Des conseils diététiques liés a une corticothérapie
au long cours ont été prodigués. Une confrontation anatomo-clinique est indispensable pour retenir un diagnostic
positif des dermatoses rares comme la panniculite lupique.
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INTRODUCTION

ces outils car la présentation clinique n’est pas la plus
spécifique de la maladie lupique.
La panniculite lupique ou maladie de Kaposi-Irgang

est une forme clinique rare du lupus érythémateux
chronique [1,2]. La panniculite est constatée
dans plusicurs maladies infecticuses, vasculaires,
systémiques, de cause physique, pancréatique, ou par
déficit en l-antitrypsine, et rarement dans le lupus ot

OBSERVATION

Une femme 4gée de 40 ans sans antécédent pathologique
particulier, avait consulté le 15 mai 2018 dans le Service
de Dermatologie du CHU Départemental Borgou/Alibori

elle représente 1 43% [1,3]. La panniculite lupique est
considérée de nos jours comme un état précancéreux
du lymphome T pléomorphe hypodermique [4]. Nous
rapportons le cas d'une patiente atteinte de panniculite
lupique dont 'examen anatomo-pathologique, en
I'occurrence I'étude immunohistochimique a été d’un
grand apport au diagnostic qui peut étre erroné sans

a Parakou (Bénin) pour des Iésions nodulaires du tronc et
des membres thoraciques. A 'anamnese, ces lésions non
prurigineuses, auraient débuté au sein droit 1l y a 8 mois,
sur un mode continu. Il s’agirait de Iésions ponctiformes
localisées au début sur le sein gauche; elles auraient
augment¢ de taille puis étendues progressivement au
tronc et aux membres thoraciques. A I'inspection, les
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lésions étaient érythémateuses avec discret phénomene
de peau d’orange (Fig. 1). A la palpation, elles étaient
douloureuses, sous cutanées et nodulaires, de diamétres
variant entre un et cinq centimetres, siégeant sur le
tronc et les membres thoraciques (Fig. 2). Les sérologies
rétrovirale et hépatique B et C étaient négatives. Le bilan
immunologique (anticorps anti-ADN natif, anti-Ro/SS-A)
était négatif mais le dosage des fractions du complément

(C3 et C4) n’a pu étre réalisé. Des prélevements

biopsiques cutanés profonds réalisés en zones nodulaires

(dos, sein gauche et bras droit) ont révélé:

* au faible grossissement, la présence d'un infiltrat
lymphocytaire nodulaire intralobulaire (Fig. 3);

* au fort grossissement des lymphocytes en amas au
sein des lobules adipeux, accompagnés de quelques
macrophages et d’un foyer de nécrose adipocytaire
a type de cytostéatonécrose (Fig. 4).

L'examen anatomopathologique conclut a une
hypodermite lymphocytaire nodulaire faisant discuter

Figure 1: Erytheme avec discret phénoméne de peau d’orange en
regard d’une lésion nodulaire du dos.

i

Figures 2: Lésions nodulaires de dimensions 3 x 5cm de grands
diamétres du dos et du membre thoracique droit.
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un lymphome T panniculite-like ou une panniculite
lupique. Létude immunohistochimique a montré
des lymphocytes T CD3+/CD8- accompagnés de
quelques lymphocytes B réactionnels CD20+ (Fig. 5)
permettant d’éliminer le lymphome T panniculite-
like. Le diagnostic de panniculite lupique a été retenu
ct la patiente a été mise sous Prednisone 1mg/kg/jour
pendant trois semaines puis a doses dégressives. Les
lésions cutanées ont régressé partiellement au bout
de 3 mois (Fig. 6). Des conseils diététiques liés a une
corticothérapie au long cours ont été prodigués.

DISCUSSION

La panniculite lupique encore appelée “ lupus
érythémateux profond 7 est une forme anatomo-
clinique rare du lupus érythémateux chronique, souvent
associée a un lupus érythémateux systémique dans 10%

Figure 3: Infiltrat lymphocytaire nodulaire, intralobulaire.

Figure 4: Lymphocytes groupés en amas au sein des lobules adipeux,
accompagnés de quelques macrophages et de foyers de nécrose
adipocytaire a type de cytostéatonécrose.
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Figures 5:Immunohistochimie: (a) Lymphocytes B de type réactionnel
(CD20+); (b) Lymphocytes T CD3+; (c) Lymphocytes T CD8-; x40.

Figures 6: Bonne évolution clinique des Iésions au dos et au sein
gauche aprés prélevements biopsiques et corticothérapie.

des cas [1,3]. Le diagnostic repose principalement sur
I'intégration des données cliniques et histologiques.
Les nodules de panniculite lupique peuvent étre isolés
ou plus souvent s'intégrer dans une maladie lupique
connue, en général de bon pronostic [5,6]. Dans le
lymphome, des signes généraux sont plutot associés tels
que la fievre, les frissons, I'asthénie et 'amaigrissement
dans plus de 50% des cas et la présence dans 25% des cas,
d’adénopathies et/ou d’hépato-splénomégalie [7,8].
Sur le plan biologique, les examens biologiques les plus
importants sont immunologiques avec I'identification
globale d’anticorps antinucléaires, de ses composantes
(anti-ADN natif, anti-Ro/SS-A et La/SS-B, Sm, RNP)
et éventuellement la recherche d’une activation
du systeme du complément ainsi qu'une recherche
d’anticorps antiphospholipides [9,10]. Lexamen
histologique nécessite une biopsie large et profonde,
a lame de bistouri, comprenant I’hypoderme ou
se situe l'infiltrat intéressant les lobules graisseux,
mimant une panniculite lobulaire. Il permet d’éliminer
les principaux diagnostics différentiels que sont
le lymphome T panniculite-like et la vascularite
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urticarienne [11,12]. On observe habituellement
dans le lupus profond, un épidermotropisme lorsque
I'épiderme est représenté mais il peut-étre quasi-
absent avec atteinte du derme profond, comme
dans le lymphome T panniculite-like, égarant le
diagnostic [13,14]. Dans le lupus, il existe aussi
habituellement des dépots de mucine, la présence de
centres germinatifs réactionnels, de foyers de cellules B
ou de nombreux plasmocytes, de cellules dendritiques
plasmocytoides ainsi que de cellules MxA, la présence
d’une bande lupique en immunofluorescence directe
(IFD) cutanée et I'absence de réarrangement clonal
du T-cell receptor (TCR) diagnostic [15,16].

Létude immunohistochimique permet en général de
lever I'équivoque. Dans la maladie lupique, comme dans
notre cas, les lymphocytes T sont de phénotype CD3+/
CDS8-. Dans les lymphomes, ils sont de phénotypes
CD3+/CD8+/CD56-/CD30- TCR alpha-béta avec
expression des protéines cytotoxiques comme le
granyme B, et présence d’un trou phénotypique CD2,
CD5 et/ou CD7 [17,18].

La difficulté diagnostique reste toutefois accrue par
I'existence d’authentiques associations entre le lupus
et le lymphome, et parla possible coexistence d’aspects
histologiques des deux sur différents champs du méme
prélevement biopsique [19].

Certains auteurs [19,20] suggerent que ces 2 pathologies
appartiendraient a un méme spectre. Le diagnostic de
lymphome doit étre envisagé devant un lupus profond
et, inversement, qu'un lupus systémique soit recherché
dans la surveillance des patients atteints de lymphome
sous-cutané et panniculite-like. Lévolution clinique
du lupus profond se fait vers le développement de
cicatrices dystrophiques inesthétiques malgré un
traitement bien conduit. Lautre hantise reste, comme
soulignés par certains auteurs [19,20], une évolution
de la maladie lupique vers le lymphome.

CONCLUSION

La panniculite lupique est inhabituelle, de diagnostic
parfois difficile avec le lymphome qui est en
I'occurrence, aussi bien un diagnostic différentiel,
qu'une phase évolutive de la maladie. Une bonne
clinique avec des tests immunologiques adéquats
et une biopsie cutanée profonde et large avec une
¢tude immunohistochimique permettent de faire
un diagnostic de précision. Lévolution est souvent
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favorable mais le challenge reste dans une surveillance
rigourcuse de ces sujets a risque de développer un
lymphome.

Consent

The examination of the patient was conducted
according to the Declaration of Helsinki principles.
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