“SITUATIONS FREQUENTES EN MEDECINE INTERNE” i

Quand la maladie associee aux 1gG4 s’exprime sur la peau : rechute pseudo-
tumorale d’une forme multiviscérale corticodépendante
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INTRODUCTION

La Maladie lice aux IgGG4 est une affection fibro-
inflammatoire systémique rare pouvant simuler
une pathologie nc¢oplasique. Les manifestations
cutanees sont exceptionnelles.

OBSERVATION

Il s’agit d’un patient de 75 ans, diabetique de type 2
et dyslipidémie, suivi depuis quelques annees pour
une maladie associce aux IgG4 a localisation
digestive. Le diagnostic 1nitial reposait sur une
altération rapide de D’¢tat  general  avec

amaigrissement de 15 kg, douleurs abdominales et .

ictere cholestatique, associce biologiquement a un
syndrome 1nflammatoire, une cholestase avec
cytolyse hepatique et une hyper-IgG4 serique majeure
(>10 g/L). L’1imagerie montrait une hypertrophie de la
tete du pancreéas avec dilatation biliaire, des
adenopathies mediastinales et retroperitoneales, ainsi
qu'un nodule pulmonaire, mimant un carcinome
pancreatique metastatique hypermetabolique au PET-
scan. Les biopsies pancréatiques et ganglionnaires
revelaient une infiltration lymphoplasmocytaire riche
en plasmocytes IgG4+, sans argument pour une
pathologie maligne. Une corticotheérapie permettait
une amelioration clinico-biologique rapide, mais
I’¢évolution était corticodeépendante. Deux ans apres le
diagnostic lors du sevrage de corticoide a la dose de
2mg/jr, apparaissaient des Iesions cutanc¢es nodulaires
maculopapulaires, 1nfiltrées prurigineuses diffuses
dont la biopsie profonde mettals en ¢vidence un
infiltrat inflammatoire dermique pseudo-tumoral
particulicrement riche en plasmocytes a I1gG4.
Absence d’argument pour un lymphome cutane
(notamment une  lymphoprolifération  cutance
CD30+).Devant la persistance des I¢sions et
I’¢levation des IgG4 malgre une corticotherapie bien
conduit, un traitement par Rituximab (1g : J1-J15)
ctait 1nstaur¢ avec une bonne ¢volution clinico-
biologique.
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Figure : Lésions cutanées lices aux 1gG4

DISCUSSION

Notre cas 1llustre le polymorphisme clinique
de la maladie associce aux 1g(G4 et sa capacite
a mimer une pathologie ncoplasique, en
particulier dans ses formes pancréato-biliaires.
La preésence d’une atteinte cutanée secondaire,
plus rare, renforce le caractere systemique de
la maladie. Le diagnostic repose sur une
approche 1ntegree  combinant  clinique
evocatrice, hyper-IgG4 sérique, 1magerie
compatible et confirmation histologique
specialisee en biopsie profonde. L’¢volution
corticodependante observee chez ce patient est
classique dans les formes multiviscerales et
justifie le recours aux biothérapies ciblees, en
particulier le Rituximab, qui permet de
controler ’activite de la maladie et de limiter
I’exposition prolongée aux corticoides.

CONCLUSION

[’apparition sécondaire d’une atteinte cutance
au decours de la maladie associce

aux IgG4 1llustre le polymorphisme de la
maladie. La lecture histologique en centre
expert ainst qu’une biopsie d’un echantillon de
bonne qualite en prenant les

differentes couches de la peau recueillie par
une biopsie profonde apparait

essentielle le pour confirmer le diagnostic et
orienter precocement vers un traitement
adapte.
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