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Abstract

Pyoderma gangrenosum (PG) is a rare neutrophilic dermatosis, of uncertain etiology; It is charac-
terized by aseptic and chronic cutaneous ulcerations. It is sometimes associated with a systemic
disease, essentially, digestive, rheumatic or haematological. We report 4 observations of PG which
presented a diagnostic and/or therapeutic problem
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Introduction

Le pyodermagangrenosum (PG) est une derma-
tose neutrophilique rare, dont I'étiologie reste incer-
taine [1]. Il est caractérisé par des ulcérations
cutanées aseptiques et chroniques. Dans plus de
50 % des cas le PG est associé a une maladie
systémique, essentiellement, digestive, rhumatis-
male ou hématologique [1, 2, 3].

Nous rapportons 4 observations de PG qui ont
posé un probléme diagnostic et/ou thérapeutique.

Observation N°1

Mr AK, patient, 4gé de 38 ans, instituteur,
consulte pour un placard inflammatoire du flanc
droit évoluant depuis 2mois. Son histoire remonte a
9 ans marquée par l'apparition de plusieurs l1ésions
similaires a la lésion actuelle, localisées a divers en-
droits du corps. Il a eu recours a diverses thérapeu-
tiques
amélioration notable. Les 1ésions se sont cicatrisées

modernes et traditionnelles sans

trés lentement au bout de plusieurs mois.
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A I'examen clinique on note I'existence d’un pla-
card inflammatoire localisé au niveau du flanc droit,
centré par une ulcération, mesurant 80 x 120mm
(Figurel,a), entourée d’'une bordure nécrotique
avec un discret suintement purulent. Le placard est
douloureux mais il y’a pas de fiévre. Le bilan biolo-
gique pratiqué (NFS, VS CRP prélevement bactério-
logique) est normal. La biopsie cutanée n’a pas été
pratiquée. Le diagnostic de pyodermagangrenosum
est porté. La corticothérapie par voie générale a la
dose de 1 mg/kg/] n’apporte pas d’amélioration.
C’est a la suite de cet échec thérapeutique et avec
I'appui des laboratoires Jansen
par 'entremise du Pr Taieb qu'un
traitement par Stelara (ustekinu-
mab) 90mg est institué avec 3 in-
jections a un mois d’intervalle. Un
mois apres la derniere injection,
une nette amélioration est obser-
vée avec cicatrisation quasi com-
plete de la
(Figurel,b). Reparti chez lui, le
patient nous informe de la cicatri-
sation compléte du placard sans
apparition de nouvelles lésions. .

lésion du flanc

Observation N° 2

Mme E.F. est une patiente
agée de 47 ans, hospitalisée pour
des lésions ulcéro-nécrotiques
diffuses. Son histoire remonte a 4
mois par l'apparition de lésions
papulo-nodulaires diffuses qui
s’ulcerent rapidement. Elle a été
hospitalisée au CHU Le Dantec au
Sénégal ou le diagnostic de panniculite a été évoqué
mais les explorations pratiquées étaient négatives
(bilan immunologique : anticoprs anti ECT, anticoprs
anti-ADN, puis anti ECT, et anti ANCA. Le bilan a la
recherche d’atteinte pancréatique : alpha 1 antitryp-
sine, amylaséemie, lipaséemie. A I'examen on note
des lésions ulcéro-nécrotiques avec des bords sur-
élevés et infiltrés par endroits (Figure 2,a). La taille
des lésions est variable de 4 cm atteignant 16cm de
longueur pour les plus grandes. Elles sont localisées
aux seins, membres supérieurs et membres infé-

la Iésion du flanc(b).

Figure 1a : placard inflammatoire
du flanc droit (a).

rieurs ou les lésions sont tres profondes (Figure2,b).
En raison de la chronicité des lésions et de la pré-
sence de clapiers purulents par endroit, le diagnostic
de pyodermagangrenosum a été porté. Une numéra-
tion formule sanguine faite a objectivé une hyper-
leucocytose a polynucléose neutrophile
anémie normochrome normocytaire régénérative a
5,7g/l. La biopsie cutanée a montré un infiltrat in-
flammatoire dense a PNN avec des signes de né-
crose. L’électrophorese des protéines objective une
hypogammaglobulinémie d’allure hétérogéne. Sous
traitement par Prednisone (Cortancyl) a la dose de
1 mg/kg/] puis a 1,5 mg/kg/j, au-
cune amélioration notable n’a été
notée. Un essai de traitement par
la Dapsone n’apportant pas de
résultat, elle a recu des bolus de
méthylprednisolone
drol® a raison de 1 g/j pendant 3
jours. Un prélevement bactériolo-
gique fait a objectivé la présence
de Pseudomonas aeruginosa , la
patiente été mise sous ciprofloxa-
cine et amoxiciline-acide clavu-
lanique.  Apres trois jours de
traitement antibiotique, l'aspect
des lésions  était inchangé, la
température était toujours élevée
a 39-40 et son état général s’était
détérioré. Elle est décédée dans
un tableau de choc septique.

et une

solume-

Observation N° 3

Mme C.D est une patiente agée

de 25 ans qui consulte pour une

lésion de la jambe gauche évoluant depuis environ 8
mois. A l'interrogatoire, elle rapporte I'existence de
plusieurs lésions similaires sur les membres infé-
rieurs, de taille plus petite, évoluant sur plusieurs
mois, laissant place a des cicatrices atrophiques
hypopigmentées (figure3) par endroit. Plusieurs
traitements avaient été prescrits, notamment des
antibiotiques, sans amélioration notable. A l'exa-
men, on note sur la face antero interne de la jambe
gauche une lésion ulcéro-nécrotique (Figure3), a
bords irréguliers et, surélevés mesurant environ

Figure 1b : Cicatrisation quasi compléte de
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Figure 2 : Iésions ulcéro-nécrotiques.

5 cm sur son grand axe. Les examens complémen-
taires pratiqués (NFS, Dosage des immunoglobu-
lines, electrophorese de 'hémoglobine ) ne révelent
aucune particularité. Le diagnostic de pyoderme-
gangrenosum ayant été évoqué, la patiente est mise
sous corticothérapie générale a la dose de
1 mg/kg/j. sous ce traitement accompagné d’une
surveillance clinique de la corticothérapie, 1'évolu-
tion est rapidement favorable et une cicatrisation
compléte de la Iésion est notée au bout de 3 mois (fi-

gure3).

Observation N° 4

Mr MA, patient agé de 47 ans consulte pour une
ulcération du tronc. Son histoire remonte a 2 mois
marquée par l'apparition d'une ulcération au niveau
du tronc ce qui I'a amené a consulter a I'hdpital
d’Aioun ou il a bénéficié d’'un débridement chirurgi-
cal qui a aggravé la lésion. A 'examen on note une
vaste ulcération superficielle propre mesurant
170 cm / 100 cm, avec bordure sous minée et des
clapiers purulents, localisée au niveau du tronc (fi-
gure4). Les examens complémentaires (NFS, CRP, lo-
nogramme sanguin, glycémie a jeun, sérologie HIV)
sont normaux. Le diagnostic de pyodermagangreno-
sum est évoqué et le patient est mis sous corticothé-
rapie par voie général a la dose de 1 mg/kg/] avec
une bonne évolution et cicatrisation compléte de la
lésion. (Figure 4)

Discussion :

Décrite en 1930 par Brunsting, Goeckerman et
O’Leary, le pyodermagangrenosum est une derma-
tose neutrophilique rare, dont l'incidence est esti-
mée a deux cas par an par million de personnes|2, 4,
5]. En Mauritanie l'incidence de PG n’est pas connue

Figure 3 : Iésion ulcéro-nécrotique avec évolution vers la
cicatrisation compléte.

avec précision et aucun cas n’a été rapporté a notre
connaissance.

Nous rapportons quatre cas de PG ; deux
hommes et deux femmes, dont I'age se situe entre 25
et 47 ans. Dans la littérature le PG est plus fréquem-
ment observé chez les femmes et il touche surtout
I'adulte entre 25 et 55 ans. [5, 6, 7, 8].

Le diagnostic clinique de PG est basé sur les ca-
ractéres de l'ulcération (ulcération bien limitée, peu
profonde, ses bords sont réguliers et surélevés, sous
miné par des clapiers
bourrelé inflammatoire) [1, 4, 5, 8].

purulents, entourés d’un

Dans la littérature, les 1ésions de PG siegent pré-
férentiellement aux membres inférieurs (75 a 80 %)
puis par ordre de fréquence décroissante sur le
tronc, le cou, les membres supérieurs, les organes
génitaux externes. [9,10] Le phénomene de pather-
gie (apparition ou reproduction des lésions sur une
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Figure 4 : Vaste ulcération superficielle propre .Evolution vers la cicatrisation sous traitement

zone traumatisée), est retrouvé dans 5 a 20 p. 100
des cas [9,10].

Pour notre premier patient le diagnostic de PG a
été porté tardivement apres 9 ans d’évolution bien
qu’il ait présenté une forme typique de PG avec des
ulcérations superficielles et des clapiers purulents,
entourée d'un halo inflammatoire. Le retard du diag-
nostic est certainement lié a la méconnaissance de
cette affection, le patient ayant consulté aupres de
plusieurs structures médicales nationales de dif-
férents niveaux.

Le 2¢ cas a présenté une forme aigue et grave de
PG avec des lésions nécrotiques et diffuses. Le 3¢me
cas s’est présenté sous la forme d'une 1ésion ulcéro-
nécrotique localisée sur la jambe gauche. Le 4™ cas
a présenté une ulcération rapidement extensive, ag-
gravée par le débridement chirurgical ce qui illustre
le phénomeéne de pathergie.

Chez nos patients aucune cause de PG n’a été re-
trouvée. Notre deuxiéme cas a présenté une hypo-
gammaglobulinémie a 'EPP mais malheureusement
celle-ci n’a pas été explorée par I'Immunofixation
des protéines sériques, et le dosage pondéral des
immunoglobulines notamment les IgA et IgM) par
manque de moyens. Cette hypergammaglobulinémie
peut s’expliquer par la déperdition protéique en rap-
port avec les 1ésions cutanées tres étendues.

Ruocco et al [2] rapportent que le PG serait idio-
pathique dans 20 a 50 % des cas, et dans la série de
Garcia-Rabasco et al [4] le PG n’était pas associé a
une maladie systémique dans 33 % des cas. Selon
d’autres auteurs dans plus de 50 % des cas le pyo-

dermagangrenosum est associé a une maladie sous-
jacente [2, 11, 12]. Cette maladie peut précéder le
pyodermagangrenosum, mais celui-ci peut aussi la
révéler ou la précéder. Il s’agit des maladies inflam-
matoires digestives (un tiers des cas), essentielle-
ment la maladie de Crohn et RCH. Des rhumatismes
inflammatoires (Polyarthrite séronégative, Polyar-
thrite rhumatoide), des gammapathies monoclo-
nales a IgA, Des affections hématologiques et
néoplasiques (LMA et LMClymphomes ...) [9, 10,
11].

Concernant I'évolution de PG, trois de nos pa-
tients ont rapporté la notion d’épisodes antérieurs
de lésions similaires, avec des remissions plus ou
moins longues. Dans la littérature I'évolution de
pyodermagangrenosum est chronique, par poussées
intermittentes dont le nombre est variable [8,9].
Cette évolution peut étre aggravée par une interven-
tion chirurgicale intempestive en raison du phéno-
mene de pathergie tel qu'on I'a observé au cours du
quatriéme cas.

Le traitement de PG n’est pas codifié du fait de sa
faible incidence et de l'absence d’études randomi-
sées. [3,5].

Concernant nos patients ils ont été traités par la
corticothérapie systémique en premiére intention.
Le premier patient suite a ’échec de la corticothéra-
pie, a été mis sous Selaru (ustekinumab) 90 mg,
avec une trés bonne évolution et une cicatrisation
complete de 1ésions. Il s’agit du premier cas traité
par la biothérapie en Mauritanie, car ce traitement
n'est pas disponible dans notre pays. Notre
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deuxieme patiente a présenté une forme grave de PG
avec une atteinte trés extensive, elle n’a pas répondu
au traitement par corticoides oral ni au bolus de cor-
ticoides avec une évolution fatale en quelque jours.
Par contre la troisiéme et le quatriéme cas ont bien
évolué sous corticothérapie orale avec une cicatrisa-
tion des lésions.

Ceci rejoint les données de la littérature car la
plupart des auteurs recommandent la corticothéra-
pie par voie systémique en premiere intention [2, 3,
6,7,12,13]. Les immunosuppresseurs tels que la ci-
closporine sont également utilisés avec un certain
degré de succes, mais leur utilisation et limitée par
leurs effets secondaires graves : diabéte induit, HTA
et néphrotoxicité [12].

La biothérapie par les anti TNF alfa a été plus
récemment utilisée avec succeés par de auteurs. Plu-
sieurs études ont prouvé l'efficacité de l'infliximab
[14, 15] et de adalimumab [16, 17], mais infliximab
est la seule molécule testée dans une étude rando-
misée, controlée[15].

A notre connaissance seuls deux cas documentés
de PG multirésistants ont été traités par ustekinu-
mab avec succes [18, 19]. Il s’agit d'un anticorps hu-
main anti-IL12-IL23 qui agit en amont de la
production de TNF alfa , bloquant la maturation des
lymphocytes TH17 qui sont importants dans l'im-
munité des barriéres épithéliales, en particulier pour
recruter les neutrophiles[18] .I'infliximab et I'adali-
mumab ont donné des résultats prometteurs mais L’
I'ustekinumab pourrait constituer une alternative
pour le traitement du PG, si une étude randomisée
confirmait 'efficacité, observée par notre observa-
tion 1.

Conclusion

La pyodermaganrenesum est une affection in-
flammatoire rare, qui est encore méconnue dans
notre pays, ce qui explique en partie la rareté des cas
rapportés. Nos 4 observations confirment I'efficacité
de la corticothérapie dans certaines formes ainsi que
I'efficacité de l'ustekinumab dans les fromes ré-
sistantes de PG.
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