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Sclerodermie ou pas ? Une Gammapathie révélée par une sclérose
cutanée : a propos de deux cas
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Introduction :

Le syndrome sclérodermiforme est une atteinte sclérosante de la peau, faisant partie des diagnostics difféerentiels de la
sclérodermie systémique. Ses étiologies sont nombreuses, para néoplasiques pour la plupart. Nous rapportons ici le cas de
deux patients.

Observation :

Le premier patient est agé de 66 ans, hypertendu, présentait une sclérose cutanée diffuse atteignant les deux membres
supérieurs et au visage avec une microstomie marquee. Sur le plan biologique, I'analyse immunologique s’avere négative et
’électrophorese des protéines sériques objective un pic monoclonal en position gamma estimé a 4.6 g/l de classe IgG a chaines
légeres Lambda. L'étude Histologique de sa biopsie cutanée était en faveur d’'un état sclérodermiforme sur dermatite
eczématiforme.

Le deuxieme patient est agé de 61 ans aux ATCD de troubles dépressifs depuis 20 ans, présentait une sclérose cutanée au
niveau des 4 membres, flanc droit de I'abdomen et |a partie basse du dos. Lanalyse immunologique est également négative,
électrophoréese des protéines sériques objective un composant monoclonal de classe IgG a chaines légeres Kappa estimé a 6 g/I.
On retrouve un aspect micro lacunaire de la voute a la radiographie du crane et I'étude histologique objective une dermatite
eczématiforme et sclérodermiforme.

Le diagnhostic de Myélome Multiple est alors retenu dans les deux cas sur des arguments cliniques, biologiques, radiologiques
et histologiques. La sclérose cutanée, classée ainsi comme syndrome sclérodermiforme secondaire a une hémopathie maligne.

L'évolution clinique fut émaillée de complications séveres avec déces de deux patients 6 mois apres le diagnostic.

Discussion :

Les syndromes sclérodermiformes comprennent plusieurs entités a savoir le scléromyxoedeme, la dermopathie fibrosante
néphrogénique, le scléroedeme de Buschke, le syndrome POEMS et |'amylose primitive(1)

'enquéte étiologique nécessitant un bilan exhaustif afin de dépister l'origine toxique notamment apres l'administration de
meédicaments (cytotoxiques, antalgiques, vitamine K, etc.), de composants chimiques (plastiques, résine époxy, chlorure de
vinyle), de solvants (hydrocarbures aromatiques, pesticides), de silice (2), inflammatoire dans le cadre de la sclérodermie
systémique, l'origine métabolique (cheiroarthropathie diabétique, porphyrie cutanée tardive) (3), et paranéoplasique

Conclusion:

Les syndromes sclérodermiformes regroupent de nombreuses pathologies de diagnostic souvent difficile et appartenant a des
cadres nosologiques tres divers. Posant un réel probleme de diagnostic différentiel avec la sclérodermie systémique.
La recherche précoce de gammapathies associées est essentielle pour une meilleure approche thérapeutique.
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