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|ntroduction

La mucinose papuleuse, ou scleromyxocedeme, est une maladie rare caractéerisee par
une infiltration cutanée de mucine, entrainant des modifications cutanées et pouvant
se compliquer de manifestations systemiques. Elle s'associe fréequemment a une
gammapathie monoclonale. Son traitement reste un defi thérapeutique

Observation

*Un homme de 50 ans, diabetique | - La biopsie cutanée d’une papule:
 Motif: une induration cutanee progressive, || dépdt de mucine dans le derme
evoluant depuis 2 ans. papillaire.

‘L'examen dermatologique: une induration SMucinose papuleuse
sclerodermiforme diffuse avec presence des .|| n'y avait pas de dysthyroidie, de
papules millimetriques d'aspect cireuse au gammapathie monoclonale ou de
niveau du dos et de labdomen, uné peoplasie associées. Le reste de
infiltration diffuse avec aspect leonin du  pexamen physique était sans
visage, une sclerodactylie. particularités.

Le patient a dabord recu un
traitement par  corticosteroides
systemiques (0,5 mg/kg/]) et
azathioprine (100  mg/}), sans
amelioration significative.

*une therapie par immunoglobulines
intraveineuses (IVIG) a forte (29 /kg
administré sur 3 jours, tous les
mois) a éte initiee.

*Apres six cycles de traitement par
IVIG, une ameélioration progressive
de I'élasticité = cutanee, une
amelioration de la mimique faciale
et une restauration de la fonction
articulaire ont eté constatees.

Discussion :

—->La mucinose papuleuse est est frequemment associee a une gammapathie
monoclonale (observée chez plus de 80 % des patients%). La mucinose papuleuse
sans gammapathie monoclonale associee etait classeée comme une forme atypique
de cette entite. Peu de cas de cette forme ont eté rapportés. Ces patients, ainsi que le
notre, doivent étre suivis par electrophorese de proteines péeriodique, afin de s’assurer
gu une gammapathie monoclonale ne se developpe pas ultérieurement.

—->Les |IGIV sont considerees comme la mellleure option thérapeutique. Leur
meécanisme d’action propose est lie a leur capacite a bloquer le recepteur Fc,
neutraliser les anticorps, ainsi qu'a leurs effets immunomodulateurs. Dans |la majorite
des cas rapportes, les patients ont repondu favorablement aux IGIV. Cependant un

traitement continu etait necessaire pour eviter les rechutes.
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