Lupus a type de panniculite
ou lupus profond



Epidémiologie

 Rare: 1 a 3% des patients lupiques (1.2)
* Touche surtout la femme d’age moyen
* Plus fréquent chez les femmes que chez les hommes

- sex ratio estimé a3 F/1 H®

* Exceptionnellement: cas décrits au cours du lupus néonatal



* Atteinte derme profond et hypoderme
* Nodules sous cutanés ou nouures, fermes, infiltrés, mesurant entre 1 et 5¢cm 3:3)

* Peau en regard normale ou inflammatoire ou présentant des signes de LE discoide

» Déclenchement de douleurs a la palpation (caractéristiques++) ou lésions spontanément
douloureuses

» Parfois: apparition de nodules de panniculite aprés un traumatisme ou une injection
- particulierement dans la région deltoidienne (aprés une vaccination)
—> A Risque de récidive ou d’augmentation de taille de la lIésion aprés biopsie cutanée )



Topographie:

» Enfant:
* Visage ++ = joue et front (®)

* Aspect clinique parfois tres inquietant, avec une augmentation de volume unilaterale de Ia
JQUE . : - : y ..
- formant une masse mal limitée voire une infiltration de la totalité d’une hémiface ®)

* Signes fonctionnels peu fréquents
* Pas d’altération de I'état général

> Adulte:

* Tiers supérieur des bras (deltoide) )
e Epaules et haut du dos (zones en regard de 'omoplate ++)

* Autres localisations (plus rares) : celles des panniculites geneérales
— zones les plus grasses du tégument (fesses, cuisses et jambes)



Panniculite lupique




2 formes particulieres:

> Mastite lupique (7
e Nodules mal limités d’un ou des deux seins

e Sensibles a la palpation
* Pouvant étre pris cliniqguement pour des tumeurs
* Peau en regard tres légerement inflammatoire, sans aspect de peau d’orange

> Panniculite péri-orbitaire (¢

 cedeme infiltré permanent de la région péri-orbitaire avec parfois une discrete
réaction inflammatoire

 Parfois unilatéral = entrainant une asymétrie faciale et oculaire



Association
LES

3 cas possibles 3)

» Associé a un LES
e Rare: moins de 1/3 des cas
* Précede les signes de LES dans 20% des cas Diagnostic plus facile en cas de LE

* Survient dans des cas de LES connus dans 80% des cas (¢ j— déja connu
—> avec survenue secondaire de

nodules profonds

» Associé a un autres sous types de LE cutané
* En particulier LE chronique, principalement LE discoide ++
e Cas le plus fréquent

‘//

» Panniculite lupique apparemment isolé: diagnostic plus difficile

* LESou LlE cutané pouvant se développer (ou non) plusieurs mois a plusieurs années apres l'apparition de la
panniculite

* Diagnostic de panniculite lupique rarement pose de facon définitive
— en raison des rapports étroits avec les lymphomes profonds++




« Anticorps anti-nucléaire positifs dans 1/3 a 2/3 des cas selon les séries (3)

* Parfois associé a un déficit partiel ou total de la fraction C4 du complément (C4A ou C4B) ©)

ou en C2 (. 10) l

Recherche d’un déficit en complément en cas de suspicion de panniculite lupique
- plus particuliérement chez I’enfant



Hypodermite lymphocytaire lobulaire++ ou mixte (lobulaire et septale)

Initialement: Concerne primitivement les lobules adipeux )
Sans atteinte des septums interlobulaires qui les séparent

Infiltrat lymphocytaire en petits éléments nodulaires situés a la périphérie des lobules
-2 semblant étre accrochés aux septums
- comparé a des « boules de gui »

Parfois: infiltrat lymphocytaire plus diffus
- débordant du lobule lui-méme
— avec une tendance a remplacer progressivement la graisse

+/- dépots mucineux

Evolution: Disparition progressive de l'infiltrat lymphocytaire
Evolution vers des foyers de nécrose hyaline du tissu adipeux (caractéristique++)
Puis sclérose progressive—> Remplacement du pannicule adipeux par la fibrose




Histologie

IFD:

* Bande lupique a la jonction dermo-épidermique évocatrice mais inconstante




Un nodule isole de panniculite lupique ne peut étre reconnu cliniquement a sa phase active
- C’est I’evolution qui peut étre évocatrice++

Lente régression atrophiante sur plusieurs mois = Lipoatrophie secondaire

Involution des lésions avec affaissement du nodule Evolution atrophique
Diminution de l'inflammation en regard caractéristique

Evolution vers un aspect tres scléreux, avec une peau épaissie et lisse

Parfois: calcifications sous cutanées

Lésion stable = Cicatrices dystrophiques déprimées inesthétiques définitives )
-> Aspect cicatriciel parfois confondu avec une sclérodermie en plaques ou morphée (1)

Autres modifications de surface plus rares possibles: Justifie de porter le diagnostic précocément
- Hypertrichose (12) + d’instaurer un traitement rapidement
avant l'installation de la fibrose et |a
rétraction cutanée

- Zone alopécique de cuir chevelu, simulant une pelade (13)







> Traitement local:

* Dermocorticoides trés fort, éventuellement sous occlusion (14
e Attention au risque d’aggravation de 'atrophie

* Corticoides injectables: a utiliser avec parcimonie
- peuvent étre efficaces dans la mastite lupique ()

* |déalement associés
> Aux APS: traitement de référence 3

* Efficacité moins probante que dans les autres formes de LE chronique ou LE subaigu
- ne permettent pas toujours d’éviter la constitution de zones atrophiques

> En cas d’échec des APS: corticothérapie orale 0,5 mg/kg (1%
> En cas de lésion calcifiée: Association chloroquine + inhibiteur calcique (diltiazem) (16)

» Autres options thérapeutiques: reposent surtout sur des cas anecdotiques:
= Dapsone (17), Thalidomide @, Azathioprine (8, Ciclosporine (1°)



Lymphome T a type de panniculite ++

Histologie souvent non spécifique
IFD +/- négative

Diagnostic de panniculite lupique plus facile en cas d’association
Panniculite + LE systémique
ou
Panniculite + LE discoide

Diagnostic
différentiel

Eléments pour le diagnostic différentiel

Principal diagnostic différentiel

= Existence de lymphocytes atypiques
= Survenue d’'un SAM
= Monoclonalité tissulaire

U
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Diagnostic
différentiel

Eléments pour le diagnostic différentiel

* Autres causes d’hypodermite lobulaire et/ou septales

- C’est I’évolution atrophique des lésions et I'aspect cicatriciel qui permettra de faire
la distinction

* Aspect cicatriciel parfois confondu avec une sclérodermie en plaques ou une
morphée (11

—C’est |la chronologie sémiologique des |ésions qui permettra de faire la distinction
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