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2.

Le pyoderma gangrenosum encore appelé

phagédénisme géométrique ou pyodermite phagédénique est

une dermatose chronique primitive rare, constituée par

une ou plusieurs ulcérations extensives superfic±elles,

très rebelles et désespérément récidivantes, in situ·

ou en des points variés du tégument. Les bords

réguliers et circulaires, forment un bourrelet saillant

inflammatoire dont le versant externe rejoint en pentie

douce le tégument sain. Le versant interne qui sur­

plombe l'ulcération, est miné de clapiers purulents.

Le pyoderma gangrenosum s'accompagne d'une

infection cutanée et parfois de foyers infectieux

profonds.

La cicatrisation se manifeste par uné épider­

misation de la périphérie vers le centre, avec finalement

une cicatrice irrégulièrement pigmentéeet atrophique. Il

existe une extrême fragilité cutanée.

L'intérêt de cette entité particulière réside

surtout dans la recherche des facteurs prédisposants

qui conditionnent son apparition. Aussi, sa reconnaissance

uniquement fondée sur des critères cliniques, doit mener

à des investigations visant à mettre en évidence une

pathologie associée; digestive, dysglobulinémique,

rhumatologique, hématologique ou infectieuse jusque-là

méconnue.



3.

Cette maladie rare existe en COte d'Ivoire.

Nous rapportons dans cette étude, deux cas de pyoderma

gangrenosum observés dans le service de Dermatologie

du Centre Hospitalier Universitaire de Treichville.

Notre travail comportera quatre grandes parties.

La première partie s'étendra sur les généralités

l'historique, l'étiopathogénie, l'étude clinique et

paraclinique, le diagnostic positif et différentiel, le

traitement.

Puis nous exposerons nos observations.

La troisièœ partie de notre étude concernera

les discussions et la quatrième partie les conclusions.



PRE MIE RE PAR T lE:

CONSIDERATIONS ACTUELLES SUR
LE PYODERMA GANGRENOSUM

4.



5.

A- HIS TOR 1 QUE

Plusieurs auteurs se sont attachés à l'étude du

pyoderma gangrenosurn. On retrouve donc de nombreuses

appellations s'appliquant à cette dermatose chronique.

La première description précise de cette

affection a été faite par BROCQ et CLEMENT SIMON en

1908 sous le nom de phagédénisme géométrique et son

étude a été complètée par BROCQ en 1916 (25). Ces

auteurs ont donné à ce type d'ulcère une individualité

clinique, définie par la forme régulière des lésions, par

l'existence d'un bourrelet périphérique circulaire, miné

de clapiers purulents et par une évolution progressive en

surface justifiant le terme phaqêdênisrœ (ou manger abondarm1ent) .

Les mêmes ulcérations ont été ensuite décrites

sous des étiquettes variées :

- Pyoderma chronica papillaris et exulcerans

par ZURHELLA et KLEIN en 1925 ;

- Pyoderma chronique serpigineuse ulcérative

par TISCHNENKO et KROICZIK en 1928

- Pyoderma gangrenosum par BRUNSTING en 1930

- Idiophagédénisme par CHEVALLIER en 1931

- Gangrenous ecthyma par MELENEY en 1933.
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Mais c'est le terme de pyoderma gangrenosurn qui

a été adopté par la plupart des écoles de dermatologie à

la suite de BRUN8TING, GOEKE~~ et O'LEARY (27).Ges auteurs

reVèlent le rôle étiologique joué par une colite ulcéreuse

ou par d'autres foyers infectieux profonds.

Il faut ajouter que GREENBAUM en 1941, THIVOLET

et Madame HERMIER en 1965 ont également proposé l'épithète

de pyodermite phagédénique.
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B - ETIO-PATHOGENIE

La diversité des maladies pouvant être associées

au pyoderma gangrenosum n'a pas facilité la compréhension

du mécanisme de son déclenchement. Plusieurs théories

ont tenté d'expliquer l'apparition du pyoderma gangrenosum.

a) La théorie de l'infection cutanée, autrefois

retenue, n'est plus soutenue actuellement, malgré la

présence de germes dans la plaie. Quelques investigations

ont impliqué un virus ressemblant au virus de la varicelle

dans la lésion (159).

b) On incrimine des foyers infectieux profonds

qui dans un assez grand nombre de cas sont associés aUK

ulcérations cutanées et on pense qu'une interdépendance

relierait entre eux/ces deux processus suppuratifs.

BRUNSTING, GOERKERMAN et O'LEARY en 1930 ont

les premiers attiré l'attention sur la coexistence d'un

pyoderma gangrenosum et d'une colite ulcéreuse chronique

chez quatre de leurs malades et d'un emphysème thoracique

dans un autre cas.
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L'association d'une colite ulcéreuse à un

pyoderma gangrenosum fut retrouvée dans de nombreuses

observations. H.O. PERRY et BRUNSTING en 1957 l'ayant

constatée onze fois sur dix-neuf.

Les rapports étiologiques entre les ulcères

phagédéniques et la colite ulcéreuse ou la recto­

colite hémorragique, confirmée par le lavement baryté

et la rectosropie ont été précisés par la fréquence de

ce syndrome cutanéo-digestif et par le parallélisme

évolutif entre les deux affections ; le traitement

médical ou chirurgical de la colite pouvant amener la

guérison des lésions cutanées.

Divers mécanismes ont été évoqués pour

expliquer la survenue des ulcères phagédéniques au

cours de l'évolution d'une colite ulcéreuse ou d'un

autre foyer infectieux : propagation microbienne ou

virale de la suppuration profonde vers la peau ;

dissémination hématogène de l'infection virale,

favorisant l'apparition et le développement du

microbisme cutané.

2) ~~_~~~2E!~_!~~~!~~!E~

a) A côté d'une action infectieuse, de nombreux

auteurs font intervenir un conflit antigène-antico~ps

particulièrement violent, comparable au phénomène de

SANARELLI - SHWARTZMAN.
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b) Des études récentes ont encore mis en

évidence ces troubles immunologiques au cours du

pyoderma gangrenosurn.

L'hypogammaglobulinémie est un des facteurs

possibles des ulcères phagédéniques,en diminuant la

défense immunitaire de l'organisme vis-à-vis des germes

infectieux.

Le rôle de la carence en anticorps avait été

soupçonné depuis longtemps pour expliquer la virulence

des lésions phagédéniques par DARIER. Mais c'est

MARCUSSEN qui, en 1953 mit en évidence par électrophorèse{

une hypogarnrnaglobulinémie et ce cas princeps fut suivi

de ceux de LATIMER en 1955, de WRIGHT en 1956, de

STRIZLER en 1957, de BLOOM en 1958.

A côté des hypogarnrnaglobulinémies, les

paraprotéinémies qui sont définies par une surproduction

anormale d'une des immunoglobulines, représentent un des

troubles immunitaires qui pourrait expliquer l'apparition

du pyoderma gangrenosurn. La paraprotéine soupçonnée par

l'électrophorèse et précisée par l'immuno-électrophorèse

est soit le plus souvent une IgA, soit parfois une IgG.

D'autres anomalies immunibaires sont

retrouvées au cours du pyoderma gangrenosurn. Il s'agit

des dépôts d'immuns complexes au niveau de la paroi
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des vaisseaux;de dysfonctionnement du polynucléaire

neutrophile portant sur le défaut intrinsèque du

chimiotactisme, le trouble de la motilité spontanée

du polynucléaire et une anomalie de la phagocytose (14).

On décrit aussi un déficit de la fonction des cellules

Tréagissant spécifiquement au contact de l'antigène

dans la réponse à médiation cellulaire.

3) !h~~E!~_~h!~!g~~

On a également évoqué un mécanisme d'ordre

chimique: enzyme protéolytique trouvée dans lesfécès

des malades ayant une colite ulcéreuse et qui serait

capable de digérer les cellules épidermiques.

Malgré ces théories qui tentent d'expliquer

l'apparition du pyoderma gangrenosum, la pathogénie de

cette affection reste obscure. Une explication précise

et unique de la pathogénie du pyoder~a gangrenosum n'est

pas encore possible. Cependant des travaux récents se

sont focalisés sur les phénomènes immunologiques. Ils

semblent prépondérants .

Ce sont :

- Le déficit de l'immunité cellulaire

- Le déficit de l'immunité humorale.
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C - CLINIQUE

Le pyoderma gangrenosurn se rencontre chez

l'adulte souvent au cours de la deuxième ou troisième

décade. Mais il peut aussi se rencontrer chez l'enfant

(150) et même chez le nourrisson (49).

En général il n'y a pas de prédilection de

sexe. La lésion peut sièger en tous points du tégument,

être isolée ou multiple.

Les localisations cutanées par ordre de

fréquence décroissant sont les suivantes

• membres inférieurs (talons, chevilles ou

régions prétibiales)

· membres supérieurs. (bras, avant-bras et

mains) ;

· la localisation fessière serait particuliè~t

fréquente.

La localisation muqueuse est rare : bouche,

lèvres, langue et même oeil. Les organes génitaux

peuvent être atteints.
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DESCRIPTION CLINIQUE

Le pyoderma gangrenosurn passe par différentes

phases qui s'intriquent.

L'affection atteint habituéllement un adulte

d'âge moyen, en bonne santé apparente sans prédilection

de sexe. Elle peut cependant apparaître sur un terrain

déficient et coexister avec des manifestations générales

ou viscérales.

La lésion initiale-------------------

Elle est de diagnostic assez délicat.

Rarement décelée, elle est polymorphe et faite

de nombreux éléments qui souvent se succèdent rapidement

- Des macules éryuhémateuses vite transformées

en éléments vésiculo-bulleux ;

- Des infiltrats cutanés violacés à type de

nouures, qui ne tardent pas à se ramollir

- Des papules sur un fond érythémateux se

transformant en papulo-pustules furoncu1oides

qui se rompent, s'étendent progressivement,

entrent en coalescence avec des éléments

voisins pour former l'ulcère.
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Une plaie accidentelle ou chirurgicale, une

piqOre d'insecte, un ulcère de jambe ont pu être le point

de départ du processus. Mais le plus souvent l'ulcère

semble se constituer d'emblée, sans lésion préexistante.

L'ulcération

c'est une ulcération ronde ou ovalaire très

nettement limitée, habituellement peu profonde et étalée

en surface. Ses bords sont réguliers, circulaires, curvi­

lignes, "comme tracés au compas". Ils forment une nette

saillie tout autour de la lésion ou sur une partie de la

périphérie en fragments de cercle. Ce bourrelet, signe

essentiel du diagnostic est plus ou moins élevé, large

de quatre à vingt millimètres, d'aspect inflammatoire,

rouge violacé, à surface lisse, infiltré et assez dure.

Le versant externe de ce talus rejoint en pente douce

la peau saine dont il est séparé par une auréole érythé­

mateuse. L'autre versant surplombe d'une façon abrupte

l'ulcère; il est creusé de clapiers purulents d'où la

pression fait sourdre du pus de consistance plus ou

moins gélatineuse. La base du bourrelet est ainsi décollée

sur certaines parties de son pourtour interne, comme "minée"

sans qu'il existe un sillon régulier continu.

La surface ulcérée ou seulement exulcérée est

tantôt cruentée , rouge vif, finement granuleuse
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ou modèrement papillamateuse, tantôt translucide, tapissée

partiellement par un lambeau d'épiderme très mince, tantôt

grisâtre et recouverte d'un enduit sanieux, de crontes, de

tissu secondairement nécrosés.

Des variétés cliniques peuvent donner aux

ulcérations une personnalité moins nette.

Les plages érodées ou ulcérées sont parfois

irrégulièrement arrondies ou sans figuration précise.

Leurs bords sont déchiquetés et progressent de façon

capricieuse, on parle alors de phagédénisme serpigineux.

Leurs contours ne font qu'esquisser, par endroits, un

dessin curviligne qui est plus polycyclique que largement

circulaire.

Dans d'autres cas, l'ulcération ne reste pas

superficelle ; elle creuse en profondeur, entraînant de

très grosses pertes de substance/tout en conservant un

bourrelet périphérique saillant; il s'agit de phagé-

dénisme ténébrant.

Ailleurs, le diagnostic est encore moins

évident, surtout dans les formes morph~logiques

- Forme pseudo-chélbidienne;

- Pyodermite maligne de la région céphalique

de pronostic plus grave avec image histolo­

gique pseudo- épi théliomateuse.



15.

Ils sont le plus souvent discrets. Les lésions

sont plus ou moins douloureuses, parfois paradoxalement

indolentes. Elles ne s'accompagnent habituellement ni de

lymphangite, ni d'adénopathie inflammatoire, ni de fièvre
l

en dehors d'une réaction fébrile initiale de courte

durée. Les ganglions satellites sont oependant parfois

enflammés et douloureux, sans suppuration.

A la longue, lorsque les placa~ds se succèdent

et récidivent indéfiniment et sans interruption, des

troubles psychiques surviennent, une cachexie s'installe

et la température peut être élevée.

On note la fragilité cutanée vis-à-vis des

agressions externes et des traumatismes mêmes légers

blessures, biopsies, tests cutanés, injection intra-

musculaire ou intraveineuse, piqüre d'épine.

Dans certains cas l'association de manifes-

tations viscérales ou d'anomalies protéinémiques

confère au tableau clinique une gravité particulière.

L'évolution

L'ulcération s'accrolt rapidement et réguliè-

rement de façon centrifuge. Cette destruction cutanée

peut atteindre les dimensions impressionnantes de dix

à trente centimètres/puis le processus se stabilise;



le bourrelet peut s'effacer, la cicatrisation se fait

très lentement en plusieurs mois ou années, bien que

Ides réparations partielles, suivies de reprises et de

Irécidives puissent faire croire à des guérisons

lsuccessives. L'épidermisation se fait le plus souvent

6e la périphérie vers le centre. Les cicatrices rési­

rUelleS ont une surface inégale et une teinte irrégu~
ièrement pigmentée.
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D- EXAMENS PARACLINIQUES

1) ETUDE MYCOBATERIOLOGIQUE

La lésion initiale est généralement ulcérée.

Les prélèvements mycobactériologiques ne

revèlent rien de pathognomonique au pyoderma gangrenosurn.

La plupart du temps, les prélèvements mycosiques sont

négatifs tandis que les prélèvements bactériologiques

revèlent une flore microbienne variée non spécifique.

Des germes divers et banaux sont retrouvés (44) : staphy­

locoques, streptocoques, protéus, colibacilles, bacilles

fusiformes, spirilles, bacille pyocyanique.

2) LA BIOPSIE CUTANEE

L'image histologique du pyoderma gangrenosurn

est celle d'une inflammation subaiguë non spécifique (46).

On note au niveau de 'l'ulcère l'absence de

l'épiderme, la nécrose du derme superficiel et son

envahissement par un infiltrat inflammatoire aigu. Plus

profondément, cet infiltrat prend un aspect chronique

et se compose de lymphocytes, de plasmocytes, d'histioc~s,

de fibroblastes, souvent de cellules géantes à corps

étrangers et parfois de nombreux éosinophiles. Il peut

s'étendre très bas dans le tissu sous-cutané.
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Les vaisseaux dermiques se sont multipliés

mais sont normaux ; tout au plus leur endothélium a

tendance à s'épaissir.

La cicatrisation s'accompagne d'une fibrose

intense.

En bordure de l'ulcère, la prolifération

épidermique réalise l'aspect de l'hyperplasie pseudo­

épithéliomateuse ; il peut y avoir des abcès intra­

épidermiques.

Outre ces deux examens paracliniques, les

constantes biologiques ne présentent pas de caracté­

ristiques particulières. Les résultats des investigations

biologiques sont souvent fonction des associations morbides.

3) Il faut demander cependant des examens

endoscopiques et radiographiques à la recherche d'asso-

ciations morbides qui sont souvent digestives.

Pour l'endoscopie:

- Une rectosigmoïdoscopie

- Une colonoscopie

Pour la radiographie

- Une radiographie pulmonaire

- Un transit oeso-gastro-duodénal

- Un lavement baryté
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4) Il faudra également rechercher un trouble

de l'immunité cellulaire ou humorale par des techniques

immuno1ogiques précises. Fréquemment/on retrouve des

anomalies portant sur la quantité et la qualité des

immunoglobulines.
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E- ASSOCIATIONS MORBIDES

Le diagnostic de pyoderma gangrenosum doit

mener à la recherche d'une pathologie associée, essen~

tiellement colique. Tantôt celle-ci est connue, le

pyoderma gangrenosum ne venant alors qu'en tant que

complication, tantôt celle-ci est méconnue, les signes

cutanés amenant à sa découverte. Enfin il est à

souligner que, dans bon nombre de cas, le pyoderma

gangrenosum est primitif en apparence, survenant en

dehors de toute pathologie sous-jacente décelable.

1) Associations digestives

Par ordre de fréquence

a) La colite ulcéreuse ou rectocolite

hémorragique

C'est l'affection la plus fréquemment

associée au pyoderma gangrenosum. On estliœ

que la moitié des sujets ayant le pyoderma

gangrenosum ont une colite ulcéreuse (15)

(23) (53) (l00). A l'inverse, de plus larges

séries indiquent que la fréquence du

pyoderma gangrenosum au cours de la colite

ulcéreuse est de l'ordre de 2% (GO) (82).
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Le symptôme principal et évocateur de la

rectocolite hémorragique (RCH) est la diarrhée hémorra­

gique. Mais les tableaux cliniques peuvent être variés

selon la gravité de la poussée et l'étendue de l'atteinte

rectocolique.

Devant la triade diarrhée, rectorragie et

douleurs abdominales il faut savoir penser à la recbo­

colite hémorragique.

LA DIARRHEE

Elle peut être modérée, surtout matinale

ou post prandiale, ou parfois majeure.

avec plusieurs dizaines d'évacuations

rectales impérieuses, diurnes et nocturnes.

Le ténesme et l'incontinence anales sont

fréquents dans les formes sévères. Parfois

il peut exister une alternance de dia~rhée

et de constipation.

LA RECTORRAGIE :

Souvent les selles sont sanglantes, parfois

des rectorragies peuvent survenir en~rs

des selles, évoquant un saignement hffiorroi­

daire. En fait, le plus souvent au cours

d'une poussée, les évacuations rectales

sont composées de débris fécaux, de sang,

et de pus d'a~ct très évocateur.
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LES DOULEURS ABDOMINALES

Elles sont rares au début de la maladie.

Ce sont des douleurs post prandiales,

abdominales basses, souvent localisées à

la fosse iliaque gauche à type de crampes

parfois diffuses.

Parfois il existe des épreintes.

LA FIEVRE

C'est une fébricule vespérale, mais

parfois la fièvre s'élève à 39°,40°

faisant discuter une infection grave.

Ailleurs l'examen reste souvent normal, mais

parfois dans les formes sévères on note une pâleur, des

oedèmes des chevilles, des signes de déshydratation ~a

et intra cellulaire, une tachycardie, une hypotension

artérielle, un météorisme abdominal ; une sensibilité de

la fosse iliaque gauche et parfois une défense abdominale.

A côté de ces signes cliniques, les examens

radiologiques et endoscopiques vont confirmerle diagnostic.

Le lavement baryté pratiqué montre

au début :

En contraste simple :

· Une diminution de l'expansibilité

· Une disparition des haustrations

En double contraste :

· Une intolérance segmentaire

· Une asymétrie des haustrations

· Un épaississement des haustrations

· Un aspect granulaire
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A la période d'état:

_En contraste simple

· des ulcérations, des spicules inférieures

à 2 mm

· un aspect lacunaire

· un pseudopolype

· une microrectie.

_ En double contraste

· des ulcérations superficielles très fines.

Au stàde tardif :

_ En contraste simple

· les ulcérations sont plus profondes

supérieures à 2 mm

· un aspect de sclérose pariétale

· un raccourcissement du colon/une microcolie

· une sténose segmentaire.

_ En double contraste

· une disparition du relief muqueux

· une perte des haustrations.
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Les examens endoscopiques

La rectosigmoïdoscopie montre

- Un caractère hémorragique avec une congestion

muqueuse de couleur rouge sombre et un aspect

framboiséiune fragilité de la muqueuse.

Une suppuration qui se présente comme un

enduit pultacé léger ;

- Une ulcération, des pseudopolypes et une

modification de la lumière rectale.

La colonosconie

Elle aboutit à un diagnostic de sténose.

Ces signes cliniques, radiologiques et endos­

copiques permettent le diagnostic de la rectocolite

hémorragique.

En général/il n'y a pas de corrélation entre la

sévérité de la colite ulcéreuse et la présence du pyoderma

gangrenosum. Certains pyoderma gangrenosum peuvent même se

développer après colectomie. C'est ce que nous rapporte

MC GARITY et ses collaborateurs dans son observation (103).
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Cette association digestive est souvent une

rectocolite hémorragique (7) (115) (143) (145) mais il

peut d'agir également d'une maladie de CROHN (60) (82) (92)

(134) (144) .

b) La maladie de CROHN dans sa forme classique

se traduit par un tableau de sténose intesti-

nale chronique de l'iléon terminal.

~~ê_ê!~~~ê_~!!~!g~~ê . On note :

- un syndrome de KOENIG

- une diarrhée non sanglante et non glaireuse

- un amaigrissement important

La palpation de l'abdomen permet parfois de

percevoir dans la fosse iliaque droite une masse allongée,

verticale, ferme, sensible, en dedans du coecum.

L'examen radiologique par lavement opaque et par

transit baryté de l'intestin grêle avec des antispamodiques
f

peut donner des images évocatrices concluant 'au diagnostic

- La partie prévalvulaire de l'iléon terminal sur

la à 20 cm est tubulée, rétrécie, rigide avec

disparition du relièf muqueux et aspect spiculé

- En amont de ce segment sténotique, l'iléon est

distendu sur 15 à 30 cm avec un bord mésenté­

rique raide et arqué, tandis que le bord anti-

mésentérique est festonné.
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Le malade peut être vu à l'occasion d'une

complication évolutive telle que

- hémorragie digestive

- occlusion intestinale

- perforation en péritoine libre.

Vue l'association fréquente du pyoderma gangre­

nosum à des affections digestives non moins importantes,

le diagnostic du pyoderma gangrenosum qui reste avant tout

clinique doit toujours faire mener une enquête colique.

2) Associations hématologiques

Il s'agit de dysglobulinémies.

Ces dysglobulinémies portent souvent sur les

dysprotéinémies qui se manifestent soit par la maladie de

KAHLER, soit par la maladie de WALDEN8TROM. Il peut s'agir

de dysglobulinémie essentielle, ou d' hypogarnmaglobulinémies

isolées idiopathiques (9) (45) (128).

La dysglobulinémie monoclonale qui peut se

retrouver est le plus souvent à IgA (1) (4) (28) (85) (105(106)

ce qui contraste avec la prédominance des IgG.
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a) La maladie de KAHLER

La maladie de KAHLER ou myélome multiple est

une prolifération maligne monoclonale de

plasmocytes qui synthétisent généralement

des immunoglobulines plus ou moins complètes.

Le tableau clinique est variable.

C'est parfois un tableau de maladie générale,

asthénie et amaigrissement, ailleurs c'est

surtout des douleurs osseuses ou des fractures

spontanées. Les arguments du diagnostic sont

de deux ordres :

- Il existe une prolifération plasmocytaire

qui se traduit cliniquement par des signes

osseux

. Douleurs osseuses rebelles aux antalgiques

. Fracture~ ou plus rarement tuméfactions.

Les lésions radiologiques siègent surtout sur

le crâne, le rachis, les côtes, les humérus,

les fémurs. On retrouve des images de décalci­

fication diffuse, des lacunes circonscrites, à

l'emporte pièce, ou de grandes destructions

osseuses avec fracture ou tassement vertébral.

Le bilan hématologique apporte la preuve de la

nature plasmocytaire.
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Le myélogramme montre 10 à 90% de plamocytes

souvent anormaux.

- A la prolifération plasmocytaire s'associe

une immunoglobuline monoclonale

Le frottis sanguin montre un phénomène de

rouleau érythrocytaire.

L'immunoélectrophorèse révèle une

immunoglobuline de type monoclonal IgG ou plus

rarement IgA. La protéine de Bence Jones est

présente dans les urines.

b) La maladie de WALDENSTROM est la prolifération

maligne monoclonale de lymphocytes B qui

maturent jusqu'aux plasmocytes responsables

de la sécrétion dans le sérum d'une IgM

monoclonale. Cette dysprotéinémie peut

s'associer au pyoderrna gangrenosum.

Au cours du pyoderma gangrenosum il faut

savoir la rechercher, chez un sujet qui

présente une altération progressive de l'état

général ou des adénopathies.

Les arguments du diagnostic de la maladie de

WALDENSTROM sont de deux ordres

l'existence d'une prolifération lymphoide

et la présence d'une macroglobuline monoclonale.
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- La prolifération lymphoide se manifeste par des

adénopathies superficielles ou profondes, une

splénomégalie, une hépatomégalie, des tumeurs

salivaires, amygdaliennes, digestives, pumonaires

et pleurales.

Une hyperlymphocytose sanguine est observée.

- La macroglobulinémie monoclonale peut être

soupçonnée d'emblée sur deux signes

. les rouleaux érythrocytaires

. et une très forte accélération de la vitesse de

sédimentation.

Toutes ces associations morbides étant possibles,

tout pyoderma gangrenosum doit faire rechercher

minutieusement une dysglobulinémie par les moyens

adaptés :

Electrophorèse des protéines sériques

- Immunoélectrophorèse sérique

- Dosage semi quantitatif des immunoglobulines

- Recherche de la protéinurie de BENCE JONES sur

urines concentrées

- Myélograrnme et biopsie médullaire

- Radiographie osseuse.
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c) Les hémopathies

A côté de ces dysprotéinémies, les hémopathies

peuvent se voir au cours du pyoderma gangrenosurn.

Ainsi le pyoderma gangrenosum peut s'observer

dans les syndromes myéloprolifératifs :

- Avant tout les polyglobulies essentielles

(8) (48) (74)

- Leucémie myéloide chronique (35) (39) (83)

(89) (152)

- Thrombocytémie (136)

- !1yélofibrose

- Splénomégalie myéloïàe (31).

D'autres observations signalent la survenue du

pyoderrna gangrenosum dans les leucoses aiguës

(13) (55) (129) (154) .

3) Associations rhumatologiques

La polyarthrite rhumatoïde peut être aussi

associée au pyoderma gangrenosum.

Plusieurs cas ont été publiés (36) (37) (70) (114).
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4) Associations infectieuses

Les foyers profonds.

Diverses suppurations profondes ont été signalées

en association avec un pyoderma gangrenosum

- Abcès au cours de diverticulose sigmoidienne

- Péritonite d'origine appendiculaire (19) i

- Pyonéphrose i

- Abcès du poumon (52) i

- Pleurésie purulente (52).

5) Associations diverses

Des observations isolées font état de la survenue

d'un pyoderma gangrenosum au cours d'autres états morbides

tels que :

- Hépatite chronique active (23) (29) (30) (62)

(96) (99)

- Artérite (33) (68) (84)

- Tumeur maligne (88) (113)

- Diabète (93).

Cette longue liste ne doit pas faire oublier que

dans de nombreux cas (1/3 d'entre eux environ) aucune

pathologie n'est associée au pyoderma gangrenosum.
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En résumé, nous allons faire un tableau

récapitulatif des principales affections associées au

pyoderma gangrenosurn.

o R D R E

GASTROENTEROLOGIE

RHUMATOLOGIE

HEMATOLOGIE

HEPATOLOGIE

INFECTIEUX

NATURE

- Colite ulcéreuse (RCH)

- Maladie de CROHN

- Polyarthrite rhumatolde

- Leucoses aiguës

- Syndromes myéloprolifératifs

- Dysglobulinémies

. ~globulinémies monoclonales

. Hypogammaglobulinémies

- Hépatite chronique active

- Foyers infectieux profonds
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F - LE DIAGNOSTIC

1) Le Diagnostic positif

Le diagnostic positif du pyoderma gangrenosUm

reste avant tout clinique car l'affection possède une

indéniable personnalité clinique. L'aspect clinique est

capitale à connaître, parce que c'est uniquement sur lui

que repose le diagnostic.

Les lésions initiales sont rarement observées

Il s'agit de nodules inflammatoires ou de pustules.

Rapidement se crée l'ulcération caractéristique ::

ronde ou ovalaire, de limites très nettes, profonde d'un

demi à un centimètre, sa surface est granuleuse,souvent

recouverte de pus. Elle est limitée par un bourrelet

très caractéristique

- En pente abrupte vers la surface ulcérée

avec, très fréquemment de nombreux clapier.s

purulents par endroits

En pente douce vers la peau saine séparée

d'elle par une zone très inflammatoire rouge

pourprée et dure.

La vitesse de progression d'une ulcération peut

être impressionnante : plusieurs centimètres par jour. La

taille est très variable, de quelques centimètres à 50

centimètres ou plus.
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L'argument important est que, quand

l'ulcération guérit, elle laisse en règle une cicatrice

irrégulière, polychromique, pouvant permettre un diag­

nostic rétrospectif. Les lésions sont plus ou moins

douloureuses parfois curieusement indolores.

De la biopsie il faut attendre peu de chose

car les signes anatomopathologiques sont aspécifiques

il s'agit d'une nécrose dermoépidermique, infiltrat

inflammatoire polymorphe du derme superficiel.

En fait avec ces deux éléments on peut déjà

conclure au diagnostic et rechercher des affections

associées.

2) Le diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel se pose avec les

ulcérations spécifiques rencontrées fréquemment en

milieu tropical. Il s'agit de la tuberculose, des

mycobactérioses atypiques et de l'amibiase cutané~

Les lésions malignes, la donovanose, la

gangrène post opératoire de la peau peuvent aussi être

évoquées.
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a) Les mycobactérioses atypiques cutanées

c'est l'ulcère de BURULI dU à mycobactériurn

ulcérans. Le diagnostic positif de cette

affection sera fondé sur un faisceau d'arguments

cliniques, histologiques et bactériologiques.

La notion de vie en pays tropical, le jeune âge

des sujets, l'absence de vaccination par le BCG

et la fréquentation d'un marigot constituent les

facteurs épidémiologiques à retenir.

Sur le plan clinique, l'aspect des lésions est

bien particulier et très évocateur : vaste

ulcère dont la localisation est rarement celle

du classique ulcère phagédénique ; il est plutôt

ubiquitaire, d'évolution très lente, à tendance

extensive et surtout à bords très décollés. De

plus, la conservation paradoxale d'un bon état

général sans fièvre malgré l'étendue de l'ulcère,

la non spécificité du bilan de routine et quelque

fois, la présence d'images radiologiques osseuses

detyPe ostéolytique sont autant d'éléments en

faveur du diagnostic. L'examen histologique
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est caractéristique. Les lésions consistent essen­

tiellement en une hypodermite nécrosante avec

peu de réaction cellulaire, entourée de micro­

calcifications et de thromboses capillaires. La

coloration de ZIEHL-NEEL8EN suffit à mettre en

évidence un signe essentiel : la présence presque

constante de bacilles acido-alcoolo-résistants

(BAAR) dans la zone évolutive de la nécrose.

Enfin la preuve formelle et définitive sera

apportée par l'identification bactériologique

d'une mycobactérie atypique.

b) Tous les autres ulcères infectieux peuvent

être évoqués

l'ulcère à pyogène encore appelé craw-craw,

fréquent aux jambes, superficiel et de taille

modérée. Il est causé par le staphylocoque ou

le streptocoque et réagit très vite aux anti­

biotiques.

L'ulcère à pyocyanique, naît sur une bléssure

ou sur une ulcération préexistante et son

évolution est lente. La présence de pus bleu

est un indice précieux.
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Les ulcères syphilitiques et pianiques sont

particuliers du fait de leur origine habituel­

lement gommeuse. Ils sont taillés à l'emporte

pièce, ils ont des bords géométriques. La

sérologie et le traitement spécifique aideront

au diagnostic.

- Les go~es tuberculeuses ulcérées peuvent

induire en erreur, mais siègent plus souvent au

voisinage des aires ganglionnaires et les tests

tuberculiniques sont fortements positifs. Les

examens bactériologiques (culture sur milieu

de LOEWENSTEIN-JENSEN à 37°) et histologiques

(présence de zones de caséification au centre

du follicule tuberculeux) permettent d'écarter

le pyoderma gangrenosum.

- La donovanose due à une bactérie proche des

klebsiella : colymmato-bactérium granulomatis ,

se présente comme une lésion suppurative chro­

nique des téguments de la région inguinale.

C'est une masse granulomateuse, irrégulière,

surélevée par endroits, ulcérée et suintante

ailleurs, toujours indolore. Elle peut s'étendre

aux régions voisines.
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Le prélèvement biopsique de la lésion servira au

diagnostic. La présence des corps de Donovan

grandes cellules mononuclées, contenant des

bactéries encapsulées,polyrnorphes conclut au

diagnostic.

C) L'amibiase cutanée

Al' inverse du pyoderma gangrenosum -el.Le se présente

comme une ulcération très douloureuse recouverte

d'un enduit blanchâtre, aux bords éversés inflam­

matoires. Elle siège souvent dans la région fessière

et périnéale.

L'examen parasitologique retrouve des amibes histo­

Lytiques et suffit pour conclure au diagnostic

d'amibiase cutanée.

d) La gangrène post-opératoire progressive de la peau

peut être une cause d'erreur. Il faut rechercher

la notion d'intervention chirurgicale déclanchante.

La gangrène débute après un intervalle libre de 7

à 14 jours en moyenne après l'intervention, les

extrêmes allant de 24 heures à 7 semaines. L'aspect

clinique est celui d'un pyoderma gangrenosumParti­

culier car restant superficiel, ne détruisant que

le plan cutané avec une zone périphérique d'extension

non épaissie en bourrelet. Une seconde particularité.
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est la d:ilœnsion impressionante en quelques jours, pouvant, détruire

une grande partie de la paroi abdominale ou cervico­

thoracique. Le patient est fébrile, souffre de façon

intense, particulièrement lors du changement des pan~ts.

Sa survenue après un acte chirurgicale, son

début après un intervalle libre et son extension particu­

lièrement rapide/ sont des éléments précieux au diagnostic.

e) Les lésions malignes doivent se différencier

du pyoderma gangrenosum

- L'épithéliomaspino-cellulaire ulcéro-végétant.

C'est souvent une tumeur saillante, volumineuse,

infiltrante, enchassée dans le derme, à surface

irrégulière, bourgeonnante et ulcérée. L'ulcé­

ration a un fond irrégulier ; son bord épais,

dur et éversé constitue la coque de la masse

tumorale dans laquelle est creusée l'ulcération.

L'histologie confirme le diagnostic.

- L'épithélioma baso-cellulaire ulcéreux (ulcus

rodens)

L'ulcération est le signe dominant.

Elle est souvent unique, peu ou pas douloureuse.

Cette ulcération a une profondeur variable, un

fond rouge sombre et granuleux, parfois nécrotique.
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la base est légèrement infiltrée ou souple. Ses

bords sont taillés à pic, souvent surplombés

par un bourelet dur, mamelonné.

L'histologie confirmera le diagnostic.

- Le granulome malin du nez ou centrofacial ,

syndrome de WEGENER

C'est une affection caractérisée par un processus

ulcéro-nécrotique extensif, débutant sur la

cloison nasale et sur la vonte palatine, détruisant

le centre de la face, rebelle à tous les trait6œmts

et conduisant à la mort.

L'extension du processus nécrosant aux parties

molles du centre de la face est progressive,

rapide/et garde habituellement une topographie

unilatérale. L'aile du nez, la joue adjacente,

la paupière inférieure, la région périorbitaire,

la lèvre supérieure deviennent rouges, oedérnatiées

infiltrées, et une ulcération apparaît en un

point quelconque de cette zone atteinte.

C'est une ulcération bien limitée creusante,

sanieuse et parfois sphacélique. La nécrose

cartilagineuse et osseuse de la cloison,
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du palais, des os du nez se poursuit simul­

tanément. Le processus peut atteindre l'arrière­

pharynx.

Les douleurs sont variables, parfois para­

doxalement inexistantes. L'état général est

bien conservé, avec ou sana fièvre.

En 8 à 18 mois l'aspect devient monstrueux avec

une mutilation centrofaciale effroyable.

A la phase terminale, une cachexie fébrile

s'installe. L'alimentation devient impossible,

des hémorragies graves peuvent survenir, les

douleurs sont parfois atroces. Le malade meurt

après une évolution qui s'étend de quelques

mois à plusieurs années.

En présence de ces signes cliniques qui

peuvent prêter à confusion avec ceux du

pyoderma gangrenosurn/l'examen histologique

conclura au diagnostic.
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G - LE TRAI TEMENT

Les thérapeutiques proposées pour le pyoderma

gangrenosum sont des plus variées.

1) Le traitement local

Il consiste en la désinfection des plaies à

l'aide d'antiseptiques habituels. On pratique dans un

premier temps des bains avec de l'eau permanganatée

(0,5 g de permanganate de potassium pour la litres d'eau).

Ensuite l'attouchement des ulcérations se fait

à l'aide d'éosine aqueuse à 2% oud'un colorant.

L'excision-greffe a pu être réalisée mais le

rejet d'auto-greffe est un phénomène fréquent/par

conséquent cette technique est à éviter.

2) Le traitement par voie générale

a) Les antibiotiques par voie générale ne sont

pas efficaces.Ils ne donnent que des résultats

transitoires, en fait n~étant efficaces que

sur la surinfection.

b) Les gammaglobulines injectables ont été

proposées.

Elles déterminent souvent une épidermisation

rapide alors même que la lésion peut continuer

à progresser. Elles sont plus spécialement



43.

indiquées dans les pyodermites phagédéniques

avec hypogammaglobulinémie. La posologie

moyenne est de 10 ml (lg) tous les deux

jours, pendant une ou plusieurs semaines

suivant le dégré d'amélioration obtenue. Les

cures sont repétées en cas de récidives ou

de lente cicatrisation, les doses étant

réduites à 5 ml par semaine pendant le

traitement de consolidation. Les transfusions

de sang frais (250 ml à 500 ml) par jour

pourraient remplacer les gammaglobulines

ou leur être associées.

c) La corticothérapie a amélioré le pronostic du

pyoderma gangrenosum mais elle doit être bien

pesée du fait des nombreuses complications

qu'elle peut entraîner lorsqu'elle est de

longue durée.

Ce sont surtout des accidents digestifs et

métaboliques.

Les accidents digestifs

Ils sont redoutables par leur gravité et

assez souvent par leur latence/d'où la

nécessité d'un bilan digestif strict et d'une

surveillance digestive rigoureuse.
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Ce sont :

- Des brülures épigastriques

- Des nausées

- Des dyspepsies

- Des hémorragies

- Des perforations ulcéreuses

- Les accidents métaboliques

Ce sont :

- La rétention hydrosodée avec pour consé­

quence des oedèmes des membres inférieurs

et une hypertension artérielle

- La déplétion potassique qui peut se

manifester par des crampes, une asthénie

importante, des crises de tétanie. Elle

expose à de graves troubles du rythme :

extrasystoles ventriculaires ;

- Le syndrome cushingoide lié à l'anabolisme

lipidique accru et au catabolisme protlllique.

Il se manineste par une obésité facio­

tronculaire, une amyotrophie proximale des

membres, une acné et une érythrose faciale.

- Les complications liées à l'hypercatabolisme

protidique

. L'ostéoporose

. L'amyotrophie
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- Les troubles du métabolisme glucidique

Les cort1coïdes peuvent majorer un

diabète connu ou r~veler un état pré­

diabétique et parfois un diabète clinique.

- Les accidents de sevrage

Ce sont :

- LI insuff isance surrenalienne qui se manifeste

cliniquement, lorsque les troubles sont

mineurs, par une petite tension artérielle,

des crampes musculaires, des troubles

digestifs : (nausées surtou~, asthénie

importante.

Biologiquement par me tendance aux glycémies

basses. Cette insuffisance surrénalienne

peut être aiguë avec :

Un collapsus à pression veineuse centrale

basse ;

Des troubles digestifs

. Des myalgies.

- Le phénomène de rebond qui se traduit par la

réapparition des symptômes de la maladie

lors du sevrage en corticoïdes traduisant

une cortico-dépendance.
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Pour éviter toutes ces complications il faut

respecter les règles de prévention et une surveillance

stricte s'impose.

La corticothérapie sera contre indiquée chez le

sujet porteur d'un ulcère gastroduodénal évolutif, d'hépatite

virale aiguë commune, de goutte, de psoriasis; dans ~es

viroses et au cours des états psychotiques.

Pendant le traitement corticoïde il faut ccnuœncer

par une dose d'attaque (2 à 3 mg/Kg/j) et envisager

une réduction progressive pour arriver à la dose minimale

efficace correspondant à la dose d'entretien.

Les corticoïdes sont utilisés soit localement par

injections intralésionnelles (75) soit par voie générale

(100). Les succès obtenues par COWAN puis par LONG et

par d'autres auteurs laissent espérer des rémissions

notables et même un ralentissement de l'évolution. Les

doses quotidiennes de l'ordre de 40 mg de prédnisone ou

de prédnisolone ont été suffisantes pendant 16 semaines.

d) Les i.ImIUno-- suppresseurs associés ou non à la

corticothérapie ont enregistré certains succès

(138). Mais leur emploi est très controversé

du fait de l'apparition du pyoderma gangrenosum

chez des malades sous immuno-suppresseurs.
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e) La clofazimine

Tous les espoirs actuels de la thérapeutique

du pyoderma gangrenosum se portent sur la

clofazimine (LAMPRENE)*.

c'est en 1976 que MICHAELSON et ses collaborateurs

ont essayé de façon empirique cette médication

antihansénienne dans le pyoderma gangrenosum/

avec des résultats remarquables/confirmés

depuis par d'autres auteurs (17) (81) (121) (146).

*Le LAMPRENE- se présente sous forme de canprimés

dosés à 50 et 100 mg.

Employée à la dose quotidienne de 300 à 400 mg

la clofazimine détermine un début de cicatri-

sation remarquablement rapide en moyenne 3 à

14 jours de traitement et une guérison dans

un délai allant d'un mois et demi à trois mois.

Le traitement est bien toléré; le mode d'action

du produit est complètement inconnu.

En résumé le traitement du pyoderma gangrenosum

n'est pas codifié et il reste empirique.
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r1r. A.B. d'ethnie baoulé, 33 ans, mécanicien auto,

sans antécédent particulier est adressé le 13.10.81 au

service de dermatologie du C.H.U. de Treichville

(Pr. HEROIN) pour de multiples ulcérations des membres

par le service de médecine du C.H.U. de Cocody où il est

hospitalisé depuis un mois pour une colite non spécifique

évoluant depuis plusieurs semaines.

HISTOIRE DE LA MALADIE

Le début de la maladie remonterait à un an

10 mois environ par l'apparition à la suite d'une légère

blessure par une épine à la jambe droite, d'une petite

tuméfaction qui s'est fistulisée rapidement laissant

sourdre un liquide clair et épais. La lésion s'est par

la suite étendue de place en place prenant tout lé tiers

inférieur de la jambe droite.

Au membre supérieur gauche par contre la lésion

serait survenuespontanément. Le début s'est fait par

l'apparition de petites papules groupées qui ont évolué,

prenant l'aspect d'un furoncle qui s'est fistulisé au

niveau de l'avant-bras gauche.
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Au membre inférieur droi~ plus précisément à la

jambe droite, la lésion s'est reparée au bout de quelques

semaines laissant une zone cicatricielle atrophique.

L'EXAMEN DU 13.10.81 montre:

- Une altération de l'état général avec un

amaigrissement important non chiffré, une

paleur des conjonctives, une température ~

37°6 et une tension artérielle à 13,5/7.

- L'examen cutanéo-muco-phanérien.

Aux membres supérieurs :

L'avant-bras gauche est le siège d'une

ulcération et d'une zone atrophocicatricielle.

L'ulcération de 7 cm de diamètre environ/en

bande, fait le pourtour de l'avant-bras

gauche. L'ulcération est sans bord, le fond

est sale, suintant et granulomateux. Elle

s'étend de 2 cm du pli du coude gauche

jusqu'à 10 cm du poignet gauche.

La zone atrophocicatricielle dyschromique fait

également le pourtour de l'avant-bras gauche

et s'étend de l'ulcération jusqu'à 1 cm du

poignet gauche. Il existe une zone atropho­

cicatricielle de 3 cm de diamètre environ,

pnrri~neuse à la face postérieure de l'avant­

bras droit en regard du coude.
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Aux membres inférieurs :

• A la jambe gauche, il existe 5 petites

ulcérations arrondies de 2 cm de diamètre

environ avec des bords non décollés, un fond

sale et suintant. Elles sont disséminées sur

une surface atrophocicatricielle dépigmentée,

blanche, allant du genou et s'arrêtant à la

cheville gauche •

. Sur la jambe droite il existe également une

zone atrophocicatricielle blanche parsemée

de quelques ulcérations globalement ovalaires,

à bords décollés, surélevés, à fond sale et

suintant. Ces ulcérations se situent au

niveau du mollet droit.

La zone fessière est le siège de trois ulcé­

rations arrondies, d'environ 4 cm de diamètre

chacune. Leurs bords sont surélévés, non

décollés et le fond suintant. Ces ulcérations

se trouvent dans une zone cicatricielle de

15 cm de diamètre environ.

La région lombosacrée est le siège de quelques

cicatrices dyschromiques éparses çà et là.
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L'examen des autres appareils : cardiovasculaire,

pleuropulmonaire et hépatodigestif est normal.

AU TOTAL : Il s'agit d'un homme de 33 ans présentant de

multiples ulcérations cutanées dont l'aspect clinique fait

évoquer :

- Un pyoderma gangrenosum ;

- Une mycobactériose atypique.

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES A TITRE EXTERNE

L' HEMOGRAHME

Numération Globules blancs

Globules rouges

Taux d'hémoglobine

Hématocrite

770 0g/mm3

3660000/mm3

06,1 g/100ml

22,4%

Vitesse de sédimentation 1 0 heure 100mm

2 0 heure 110mm

Groupe Rhésus

Protides totaux

Urée

Glycémie

L'EXAMEN BACTERIOLOGIQUE

- Prélèvement de pus

o rhésus positif

70 g/1

0,26 g/1

0,80 g/l

- Absence de polynucléaire

- Pas de germe

- Culture stérile

- Absence de BAAR dans les

ulcérations.
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lA BIOPSIE CUTANEE

Résultat anatomopathologique (Docteur BORDAHANDY

C.T. N° 39 194.)

Epiderme largement ulcéré, laissant à nu un

derme très remanié par des phénomènes inflammatoires

aigus. On y observe en effet l'existence de très

nombreux abcès dont la coalescence réalise de vastes

plages nécrotiques purulentes.

CONCLUSION - Pyodermite

- Aspect en faveur du diagnostic clinique

de pyoderma gangrenosum.

Dès la première consultation le diagnostic

clinique de pyoderma gangrenosum confirmé par le résultat

anatomo-pathologique de la biopsie cutanée est donc retenu.
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Le 29.01.1982 le malade est admis dans le

service de dermatologie du c. H. U de Treichville (Pr. HEIDIN)

pour pyoderma gangrenosum.

A son entrée dans le service les ulcérations

déjà observées à la première consultation, étaient en voie

de cicatrisation. Les cicatrices sont sclénr~rophiques

avec différents bourrelets périphériques centrifuges poly­

cycliques. Le centre des ulcérations est occupé par une

cronte rougeâtre adhérente par endroits.

L'examen clinique des autres appareils; cardio­

vasculaire, pleuropulmonaire, hépato-digestif est sans

particularité.

Les examens biologiques demandés ont montré une

anémie hypochrome microcytaire. (HE 6,1 g/100ml, VGM : 61,.3,

C01G : 28,2%).

Le myélogramme demandé est revenu normal.

La radiographie pulmonaire est revenue normale.

La rectoscopie avec biopsie de la muqueuse rectale

est normale.
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Au 3ème jour de l'hospitalisation, un traitement

est mis en route.

- LE TRAITEMENT GENERAL

LAMPRENE* 100mg 1 comprimé 2 fois / jour

INTETRIX* 2 gélules 2 fois / jour

(pour la colite non spécifique, prescrit par le

service de médecine du C.H.U. de Cocody)

- LE TRAITEMENT LOCAL

Bain au permanganate de potassium à 0,50 g/10000

2 fois / jour avant l'attouchement des

ulcérations à l'éosine aqueuse à 2% pour

favoriser l'assèchement.

Après deux mois d'hospitalisation, l'évolution

est bonne, les lésions ulcérées suintantes s'assèchent

et sont en bonne voie de cicatrisation.

Tout au long de la période d'hospitalisation,

les examens radiographiques demandés sont revenus

normaux : le transit oeso-gastro-duodénal et le lavement

baryté.



Après deux mois et demi d'hospi-

talisation, le malade sort guéri de ses ulcérations.

L'état général est satisfaisant. Il sort avec le
traitement suivant

*-LAMPRENE 100 mg : 2 comprimés / jour

*-LINCOCINE 600 mg : 1 injection intra-

musculaire profonde tous les 2 jours.

58.
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Le 21 Septembre 1982, 5 mois après sa sortie

de l'hôpital, le malade revient en consultation pour

une reprise évolutive, malgré le traitement.

Sur le plan cutané, on remarque des ulcérations

à bords saillants, à fond sale et suintant avec des

craquelures.

Ces ulcérations siègent au niveau des coudes

et des faces malléolaires internes.

Au niveau des coudes

- Le coude droit montre une ulcération arrondie

de 5 centimètres de diamètre environ avec des bords

décollés, un fond sale et suintant.

- Le coude gauche est le siège d'une ulcération

grossièrement ovalaire de 4 centimètres de long sur

2 centimètres de large. Ses bords sont surélévés, le

fond est sale et suintant.

Au niveau des jambes

- La jambe droite : la région malléolaire est

le siège d'une ulcération arrondie de 5 centimètres de

diamètre, avec des bords nets. Le fond est sale et

suintant avec quelques craquelures.
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- La jambe gauche montre au-dessus de la

malléole interne une ulcération ovalaire de 10 centi­

mètres de long sur 6 centimètres de large, avec des

craquelures en surface et un fond purulent.

L'état général est bon.

Ailleurs, il signale une diarrhée, faite de

selles pâteuses mêlées de sang.

Le traitement proposé est le suivant

LE TRAITEMENT GENERAL

LAMPRENE- 100 mg 3 comprimés / jour

INTETRIX· 2 gélules 2 fois / jour

LINCOCINE"600 mg 1 injection intramusculaire

profonde / jour.

DIAMMAGLOBULINE~ 16,5% en injection intra­

musculaire

LE TRAITEMENT LOCAL

Bain au pernanganate de potassium. 2 fois / jour

à la concentration de 0,50 pour 10.000.

Solution de milian (cristal violet, vert de

méthyle aa : 0,25, alcool à 60 0 100cc) en application

locale 2 fois / jour.
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Le 16.07.1984, soit 2 ans après la première

hospitalisation, le malade revient pour une nouvelle

reprise évolutive et est hospitalisé.

Le début remonterait à deux mois environ par

un traumatisme sur les cicatrices des anciennes ulcérations.

Traumatisme minime, car il s'agit d'une piqOre par une

tige. Il y a eu par la suite la formation d'une vésicule

qui s'est rompue laissant sourdre une sérosité épaisse

blanchâtre, puis a laissé place à une ulcération extensive.

A l'admission

Il s'agit d'un sujet en bon état général.

L'examen du revêtement cutané montre de larges

ulcérations au niveau de la cuisse gauche, du genou droit

et des ulcérations de plus petite taille au niveau du

cou-de-pied gauche.

La cuisse gauche est le siège d'une large

ulcération ovalaire prenant toute la face antérieure

de la cuisse, de 25 centimètres de long sur 10 centimètres

de large avec des bords surélévés. Le fond est suintant,

surmonté de croOtes noirâtres.

Le cou-de-pied gauche présente 3 petites

ulcérations grossièrement ovalaires avec des bords nets,

un fond sale, suintant, surmonté de quelques croOtes

adhérentes.
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Le genou droit montre une ulcération arrondie

de 10 centimètres de diamètre à bords surélévés, non

décollés. Le fond est sale, suintant; la surface est

recouverte de crontes noirâtres.

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

L 'HEMOGRA.P.1ME :

- Globules blancs

dont P. neutrophiles

P. éosinophiles

- Globules rouges

taux d'hémoglobine

vitesse de séc1.iIœntation

12700/mm3

63%

04%

4900000/mm3

13g/100 ml

1 0 heure 5 mm

2 0 heure 18 mm

UREE

GLYCEMIE

0,14 g/l

1,19 g/l

LES EXAMENS RADIOGRAPHIQUES

- Transit oeso-gastro-duodénal

- Lavement baryté

- Radiographie pulmonaire

LE TRAITEMENT

normal

normal

normale

Dès son admission à l'hôpital, le malade est

mis sous corticothérapie per os, le LAMPRENE~ n'ayant

pas donné des résultats satisfaisants.
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La PREDNISONE (CORTANCYL* 5 mg) est utilisée

à la dose de 50 mg par jour pendant 2 semaines.

La diminution progressive de cette dose se

fera en fonction de l'évolution des ulcérations.

Au bout de la troisième semaine de traitement,

on note une évolution favorable des ulcérations qui

commencent à se cicatriser. Cette hospitalisation qui

a duré Il mois a vu des périodes d'aggravation de ces

mêmes ulcérations et ont nécessité l'augmentation des

doses de PREDNISONE~ à nouveau à 50 mg par jour soit

la comprimés de CORTANCYL* à 5 mg.

Aucune complication n'est apparue. Finalement

sous corticothérapie et sous antibiothérapie (DOXYCYCL~

PLANTIER à raison de 100 mg par jour) pendant la mois et

des soins locaux (permanganate de potassium, éosine) les

ulcérations ont bien cicatrisé mais lentement.

Les ulcérations ayant bien évolué vers la

cicatrisation, le malade est sorti le 07.05.1985; guéri,

du moins avec les ulcérations réparées.
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I.e 12.07.85, soit 2 rrois après la sortie de l'hôpital

le malade revient pour une troisième récidive.

A l'admission, le sujet présente un état génénal

très mauvais avec un poids de 60 Kg.

Il est amaigri, les yeux sont escavés, creux

avec une pâleur des conjonctives.

L1examen cutanéo-muco-phanérien montre

des ulcérations suintantes, .hémorragiques,

nauséabondes au niveau du tronc, du scrotum

et des pieds.

- I.e tronc est le siège de 2 larges ulcérations

purulentes, ovalaires de 15 centimètres de

long sur 10 centimètres de large environ dans

les régions pectorales. Les bords sont saillants

non décollés formant un bourrelet. La surface

granuleuse est suintante et recouverte d'un

pus jaunâtre et nauséabond.

Le scrotum et la verge son t le siège d'ulcérations.

ovalaires d'environ 3 centimètres de diamètre, avec

des bords nets, le fond est recouvert de pus et de

sang par endroits.



cicatrices
anciennes

côté droit

côté gauche
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- Au dos des deux pieds siègent des lésions cutanées

de forme arrondie, ayant un diamètre de 4

centimètres environ. Ces érosions ont une

surface granuleuse humide,de laquelle

s'écoule un liquide purulent.

AUTRES SIGNES FONCTIONNELS

C'est un sujet qui se plaint de dysphagie. Les

aliments solides sont arrêtés, les liquides sont déglutis.

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

HEMOGRAMME

UREE

GLYCEMIE

Chiffres normaux

0,31 g/l

0,59 g/l

Le Transit oesophagien montre un rétrécissement un peu

irrégulier de l'oesophage à la jonction du tiers moyen

et du tiers supérieur. Relative souplesse conservée mais

sténose persistante.

L'Oesophagoscopie montre un bourgeonnement postérieur à

26 centimètres de l'arcade dentaire.

•
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RESULTAT ANATOMO-PHATOLOGIQUE C.T. N° 54 239

La coupe de ce fragment d'oesophage est tangen­

tielle à l'épithélium qui rend l'interprétation difficile.

On observe en effet un très important épaississaœnt de oelui­

ci avec hypéracanthose, hyperpapillomatose et amorce de

kératinisation en surface. Les cellules régulières sont

dépourvues de mitoses.

conclusion :

Image de papillanatose oesophagienne ou d'hyperplasie

de la muqueuse réactionnelle à une lésion plus profonde non

visible ici.

Dès son admission à l'hôpital, un traitement à

base de corticoïdes est proposé. Ce traitement comprend

1 g soit 1000 mg d'hémisuccinate d'hydrocortisone en perfusion

dans 500 ml de sérum glucosé à 5%. Cette posologie sera

maintenue pendant 15 jours avec surveillance de la tension

artérielle et de l'ionogramme sanguin.

Deux semaines après le début du traitement, .

d'amélioration clinique s'objective par une évolution favorable de

l'état général. Avec les soins locaux (KMn04, éosine aqueuse)

les ulcérations deviennent propres.
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Au bout de la troisièrœ semaine d' hospitalisation,

la voie d'administration des oortiooides change. Le CORTANCYL-:t

comprimé à 5 mg est utilisé par voie orale à la dose de
;':

150 mg, soit 30 comprimés de CORTANCyL par jour. Paral-

lèlement une antibiothérapie est utilisée; il s'agit

du VERSAPEN* injectable à raison de 2 grammes par jour

en injection intra-musculaire profonde.

Mais le bilan biologique donne un taux de

glycémie à 3,39 g/l. On conclut alors à un diabète

cortico-dépendant.

Le malade reçoit un traitement anti-diabétique

à base d'HEMI-DAONIL- 1/2 comprimé le matin, 1/2 camprlire

le soir et en plus un régime diabétique. Une semaine

plus tard le taux de glycémie est à 0,77 g/l. Le régime

•diabétique est maintenu et l'arrêt de l'HEMI-DAONIL est

proposé. La dose de cortancyl* est progressiv.ement

diminuée sur plusieurs semaines pour être maintenue à

20 mg/j après deux mois de traitement.

Deux mois après le début du traitement, les

Ulcérations commencent à se cicatriser. Des

bourgeons d'épidermisation apparaissent au niveau de

la cuisse gauche et du genou droit.
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Au cours des 3ème et 4ème mois d'hospitalisation,

les ulcérations évoluent très lentement vers l.a cicatri­

sation.

Au Sème mois d'hospitalisation, l'état général

s'améliore. Les ulcérations cutanées ont presque cicatrisé.

Il ne reste plus qu'une petite ulcération traumatique du

creux poplité gauche.

Au 6ème mois de l'hospitalisation, le malade

étant toujours sous corticoïdes (CORTANCYL- 20mg par jour),

présente une diarrhée faite de selles liquides m~lées de

sang.

Une rectoscopie est demandée mais l'examen

s'avère normal. L'examen parasitologique des selles

pratiqué est normal.

Un lavement baryté à la recherche d'une

rectocolite hémorragique est demandé, cet examen est

lui aussi normal.

Par la suite, une bonne évolution clinique

de l'état général est observée. Les ulcérations

cicatrisent.
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Les différents contrOles radiologiques et

biologiques ne révèlent qu'une anémie hypochrome

microcytaire. Malheureusement nous n'avons pas pu

obtenir l'immuno-électrophorèse demandée. L'oesophagos­

copie met en évidence une tumeur bourgeonnante qui

obstrue la lumière oesophagienne à 26 cm de l'arcade

dentaire; le malade sortIe 31.05.86 après 10 mois

d'hospitalisation.

Son état général s'est amélioré, il est même

bon. Les ulcérations sont cicatrisées formant des

bourrelets dépigmentés. La dysphagie a complètement

regressé et même disparu.

Les deux oesophagoscopies et biopsies n'ont

pas trouvé de tumeur maligne.

Sorti le 31.05.86, le malade est revenu le

9.07.86 soit 5 semaines plus tard pour la 4èrre récidive, le

malade ayant arrêté la corticothérapie.

A L'ADMISSION

Le sujet présente un état général médiocre

Il est asthénique, amaigri avec les conjonctives

très pales.

L'examen du revêtement cutané montre des ulcérations

ovalaires suintantes se situant au niveau du creux

poplité et du dos de la main droite.



20000/mm3

3780000/mm3

9,3 g/lOO ml

28,5%

1° heure la mm

2° heure 40 mm
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. Le dos de la main droite est le siège d"une

ulcération arrondie de 4 centimètres de diamètre environ.

Les bords sont saillants, le fond est sale et purulent .

. Au creux poplité gauche, siège une ulcération

profonde ovalaire d'environ 3 centimètres de long sur

2 centimètres de large. Les bords sont nets non décollés,

surélévés. Le fond de l'ulcération est sale avec un

liquide épais et suintant.

Ailleurs il existe des cicatrices dépigmentées,

atrophiques et des cicatrices chéloides.

Examens complémentaires

HEMOGRAMME

- Globules blancs

- Globules rouges

- Taux d'hémoglobine

- Hématocrite

- Vitesse de sédimentation

UREE

GLYCEMIE

CREATINEMIE

0,90 g/l

0,73 g/l

12 mg/l

PROl'IDES IDrAUX : 7 3 g / l



URINES Albumine

Sucre

0,25 g/l

o g/l
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CULOT Leucocytes rares

Quelques cellules épithéliales

Cristaux de phosphates amorphes

Au deuxième jour de l'hospitalisation, le

malade est mis sous corticothérapie per os à raison

de 40 mg/jour de prednisone (CORTANCYL~ 5 mg -soit

8 comprimés / jour).

Les examens radiologiques n'ont pu être faits

le patient est décédé trois jours après son hospitali­

sation. Une autopsie a été demandée à la recherche

d'autres lésions associées.
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T. N° 56 467

COMPTE-RENDU D'AUTOPSIE PAR DOCTEUR DIOMANDE MOHENOU

Laboratoire d'Anatomie Pathologique

Sce Prof. DAGO AKRIBI

Identité

Sexe

A.B.

Masculin

Age 37 ans

RESUME CLINIQUE : Pyoderma gangrenosum - Décédé le

12.07.86 à 8 heures 40 mn.

ANTECEDENTS non connus

1.

- Estomac : Télangiectasies sous-muqueuses.

Absence d'ulcérations.

- Rate: présence d'un petit kyste sous-cortical

à la paroi calcifiée et à contenu liquidien citrin.
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Vessie : présence de pus dans la lumière

Prostate : R.A.S.

Rectum: Absence d'ulcévation et d'infection.

RétroEéritoine

Rein gauche : 190 g

Surrénales

Rein droit

R.A.S.

140 g Présence de pus dans les
cavités pyélocalicielles
P~téchies à la surface des
reins.

Thorax

- Poumons gauche 570 g

droit 250 g - Pleurésie purulente

gauche -

Aspect d'hépatisation grise du lobe supérieur

gauche - Présence de pus dans les lumières

bronchiques - poumon droit sans particularité

Absence d'embol. - Volumineuses adénopathies

intertrachéo-bronchiques.

- Coeur : 270 g - Présence de liquide citrin dans

le péricarde - Absence de lésions

d'infarctus ou d'endocardite.

Coronaires: R.A.S.

- Oesophage : Rétrécissement cicatriciel du 1/3

moyen sur 5 - 6 cm .

- Aorte Stries lipidiques sur la paroi.



Cerveau Absence de lésion macroscopique

R.A.S.
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AU TOTAL: Il s'agit de Monsieur A.B. âgé de 37 ans

hospitalisé pour pyoderma gangrenosum et dont les anté-

cédents ne sont pas connus.

La vérification anatomique pnatiquée ce jour a

permis de mettre en évidence les lésions de suppuration

cutanée et viscérale. (Reins - Vessies - Uretère - Poumons -

Plèvre-) susceptibles d'expliquer la mort.

D'autre part on trouve une hépatomégalie.

• Un kyste cortical splénique

• Des télangiectasies gastriques

· Un rétrécissement Oesophagien du 1/3 moyen

• Des lésions athéroscléreuses aortiques

Des prélèvements ont été faits pour examen histo-

logique

- Peau

- Rein

- Rate

- Coeur

- Foie

- Rectum

- Poumon

- Ganglions
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RESULTAT DES PRELEVEMENTS FAITS POUR L'HISTOLOGIE

Les seules lésions histologiques retrouvées sont

localisées au poumon.

L'architecture alvéolaire du parenchyme n'apparaît

plus que sous forme fantomatique : toutes les alvéoles étant

comblées par une purée leucocytaire contenant également des

macrophages.

Ces amas purulents se retrouvent dans toutes les

bronches.

CONCLUSION IMAGE DE BRONCHO-PNEUMONIE AlGUE PURULENTE

Le prélèvement de l'oesophage a été observé L'examen

histologique de l'oesophage ne montre aucune lésion.
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RESUME

Monsieur A.B. 37 ans sans antécédent parti­

culier est hospitalisé 4 fois, sur une période de

5 ans pour pyoderma gangrenosum.

Première hospitalisation: Il reçoit comme

traitement du LAMPRENE* qui améliore les ulcérations

et il sort. Malgré le traitement au LAMPRENE*, il

apparaît une récidive qui nécessite une nouvelle

hospitalisation.

Deuxième hospitalisation: Le traitement

proposé est fait de corticoides (CORTANCYL*). Le

1amprène étant inefficace. Il sort avec les ulcérations

cicatrisées. Mais après sa sortie, l'arr~t du traitement

provoque une nouvelle récidive.

Troisième hospitalisation : La corticothé­

rapie est reprise. Il apparaît des complications

iatrogènes: dysphagie et diabète. La dose de corticoide

est diminuée. A la sortie, les ulcérations sont réparées,

la dysphagie et le diabète ont disparu.

Il arr~te la corticothérapie ce qui entraîne

une récidive et il est hospitalisé.

Quatrième hospitalisation Reprise de la

corticothérapie. Le malade est décédé.

L'autopsie met en évidence des foyers de

suppuration profonde.



oBS ERVAT ION N° 2 1

81.



82.

OBSERVATION N°2

Monsieur K. Mamadou de sexe masculin, 60 ans

consulte le 23.10.82 pour une ulcération phagédénique

du bras gauche évoluant depuis deux mois environ.

L'HISTOIRE DE LA MALADIE

Le début remonterait au mois d'AoOt 1982, après

une vaccination anticholérique à l'hôpital de Man, par

l'apparition d'une douleur insomniante au point de

l'injection. Il se développe ensuite une petite pustule

sur un placard érythémateux.

Trois semaines plus tard la pustule se rompt.

Elle laisse place à une ulcération nécrotique aux bords

épais. Une mise à plat est tentée et un traitement avec

des antibiotiques non précisés est institué~ Mais devant

l'extension progressive de l'ulcération une deuxième mise

à plat s'avère nécessaire. Une hospitalisation est décidée.

Après deux mois de traitement de nature non

précisée, l'ulcération n'ayant pas tendance à cicatriser,

le malade est adressé en Dermatologie au C.H.U. de

Treichville oü il est admis le 23 Octobre 1982.
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A L'ADMISSION LE 23.10.82

- L'état général est bon

- A l'examen cutanéo-muqueux on note:

• Une ulcération indolore grossièrement ovalaire

de la face postérieure du bras gauche, de

15 cm de long, de 6 cm de large et d'un cm

de profondeur.

Les bords sont surélévés, non décollés, épais,

formant un bourrelet périphérique.

La surface est luisante, de couleur rouge

vif et laisse s'écouler une sérosité muco­

purulente.

La zone périulcéreuse est remaniée,h1~rpi~tée.

- L'~ somatique par ailleurs ne présente

aucune particularité.

AU TOTAL: Il s'agit d'un homme de 60 ans présentant une

large ulcération phagédénique indolore/secondaire à une

vaccination anticholérique, à la face postérieure du bras

gauche.

HYPOTHESES DIAGNOSTIQUES - Pyoderma gangrenosum

- Ulcère à mycobactérie atypique.



UN BILAN STANDARD EST DEMANDE

Les examens :

- Bilan biologique

- Radiographie pulmonaire

- Radiographie du bras gauche

- Recherche de parasite

- Recherche des bacilles acido-alcoolo-

résistants (BAAR)

Les résultats :

- Normaux.

TOPOGRAPHIE DE L'ULCERATION

ulcération

cOté gauche cOté droit

vue de dos

84.



LA BIOPSIE CUTANEE CT N° 43379 - Dr. BORDAHANDY

85.

Biopsie cutanée caractérisée par une ulcération

étendue liée à une nécrose de l'épiderme qui est remplacée

par un épais enduit fibrino-leucocytaire. Le derme sous­

jacent est massivement infiltré par un granulome inflam­

matoire polymorphe accompagné d'oedème et de suffusIDons

hémorragiques. Il n'a pas été rencontré de lésions tuber­

culoïdes épithélio-g~ganto-cellulaires/etla recherche

d'éléments parasitaires ou mycéliens est demeurée négative.

CONCLUSION : Ulcération et granulome inflammatoire sans

caractère spécifique.

Sur la foi du diagnostic clinique, les examens

complémentaires ayant éliminé les autres diagnostics

possibles, celui du pyoderma gangrenosum est retenu.~

Des examens endoscopiques sont pratiqués ià la

recherche d'une affection colique.

L~nuscopie montre la présence d'importants

paquets hémorroïdaires internes très congestifs

et très inflammatoires.

- La rectoscopie montre une muqueuse rectale

bien vascularisée jusqu'à 25 cm.

Ailleurs l'examen est normal.
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Le traitement local consiste en la désinfection de l'ulcœre

avec du sérum physiologique.

Le traitement général: Il est fait de Lamprène* lOOmg:

3 comprimés/ jour, Mynocyne * 100 mg: 2 ge Lulea/ jour.

Malgré le traitement l,"ulcération s' ê nend

rapidement pour atteindre 29 cm de long au bout d "une

semaine; la largeur de l'ulcération par contre a diminué

et est de 3 cm.

Trois semaines après le Début du traitement le

malade est sorti contre avis médical.

RESUME : Homme âgé de 60 ans présentant une ulcération

phagédénique à la face postérieure du bras gauche. Le

diagnostic de pyoderma gangrenosurn est retenu après

plusieurs investigations paracliniques. Le traitement

*au LAMPRENE n'améliore pas l'ulcération. Le malade sort

contre avis médical pour un traitement traditionnel.

Il n'est pas rev~ mais nous avons su plus tard

qu'il n'a pas survécu.
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Aucune de ces associations n'a été mise en

évidence dans les observations rapportées ici.

Il faut remarquer cependant chez le premier

malade, la présence de manifestations digestives à type

de diarrhée sanglante survenue, plusieurs fois au cours

des différentes hospitalisations. Les recherches radio-

logiques et endoscopiques malgré la persistance des signes

digestifs (diarrhée) n'ont pu faire la preuve de l'existence d'tme

rectocolite hémorragique ou d'une maladie de CROHN.

Ces manifestations digestives ont été mises sur

le compte d'une colite non spécifique après plusieurs

investigations.

Autre fait intéressant c'est la découverte d'une

"pneumonie aigue purulente , à l'examen anataro-pa,thologique •

Mais il n'y a pas que la pneumonie, puisqu'on retrouve des

signes de suppuration profonde. Notamment au niveau des

reins, de la vessie et des
..ure teres ,

Le diagnostic différentiel du pyoderma gangre-

nosum se pose avec des ulcérations spécifiques fréquemment

rencontrées en milieu tropical : tuberculose, rnycobactériose

atypique, gommes syphilitiques ou staphylococciques. Le

contexte clinique et les examens paracliniques ont permis

d'éliminer tous ces diagnostics pour les deux malades.
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Le premier malade qui a été hospitalisé 4 fois

a eu une évolution au long cours,faite de poussées entre­

coupées de remissions induites par le traitement.

En effet} à la première hospitalisation qui a

duré près de 3 mois, le traitement au lamprène * a

amélioré ses ulcérations et le malade est sorti. Lors des

hospitalisations suivantes~ le traitement à base de

corticoïdes a été efficace mais il faut signaler la

lenteur des cicatrisations.

Sur le plan dermatologique 1 la réparation des

lésions du pyoderma gangrenosum est réputée se faire

très lentement sur plusieurs mois ou années. En effet

toutes les hospitalisations du malade A.B. n'ont jamais duré

moins de 2 mois. Elles varient entre 2 et 10 mois.

L'évolution lointaine est mal connue et

grevée de complications iatrogènes. Ainsi le premier

malade a présenté au cours de son pyoderma gangrenosum

un diabète da à la corticothérapie.

Il est décédé 5 ans après la première consultation.

Il y a eu plusieurs hospitalisations dues à des reprises

évolutives provoquées par l'arrêt intempestif du traitement.
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Mais le cas du malade A.B., le premier malade atteint

de l'affection en Côte d'Ivoire est désolant puisqu'il présentait

en plus un problème social. Relativement abandonné par ses parents 1

il revenait à l' hôpital en rroyenne 2 rrois après sa sortie.

Il Y avait certainement rupture du traitement

proposé et un traitement traditionnel favorisait

les récidives.

Le deuxième malade ne nous a pas donné le

temps de l'observer sur une longue période puisque i ]

semaines après son hospitalisation il est sorti contre

avis médical. Mais il faut retenir l'échec du traitement

par le lamprèn~~et l'absence d'associations morbides

digestives.

A propos de notre première observation nous

avons voulu insister

1) Sur la notion de l'association du pyoderma

gangrenosum à une autre affection sous­

jacente. L'association classique à une

rectocolite hémorragique n'a pas été

retrouvée ici. Mais il faut noter la présence

de cette colite non spécifique et de cette

bronchoepneumonie aigüe purulente découverte

à l'autopsie.
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2) Sur le plan thérapeutique, l'échec du

traitement par le lamprène* et l'action de

la corticothérapie qui a entraîné une cica­

trisation des lésions alors que divers

traitements antibiotiques étaient restés

sans aucun effet.

3) La rareté confirmée de cette maladie cutanée

car depuis plusieurs années il n'y a eu que

deux cas de pyoderma gangrenosum rencontrés

dans le service de dermatologie.

4) Par ailleurs l'apparition d'une tumeur de

l'oesophage au 1/3 moyen vers la 4° année

d'évolution de l'affection nous a surpris. Il

semble qu'aucune publication n'ait mentionné

cette complication. Ce rétrécissement ne

relevait pas d'un épithélioma spinocellulaire.

Les examens histologiques étant tous restés

négatifs. Il est probable que l'oesophage ait

été une localisation exceptionnelle du

pyoderma gangrenosum,puisque ce rétrécissement

s'est amélioré de façon indiscutable sous

corticothérapie en même temps que les

ulcérations.
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Les différentes observations consultées sont

toujours des observations ponctuelles et nous n'avons

pas remarqué d'observation portant sur une longue

évolution.

Les publications sont encore actuellement

orientées sur la recherche d'une étiopathogénie et sur

la recherche d'un traitement efficace.
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DIS eus S ION

Le pyoderrna gangrenosum est une affection

autonome dont le diagnostic est essentiellement clinique.

Celui-ci repose dans les cas typiques sur l'existence d'un

boun:elet œractéristique et de clapiers purulents autour d'une

ulcération d'évolution extrêmement chronique.

Le premier cas parait assez classique puisqu'il

s'agit d'ulcérations évoluant depuis plusieurs mois,

ayant les mêmes caractéristiques que les ulcérations

décrites dans la littérature.

La notion de traumatisme minime retrouvée dans

plusieurs observations se voit également chez ces deux

malades. PLqüre d'épine qui se transfonne en une ulcération

pour l'un, et vaccination anticholérique pour l'autre

sont les facteurs déclenchants.

L'étiologie du pyoderma gangrenosum est

inconnue, mais de nombreuses associations morbides sont

classiques :

- Maladiesdigestives rectocolite hémorragique,

maladie de CROHN ;

- Maladies hématologiques! KAHLER ou WALDENSTROM ;

- Maladiesrhumatologiques : polyarthrite rhumatoide

en particulier.
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CON CLUS ION S

Cette étude portant sur le pyoderma gangrenosum

nous a permis de constater la rareté de cette affection

puisqu'en 25 ans d'existence du service de dermatologie

deux cas seulement ont été observés.

Cette maladie de la peau présente une indéniable

personnalité clinique.

L'ulcération est, ronde ou ovalaire, de limite

très nette, profonde d'un demi centimètre à un centimètre,

avec une surface granuleuse souvent recouverte de pus.

Elle est limitée par un bourrelet saillant très carac­

téristique :

- En pente abrupte vers la surface ulcérée i

- En pente douce vers la peau sainefséparée

d'elle par une zone très inflammatoire rouge

pourprée et dure.

Lorsque l'ulcération guérit, elle laisse en

règle une cicatrice polychromique, atrophique par endroits,

avec une surface inégale permettant un diagnostic rétros­

pectif. Les lêsions sont plus ou moins douloureuses/ llétat

gênéral est souvent bon.
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Il est important de pouvoir reconnaître et

diagnostiquer l'affection afin de demander un bilan

biologique orienté et instituer un traitement adapté par

l'expérience.

En fait l'attention est attirée par une ulcération

d'aspect inhabituel et qui reste insensible à divers trai­

tements antibiotiques.

Il faut savoir la différencier des ulcérations

spécifiques rencontrées fréquemment en milieu tropical.

Il s'agit des ulcérations de la tuberculose,

des mycobactérioses atypiques, des ulcères à pyogène, à

pyocyanique, syphilitiques et pianiques. Dans le diag­

nostic différentiel l'amibiase cutanée, les ulcères

malins, la donovanose et la gangrène post opératoire

de la peau peuvent être évoqués.

Malheureusement il n'existe pas d'éléments de

laboratoire pathognomoniques de la maladie, et le diag­

nostic dépend essentiellement des signes cliniques.

Malgré les multiples recherches effectuées/une

explication précise de la pathogénie du pyoderma gangrenosum

n'a pu faire l'unanimité.
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Il semblerait que des phénomènes irnrnunologiques

soient prépondérants ; aussi de nombreuses théories irnrnu-

nologiques tentent d'expliquer la maladie. Les études

récentes insistent sur le déficit de l'immunité cellulaire

ou humorale.

L'étiologie du pyoderma gangrenosum reste obscure

mais il faut signaler la présence des associations morbides

qui compliquent la maladie.

Sur le plan digestif, il faudra rechercher

une rectocolite hémorragique ou une maladie de CROHN.

Au point de vue hématologique, il faudra

rechercher par les différentes investigations/des

dysglobulinémies : soit des· dysprotéinémies repré­

sentées par la maladie de K~.HLER 1 la maladie de \'JALDENSTROM,

soit des myélopathies.

Sur le plan rhumatologique, il faut rechercher

des arthralgies banales ou une polyarthrite rhumatoïde.

Sur le plan infectieux, il faudra rechercher

des foyers profonds tels que :

- Abcès

- Péritonite

- Pyonéphrose

- Abcès du poumon

- Pleurésie purulente
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Cette recherche d'associations morbides doit être

la hantise du clinicien car elle aboutit souvent à un

diagnostic médical de haute importance.

Pour les deux malades présentés/aucune étiologie

ou association morbide n'a pu être mise en évidence.

Nous avons essayé pour ces deux malades le

traitement au lamprène* qui s'est revélé inefficace.

C'est ainsi que nous nous sommes adressés à la cortico-

thérapie.

*Par ailleur~ le lamprène présente 'une certaine

toxicité pour le nerf. Au bout de 3 à 6 mois de trait~~ent

des polynévrites douloureuses surviennent fréquemment.

Le premier malade a pu être observé sur une

période de 5 ans, avec 4 rechutes. Il apparaît qu'une

guérison ne peut jamais être affirmée malgré la cicatri-

sation des ulcères, et que la cure de corticoïde

lorsqu'elle est efficace doit être administrée durant

des années sinon toute la vie.

Il faut signaler cependant que cette maladie

présente un pronostic réservé et que le taux de mortalité

est élevé.

Les deux patients dont les observations ont été

rapportées n'ont pas survécu.
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