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Résumé
Introduction. — L’hypodermite à plasmocytes est une variante histologique rare de la mor-
phée profonde. Une seule publication signale sa survenue dans une même fratrie. Nous
rapportons ici une nouvelle observation chez un frère et une sœur, nés de parents
consanguins.
Observations. — Un homme de 38 ans et sa sœur de 28 ans, nés de parents cousins germains, pré-
sentaient depuis la puberté des placards hyperpigmentés, épais et indurés, évoluant de façon
centrifuge sur le tronc et les cuisses. L’examen histologique d’une biopsie cutanée profonde
était superposable dans les deux cas, révélant une hypodermite à prédominance plasmocy-
taire.
Discussion. — La morphée profonde, ou hypodermique, correspond à une localisation pro-
fonde de l’infiltrat inflammatoire de la sclérodermie localisée. La prédominance plasmocytaire
de l’infiltrat évoque une variante rare de la morphée profonde, appelée hypodermite
à plasmocytes. Cependant, des infiltrats hypodermiques à plasmocytes ont été décrits
dans plusieurs maladies comme le lupus profond et la borréliose compliquée de pannicu-
lite. La consanguinité, le même âge de début et la similitude des lésions chez le frère

et la sœur suggèrent un facteur causal génétique. Il s’agit, en fait, de la deuxième
observation d’hypodermite à plasmocytes dans une fratrie issue d’un mariage consan-
guin.
© 2008 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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of consanguinity, similar age of onset and identical clinicopathological presentation suggest a
genetic role in this disorder. This is the second report of plasma cell panniculitis in two siblings
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Nous avons effectué une biopsie cutanée profonde chez
les deux malades. L’aspect histologique des deux prélève-
ments est superposable. L’épiderme est peu modifié ; sa
with a history of consanguin
© 2008 Elsevier Masson SAS.

L’hypodermite à plasmocytes est une variante histologique
rare de la morphée profonde [1]. La très grande majorité des
cas de morphée sont sporadiques, avec cependant quelques
observations familiales décrites [2,3]. Une seule publica-
tion a signalé plusieurs cas d’hypodermite à plasmocytes
dans une même fratrie [4]. Nous rapportons ici une nou-
velle observation chez un frère et une sœur, nés de parents
consanguins.

Observations

Un homme de 38 ans présentait depuis l’âge de 13 ans des
placards hyperpigmentés de la peau sus-pubienne, enva-
hissant progressivement la racine scrotale et les cuisses
(Fig. 1). Ces placards, asymptomatiques, s’étaient pro-
gressivement épaissis et indurés en s’étendant de façon

centrifuge. Le reste de l’examen était sans particularité.
Le patient avait subi plusieurs biopsies cutanées faisant
discuter les diagnostics de nævus de Becker, puis de mor-
phée ou de borréliose. Numération formule sanguine, vitesse

Figure 1. Placards indurés infiltrant la peau sus-pubienne et la
racine scrotale chez un homme de 38 ans.
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e sédimentation, anticorps antinucléaires, anticorps anti-
SA, anti-SSB, anti-Scl 70, anticentromères et anti-RNP,
DRL, sérologie de borréliose et manométrie œsophagienne
’avaient pas apporté de résultat contributif. Plusieurs trai-
ements incluant pénicilline, corticothérapie générale à
aible dose, corticothérapie intradermique, PUVAthérapie
t colchicine avaient été entrepris sans aucune efficacité.
a sœur du malade, âgée de 28 ans, avait présenté à la
uberté, vers l’âge de 12 ans, les mêmes lésions cutanées,
ntéressant d’abord la région mammaire pour apparaître
nsuite sur le tronc et la face interne des cuisses (Fig. 2).
hez elle aussi, l’examen clinique était par ailleurs normal,
insi que tous les examens sanguins réalisés. Les parents des
atients étaient cousins germains.
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Summary
Background. — Plasma cell panniculitis is a rare histopathological variant of morphea profunda.
Its occurrence in two siblings has been reported once. We report a new case in which a brother
and a sister with a family history of consanguinity presented plasma cell panniculitis of long
duration.
Case Reports. — A man and his sister, 38 and 28 years old respectively, presented thick hyper-
pigmented indurations of the trunk and thighs since puberty. Previous investigations did not
lead to any definitive diagnosis. Deep cutaneous specimens taken from both patients exhibited
indistinct histological features of plasma cell panniculitis.
Discussion. — Morphea profunda is a deep-localized variant of scleroderma. The presence of
predominant plasma cell infiltrate suggests a rare type of morphea profunda named plasma
cell panniculitis. Subcutaneous plasma cell infiltrate has been described in many diseases such
as lupus profundus and lymphoplasmocytic panniculitis of Lyme disease. The family history
embrane basale est intensément pigmentée. Le derme

igure 2. Lésions cutanées similaires de la face interne des
uisses chez la sœur du patient.
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Figure 3. L’hypoderme est engainé par un épaississement fibro-
collagène. Un infiltrat inflammatoire est visible par endroits.
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igure 4. L’infiltrat est constitué de plasmocytes et de lympho-
ytes, avec quelques dépôts brunâtres.

éticulaire et l’hypoderme sont le siège d’un épaississement
brocollagène engainant les lobules adipeux. On y observe
n infiltrat inflammatoire disposé en plaques autour des vais-
eaux et, de manière plus éparse, entre les faisceaux de
bres de collagène (Fig. 3). Cet infiltrat est constitué d’un
rand nombre de plasmocytes et de lymphocytes associés à
uelques sidérophages et mélanophages (Fig. 4).

iscussion

’histoire des lésions cutanées de ces malades, leur aspect
linique et leur image histologique marquée par la fibrose
ypodermique et l’hyperpigmentation font évoquer des
orphées profondes. La prédominance plasmocytaire de

’infiltrat suggère plus précisément une variante excep-
ionnelle de morphée profonde, appelée hypodermite à
lasmocytes.

La morphée profonde, ou hypodermique, est une forme
articulière de sclérodermie localisée, proposée en 1979 par

erson et Su [5], qui correspond à une localisation profonde
e l’infiltrat inflammatoire. L’abondance de plasmocytes
ans cet infiltrat avait déjà été rapportée dans la littéra-
ure [6]. Une hypodermite à plasmocytes a été observée
R. Tomb et al.

ussi comme mode de début d’une sclérodermie en bande
7]. Toutefois, des infiltrats hypodermiques à plasmocytes
nt été décrits dans plusieurs maladies. Dans la panniculite
upique, l’infiltrat hypodermique est souvent lymphoplas-
ocytaire, constituant ainsi un des critères distinctifs du

ymphome hypodermique [8]. La borréliose peut se compli-
uer tardivement d’une panniculite lymphoplasmocytaire,
vec des amas de plasmocytes disposés autour des vaisseaux
9]. Une hypodermite, dite pseudo-sclérodermique, peut
urvenir après exposition à des rayonnements de haut vol-
age en radiothérapie et montrer quelques plasmocytes dans
’infiltrat hypodermique [10]. Rarement, une polymyosite
eut s’associer à une hypodermite avec, à l’histologie, un
nfiltrat hypodermique lobulaire lymphoplasmocytaire [11].
a présence de nombreux plasmocytes soulève la possibilité
e l’intervention de l’immunité humorale dans la pathoge-
èse de ces hypodermites.

La consanguinité des patients, le même âge de début de
eur affection et la similitude de leurs lésions, tant dans leur
onsistance que dans leur localisation et leur aspect histolo-
ique, suggèrent l’existence d’un facteur causal génétique
eut-être transmis sur un mode autosomique récessif. Cette
ventualité a été considérée auparavant par Hamadah et
anka, qui ont rapporté une observation semblable chez un
rère et une sœur issus d’un mariage consanguin [4]. Cepen-
ant, certains des éléments cités dans leur article ne sont
as retrouvés dans notre observation, comme l’évolution
trophique, la pilosité accentuée des lésions, la positivité
es anticorps antinucléaires et l’existence d’une hyper-
ension intracrânienne bénigne chez le frère. Un élément
ommun important et surprenant réside dans la persistance
e l’infiltrat inflammatoire, encore actif après plusieurs
nnées d’évolution, contrairement à la morphée, où la
brose remplace l’inflammation aux stades avancés. Si le
ôle des facteurs génétiques a été mis en avant dans la sclé-
odermie systémique [12], avec l’identification de nombreux
ocus [13,14], l’étiologie des sclérodermies localisées est
nconnue [15]. Les études épidémiologiques et génétiques
ontrent qu’elle n’est pas une maladie héréditaire, mais
u’elle peut survenir chez des individus génétiquement pré-
isposés qui ont été exposés à des facteurs déclenchants
nvironnementaux [14—16].

Il s’agit ici de la deuxième observation d’hypodermite à
lasmocytes dans une fratrie issue d’un mariage consanguin.
ette entité est si exceptionnelle qu’il est extrêmement dif-
cile de la définir, de rechercher ses facteurs de risque ou
e parvenir à évaluer les réponses thérapeutiques.
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