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Figure 1. Large nécrobiose lipoidi-
que de la jambe.

Figure 2. Remaniement dermique
bordé par un granulome.

Figure 3. Infiltrat granulomateux de la nécrobiose lipoidique. a- Cellules épithélioides et cellule géante plurinucléée. b- Nombreux dendrocytes dermiques Facteur

XIla-positifs.

PRESENTATION CLINIQUE

Une patiente, agée de 43 ans, présentait une
large 1ésion ovalaire de 12 cm de grand axe située
au niveau de la face antéricure de la jambe gau-
che. La lésion s’était progressivement étendue
au cours des 8 derniéres années. Sa bordure était
surélevée et violacée, alors que le centre jaune-
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orangé apparaissait atrophique et télangiecta-
sique (Fig. 1). Canamnése n’a révélé aucune
pathologie associée ni aucune thérapeutique
particuliere. Le diagnostic de nécrobiose lipoi-
dique a été évoqué cliniquement. Une biopsie
a confirmé ce diagnostic. Une réaction inflam-
matoire granulomateuse nodulaire a bordure
palissadique était disposée autour de foyers mal
limités de stroma conjonctif altéré (Fig. 2). Des
cellules géantes plurinucléées et des dendrocy-
tes Facteur XIIla-positifs étaient présents (Fig.
3a, b). Un aspect hyalin et des dépdts lipidiques
étaient reconnus. Devant ces constatations, des
examens complémentaires ont été demandés a la
recherche d’un diabéte qui serait resté méconnu.
L HGPO a révélé un profil glycémique normal.
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La nécrobiose lipoidique, anciennement
connue sous I’éponyme de maladie d’Oppen-
heim-Urbach, est une dermatose granuloma-
teuse inflammatoire qui a été décrite pour la
premiere fois par Oppenheim en 1929. C’est
Urbach qui, en 1932, proposa I’appellation
«necrobiosis lipoidica diabeticurum». En effet,
I’épidémiologie évoque une association avec le
diabete dans 10 a 40% des cas, voire d’avantage,
avec une prévalence dans la population diabéti-
que aux alentours de 0,3% (1-5). Des cas fami-
liaux sans association au diabete ont cependant
été décrits (6). Les autres facteurs de risque pour
la nécrobiose lipoidique incluent le granulome
annulaire, la sarcoidose, la rectocolite ulcéro-
hémorragique et la maladie de Crohn (3, 4, 7).
Les femmes d’age moyen sont le plus fréquem-
ment affectées (4).

Classiquement, les 1ésions se situent sur la
peau prétibiale et ne sont souvent identifiées
qu’apres plusieurs années d’évolution. Les
Iésions débutent par de petites papules érythé-
mateuses qui confluent et s’élargissent lente-
ment. Elles évoluent sous la forme de macules
bien délimitées avec une bordure violacée et un
centre jaune-brunatre atrophique parsemé de
télangiectasies (3, 4, 8). Ces plaques prétibiales
sont habituellement multiples et bilatérales, mais
elles peuvent rester uniques et unilatérales (4, 8).
Des ulcérations surviennent approximativement
dans un tiers des cas (4, 9). Des localisations
exceptionnelles ont été décrites au niveau des
chevilles, sur le dos des pieds, et plus rarement
sur d’autres parties du corps ou elles sont parfois
confondues avec un granulome actinique (3, 4,
8). Une évolution vers un carcinome spinocellu-
laire est rare (3, 9).

La pathobiologie de la nécrobiose lipoidique
reste mal comprise a I’heure actuelle (4, 8). Le
déclenchement de la nécrobiose lipoidique pour-
rait étre da soit a des altérations vasculaires, soit
a des anomalies de la synthése et dégradation
des macromolécules de la matrice extracellulaire
ou a des réactions immunitaires (10, 11). Lal-
tération du stroma conjonctif pourrait précéder
I’épaississement de la paroi des vaisseaux san-
guins, et des membranes basales ainsi que les
dépots lipidiques. Des modifications vasculaires
lices a des dépots d’anticorps pourraient égale-
ment étre impliquées dans le développement de la
maladie. L association avec un diabéte corrobore
I’hypothése que la microangiopathie pourrait
initier le processus (11). Par ailleurs, 1’inflam-
mation initiée par une altération métabolique ou
un traumatisme pourrait étre un autre élément

déterminant. Néanmoins, les voies moléculaires
qui initient la formation du granulome et des
dégats conjonctifs restent inconnues (11).

Le granulome annulaire représente le prin-
cipal diagnostic différentiel a évoquer. Une
sarcoidose, un xanthome, une morphée, un pyo-
derma gangrenosum, une syphilis tertiaire, une
radiodermite, une mycobactériose atypique et
un granulome actinique peuvent étre également
envisagés.

La confirmation dermatopathologique de la
nécrobiose lipoidique peut occasionnellement
s’avérer délicate dans la distinction a établir
avec un granulome annulaire (3). Linfiltrat gra-
nulomateux est retrouvé sur toute 1’épaisseur
du derme. Il se dispose en palissade autour des
foyers conjonctifs remaniés. Linfiltrat comporte
des lymphocytes, des dendrocytes Facteur XIlla-
positifs, des histiocytes, des plasmocytes ainsi
que des cellules épithélioides et des cellules
géantes plurinucléées. Des 1ésions vasculaires
peuvent étre observées. A cb6té de ce profil de
granulome palissadique, on peut retrouver un
aspect pseudotuberculoide constitué¢ d’histiocy-
tes épithélioides avec un nombre accru de lym-
phocytes, de plasmocytes et de cellules géantes.
Dans ce cas, 1’aspect nécrobiotique est absent
et les dépots lipidiques sont discrets (4, 8). En
immunohistochimie, on note une importante
densité de dendrocytes Facteur XlIlIla + sur 1’en-
tiereté de la 1ésion.

Le traitement de la nécrobiose lipoidique est
difficile et souvent insatisfaisant (4). Dans les
formes associées au diabéte, le controle de ce
dernier est sans effet sur les Iésions cutanées
(5, 8). Le traitement repose en premiére inten-
tion sur 1’application de dermocorticoides ou
d’inhibiteurs de la calcineurine. Des injections
intralésionnelles de corticoides peuvent égale-
ment étre pratiquées. La photothérapie par UVA
peut s’avérer efficace en induisant une immu-
nosuppression locale et en réduisant la sclérose
par induction de métalloprotéases (12). A coté
de la PUVAthérapie classique, la PUVAthéra-
pie locale avec application d’une émulsion de
8-méthoxypsoraléne a également été proposée.
La photothérapie dynamique a été tentée par cer-
tains (13). Diverses thérapeutiques systémiques
peuvent parfois s’avérer utiles. En effet, chez
les patients résistants aux traitements topiques,
I’administration de corticoides systémiques est
recommandée si aucune contre-indication n’est
présente. Pour les non-répondeurs, différents
traitements de seconde ligne sont rapportés
tels 1’acide acétylsalicylique, la pentoxifylline,
les esters de 1’acide fumarique (11), le nicoti-
namide, les agents antimalariques (14, 15), la
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ciclosporine, les antagonistes du TNFa (10, 16),
le mycophénolate mofétil, le thalidomide (17,
18) et la clofazimine (9).

Face a des 1ésions de nécrobiose lipoidique, il

est judicieux de rechercher un diabéte méconnu
et de rester vigilant quant a sa possible survenue
par la suite (19). La thérapeutique reste encore
un défi a Iheure actuelle dans I’attente d’une
meilleure connaissance pathobiologique.
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