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La main des connectivites:

problemes diagnostiques

et théerapeutiques.
Le point de vue du dermatologue

Les lésions lupiques des mains sont multiples d’origine lupique ou plus rarement vasculaire.
Il est fondamental de faire un diagnostic précis en sachant que les lésions de lupus discoide les plus
fréquentes sont souvent réfractaires au traitement. Le terme “lupus-engelures” doit étre réservé aux lésions
qui ressemblent a des engelures persistant au-dela de la saison froide. Les lésions vasculaires peuvent étre
d’origine inflammatoire ou thrombotique. Au cours de la dermatomyosite, les lésions digitales siégent
principalement en regard des articulations alors que les lésions cutanées lupiques sont souvent localisées
entre les articulations. Les ulcérations sont plus fréquentes en cas de néoplasie associée.
Les mains mécaniques sont la manifestation cutanée du syndrome des antisynthétases, avec un Raynaud et
une atteinte pulmonaire sévére. Les ulcéres digitaux de la sclérodermie représentent un handicap important.
Leur prise en charge a été améliorée du fait des traitements préventifs et curatifs vasodilatateurs.

— C. FRANCES

Service de Dermatologie-Allergologie,

Hépital Tenon, PARIS.

es lésions cutanées des mains

sont nombreuses, au cours des

connectivites, souvent de dia-
gnostic et/ou de traitement difficile.
Leur prise en charge differe selon le type
de connectivite, le diagnostic précis des
lésions dermatologiques et le contexte
systémique. Aussi avons-nous préféré
les aborder séparément selon la connec-
tivite sous-jacente: lupus, dermatomyo-
site ou sclérodermie.

Les mains du lupus

Comme toutes les lésions dermatolo-
giques, les lésions cutanées des mains
au cours du lupus peuvent étre lupiques
ou non lupiques. Il n’existe pas de défi-
nition précise des lésions lupiques.
Théoriquement, elles sont caractéri-

sées par une atteinte de l'interface de
la jonction dermo-épidermique, en fait
atteinte non spécifique car observée dans
d’autres maladies telles que la derma-
tomyosite, et atteinte inconstante car
absente dans certains lupus tumidus
ou profonds. Le diagnostic de lésion
lupique repose en réalité sur un faisceau
d’arguments cliniques, biologiques et
histologiques prenant en compte I’aspect
clinique des lésions dermatologiques,
leur topographie, leur évolution, une
histologie compatible, le contexte cli-
nique et immunologique. Lors d'un exa-
men initial, le type des 1ésions cutanées
lupiques est parfois difficile a préciser
en ’absence de données évolutives; ces
lésions peuvent alors étre classées dans
le cadre flou de lésions lupiques de type
indéterminé en attendant d’avoir un dia-
gnostic plus précis [1].
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FIG. 4: Erythéme périunguéal avec lésions dis-
tales proximales compatibles avec un lupus aigu
ou subaigu.

Fi1G. 1: Lésions de lupus aigu.

FIG.5: Lésion nodulaire de lupus discoide en
regard des articulations.

F1G.3: Acropulpite lupique avec disparition des
dermatoglyphes.

FI1G. 6: Lupus discoide périunguéal avec atteinte
de la tablette de type lichénienne.

Au cours du lupus aigu, le plus sou-
vent associé au lupus systémique et
d’évolution parallele a celle du lupus
systémique, les lésions lupiques pré-
dominent entre les zones articulaires,
a la différence de celles de la dermato-
myosite qui prédominent en regard des
articulations. Elles sont érythémateuses
(fig. 1), souvent associées a un érythéme
palmaire. Ailleurs n’existe qu'un
érytheme périunguéal avec quelques
lésions érythémateuses, plus ou moins
squameuses, éparses (fig. 2); cet aspect
clinique est commun au lupus aigu et
subaigu. Lorsque existent des lésions

FiG. 8: Lésions atrophiques diffuses de lupus dis-
coide avec effilement des doigts.

FIG. 9: Lupus-engelures.
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franchement annulaires, le diagnostic
de lupus subaigu est plus facile (fig. 3).

Le lupus discoide est parfois typique sur
les doigts avec des lésions érythémato-
squameuses et atrophiques, prédomi-
nant toujours dans les espaces interarti-
culaires (fig. 4). Souvent, il est atypique
du fait de 1ésions nodulaires a centre
kératosique, alors volontiers en regard
des articulations (fig. 5) ou de lésions
franchement atrophiques avec des zones
évoquant une atrophie blanche (fig. 6).
Ce dernier aspect est particulierement
invalidant avec un retentissement fonc-
tionnel majeur. Il s’y associe générale-
ment une acropulpite atrophique (fig. 7)
pouvant aller jusqu’aux érosions, facili-
tées par les microtraumatismes. Lorsque
les lésions de lupus discoide siégent en
regard de la matrice, des altérations de
I’ongle pseudo lichéniennes sont obser-
vées avec des striations longitudinales,
décollement distal et ébauche de ptéry-

gion (fig. 8).

Dans mon expérience, le lupus tumidus
et la panniculite lupique ne touchent
pas les doigts.

Le lupus-engelure a cliniquement un
aspect d’engelures (fig. 9) persistant
au-dela de la saison froide avec des
lésions prédominant sur la face dorsale
des mains [2].

Quelle que soit la forme de lupus, les
lésions digitales lupiques sont toutes
aggravées par le froid, ce qui entraine
une confusion dans la littérature ol
toutes les 1ésions digitales lupiques sont
souvent appelées lupus-engelures alors
que ce terme devrait étre réservé aux
lésions digitales ressemblant clinique-
ment a des engelures, ne s’accompagnant
jamais, a ’'opposé du lupus discoide, de
lésions séquellaires atrophiques ou de
lésions unguéales définitives.

La prévalence d’un lupus systémique
associé est beaucoup plus élevée en
cas de lupus discoide digital que dans

les autres localisations, généralement
supérieure a 50 %. Il est cependant
important de faire un diagnostic précis
car leur évolution est alors totalement
indépendante des autres manifestations
de lupus systémique; elles nécessitent
le plus souvent une prise en charge
spécialisée en dermatologie; les lupus
discoides digitaux sont souvent résis-
tants aux traitements de premiére
intention. Seul le lupus-engelure est
peu fréquemment associé a un lupus
systémique, présent dans 10 a 20 %
des cas dans notre expérience, chiffre
similaire a celui observé au cours des
lupus chroniques localisés, notamment
céphaliques. Naturellement, la présence
d’autres lésions dans les sites plus clas-
siques du lupus est d’une grande aide
pour l'identification des 1ésions digi-
tales. Il ne faut pas hésiter a confirmer
le diagnostic, si besoin par une biopsie
cutanée digitale qui montrera les signes
classiques lupiques: atrophie épider-
mique, dermite d’interface, infiltrat
lymphocytaire périvasculaire en cas de
lupus subaigu et/ou périannexiel en cas
de lupus discoide ou lupus-engelure.
L'immunofluorescence directe dans
ce contexte a un intérét diagnostique
limité. De nombreux médecins non
dermatologistes confondent les 1ésions
lupiques digitales avec des lésions de
vascularite (critere d’activité du lupus
systémique dans les échelles d’activité
type SLEDAI), d’ol généralement une
escalade thérapeutique avec des corti-
coides a fortes doses sur des périodes
prolongées et la prescription d’immuno-
suppresseurs inutiles et dangereux [3].

Tres souvent, en effet, les 1ésions digi-
tales de lupus discoide sont résistantes
aux antipaludéens de synthése, en
particulier a I’hydroxychloroquine,
méme apres ajustement des taux san-
guins d’hydroxychloroquinémie dans
la fourchette thérapeutique (proche
de 1000 ng/mlL) [4]. Lorsqu’il existe
un lupus systémique avec une atteinte
d’un organe justifiant un traitement par
corticothérapie générale (dose > 0,5 mg/

kg/j) et/ou immunosuppresseurs, il faut
attendre les effets thérapeutiques de ces
éventuels traitements avant d’envisager
un traitement spécifique; ces derniers
traitements ne doivent pas étre prescrits
pour 'atteinte cutanée. En cas d’inef-
ficacité de I’hydroxychloroquine, son
remplacement par la chloroquine peut
étre tenté, avec une efficacité qui n’a
jamais été évaluée pour les lésions des
mains, probablement inférieure a 5 %.

Quel que soit ’antipaludéen prescrit,
une surveillance oculaire est souhai-
table, ainsi qu'un électrocardiogramme
annuel. Les modalités de surveillance
ophtalmologique des antipaludéens de
synthése ont fait ’objet d’une révision
par ’Académie américaine d’ophtalmo-
logie en 2011 [5]. Un bilan ophtalmolo-
gique préthérapeutique ou dans la pre-
miere année de traitement est nécessaire
pour ne pas imputer a tort la survenue
d’une maculopathie aux antipaludéens.
I doit comprendre un examen ophtal-
mologique classique avec examen a la
lampe a fente, un champ visuel automa-
tisé et un des examens suivants: électro-
rétinogramme multifocal, tomographie
de cohérence optique, examen en auto-
fluorescence. En I’absence de facteur
de risque (durée du traitement > 5 ans,
dose cumulée d’hydroxychloroquine
>1000g ou de chloroquine > 460 g,
dose quotidienne d’hydroxychloro-
quine > 400 mg/j ou de chloroquine
> 250 mg/j, 4ge > 65 ans, insuffisance
hépatique ourénale, maladies oculaires
préalables de la rétine ou maculopathie),
ce bilan ophtalmologique ne sera fait
annuellement qu’a partir de 5 ans de
traitement.

En France, le traitement systémique de
2° intention apres les antipaludéens est
généralement la thalidomide, du fait
d’une efficacité remarquable, malgré ses
nombreux effets secondaires [6]. Il ne
s’agit le plus souvent que d'un traitement
suspensif, d’ott la nécessité d’un traite-
ment d’entretien a la dose minimale effi-
cace [6]. La recherche d’anticorps anti-



F1G.10: Purpura palmaire pouvant correspondre
a une manifestation inflammatoire (vasculite) ou
uniquement thrombotique.

F1G. 11: Lésion d’atrophie blanche digitale pou-
vant correspondre a un lupus discoide ou a une
thrombose des vaisseaux dermiques.

phospholipides est indispensable avant
de débuter le traitement; leur présence
ne le contre-indique pas. Il est plus
prudent de maintenir I’hydroxychloro-
quine du fait de son role anti-agrégant
et d’associer systématiquement 100 mg
d’aspirine pour le risque thrombotique,
important chez les fumeurs du fait de
I’athérosclérose sous-jacente. La propor-
tion de fumeurs chez les malades avec
atteinte digitale de lupus discoide est en
effet plus élevée que celle de la popula-
tion générale (70 % environ). Les lupus
cutanés des fumeurs sont plus résistants
a tous les traitements sans qu’aucune
explication scientifique ait été encore
démontrée [7]. Si la thalidomide est
contre-indiquée ou mal supportée, il
n’y a pas d’alternative thérapeutique
satisfaisante. Le 1énalidomide, dérivé
de la thalidomide, commercialisé pour
le myélome, est aussi efficace que la
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F1G.12: Lésion digitale d’érythema elevatum diu-
tinum au cours d'un lupus systémique.

F1G.13: Déformations réductibles des doigts a
type de main de Jaccoud.

thalidomide, beaucoup mieux tolérée,
avec cependant un risque tératogéne et
thrombogene similaire. Son emploi est
limité du fait de la constatation d’une
augmentation d’incidence d’un second
cancer [8] chez les malades traités avec
ce médicament pour un myélome (dose
initiale plus forte de 25 mg) et du fait
d’'un cas de poussée systémique sous
traitement [9]. Les autres traitements
de type méthotrexate, mycophénolate
mofétyl ou mycophénolate de sodium
peuvent étre essayés; ils sont dans notre
expérience peu efficaces.

Toutes les lésions des mains au cours
du lupus systémique ne sont pas de
nature lupique. Les lésions purpu-
riques (fig. 10) peuvent correspondre
a une pathologie vasculaire inflamma-
toire (vasculite) ou thrombosante; elles
doivent étre biopsiées, étant donné la

différence de prise en charge en fonc-
tion du diagnostic. La présence d'une
vasculite est un signe d’évolutivité
du lupus systémique nécessitant la
recherche d’une poussée systémique de
la maladie, notamment clinique et biolo-
gique (chute du complément, élévation
des anticorps anti-ADN). La présence
d’une thrombose impose de rechercher
des anticorps antiphospholipides et de
prescrire des antiagrégants (aspirine
100 mg/j ou Kardégic 75 mg/j), voire
une anticoagulation au long cours si les
lésions récidivent malgré un traitement
antiagrégant correctement pris. Les
lésions d’atrophie blanche des doigts
(fig. 11) posent parfois un probleme dia-
gnostique difficile car elles peuvent cor-
respondre a des 1ésions lupiques de type
discoide ou & une cicatrice de manifesta-
tion thrombotique, d’ou1 la nécessité de
les biopsier systématiquement.

Exceptionellement, certaines lésions
nodulaires en regard des articulations
des mains (fig. 12), d’évolution chro-
nique avec des poussées inflamma-
toires, correspondent a un erythema
elevatum diutinum. Le diagnostic précis
de ces lésions est important, car la cor-
ticothérapie générale n’est pas indiquée
pour ces lésions qui sont sensibles a la
Disulone.

L’atteinte articulaire & type d’arthrite
chronique peut conduire a des malfor-
mations des mains sans arthrite érosive
sur la radiographie, dénommées mains
de Jaccoud (fig. 13); généralement, les
déformations sont réductibles sans dou-

FIG.14: Pigmentations unguéales en bandes
induites par 'hydroxychloroquine.
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leur. L'apparition brutale d’hémorragies
en flammeches sans facteur local déclen-
chant (traumatismes ou déformations de
I’ongle) est généralement contemporaine
d’accidents thrombotiques profonds
parfois graves ou de poussées de lupus
systémique. Enfin, le Plaquenil peut étre
responsable de pigmentations longitudi-
nales unguéales (fig. 14), généralement
associées a d’autres pigmentations sur le
tégument ressemblant a des hématomes.

Les mains
de la dermatomyosite

Sur les mains, l’atteinte cutanée de
la dermatomyosite differe de celle du
lupus par une topographie préféren-
tielle sur la face dorsale des mains, en
regard des articulations métacarpopha-
langiennes et interphalangiennes, don-
nant un aspect de bandes transversales
alors que les lésions lupiques prédomi-
nent sur les zones interarticulaires du
dos des doigts (fig. 15). Les lésions sont
souvent infiltrées, donnant un aspect
papuleux caractéristique (papules de
Gottron). Les papules de Gottron sont
également parfois présentes sur la face
d’extension d’autres articulations, en
particulier sur les coudes et les genoux.
L’aspect anatomopathologique de ces
lésions est similaire a celui des lupus

F1G. 15: Papules de Gottron, typiques de la derma-
tomyosite, en regard des articulations.

cutanés avec une dermite d’interface,
un infiltrat lymphocytaire périvascu-
laire. L'immunofluorescence directe
peut montrer une bande lupique dans
10 % des cas.

Quant aux lésions vésiculeuses, bul-
leuses, ulcérées, atrophiques ou nécro-
tiques, leur mécanisme est souvent
non univoque associant une dermite
d’interface particulierement sévere et
une vasculite. Ces formes seraient sta-
tistiquement plus souvent associées a
une néoplasie. Dans une étude regrou-
pant 4 séries de la littérature concer-
nant 101 malades dont 36 avec cancer
(35,6 %), la valeur prédictive d’une
nécrose cutanée pour un cancer a été
évaluée a 81 % avec une sensibilité de
58,3 % et une spécificité de 92,3 % [10].

L’atteinte de la sertissure des ongles des
mains et parfois des pieds (signe de la
manicure) est trés fréquente, témoignant
de I’atteinte vasculaire. Elle est associée
a un épaississement de la cuticule et a
des mégacapillaires, souvent visibles a
I’ceil nu.

L’aspect de dermite irritative des mains
avec une hyperkératose fissuraire des
doigts (fig. 16) est décrit dans la lit-
térature anglo-saxonne sous le terme
“main mécanique” pouvant s’intégrer
dans un syndrome des antisynthétases
caractérisé par une atteinte musculaire
discrete, voire absente, un phénomene
de Raynaud parfois nécrotique, des
arthralgies, de la fievre, une atteinte pul-

FIG.16: Mains mécaniques au cours d'un syn-
drome des antisynthétases.

monaire interstitielle et des anticorps
antisynthétases, dont les plus faciles a
obtenir en routine sont les anti-Jo1. Ce
syndrome a un intérét essentiellement
pronostique: la discrétion de I’atteinte
musculaire ne doit pas conduire a sous-
estimer la gravité du fait de ’atteinte
pulmonaire.

La présence de macules ou papules pal-
maires sur les métacarpophalangiennes
ou sur les interphalangiennes avec muci-
nose dermique ainsi que des ulcérations
sur les replis latéraux des ongles ou les
convexités sont parfois associées a la
présence d’anticorps anti-MDA5 (mela-
noma differentiation-associated gene
5). Les dermatomyosites avec anticorps
anti-MDA5 sont caractérisées par une
atteinte musculaire discréte ou absente
avec augmentation de prévalence de
l’atteinte pulmonaire interstitielle [11].

Les lésions dermatologiques ne justifient
souvent aucun traitement spécifique car
elles disparaissent avec le traitement de
I’atteinte musculaire. En revanche, un
traitement spécifique dermatologique
est préconisé dans les formes amyopa-
thiques primitives ou les rares formes
cutanées résiduelles ou récidivantes sur
un plan cutané isolé sans atteinte cli-
nique musculaire. Dans 1’ensemble, le
traitement des lésions dermatologiques
est assez décevant avec de nombreuses
formes résistantes. Les dermocorticoides
peuvent étre utiles pour atténuer les
lésions. Les applications de tacrolimus
topique & 0,1 % pendant 6 a 8 semaines
améliorent généralement les lésions avec
un degré d’efficacité tres variable. Les
antipaludéens de synthese sont généra-
lement prescrits de premiére intention
malgré une efficacité trés inférieure a
celle sur les lupus cutanés. La dapsone,
le mycophénolate mofétil et le métho-
trexate a faible dose sont des alterna-
tives en cas d’échec des précédents trai-
tements. La thalidomide est inefficace.
Les gammaglobulines intraveineuses a
fortes doses sont dans notre expérience
le traitement le plus souvent efficace.



Malheureusement, leur cotit limite 'uti-
lisation, d’autant que le traitement n’est
le plus souvent que suspensif.

Les mains de la sclérodermie

La sclérose débute habituellement aux
extrémités, en particulier aux doigts a
Porigine de la sclérodactylie qui s’ins-
talle progressivement. Les doigts sont
souvent initialement cedémateux, bou-
dinés. Les pulpes deviennent lisses sans
dermatoglyphes. Secondairement, la
peau apparait luisante, indurée, adhé-
rente aux plans profonds, notamment
des faces dorsales des phalanges (fig. 17).
Peu a peu, les mouvements sont limités,
les articulations se fixent en flexion avec
un aspect des doigts effilés en griffe.

Les troubles trophiques sont treés fré-
quents [12], observés dans plus de la
moitié des cas, localisés principalement
aux doigts: ulcérations, cicatrices stel-
laires, gangrene digitale, ongles dystro-
phiques avec épaississement de la cuti-
cule, ralentissement de la croissance et
courbure anormale. Il est classique de
différencier trois types d’ulcérations:
—les ulcéres de ’extrémité distale et pal-
maire des doigts, ou ulcérations pulpaires
(fig. 18),liés principalement a I'ischémie
cutanée due a la fibrose et a I’atteinte de
la microcirculation des doigts;

—les ulceres situés en regard des conve-
xités articulaires déformées, liés prin-
cipalement aux microtraumatismes
(fig. 19);

— les ulceres survenant sur les 1ésions
de calcinose cutanée, pouvant survenir
sur toutes les zones digitales (fig. 20).

En fait, les mécanismes ischémiques
et traumatiques sont le plus souvent
intriqués, induisant un retard de cica-
trisation dans tous les cas, exposant le
doigt a une surinfection et a un risque
accru d’amputation.

La taille des ulcérations est variable et
ne peut étre évaluée qu’apres détersion
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F1G. 17: Sclérose cutanée avec rétraction en flexion
des doigts.

F1G. 18: Ulcére ischémique pulpaire.

F1G. 19 : Ulcére traumatique en regard de déforma-
tions articulaires.

F1G. 20: Ulcére secondaire a une calcinose avec
élimination d'un matériel crayeux.

mécanique. En effet, une hyperkéra-
tose réactionnelle masque souvent une
partie ou la totalité de l'ulcération.
Des cicatrices souvent kératosiques
d’ulceres digitaux précédents peuvent
étre retrouvées sur les autres doigts
et permettre un diagnostic rétrospec-
tif. L'examen clinique doit également
apprécier la fonctionnalité de la main et
sa vascularisation, explorer la plaie avec
recherche d’une calcinose sous-jacente
et d’un contact osseux ou articulaire de
mauvais pronostic. Une acro-ostéolyse
et des calcifications des tissus mous
sont recherchées sur les radiographies
de mains. Un bilan vasculaire minimal
comprenant une capillaroscopie et
une pléthysmographie digitale permet
d’évaluer le pronostic de cicatrisation
par la mesure de la densité de capil-
laires fonctionnels et le degré d’isché-
mie au niveau de la pulpe des doigts.
Les mégacapillaires sont parfois visibles
a I’eil nu, formant un liseré rouge sur
peau blanche ou pigmentée sur peau
noire a la racine de I'ongle. Des télan-
giectasies arrondies sont fréquentes sur
la face palmaire des mains.

Le traitement des ulcérations digitales
fait appel aux soins locaux et aux vaso-
dilatateurs (prostacyclines et ses déri-
vés surtout). Le bosentan, inhibiteur des
récepteurs de ’endothéline, a un effet
préventif démontré en double aveugle
sur les ulcérations digitales [13]. Ce
traitement préventif doit &tre multidis-
ciplinaire avec prescriptions de vasodila-
tateurs (prostacycline, bosentan, inhibi-
teurs calciques, inhibiteurs de ’enzyme
de conversion de I’angiotensine, inhibi-
teur oral de la phosphodiestérase de type
5), rééducation et lutte contre la sclérose.
Lintérét des statines ou des antiagrégants
plaquettaires reste a confirmer.
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