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Ulcéres de causes non vasculaires

RESUME: Les ulcéres de jambe de causes non vasculaires sont rares et représentent environ 10 %
des étiologies des ulcéres. Les étiologies sont multiples et peuvent étre intriquées entre elles: origine
néoplasique, inflammatoire, infectieuse, médicamenteuse, hématologique. Ces ulcéres peuvent appa-
raitre sur des terrains d’insuffisance veineuse ou d’artériopathie oblitérante des membres inférieurs.
La démarche diagnostique nécessite donc un interrogatoire et un examen clinique minutieux, ainsi
que des explorations complémentaires guidées par les données cliniques. La biopsie cutanée avec
analyse histologique * bactériologique aide a la démarche diagnostique.

La prise en charge thérapeutique dépend de I'étiologie.
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B Epidémiologie

Un ulcere dejambe correspond a une perte
de substance plus oumoins profonde des
zones déclives des membres inférieurs.
Lachronicité est définie comme une durée
d’évolution supérieure a 4 a 6 semaines.
Les ulcéres de jambe ont une prévalence
qui augmente avec 1’dge: de 0,1 % avant
60ansa 2 % apres 80ans[1, 2].

Les ulceres de jambe sont a 90 % d’ori-
gine vasculaire: veineux, artériels,
angiodermite nécrotique. L'insuffisance
veineuse, notamment 'insuffisance vei-
neuse superficielle, représente 1’étiolo-
gie principale (57 2 80 % des étiologies
selon les études). Les causes artérielles et
veineuses sont souvent intriquées, repré-
sentant les ulceres mixtes [1, 2].

Les ulceres de causes non vasculaires
sont donc rares et représentent environ
10 % desulceres. Ils peuvent étre révéla-
teurs de la pathologie sous-jacente.

B Etiologies

Les étiologies des ulceres de causes non
vasculaires sont multiples et peuvent étre

associées entre elles. Un ulcere de cause
non vasculaire peut également apparaitre
chezun patient avec une pathologie vas-
culaire sous-jacente (insuffisance vei-
neuse ou artériopathie oblitérante des
membres inférieurs) mais sans que cette
derniére en soit I’étiologie principale.

Les différentes étiologies des ulceres
de causes non vasculaires peuvent étre
classées en origine néoplasique, inflam-
matoire, infectieuse, médicamenteuse,
hématologique et autres causes. Elles
sontrésumées dans le tableau I et détail-
lées ci-apres.

1. Origine néoplasique (fig. 1)

Dans la littérature, il est décrit qu'un
ulcere de jambe a un risque de dégéné-
rescence carcinomateuse, notamment
en carcinome épidermoide. Ce risque
est d’autant plus élevé que 'ulcere évo-
lue depuis plus de 25 ans [3, 4]. Mais les
cancers peuvent se présenter d’emblée
sous forme de plaies des membres infé-
rieurs etavoir un aspect trompeur mimant
un ulcere vasculaire. C’est pourquoi les
recommandations d’experts préconisent
debiopsierlesulcéres atypiques ou d’évo-
lution clinique inappropriée [5]. Leur
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Carcinome basocellulaire

Carcinome épidermoide

Mélanome

Autres tumeurs: sarcome myéloide, Kaposi, métastases ulcérées

Origine néoplasique

Origine inflammatoire Pyoderma gangrenosum
Ulceres liés aux maladies de systéeme: LES, sclérodermie
systémique, maladie de Behget, polyarthrite rhumatoide,

périartérite noueuse, cryoglobulinémie

Tuberculose cutanée

Mycobactéries atypiques: ulcere de Buruli, lepre
Mycose profonde

Leishmaniose

Autres bactéries: pyodermite chronique a Pseudomonas
aeruginosa, Serratia marcescens

Origine infectieuse

Origine Hydroxyurée
médicamenteuse Inhibiteurs des tyrosines kinases
AVK

Origine hématologique | Drépanocytose, thalassémie
Hémopathies: syndromes myéloprolifératifs

et lymphoprolifératifs

Autres Génétique: déficit en prolidase, syndrome de Klinefelter,

syndrome de Werner

Psychogéne

Pustulose érosive de jambe
Nécrobiose lipoidique ulcérée
Calcinose ou goutte ulcérées

Tableau I: Etiologies des ulcéres de causes non vasculaires. LES: lupus érythémateux systémique.

fréquence parmi les ulcéres de jambe est
évaluée a 10,3 % en milieu dermatolo-
gique et 4 % en milieu vasculaire [6].

Leretard diagnostique est fréquent (d’au-
tant qu’il existe potentiellement des
troubles vasculaires sous-jacents asso-
ciés) et incite donc a étre vigilant. Les
caractéres “hyperbourgeonnant” voire
“hémorragique” sont suspects. Tout
ulcére n’évoluant pas de maniére appro-
priée malgré des soins locaux et une com-
pression adaptés doit étre biopsié.

Les carcinomes représentent la princi-
pale étiologie: carcinome basocellulaire
et carcinome épidermoide [6]. Mais il
peut également s’agir de tumeurs plus
rares comme les mélanomes ulcérés ou
les sarcomes.

2. Origine inflammatoire (fig. 2)

Le pyoderma gangrenosum est une der-
matose inflammatoire neutrophilique
qui peut donner des ulcéres de jambe.
Son aspect clinique est décrit comme

Fig. 1: A et B: carcinomes basocellulaires; C: carcinome épidermoide.

Fig.2: A: pyoderma gangrenosum idiopathique,
B: pyoderma gangrenosum satellite d'une maladie
de Crohn; C: pyoderma superficiel dans le cadre
d’'un PASH syndrome (pyoderma gangrenosum, acné
et hidradénite suppurée).

caractéristique avec bourrelet inflam-
matoire et présence de clapiers puru-
lents s’étendant de fagon centrifuge. Le
siege électif du pyoderma gangrenosum
reste les membres inférieurs avec un
taux de 75 % dans les séries de la littéra-
ture. Une pathologie associée est retrou-
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vée dans 3/4 des cas : MICIL, rhumatisme
inflammatoire, cholangite sclérosante,
hémopathies ou néoplasies. Le traite-
mentrepose sur la corticothérapie géné-
rale, voire les biothérapies. La prise en
charge de la pathologie associée amé-
liore généralement le pyoderma gangre-
nosum [7].

Des ulceres de jambe peuvent également
étre observés chez les patients porteurs
de maladies systémiques: lupus érythé-
mateux disséminé, sclérodermie systé-
mique, maladie de Behget, polyarthrite
rhumatoide, périartérite noueuse, cryo-
globulinémie. La physiopathologie est
multiple: vascularite, thromboses, retard
de cicatrisation lié aux traitements. Ces
ulceres ont volontiers un pourtour isché-
mique avec un aspect violacé, livédoide.
IIs sont volontiers nécrotiques. Les autres
signes associés, la biopsie cutanée et le
bilan biologique orientent vers le diag-
nostic [8-10].

3. Origine infectieuse (fig. 3)

Les ulceres peuvent étre d’origine
infectieuse. Le contexte — notamment
l’origine géographique du patient,
I’existence d’une immunodépression
ainsi que la localisation qui peut étre

Fig. 3: Tuberculoses cutanées.
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inhabituelle pour un ulcére vasculaire,
I’existence de bords irréguliers pouvant
étre polycycliques — va nous orienter
vers ce diagnostic. L'origine peut étre
liée a une mycobactérie: tuberculose
ou mycobactéries atypiques (ulcere de
Buruli lié & Mycobacterium ulcerans,
lepre). Ils peuvent également étre en
lien avec une mycose profonde, leish-
maniose ou syphilis. Ces ulcéres sont
rares en France [11-13].

Les pyodermites a germes classiques
peuvent également se chroniciser et
étre a l'origine d’ulceres de jambe,
notamment Pseudomonas aeruginosa
(ecthyma gangréneux) et Serratia mar-
cescens[14, 15].

Le diagnostic repose sur la biopsie cuta-
née avec analyse bactériologique, myco-
bactériologique ou mycologique.

4. Origine médicamenteuse (fig. 4)

Certains médicaments peuvent entrainer
un retard de cicatrisation des ulceéres de
jambe quelle qu’en soit la cause, a I'instar
de la corticothérapie générale. Mais les
médicaments eux-mémes peuvent étre
inducteurs d’ulceres.

Les ulceres sous hydroxyurée sont déja
bien connus et décrits dans la littérature.
Ils sont décrits avec les caractéristiques
suivantes: prédominance féminine, 4ge
moyen avancé, apparition apres plu-
sieurs années de traitement, hyperalgie.
Les deux principales hypothéses phy-
siopathologiques avancées sont la toxi-
cité directe de I’hydroxyurée pour les
kératinocytes etla synthese de collagéne
conduisanta uneatrophie cutanée etune
anoxie microcirculatoire liée a lamacro-
érythrose des globules rouges [16, 17].

De nouvelles thérapeutiques voient
actuellement le jour, notamment des
chimiothérapies antinéoplasiques qui
peuvent également induire des ulceres
de jambe. On retrouve quelques cas
décrits dans la littérature avecles inhibi-
teurs des tyrosines kinases. La physiopa-
thologie de ces ulceres est probablement
multifactorielle: action locale du médi-
cament, inhibition de la prolifération
des kératinocytes qui expriment forte-
ment 'EGFR, augmentation de la syn-
these des cytokines pro-inflammatoires
et action antiangiogénique. D’autres
mécanismes possiblesrelévent de I’effet
pro-athéromateux de certaines thérapies
ciblées [18-20].

Fig. 4: Ulcéres médicamenteux. A: sous sunitinib; B: sous nilotinib; C: sous trastuzumab; D: sous AVK.
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Les classiques nécroses sous AVK sont
un tableau clinique bruyant bien connu
et décrit. Mais dans la littérature, plu-
sieurs cas d’ulceres de jambe sous AVK
ont également été décrits. Il existe pro-
bablement un effet paradoxal thrombo-
tique et des phénomenes inflammatoires
al’origine de ces ulceres. Chez un patient
présentant des ulceéres nécrotiques sans
cause vasculaire sous-jacente, on peut
donc se poser la question d’un switch
des AVK vers les anticoagulants oraux
directs [21, 22].

5. Origine hématologique (fig. 5)

Différentes affections hématologiques
peuvent étre a I’origine d’ulceéres de
jambe, notamment les hémoglobino-
pathies comme la drépanocytose ou la
thalassémie. Ces ulceres peuvent donc
apparaitre chez des sujets jeunes, voire
chez des enfants. Le diagnostic est alors
aisé, la pathologie sous-jacente étant déja
connue [23, 24].

Les syndromes myéloprolifératifs et lym-
phoprolifératifs peuvent également étre
pourvoyeurs d’ulceres de jambe. Dans ce
cas, ils peuvent précéder le diagnostic de
la pathologie sous-jacente.

Les modifications des hématies ou I’hy-
perviscosité sont probablement a I’ori-

gine de ces ulceres en entrainant une
obstruction artériolaire.

6. Autres (fig. 6 et 7)

Certains ulceres sont beaucoup plus
rares, en particulier les ulceres de
causes génétiques: déficit en prolidase,
syndrome de Klinefelter, syndrome de
Werner. Ces ulcéres peuvent apparaitre
chezles enfants. Le terrain particulier et
les autres signes associés orientent vite
vers le diagnostic.

La dermatose érosive et pustuleuse de
jambe est une entité clinique particu-
liére qui peut étre a I’origine d’ulcéres
dejambe. Elle associe des pustules asep-
tiques, des ulcérations et des crotites
d’évolution chronique sur les jambes.
La physiopathogénie est discutée. Elle
apparait généralement sur un terrain
d’insuffisance veineuse. Le traitement
repose sur la corticothérapie locale et
les récidives sont fréquentes [25].

La nécrobiose lipoidique est une entité
rare correspondant a une réaction
inflammatoire granulomateuse dont la
physiopathologie reste mal connue. Elle
serait associée au diabgte dans 80290 %
des cas. Elle se présente sous la forme de
plaques érythémateuses jaunéatres bien
limitées, sur les faces antérieures des

Fig. 7: Pathomimie.

jambes. Les plaques peuvent s’atrophier
et étre la source d’ulcérations [26].

Les calcinoses sous-cutanées, qu’elles
soient associées ou non a une insuffi-
sance veineuse, ainsi que les calcifi-
cations goutteuses peuvent également
s’ulcérer. Dans ces cas, la prise en charge
repose généralement sur la chirurgie.

Les ulceres peuvent aussi étre auto-
induits: c’est la pathomimie. Ce diag-
nostic est un diagnostic d’élimination.
Leur prise en charge thérapeutique est
souvent complexe.

Fig. 5: Ulcére drépanocytaire.

Fig. 6: Pustulose érosive de jambe.




Prise en charge diagnostique
et thérapeutique

La démarche diagnostique nécessite un
interrogatoire et un examen clinique
minutieux, ainsi que des explorations
complémentaires guidées par les don-
nées cliniques. La biopsie cutanée avec
analyse histologique + bactériologique
aide a la démarche diagnostique. La
prise en charge thérapeutique comporte
des soins locaux classiques adaptés au
stade de la plaie. La prise en charge spé-
cifique selon I’étiologie est également
primordiale.

B Conclusion

Les ulceres de causes non vasculaires
sont rares. La biopsie cutanée avec ana-
lyse histologique + bactériologique aide
a la démarche diagnostique. La prise en
charge thérapeutique dépend de I'étiolo-
gie. Tout ulcére n’évoluant pas favorable-
ment malgré des soins locaux et/ou une
compression adaptés et bien conduits
doit faire adresser le patient en centre
spécialisé et faire réaliser une biopsie
cutanée afin de ne pas méconnaitre une
cause rare d’ulcére, notamment une
néoplasie.
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