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I Le dossier - Ongles

Ongle et sarcoidose

RESUME: La sarcoidose est une pathologie chronique inflammatoire bien connue des dermatologues
puisque des manifestations cutanées sont présentes dans environ 25 % des cas. Cependant, le poly-
morphisme des lésions rend parfois le diagnostic difficile. L'atteinte unguéale est rare mais ne doit
pas étre méconnue afin de détecter au plus tot une atteinte systémique ou osseuse sous-jacente,

fréequemment associée.

C. ARNAL1, B. RICHERT?

1 Centre hospitalier universitaire Brabois, NANCY.
2 Service de Dermatologie, CHU Brugmann — CHU
Saint-Pierre, Université Libre de BRUXELLES
(Belgique).

Boeck-Schaumann est une maladie

chronique inflammatoire multi-
systémique caractérisée par une infil-
tration de granulome tuberculoide sans
nécrose caséeuse des organes touchés.
L’incidence en France est de 4,9 pour
100000 habitants par an et varie selon
la localisation géographique, 1’4ge, le
sexe et ’ethnie [1]. L'atteinte cutanée est
présente dans environ 25 % des cas avec
environ 1/3 de manifestations cutanées
visibles lors du diagnostic initial [2].
Les manifestations trés polymorphes
peuvent intriguer le praticien.

I asarcoidose oumaladie de Besnier-

B Présentation clinique

Les présentations cliniques de la sar-
coidose cutanée peuvent étre atypiques

Atteinte cutanée NON spécifique

comme l’atteinte unguéale, rare et
concernant environ 1,5 % des patients
avec une sarcoidose cutanée (fableau I).
Elle ne doit pas étre méconnue car c’est
parfois la seule atteinte visible de la
maladie permettant de porter le diagnos-
tic et de rechercher une atteinte systé-
mique et une atteinte osseuse parfois
asymptomatique [3].

Momen et al. ont étudié les caractéris-
tiques de 33 patients présentant une sar-
coidose unguéale entre 1981 et 2010 [3].
Il existe une prédominance féminine et
I’age moyen est d’environ 50 ans. L'atteinte
unguéalen’est pas spécifique. Les plus fré-
quentes sont ’accentuation du relief lon-
gitudinal, la trachyonychie, des fissures
longitudinales, I’hyperkératose sous-
unguéale, 'onycholyse distale et plusrare-
mentun ptérygion ouuneanonychie(fig. 1).

Atteinte cutanée spécifique

e Sarcoide sur cicatrice

e Sarcoide
hypodermique de
Darier-Roussy

e Sarcoide sur cicatrice

Typique Atypique Typique Atypique
Erythéme noueux | e Erythéme e Sarcoide a petit o Atteinte unguéale
polymorphe nodule e Forme ichtyosiforme
e Prurigo e Sarcoide a gros e Forme érythrodermique
nodule e Ulcération
e Sarcoide en plaque e Atteinte muqueuse
(lupus pernio) o Alopécie

e Hypopigmentation

e Rhinophima-like

e Lipodermatosclérose-like
e Eruption lichénoide

Tableau I: Présentation clinique variée de la sarcoidose cutanée [4].
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Fig. 1. A: Présentation a type de dyshidrose
(coll. B.-M. Piraccini, Bologne, Italie); B: présen-
tation lichénienne (coll |. Zaraa, Paris, France);
C: présentation a type de paronychie et de tra-
chyonychie (coll. B.Richert, Bruxelles, Belgique);
D: présentation a type d'érythronychies longitudi-
nales multiples (coll. M. Pasch, Nimégue, Hollande).

Il a, parailleurs, été rapporté des cas d’hé-
morragie filiforme, de paronychie et d’éry-
thronychie longitudinale [5].

L’atteinte des tissus péri-unguéaux est
arechercher. En effet, on peut retrouver
une infiltration du repli unguéal proxi-
mal, une dyschromie de ’hyponychium.
La dystrophie unguéale est souvent asso-
ciée a une dactylite (dans 50 % des cas)
et dans plus de 30 % des cas a un lupus
pernio localisé sur les extrémités [3]. La
revue rapide de la littérature entre 2010
et 2022 rapporte 11 cas (tableau II) [5-14]

Atteinte Atteinte cutanée Atteinte . .
Auteur . Histologie
osseuse autre systémique
Mengeot et al. [6] 4@ doigt
2022 25 Dystroph[e/strles longltudln'ales/ oui Non Non oui
Hyperkératose sous-unguéale
Hémorragie filiformes
Cartayrade et al. [7] 3¢ doigt droit:
2019 Dactylite . Oui: survenue 2 mois Oui: 2 mois .
28 . - Oui N X N Oui
2¢ doigt gauche: hyperstriation aprés: lupus pernio aprés
longitudinale et fissure
Maouni et al. [8] 4°s doigts gauche et droit + pieds Oui: plaques ulcéro-
2020 57 Dactylite/paronychie/hyperkératose Oui crolteuses nez, joue Oui Oui
sous-unguéale/dystrophie et doigts
Kawaguchi et al. [9] Hallux droit Oui: ancienne
2014 51 Dystrophie/hyperkératose sous-unguéale/ Non Non avec récidive Oui
pachyonychie/hyperstriations longitudinales actuelle
Bekkali et al. [10] 4° orteil Oui:
2014 29 Hyperkératose sous-unguéale principalement oui Non plrecefiant oui
l'atteinte
unguéale
Van Limig et al. [5] Orteils - .
2018 37 Erythronychie longitudinale/onychorexis Non Non Oui: ancienne Oui
Noriega et al. [11] 67 4° doigt Non Oui: ancienne Non
2015 Hyperkératose sous-unguéale et dystrophie
Oui
58 4° doigt Oui Oui: papules infiltrées Oui
Hyperkératose sous-unguéale et onycholyse nez + plaque sur bras
Albers et al. [12] 2 mains
2016 59 Dactylite/onychodystrophie/disparition de la Oui Non Oui Oui
cuticule
Rajan et al. [13] Orteils Oui: plague violacées
2014 44 Hyperkératose sous-unguéale, Oui s‘:ur lqes orteils Oui Oui
pas de dystrophie de tablette
Moulonguet et al. [14] Pouce et 3¢ doigt
2018 40 Paronychie/ptérygion/ Oui Oui Oui Oui
hyperkératose sous-unguéale

Tableau Il: Revue rapide de la littérature entre 2010 et 2022. Présentation de cas de sarcoidose unguéale.
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avec une atteinte systémique présente
dans 82 % des cas et une atteinte osseuse
dans 72 % des cas.

B Corrélation anatomoclinique

L’expression clinique de la sarcoidose
s’explique principalement par I’infil-
tration granulomateuse dermique de la
matrice unguéale qui est responsable de
la trachyonychie, des fissures longitu-
dinales ou d’un ptérygion. L'atteinte du
lit de ’ongle géneérera une hyperkéra-
tose sous-unguéale ou une onycholyse
[15]. Surlabiopsie latéro-longitudinale,
I'infiltration granulomateuse peut étre
mise en évidence sur ’ensemble de I’ap-
pareil unguéal.

Atteinte unguéale:
quel retentissement ?

>>> L’atteinte systémique associée dans
plus de 80 % des cas peut précéder l’at-
teinte unguéale ou bien étre concomi-
tante. Elle peut se manifester par une
atteinte ganglionnaire (médiastino-
hilaire, axillaire, inguinale), une fibrose
pulmonaire, une ostéoarthrite, etc. C’est
I’atteinte systémique qui conditionne
principalement le pronostic et I'initia-
tionrapide d’un traitement.

>>> L atteinte osseuse doit systématique-
ment étre recherchée. De maniére géné-
rale, on retrouve une atteinte osseuse
dans 12415 % des cas de sarcoidose. Les
lésions des petits os des mains et des
pieds, anciennement nommeées “ostéites
tuberculosa multiplex cystica” décrites
par Jiingling, représentent 90 % des
atteintes osseuses de la sarcoidose. La
sarcoidose unguéale s’associe dans plus
de 70 % des cas a une atteinte osseuse
qui peut étre asymptomatique dans envi-
ron 30 % des cas [17].

Ces lésions concernent principale-
ment les phalanges distales et inter-
médiaires. La douleur est inconstante
et surtout associée a des cas d’acro-

ostéolyse. Radiologiquement, on peut
retrouver de larges géodes, de multiples
petites géodes parfois polycycliques et
confluentes donnant un aspect pseu-
do-kystique et touchant souvent les
extrémités phalangiennes.

On peut également observer un aspect
réticulé des travées osseuses épaissies.
L’atteinte osseuse peut siéger sur des
doigts ou des pieds d’apparence saine
mais on retrouvera souvent un aspect
épaissi des parties molles (“aspect de
doigts en saucisse”).

La physiopathologie est discutée: cer-
tains auteurs évoquent une activité
ostéoclastique avec résorption osseuse
favorisée par I’élévation de la 1,25 (OH)
VITD3 et par les granulomes sarcoido-
siques sources de facteurs ostéoclas-
tiques [18]. D’autres auteurs évoquent
une infiltration périvasculaire des
canaux de Havers, canaux nourriciers
del’os, par des lésions granulomateuses
induisant une destruction osseuse et res-
ponsable de’aspect microgéodique [19].

Le traitement de 1’atteinte osseuse
dépend du caractere symptomatique et
delaprésence, ounon, de fracture patho-
logique. Des cas de résolution spontanée
ont été décrits [20].

Atteinte unguéale:
comment traiter?

L’atteinte unguéale a elle seule ne justi-
fie pas d’un traitement systémique. Le
traitement dépend donc principalement
duretentissement systémique et osseux.
L’atteinte osseuse est difficile a traiter et
répond peu aux traitements systémiques
usuels.

L’application de dermocorticoides
de classe tres forte est le traitement de
1%¢ intention. Certaines équipes pro-
posent des injections de corticoides
retard dans le repli unguéal proximal
en intra-matricielle pour permettre une
amélioration de I’atteinte unguéale [5].

Lintroduction d’une corticothérapie sys-
témique dans le contexte d’atteinte sys-
témique permet souvent une évolution
favorable sur le plan unguéal.
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