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La sarcoidose cutanée:
diagnostic et prise en charge

RESUME : La sarcoidose est une granulomatose systémique d’étiologie inconnue qui touche principa-
lement le poumon (90 % des patients). Environ 30 % des patients ont une atteinte cutanée. Les mani-
festations cutanées sont classiquement classées en “non spécifiques”, principalement I’érythéme
noueux, d’évolution aigué et en “spécifiques”, granulomateuses, d’évolution le plus souvent chro-
nique. Le traitement de la sarcoidose cutanée n’est pas codifié et dépendra de I’atteinte viscérale
et de la géne esthétique et fonctionnelle du patient. Le traitement classique des lésions granuloma-
teuses comporte en premiére intention la corticothérapie locale, I’hydroxychloroquine et la cortico-

thérapie générale.

A. SAUSSINE
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a sarcoidose est une maladie
L inflammatoire multi-systémique,

de cause encore inconnue, carac-
térisée par la présence de granulomes
épithélioides sans nécrose caséeuse [1].
L’atteinte médiastino-pulmonaire est la
plus fréquente, présente chez 90 % des
patients, suivie par les atteintes extra-
thoraciques présentes chez 30 a 50 %
des patients, en particulier les atteintes
cutanées, ganglionnaires, ophtalmiques,
ORL, articulaires, osseuses, neurolo-
giques, cardiaques et hépatiques [2].
Jusqu’a 30 % des personnes atteintes
de sarcoidose présentent une atteinte
cutanée, souvent associée a une atteinte
d’autres organes [3]. Les diagnostics dif-
férentiels de la sarcoidose, en particu-
lier les autres causes de granulomatose
notamment infectieuses (tuberculose
en premier lieu), doivent étre écartés. La
sarcoidose s’observe plus fréquemment
chezles moins de 40 ans, chez la femme
et chez les sujets noirs avec une gravité
plus importante chez ces derniers.

La sarcoidose est caractérisée par l'infil-
tration des organes atteints par des granu-
lomes épithélioides et gigantocellulaires
sans nécrose caséeuse. Le granulome

sarcoidosique est composé dun follicule
central de cellules épithélioides dérivées
des monocytes/macrophages, et de cel-
lules géantes associées a une couronne
lymphocytaire principalement de type T.

Les signes cutanés sont trés polymor-
phes et classés en lésions “non spéci-
fiques”, principalement I’érytheme
noueux (inflammation réactionnelle),
et “spécifiques” (infiltration cutanée
par un granulome sarcoidosique). Elles
sont importantes a reconnaitre car elles
permettent le diagnostic de la maladie
et ont I’avantage d’étre biopsiées faci-
lement, évitant des biopsies invasives
d’organes profonds.

Présentation clinique
de la sarcoidose cutanée

1. Les atteintes non spécifiques

L’érythéme noueux (fig. 1) est la forme
aigué de la sarcoidose; c’est une dermo-
hypodermite aigué inflammatoire se
manifestant par des nodules érythéma-
teux sous-cutanés, fermes et douloureux,
prédominants sur les faces d’extension
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Fig. 1: Erythéme noueux.

des membres inférieurs, dont la couleur
évolue selon les teintes de la biligénie
pendant 3 & 8 semaines. La biopsie
(hypodermite septale sans granulome)
estinutile au diagnostic. Son association
a des adénopathies hilaires non com-
pressives, a une figvre et a des arthral-
gies, définitle syndrome de Lofgren. Son
évolution est spontanément favorable
dans la plupart des cas.

2. Les atteintes spécifiques

Cesontdeslésions cutanées infiltrées, de
couleurjaune ocre a violet foncé, brunis-
santavec le temps, indolores et non pru-
rigineuses. Elles sont sans modification
épidermique en dehors d’une discréte
desquamation ou d’une ulcération
possible, touchant souvent le visage et
ayant un aspect lupoide (granulations
jaunatres, de couleur gelée de pomme)
ala vitropression.

o Les lésions papuleuses ou sarcoides a
petits nodules sont des petites papules
de moins de 5 mm, isolées ou multiples,
bien limitées, fermes, lisses, de couleur
rose, orangée, érythémateuses ou vio-
lacée, jaunétres a la vitropression. Leur
topographie est principalement cervi-
cofaciale (fig. 2), tronculaire et sur les
faces d’extension des membres. Elles

apparaissent parfois de fagon éruptive,
évoluent de fagon chronique, par pous-
sées, persistent ou s’affaissent en laissant
place a des macules hypopigmentées ou
télangiectasiques.

o Les lésions nodulaires ou sarcoides a
gros nodules, les plus fréquentes, ont les
mémes caractéristiques cliniques que
les précédentes, exceptées leur taille,
de 5a 10 mm, et leur topographie, plus

Fig. 2: Sarcoides a petits nodules.

Fig. 3: Sarcoides a gros nodules: forme angio-lupoide.

volontiers sur le visage. La forme angio-
lupoide (fig. 3) est une forme rare de sar-
coides agrosnodules qui se manifeste par
une plaqueinfiltrée, de consistance molle,
a contours nets, rouge violacé et souvent
tres télangiectasique. Elle siege dans
I’angle interne de I'ceil, sur les faces laté-
rales du nez, le sillon nasogénien, la joue.

o Les sarcoides infiltrantes en plaques
(fig. 4) sont des lésions infiltrées

Fig. 4: Sarcoides en plaques.
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érythématoviolacées de plusieurs cen-
timétres de diametre parfois légérement
squameuses en surface ou surmontées
de nodules. Le lupus pernio (fig. 5)
correspond a des papules et nodules
coalescents en plaques touchant le nez,
les oreilles, lesjoues ou les doigts, simu-
lant des engelures. Il s’associe fréquem-
ment a une atteinte muqueuse nasale et
des voies aériennes supérieures et peut
détruire le cartilage sous-jacent. La loca-
lisation aux doigts peut s’associer a une
atteinte osseuse.

o Les sarcoides hypodermiques
(anciennes sarcoides de Darier-Roussy)
sont des nodules sous-cutanés, mal
limités, indolores, surmontés d’un épi-
derme normal et siégeant surtout sur les
membres. Ils sont souvent associés a une
atteinte systémique.

e Les sarcoides sur cicatrice ou sur
tatouage sont classiques. En cas de

Fig. 5: Lupus pernio.

suspicion de sarcoidose, I’examen des
cicatrices est important a la recherche
d’une infiltration, de nodules ou d’une
coloration violacée.

o Les formes rares sont nombreuses et
trés trompeuses. C’est généralement
I’examen histologique qui évoque le
diagnostic. Il s’agit, de maniére non
exhaustive, de formes ulcérées, ichtyo-
siformes, psoriasiformes, érythro-
dermiques, alopéciantes, d’atteinte
muqueuse unguéale.

Diagnostic et bilan
d’une sarcoidose cutanée

Le diagnostic de sarcoidose repose sur
un tableau clinique et paraclinique
compatible et sur ’élimination des dia-
gnostics différentiels [4]. Le bilan d'une
sarcoidose cutanée comporte, outre I'in-
terrogatoire et ’examen clinique:
—unebiopsie cutanée : granulome tuber-
culoide sans nécrose caséeuse, avec réa-
lisation de colorations spéciales (Ziehl)
et mise en culture éventuelle;

—une radiographie thoracique:
recherche d’adénopathies médiastinales
oude syndrome interstitiel, qui peut étre
complétée par un scanner thoracique;
—des épreuves fonctionnelles respira-
toires avec pléthysmographie, capacité
de diffusion alvéolo-capillaire (DLCO),
test de marche: recherche de syndrome
restrictif (ou plus rarement obstructif) et
diminution de laDLCO;

—un examen ophtalmologique pour
recherche d’uvéite antérieure;

—un électrocardiogramme pour
recherche destroubles durythmeetdela
conduction, qui pourra étre complété par
une échographie ou une IRM cardiaque
en cas de symptomatologie cardiaque;
—une IRM cérébrale et une ponc-
tion lombaire en cas de suspicion de
neurosarcoidose;

—un bilan biologique avec une numé-
ration formule sanguine & la recherche
d’une lymphopénie, une électropho-
rése des protides sériques a larecherche
d’une hypergammaglobuninémie

polyclonale, un bilan rénal et hépatique,
un bilan phospho-calcique sanguin et
urinaire a la recherche d'une hypercal-
cémie/calciurie inconstante et parfois
intermittente, un dosage de ’enzyme de
conversion de ’angiotensine (élévation
inconstante [60 %], non spécifique et
non prédictive de I’évolution).

Enfin des photographies, des scores
d’évaluation clinique (SASI: Sarcoidosis
Activity and Severity Index, par
exemple) et de retentissement surla qua-
lité de vie (DLQI par exemple) sont utiles
pour guider la décision thérapeutique,
suivre ’évolution clinique et évaluer de
nouvelles thérapeutiques.

B Prise en charge thérapeutique

La majorité des données concernant le
traitement de la sarcoidose cutanée est
issue d’études non contrdlées ou de cas
cliniques, principalement parce que
la stratégie thérapeutique dépend du
pronostic viscéral. En 2021, la Société
européenne de pneumologie (ERS)
a mis a jour des recommandations de
pratique clinique pour le traitement de
la sarcoidose [5]. La prednisone reste
le traitement de premieére intention
recommandé pour la sarcoidose extra-
cutanée. L'utilisation de la prednisone
pour les patients atteints de sarcoidose
cutanée active non contrdlée par un trai-
tement local peut étre envisagée (faible
niveau de preuve). Dans la pratique
clinique, dans les cas pour lesquels un
traitement topique ou localisé n’est pas
susceptible d’étre suffisamment effi-
cace, un traitement systémique ou un
traitement systémique en association
avec un traitement topique/localisé
peut étre choisi comme traitement de
premiere intention.

L’hétérogénéité des manifestations
cliniques et I’association a d’autres
atteintes d’organes, 1’évolution impré-
visible, la toxicité potentielle des trai-
tements rendent la prise de décision
thérapeutique difficile et nécessitent
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cartilage sous-jacent.

viscérale et la géne du patient.

B La sarcoidose est une granulomatose systémique.

B Le lupus pernio est une forme grave de sarcoidose, il peut toucher le
nez, les oreilles et les extrémités des doigts et peut détruire l'os ou le

B Le traitement de la sarcoidose cutanée est guidé par l'atteinte

B Le traitement de référence est la corticothérapie générale avec un
risque de corticodépendance et d'effets secondaires.

B Les anti-TNFa ont montré leur intérét dans le traitement de la
sarcoidose cutanée. Les anti-JAK et le sirolimus semblent avoir un
avenir prometteur pour nos patients.

une collaboration entre spécialistes. Une
atteinte viscérale associée a la sarcoidose
cutanée doit toujours étre prise en
compte et guidera souvent le traitement.

L’atteinte cutanée déterminera et gui-
dera le traitement si celle-ci est plus
sévere que l’atteinte viscérale. Comme
pour toute dermatose chronique inflam-
matoire, le choix du traitement repose
sur une décision médicale partagée en
fonction de la demande du patient, de
la géne esthétique et fonctionnelle et du
retentissement sur sa qualité de vie.

1. Traitement des atteintes
non spécifiques

Le syndrome de Lofgren est une forme
aigué de sarcoidose d’évolution sponta-
nément résolutive dans plus de 90 % des
cas dans les 12 a 24 mois qui suivent le
développement de I’érythéme noueux.
L’haplotype HLA-DRB1*03 prédispose
a une évolution favorable spontanée
du syndrome de Lofgren. Les facteurs
de risque d’évolution vers une forme
chronique semblent étre 1’age supé-
rieur a 40 ans, le stade Il radiologique
au moment du diagnostic et la nécessité
d’un traitement au cours du suivi [6].
Le traitement associe du repos, le port
d’une compression veineuse, des
anti-inflammatoires non stéroidiens

(AINS). Une corticothérapie générale
courte peut se discuter en cas d’échec ou
en cas de polyarthralgies inflammatoires
non contrdlées par les AINS et les antal-
giques de palier II. On pourra discuter
I'utilisation de la prednisone 0,5 mg/kg/j
en décroissance rapide sur deux mois.

2. Traitement des atteintes spécifiques
>>> Les traitements locaux

En cas de 1ésions cutanées trés loca-
lisées ou peu génantes, et parfois en
combinaison avec les traitements sys-
témiques, les traitements locaux utilisés
en France sont:

—les dermocorticoides forts ou tres forts,
1 a2 fois parjour;

—les injections intralésionnelles d’acéto-
nide de triamcinolone, 54 20 mg/mL
selon le degré d’infiltration de la 1ésion et
salocalisation (Kenacort Retard 40 mg/mL
a diluer dans du sérum physiologique ou
de la xylocaine adrénalinée) et a répéter
toutes les 4 & 6 semaines jusqu’a affaisse-
ment deslésionsavecunrisque d’atrophie
et d’hypopigmentation séquellaires;
—bien que peu efficace, le tacrolimus
topique peut également parfois étre pro-
posé [7,8];

—l’exérese chirurgicale des sarcoides
n’est habituellement pas recommandée
enraison durisque derécidive;

—le laser a colorant pulsé peut étre
efficace pour les télangiectasies chez
les patients ayant une présentation
angiolupoide [9].

>>> Les traitements généraux

La corticothérapie générale reste le
traitement de choix des formes viscé-
rales séveres de sarcoidose (pulmonaire
de stade II symptomatique ou III, car-
diaque, neuroméningée, oculaire, hyper-
calcémie) et des atteintes cutanées avec
géne esthétique importante et/ou risque
cicatriciel important (lésions étendues
ou stigmatisantes, lupus pernio). La dose
initiale est de 0,3 a 1 mg/kg/j de predni-
sone avec décroissance progressive sur
quelques mois jusqu’a une dose mini-
male efficace de 5 a 10 mg/j.

Seuls ou associés aux corticoides a titre
d’épargne cortisonée, les antipaludéens
de syntheése (APS) sont le traitement de
premieére ligne le plus classique avec une
bonne efficacité surla peau en 3 4 6 mois.
Il n’y a pas d’étude controlée de leur
utilisation dans la sarcoidose cutanée
mais de nombreux essais ouverts et des
revues de cas permettent de conclure en
leur efficacité [10, 11]. On utilise actuel-
lement I’hydroxychloroquine a la poso-
logie de 6,5 mg/kg/j. Une surveillance
ophtalmologique est nécessaire.

Concernant la sarcoidose hypoder-
mique, ’abstention thérapeutique ou
I’hydroxychloroquine peuvent étre
proposés en premieére intention. En
effet, malgré une atteinte systémique
fréquente, les patients atteints de sar-
coidose hypodermique ont généra-
lement un pronostic favorable et une
bonneréponse clinique, ce quine plaide
pas en faveur d’une escalade thérapeu-
tique pour la prise en charge cutanée de
ces patients [12].

Le méthotrexate (0,3 mg/kg/semaine),
seul ou associé a la corticothérapie géné-
rale, est également une option thérapeu-
tique rapportée dans quelques séries
de cas [13] et envisageable en cas de
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sarcoidose cutanée résistante aux APS
etala corticothérapie générale ou en cas
de corticodépendance. L'efficacité seraa
évaluer au bout de 3 2 6 mois.

o De petites séries rapportent ’efficacité
du thalidomide et des cyclines.

En troisiéme intention, apres échec des
traitements par corticothérapie, APS,
méthotrexate, un traitement par biothé-
rapie anti-TNFo.: infliximab (5 4 10 mg/
kg toutes les 4 & 8 semaines) [14, 15]
peut étre proposé. L’adalimumab, ou
le golimumab semblent moins effi-
caces mais peuvent étre envisagés si
le patient préfere un traitement ambu-
latoire. L'ustékinumab n’a pas montré
d’efficacité sur les atteintes cutanées
ni pulmonaires [16, 17]. Les experts
recommandent d’espacer progressi-
vement les injections avant d’arréter
I’anti-TNF pour limiter le risque de
rechute [18].

Les traitements d’avenir seront sans
doute:

—les anti-JAK dont le tofacitinib [19], et
les anti-JAK topiques. Leur efficacité est
rapportée dans de petites séries de cas;
—le sirolimus dont I'efficacité est rap-
portée dans une série de 16 patients [20]
et en cours d’étude dans un essai
ouvert multicentrique dans la sar-
coidose cutanée avec atteinte du visage
(SIRIUS: SIRolimus In facial cUtaneous
Sarcoidosis, investigateur principal:
Pr Jean-David Bouaziz, Hopital Saint-
Louis, Paris).

Des essais controlés sont nécessaires
pour évaluer 'efficacité des nouveaux
traitements dans la sarcoidose cutanée
modérée a sévere.

Remerciements: Je remercie chaleureuse-
ment le professeur Jean-David Bouaziz pour
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