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Maladies systémiques et peaux noires :
des présentations atypiques et méconnues
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RESUME: Les maladies auto-immunes systémiques présentent des formes plus
séveres et précoces chez les patients d'ascendance africaine. Ces populations
sont sous-représentées dans les études cliniques et dans l'iconographie médi-
cale. Le lupus érythémateux systémique y est 2 a 3 fois plus fréquent que chez
les Caucasiens, avec un début plus jeune, une atteinte rénale fréquente, une
mortalité accrue et des particularités immunologiques. Trés peu de données sont
disponibles en ce qui concerne la dermatomyosite; elle se distingue par des cal-
cinoses plus fréquentes, un érythéme héliotrope rare et des dyschromies carac-
téristiques, souvent responsables de retards diagnostiques. La sclérodermie
systémique débute précocement, avec une prédominance des formes diffuses
séveres, des signes cutanés pigmentaires spécifiques et une association aux anti-
corps anti-U3RNP, liés a des atteintes viscérales graves. La sarcoidose est plus fré-
quente et sévere, marquée par des lésions cutanées spécifiques et des atteintes
systémiques, notamment cardiaques et neurologiques, de mauvais pronostic.
Ces données mettent en évidence l'importance de former les cliniciens aux pré-
sentations atypiques sur peau noire, de réduire les inégalités d'accés aux soins et
de promouvoir des études dédiées.

POINTS FORTS

Les maladies systémiques
apparaissent plus précocement et
sous des formes plus séveéres chez
les patients noirs.

Les manifestations cutanées
peuvent étre atypiques et mimer
d’autres dermatoses (ex: le vitiligo).

Le pronostic est influencé par les
déterminants sociaux de santé et
I'accés aux soins.

Les stratégies thérapeutiques ne
different pas, mais la sévérité justifie
une prise en charge précoce et
agressive.

Lenseignement médical doit
intégrer davantage d’iconographie
de peaux noires afin d’améliorer la
reconnaissance clinique.
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Les maladies systémiques regroupent un
large spectre d'affections auto-immunes
et granulomateuses, telles que le lupus
érythémateux systémique, la sclérodermie
systémique, la dermatomyosite ou encore
la sarcoidose. Leur expression clinique
est fortement influencée par des déter-
minants génétiques, immunologiques
et environnementaux.

Chez les populations africaines et
a peau noire, ces pathologies pré-
sentent souvent des particularités
épidémiologiques et phénotypiques,
parfois méconnues et peu étudiées. Les
manifestations cutanées peuvent étre
plus difficiles a identifier en raison des
spécificités pigmentaires et de I'absence
de sémiologie classique décrite chez les
patients a peau claire ; elles sont souvent
sous-représentées dans la littérature
médicale [1]. Ces différences entrainent
un risque de retard diagnostique, de
sous-estimation de la sévérité ou de
prise en charge inadaptée. Mieux com-
prendre ces présentations est essentiel
pour améliorer le diagnostic précoce,

adapter les outils cliniques et renforcer
I'équité dans les soins.

Lupus érythémateux
systémique

1. Epidémiologie

La prévalence varie entre 20 et 70 cas
pour 100 000 personnes. Le sex-ratio est
marqué, avec neuf femmes atteintes pour
un homme. Les patients a peau noire
présentent un risque relatif de développer
un lupus environ 2 a 3 fois supérieur. Chez
les femnmes noires dgées de 15 a 45 ans,
le lupus figure parmi les dix premieres
causes médicales de déces, illustrant
ainsi la gravité de la maladie dans cette
population [2].

2. Spécificités clinique,
immunologique et thérapeutique
Chez les patients noirs, le lupus apparait
en moyenne plus brutalement et plus
précocement, a 25 ans contre 33 ans
chez les patients blancs [3]. On retrouve
moins de fumeurs: 10 % contre 42 % [4].

Les atteintes viscérales sont plus fré-
quentes et plus séveéres, en particulier
les atteintes rénales et neurologiques,
quiconcernent environ 50 % des patients
noirs contre 22 % (odds ratio [OR] de 5,22).
Surle planimmunologique, les anticorps
anti-RNP et anti-Sm/RNP sont plus fré-
quemment retrouvés (respectivement
524 %vs26,3%et61,9%vs31,6%chez
les patients blancs). La réponse immuni-
taire est plus marquée (augmentation des
plasmablastes, cellules B mémoires et B
actives) mais les réponses de signalisations
sontdiminuées (notamment d'interférons
de type | et Il) aprés stimulation, ce qui
suggére un épuisementimmunitaire plus
important. Ces patients sont donc plus
vulnérables aux infections [3].

Un élément important est la surmor-
talité observée dans cette population.
Néanmoins, lorsqu'on ajuste les analyses
en fonction du statut socio-économique,
la différence de mortalité s'atténue voire
disparait, ce quisouligne I'importance des
déterminants sociaux dans I'évolution
du lupus. Enfin, des complications iatro-

Fig. 1: Lupus cutané. A: Alopécie cicatricielle mimant une pelade, associée a 2 plaques de lupus discoide de I'aréte nasale. B: Lupus discoide du bras droit avec retard diagnostique
secondaire a la réalisation de greffe cutanée pour ulcération. C: Pulpite lupique. D: Lupus sous une forme verrugqueuse mimant un lichen verruqueux.
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genes particulieres doivent étre signalées,
notamment une fréquence accrue de
rétinopathie sous hydroxychloroquine
(HCQ), avec unrisque multiplié par 5 (OR
de 5,5[1,4-26,5]; p = 0,02) [5].

>>> Manifestations cutanées

Le lupus cutané chronique, et en par-
ticulier le lupus discoide, est beaucoup
plus fréquent chez les patients noirs.
Dans certaines cohortes, on retrouve
jusqu’a 86,9 % de lupus discoide, avec
une alopécie cicatricielle dans pres de
70 % des cas [5]. Le lupus discoide est
également plus souvent associé a un
lupus systémique, avec un risque mul-
tiplié par 3 (77 % contre 63 % [OR de
3,36]) [3]. La progression vers un lupus
systémique est particulierement élevée
chez ces patients lorsqu'ils ont moins
de 25 ans au diagnostic, et en présence
d'anticorps antinucléaires (AAN) a titre
élevé (= 1/320) [6].

>>> Piéges sémiologiques

Sur peau noire, les [ésions présentent
des aspects sémiologiques spécifiques qui
peuvent préter a confusion. Lérythéme
prend volontiers la forme d'un liseré
hyperchromique grisatre plutét qu'un
érythéme franc. latrophie centrale peut
se traduire par une dépigmentation
achromique évoquant un vitiligo, ce qui
constitue un piége diagnostique fréquent
pour le dermatologue (fig. 1).

>>> Prise en charge

La stratégie thérapeutique ne differe
pas du reste de la population, mais I'in-
tensité et la précocité des traitements
doivent étre adaptées ala sévérité accrue
des atteintes viscérales. Une surveillance
rapprochée estindispensable, notamment
sur le plan rénal et neurologique, ainsi
que dans le dépistage des complications
infectieuses [3].

B Dermatomyosite

1. Epidémiologie

La dermatomyosite est une myopathie
inflammatoire rare. Les données nord-
américaines et européennes rapportent

une prévalence de la dermatomyosite
allant de 13 a 32 cas par 100000 dans
la population générale, mais il n'existe
pas de chiffres précis pour la population
noire ou africaine [7]. Chez les popula-
tions africaines, I'incidence est estimée
a 1,2 cas par million d’habitants, mais le
risque relatif est environ 3 fois supérieur
a celui des patients blancs [8].

2, Spécificités clinique,
immunologique et thérapeutique

>>> Manifestations cutanées

Chez les patients noirs, 'cedéme
périorbitaire est particuliéerement fré-
guent et retrouvé dans la quasi-totalité
des cas. La calcinose est également plus
fréquente et touche prés de 30 % des
patients contre 20 % dans les autres
populations; elle prédomine aux zones
de pression comme les coudes et les
genoux. Le périonyxis, en revanche, est
plus discret et moins fréquent [9].

>>> Piéges sémiologiques

Les signes cutanés classiques de la
dermatomyosite, tels que I'érythéme
héliotrope, sont plus rares sur peau noire,
rapportés dans seulement ¥ des cas. La
dyschromie est souvent moins visible, ce
quirend I'éruption difficile a reconnaitre.
Alinverse, la poikilodermie constitue un
signe particulierement évocateur et utile
pour le diagnostic chez les patients noirs
(fig. 2) [10].

>>> Prise en charge

Le traitement repose sur les mémes
stratégies que dansles autres populations:
corticothérapie, immunosuppresseurs,
voire biothérapies dans les formes réfrac-
taires. La surveillance reste identique,
mais une vigilance particuliére doit étre
portée sur la calcinose, plus fréquente
et parfois invalidante.

0 Sclérodermie systémique

1. Epidémiologie

La sclérodermie systémique (SSc) est
une maladie rare dont la prévalence
varie entre 3 et 24 cas pour 100000 per-
sonnes. Il s'agit de la connectivite avec
I'un des plus hauts taux de morta-
lité (atteintes pulmonaire, rénale
et cardiaque). Chez les populations
européennes, on estime a 140 cas par
million, tandis que chezles patients non
européens, y compris les populations
noires, la prévalence atteint 210 cas
par million. L'age au diagnostic se situe
généralement entre 33 et 60 ans. La
survie cumulée a5 ans est de 84 % pour
les formes diffuses et de 96 % pour les
formes limitées [11, 12].

Les facteurs de mauvais pronostic
comprennent le sexe masculin, I'age
avancé, le sous-type SSc cutané diffus,
la présence d’atteinte cardiaque ou
pulmonaire, les ulceres digitaux (UD) et
I'atteinte articulaire.

Fig. 2: Dermatomyosite. A: Dermatomyosite anti-TIF1-y sous une forme Lyell-like; on retrouve des Iésions de poikilo-
dermie, un érythéme et un cedéme sous-cutané et de la nécrose épidermique. B: Erythéme liliacé des paupiéres avec
aspect grisatre.
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2. Spécificités clinique,
immunologique et thérapeutique
Chezles patients noirs, les formes dif-
fuses sont plus fréquentes et concernent
60 % des femmes noires contre 27 % des
femmes blanches [13] Les profils auto-
anticorps different également: les anticorps
anti-UTRNP et anti-U3RNP (= anticorps
anti-fibrillarine) sont plus fréquents et
sont associés a un age d'apparition des
symptémes plus jeune. Ces derniers sont
particulierement associés aux formes dif-
fuses avec ulcérations digitales, calcinose,
trouble pigmentaire, atteintes articulaire,
cardiaque, digestive, musculaire et pul-
monaire avec une atteinte interstitielle et
une hypertension artérielle pulmonaire
(HTAP) qui réduisent significativement la
survie (85 % a5 ans; 60 % a 20 ans) [11].

>>> Manifestations cutanées
et pieges sémiologiques

La maladie débute souvent par un
phénomeéne de Raynaud qui peut pré-
céderle diagnostic de plusieurs mois ou
années. Les atteintes pigmentaires sont

A I

caractéristiques sur peau noire, avec
des lésions hypo- ou hyperpigmentées,
des Iésions lenticulaires vitiligoides et
une dépigmentation en confetti, parfois
confondues avec un vitiligo [9]. Des
morphées ou des chéloides superficielles
extensives peuvent également étre
associées au tableau clinique dans cette
population (fig. 3).

>>> Prise en charge

La prise en charge thérapeutique ne
differe pas du reste de la population,
mais la surveillance doit étre particu-
lierement attentive, notamment sur le
plan cardiorespiratoire compte tenu de
la plus grande fréquence des atteintes
pulmonaires et de I'HTAP.

B Sarcoidose

1. Epidémiologie

La sarcoidose est une granulomatose
systémique qui touche des personnes de
toutes origines ethniques. Elle survient

a tout moment de la vie mais demeure
plus fréquente chez les Afro-Américains,
les Scandinaves, et chez les adultes entre
30 et 50 ans.Lincidenceestde 11 cas pour
100000 habitants chez les patients blancs,
avec unrisque de développer la maladie au
coursde savie de 0,85 %.Chezles patients
afro-américains, I'incidence est 3 fois plus
élevée et atteint 35 cas pour 100000, avec
unrisque de développer la maladie au cours
de sa vie qui séleve a 2,4 % [14].

2. Spécificités clinique,
immunologique et thérapeutique

5 phénotypes sont décrits:le syndrome
de Lofgren (1); une atteinte oculaire,
neurologique, digestive ou rénale (2);
une atteinte pulmonaire avec fibrose et
atteinte cardiaque (3); un lupus pernio et
un pourcentage élevé d'atteinte sévere
(4); et une atteinte hépatosplénique,
ganglionnaire périphérique et osseuse
(5). Les phénotypes 3 et 5 sont associés
au fait d'étre non-européen.

Chezles patients noirs, la sarcoidose est
plus sévere, avec une fréquence accrue

Fig. 3: Sclérodermie systémique de forme cutanée diffuse et limitée. A: Sclérodermie systémique cutanée diffuse avec aspect caractéristique de macules hypo- ou achromiques vitili-
goides. B: Sclérodermie systémique cutanée limitée avec aspect de dépigmentation en confetti, associée a une morphée du dos de la main droite. C: Sclérodermie systémique cutanée
limitée aggravée par la photothérapie débutée pour vitiligo. D: Sclérodermie systémique cutanée diffuse associée a des chéloides superficielles extensives.
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Fig. 4: Sarcoidose cutanée. A: Sarcoidose cutanée associant des sarcoides du visage et des macules hypochromiques du visage et du tronc. B: Sarcoidose cutanée sous la forme de

nodules hypochromiques isolés. C: Lupus pernio.

[ EIET I

Epidémiologie
(patients noirs)

Spécificités cliniques/
immunologiques

Manifestations
cutanées dominantes

Piéges sémiologiques
sur peau foncée

Sévérité / Pronostic

Thérapeutique
et surveillance

Lupus
érythémateux
systémique (LES)

RR x 2-3; parmi les

10 premiéres causes

de décés médical chez
femmes noires 15-45 ans

Début plus précoce

(= 25 vs 33 ans); atteintes
rénale & neurologique plus
fréquentes

Lupus discoide plus
fréquent; risque de
progression vers
LES si< 25 ans et
AAN = 1/320

Erythéme en liseré
hyperchromique
grisétre plutot que
rouge; atrophie
achromique mimant un
vitiligo

Surmortalité en
grande partie liée
aux déterminants
sociaux; formes
viscérales plus
séveres

Stratégies
standards
adaptées a

la sévérité;
dépistage tox.
rétinienne HCQ
(RRx 5)

Dermatomyosite

Incidence = 1,2/million
(pop. africaine); RR x 3

Edéme périorbitaire
trés fréquent (= 100 %);
calcinose plus fréquente
(=29 % vs20 %);
périonyxis plus discret

Poikilodermie;
calcinose aux zones
de pression (coudes,
genoux)

Erythéme héliotrope
peu visible ;
dyschromie subtile =
sous-diagnostic

Morbidité liée
a calcinose

et atteintes
systémiques
associées

Traitements
usuels; vigilance
sur calcinose

Sclérodermie
systémique

Prévalence = 210/million
chez non-Européens
(vs = 140/million); age
33-60 ans

Forme diffuse plus
fréquente (= 60 % vs 27 %);
auto-Ac UTRNP (formes
limitées précoces) et
U3RNP/fibrillarine (formes
diffuses, HTAP)

Raynaud inaugural ;
modifications
pigmentaires

Lésions lenticulaires
vitiligoides,
dépigmentation en
confetti (qui miment un
vitiligo)

Forme cutanée
diffuse et atteinte
pulmonaire/HTAP
plus fréquentes

Prise en charge
habituelle;
surveillance
cardiorespiratoire
rapprochée
(poumon/HTAP)

Sarcoidose

Incidence = 35/100 000
chez les Afro-Américains
(vs = 11/100 000 chez les
Blancs); risque cumulé/
vie = 2,4 % (vs 0,85 %)

Atteintes oculaire &
digestive plus fréquentes;
formes plus sévéres

80 % des lésions
cutanées souvent
inaugurales; 30 %
cutané isolé; lésions
spécifiques (lupus
pernio, nodules
sarcoides) et non
spécifiques (érythéme
noueux = 25 %)

Macules/nodules
hypochromiques

- confusion avec
troubles pigmentaires
inflammatoires

Phénotype plus
sévere; atteintes
multiviscérales

Traitements
standards

Tableau I: Maladies systémiques chez les patients a peau noire. Synthése pratique pour le dermatologue.
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d‘atteintes oculaires et digestives. Plu-
sieurs facteurs de mauvais pronostic sont
identifiés: origine africaine, age de début
supérieur a 40 ans, certains haplotypes
HLA, atteintes pulmonaires de stade IV,
atteinte neurologique ou cardiaque, lupus
pernio, uvéite chronique, hypercalcémie
chronique, néphrocalcinose et atteinte
osseuse [15].

>>> Manifestations cutanées
et piéges sémiologiques

Les lésions cutanées sont présentes
chez environ 80 % des patients et pré-
cédent souvent le diagnostic systémique.
Dans 30 % des cas, l'atteinte cutanée
reste isolée. On distingue les Iésions
spécifiques, telles que le lupus pernio
et les nodules sarcoides, des [ésions non
spécifiques, dont I'érythéme noueux qui
concerne environ 25 % des patients. La
sarcoidose cutanée est souvent consi-
dérée comme une grande simulatrice
avec des formes psoriasiformes, liché-
noides, verruqueuses et angiolupoides
qui peuvent étre confondues avec le
psoriasis, le lichen plan, les verrues ou
le lupus érythémateux. Sur peau noire,
certaines lésions prennent un aspect
hypochromique, ce qui peut induire des
erreurs diagnostiques (fig. 4).

>>> Prise en charge

Les stratégies thérapeutiques sont
identiques a celles des autres populations,
mais la sévérité des tableaux cliniques
justifie une surveillance rapprochée et
un traitement parfois plus agressif.

B Conclusion

La reconnaissance des spécificités cli-
niques et dermatologiques des maladies
systémiques chez les patients a peau noire,
réunies dans le tableau I, est essentielle
pour réduire les retards diagnostiques et
lesinégalités de pronostic. Une meilleure
représentativité dans les cohortes et les
supports pédagogiques constitue un enjeu
majeur pour la dermatologie moderne.
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