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Mr M 46 ans.
Diabete de type 1 depuis '4ge de 18 ans

Insuffisance renale chronique terminale,
dialyse peéritoneale depuis 2006 .

Arteriopathie obliterante des membres
inféerieurs endarteriectomie fémorale droite en
mai 2007

Retinopathie diabetique

Tabagisme 40 paquets annees.




Histoire de la maladie

Novembre 2008:

— Syndrome sclérodermiforme débutant aux membres

Inférieurs avec aspect peau d'orange , puis atteignant les
mains + avant bras , compligque d'ulcérations digitales.

— Pas de syndrome de Raynaud

— Evolution progressivement croissante des |ésions,
aboutissant a des rétractions articulaires.










Biologie

CRP 16 mg/l

NFS: GB 6500/mm3 formule normale , hb 17 g/dl,
plg 208000

CPK 49 Ul/|
Calcemie 2,30 mmol/l, phosphore 1,71 mmol/l
Absence d'immunoglobuline monoclonale.

Anticorps anti nucleaires negatifs, anti ENA
negatifs, anti ADN negatifs




Examens complementaires

- Echographie cardiaque: HVG, FE 77% , pas
dHTAP .

» Echo-doppler membre supérieur: pas de
stenose arterielle significative.

= Caplillaroscopie sans particularites.
» EFR: discret syndrome restrictif.
= Scanner thoracique sans particularites.




Histologie

Biopsies cutanees:

2 premieres non contributives
3 eme biopsie: fibrose hypoderme.
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Syndrome sclerodermiforme chez un patient
iInsuffisant renal chronique terminal: fibrose
systémique néphrogénique ?

Avril 2008 : angio IRM des membres inferieurs.




Fibrose systemique nephrogéenique

Entite decrite depuis 1997 , plus de 200 cas publies .

Terrain: insuffisance renale chronique |, ¢l < 30 mi/min dans la
majorite des cas

Clinigue;

— Atfeinte cutanee: oedeme des extremités, epaississement
cutane, plagues dyschromiques, nodules sous cutanes
topographie . membres inferieurs, face dorsale mains.

— Complications : rétractions arficulaires { epaississement des
tendons et des tissus peri-articulaires ) , cardiomyopathie,
fibrose pulmonaire

Pas de sighe biologigue specifique .




Histologie . element clé du diagnhostic

Epaississement de I'ensemble du derme
Dépots de mucine

Fresence de celiules fusiformes CD 34 +  secréetant du
collagene de type 1 . fibrocytes circulants, responsables
de |la reparation des plales et du remodelage tissulaire
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