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Vascularite urticarienne hypocomplémentémique: Résumé
a propos d'un cas et revue de la littérature

] o . La vascularite urticarienne
Hypocomplementem@ urtlcarlz.al vasculitis hypocomplémentémique (VUH) est une vascularite
szln;jrome (HUVS): a literature review and a case systémique des petits vaisseaux associant une
study

urticaire récidivante, une hypo-complémentémie et
la présence d'anticorps anti-C1q du complément.
Nous rapportons un cas de VUH avec des
manifestations  articulaires, abdominales et
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conjonctivites. La biologie avait montré un
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anti-C1q sans baisse du complément sérique et des
anticorps antinucléaires négatifs. La biopsie
cutanée a objectivé un dépét de C1lq sans lésions
vasculiritiques. La patiente a été traitée par
colchicine et hydroxychloroquine avec une
évolution favorable. La VUH de McDuffie est une
affection rare. L'anticorps anti C1q est un élément
évocateur de la maladie mais n'est pas spécifique
et le complément sérique n'est pas toujours
consommeé.

English abstract

Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
Syndrome (HUVS) is a small vessel systemic
vasculitis characterized by recurrent urticaria,
hypocomplementemia and the presence of
complement anti-C1q antibodies. We here report
the case of a patient with articular, abdominal,
and ocular manifestations of HUVS. A 23-year-old
female patient with asthma on treatment since the
age of 2 was admitted with generalized urticaria,
inflammatory polyarthralgia, abdominal pain, and
conjunctivitis. Laboratory findings revealed an
inflammatory syndrome, the presence of anti-Clq
antibodies without a decrease in serum
complement levels. Antinuclear antibodies were
negative. Skin biopsy showed C1q deposits without
vasculitic lesions. The patient was treated with
colchicine and hydroxychloroquine, with favorable
evolution. McDuffie's syndrome, or HUVS, is a rare
condition. Anti-C1q antibodies, though suggestive,
are not disease-specific, and serum complement
levels may not always be depleted.

Key words: Urticaria, vasculitis, complement, anti-
Clq antibody, case report

Introduction

La vascularite urticarienne hypo-
complémentémique (VUH), est une maladie rare
qui associe une vascularite urticarienne cutanée,
une hypocomplémentémie et des atteintes
systémiques. Elle est également connue sous les

noms vascularite avec anticorps anti-Clqg ou
syndrome de McDuffie. La VUH peut étre associée
a d'autre maladie systémique telle que le lupus
érythémateux systémique (LES), le syndrome de
Gougerot-Sjogren (SGS), la vascularite associée
aux anticorps du cytoplasme des polynucléaires
neutrophiles (ANCA) ou une hémopathie. Le terme
de VUH a été retenu dans la conférence de
consensus internationale révisée de 2012 de
Chapel Hill [1]. Les criteres diagnostiques ont été
proposés en 1982 par Schwartz et al. [2].
L'association d'un urticaire chronique de plus de
six mois, d'une hypocomplémentémie, et Ia
présence de deux critéres parmi les suivants sont

nécessaires  pour  retenir le  diagnostic
(arthralgie/arthrite, angio-oedéeme,
glomérulonéphrite  (GN), atteinte  oculaire

inflammatoire, atteinte digestive, vascularite
leucocytoclasique et présence d'anticorps (AC)
anti-C1q).

Patient et observation

Nous rapportons un cas d'une patiente présentant
le syndrome de McDuffie avec des manifestations
articulaires, digestives et oculaires.

Information de la patiente

Notre observation concerne une patiente de 23
ans, ayant comme antécédent: un asthme depuis
I'4ge de 2 ans bien contrélé sous béta-2-
mimétique, une amygdalectomie depuis un an
devant des angines a répétitions. La malade a été
hospitalisée au service de médecine interne au
mois de juillet 2023 pour bilan étiologique d'une
urticaire chronique associée a des arthralgies
inflammatoires et des douleurs abdominales.

Le début de la symptomatologie remonte a 2009
par l'apparition d'une éruption cutanée maculo-
papuleuse en placard touchant le tronc et les
membres associée a une polyarthralgie
inflammatoire des moyennes et des grosses
articulations. Les Iésions cutanées avaient comme
caractéristique: persistante de 12 a 24 heures,
apparition surtout le soir, prurit intense,
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accompagnée des douleurs lors des poussées
cutanées (des algies de la paume des mains et la
plante du pied). L'évolution de I'éruption est par
poussée et ces lésions urticariennes dépassent
parfois les 24h sans laisser des traces. La patiente
rapportait aussi deux épisodes d'angio-cedéme du
visage, un en 2015 et un autre en 2021. De plus, la
malade présentait une photosensibilité marquée
avec des brdlures oculaires. Sur le plan
respiratoire, elle rapportait une dyspnée stade | de
Sadoul depuis 2 ans sans autres signes
respiratoires (pas de toux, ni expectoration, ni
hémoptysie, ni sifflement thoracique). Le tout
évoluant dans un contexte d'apyrexie et de
conservation de |'état général. Nous avons noté la
persistance des lésions urticariennes malgré la
prise de plusieurs antihistaminiques.

Résultats cliniques

A l'admission, la patiente était apyrétique a
36,5°C, normotendue a 11/7 cmHg, présentant
une  éruption  cutanée  maculo-papuleuse
érythémateuse en placard, une rougeur oculaire
bilatérale, des arthralgies inflammatoires touchant
les coudes, poignets et les genoux. La patiente
avait des douleurs abdominales des deux flancs
plus intenses lors des poussées cutanées associées
a des nausées. L'examen clinique trouvait des
Iésions urticaires en placard sur le tronc, les
cuisses, les bras et les mains (Figure 1). Les
articulations sont libres sans signes d'arthrites.
L'examen abdominal était normal. L'examen
ophtalmologique objectivait des signes de
conjonctivite. L'étude des sécrétions lacrymales
était sans anomalie.

Démarche diagnostique

Sur le plan biologique, il existait un discret
syndrome inflammatoire avec une vitesse de
sédimentation (VS) a 29 mm a la premiere heure,
une CRP a 13,2 mg/Il. L'hémoglobine était a 12,6
g/dl (pas d'hyperéosinophilie ni de lymphopénie).
Les sérologies de I|'hépatite B et C, HIV et la
protéinurie de 24h étaient négatives. Le bilan
immunologique objectivait I'anticorps anti Clq + a

33 U/ml (>a 10 Ui/ ml). Le dosage du complément
(C3, C4, CH50) était dans les normes. Le dosage
pondéral du C1 inhibiteur était normal a 0,38 g/L
(N: 0,21- 0,39). La recherche d'anticorps (Ac)
antinucléaires, Ac anti-DNA natifs, ANCA,
antistreptolysines O (ASLO) et de facteur
rhumatoide était négative. Le profil de
I'électrophorese des protéines plasmatiques était
normal.

Le scanner thoracique et I'exploration
fonctionnelle respiratoire étaient normaux (une
capacité pulmonaire totale (CPT) a 4,66 (93%),
diffusion de monoxyde de carbone (CO) a 8,56
(91%). L'échographie abdominale était normale et
I'exploration cardiaque était sans particularité. La
biopsie cutanée retrouvait un discret
remaniement  fibreux, I'immunofluorescence
directe a montré des dépots linéaires sous
épidermique de Clqg. La biopsie de glandes
salivaires n'a pas retrouvé d'infiltration lympho-
plasmocytaire. Le diagnostic de vascularite
urticarienne a été retenu devant |'urticaire
chronique, les arthralgies inflammatoires, les
manifestations digestives, la présence d'Ac anti-
Clqg et le dépot du complément Clg au niveau
cutané.

Intervention thérapeutique et suivi

La patiente a été mise sous colchicine associée a
I'hydroxychloroquine 400 mg/j. L'évolution a été
favorable en quelques jours, avec la disparition
des poussées d'urticaire, |'amélioration des
arthralgies et de la dyspnée. Cependant, nous
avons noté la persistance de douleurs
abdominales.

Perspectives de la patiente

« Quand j'ai commencé le traitement, les
symptdbmes comme les démangeaisons, la
rougeur, l'inflammation de la peau et la difficulté a
respirer ont disparu carrément. Mais les douleurs
abdominales sont présentes la plupart de temps. A
propos des médicaments, ils m'ont causé des
vertiges pendant les premiers jours seulement ».

El Houcine El Idrissi et al. PAMJ-CM - 15(9). 24 May 2024. - Page numbers not for citation purposes. 3


javascript:%20PopupFigure('FigId=1')

Article §

25PAM)

— Clinical Medicine

Consentement éclairé: le consentement éclairé de
la patiente a été obtenu.

Discussion

La vascularite urticarienne
hypocomplémentémique (VUH) est une
vascularite systémique rare, rapportée pour la
premiere fois par McDuffie en 1973 [2]. Elle
touche le plus souvent les adultes de 30 a 50 ans,
avec une prédominance féminine [3]. Elle est
caractérisée par une activation du complément,
une diminution du Clq et la présence de Clq
précipitines [4]. L'atteinte cutanée est constante,
caractérisée par une éruption urticarienne le plus
souvent fixe et persistante (parfois plus de 24
heures). La maladie peut évoluer et donner des
atteintes systémiques, notamment articulaires,
abdominales et pulmonaires [5,6].

La physiopathologie de la VUH serait médiée par
les complexes immuns. La formation de ce
complexe et leur dépot dans les parois vasculaires
vont aboutir a l'activation du complément. Les
anticorps anti-C1q peuvent jouer un role dans la
formation du complexe immun. L'activation du
complément génere du C3a et du C5a, qui activent
la dégranulation des mastocytes, ce qui entraine
des lésions urticariennes au niveau de la peau.
Ainsi, les vascularites urticariennes sont
considérées comme une réaction
d'hypersensibilité de type 3 et ces réactions
favorisent I',edéme et l'inflammation des parois
vasculaires [6,7].

Sur le plan dermatologique, les Iésions
urticariennes peuvent étre douloureuses ou
prurigineuses. Elles prédominent aux membres et
au trong, et peuvent toucher la face et parfois les
paumes et les plantes. L'angio-cedéme est présent
dans environ 50-72% des cas [6,8]. La biopsie
cutanée révele souvent une vascularite
leucocytoclasique. L'immunofluorescence directe
(IFD) est positive dans environ la moitié des cas,
montrant des dépdbts d'immunoglobulines et du
complément (C3, C4, Clq). Parfois, la vascularite
histologique peut étre méconnue si la biopsie

porte sur des lésions en voie de guérison [6,7].
Comme dans notre cas, I'étude histologique n'a
pas objectivé de vascularite cutanée, en revanche
un dépot de complément (Clq) a été retrouvé sur
les biopsies cutanées.

Les manifestations articulaires sont assez
fréquentes a type d'arthralgie ou d'arthrite. La
distribution est souvent oligo- ou polyarticulaire,
touchant les grosses et moyennes articulations.
L'atteinte articulaire est non déformante sauf dans
le cas d'arthropathie de Jaccoud (décrite rarement
dans le cadre du VUH) [5,7]. Chez notre patiente,
la polyarthralgie a été considérée initialement une
des manifestations de rhumatisme articulaire aigi.
Mais apres I'amygdalectomie, les algies articulaires
sont persistantes.

Les douleurs abdominales sont décrites dans
environ 40% des cas. L'atteinte digestive se
manifeste principalement par des douleurs
abdominales, des diarrhées, des nausées et des
vomissements. Ces manifestations surviennent
simultanément aux poussées d'urticaire [3].
Quelques cas d'ascite ont été rapportés, ainsi que
des cas de pancréatite aigué et une localisation de
vascularite digestive dans la vésicule biliaire [5].
Dans notre observation, les douleurs abdominales
sont encore inexpliquées et persistent malgré le
traitement médical.

L'atteinte pulmonaire est parfois caractéristique
de la maladie. Il s'agit d'un syndrome obstructif
avec emphyseme révélé le plus souvent par la toux
et/ou une dyspnée [5,6]. L'atteinte obstructive est
trouvée dans 20 a 50% des cas et peut simuler un
asthme [6]. Chez notre malade, I'asthme remonte
a I'age de 2 ans et son association avec la VUH est
difficile a approuver vue que I'asthme précede le
début des poussées cutanées avec un intervalle de
7 ans. Concernant ['atteinte oculaire, elle est
signalée dans 32% des cas. Il s'agit principalement
d'uvéites, d'épisclérites ou de conjonctivites [3].
L'atteinte rénale est observée dans 25% des cas.
La protéinurie en est le signe d'appel le plus
fréquent.  L'insuffisance  rénale est une
complication rare. Le reste des manifestations
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(cardiaque, neurologique, ganglionnaire,
musculaire) sont plutot rares [5,9].

Dans notre observation, nous avons un tableau
cliniqgue regroupant des manifestations cutanées,
articulaires, abdominales et oculaires. L'atteinte
systémique était évocatrice de la VUH surtout avec
un titre élevé de l'anticorps anti Clqg, un dépé6t de
complément type Clq dans les Iésions cutanées et
I'absence des éléments en faveur d'autres
pathologies notamment le lupus systémique (LES).
Un dosage du complément sérique était normal
dans notre observation, ce qui suggere de répéter
ce dosage lors des poussées antérieures de la
maladie. La plupart des études objectivaient une
baisse du complément dans presque 100% des cas
avec une baisse de Clq [5,10].

Sur le plan clinique, la VUH partage de
nombreuses caractéristiques communes avec le
lupus systémique [8]. La confusion est donc
possible d'autant plus que I'anticorps anti-Clq
n'est pas spécifique de McDuffie. La présence de
cet anticorps dans le LES est estimée de 28 a 47%
des cas. L'élément principal de différence est
I'absence des anticorps antinucléaires et de I'anti-
DNA dans la VUH. Un chevauchement est aussi
possible entre ces deux pathologies ou avec
d'autres maladies auto-immunes notamment le
syndrome de Sjégren [5].

Selon la littérature, les antihistaminiques ne sont
pas efficaces sur |'atteinte cutanée du VUH. Ainsi,
le traitement classique repose sur d'autres
molécules. Les classes thérapeutiques de premiére
ligne sont représentées par hydroxychloroquine
(HCQ), colchicine ou dapsone. Ces trois classes
sont aussi efficaces qu'une corticothérapie [5,8].
La décision thérapeutique chez notre patiente
était d'associer la colchicine avec
hydroxychloroquine pendant 3 mois puis de laisser
la  malade sous HCQ seule. L'efficacité
thérapeutique a été observée pendant un recul de
6 mois.

Conclusion

La vascularite urticarienne hypocomplémentémique
est une entité rare, caractérisée par des signes
cliniques allant des signes cutanés isolés a des
manifestations systémiques. L'anticorps anti-C1q est
un élément évocateur de la maladie mais n'est pas
spécifique et [I'hypocomplémentémie n'est pas
toujours présente.
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Figure

Figure 1: multiple Iésions d'urticaires sur les deux
cuisses
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Figure 1: multiple |ésions d'urticaires sur les deux cuisses
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