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Lupus érythémateux et atteinte unguéale : étude rétrospective sur 14 patients
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d'une atteinte multisystémique ne permet pas, en l'absence d'examen histologique et/ou en immunofluorescence directe, de différencier une atteinte unguéale primitivement lupique ou post-inflammatoire.

Résumé

Introduction. -Les anomalies unguéales dans le lupus érythémateux (LE) sont peu étudiées. L'objectif de cette étude était de rapporter les anomalies unguéales observées chez des malades lupiques. Results. -Fourteen patients were included: 12 (86%) were women with a median age of 38 years (28-78 years). All patients had cutaneous LE presenting as follows: 3 isolated forms (21%), and associated with systemic LE (LES) for remaining 11 patients (79%). The most frequent ungual or peri-ungual lesions were longitudinal ridging (12 patients, 86%), onycholysis and cuticular alterations (8 patients each, 57%), pterygium (7 patients, 50%), melanonychia, onychoschizia and subungual hyperkeratosis (5 patients with each, 36%).

Among patients with pterygium and onychoschizia, respectively 6 (86%) and 5 (100%) presented the discoid LE subtype, while respectively 6 (86%) and 4 (80%) had multisystemic involvement. of LE. They can in fact occur in other diseases such as connective tissue disorders. However, their diagnosis is important because certain of them, such as pterygium, can lead to severe ungual dystrophia, with functional consequences. In our study, pterygium and onychoschizia appeared to be associated with cutaneous discoid lupus erythematosus and multisystemic involvement. The coexistence of peri-ungual lesions related to cutaneous lupus erythematosus and/or multisystemic involvement rules out differentiation of lupus ungual lesions and postinflammatory lesions. Key words: nail; lupus erythematosus; longitudinal ridging; pterygium; onychoschizia.

Le lupus érythémateux (LE) est une maladie de mécanisme principalement auto-immun, déclenchée par des facteurs environnementaux mal établis sur un terrain génétique prédisposant, de mieux en mieux connu. L'atteinte dermatologique du LE est importante à connaître pour plusieurs raisons. Elle est, avec les manifestations articulaires, l'atteinte la plus fréquente au cours de cette maladie [START_REF] Saurat | Dermatologie et infections sexuellement transmissibles -5e édition[END_REF]. Le LE peut se manifester exclusivement sur la peau, avec des lésions parfois affichantes et difficiles à traiter, pouvant entraîner des séquelles définitives. Certaines manifestations cutanées dites « spécifiques » permettent, par la simple corrélation anatomo-clinique et en l'absence des autres signes de la maladie, de poser le diagnostic de LE [START_REF] Ribero | The cutaneous spectrum of lupus erythematosus[END_REF]. Enfin, certaines lésions cutanées traduisent chez un malade lupique des phénomènes thrombotiques, conférant un plus mauvais pronostic, alors que d'autres sont le marqueur du LE cutané neutrophilique imposant des choix thérapeutiques particuliers [START_REF] Lipsker | The need to revisit the nosology of cutaneous lupus erythematosus: The current terminology and morphologic classification of cutaneous LE: difficult, incomplete and not always applicable[END_REF]. Si les manifestations cutanées, muqueuses et capillaires du LE sont souvent abordées dans les ouvrages de référence et les publications de séries de malades, il n'en est pas de même des manifestations unguéales. En effet, une revue de la littérature a montré le peu de cas documentés sur le plan morphologique d'atteinte unguéale chez des patients atteints de LE: 287 cas sont référencés dans la base de données MEDLINE [START_REF] Wagner | Ungual lesions in lupus erythematosus: A literature review[END_REF].

L'objectif de cette étude était de rapporter notre expérience des manifestations unguéales et péri-unguéales observées chez des patients atteints de LE. Nous rapportons 14 malades lupiques ayant une atteinte unguéale associée. 

Matériel et méthodes

Caractéristiques démographiques

Parmi les 14 cas que nous avons inclus, il y avait une majorité de femmes (86%, n=12). L'âge médian au moment du diagnostic de l'atteinte unguéale était de 38 ans, pour des extrêmes allant de 28 à 78 ans. Sept patients avaient un phototype 2 ou 3 (50%), 5 patients un phototype 4 ou 5 (36%), et 2 patients un phototype 6 (14%) selon la classification de Fitzpatrick [START_REF] Fitzpatrick | The validity and practicality of sun-reactive skin types I through VI[END_REF]. Cinq patients avaient des lésions cutanées évocatrices de LE cutané subaigu (36%), dont 3 avaient une association de lésions de LE cutané subaigu et discoïde (LE cutané discoïde disséminé dans les 3 cas). Deux malades avaient des lésions cutanées évocatrices de LE cutané aigu par le passé (14%), absentes au moment de la description de l'atteinte unguéale.

Antécédents

Une patiente avait des lésions cutanées évocatrices de lupus engelure par le passé, absentes au moment de l'inclusion.

Durée d'évolution

La durée d'évolution du LE au moment de la description de l'atteinte unguéale était précisée pour tous les patients et était en moyenne de 9,8 +/-9,3 ans. La durée d'évolution de l'atteinte unguéale au moment de sa description était précisée chez 8 patients (57%) et était en moyenne de 15 +/-11,6 mois.

Atteinte unguéale et péri-unguéale (Fig. 1-4)

Les atteintes unguéales et péri-unguéales remarquées à l'oeil nu ou au toucher (sans que cela soit précisé clairement dans les dossiers) les plus décrites étaient la présence d'une accentuation du relief longitudinal chez 12 patients (86%) (Fig. 123), des altérations cuticulaires chez 8 patients (57%) (Fig. 123) et la présence d'un ptérygion chez 7 patients (50%) (ptérygion ventral ou pterygium inversum unguis chez 6 patients et association d'un ptérygion ventral et dorsal chez un patient) (Fig. 2,4).

Accentuation du relief longitudinal

L'âge médian des patients ayant une accentuation du relief longitudinal était de 38 ans, pour des extrêmes allant de 28 à 78 ans. Trois patients sur les 12 (25%) avaient une atteinte de 9 ou 10 doigts (Fig. 2). Huit patients sur les 12 (67%) avaient une atteinte du repli sus-unguéal proximal associée, 7 (58%) une atteinte articulaire associée (3 avec arthralgies inflammatoires notamment au niveau des articulations interphalangiennes, et 4 de localisation non précisée) et 5 (42%) un phénomène de Raynaud associé.

Mélanonychie

Une mélanonychie longitudinale était observée chez 5 patients (36%) (Fig. 2). Parmi eux, 2 patients avaient un phototype 6, 2 patients un phototype 4 ou 5 et un patient un phototype 3.

Tous les patients avaient une atteinte associée de la phalange distale par des lésions cutanées spécifiques de LE. Quatre patients sur 5 (80%) avaient une hyperpigmentation péri-unguéale associée (Fig. 2). Aucun patient n'avait de maculopathie. Tous les patients étaient traités par antipaludéens de synthèse (APS) avant la description de la mélanonychie, dont 4 sur 5 (80%) étaient encore sous traitement au moment de la description. Tous les patients avaient reçu de l'hydroxychloroquine. Ce traitement fut remplacé temporairement par de la chloroquine pour 2 patients. Quatre patients sur 5 (80%) avaient une dose cumulée d'APS > 1000 gr. Trois patients sur 5 (60%) prenaient un traitement antiagrégant plaquettaire ou anticoagulant (2 patients sous aspirine et un sous rivaroxaban).

Atteinte de la phalange distale

Une atteinte cutanée de la phalange distale par des lésions spécifiques de LE (érythème squameux, kératosique et/ou atrophique) était rapportée dans 10 cas (71%) (Fig. 1 

Activité et sévérité de la maladie

Les atteintes unguéales et péri-unguéales visualisées selon l'activité et la sévérité de la maladie sont répertoriées dans le tableau 3 [START_REF] Chasset | Current concepts and future approaches in the treatment of cutaneous lupus erythematosus: A comprehensive review[END_REF][START_REF] Bein | Evaluation of disease activity and damage in different subtypes of cutaneous lupus erythematosus using the CLASI[END_REF]. Le score d'activité selon le RCLASI est en moyenne de 16,9 +/-19,4, pour des valeurs allant de 2 à 63, avec une valeur médiane de 5,5.

Le score de sévérité selon le RCLASI (séquelles cutanées liées au LE) est en moyenne de 4,6 +/-4,6, pour des valeurs allant de 0 à 18, avec une valeur médiane de 3,5. Il n'y a pas de différence de répartition de ces atteintes en fonction du score d'activité et de sévérité. Les effectifs sont trop faibles pour en tirer une conclusion.

Prise en charge thérapeutique

Les traitements en cours au moment de la description de l'atteinte unguéale sont résumés dans Dans le second cas, il s'agissait également d'un LES avec LE cutané discoïde disséminé. On notait une scléroatrophie distale des 4 ème et 5 ème doigts gauches et du 5 ème doigt droit, associée à une accentuation du relief longitudinal unguéal de ces 3 doigts, ainsi qu'à un ptérygion ventral du 5 ème doigt gauche (Fig. 4). Il existait également une mélanonychie des 2 ème et 3 ème doigts droits et du 3 ème doigt gauche. La patiente avait eu de multiples lignes de traitement (méthotrexate, dapsone, cyclophosphamide, azathioprine, mycophénolate mofétil, thalidomide, rituximab), sans efficacité sur l'atteinte cutanée et unguéale. L'ajout de lénalidomide à une corticothérapie systémique associée à un APS a permis d'améliorer les lésions cutanées dès 3 mois de traitement et les lésions unguéales à partir de 6 mois de traitement, avec présence de séquelles liées au ptérygion (persistance de l'expansion de l'hyponychium). Les mélanonychies ont également persisté.

Discussion

Les manifestations unguéales et péri-unguéales du LE sont peu décrites dans la littérature. 

Ptérygion

La présence d'un ptérygion dans le LE est très peu décrite dans la littérature : 9 cas de ptérygion ventral ou pterygium inversum unguis parmi 287 descriptions de patients lupiques avec atteinte unguéale [START_REF] Wagner | Ungual lesions in lupus erythematosus: A literature review[END_REF][START_REF] Caputo | Pterygium inversum unguis. Report of 19 cases and review of the literature[END_REF][START_REF] Wollina | Nail changes in rheumatic diseases[END_REF]. Un 10 ème cas a depuis été décrit dans la littérature [START_REF] Navarro-Triviño | Chronic Discoid Lupus: An uncommon cause of nail atrophy[END_REF]. Il s'agit d'une anomalie rare mais non spécifique du LE, décrite notamment dans d'autres pathologies systémiques comme la sclérodermie systémique [START_REF] Elmansour | Nail changes in connective tissue diseases: a study of 39 cases[END_REF][START_REF] Caputo | Pterygium inversum unguis. Report of 19 cases and review of the literature[END_REF][START_REF] Patterson | Pterygium inversum unguis-like changes in scleroderma. Report of four cases[END_REF][START_REF] Filho | Occurrence of pterygium inversum unguis in an adult population[END_REF]. La fréquence plus importante de ptérygion dans notre étude pourrait s'expliquer, outre via le biais d'évaluation mentionné ci-dessus, par une durée d'évolution du LE plus importante au moment de la description de l'atteinte unguéale par rapport aux données de la littérature [START_REF] Wagner | Ungual lesions in lupus erythematosus: A literature review[END_REF] [START_REF] Jorizzo | Red lunulae in a patient with rheumatoid arthritis[END_REF]. En revanche, la présence d'une accentuation du relief longitudinal sur tous les doigts est rare. Dans notre étude, la majorité des patients ayant une accentuation du relief longitudinal (9/12 soit 75%) avaient une atteinte limitée à quelques doigts, ce qui est relativement banal et non spécifique de la maladie lupique La physiopathologie des accentuations du relief longitudinal reste méconnue. Plusieurs hypothèses ont été avancées, notamment celle d'une atteinte par inflammation de contiguïté en raison d'une atteinte cutanée du repli sus-unguéal proximal ou d'une atteinte inflammatoire des articulations inter-phalangiennes, comme cela est le cas pour respectivement 67% et 25% de nos patients ayant une accentuation du relief longitudinal [START_REF] Hamilton | Nail studies in rheumatoid arthritis[END_REF]. L'hypothèse d'une atteinte vasculaire est également mise en avant en raison de la fréquence des atteintes vasculaires périphériques dans les connectivites [START_REF] Michel | Nail abnormalities in rheumatoid arthritis[END_REF]. Dans notre étude, 42% des patients avaient un phénomène de Raynaud associé.

Onychoschizie et hyperkératose sous-unguéale

Tous les patients ayant une onychoschizie avaient un LE cutané discoïde associé et 4 patients sur 5 (80%) avaient une atteinte de la phalange distale associée. Comme cela a été précisé plus haut, une analyse histologique ou en immunofluorescence directe (IFD) est nécessaire afin de faire la part entre une atteinte unguéale directement liée au LE ou à une inflammation de contiguïté impliquant la matrice. Dans la littérature, seuls 10 patients lupiques sur 287 rapportés avec atteinte unguéale (3,5%) avaient une onychoschizie, sans plus de précision [START_REF] Wagner | Ungual lesions in lupus erythematosus: A literature review[END_REF].

La majorité des patients (3 sur 5, 60%) ayant une hyperkératose sous-unguéale avaient également une atteinte de la phalange distale associée. En l'absence de prélèvement mycologique, il n'est pas possible de déterminer l'origine exacte de cette hyperkératose, cette anomalie étant fréquente dans les onychomycoses [START_REF] Tunc | Nail changes in connective tissue diseases: do nail changes provide clues for the diagnosis?[END_REF]. Dans la littérature, 22 patients lupiques sur 287 rapportés avec atteinte unguéale (7,7%) avaient une hyperkératose sousunguéale dont 15 (68,2%) avaient une onychomycose avérée [START_REF] Wagner | Ungual lesions in lupus erythematosus: A literature review[END_REF].

Les traumatismes unguéaux répétés constituent également un facteur de confusion certain dans la fréquence de ces 2 types de lésions [START_REF] Saurat | Dermatologie et infections sexuellement transmissibles -5e édition[END_REF].

Atteinte de la phalange distale

Une atteinte de la phalange distale par des lésions cutanées spécifiques de LE peut provoquer également, outre des dystrophies unguéales parfois sévères, un remaniement de la phalange distale dans son ensemble avec un aspect de scléroatrophie lié à un effilement des doigts, comme nous l'avons constaté pour 2 de nos patients (Fig. 4). Il s'agit d'une forme rare mais classique de LE cutané discoïde acral [START_REF] Francès | Manifestations cutanées des lupus érythémateux[END_REF]. Ces lésions sont importantes à diagnostiquer et à prendre en charge en raison du handicap parfois très important qu'elles peuvent provoquer. L'atteinte digitale est plus fréquente que l'atteinte des orteils. Ce fait peut s'expliquer par des biais d'évaluation (ongles des mains plus accessible que ceux des orteils) et de confusion (facteurs traumatiques et photoexposition notamment).

Aucun de nos patients n'avait de lésions évocatrices de lupus engelure. Contrairement aux lésions de lupus discoïde des extrémités, le lupus engelure ne s'accompagne généralement pas de déformations des doigts ni d'atteinte unguéale [START_REF] Francès | Manifestations cutanées des lupus érythémateux[END_REF]. Seules 2 observations d'atteinte unguéale associée à un lupus engelure sont répertoriées dans la littérature. Dans le premier cas, il s'agissait d'une patiente de 82 ans, suivie depuis 10 ans pour un LE cutané discoïde du cuir chevelu, qui consultait pour des lésions apparues 2 mois auparavant, durant la période hivernale. Des engelures étaient évoquées cliniquement et l'histologie était compatible avec un lupus. Le lit unguéal était atrophique et partiellement ulcéré, avec une destruction quasicomplète de la tablette unguéale et une hyperkératose sous-unguéale [START_REF] Lambertini | Chilblain Lupus with Nail Involvement: A Case Report and a Brief Overview[END_REF]. Dans le 2 e cas, il s'agissait d'un patient de 37 ans, originaire d'Indonésie, ayant une mélanonychie des 20 ongles associée à une hyperpigmentation péri-unguéale, dans un contexte de lupus engelure sans prise médicamenteuse. L'origine était vraisemblablement post-inflammatoire [START_REF] Hwang | Postinflammatory melanonychia due to chilblain[END_REF].

Chez les patients lupiques, cette analyse fine du repli sus-unguéal à l'oeil nu pourrait être complétée par un examen capillaroscopique, plus précis et permettant la visualisation d'éventuelles anomalies capillaires évocatrices de LES comme des capillaires tortueux, des anomalies morphologiques capillaires ou des hémorragies [START_REF] Cutolo | Nailfold capillaroscopy in systemic lupus erythematosus: A systematic review and critical appraisal[END_REF]. Un prélèvement mycologique systématique paraît également indispensable afin de ne pas conclure à tort à des manifestations unguéales lupiques devant une onycholyse, une xanthonychie ou une hyperkératose sous-unguéale [START_REF] Tlacuilo-Parra | Onychomycosis in systemic lupus erythematosus: a case control study[END_REF][START_REF] Tlacuilo-Parra | Proximal white subungual onychomycosis caused by Microsporum canis in systemic lupus erythematosus[END_REF][START_REF] Hughes | Microsporum canis infection of the thumb nail[END_REF][START_REF] Rongioletti | Proximal white subungual onychomycosis: a sign of immunodeficiency[END_REF].

Dans notre travail, l'atteinte unguéale ne modifiait pas la prise en charge car elle n'était jamais isolée (associée soit à un LE systémique, soit à une forme cutanée isolée de LE).

L'ajout de thalidomide dans un cas et de lénalidomide dans un autre cas, a permis une amélioration des manifestations cutanées et unguéales réfractaires aux autres traitements systémiques, ce qui concorde avec les données de la littérature [START_REF] García-Patos | Systemic lupus erythematosus presenting with red lunulae[END_REF][START_REF] Volc-Platzer | Treatment of subacute cutaneous lupus erythematosus with thalidomide[END_REF][START_REF] Knop | Thalidomide in the treatment of sixty cases of chronic discoid lupus erythematosus[END_REF][START_REF] Hasper | Chronic cutaneous lupus erythematosus-thalidomide treatment of 11 patients[END_REF][START_REF] Naafs | Thalidomide treatment of subacute cutaneous lupus erythematosus[END_REF][START_REF] Shah | Lenalidomide for the treatment of resistant discoid lupus erythematosus[END_REF][START_REF] Braunstein | Lenalidomide therapy in treatment-refractory cutaneous lupus erythematosus: histologic and circulating leukocyte profile and potential risk of a systemic lupus flare[END_REF][START_REF] Kindle | Lenalidomide treatment of cutaneous lupus erythematosus: the Mayo Clinic experience[END_REF]. Ce travail incite à réaliser une étude prospective de type cas-témoins afin d'analyser les anomalies unguéales visualisées chez des patients lupiques et chez des témoins sains. Il serait également intéressant de réaliser une étude comparative avec une autre connectivite, comme la sclérodermie systémique, afin de rechercher des différences dans la fréquence de ces différentes anomalies unguéales. 2 [START_REF] Elmansour | Nail changes in connective tissue diseases: a study of 39 cases[END_REF] 

Conclusion

Conflits d'intérêt : aucun

  Matériel et méthodes. -Nous avons réalisé une étude rétrospective descriptive multicentrique en recueillant les données médicales et les photographies de patients atteints de LE avec atteinte unguéale associée au sein des services de Dermatologie des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg et de l'Hôpital Tenon à Paris. Résultats. -Quatorze malades lupiques avec atteinte unguéale étaient inclus, dont 86% de femmes, d'âge médian 38 ans (28-78 ans). Tous les patients avaient un LE cutané associé, isolé pour 3 (21%) d'entre eux, dans le cadre d'un LE systémique (LES) pour les 11 autres (79%). Les atteintes unguéales et péri-unguéales les plus observées étaient une accentuation du relief longitudinal (12 patients, 86%), une onycholyse, des altérations cuticulaires (8 patients chacunes, 57%), un ptérygion ventral +/-dorsal (7 patients, 50%), une mélanonychie, une onychoschizie et une hyperkératose sous-unguéale (5 patients chacunes, 36%). Parmi les patients avec ptérygion et onychoschizie, respectivement 6 (86%) et 5 (100%) avaient un LE cutané discoïde et 6 (86%) et 4 (80%) une atteinte multisystémique. Discussion. -Aucune atteinte unguéale ne semble permettre d'établir spécifiquement un diagnostic de LE. En effet, ces atteintes peuvent survenir en dehors du LE, notamment dans d'autres collagénoses. Leur diagnostic est toutefois important car certaines de ces anomalies comme le ptérygion peuvent entraîner des dystrophies unguéales parfois sévères avec des conséquences fonctionnelles non négligeables. Dans notre étude, la présence d'un ptérygion et d'une onychoschizie semble être associée au LE cutané discoïde avec atteinte multisystémique. La co-existence de lésions cutanées péri-unguéales spécifiques de LE et/ou Materials and methods. -A multicentric retrospective descriptive study was performed at the dermatology departments of the University Hospitals in Strasbourg and at the Tenon Hospital in Paris and involved reviewing the medical records and photographs of patients with ungual lesions.

Parmi ces 14

 14 patients, un patient était atteint d'un syndrome de Gougerot-Sjögren avéré et un autre d'un syndrome des antiphospholipides avéré. Cinq patients (36%) avaient un phénomène de Raynaud associé. Une patiente avait une polyarthrite rhumatoïde (PR) séropositive non érosive évoluant depuis 20 ans au moment de la description de l'atteinte unguéale. Une autre patiente avait un syndrome de chevauchement LES / sclérodermie systémique limitée. Types de LE Au moment de la description de l'atteinte unguéale, 11 malades (79%) pouvaient être classés en LES car ils avaient au moins 4 critères ACR ou SLICC. Les atteintes d'organe et anomalies immunologiques associées sont résumées dans le tableau 1. Douze patients avaient des lésions cutanées évocatrices de LE cutané discoïde (86%) : 11 LE cutanés discoïdes disséminés et un LE cutané discoïde localisé. Parmi eux, 2 avaient une forme isolée, sans LES associé : il s'agissait d'un LE cutané discoïde disséminé dans les 2 cas. Le dernier patient, n'ayant pas de LES associé, avait une atteinte de LE cutané subaigu.

  , 3, 4) : 6 cas de LES avec LE cutané discoïde disséminé, 3 cas de LES avec association de lésions de LE cutané subaigu et discoïde disséminé et un cas de LES avec LE cutané subaigu. Les lésions unguéales les plus visualisées dans ces cas étaient une accentuation du relief longitudinal (9 patients sur 10, 90%), un ptérygion ventral et des altérations cuticulaires (7 patients sur 10, 70%) et une onycholyse (6 patients sur 10, 60%) (Tableau 2). Sept patients sur 10 (70%) avaient une atteinte unguéale dystrophique marquée (Fig.1, 2, 4). Les patients n'ayant pas d'atteinte cutanée spécifique de LE de la phalange distale n'avaient pas d'atteinte unguéale dystrophique marquée.Un aspect de scléroatrophie distale était relevé chez 2 patientes. L'une avait un syndrome de chevauchement entre LES et sclérodermie systémique limitée, avec des lésions associées de LE cutané discoïde à type d'érythème atrophique de la phalange distale. L'autre patiente avait un LES avec des lésions associées de LE cutané discoïde également à type d'érythème atrophique de la phalange distale (Fig.4).Atteinte selon le type de LE cutanéLes atteintes unguéales et péri-unguéales visualisées selon le type de LE cutané de chaque patient sont résumées dans le tableau 2. Parmi les 7 patients ayant un ptérygion, 6 (86%) avaient un LE cutané discoïde et 6 avaient une atteinte multisystémique associée. Parmi les 5 patients ayant une onychoschizie, tous avaient un LE cutané discoïde, et 4 (80%) avaient une atteinte multisystémique associée.Autres atteintesLes autres atteintes unguéales et péri-unguéales ainsi que leur localisation sont détaillées dans le tableau 1. Il n'y avait pas de différence entre les côtés droit et gauche, ni aux mains, ni aux orteils. Les pouces étaient touchés chez 7 patients seulement, mais un des 2 pouces n'était pas visible sur les photographies disponibles dans 4 cas. Les doigts étaient 4 fois plus touchés que les orteils : 13 patients avec atteinte digitale soit 93% contre 3 patients avec atteinte des orteils soit 21%. Aucun prélèvement unguéal à visée microbiologique ou histologique n'était réalisé.

le tableau 1 .

 1 Aucun traitement n'était mis en place uniquement pour l'atteinte unguéale ; il y avait toujours une atteinte cutanée associée au minimum. L'évolution de l'atteinte unguéale sous traitement n'était pas précisée chez 10 patients (71%). Il n'y avait pas d'amélioration sous traitement chez 2 patients. L'évolution sous traitement était favorable chez 2 patientes. Dans le premier cas, il s'agissait d'un LES avec LE cutané discoïde disséminé. L'atteinte unguéale était multiple, comportant une accentuation du relief longitudinal des 4 premiers doigts gauches et des 3 premiers doigts droits, une onycholyse des 3 derniers doigts gauches et des 4 derniers doigts droits, ainsi qu'une onychoschizie avec érythronychie du 3 ème doigt gauche. La patiente était traitée par corticothérapie systémique, APS et méthotrexate. L'ajout de thalidomide a permis une amélioration des lésions cutanées et unguéales en 6 mois.

  Dans notre étude, les atteintes unguéales et péri-unguéales les plus fréquentes sont la présence d'une accentuation du relief longitudinal, d'une onycholyse, d'altérations cuticulaires, d'un ptérygion, d'une mélanonychie, d'une onychoschizie et d'une hyperkératose sous-unguéale. La présence d'un ptérygion et d'une onychoschizie semble être liée au LE cutané discoïde avec atteinte multisystémique. La fréquence des différentes anomalies unguéales chez les patients lupiques avec atteinte unguéale semble être plus importante dans notre série que dans la littérature : 86% d'accentuations du relief longitudinal dans notre série contre 29% dans la littérature ; 57% d'onycholyse et d'altérations cuticulaires contre respectivement 21% et 9% ; 50% de ptérygion contre 3% et 36% de mélanonychie, d'hyperkératose sous-unguéale et d'onychoschizie contre respectivement 12%, 7,7% et 3,5% [4]. Ceci peut s'expliquer par un biais d'évaluation (examen attentif des iconographies disponibles pour chaque patient avec réinterprétation). Cependant, les données disponibles dans la littérature ne sont que très partielles et ne reflètent probablement pas la réalité clinique. De plus, l'effectif de notre étude est très faible, ce qui rend difficile toute comparaison entre nos résultats et ceux de la littérature. Aucune de ces lésions n'est spécifique du LE, car elles peuvent survenir notamment dans d'autres connectivites comme la sclérodermie systémique, la dermatomyosite ou la polyarthrite rhumatoïde [14-17].

  . De plus, la région unguéale est souvent négligée à l'examen clinique et l'examen du patient lupique par un dermatologue n'est pas systématique. Dans notre étude, tous les patients ayant un ptérygion ont des lésions cutanées spécifiques de LE associées au niveau de la phalange distale. Il n'est pas possible, en l'absence d'analyse histologique ou en immunofluorescence directe (IFD), de faire la part entre une atteinte unguéale directement liée au LE ou par inflammation de contiguïté impliquant la matrice. Par ailleurs, 6 patients sur 7 ayant un ptérygion (86%) ont également une atteinte multisystémique associée, témoignant de phénomènes immunologiques et inflammatoires intriqués. Dans la littérature, la présence ou non d'une atteinte cutanée spécifique de LE associée à la description d'un ptérygion n'est précisée que dans un seul cas de LE cutané discoïde disséminé avec lésions situées notamment au niveau de la phalange distale [20]. Mélanonychie D'autres lésions unguéales peuvent être induites par des phénomènes inflammatoires locaux, comme les mélanonychies. Dans notre étude, la prise d'APS et le phototype majoritairement « foncé » (phototype 4 à 6) des patients ayant une mélanonychie constituent 2 facteurs de confusion certains [23-28]. Par ailleurs, quatre patients sur 5 (80%) avaient une hyperpigmentation péri-unguéale associée ainsi qu'une dose cumulée d'APS > 1000 gr, ce qui est en faveur d'une origine médicamenteuse. Cependant, Jallouli et al. ont décrit que la durée de traitement et la dose cumulée d'hydroxychloroquine ne sont pas des facteurs de risque majeurs concernant l'apparition de lésions pigmentées [29]. Trois patients sur 5 (60%) prenaient des anticoagulants oraux et/ou antiagrégants plaquettaires au moment de la description de la mélanonychie. Bahloul et al. ont montré une association statistiquement significative entre la prise de ces traitements et une hyperpigmentation secondaire à l'hydroxychloroquine [28]. Accentuation du relief longitudinal La présence d'une accentuation du relief longitudinal est l'anomalie la plus fréquemment relevée dans notre étude. Elle est également fréquemment décrite dans d'autres maladies systémiques comme la sclérodermie systémique ou la polyarthrite rhumatoïde (PR). Il s'agit de la lésion unguéale la plus fréquente dans les études de Tunc et al. (37% de 39 patients atteints de sclérodermie systémique et 46% de 47 patients atteints de PR), d'El Mansour et al. (4 patients sur 16 atteints de sclérodermie systémique), de Michel et al. (48 patients sur 50 atteints de PR) et de Marie et al. (53,5% de 129 patients atteints de sclérodermie systémique) [14-17]. Dans la PR, Michel et al. décrivent une association significative entre PR et accentuation du relief longitudinal, uniquement lorsque les lésions sont présentes sur 9 ou 10 doigts. En effet, la présence d'une accentuation du relief longitudinal sur un ou 2 doigts est fréquente dans la population générale (16/ 40 sujets contrôles dans la série de Tunc et al., 47,5% des 80 contrôles dans la série de Marie et al. et 44/ 50 contrôles dans la série de Michel et al.) et a tendance à augmenter avec l'âge

  Aucune atteinte unguéale ne semble permettre d'établir spécifiquement un diagnostic de LE. En effet, ces atteintes peuvent survenir en dehors du LE, notamment dans d'autres connectivites. Leur diagnostic est toutefois important car certaines de ces anomalies comme le ptérygion peuvent entraîner des dystrophies unguéales parfois sévères avec des conséquences fonctionnelles non négligeables. Dans notre étude, la présence d'un ptérygion et d'une onychoschizie semble être associée au LE cutané discoïde avec atteinte multisystémique. La co-existence de lésions cutanées péri-unguéales spécifiques de LE et/ou d'une atteinte multisystémique ne permet pas, en l'absence d'examen histologique et/ou en immunofluorescence directe, de trancher sur l'origine physiopathologique de ces atteintes unguéales.
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 1234 Figure 1Onycholyse des 2 ème et 3 ème doigts gauches, déformation unguéale avec accentuation du relief longitudinal du 2 e doigt gauche.

  Nous avons réalisé une étude rétrospective descriptive multicentrique sur 14 patients atteints de LE ayant une atteinte unguéale associée. Les patients ont été recrutés au sein des services de Dermatologie des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg et de l'Hôpital Tenon à Paris, à partir d'une revue des collections photographiques (patients atteints de LE enregistrés entre le 04/03/2014 et le 05/02/2018 dans le logiciel de gestion de photographies Kitview® utilisé aux Hôpitaux Universitaires de Strasbourg, pour lesquels une atteinte unguéale était visualisée) et sur la base de la mémoire des cliniciens.

	cutanée de LE associée. Neuf patients présentaient une atteinte unguéale bien visible et
	analysable sur photographies (11%). Les 5 autres cas nous ont été transmis directement par
	l'équipe de Dermatologie de l'Hôpital Tenon à Paris.
	Les patients étaient inclus si les critères suivants étaient remplis :
	1. Diagnostic de LE systémique (LES) selon les critères ACR (American College of
	Rheumatology) [5,6] et/ou SLICC (Systemic Lupus International Collaborating Clinics) [7]
	ou de LE cutané selon les critères cliniques et/ou histologiques classiquement admis [8]. Les
	critères EULAR (European League Against Rheumatism) /ACR 2019 n'ont pas été utilisés
	puisque l'inclusion des patients était antérieure à leur parution [9].
	2. Atteinte unguéale bien visible et analysable sur photographies, et documentée dans le
	dossier du patient.
	Le recueil des renseignements anamnestiques, cliniques et paracliniques s'est fait par lecture
	du dossier du patient et analyse des photographies disponibles. Les caractéristiques
	démographiques, cliniques et paracliniques des patients sont résumées dans le tableau 1.
	Toutes les photographies ont été revues par 2 des auteurs (CW et DL). L'activité et la sévérité
	de la maladie ont été évaluées par le score RCLASI (Revised Cutaneous Lupus
	Erythematosus Disease Area and Severity Index) [10].
	Résultats
	Quatre-vingt-trois patients ont été classés avec le diagnostic « lupus érythémateux » entre le
	04/03/2014 et le 05/02/2018 dans le logiciel de gestion de photographies Kitview® utilisé aux
	Hôpitaux Universitaires de Strasbourg. Parmi eux, seuls 2 patients n'avaient pas d'atteinte