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Urticaire pigmentaire
(Mastocytose cutanée)
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Cas clinique (1)
Mme N, 60 ans, mariée, ,

ATCD Hypercholestérolémie (Pravastatin),
Gonarthrose D, ,
Ø allergie, Ø nicotine, alcool rarement

Symptômes
• octobre 2010 : lésions cutanées et prurit au p

niveau des mb supérieurs
• amélioration temporaire avec cortisone topique
• extension des lésions et prurit généralisé finextension des lésions et prurit généralisé fin 

2010
• souvenir tardif : 10 ans plus tôt, symptômes 

similaires traités efficacement avec cortisone 
topique

• juin 2011 : epigastralgies sans amélioration 
sous IPP

• rémission complète  des epigastralgies après 
mise sous ranitidine
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Clinique (2)
Status dermatologique:

- au niveau du tronc et mb supérieurs : papules espacés, 
érythémateuses localisées principalement au décolletéérythémateuses localisées principalement au décolleté 

- sous mammaire : Kératose séborrhéique et érythème

Laboratoire Imagerie Colonoscopie : s pLaboratoire, Imagerie, Colonoscopie : s.p.

Gastroscopie: Œsophagite de Reflux stade 1 

Plusieurs histologies cutanées en fév. 2O11: 
Suspicion mastocytose DD : eczéma, pityriasis lichenoideSuspicion  mastocytose DD : eczéma, pityriasis lichenoide 
chronique 

Histologie cutanée aout 2011: urticaire pigmentaireHistologie cutanée aout 2011: urticaire pigmentaire
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DéfinitionDéfinition
• L’urticaire pigmentaire (UP) est une dermatosep g ( )

du groupe de mastocytoses .
• Les mastocytoses constituent un groupe

hétérogène de désordres immunologiques
acquis, caractérisés par une prolifération et une
accumulation anormale de mastocytes dans lesaccumulation anormale de mastocytes dans les
différents tissus

• Mastocytose cutanée: seule la peau est atteintey p
• Mastocytose systémique: accumulation dans

les tissus extracutanée +/- cutanée
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ClassificationClassification
Mastocytose cutanée
- Urticaire pigmentaire- Urticaire pigmentaire
- Mastocytose cutanée papulo-nodulaire de type 

mastocytome
Mastocytose cutanée maculeuse télangiectasique- Mastocytose cutanée maculeuse télangiectasique

- Mastocyse cutanée diffuse

Mastocytose systémique
- Mastocytoses systémiques indolentes
- Mastocytoses associées à une hémopathiey p
- Leucémies mastocytaires
- Mastocytoses systémique agressives
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Epidémiologie Mastocytose

• Les mastocytoses, tous types confondus, sont 
rares : maladie orpheline, sous diagnostiquée

Prévalence dans la population générale 
diffi il à défi idifficile à définir

• Pas de préférence de sexe ou localisation 
é higéographique

• Apparition majoritairement sporadique
M t t t é l f é t h l• Mastocytose cutanée plus fréquente chez les 
enfants
M t t té i l f é t h l• Mastocytose systémique plus fréquente chez les 
adultes
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Epidémiologie UPEpidémiologie UP
• la mastocytose la plus fréquente (enfants > adultes)la mastocytose la plus fréquente (enfants  adultes)
enfants: apparition vers 2 à 5 ans, 1 à 8 cas pour 

1000 naissances
adultes: mastocytose cutanée isolée  ou associée 

aux formes systémiques : y q
- > 90% chez les patients avec
mastocytose systémique indolente
- < 50% chez les patients avec 
mastocytose associé à une hémopathie
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Les mastocytesLes mastocytes
Cellules hématopoïétiques :Cellules hématopoïétiques :  
- Localises dans la peau, le foie, la rate, le 

tube digestif, la moelle osseusetube digestif, la moelle osseuse
- Leurs granulations contiennent : 
• histamines héparines tryptase• histamines, héparines, tryptase
• prostaglandines, leucotriènes, cytokines

L’ ti ti t t i i d it- L’activation mastocytaire induit une 
« dégranulation » et provoque des 
phénomènes paroxystiques ou chroniquesphénomènes paroxystiques ou chroniques
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Facteurs inducteurs des 
phénomenes paroxystiques ouphénomenes paroxystiques ou 

chroniques

B. Flageul.Rev Prat. 2006
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Conséquences de la dégranulation 

M Castells et all UpToDate 2011
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Clinique UP (1)Clinique UP (1)
Lésion cutanée:

- Macules, papules, rarement nodules,
- pigmentation rouge ou rouge brun, ovalaire ou ronde, 3 

à 5 mm
- Nombre variable, localisées surtout sur le tronc et les  

extrémités signe de Darier souvent positifextrémités, signe de Darier souvent positif
- Prurit diffus permanent (40%), dermographisme
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UP de l’adulteUP de l adulte

B.Flageul. Rev Prat.2006
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Clinique UP (2)Clinique UP (2)

- Hypotension, flush
Epigastralgies nausées diarrhées- Epigastralgies, nausées, diarrhées

- Fatigue, céphalée
P t d id- Perte de poids

01/11/2011

14

Examens à réaliserExamens à réaliser 
• Examen physique :Examen physique :

– lésions cutanées, organomégalie, lymphadénopathie
• Histologie cutanéeHistologie cutanée
• FS avec répartition, Transaminase, PA, LDH,

coagulation dosage tryptasecoagulation, dosage tryptase 
• Biopsie de moelle osseuse (cytologie, histologie)
• Osteodensitrometrie• Osteodensitrometrie
• Ultrason abdominal
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Traitement des UP
• Anti H1 (Misolastine, Loratadine):

si prurit important– si prurit important
• Anti H2 (Ranitidine, Cimétedine):

if i d dé l– manifestations gastroduodénales
• Cromoglycate disodique : 

– douleurs abdominales, diarrhées
• PUVAthérapie: p

– prurit, lésions cutanées
• Glucocorticoides topiques:Glucocorticoides topiques:

– lésions cutanées
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SuiviSuivi

• Examen physique et prise de sang (avecExamen physique et prise de sang (avec 
tryptase) 

1x /an en absence d’apparition de nouveaux– 1x /an en absence d apparition de nouveaux 
symptômes
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PronosticPronostic

• Chez les enfants évolution favorable avecChez les enfants, évolution favorable avec 
régression spontanée des lésions (>50%)

• Chez les adultes la régression est rare• Chez les adultes, la régression est rare
(7-19%), l’atteinte cutanée progresse, 

iti t t é (f i t t bapparitions extracutanées (foie, rate, tube 
digestif, os, moelle), passage à une des 
f té i d t tformes systémiques de mastocytoses
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ConclusionConclusion

• Urticaire pigmentaire : une maladie rareUrticaire pigmentaire :  une maladie rare, 
mais la plus fréquente des mastocytoses

• Progression fréquentes vers une forme• Progression fréquentes vers une forme 
systémique de mastocytoses chez l’adulte
P d t it t tif• Pas de traitement curatif
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