Efficacité du Mepolizumab dans la fasciite de Shulman
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Introduction

du fascia.

La fasciite a €osinophiles ou fasciite de Shulman (FS) est un syndrome sclerodermiforme rare, pouvant survenir a tout age,
caracteérise sur le plan clinique par un cedeme symetrique, indure, douloureux avec un épaississement de la peau et des
tissus mous et sur le plan histologique par un infiltrat mononuclé avec presence de variable d'eosinophiles et une fibrose

Observation

Nous rapportons le cas d’une patiente agee de 86 ans qui
consulte pour une apparition de placards rougeatres
multiples des membres supérieurs, du tronc et de |’abdomen
prurigineux depuis décembre 2022 puis installation d’une
sclerose cutanée patchy franche depuis juin 2023. Pas de
syndrome de Raynaud, pas de sclérodactylie. Elle a eté
traitee par des dermocoticoides pendant 3 mois sans effet.

A sa biologie, NFS : Hémoglobine 11,7 g/dL, Plaquettes 135
G/L, éosinophiles a 0.9 G/L, CRP a 5,9 mg/l, HBA1c : 5.2% ,
TSH Normale, Electrophorése des protides sériques :
albumine a 35,9, gammaglobulines a 11 g/l avec un un pic
lgG kappa a 3,3 g/, phenotypage lymphocytaire normal.
Anticorps anti nucleaires a 1/160 , avec anti-ENA negatifs et
dot Sclerodermie négatif , Complément C3, C4 et CH 50
normaux.

Son IRM abdominale a montre la presence d’hypersignaux des
fascias musculaires des muscles obliques externes,
predominant du cote gauche et le long du tractus ilio tibial
en regard des moyens gluteaux, se rehaussant apres injection
intraveineuse de gadolinium, compatible avec une fasciite.

Son IRM des cuisses a montre aussi des hypersignaux des
fascias et intramusculaires predominant en postérieur et
une petite prise de contraste des fascias a la partie
inferieure des cuisses compatible avec un shulman.

Une biopsie cutanée en fuseau abdominal retrouvant un
aspect de morphee superficielle, pas de depot amyloide ,
absence de depot de mucine.

Une biopsie chirurgicale de l'avant-bras gauche montrait
une discrete fasciite non specifique ( discret infiltrat
mononucléé focal sans polynucléaires eosinophiles associes)
L'ensemble du tableau est compatible avec une fasciite de
Shulman.

Sur le plan thérapeutique, un traitement a eté mis en place
par des bolus de Méthylprednisolone 500 mg pendant 3
jours puis relais 1mg/kg/j avec du Methotrexate d'embléee
(15 mg/semaine) a visee d'epargne cortisonique.

Une amelioration partielle a eté constatee avec regression
du prurit et de certaines zones scléreuses.
Puis apparition d’une corticodépendance a 25 mg/jour avec
reapparition d'un prurit du dos invalidant non amelioré par
la majoration de la Prednisone et du Methotrexate qui a
donc est arréete.
Decision ensuite d’introduire le Mepolizumab a la dose de
300mg en sous-cutané par mois avec pour resultat une
franche amélioration clinique : regression quasi-totale des
zones sclereuses apres 4 mois de traitement, une
amelioration de la qualite de vie et une corticothéerapie en
cours de sevrage <5 mg/j.

Discussion

comme option therapeutique.

Le methotrexate est I’immunosuppresseur le plus couramment utilise dans la FS. D’autres agents tels que ’azathioprine,
le cyclophosphamide, le mycophénolate mofetil et la ciclosporine ont eté employes avec des efficacites variables.
Chez notre patiente, il a été décide de ne pas aggraver |’immunosuppression par une autre molécule compte tenu de
|’age et de I’hypogammaglobulinémie apparue sous corticotherapie. L'introduction de Mepolizumab a ete tres efficace

La FS semble faire partie du spectre des maladies en lien avec les eosinophiles. Des cas refractaires ont eté traites avec
succes par des biotherapies ciblant les eosinophiles, notamment le Mepolizumab et le Reslizumab. L’IL-5 est essentielle
dans ’activation et le recrutement des eosinophiles, cellules impliquees dans le processus inflammatoire et fibrosant de
la FE. L’inhibition de U’IL-5 par le Mepolizumab pourrait expliquer [’amélioration observee chez notre patiente.
Des etudes recentes ont rapporté ’efficacité du Mepolizumab dans des cas de FE réfractaires, suggérant son potentiel

Conclusion

Le Mepolizumab apparait comme une alternative thérapeutique prometteuse dans la fasciite de Shulman, notamment
chez les patients ages ou présentant des contre-indications aux immunosuppresseurs classiques. Des etudes
supplémentaires sont necessaires pour confirmer son efficacité et définir sa place dans ’arsenal thérapeutique de la FS
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