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Introduction :

Le pseudoxanthome élastique (PXE) est une maladie métabolique héréditaire rare de transmission autosomique

récessive, le plus souvent liée a des mutations du gene ABCC6. Elle entraine une calcification et une fragmentation

des fibres élastiques. C'est une affection chronique qui semble évoluer par poussées, parfois infracliniques, et qui

progressent avec l'age, d’abord au niveau cutané puis par des manifestations oculaires, vasculaires et cardiologiques.

» Nous rapportons un cas de stries angioides bilatérales compliquées de néovaisseaux choroidiens et révélant un
pseudo xanthome élastique.

Observation :

» Lésions cutanées évoluant depuis plusieurs
années: Papules jaunatres linéaires,
confluentes par endroits au niveau des faces
latérales du cou, aisselles, plis du coude,
versant muqueux de la levre inférieure

* Dermoscopie : papules jaunatres non
folliculaires + vaisseaux réticulaires/linéaires

* Histologie : Epaississement des fibres
élastiques du derme réticulaire avec
élastorrhexie

39 ans - sans antécédents médicaux

Motif de consultation: baisse récente de

I'acuité visuelle

Atteinte ophtalmologique : Adresse en

* Fond d’ceil : stries angioides bilatérales dermatologie pour:
avec une fibrose maculaire (Fig n1) —

* Angiographie rétinienne : une
néovascularisation maculaire bilatérale

Diagnostic retenu = Pseudoxanthome élastique (PXE)

Fig n2

!

* Bilan d’extension :
v' ETT / IRM cardiaque : calcifications mitrales et intracardiaques massives
v' Angioscanner : infiltration athéromateuse et calcique de I'aorte et des artéres iliaques communes
v’ Echographie rénale : pas de calcifications rénales
* Prise en charge:
Surveillance cardiovasculaire et rénale réguliere + Prise en charge spécialisée des atteintes ophtalmologiques

Discussion :

* Ce casillustre une atteinte multisystémique marquée, soulignant la complexité du PXE. Les stries angioides
compliquées de néovascularisation ont constitué la manifestation révélatrice, alors que I'atteinte ophtalmologique
était déja au stade des complications.

* |[‘atteinte cutanée, souvent inaugurale des I'enfance ou I'adolescence, touche préférentiellement les faces latérales
du cou et les plis.

* Elle doit étre distinguée des papules d’élastolyse du derme moyen, généralement liées a I’héliodermie.

* Les papules buccales observées, classiques dans le PXE, ne doivent pas étre confondues avec les grains de Fordyce.

* Le diagnostic doit étre évoqué précocement devant les lésions cutanées afin de prévenir les complications
systémiques liées aux calcifications vasculaires.

* Les principales atteintes extra-cutanées concernent l'eeil, le systeme cardiovasculaire et le rein. Les stries angioides
résultent de la calcification de la membrane de Bruch et peuvent évoluer vers une néovascularisation choroidienne
responsable de la baisse visuelle.

* Les calcifications vasculaires exposent a la claudication des membres et aux douleurs thoraciques angineuses.
D’autres complications, telles que les hémorragies digestives et |a néphrocalcinose aggravent le tableau.

* La prise en charge du PXE doit étre multidisciplinaire afin de dépister et traiter précocement les complications
ophtalmologiques, cardiovasculaires et rénales.

Conclusion :

» Notre cas illustre le polymorphisme lésionnel du PXE et I'importance de reconnaitre précocement les manifestations
dermatologiques caractéristiques.

» Un bilan lésionnel complet et un suivi régulier permettront de déceler les atteintes extra cutanées qui peuvent
mettre en jeu le pronostic fonctionnel ou vital.
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