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Biermer's disease revealed by extremities
hyperpigmentation in a black skin
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ABSTRACT

Biermer’s discase is an autoimmune disease due to deficiency of vitamin B12 (cyanocobalamin) result of its malabsorption
by lack of intrinsic factor. We have reported Biermer’s disease case revealed by skin signs. A 47-year-old man consulted
in dermatology for hyperpigmentation extremities evolving for 7 years ago. The patient was diabetic for 11 years ago
and had ageusia 5 years carlier. The examination noted good general condition and especially hyperpigmentation of
his whole hands and feets. The hemoglobin level was 11.2g/dl with an average blood volume of 100.1 fl. The diagnosis
of Biermer’s discase has been confirmed by deficiency of Vitamin B12 (cyanocobalamin) which rate was 0.01pg/ml
(Normal= 208-963.5pg/ml). The intrinsic antibody factor test was positive. Therefore, the patient received injections of
vitamin B12 with disappearance of the skin lesions over the follow up. Our observation suggests that hyperpigmentation
of the extremities could be carlier sign of Biermer’s disease even on black skin.
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RESUME

La maladie de Biermer est une maladie auto-immune due a une carence en vitamine B12 (cyanocobalamine) par
malabsorption ; suite & un déficit en facteur intrins¢que. Nous rapportons un cas de maladie de Biermer avec au
premier plan des lésions cutanées. Un homme agé de 47 ans était admis en consultation dermatologique pour une
hyperpigmentation des extrémités évoluant depuis 7ans. Le patient était diabétique type 2 depuis 11 ans et avait
présenté 5 ans plus tot une agueusie. Al'examen, le patient était en bon état général. On notait une hyperpigmentation
du dos des mains et des pieds, des paumes et plantes. Le taux d’hémoglobine était a 11,2g/dl avec un volume globulaire
moyen de 100,1 fl. La carence en vitamine B12 (cyanocobalamine) était confirmée par une cyanocobalémie effondrée
a 0,01pg/ml (N= 208-963,5pg/ml). Le dosage des anticorps anti facteur intrinseque était positif. Le diagnostic de
maladic de Biermer a été retenu et le patient mis sous vitamine B12 injectable. Lévolution a été marquée par une
régression des lésions cutanées. Notre observation suggere que Uhyperpigmentation des extrémités pourrait étre un
signe révélateur de la maladie de Biermer chez le noir africain. I s’agit de Iésion facilement accessible au dermatologiste

pour un diagnostic précoce de cette affection sur peau noire.
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INTRODUCTION

La maladie de Biermer est une maladie auto-immune
due a une carence en vitamine B par malabsorption
suite a déficit en facteur intrinseque [1]. C’est une
maladie ubiquitaire dont la prévalence varie d’une
région a une autre. En Afrique, des cas ont été rapportés
au Zimbabwe, Nigéria, Sénégal, Togo, Burkina-Faso ;
mais la prévalence réelle n’est pas connue [2-6]. La
maladie de Biermer se manifeste généralement par des
signes cliniques d'une anémie (pileur conjonctivale),
des atteintes neurologiques a type de paresthésies
ou de troubles profonds de la sensibilité [6,7], une
atteinte médullaire [6] ou encore des signes digestifs
notamment la glossite de Hunter [5]. Il est aussi
possible d’observer des atteintes cutanéo-muqueuses
variées comme des hyperpigmentations muqueuses,
voir des signes d'une mélanodermie acquise [8,9]. Nous
rapportons un cas d’hyperpigmentation des extrémités

révélatrice d'une maladie de Biermer chez un sujet de
peau noire.

CASE REPORT

Un patient de 47 ans a été vu en dermatologie, pour une
hyperpigmentation des extrémités évoluant depuis 7
ans. Il était vu cing ans plus tot en neurologie pour une
agueusie associée a picotement de la muqueuse buccale.
Le scanner cérébral réalisé a I'époque était normal et le
patient était traité sans succes. Dans ses antécédents,
le patient était diabétique type 2 depuis 11 ans sous
antidiabétique orale (metformine 500). Son pere était
également diabétique depuis 2 ans sous traitement.

A Texamen, le patient était en bon état général et
les conjonctives étaient bien colorées sans ictere. La
température était a 37,2°C et la tension artérielle
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a 125/86 mmHg. Le poids ¢tait de 74Kg pour une
taille de 1,7m, ce qui correspondait a un indice de
masse corporelle de 25,6Kg/m? On notait au dos
des mains et des pieds, aux paumes et plantes,
une hyperpigmentation en placard mal limité non
squameuse (Fig. 1a et 1b). La langue était dépapillée
lisse avec des macules hyperpigmentées par endroit
(Fig. 2). Lexamen du reste du tégument, de la
muqueuse génitale et des phaneres était normal.

Lhémogramme notait une anémie macrocytaire
normochrome avec un taux d’hémoglobine a 11,2g/dl
(N:12a16 g/dl) et un volume globulaire moyen (VGM)
de 100,1 fl (normal 82 a 95 fI) ; une thrombopénie a
127000 plaquettes/mm3. La glycémie a jeun était a
1,68g/1 alors que I'urémie et la créatinémie étaient
normales. La sérologie VIH était négative. La C-réactive
protéine était négative. Le dosage de la vitamine
B12 (cyanocobalamine) était a 0,01pg/ml (N= 208-
963,5pg/ml). Le dosage des anticorps anti facteur
intrinseque ¢était positif. La fibroscopie oesogastro-
duodénale avec biopsie n’a pas été faite pour des raisons
¢conomiques.

Nous avons donc retenu le diagnostic de maladie de
Biermer. Le patient a été mise sous vitamine Bl2
injectable 1000pg/4ml a raison d’'une ampoule par
jour pendant 10 jours puis 1 ampoule par mois a vie.
Lévolution a été marquée par une régression des lésions
cutanées 2 mois apres le début du traitement (Fig. 3)
et une régression de 'agucusie.

DISCUSSION

Le diagnostic évoqué devant la présence d’'une agueusie,
d’une hyperpigmentation des extrémités et des macules
hyperpigmentées de la langue était celui d’'une maladie
de Biermer, qui a été confirmée par une cyanocobalémie
effondrée et la présence d’anticorps anti facteur
intrinseque. Cette hyperpigmentation n’a pas été
rattachée a son diabete qui évoluant depuis 11 ans pour
la simple raison qu’elle n’avait pas un caractere sale
pouvant rentrer dans le cadre d’un acanthosis nigricans.
La glossite de Hunter, signe clinique caractéristique de
la maladie de Biermer était présente chez notre patient
5 ans avant le diagnostic de sa maladie. Cette glossite
était associée 4 une hyperpigmentation de la muqueuse
buccale. La présence de macules hyperpigmentées de la
langue dans notre observation pourrait rentrer dans le
cadre des hyperpigmentations de la muqueuse buccale
bien connues au cours de la maladie de Biermer [8,9].

© Our Dermatol Online Supp. 2.2021

Mais la particularité de notre observation réside dans
le fait que 'hyperpigmentation des extrémités (mains,
pieds) était la circonstance révélatrice de la maladie de
Biermer chez ce patient.

LChyperpigmentation des extrémités semble étre un
signe clinique caractéristique de la maladie de Biermer
chez le noire Africain. Berthe et al. au Sénégal avaient
rapportés la présence de mélanodermie des mains/
pieds ou une hyperpigmentation de la langue chez
100% des patients atteints de maladie de Biermer [8].
Aussi, toujours au Sénégal, 78,57% des patients dans
I'étude de Diop et al. présentaient également une
mélanodermie [9]. Notre observation suggere donce que
I'hyperpigmentation des extrémités pourrait étre un
signe révélateur de la maladie de Biermer, facilement
accessible au dermatologiste pour un diagnostic
précoce de cette atfection sur peau noire.

La maladie de Biermer est souvent rapportée comme
associ¢e a une maladie auto-immune notamment
une thyroidite, une beta thalassémie, la cirrhose auto-
immune, le vitiligo, le diabete [2,8-11]. Le diabete
type 1 a été souvent rapporté comme associé a la

a

Figure 1 : a) Hyperpigmentation des paumes des mains b)
Hyperpigmentation du dos des pieds

Figure 2 : Glossite de Hunter associée a une hyperpigmentation de
la langue
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Figure 3 : Régression de 'hyperpigmentation des paumes des mains

maladie [12] Dans notre cas, le patient était diabétique
type 2 depuis 11 ans.

Lanémie constitue souvent le signe inaugural de lamaladie
suivi des troubles neurologique. En effet, la maladie de
Biermer se caractérise par une anémie pernicieuse avec
un taux d’hémoglobine allant de 1,7g/dl a 10,2g/dl selon
différents auteurs [2,3,6,8,10,12]. Il s’agit d’'une anémie
macrocytaire avec un VGM allant de 100 a 132 {1 [2,5,6].
Cependant, un cas de maladie de Biermer a été rapporté
au Sénégal [13] avec un taux d’hémoglobine a 15,2g/dl.
Bien que les signes cliniques d’anémie étaient absents
chez notre patient, on notait un début d’effondrement du
taux d'hémoglobine (11,2g/dl) associé¢ a une macrocytose

(VGM 4 100,1 fl).

Lévolution était marquée par une régression quasi-
totale de I'hyperpigmentation des extrémités chez
notre patient suite a 'administration de la vitamine
B12. Lefficacité de la vitamine B12 est bien connu
dans la prise en charge de la maladie de Biermer avec
généralement une normalisation de 'hémogramme ;
une régression de la glossite de Hunter et des signes
neurologiques [6-8,10]. En dehors de la correction
des troubles hématologiques chez notre patient, la
régression des signes cutanées observés nous permet
de conclure a lefficacité de la vitamine B12 tant sur
I'anémie que sur les signes cutanés de la maladie
particulierement observés chez le sujet noir.

CONCLUSION

La maladie de Biermer est une affection hématologique
bien connue de par 'anémie pernicieuse qu’elle
engendre. Cependant, des signes cutanés peuvent étre
au premier plan chez le sujet noir, permettant de faire
un diagnostic précoce.
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Consent

The examination of the patient was conducted according to the
principles of the Declaration of Helsinki.

The authors certify that they have obtained all appropriate patient
consent forms, in which the patients gave their consent for images
and other clinical information to be included in the journal. The
patients understand that their names and initials will not be
published and due effort will be made to conceal their identity,

but that anonymity cannot be guaranteed.
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