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AINHUM ET PSEUDO-AINHUM :

PANORAMA CLINIQUE ET HYPOTHESES ETIOPATHOGENIQUES
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RESUME - Le pseudo-Ainhum est une affection exceptionnelle se traduisant par la constriction fibreuse progressivw des doigts
ou des orteils aboutissant a leur amputation. Il differe de 1’Ainhum, affection idiopathique atteignant les cinquiémes orteils
des sujets noirs et sévissant dans les zones tropicales. A partir de 5 observations et d’une revue de la littérature, les auteurs en
décrivent les aspects cliniques et analysent les hypotheses étiopat h ogéniques : infectieuse (dermatophytie, nycobactérie), trau-
matique (plantes), vasculaire (angiodysplasie), neurologique (neuropathie), génétique (kératodermie).

MOTS-CLES ° Pseudo-Ainhum - Ainhum - Dactylolysis spontanea.
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AINHUM AND PSEUDOAINHUM : CLINICAL ASPECTS AND ETIOLOGICAL HYPOTHESES

ABSTRACT ¢ Pseudoainhum is a rare acquired or congenital disorder characterized by progressive development of a fibro-
tic band on a finger or toe until spontaneous autoamputation occurs. Ainhum is an idiopathic disease involving the fifth toes
of black people mainly in tropical zones. Based on experience in five cases and a review of the literature, the authors describe
clinical features of these diseases and analy ze va rious etiological hypotheses including infectious @mycosis, nycobacteria), trau-

matic (plants), vascular (andysplasia), neurological (polyneuritis), and genetic (keratodermia) mechanisms

KEY WORDS ¢ Pseudoainhum - Ainhum - Dactylolysis spontanea.

’ Ainhum, décrit en 1867 par Da Silva Lima a Bahia au

Brésil (1), sévit dans les zones inter tropicales (2-7). I1
s’agit d’une affection, d’origine inconnue, de 1’adulte noir,
se traduisant par une constriction fi b reuse progressive du pli
digito-plantaire avec lyse osseuse (8), plus ou moins dou-
loureuse, siégeant bilat é rement au cinquieme orteil, parfois
au quatrieme orteil, exceptionnellement aux doigts et abou-
tissant a I’amputation spontanée (Dactylolysis spontanea)
(Fig. 1, 2) (9-16). A partir de 5 observations illustrant le
«pseudo-Ainhum» qui résulte d’une affection neurologique,
vasculaire ou/et génétique, un panorama clinique de ces
troubles trophiques exceptionnels est proposé et des hypo-
theses étiopathogéniques sont énoncées.

* Observation 1

Un Djiboutien d’une quarantaine d’années, consulte pour
une constriction bilatérale des 5¢ orteils dans le cadre d’une kéra-
todermie plantaire bilatérale (Fig. 3). On ne retrouve pas d’anté-
cédent familial ni de notion traumatique.L’exploration uniquement
clinique n’objective pas de neuropathie patente ni d’artériopathie.
Le diagnostic de pseudo-Ainhum dans le cadre d’une possible kéra-
todermie congénitale est retenu.
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Figure I - Ainhum.

Figure 2 - Ainhum.
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Figure 5 - Pseudo-Ainhum d’une neuropathie carentielle.

* Observation 3

Un homme de 44 ans est découvert par les pompiers,
enfermé chez lui depuis plusieurs mois, dans un état cachectique
et dans des conditions d’hygieéne déplorable. Il présente des ulcé-
rations circonférentielles des premier et troisieme orteils gauches,
indolores, relativement propres car «nettoyées» par des asticots
(probabement des larves de lucilia) !... (Fig.5, 6) Il existe une lyse
osseuse des premiéres phalanges (Fig. 7). On note une diminution
de la sensibilité a tous les modes en distalité avec, a I’électromyo-
gramme, confirmation d’une neuropathie modérée a prédominance
sensitive. L’ évolution est satisfaisante apres le méme traitement que
précédemment, avec cependant un risque de nécrose de 1’orteil en

raison de la possibilité d’une torsion du pédicule vasculairesur son
Figure 3 - Pseudo-Ainhum d’une kératodermie congénitale. axe (Fig. 8).

* Observation 2

Un homme de 50 ans, alcoolique chronique, est hospitalisé
dans un état de grande misere physique et morale, pour 1’aggrava-
tion d’un ulcere malléolaire interne gauche d’ori gine veineuse post-
phlébitique ainsi que pour 1’apparition subaigué d’une ulcération
circonférntielle indolore du quatrieme orteil droit (Fig. 4). Les pré-
levements bactériologiques et la radiographie osseuse sont sans ano-
malie. Il existe une ataxie, une hypopallesthésie et une abolition des
réflexes ostéotendineux dans le cadre d’une neuropathie sensiti-
vomotrice sévere de type axono-myélinique a I’ électro myogramme.
L’évolution est favo rable apres soins locaux, supplémentation vita-
minique et arrét de I’alcool.
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f "; | Figure 6 - Pseudo-Ainhum d’une neuropathie carentielle.
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Figure 4 - Pseudo-Ainhum d’une neuropathie alcoolique. Figure 7 - Lyse osseuse des premieres phalanges.
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Figure 8 - Risque de nécrose par torsion du pédicule vasculaire sur
son axe.

Figure 10 - Pseudo-Ainhum par enroulement des cheveux autour
des doigts dans le cadre d’une psychose.

Figure 9 - Pseudo-Ainhum d’une neuropathie alcoolique avec arté -
riopathie.

* Observation 4

Un homme d’une soixantaine d’années, éthylo-tabagique,
est hospitalisé pour une ulcération de 1’avant-pied droit, indolore
et surinfectée. Il existe une artériopathie modérée et une neuropa-
thie distale a prédominance sensitive. On note une constriction de
la base du premier orteil (Fi g. 9) sans 1ésion osseuse sous-jacente.
L’évolution est favorable apres soins locaux et sevrage.

* Observation 5.

Une femme de 50 ans, psychotique non traitée, est décou-
verte par les pompiers au domicile de sa mere, décédée depuis
quelques jours. Elle est en position foetale avec un flexum irré-
ductibk et les trois pemiersdoigts de la main droite sont éranglés
par des cheveux enroulés et souillés de féces (Fig. 10). L’examen
neurologique clinique est difficilement interprétable mais il existe
une sensibilité thermo-algique. L’évolution est relativement favo-
rable apres soins locaux (Fig. 11) et traitement neuroleptique.

Le pseudo-Ainhum (PA) se caractérise par une ulcé-
ration circonférentielle d’un ou plusieurs orteils et/ou doigts,
le plus souvent indolore, pouvant aboutir a leur amputation.
Il survient a tout age, sans distinction raciale, au cours de
pathologies comportant une neuropathie périphérique évoluée
et/ou un trouble de vascularisation des extrémités (13, 17).
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Figure 11 - Pseudo-Ainhum par enroulement des cheveux autour
des doigts dans le cadre d’une psychose.

L’alcoolisme (18), le diabete ap p a raissent étre les étiologies
principales dans nos contrées et, a la lumiere de nos obser-
vations, le PA constitue un véritable marqueur de neuropa-
thie, comme dans le cadre de I’acropathie ulcéro-mutilante
de Bureau et Barri e re(19, 20), au méme titre que le mal per-
forant digbétique. La syringomyélie ou la protoporphy rie éry-
thropoiétique (21) demeurent des étiologies exceptionnelles
mais leur gravité impose un dépistage précoce. La leépre est
rarement décrite, ce qui est d’autant plus paradoxal que les
séries les plus importantes d’ Ainhum ont été rapportées par
des 1éprologues en zone d’endémie, ces derniers précisant
néanmoins que la plupart des malades étaient exempts d’af-
fection mycobactérienne (4, 22, 23). Outre le diabete com-
pliquée d’angiopathie et d’ostéodystrophie, les maladies de
systéme a tropisme vasculaire et articulaire, telles la scléro-
dermie systémique (24) ou localisée en bandes ou bien annu-
laire (25, 26), la polyarthrite rhumatoide (27) et le lupus (28),
peuvent &tre pourvoyeuses de PA. On le décrit surtout au
cours de kératodermie congénitale notamment lors de syn-
drome de Vohwinkel (Fig. 12) ou keratosis hereditarium nuiti-
lans ou encore kératodermie mutilante ainhumoide (29, 30,
31). On I’observe aussi dans le syndrome d’Olmsted (hyper-
kératose verrucoide péri-orificielle et palmo-plantaire ain-
humoide), la maladie de Meleda (keratosis palmoplantaris
transgrediens et progrediens) avec volontiersune atteinte du
ou des 5° doigts (32, 33), et plus exceptionnellement les kéra-
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Figure 12 - Pseudo-Ainhum lors d’un syndrome de Vohwinkel.

todermies d’Unna-Thost, de Brauer-Buschke-Fischer (34),
I’érythrokératodermie progressive et symétrique et I’acro-
kératose poikilodermique bulleuse héréditaire de Weary-
Kindler (35). Le PA est rapporté plus rarement dans les ano-
malies de la kératinisation comme le pityriasis rubra pilaire
(36), 1a kératose pilaire (37), le psoriasis (38), la porokéra-
tose de Mibelli (39), la kératose lichénoide striée (40). On
décrit aussi des PA lors de dysplasie ectodermique hidrotique
(maladie de Clouston) (41), lors d’angiodysplasie dans le
cadre d’une hyperk ératose focale acrale (42) ainsi que sur des
doigts et orteils surnuméraires avec hyperkératose palmo-
plantaire (43). De méme on peut observer, lors de lym-
phoedéme chronique, une ébauche de PA, a la fois par infil-
tration compressive de part et d’autre des sillons
interphalangiens et par hyperkératose avec papillomatose,
aboutissant a terme a 1’éléphantiasis (Fig. 13). Chez le petit
enfant, le psychotique, le dément ou lors de grande misere
lorsque I’hy giene est négligée (44), on peut observer des PA
par enroulement de fibres de tissus, de cheveux (plica neu-
ropathica) (45) ou pose prolongée d’un élastique autour d’un
orteil. Le syndrome des brides amniotiques en constitue un
diagnostic différentiel chez le nouveau-né (46, 47). On a
méme observé lors de pathomimie, un pseudo-Ainhum du
mamelon (48).

Le fait que la constriction fibreuse de I’ Ainhum sieége
bilatéralement au cinquieme orteil, parfois au quatrieme
orteil, a fait évoquer pour certains le role de dermatophytes
par analogie a la fissuration interd i gitale fon gique volontiers
située entre les derniers orteils (49); les cultures mycolo-
giques sont parfois positives (50). Le caractere trés progressif
de la striction cutanée et de la lyse osseuse, de douleur
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Figure 13 - Ebauche de pseudo-Ainhum lors de lymphedeéme.

variable (51), aboutissant a I’amputation spontanée, la géo-
graphie tropicale de I’affection ont fait également suspecter
des mycobactéries aypiques, la l1epre ou les tréponématoses
endémiques (pian) ou bien des facteurs microtraumatiques
répétés passant inapercus (poussieres de silice, plantes,...).
Ainsi, on observe en histologie des granulomes parfois cen-
trés sur des débris végétaux (52). Pour d’autres auteurs, cette
constriction fibreuse ressemble a une réaction chéloidienne
(53) justifiant une corticothérapie locale (54). Les auteurs ita-
liens (55) font ’hypothese d’une inflammation de 1’hypo-
derme et des auteurs russes (56) concluent, a partir d’une
étude anatomo-clinique sur douze observations, que le pro-
cessus phy siopathogénique est d’ord re vasculaire En fait, il
est probable que I’ Ainhum tropical diffé repeu du PA et qu’il
résulte également de la conjonction d’une prédisposition
génétique ou acquise (kératodermie, neuropathie, angio-
dysplasie ...) et d’un facteur traumatique, infectieux et/ou
toxique (57, 58).

Sur le plan thérapeutique, il parait évident qu’il faut
intervenir bien avant la destruction osseuse et la pédiculisa-
tion de I’extrémité qui risque alors la nécrose a la moindre
torsion. La prévention est la méme que celle du mal perfo-
rant diabétique avec I’interdiction de marcher pieds nus et la
nécessité d’une hygiene parfaite. Au stade constrictif, certains
proposent une incision suivie de plastie en Z, accompagnée
d’une éventuelle sympathectomie lombaire pour prévenir un
vasospasme (53, 59). Lorsque 1’ Ainhum ou le PA sont trop
évolués, I’amputation réglée est préférable a 1’évolution
nécrotique spontanée lorsque les conditions d’hygiene sont
insuffisantes (60, 61).

En conclusion, apres analyse de ces observations et
lecture de la littérat u re, la similarité de certaines observations
d’ Ainhum et de PA est grande (18, 62) et il existe donc, tres
certainement, des étiologies multiples qui aboutissent au
méme résultat, I’amputation spontanée d’une extrémité m
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