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Dermatologie pédiatrique:
quoi de neuf ?

— M. HELLO?, H. AUBERT"?,
S. BARBAROT"?
1 Service de Dermatologie,
2 UF de Dermatologie Pédiatrique
CHU, NANTES.

etarticle est basé sur une revue

de la littérature d’octobre 2011

a septembre 2012, centrée sur
la dermatologie pédiatrique. Il a pour
objectif de mettre en lumiere les prin-
cipales avancées épidémiologiques,
cliniques et thérapeutiques survenues
dans les domaines classiques que sont
la dermatite atopique, les héman-
giomes infantiles, les malformations
vasculaires, les maladies infectieuses
cutanées, les maladies auto-inflam-
matoires, le vitiligo, les navus et les
génodermatoses (neurofibromatose 1,
épidermolyse bulleuse héréditaire,
ichtyoses). Il s’agit cependant d’une
revue personnelle, non systématique
et non exhaustive.

Hémangiomes
et malformations vasculaires

1. Fréquence des hémangiomes
infantiles (HI) dans la population
générale

L’incidence des HI est souvent estimée
entre 5 a 10 %. Ces chiffres reposent en
fait sur des études anciennes. Une étude
prospective a suivi 594 nouveau-nés
examinés dans les 48 premiéres heures
de vie et revus en cas d’apparition de
lésions cutanées dans les 3 premiers
mois [1]. Le nombre de perdus de vue
pendant la durée du suivi était faible
(10 enfants). L'incidence des HI 4 3 mois
dans cette étude est de 4,5 % (27/594)
et celle des hémangiomes congénitaux
de 0,3 % (2/594). Les facteurs de risque
habituels des HI étaient confirmés (pré-
maturité, sexe féminin), excepté ’ori-
gine caucasienne. Cette étude fournit par
ailleurs des données épidémiologiques
intéressantes sur la fréquence des ano-
malies cutanées néonatales en popula-
tion générale aux Etats-Unis (la préva-
lence des angiomes plans estde 0,2 % et
celle des navus congénitaux de 2,4 %).

2. Hémangiomes et dysraphie spinale
occulte

Contrairement a ce que 1’on pensait, on
sait depuis une étude de 2010 que la pré-
sence d'un HI isolé médian lombosacré
d’une taille supérieure a 2,5 cm est un
signe de dysraphisme spinal fermé (un
tiers des enfants porteurs d’HI lombosa-
cré médian ont des anomalies a I'IRM
durachis, ce qui correspond a un risque
relatif de 438) [2]. Une étude rétrospec-
tive a étudié précisément le type de dys-

raphie occulte associée dans 20 cas: il
s’agissait de moelle attachée basse dans
60 % des cas et dans 50 % des cas d'un
lipome intradural [3].

3. Efficacité et tolérance des
bétabloquants

>>> Etudes rétrospectives

Dans ’attente des résultats de 1’essai
clinique multicentrique randomisé
évaluant I’effet du propranolol dans les
HI (NCT01056341), quelques études
rétrospectives continuent d’alimenter
les données d’efficacité et de tolérance
du traitement avec les limites liées & leur
méthodologie:

— Une étude portant sur 55 enfants trai-
tés par propranolol pour HI montre que
la tolérance du traitement est bonne:
aucun effet secondaire grave de type
hypoglycémie symptomatique n’a été
rapporté, mais il est probable que cet effet
secondaire soit rare et qu’il dépende des
modalités d’introduction du médica-
ment (sélection des patients arisque, sur-
veillance en milieu hospitalier, augmen-
tation progressive des doses) et surtout
des conseils donnés au parents (arrét du
traitement lors du jetine de I’enfant). Le
taux de non réponse au traitement était
trés faible (1,8 %, 1/55). Toutefois, 83 %
des patients n’ont répondu que partiel-
lement. La durée de traitement était en
moyenne de 6 mois avec un 4ge moyen
de début de 6 mois, ce qui est relative-
ment tardif. Plus de 60 % des patients
n’ont pas nécessité d’ajustement de dose
malgré leur croissance pondérale [4].
—Une étude portant sur 110 enfants trai-
tés par corticoides per os ou propranolol
montre que le propranolol est plus effi-
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cace (82 % des patients traités par pro-
pranolol étaient en rémission partielle
versus 29 % des patients traités par cor-
ticoides), mieux toléré et moins cher que
les corticoides oraux. Enfin, le proprano-
lol permet de recourir moins souventala
chirurgie aprés traitement [5].

— Une étude portant sur 73 enfants
traités pour HI par timolol gel 0,5 %
suggeére que ce traitement est trés bien
toléré et semble efficace. Les meilleures
réponses étaient observées pour les HI
superficiels. Les patients étaient traités
en moyenne 3,4 mois (+ 2,7 mois) [6].
Les résultats de 1’essai randomisé pro-
pranolol gel (NCT01512173) sont atten-
dus pour conclure.

>>> Rechutes tardives aprés traitement
par bétabloquants

Aucours du traitement des HI par propra-
nolol, les rechutes apres arrét du traite-
ment ne sont pas rares en pratique. Elles
touchent surtout la composante profonde
de I’'HI et répondent a la reprise du trai-
tement. Une explication habituellement
avancée est une durée de traitement trop
courte, inférieure a la durée de la phase
de prolifération programmée de I'HI. Une
étude rétrospective portant sur 26 cas
d’HI traités par propranolol a identifié 5
cas de rechute avec un recul moyen de
9 mois apres l’arrét du traitement [7]. La
moitié des cas étaient tardifs, entre 3 et 6
mois apres I’arrét du traitement. La durée
du traitement par propranolol n’était pas
différente chez les enfants avec ou sans
rechute. Il est donc actuellement difficile
de prévoir le risque de récurrence chez
les patients traités: une surveillance et
une information des patients semblent
donc nécessaires.

4.Quel est le risque de syndrome
de Sturge-Weber en cas d’angiome
plan delaface?

Le syndrome de Sturge-Weber (SSW)
associe un angiome plan (AP) de la face
a des anomalies cérébro-méningées et
ophtalmologiques parfois symptoma-

tiques. La prévalence de ce syndrome
en cas d’angiome plan de la face est mal
connue. Une étude transversale mono-
centrique a comparé les cas AP avec
SSW et ceux sans SSW chez 259 patients
[8]. Quinze cas de SSW ont été diagnos-
tiqués. Chez ces patients, I’atteinte du
territoire V1 était constante, parfois
bilatérale. Un glaucome congénital était
associé chez 40 % des patients atteints
de SSW. Les auteurs proposent de réali-
ser un examen neurologique et ophtal-
mologique pour toute atteinte du terri-
toire V1 et une IRM cérébrale s’il existe
des anomalies cliniques, si ’AP s’étend
aux territoires V2 et V3 et s’il existe une
atteinte de la paupiére. La méthodologie
de cette étude ne permet cependant pas
de déterminer la fréquence des anoma-
lies neurologiques asymptomatiques
chezles patients atteints d’AP de la face,
ni de connaitre la séquence d’apparition
des anomalies neuroradiologiques et cli-
niques.

5. Lymphangiomes et Viagra: un
nouvel exemple de sérendipité

Le mot sérendipité est entré dans les dic-
tionnaires francais en 2012 : il s’agit de
“I’art de la découverte inattendue”. Cette
créativité accidentelle replace la curiosité
des cliniciens au cceur des découvertes en
médecine, comme nous 1’a montré 1’his-
toire du propranolol dans le traitement
des hémangiomes infantiles. Un nouvel
exemple de serendipité appliqué au trai-
tement des lymphangiomes a été rapporté
récemment. Les lymphangiomes sont
des anomalies vasculaires congénitales
potentiellement graves. Les formes micro-
kystiques cervico-thoraciques de grande
taille peuvent entrainer une compres-
sion des organes de voisinage et sont peu
accessibles aux traitements. Le sildénafil,
un inhibiteur de la phosphodiestérase 5,
estun vasodilatateur utilisé dansle traite-
ment de ’hypertension artérielle pulmo-
naire (HTAP) et les troubles de I’érection
(Viagra). Les auteurs ont observé fortui-
tement, chez un enfant de 9 mois atteint
d’un lymphangiome microkystique tho-

racique grave, une nette amélioration du
volume de la lésion apres introduction
du sildénafil pour une HTAP. Par la suite,
deux autres enfants atteints de lymphan-
giome ont été sciemment traités par sil-
dénafil pendant 3 semaines a 3 mois avec
un succes partiel (supérieur a 50 %) et
une rechute a I’arrét du traitement [9].
Aucune explication physiopathologique
n’est pour le moment avancée. Une étude
contrdlée est en cours.

Dermatite atopique

1. Prévalence de la dermatite
atopique dans le monde

Etablir la prévalence et les détermi-
nants des maladies atopiques dans un
pays est capital pour évaluer le poids
de ces maladies en terme de Santé
publique et argumenter le finance-
ment de la recherche clinique. L'étude
internationale ISAAC a étudié de 1998
a 2006 la prévalence des maladies
atopiques dans le monde [10], mais
il existait des “trous” dans la carte du
monde, notamment aux Etats-Unis et
en France qui ont peu participé a cette
étude. Ce manque vient d’étre comblé
aux Etats-Unis. En utilisant les données
d’une enquéte nationale de santé des
enfants datant de 2003, les auteurs ont
déterminé une prévalence de la DA
de 9 a 18 %, variable selon les états.
Les facteurs de risques associés habi-
tuels étaient la vie en milieu urbain,
le niveau socio-économique élevé des
parents et la peau noire. De maniére
intéressante, la DA était plus fréquente
sur la cote Est, suggérant des facteurs
environnementaux non élucidés. [11].
En Chine, une étude réalisée dans la
région de Shanghai a mis en évidence
une prévalence globale de la DA de
8,3 % avec un gradient urbain/rural
trés clair (10,2 % vs 4,6 %). Comme
dans la plupart des pays émergents,
la prévalence de la DA a considéra-
blement augmenté a Shanghai depuis
10 ans (3 a 5 % en 2002), alors qu’elle
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semble se stabiliser autour d’un taux
maximal de 20 % dans les pays d’Eu-
rope du Nord. [12]

2. Comment expliquer le gradient de
prévalence urbain/rural dans la DA?

Dans une étude finlandaise, une plus
grande biodiversité environnementale
en milieu rural est trés significativement
associée a une plus grande diversité des
bactéries commensales cutanées et a une
diminution du risque d’atopie [13].

3. L'allaitement protége-t-il de la DA?

Il nous manquait I’analyse de 1’étude
ISAAC phase 2 pour répondre “défini-
tivement” a cette question. Cette étude
internationale transversale est la plus
grande jamais réalisée en population
générale. En effet, 51119 enfants de 8 a
12 ans ont été examinés et interrogés
dans 22 pays. Les résultats montrent que
I’allaitement exclusif pendant 4 mois ou
plus ne protége pas durisque de DA dans
les pays développés et émergents. Les
auteurs proposent de revoir les recom-
mandations européennes sur le sujet a
la lumiére de ces résultats [14].

4. Prise d’alcool pendant la grossesse:
un nouveau facteur de risque de DA?

C’est ce que suggerent les résultats de
I’étude prospective COPSAC [15]. Cette
étude a analysé la relation entre la prise
d’alcool pendant la grossesse de méres
atopiques et le risque de DA & 7 ans chez
411 enfants. La prise d’alcool augmente
lerisque aprés ajustement sur les facteurs
confondants habituels (OR = 1,45,IC 95 %
1,04-2,02,p = 0,029). Lesrésultats de cette
étude, réalisée dans une population tres
sélectionnée, doivent étre complétés par
une étude en population générale.

5. Probiotiques dans la DA:
un role préventif

Lefficacité des probiotiques en préven-
tion de la DA se confirme. Une récente

méta-analyse calcule un effet préven-
tif assez modeste (RR 0,79 IC 95 % :
0,71-0,88) [16]. Néanmoins, avant de
conseiller ce traitement en pratique
quotidienne, 3 problemes doivent étre
résolus:

>>> Quelle est la meilleure population
cible (il semble actuellement que les
études en population générale montrent
un effet plus net que celles réalisées sur
des sujets a risque de DA)?

>>> Quelle est la meilleure souche bac-
térienne (il semble que les souches du
genre lactobacillus soient actuellement
les plus prometteuses) ?

>>> Quelle sont la durée et la période
optimales d’administration [17] (pen-
dant la grossesse, aprés ’accouchement
oules deux)?

En revanche, ’'administration de bacté-
ries digestives inactivées (Escherichia
coli, Enterococcus faecalis) per os a partir
de la naissance jusqu’a 7 mois ne modifie
pas le risque de DA chez des enfants a
risque [18]. Comme dans d’autres études
préventives portant sur la DA, un effet a
cependant été mis en évidence dans un
sous-groupe de malades a faible risque
de DA, avec un seul antécédent pater-
nel d’atopie (on sait que I’antécédent
paternel d’atopie confere un risque plus
faible de DA aI’enfant qu'un antécédent
maternel). Ainsi, il semble qu’al’échelle
d’une population, I'effet préventif d’'un
immunomodulateur (probiotique) sur la
DA est d’autant plus fort que les facteurs
de risque génétiques sont faibles.

6. Compléments alimentaires et DA

Actuellement, il n’y a pas de preuve
convaincante en faveur de lefficacité de
plusieurs “compléments alimentaires”
dans la DA (sélénium, vitamine D et E,
huile de poisson) [19-20]. Cependant, une
étude randomisée versus placebo récente
debonne qualité réalisée chez 706 femmes
avec antécédents d’atopie montre qu'une
alimentationriche en acides gras polyinsa-
turés pendant la fin de la grossesse réduit

lerisque de développerune DA avechyper
IgEalan(7 % vs12 %,p=0,04),ainsique
lerisque de développerune sensibilisation
alceuf[21].

7. WBI 1001 :
un nouveau traitement topique

De nouveaux traitements topiques dans
la DA sont tres attendus car la pharma-
copée anti-inflammatoire est actuelle-
ment réduite (corticoides locaux, inhi-
biteurs de la calcineurine). Un essai
randomisé versus placebo de phase
IIB a testé le potentiel d’efficacité d'un
nouveau traitement anti-inflammatoire
topique dérivé du stilbene (WBI 1001)
dans la DA de I’adulte [22]. Cent qua-
rante-trois patients ont été randomisés
pour recevoir soit le traitement a deux
dosages différents (0,5 % et 1 %), soit le
placebo, pendant 6 semaines. Lefficacité
était mesurée par le pourcentage d’amé-
lioration du score IGA a 6 semaines.
Les résultats montrent une diminution
significative du score IGA a 6 semaines
dans les groupes WBI-1001 0,5 % et 1 % :
1,3 (43 % ; p<0,001;1C95 % -1,22-0,5)
et 1,8 (56,3 % ;p<0,001;IC95 % -1,6 &
-0,9) par rapport au groupe placebo (0,5,
14,7 %). Malgré quelques problemes
méthodologiques relatifs en particulier
au choix du critere de jugement princi-
pal, ces résultats appellent & une étude
de phase III versus comparateur.

8. Corticophobie

La corticophobie est un probléme fré-
quent au cours de la DA. C’est ce que
confirment 2 études transversales réali-
sées au Japon sur 436 enfants (40 % des
cas) [23] et en France sur 208 enfants
et adultes atteints (80 % des cas) [24].
Méme si ces études ne sont pas tout a
fait comparables, elles montrent que le
phénomene est complexe et qu’il n’est
pas associé a la sévérité de la maladie.
Aussi, il serait probablement utile de
mieux dépister la corticophobie et de
mieux la prendre en charge afin d’amé-

liorer I’adhésion thérapeutique.
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9. Technique des bandages humides
(wet wrapping)

Malgré les résultats mitigés des rares
études randomisées, la corticothéra-
pie locale sous bandages humides (wet
wrapping) est trés utilisée dans la prise
en charge des DA séveres de I’enfant en
dehors de la France. Une équipe de la
Mayo Clinic rapporte son expérience
sur 218 enfants sur une période de
30ans [25]. Avec les limites d"une étude
rétrospective, les auteurs rapportent une
amélioration rapide de plus de 50 % de
I'intensité de la maladie chez 8 patients
sur 10 avec une durée moyenne d’hospi-
talisation de 3,6 jours, sans complication
majeure. Les auteurs considérent cette
technique comme le traitement de pre-
miere ligne des DA sévéres ne répondant
pas a une corticothérapie locale “clas-
sique”. Elle nécessite cependant une
équipe paramédicale formée.

Enfin, signalons la publication trés
récente de la mise a jour des recomman-
dations européennes sur le traitement
de la dermatite atopique [26-27].

Maladies infectieuses

1. Trichodysplasie spinulosique:
une éruption faciale
chez I'immunodéprimé

La trichodysplasie spinulosique (TS)
est une entité rare qui affecte le patient
immunodéprimé. Elle se manifeste par
des petites papules folliculaires cou-
leur chair, brillantes, localisées a la
région médiofaciale et par une alopécie.
L'origine virale de la TS, suspectée dés sa
description en 1999, n’a pu étre confir-
mée et rattachée au polyomavirus (PyV)
qu’en 2010. L’étude récente d’un petit
échantillon de 11 patients a démontré
par PCR quantitative que la TS corres-
pondait bien a une infection cutanée
active a PyV [28]. Par ailleurs, un cas
clinique a souligné I'intérét potentiel de
I'immunohistochimie dans le diagnos-

tic de cette affection et I’amélioration
spectaculaire des lésions cutanées sous
cidofovir topique 1 % [29].

2. Infections cutanées graves a
HSV:’aciclovir doit étre utilisé
précocement

>>> Herpés néonatal

Les infections néonatales a Herpes
simplex virus (HSV) peuvent étre trés
graves lorsqu’elles sont disséminées ou
neuroméningées. Or on estime qu’en
I’absence de traitement antiviral, 3/4
des nouveau-nés présentant des lésions
cutanéo-muqueuses isolées 8 HSV vont
présenter une atteinte plus diffuse de la
maladie. Deux études ont retenu notre
attention sur le sujet:

Une étude rétrospective portant sur
1 086 nouveau-nés d'un 4ge médian de
10 jours a montré un lien entre le délai
d’introduction du traitement par aciclo-
virIV (précoce < 1jour, retardé > 1 jour et
< 7jours) et lerisque de déces al’hopital
(OR 2,62 [IC95 %:1,34-5,09]; p=0,005).
Cette association était temps-dépen-
dante et était plus importante chez les
nouveau-nés de moins de 14 jours. Ces
résultats plaident en faveur de I’admi-
nistration empirique précoce d’aciclovir
chezles nouveau-nés prélevés pour une
suspicion d’infection a HSV [30].

Une double étude prospective rando-
misée versus placebo a démontré I'inté-
rét d'un traitement antiviral d’entretien
apres un épisode d’infection néonatale
a HSV. Soixante-quatorze enfants (45
enfants avec méningo-encéphalite her-
pétique et 29 avec une atteinte unique-
ment cutanéo-muqueuse) étaient inclus
dans deux études randomisées. Dans
chaque étude, aprés un traitement initial
par aciclovir IV, les enfants étaient ran-
domisés pour recevoir soit un traitement
par aciclovir oral 300 mg/m? 3 fois/j
pendant 6 mois, soit un placebo. Dans
I’étude méningo-encéphalite herpé-
tique, le développement neurologique a

12 mois était significativement meilleur
chezles enfants ayant recgu le traitement
d’entretien (évaluation par I’échelle de
Bayley, malheureusement réalisée seule-
ment chez 28 enfants sur 45). Les récur-
rences cutanéo-muqueuses étaient plus
rares sous traitement d’entretien quand
les effectifs des deux études étaient
poolés. Hormis une tendance non signi-
ficative a laneutropénie, la tolérance du
traitement était bonne [31].

>>> Surinfection herpétique au cours
delaDA

Une étude rétrospective de grande
ampleur plaide pour I’administration
empirique précoce d’aciclovir devant
toute suspicion de surinfection herpé-
tique de dermatite atopique. Dans cette
cohorte de 1 331 enfants d’dge médian
d’un an, admis pour une surinfection
herpétique de leur eczéma, les auteurs
ont montré que la durée médiane d’hos-
pitalisation augmentait avec le délai
d’introduction de I’aciclovir (la durée
médiane d’hospitalisation augmentait
de 41 % quand le traitement était débuté
a J3 [IC 95 %: 19-67 %]; p <0,001).
Malgré ce résultat, le pronostic était
bon (3,8 % d’hospitalisations aux soins
intensifs mais aucun déces). Par ailleurs,
l'utilisation précoce (a J1) de dermocor-
ticoides ou 1'usage régulier du tacroli-
mus topique n’allongeaient pas la durée
d’hospitalisation [32].

3. Epidermolyse staphylococcique
aigué peu symptomatique

L'épidermolyse staphylococcique aigué
ou SSSS (staphylococcal scaled skin
syndrom) est une nécrolyse épidermique
due a une infection a Staphylococcus
aureus produisant une toxine exfolia-
trice A et/ou B (TEA/TEB), dont I’acti-
vité protéolytique entraine un clivage de
la desmogléine 1.1l s’agit dune affection
rare mais parfois grave, qui se développe
classiquement a partir dun foyer infec-
tieux localisé chez le nourrisson et le
jeune enfant. Les auteurs de ce travail
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rapportent une série de 5 enfants ayant
présenté une forme peu sévere de SSSS.
Tous ces enfants avaient eu initialement
des lésions d’impétigo du visage et
avaient un exanthéme généralisé et une
desquamation des plis sans ou avec de
rares bulles, sans signe de Nikolski. Les
signes généraux étaient peu marqués, la
numération formule sanguine ainsi que
la protéine C réactive sérique étaient
normales. L'évolution était constam-
ment favorable en quelques jours sous
oxacilline IV, mais la voie orale aurait pu
étre proposée. Ces formes peu séveres de
SSSS pourraient étre dues a la souche de
S. aureus constamment isolée dans cette
petite série (souche ST1 21 productrice
de TEA) ou a I'immunité de ces enfants
plutét plus 4gés que dans les formes
séveres (7 mois - 4 ans). Elles sont proba-
blement plus fréquentes que les formes
graves et étaient jusqu’ici dénommées
scarlatines staphylococciques [33].

4. Infections cutanées récidivantes
a Staphylococcus aureus
communautaire:

quel est la meilleure méthode

de décontamination?

Une étude américaine ouverte randomi-
sée a évalué I'intérét d’'une décontamina-
tion individuelle versus une décontami-
nation familiale dans la prise en charge
des infections cutanées récidivantes a
S. aureus communautaire. Ce travail
a inclus 183 enfants. Le protocole de
décontamination sur 5 jours était le sui-
vant: éducation aux mesures d’hygiéne
classiques, mupirocine intra-nasale
2 fois/j et douche antiseptique 1 fois/j. A 1
mois, S. aureus était éradiqué chez 50 %
des patients ayant eu une décontamina-
tion individuelle et chez 51 % de ceux
ayant eu une décontamination familiale.
Ce résultat non significatif se confirmait
a 12 mois. En revanche, le nombre d’in-
fections cutanées “auto-rapportées” par
le cas index et les membres de la famille
était significativement moindre en cas
de décontamination familiale, indépen-
damment du profil de sensibilité de S.

aureus a la méthicilline [34]. Ce résultat
discordant entre épisodes infectieux et
colonisation est corroboré par une autre
étude dont 'objectif était d’évaluer la
prévalence et les facteurs de risque de
la colonisation 8 SARM communautaire
(SARM-Co) dans les familles d’enfants
ayant eu une infection cutanée. Dans ce
travail, seuls 25 % des cas index et 29 %
des membres de leur famille avaient une
colonisation nasale a S. aureus. De plus,
il ne s’agissait pas systématiquement du
méme clone bactérien. Le partage des
serviettes de toilette et des savons était
de nouveau identifié comme le princi-
pal facteur de risque associé au portage
familial de SARM-Co. En revanche, un
potentiel effet protecteur des solutés
hydro-alcooliques était noté dans cette
étude et serait intéressant a évaluer [35].

5. Dermatophytides:
un diagnostic différentiel des
toxidermies aux antifongiques oraux

Les dermatophytides sont des 1ésions
réactionnelles a type d’eczéma aigu appa-
raissant a distance d’une infection cuta-
née a dermatophytes (dermatophytie de
la peau glabre, intertrigo a dermatophyte
ou teigne du cuir chevelu). Une étude
rapporte une série de 5 cas de derma-
tophytides étendues apparues avant ou
apres le début d’un traitement par griséo-
fulvine pour une teigne a trichophyton.
Les auteurs rappellent que ces 1ésions
sont tres polymorphes (papules, vési-
cules, pustules), parfois trés étendues, et
régressent sous traitement par dermocor-
ticoides. Elles ne doivent pas faire sus-
pecter une toxidermie a la griséofulvine et
conduire a tort a I’arrét du traitement [36].

6. Molluscum Contagiosum
et dermatoses inflammatoires
“réactionnelles”

Une étude s’est intéressée a un phéno-
mene fréquent en pratique quotidienne:
les dermatoses inflammatoires “réaction-
nelles” observées autour ou a distance
des molluscum contagiosum (MC) chez

I'enfant. A partir d’'un recueil de données
rétrospectives portant sur 698 enfants
vus pour MC (moyenne d’4ge: 5 ans), les
auteursrapportent une fréquence delaDA
dans cette population de 37 % [37]. Un
quart des enfants avaient un autre membre
delafamille atteint de MC. Les MC étaient
plus nombreux chez les patients atteints
de DA (cela n’avait pas été mis en évi-
dence dans I’étude francaise d’Oslo en
2011 [38]). Lamajorité des malades étaient
traités par cantharidine topique (68 %),
imiquimod ou par curetage. Les auteurs
confirment que I'inflammation clinique
des MC n’est habituellement pas due a
une surinfection bactérienne et qu’elle
précede la disparition des lésions. Des
lésions d’eczéma autour des MC étaient
observées chez 38 % des malades, plus
souvent chez ceux atteints de DA (50 %
des cas). La majorité de ces malades
(92 %) étaient traités avec succes par der-
mocorticoides, et ceux-ci n’induisaient
pas d’augmentation du nombre de MC.

7. Impétigo

La mise a jour de la revue Cochrane de
2003 confirme ’efficacité des antibio-
tiques topiques mupirocine et acide
fusidique dans les formes localisées
d’impétigo (efficacité similaire des deux
molécules). En revanche, le manque
d’études dans les formes plus étendues
ne permet pas de conclure quant a la
supériorité éventuelle des antibiotiques
oraux dans ces formes. Enfin, iln’y a pas
de preuve suffisante pour recommander
'utilisation des antiseptiques dans la
prise en charge de cette pathologie [39].
Rappelons qu’en France les recomman-
dations de]’ANSM de 2004 préconisent
'utilisation d’une antibiothérapie orale
pour les impétigos atteignant plus de
2 % de la surface corporelle, les impé-
tigos bulleux et les impétigos avec plus
de 10 lésions actives.

8.Rougeole

Apres les épidémies de rougeole récem-
ment déclarées en Afrique sub-saha-
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rienne, en Europe et aux USA, une revue
générale parue dans le Lancet insiste sur
I'importance de maintenir une couverture
vaccinale optimale dans ’objectif d’éra-
diquer cette maladie virale hautement
contagieuse et potentiellement grave [40].

Vitiligo

Une étude observationnelle prospective
francaise a confirmé la différence de pré-
sentation clinique du vitiligo selon son
age d’apparition (pré- ou post-puber-
taire) et suggere une différence de terrain
génétique [41]. La prise en charge théra-
peutique du vitiligo reste difficile. Une
étude randomisée controlée en double-
aveugle a confirmé ’efficacité similaire
et la bonne tolérance du propionate
de clobétasol 0,05 % et du tacrolimus
topique 0,1 %, chez 100 enfants ayant
un vitiligo affectant moins de 20 % de
la surface corporelle. Le critére de juge-
ment principal était le pourcentage de
patients ayant une repigmentation de
plus de 50 % aprés 6 mois de traitement.
Les résultats de cette étude doivent étre
tempérés par son faible effectif, sa courte
durée de suivi, et par le choix d’un trai-
tement dermocorticoide discontinu [42].
Notons enfin la publication des recom-
mandations européennes sur la prise en
charge du vitiligo [43].

Erythéme toxique néonatal

Lérytheme toxique (ET) est une éruption
néonatale fréquente, bénigne et transi-
toire. Elle correspondrait a une réponse
cutanée immunologique face a la coloni-
sation bactérienne des follicules pilaires
au cours des premiers jours de vie. Une
étude prospective sur 1000 nouveau-
nés s’est intéressée a la prévalence et
aux facteurs prédisposant a ’'ET. La pré-
valence était de 16,7 % (peut-étre sous-
estimée car plus de 80 % des nouveau-
nés étaient vus a J1). La topographie de
prédilection était le tronc (83,2 %). La
prévalence de ’ET était statistiquement

plus élevée chez les bébés nés par voie
basse, post-terme et ayant un poids de
naissance élevé (> 4 kg) [44].

Navus de ’enfant

1. ROle des exéréses
pour le dépistage des mélanomes

Le mélanome est extrémement rare chez
I’enfant. Les indications d’exérese des
lésions pigmentées a visée de dépistage
ne sont pas claires. Une étude rétros-
pective autrichienne monocentrique
a étudié les données anatomopatho-
logiques de 22564 lésions mélanocy-
taires de patients de moins de 20 ans
opérées sur 10 ans dans une population
de 1,2 million d’habitants [45]. Trente-
huit mélanomes ont été identifiés.
Aucun mélanome n’a été diagnostiqué
avant I’4ge de 10 ans (sur 1026 lésions
pigmentaires opérées).

2. Syndrome du navus congénital

Les naevus congénitaux géants sont dus
aune anomalie de développement de la
créteneurale. La créte neurale intervient
dans le développement de la morpholo-
gie de la face. Une étude suggere que les
enfants suivis pour des n&evus congéni-
taux géants et/ou multiples ont un mor-
photype facial particulier. En effet, dans
cette cohorte de 95 enfants, 74 % avaient
au moins 3 traits particuliers (front large
et proéminent, hypertélorisme, face
ronde, levre inférieure épaisse et éver-
sée...). Il n’y avait pas de corrélation
entre ces traits morphologiques et la
sévérité du phénotype cutané ou d’éven-
tuelles anomalies neurologiques. Les
auteurs définissent ainsi le “syndrome
du neevus congénital” et proposent des
criteres diagnostiques. Il faut signaler les
biais de ce travail : I’analyse a été réalisée
a partir de photographies par deux prati-
ciens de méme spécialité (généticiens) et
la population témoin historique n’était
pas tout a fait comparable a la population
étudiée pour’age, le sexe et ’ethnie [46].

Toxidermies bénignes
aux bétalactamines

Une étude prospective confirme que le
diagnostic “d’allergie a la pénicilline” est
porté par exces chez les enfants vus pour
une urticaire aigué ou un rash maculopa-
puleux pendant ou au décours immédiat
d’un traitement par bétalactamines. En
effet, dans cette cohorte de 88 enfants
d’un 4ge moyen de 3,5 ans, le test de pro-
vocation orale (TPO) était positif dans
seulement 6,8 % des cas (les éruptions
déclenchées par le TPO étaient toujours
moins séveres que I’épisode initial). A
I'inverse, le screening viral systématique
était positif dans 65,7 % des cas, confor-
tant I’étiologie souvent virale de ces
éruptions cutanées bénignes. Les tests
cutanés et biologiques n’apportaient
pas de bénéfice pour le diagnostic des
allergies aux bétalactamines. Afin de ne
pas étiqueter a tort “allergiques a la péni-
cilline” ces enfants et ainsi les priver de
cette classe d’antibiotiques a ’avenir,
les auteurs proposent, pour les enfants
ayant une éruption sans signe de gravité
dans le contexte de prise de bétalacta-
mines, un TPO en une dose unique avec
une surveillance en milieu hospitalier
de 30 minutes [47].

Retard au diagnostic
des sclérodermies cutanées
localisées (morphées)

Le spectre clinique des morphées est trés
varié. Les formes linéaires (en bandes)
sont fréquentes chez I’enfant et néces-
sitent parfois 'introduction précoce
d’un traitement systémique (corti-
coides, méthotrexate) afin de prévenir
les séquelles fonctionnelles et esthé-
tiques. Une étude rétrospective portant
sur 50 enfants a montré que le diagnostic
de sclérodermie localisée était fait avec
unretard moyen de 11,1 mois (1,8-79,1),
ce qui différait I'introduction d’un trai-
tement de 16,6 mois en moyenne (1,8-
113,4). Il semble donc important que les
médecins ayant une compétence pédia-
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trique se forment pour reconnaitre cette
maladie, afin qu'un traitement adapté
soit promptement initié [48].

Génodermatoses

1. Syndrome PLAID: une nouvelle
maladie génétique associant
urticaire au froid et dysimmunité

L’'urticaire au froid acquise est une
maladie fréquente caractérisée par un
test au glagon positif. L'urticaire au
froid familiale est une maladie rare
autosomique dominante appartenant
au groupe des cryopyrinopathies due
a des mutations du géne NLRP3. Les
auteurs décrivent dans 3 familles
d’origine européenne une nouvelle
maladie associant une urticaire aty-
pique au froid (se manifestant lors de
I’exposition a I’air froid avec test au
glagon négatif), un déficit immunitaire
(hypogammaglobulinémie, infections
sino-pulmonaires répétées), des signes
d’auto-immunité (maladies auto-
immunes diverses et anticorps antinu-
cléaires positifs) et des manifestations
atopiques. Cette nouvelle maladie est
due a des mutations activatrices du
géne PLCG2 qui code pour une phos-
pholipase (PLCy2). Les auteurs mon-
trent ex vivo que les mastocytes des
patients atteints dégranulent a 20°
et non a 37°. L’acronyme proposé est
PLAID (Phospholipase Cy2-Associated
Antibody Deficiency and Immune
Dysregulation) [49].

2. Neurofibromatose 1 (NF-1):
peut-on prédire la présence

de neurofibromes internes

par I'examen clinique des malades?

Les neurofibromes internes sont res-
ponsables d'une morbidité importante
au cours de la NF-1 de I’enfant en rai-
son d’un risque de compression des
organes et de transformation en tumeur
maligne des gaines des nerfs périphé-
riques. Par définition, ces 1ésions ne

sont pas visibles a ’examen clinique.
Les auteurs de cette étude transver-
sale ont cherché des facteurs de risque
associés a la présence de neurofibromes
internes dans un groupe de 357 enfants
NF-1 provenant de deux bases de don-
nées indépendantes (moyenne d’age 7,7
ans + 5 ans) ayant eu une imagerie (IRM
ou scanner). Dix pour cent des enfants
avaient des neurofibromes internes et
la prévalence augmentait avec 1’age.
En analyse multivariée, les facteurs
suivants étaient associés a la présence
de neurofibromes internes: 1’age (OR
=1,16[1,07-1,27]), la présence de xan-
thogranulomes juvéniles (OR = 5,85
[2,18-15,89]) et la présence de neuro-
fibromes sous-cutanés et plexiformes
(OR =6,80 [1,52-30,44]). Malgré un
biais d@ au caractére non systématique
de I'imagerie, ces résultats confirment
que la présence de neurofibromes sous-
cutanés ou plexiformes, facilement
identifiables a I’examen clinique, per-
met, comme chez ’adulte, de suspecter
chez I’enfant NF-1 la présence de neu-
rofibromes internes [50].

3. Epidermolyse bulleuse héréditaire
et état nutritionnel

Un des objectifs de la prise en charge
des EBH séveres est d’assurer un état
nutritionnel satisfaisant. Une étude
frangaise rétrospective portant sur
24 malades atteints d’EBH récessive
dystrophique a évalué le bénéfice et
la tolérance d’une nutrition entérale
précoce par gastrostomie percutanée
chez 11 enfants. Cette étude met en
évidence que 50 % des malades ont un
mauvais état nutritionnel. La pose de
la gastrostomie et la nutrition entérale
étaient bien tolérées et permettait une
reprise et un rattrapage de la croissance
staturopondérale. Elle n’avait cepen-
dant pas d’effet sur I’atteinte cutanée.
Les auteurs concluent qu'une nutrition
par gastrostomie doit étre proposée
précocement par une équipe spécia-
lisée multidisciplinaire chez certains
enfants atteints d’EBH sévere [51].

4. Ichtyoses

>>> Ichtyoses congénitales récessives:
un nouveau géne impliqué dans le méta-
bolisme des lipides cutanés

Des mutations d’un nouveau gene res-
ponsable de cas d’ichtyose congénitale
a transmission autosomique récessive
(ARCI) ont été mises en évidence:
PNPLA1. Comme plusieurs protéines
impliquées dans les ichtyoses congé-
nitales, la famille des protéines PNPLA
intervient dans le métabolisme cutané
des lipides [52].

>>> Ichtyoses congénitales et qualité
de vie

Une étude qualitative réalisée selon la
méthode des focus groups a étudié les
facteurs influengant la qualité de vie
chez les sujets atteints d’ichtyose congé-
nitale:’état cutané, le prurit, la douleur,
les troubles du sommeil, la nécessité de
soins quotidiens et leurs cofits influen-
centla qualité de vie de ces patients, mais
également lesrelations difficiles avec les
autres. Cependant, des points positifs et
encourageants sont rapportés comme
des relations aux autres plus sinceres, la
nécessité de se surpasser et la mise au
point de stratégies d’adaptation [53].

5. Stiff skin syndrom:
la fibrilline en cause

Le stiff skin syndrom est une forme rare
de sclérose cutanée profonde congéni-
tale progressive de transmission auto-
somique dominante. Des auteurs ont
étudié I’aspect anatomopathologique
de l’atteinte cutanée: il s’agit d’'une
sclérose non inflammatoire touchant
exclusivement I’hypoderme et le fascia.
Les auteurs décrivent une configuration
particuliére en “treillis horizontal” des
fibres de collagéne dans I’hypoderme,
qu’ils considérent comme une clé du
diagnostic [54]. Un travail récent a mis
en évidence la cause de cette maladie:
il s’agit de mutations du géne de la
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fibrilline 1 (FBN1). Ces mutations sont
différentes de celles observées au cours
du syndrome de Marfan. La fibrilline 1
joueunrole dans I’assemblage des fibres
élastiques etrégulel’activation du TGFp,
cytokine pro-fibrosante. Cette protéine
pourrait étre impliquée également dans
la physiopathologie des sclérodermies
systémiques [55].

6. Lupus systémiques familiaux

Le lupus est une maladie systémique
auto-immune multifactorielle avec une
prédisposition génétique encore mal
connue. Néanmoins, il existe de rares
formes de lupus familiaux d’origine
monogénique qui éclairent la physio-
pathologie de cette maladie. Une étude
a mis en évidence chez des individus
atteints d’'une forme rare de lupus fami-
lial de transmission autosomique réces-
sive une mutation perte de fonction du
géne DNASE1L3 codant pour une endo-
nucléase (DNAse 1) qui permet de dégra-
derles résidus d’ADN. Ces formes fami-
liales ont un début pédiatrique et sont
souvent associées a la présence d’ANCA
et de glomérulonéphrite. Cette décou-
verte étaye I’hypotheése d'un défaut de
clairance des résidus d’ADN dans la
genese de cette maladie [56].
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