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en pathologie ungueéale?

—» R. BARAN
Professeur honoraire de 'Université
de Franche-Comté

Centre de Diagnostic et Traitement
des maladies des ongles, CANNES.

ette année s’est avérée parti-

culierement riche en sujets

divers concernant la pathologie
unguéale.

Maladies systémiques

>>> De nouvelles observations confir-
ment la fréquence d’une coloration
brun-orangé des ongles d’enfants
atteints de la maladie de Kawasaki [1].
Cette chromonychie a porté sur tous les
ongles, 7 jours apres ’apparition d’une
fievre élevée. Les auteurs [1] ont prati-
qué une biopsie des replis unguéaux des
ongles en pince qui a révélé un cedeme,
une dilatation vasculaire et un infiltrat
inflammatoire. Chromonychie et ongles
en pince semblent donc consécutifs a
une anomalie de la microcirculation et
a des modifications histopathologiques.

La croissance des ongles des doigts
explique le retard avec lequel se fait
la guérison des ongles des orteils, qui
poussent deux fois moins vite.

>>> La maladie de Hailey-Hailey a
retrouvé un gain d’intérét avec le travail
de I’école de Dijon [2] sur la valeur dia-
gnostique de I’examen unguéal au cours
du pemphigus chronique bénin familial.
Les auteurs ont utilisé un instrument
polarisant DermLite hybrid ou DermLite
Foto Dermoscopy et un appareil photo-
graphique Canon PowerShot A610.

Le signe le plus important est bien la pré-
sence de lignes blanches longitudinales
nettement marquées. Les auteurs ont
défini ces bandes de fagon plus strictes
que S. Burge car la dermoscopie pola-
risée permet une analyse plus précise
de ’aspect des tablettes. D’autres signes
parfois associés a laleuconychie (bandes
rouges longitudinales, hémorragies fili-
formes, bordure irréguliére de la lunule
et marbrures de celle-ci) ne sont pas des
signes distinctifs. Les caracteres de 1’at-
teinte unguéale suggeérent une anomalie
primitive de la matrice distale ou du lit.

Dans une étude portant sur la fréquence
de la leuconychie longitudinale dans
la maladie de Hailey-Hailey et la mala-
die de Darier, Kostaki et al. [3] ont rap-
porté la réponse aux questions posées
a 42 patients (16 avec Hailey-Hailey et
26 avec maladie de Darier). 11 parmi les
16 (68,8 %) atteints de Hailey-Hailey et
16 parmi les 26 (61,5 %) avec maladie
de Darier ont découvert la présence de
bandes blanches sur un ou plusieurs
ongles. Un patient souffrant de Hailey-
Hailey (6,3 %) et 3 de Darier (11,5 %) ont
indiqué qu’une leuconychie était surve-

nue dans le passé, mais avait disparu.
Ces observations furent confirmées chez
8 malades apres examen de photos qu’ils
avaient prises eux-mémes.

Il est curieux de constater que les auteurs
qui se sont attardés sur certains aspects
de I’appareil unguéal n’aient pas retenu
que N. Zaias estime que les bandes
blanches finissent par rougir et que,
pour P. Samman, les bandes rouges blan-
chissent... Ce qui ne facilite pas I'inter-
prétation des statistiques!

Sardi et Ruzicka [4] ont traité deux
patients atteints de maladie de Hailey-
Hailey chez lesquels l’alitrétinoine,
30 mg/jour, en association avec la pre-
dnisolone d’abord, seulement chez 1'un
d’eux, et de fagon isolée chez l'autre.
Cela a permis d’obtenir un bon résultat
acondition de ne pas interrompre le trai-
tement. Les épisodes de rechute étaient
rapidement maftrisés par les thérapies
locales.

Avec la doxycycline, a raison de
100 mg/j pendant 3 mois au minimum,
une amélioration chez les 6 patients de
Le Saché-de Peufeilhoux et al. [5] fut
observée de 1 semaine a 3 mois apres le
début du traitement. Des rechutes furent
constatées a des périodes variables. Le
maintien avec une demi-dose a semblé
bénéfique chez les patients qui avaient
rechuté. Outre leur potentiel antibio-
tique, les cyclines ont des propriétés
anti-inflammatoires et une activité anti-
collagénase.

>>> Les ongles en raquettes sont relati-
vement fréquents. Cette anomalie géné-
tique est due a une oblitération précoce
des cartilages de conjugaison de la
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phalange osseuse distale. En revanche,
I’acquisition de cette dysplasie, ou les
ongles sont courts, larges et plats n’est
pas habituelle a ’4ge adulte.

Nous avons observé des ongles en
raquettes acquis [6] chez un sujet de
20 ans présentant cette disgrice sur
tous les doigts, sauf les auriculaires.
Les orteils étaient également indemnes.
Le patient n’avait aucun membre de sa
famille porteur de cette déformation.
Un bilan biologique complet dévoilait
le coupable: une élévation de la parat-
hormone a 110,3 au lieu de 15 a 85,
permettant de porter le diagnostic de
d’hyperparathyroidisme.

>>> Des affections aussi diverses que le
syndrome xanthonychique et le lichen
plan peuvent avoir un dénominateur
commun [7]. Nous avons mis 1’accent,
dans notre dernier travail de 2014, sur
les substances utilisées au cours de la
restauration dentaire, et nous avons
montré —littérature médicale a I’appui —
I’intérét de la recherche de titane dans
les ongles et d'un inventaire allergolo-
gique orienté.

>>> Le syndrome de Hoigné est le nom
le plus fréquemment attribué a une
pathologie dénommée de maniere fort
différente selon les auteurs.

Ce travail a pour but d’indiquer, de fagon
indubitable, qu'une simple injection de
prednisolone dans le repli sus-unguéal
est susceptible de produire une douleur
dorsale, une dyspnée puis des céphalées
dans les 2 minutes suivant I’injection
intralésionnelle avec sensation de mort
imminente.

Pour expliquer la physiopathologie de
cet accident thérapeutique, nous avons
passé en revue les différents médica-
ments responsables du syndrome de
Hoigné en comparant la dimension des
cristaux utilisés a celle du diametre des
capillaires pulmonaires. Le laboratoire
responsable de la préparation du pro-

duit injecté nous a indiqué que la taille
des microcristaux était de 2 a 4 pm vs
les 8 pm du diametre moyen des capil-
laires pulmonaires. Tous les symptomes
du syndrome de Hoigné peuvent donc
s’expliquer, en particulier pulmonaires
et psychiatriques [8].

>>> La valeur pronostique des anoma-
lies annexielles dans la GVDH chro-
nique n’a pas été étudiée chez ’enfant.

Le travail de Huang et al. [9] a cherché
a combler cette lacune en examinant
11 enfants gravement atteints au cours
d’une période de 2 ans. Leur travail
conclut que la présence d une dystrophie
unguéale, d’'un cedéme périphérique
persistant ainsi qu’une éosinophilie
périphérique sont les signes avant-cou-
reurs de la GVDH chronique cutanée
de I’enfant. L'existence d*un pterygium
inversum unguis peut étre un indice de
gravité de l’atteinte pulmonaire.

>>> Une femme de 40 ans a été exposée
au monoxyde de carbone pendant son
sommeil. Réveillée par un bip sonore,
elle fut sauvée d’une issue fatale.
Transportée en ambulance sous oxy-
geéne vers un service d urgence, elle s’est
montrée agitée, confuse, atteinte d’'une
céphalée intense et d’une vision trouble.
Quelques heures plus tard, elle quittait
I’hopital, mais le CO avait déja montré
ses effets néfastes: les extrémités de tous
les doigts étaient altérées comme si une
morsure avait emporté le bord distal du
lit unguéal, visible par transparence.
La couleur des ongles proximaux était
rose; puis, a mesure qu’on s’approchait
du bord distal, elle devint plus rouge et
finalement bleuétre [10].

>>>Un homme de 30 ans, atteint d’une
maladie de Crohn depuis 18 ans, avait
subi six résections de son intestin gréle
et de son coélon. Il était maintenu sous
un régime parentéral total. Il remarque,
aun moment, que depuis 2 semaines un
changement de couleur des ongles s’est
produit: les mains et les pieds paraissent

F1G.1: Leuconychie vraie proximale par carence
en sélénium.

blanchéatres dans leur moitié proximale
(fig. 1) contrastant avec la moitié distale
rosée. Seule anomalie a la lecture des
examens biologiques: un taux tres bas
de sélénium 2 pg/dL au lieu de 10,6-
17,4 png/dL. Un traitement de 100 pg de
sélénium pendant 8 semaines a permis
d’obtenir la disparition progressive de
la leuconychie vraie (matricielle) et sa
guérison en 14 semaines [11].

>>> Une patiente 4gée de 63 ans, atteinte
d’une tumeur a cellules de Sertoli-
Leydig, présentait des ongles aplatis et
principalement concaves a leur termi-
naison (8 doigts sur 10). Ces modifica-
tions étaient particulierement marquées
a I'index et au médius des deux mains.
Cet aspect ne se rencontre qu’au cours
des anémies ferriprives. Il est intéres-
sant de noter que les modifications
vers la normalisation des tablettes ont
débuté apres la cure chirurgicale et la
normalisation du profil hormonal de la
malade. Il semble donc que les manifes-
tations observées étaient secondaires a
I’hyperandrogénémie. En réalité, cela
demande confirmation avant d’appe-
ler cette variété de koilonychie le signe
“d’Al-Hendy”, comme le proposent les
auteurs [12].

Pigmentation mélanique

>>> Une étude coréenne [13] portant
sur 25 patients atteints de mélano-
nychie longitudinale a permis aux
auteurs d’établir que tous les cas (avec



bande mélanonychique étroite [= 3 mm])
étaient bénins. Lorsque labande dépasse
une largeur de 3 mm, ou lorsque le signe
de Hutchinson est présent, un diagnostic
histopathologique précoce s’impose vu
le risque de mélanome (3 cas dans cette
étude) et celui d’une hyperplasie méla-
nocytaire atypique (2 cas).

>>> Un jeune italien de 9 ans attire
l’attention des auteurs [14] par la pré-
sence sur I’annulaire gauche d’'une méla-
nonychie longitudinale présente depuis
2 ans, qui s’est étendue rapidement et
dont la coloration péle virait au brun. La
dermoscopie montrait des bandes irré-
guliérement espacées dont la couleur
allait du clair au foncé. Seule une bor-
dure latérale de la tablette était épargnée.
L’extension de la pigmentation sur le
repli sus-unguéal indiquait la présence
d’un signe de Hutchinson et I’examen
histopathologique un mélanome in situ.

>>> Un homme de 70 ans [15] consulte
pour la présence d’un nodule en déme
de 12 mm X 7 mm soulevant I’extrémité
de la tablette. De coloration brun-rouge,
elle estnettement symétrique. Sa surface
comporte des points allant du bleu au
noir. L'examen dermoscopique montre
des globules de taille variable, large-
ment distribués. L'histologie indique
une tumeur faite de mélanocytes et
composée de nids de taille variable a la
jonction dermo-épidermique avec des
mélanocytes atypiques dans le derme.
Cette tumeur de ’hyponychium, sans
mélanonychie, suggeére que des mélano-
cytes atypiques peuvent apparaitre dans
larégion distale du lit et ’hyponychium.
Seuls 3 cas de mélanome du gros orteil
(y compris celui-ci) sans mélanonychie
ont été rapportés au Japon. A ce jour,
des données dermoscopiques comme
un voile blanc bleuétre, un patron vas-
culaire atypique et une pigmentation
bleue homogeéne ont été considérés
comme évocateurs de mélanome. Dans
le cas présent, la dermoscopie a montré
une distribution généralisée des points/
globules de taille et de densité variables
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et un réseau épais sans pigment. Ces
constatations dermoscopiques apportent
un indice supplémentaire au diagnostic
de mélanome.

Tumeurs non mélaniques

>>>Lamaladie de Bowen périunguéale
est inhabituelle [16]. Cette variété peut
étre le fait d’une radiodermite, d’un
traumatisme chronique, d’une expo-
sition orale a I’arsenic et d’une infec-
tion HPV, en particulier de type 16. La
maladie de Bowen périunguéale peut
simuler des affections bénignes comme
la paronychie chronique, ’eczéma péri-
unguéal, des verrues vulgaires; il peut
retarder le diagnostic correct et favoriser
sa progression invasive. La dermoscopie
constitue une aide diagnostique pour
les formes non pigmentées sur d’autres
zones corporelles en montrant des amas
de vaisseaux hélicoidaux et des ilots de
squames. Elle peut aussi révéler, dans
cette forme périunguéale, des critéres de
chevauchement avecla forme classique.
Cependant, les vaisseaux sont générale-
ment de faible diametre avec une distri-
bution diffuse plut6t qu’en ilots.

>>> Si les tumeurs sous-unguéales de
Pincontinentia pigmenti (IP) peuvent
entrainer des destructions locales, habi-
tuellement elles ne sont pas malignes.

Pena et Brewer [17] rapportent 1’obser-
vation d’un cas de carcinomes spino-
cellulaires multiples, développés a
I’emplacement des tumeurs sous-
unguéales de I'IP, chez une patiente de
36 ans aux fonctions immunes normales.

La biopsie sous-unguéale d’une tumeur
verruqueuse douloureuse décelait un
EOA spinocellulaire invasif de MD1
suivi, 6 mois plus tard, de ’apparition
delésionsidentiques sur MG2, 3 et 4. La
technique de Mohs fut utilisée dans tous
les cas. Plus récemment, une papule
sous-unguéale de MD2 a donné lieu
au méme diagnostic et au méme trai-

tement. Toutefois, ’apparition d’une
récidive in situ a poussé les auteurs a
refaire une biopsie qui s’est montrée
plus compatible avec une tumeur sous-
unguéale de I'IP. Des biopsies prélevées
sur MG4, PD1 et 5 ont soutenu le méme
diagnostic, et un test HPV sur PG5 s’est
avéré négatif.

11 est intéressant d’évoquer la loi des
séries dans la mesure ot Mahmoud
et al. [18] rapportent un cas trés proche
de celui décrit plus haut. Le diagnostic
différentiel doit éliminer une verrue
vulgaire, un EOA spinocellulaire et un
kératoacanthome (KA). Une anamneése
détaillée et les corrélations cliniques
et pathologiques sont les clés pour dis-
tinguer les tumeurs sous-unguéales de
I'IP des KAs. Les caracteres distinctifs
résident dans leur récurrence chez les
femmes jeunes avec lésions multiples
pendant plusieurs années et, bien
entendu, des signes cliniques d’IP.

Les KA sont plus fréquents chez les
hommes ayant dépassé la quarantaine,
et sont le plus souvent uniques. Les
tumeurs sous-unguéales de I'IP se déve-
loppent en quelques semaines, rela-
tivement plus vite que la plupart des
EOA spinocellulaires. Contrairement a
celles-ci, les érosions osseuses des
tumeurs de I'IP sont probablement le
résultat d’'un phénomeéne de pression
plutét que d’une invasion véritable des
tissus et de 1’os sous-jacent.

Le traitement initial des tumeurs sous-
unguéales de I'IP est classiquement
I’excision chirurgicale avec curetage de
I’0s. La technique de Mohs donne les
meilleurs résultats tout en préservant
I’extrémité du doigt. Les rétinoides sont
une option intéressante, surtout préven-
tivement.

>>> La croissance d'un follicule pileux
en position ectopique sous-unguéale
est une situation exceptionnelle que
Emeksic et al. ont rencontré [19] sur le
deuxiéme orteil droit d’un enfant de
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16 mois. Il semble s’agir du 3¢ cas décrit
dans la littérature.

Traitements “anti-cancer”

>>>La chimiothérapie entraine une
toxicité sur I’appareil unguéal [20].
L’onycholyse résulte d'une atteinte
des attaches du lit unguéal; elle est
commune avec les taxanes dont I'inci-
dence avec le docétaxel, agent causal
le plus fréquent, varie de 0 % a 44 %.
D’autres effets adverses s’expriment sous
forme de lignes de Beau, d’hémorragies
sous-unguéales, de pigmentation de la
tablette, de paronychie aigué et d’héma-
tomes filiformes. Elles peuvent toucher
88 % des patients. 1l est particuliére-
ment intéressant de noter que I'intégrité
des fibres nerveuses périphériques est
indispensable pour que les modifica-
tions unguéales puissent se développer.
Les gants et les bas réfrigérés ont grande-
ment limité le risque de complications
unguéales. Certains agents chimiothé-
rapeutiques comme les anthracyclines
avec la doxorubicine, la daunorubicine
et Iidarubicine causent une pigmenta-
tion longitudinale, transversale ou dif-
fuse de lalame, avec ou sans coexistence
pigmentaire cutanéomuqueuse.

>>> Les inhibiteurs de 'EGFR peuvent
provoquer une paronychie et la forma-
tion de granulome pyogénique chez 10
a 30 % des patients. Ce type de traite-
ment est également responsable d’'un
ralentissement de la croissance unguéale
du développement d’onycholyse et de
la fragilité des ongles. A coté des phé-
nomenes diarrhéiques importants,
des éruptions cutanées d’apparence
acnéiforme et, plus précisément, papu-
lopustuleuses — parfois déclenchées
apres exposition solaire — on a décrit
des paronychies des mains et des pieds,
habituellement légeres, contrairement
aux atteintes importantes déclenchées
par les dernieres générations d’inhibi-
teurs de tyrosine kinase [21]. Signalons
pour mémoire que les premiéres géné-

rations, erlotinib et gefitinib, n’avaient
pratiquement jamais produit ce genre
de complications. Aux stades 1 et 2,
sont recommandés: les antibiotiques
topiques ou antiseptiques, les com-
presses vinaigrées (solution de vinaigre
blanc a 50 %, 15 minutes, quotidien)
et le propionate de clobétasol 2 fois/
jour. Au stade 3 ol les activités de la vie
quotidienne sont trés limitées, il faut
interrompre l’afatinib et le reprendre a
doseréduite (10 mg) apres que le patient
soit repassé aux stades 1 ou 2. Parfois
I’avulsion unguéale s’impose, le traite-
ment antibiotique systémique également
(tétracyclines et antimicrobiens, en évi-
tant I’érythromycine).

Onychomycoses

>>> La prévalence de I’onychomycose
dans I’ensemble de la population n’est
pas facile a évaluer [22]. Cette infection
est commune, et les chiffres cités dans
la littérature indiquent qu’elle est trés
élevée. La prévalence en Europe et en
Amérique duNord s’élevaita 4,3 % dans
les études basiques de la population,
mais atteignait 8,9 % dans les études
hospitalieres. Dans les 2 cas, l'ony-
chomycose était plus fréquente sur les
orteils et observée plus souvent chez
I’homme. L’agent causal, chez 65 % des
sujets, était un dermatophyte. L'agent
habituel était Trichophyton rubrum
chez 44,9 % des patients. Des moisis-
sures étaient retrouvées dans 13,3 %
des malades et des levures chez 21,1 %.
En conclusion, nous estimons que les
onychomycoses sont certainement une
maladie commune, mais moins qu’on ne
le dit dans la littérature, car les études
hospitalieres pourraient avoir surestimé
leur prévalence.

>>> Asymmetric gait nail unit syn-
drome (AGNUS) a été décrit par Zaias
[23], le tres grand onychologue améri-
cain, responsable de la premieére classi-
fication des onychomycoses. AGNUS
résulte d'une pression asymétrique de

la chaussure sur les orteils et le pied,
causée par un pied irréguliérement plat.
La pression produit des modifications
cliniques des ongles des orteils iden-
tiques a celles rencontrées avec tous
les types cliniques d’onychomycose a
dermatoses et a champignons oppor-
tunistes. Cependant, on ne trouve pas
spécialement de dermatophytes, mais
AGNUS produit des signes additionnels
qui rendent I’identification des cham-
pignons plus aisée. Sa coexistence avec
une maladie fongique a enrichi la littéra-
ture de nouveaux types cliniques d’ony-
chomycose, de signes identifiants une
résistance médicamenteuse ou annon-
cant une guérison compléte apres traite-
ment antifongique ou systémique... En
réalité, AGNUS a simplement une étiolo-
gie mécanique et peut coexister avec une
dermatophytose dont on connait la “sus-
ceptibilité” héréditaire et avec n’importe
quelle autre maladie affectant les ongles
des orteils.

>>> Tkeda et al. [24] rapportent un cas
de paronychie récalcitrante a Fusarium
chez un homme de 42 ans atteint de
maladie de Behget et recevant cyclos-
porine et corticostéroides. Le pathogene,
Fusarium solani était résistant a de mul-
tiples antifongiques. La guérison ne fut
obtenue que par un traitement occlusif
avec une créeme a ’amorolfine 4 0,5 %
pendant 3 mois.

>>> Carvalho et al. [25] décrivent le
1°T cas d’onychomycose congénitale a
Fusarium oxysporum. Cette infection
acquise in utero a été prouvée par les
méthodes biologiques moléculaires,
identifiant a la fois le champignon dans
la tablette unguéale et le placenta, tres
probablement par contamination/infec-
tion chez une meére, immunodéprimée
VIH positive.

>>> Galvan Garcia [26] a traité
120 patients atteints d’onychomycose et
dont le KOH (+) confirmait le diagnostic
clinique, par une seule session avec un
1064 nm (Nd:YAG) laser Q-switch. Au



cours des 9 mois de suivi, il y eut 100 %
de clinical response sans effets secon-
daires. Bien entendu, nous ne devons
pas confondre success et response qui
ne signifie qu’amélioration.

[ Dermatoses

>>> Un patient 4gé de 53 ans constate
l’existence de lésions kératosiques pal-
maires depuis 2-3 ans avec multiples
papules et desquamation, extrémement
prurigineuses des deux mains. Cette
atteinte s’accompagne d’une fragilité
des ongles des mains, en particulier du
pouce gauche oti, en plus de striations
longitudinales, on constate la présence
d’un ptérygion dorsal. La biopsie cuta-
née montre un infiltrat dense lympho-
histiocytaire occupant quatre papilles

réalités THERAPEUTIQUES EN DERMATO-VENEROLOGIE # 242_Avril 2015_Cahier 1

dermiques. Cordoba et al. [27] concluent
a l’existence d’un lichen nitidus.
Etrange, car aucun des autres cas de la
littérature n’a montré la présence d’'un
ptérygion unguéal!

>>> L’arthrite psoriasique (PsA) est
une maladie systémique inflamma-
toire chronique avec des signes et
des symptémes typiques a la fois du
psoriasis et de I’arthrite [28]. On passe
facilement a c6té du PsA puisque plus
de 80 % des patients présentent une
symptomatologie psoriasique avant de
développer celle d’un PsA. On sait que
la gravité de I'implication unguéale est
déterminée par le site de la réaction
inflammatoire. Les dermatologistes
sont donc au cceur d’une position
susceptible de détecter le PsA au tout
début du processus morbide.

>>> Larticle de Langenbruch et al. [28]
nous laisse sur notre faim dans la mesure
ou il n’explore pas la responsabilité
intrinséque de chacun des différents
signes de l’atteinte unguéale permet-
tant de détecter précocement le PsA. En
dépouillant les données de la littérature,
nous avons pu classer en téte des signes
annonciateurs [29] 'onycholyse (fig. 2)

FIG.2: Onycholyse psoriasique avec érythéme
proximal.




réalités THERAPEUTIQUES EN DERMATO-VENEROLOGIE # 242_Avril 2015_Cahier 1

suivie des dépressions ponctuées, de
I'effritement de la tablette, enfin de
I’hyperkératose sous-unguéale. L'IRM
semble indiquer que ’atteinte de I'appa-
reil unguéal est la principale manifes-
tation de la souffrance de la phalange
distale due au développement du PsA.
L’échographie est I’examen de premier
choix pour la détection précoce du PsA;
c’est une technique facilement repro-
ductible, d’application rapide et peu
cotiteuse. On voit donc que la présence
des signes que nous avons énuméré
triple la probabilité du déclenchement
d’un PsA, selon les criteres CASPAR.

>>> Pour conclure, I’école de Nimegue,
réévaluant tous les scores concernant
le psoriasis unguéal, a considéré que
celui que nous avions publié en 2004
était jusqu’ici le plus adapté [30]. En
modifiant partiellement notre index
de sévérité, le N-NAIL (Nijmegen-Nail
psoriasis Activity Index tooL) [31] tient
compte maintenant des cing signes phy-
siques les plus importants:

1. onycholyse/tache d’huile de Milian,
2. dépressions ponctuées,

3. émiettement de la tablette,

4. sillons transversaux (lignes de Beau),
5. hyperkératose sous-unguéale.

Les dix ongles des doigts sont évalués
en fonction des signes précédents dont
I’addition forme le score final.
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