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inadéquate aux anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) e des formes modérées a séveres

du psoriasis chez les patients adultes candidats a un traitement systémique e des formes
séveres du rhumatisme psoriasique chez I'adulte.?
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JEUDI 12 SEPTEMBRE 2024

DERMATOLOGIE PEDIATRIQUE

Sous la présidence du PR S. BARBAROT

Allocution d'ouverture
S. BARBAROT

Mises au point interactives

9h10 -» Expressions nouvelles des exanthémes fébriles de l'enfant M. RYBOJAD
- =» Que doit savoir le dermatologue sur les actualités en génétique? M. VINCENT
10 -» Biothérapies chez l'enfant: une révolution en marche N. BELLON
» 10h40-11h10: Pause 4
1h10 o Vitiligo de U'enfant: enfin des espoirs ? K. EzzEDINE
12h10 | =* Pelade de l'enfant V. HEBERT
12h 10-12 h 30 — Discussion générale
» 12h30-14h 00: Pause déjeuner 4
Questions flash
=» Caressemble a une DA mais ¢a n'en est pas S. BARBAROT
14100 =» Les malformations vasculaires: cas cliniques pour y voir plus clair! S. LEDUCQ
- =» Acné de l'adolescent: actualités F. BALLANGER
15888 =» Tumeurs spizoides S. FRAITAG
=» Le diagnostic sous la couche C. ABAsa
» 15h 45-16 h 15: Pause 4
=» Conduite a tenir devant un visage rouge de l'enfant N. Bobak
1615 =» Le cuir chevelu de l'enfant dans tous ses états S. MALLET
- =» Principales toxidermies de l'enfant B. MILPIED
g =» Xanthogranulomes juvéniles: pieges diagnostiques et conduite a tenir A. LASEK

=» Purpura fébrile de l'enfant

M.-E. MARNIQUET

17 h45-18 h 15 — Questions aux experts




VENDREDI 13 SEPTEMBRE 2024

PATHOLOGIES DES MUQUEUSES

Sous la présidence du PR M. SAMIMI et du Dr C. DE BELILOVSKY

Allocution d'ouverture
M. SAMIMI et C. DE BELILOVSKY

Mises au point interactives

9h15 =» Lichen plan buccal: une pathologie encore méconnue J.-C. FRICAIN

10h30 | =? Lichen scléreux génital homme et femme. Regards croisés J.-N. DAUENDORFFER, S. LY

» 10h30-11 h00: Pause <«

11h00 =» Diagnostic et traitement des lésions des muqueuses a HPV

- de 'homme et de la femme condylome, néoplasies) J. CHANAL
12715 =¥» Pathologies des muqueuses buccales et génitales de l'enfant E. BOURRAT

12h 15-12h 30: Discussion générale

» 12h30-14h 00: Pause déjeuner 4

Questions flash
=» CAT devant une pigmentation buccale C. ISNARD
=» CAT devant une ulcération buccale M. SAMIMI
14000 < Quand penser a des aphtes syndromiques ? M. SAMIMI
15 ;45 =» Piéges diagnostiques devant une chéilite J.-C. FRICAIN
=» Algorithme décisionnel devant une pigmentation génitale C. DE BELILOVSKY
=¥» Vulvite: un diagnostic par excés? F. PELLETIER
» 15h45-16h 15: Pause 4

=» CAT devant des vulvodynies F. PELLETIER
=» CAT devant une balanite J.-N. DAUENDORFFER
16015 | < Prurit anal: ce n'est pas toujours psychologique! J. CHANAL
17 ;30 =» Bilan devant une IST en 2024 : que doit savoir le dermatologue ? F. HERMS
=» Quand penser a une allergie sur les muqueuses? A. SORIA
=» Prescription de traitements topiques sur les muqueuses: trucs et astuces M. SAMIMI

17 h30-18 h 15 — Questions aux experts
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SPEVIGO® EST INDIQUE CHEZ LES ADULTES DANS LE TRAITEMENT DES
POUSSEES DE PSORIASIS PUSTULEUX GENERALISE (PPG) EN MONOTHERAPIE.®

Controlez enfin
les poussées de PPG

Spevigo® est indiqué chez les adultes dans le traitement des poussées de psoriasis pustuleux
généralisé (PPG) en monothérapie.t)
Traitement de 1° intention.®

AMM conditionnelle dans l'attente de données d'efficacité et de sécurité complémentaires
dans le traitement des poussées récurrentes de PPG chez l'adulte.

4
>
R °
Liste I. Médicament réservé a l'usage hospitalier. g ®
Prescription réservee aux spéecialistes en dermatologie. - peVI g O
Agrément collectivités. Inscription sur liste en sus. ( P l' b)

E @ Pour une information complete,
4 consultez le Résumé des Caractéristiques
E r du Produit en flashant ce QR Code.

1. Résumeé des Caractéristiques du Produit Spevigo®.
2. Avis de la Commission de la transparence du 19 avril 2023.
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Psoriasis en plaques 3"’CC)SerT|:)/)(®

COSENTYX® secukinumab
PRECONISE

APRES L'ECHEC
D'UN ',I'RAITEMENT
SYSTEMIQUE™

Cosentyx® est indiqué dans :

* Le traitement du psoriasis en plaques modéré a

sévere chez l'adulte qui nécessite un traitement
systémique. @
Place dans la stratégie thérapeutique : Traitement
systémique de 2¢ ligne dans les formes modérées
a séveres du psoriasis en plaques de l'adulte
en cas d'échec (efficacité insuffisante, contre-
indication ou intolérance) aprés une 1 ligne de
traitement systémique non biologique (Methotrexate,
Ciclosporine ou Acitretine) et éventuellement a la
photothérapie.f®

* Le traitement du rhumatisme psoriasique actif

chez l'adulte, seul ou en association avec le
Methotrexate (MTX), lorsque la réponse aux
traitements de fond antirhumatismaux (DMARDs)
antérieurs a été inadéquate. ?
Place dans la stratégie thérapeutique : La
Commission de la Transparence ne peut préciser
la place du Secukinumab par rapport aux anti-TNF
dans la prise en charge du rhumatisme psoriasique
en 1 ligne de médicament biologique c'est-a-dire en
cas d'échec des traitements de fond classiques non
biologiques. Cependant, la Commission considére
gue lorsqu'un traitement par médicament biologique
est envisagé, les anti-TNF doivent étre privilégiés en
1 intention. @

* Le traitement de ’hidradénite suppurée (maladie
de Verneuil) active, modérée a sévére, chez
les adultes en cas de réponse insuffisante au
traitement systémique conventionnel de I'HS.£?
Place dans la stratégie thérapeutique : en attente.

Médicament d'exception : prescription dans le respect des termes de la FIT ‘

Liste 1. Médicament soumis a prescription initiale hospitaliere annuelle. Prescription initiale annuelle
et renouvellement réservés aux spécialistes en dermatologie, en rhumatologie, ou en médecine interne.

RN o . X ; . . , Pour une information compléte, se reporter au Résumé des [BI*4anes
Cosentyx® est destiné a étre utilisé sous la conduite et sous la surveillance d'un médecin expérimenté dans B ! 5

Caractéristiques du Produit Cosentyx® qui est disponible sur la ;

le diagnostic et le traitement des pathologies pour lesquelles Cosentyx® est indiqué. Médicament d'exception, base de données publique du médicament a ladresse suvante: e
remboursement sécurité sociale a 65 % et Agréé aux Collectivités selon la procédure des médicaments http://base-donnees-publique.medicaments.gouv.fr. Gk .

d'exception dans les indications psoriasis en plague modéré a sévere de l'adulte, de l'enfant et de ['adolescent
a partir de 6 ans, rhumatisme psoriasique de 'adulte, spondylarthrite ankylosante et spondylarthrite axiale
non radiographique de 'adulte, arthrite juvénile liée a l'enthésite et arthrite juvénile psoriasique chez les patients 4gés de 6 ans et plus.

I Ce claim concerne uniquement l'indication du psoriasis en plaqgues modéré & sévere chez l'adulte. HS : Hidradénite Suppurée. £ Médicament non remboursable et non agréé aux
collectivités a la date de juillet 2023 (demande d'admission & 'étude) dans lindication de psoriasis en plaques modéré a sévere chez l'adulte, chez l'enfant et chez 'adolescent
o partir de 6 ans pour le traitement en cas déchec (efficacité insuffisante, contre-indication ou intolérance) d'un seul traitement systémique non biologique (Methotrexate,
Ciclosporine ou Acitretine) et/ou éventuellement & la photothérapie ™% et dans l'indication de ['hidradénite suppurée (maladie de Verneuil).

Déclarezimmédiatement tout effet indésirable suspecté d'étre dii a un médicament a votre Centre régional de pharmacovigilance (CRPV) ou sur https://signalement.social-sante.gouv.fr/.

1. Avis de Commission de la Transparence du produit Cosentyx® du 11 Juillet 2022. 2. Résumé des Caractéristiques du Produit Cosentyx®. 3. Avis de Commission de la
Transparence du produit Cosentyx® du 22 Juin 2016. 4. Avis de la Commission de la Transparence du produit Cosentyx® du 15 mars 2023.

d) NOVARTIS | Reimagining Medicine
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I Le dossier — Photodermatoses de I'enfant

H. ADAMSKI
Service de Dermatologie CHU Pontchaillou,
RENNES.

Editorial

sensibilité exagérée et anormale de la peau au soleil. Chez I’enfant, elles sont

considérées comme rares. Parmi les raisons évoquées, les enfants sont mieux
protégés du soleil par leurs parents (que les adultes eux-mémes), et les photosensi-
bilisations médicamenteuses sont inhabituelles car les enfants prennent de fait peu
de médicaments.

I es photodermatoses constituent un spectre de maladies ayant en commun une

Avant tout, les causes des photodermatoses sont distinctes en fonction de 1’age de
survenue des premiers symptomes. Chez le trés jeune enfant, devant une photosen-
sibilité congénitale et sévere, il faudra rechercher une génodermatose qui peut étre
d’origine métabolique, telle que les porphyries, ou un trouble de la réparation de
I’ADN (xeroderma pigmentosum...). Les caractéristiques et moyens diagnostiques
des principales génophotodermatoses sont détaillés par Christophe Bédane.

Les lucites idiopathiques, dont la plus fréquente est la lucite estivale bénigne,
atteignent’enfant plus 4gé. Anne Moreau fait le point sur ce groupe de photoderma-
toses dont I’agent photosensibilisant n’est pas encore identifiable dans I’état actuel
de nos connaissances.

Comme chez I’adulte, certaines maladies de systéme (lupus érythémateux, derma-
tomyosite) sont révélées ou accompagnées dans leur évolution d’une photosensibi-
lité mais celle-ci est moins rapportée chez I’enfant. Enfin, les photosensibilisations
exogenes (réaction photoallergique ou phototoxique a une substance présente dans
la peau) sont décrites chez ’enfant plus souvent en rapport avec un contact cutané
direct avec certaines plantes qu’avec une prise médicamenteuse. Ces réactions aux
plantes apres exposition solaire, appelées phytophotodermatoses, incluant la clas-
sique dermite des prés, sont développées par Martine Avenel-Audran.

La photoprotection est indispensable chez ’enfant car les coups de soleil intenses et
répétés dans ’enfance sont un facteur de risque démontré dans le mélanome. Elle doit
étre adaptée en fonction des conditions d’exposition, du type de peau, et tenir compte
del’existence d’une pathologie sous-jacente. Christelle Comte en expose les diverses
modalités, allant de I’éducation a I’exposition solaire, a la protection vestimentaire
et’utilisation de produits de protection solaire.

Je remercie chaleureusement tous les auteurs de ce dossier pour leur partage d’ex-
périence.

Bonne lecture!
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I Le dossier — Photodermatoses de I'enfant

Les génophotodermatoses

RESUME: Les génophotodermatoses sont un groupe d’affections d’origine génétique, d’expression
principalement cutanée et qui sont toutes caractérisées par une sensibilité anormale au rayonne-
ment solaire.

On différencie plusieurs entités selon I’'anomalie génétique.

Les troubles de la réparation de I’ADN avec, au premier rang, le xeroderma pigmentosum (XP) et ses
multiples sous-types cliniques et génétiques. Les poikilodermies congénitales: Cokayne, Bloom et
Rothmund Thomson qui sont génétiquement proches des XP. Enfin, les trichothiodystrophies qui se
caractérisent par des anomalies des cheveux.

Le deuxiéeme groupe correspond a des photosensibilités congénitales: porphyrie et anomalie du mé-
tabolisme du tryptophane.

Le troisieme groupe correspond aux albinismes dans lesquels la photosensibilité est liée a un défaut
de synthése de mélanine.

pent un ensemble de maladies

d’origine génétique, caractérisées
par une sensibilité majeure au rayonne-
ment solaire [1].

I es génophotodermatoses regrou-

Le groupe des troubles
de laréparation de ’ADN

1. Le xeroderma pigmentosum (fig. 1)

11 se caractérise par une sensibilité anor-
male aux UV par déficit des systémes
enzymatiques de réparation de ’ADN
(mutations de CC >> TT). La transmis-
sion est autosomique récessive.

C. BEDANE
Service de Dermatologie, CHU de DIJON.

Les mutations touchent des génes-clés
des proto-oncogenes, des génes sup-
presseurs de tumeurs (protéine p53).

Fig. 1: Xeroderma pigmentosum: lentigines dif-
fuses chez un gargon de 7 ans.

Différents sous-groupes de XP ont été
décrits avec, en commun, un tableau de
vieillissement cutané et ’apparition pré-
coce de tumeurs.

Aspects cliniques [2]: I’incidence
annuelle du XP est de 1: 250000

sans prédominance de sexe. Les
lésions photodistribuées appa-
raissent dés les premieres années
de vie. La face est atteinte en prio-
rité avec des éléments érythémato-
vésiculeux, laissant la place a une pig-
mentation séquellaire qui conduit a un



RINVOQ

upadacitinib

AIDEZ VOS PATIENTS AROMPRE
LECYCLE INFERNAL' DE LA

DERMATITE ATOPIQUE
MODEREE 4 SEVERE

RINVOQ® est indiqué dans le traitement de la dermatite atopique modérée a sévére chez les adultes
et les adolescents agés de 12 ans et plus qui nécessitent un traitement systémique.?

RINVOQ® 15 mg et 30 mg (upadacitinib) est un traitement systémique de 2¢ ligne a réserver aux adultes atteints de
dermatite atopique modérée a sévére qui nécessitent un traitement systémique, en cas d'échec, d’intolérance ou de
contre-indication a la ciclosporine.

Compte tenu de la toxicité de la ciclosporine, contre-indiquée chez les moins de 16 ans, RINVOQ® 15 mg (upadacitinib)
est un traitement systémique de 1°' ligne a réserver aux formes modeérées a séveres de dermatite atopique de I'adolescent
en échec des traitements topiques. Le choix du traitement systémique de 2¢ ligne (chez les adultes) ou 1¢" ligne (chez les
adolescents) doit se faire au cas par cas et prendre en compte la sévérité de la maladie, les caractéristiques du patient, les
antécédents de traitements, les risques d'intolérance et les contre-indications aux différents traitements disponibles.

Conformément aux conclusions du PRAC, il est rappelé que les anti-JAK ne doivent étre utilisés qu’en I'absence
d'alternative thérapeutique appropriée chez : les patients agés de 65 ans et plus ; les patients ayant des antécédents
de maladie cardiovasculaire athéroscléreuse ou d'autres facteurs de risque cardiovasculaires (tels que les fumeurs
ou anciens fumeurs de longue durée) ; les patients ayant des facteurs de risque de tumeur maligne (par exemple, une
tumeur maligne actuelle ou des antécédents de tumeur maligne).

Chez l'adulte et I'adolescent, il convient de tenir compte de la nécessité d'un suivi de différents paramétres biologiques
(héematologiques et lipidiques), de la contre-indication des anti-JAK en cas de grossesse, de méme que des incertitudes
qui persistent en termes de tolérance, notamment celles relatives aux risques dévenements cardiovasculaires majeurs et
thromboemboliques et au risque cancérigene, mentionnés dans le PGR de ces médicaments. 3

Remboursé par la Sécurité Sociale & 65% selon la procédure des médicaments d'exception conformément aux indications mentionnées
dans la Fiche d'Information Thérapeutique. Agréé aux collectivités.

Médicament d'exception : Prescription en conformité avec la Fiche d’Information Thérapeutique

Liste |. Prescription initiale hospitaliere annuelle.

+ RINVOQ® 15 mg comprimeés a libération prolongée. Prescription initiale et renouvellement réservés aux spécialistes iE]
en rhumatologie, en médecine interne, en pédiatrie, en dermatologie ou en allergologie. #-..'

« RINVOQ® 30 mg comprimés a libération prolongée. Prescription initiale et renouvellement réservés aux spécialistes FoH
en rhumatologie, en médecine interne, en dermatologie ou en allergologie.

I-

Pour une information compléte sur RINVOQ®, consultez le Résumé des Caractéristiques du Produit en flashant ce QR code ou sur le site internet de la base de données publique
des médicaments a I'adresse suivante : https://base-donnees-publique.medicaments.gouv.fr/index.php?page=1&-choixRecherche=medicament&txtCaracteres=RINVOQ

:|"
m*fﬂ?ﬁ

1. Misery L. Retentissement de la dermatite atopique chez I'adulte. Ann Dermatol Venereol. 2017,144:VS523-28.
2. Résumé des Caractéristiques du Produit RINVOQ®,

3. Avis de la Commission de la Transparence RINVOQ® 2023 - HAS N
AbbVie - Société par Actions Simplifiée a associé unique au capital de 133 449 467,40 € - RCS Créteil 750 775 660 - Siege Social : 10 rue d’Arcueil 94528 RUNGIS Cedex - Numéro SIRET : 750 775 660 00012 Qb b\/l
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I Le dossier — Photodermatoses de I'enfant

ot e | imoonms | Prtéine it impliquée | Phénotyee cniaue
Type A XPA Détection précoce ADN lesé PS +++/cancers
Type B ERCC-3 Hélicase Sd De Cockayne
PS ++
Type C XPC Détection précoce ADN lésé PS ++
Type D ERCC-2 Hélicase PS ++
Type E XPE Détection précoce ADN lésé PS +
Type F ERCC-4 Exonucléase 5’ PS +
Type G ERCC-5 Exonucléase 3’ PS ++
Variant XPV ADN Polymérase (POHL) Tardif PS+

Tableau I: Détermination de l'anomalie génétique.

état poikilodermique. Des kératoses
actiniques surviennent tres tot et vont
conduire a des carcinomes basocellu-
laires et épidermoides et vont condition-
ner le mauvais pronostic du XP avec la
survenue possible de mélanomes. Des
atteintes muqueuses sont aussi obser-
vées (chéilites et conjonctivites). Une
atteinte neurologique est également
possible avec épilepsie et retard mental
(syndrome de De Sanctis et Cacchione).

Les groupes de complémentation du XP
déterminent certains aspects cliniques.
On observe une photosensibilité sévere
dansles groupes A et B et les carcinomes
cutanés sont plus précoces dans le
groupe A [3].

Il existe un forme tardive modérée,
le XP variant encore appelé xeroder-
moide, caractérisé par une photosensi-
bilité moins marquée avec des kératoses
et des lentigos qui se développent plus
tard au cours de la vie. La survenue de
carcinomes cutanés estrare avant40 ans.

Le diagnostic biologique du XP se fait en
trois étapes [4]:

—1'@ étape: mise en évidence d’une exci-
sion réparation de I’ADN anormale sur
les lymphocytes sanguins. Le taux varie
selon le groupe de complémentation,
majeur dans le groupe A alors qu’il est
normal dans le groupe variant;

- 2¢ étape: détermination du groupe de
complémentation. Sept groupes de com-
plémentation classés de A a G définissent
les anomalies de réparation pré-réplica-

tive alors que le groupe variant corres-
pond a des anomalies post-réplicatives;
-3¢ étape: détermination de I’anomalie
génétique (tableau I).

Le XP résulte d’une altération des génes
codant les protéines du systeme d’exci-
sion, réparation denucléotides de '’ADN
ou NER (Nucleotide excision repair).

Le XPV code lui une protéine (POHL)
impliquée dans laréplication de ’ADN.

Toutes les formes de XP doivent bénéfi-
cier d’une photoprotection la plus stricte
possible (fig. 2). Cela est difficile a mettre
en ceuvre dans les pays en voie de déve-
loppement ou I’affection est plus fré-
quente du fait d'une consanguinité plus
répandue. Les caroténoides oraux, des
rétinoides, ont été proposés pourréduire
le risque d’apparition de cancers ainsi
que des topiques a base d’antioxydants
(superoxyde dismutase). L’avenirrepose

"

/
4

Fig. 2: XP sensibilité solaire extréme.

sur la thérapie génique (greffe de kérati-
nocytes autologues apres correction du
géne déficient) [5].

2. Le syndrome de sensibilité aux UV

Proche du XP, il se caractérise par une
photosensibilité modérée, associée a des
troubles de la pigmentation, des éphé-
lides ou une hypopigmentation ainsi
que des télangiectasies et des anomalies
neurologiques.

Les personnes atteintes du syndrome
de sensibilité aux UV ne courent pas
un risque accru de développer des can-
cers cutanés parrapport a la population
générale [6].

Les mutations des génes ERCC6, ERCC8
ou UVSSA conduisent a la production
de protéines anormales ou a la perte de
protéines impliquées dans la réparation
de ’ADN endommagg.

3. Les poikilodermies congénitales

e Le syndrome de COCKAYNE se carac-
térise par une poikilodermie congénitale.
Les signes cliniques se développent dans
la premiére année de vie etassocient une
photosensibilité cutanée responsable
de la poikilodermie mais sans évolu-
tion vers des carcinomes. Il existe une
dysmorphie faciale (facies de Mickey)
associée a diverses anomalies neurolo-
giques avec un retard intellectuel et une
dégénérescence rétinienne pigmentaire
conduisant a une cécité [7].

La transmission du syndrome de
Cockayne est autosomique récessive.

Le défaut de réparation de I’ADN est
hétérogene et porte sur des geénes active-
ment transcrits.

La photoprotection est indispensable,
doit étre précoce et implique une pro-
tection oculaire.

Trois groupes de complémentation sont
définis et résumés dans le tableau II.
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Sd Cokayne Geéne Protéine Clinique
Groupe A CSA/Chr 5 Complexe TFIIH
Groupe B ERCC-6 Transcription
Groupe C ERCC-3 Transcription XP Groupe B

Tableau II: Les trois groupes de complémentation.

o Le syndrome de Bloom est une poiki-
lodermie congénitale rare, associant une
photosensibilité importante qui se mani-
feste par un érythéme télangiectasique
du visage qui est dysmorphique (nez
long avec dolichocéphalie) (fig. 3). Un
déficitimmunitaire est associé. La trans-
mission est autosomique récessive. Le
risque est le développement de cancers
digestifs et d’hémopathies.

Les mutations concernent le gene BLM
qui code pour une hélicase du groupe
RecQ [10].

Fig. 3: Syndrome de Bloom, photosensibilité et len-
tigines profuses chez une petite fille de 4 ans.

o Le syndrome de Rothmund-Thomson
estune poikilodermie congénitale carac-
térisée par érytheme télangiectasique
étendu des joues au front et liée a une
photosensibilité. Des onychodystro-
phies etune hypotrichose sont associées.
La photoprotection cutanée et oculaire
est indispensable pour limiter ’exten-
sion de l'atteinte cutanée et le risque de
cataracte. Il existe un défaut de répara-
tion des lésions UV-induites, lié a des
mutations de I’hélicase RecQ4 [11].

Le pronostic est assez bon sans risque
vital a long terme.

4. Les trichothiodystrophies

Ils correspondent a un groupe d’affec-
tions variées qui concernent les struc-
tures neuro-ectodermiques [8].

Toutes les trichothidystrophies se carac-
térisent par une dystrophie pilaire avec
des cheveux cassants (B, brittle hair) et
qui se raréfient avec 1’dge. L'examen en
lumiere polarisée confirme I’aspect tigré
régulier de la dystrophie de Vera Price,
lié a un déficit d’acides aminés soufrés.

Les acronymes PIBIDS et IBIDS corres-
pondent a diverses anomalies cliniques
associées: la photosensibilité (P) pré-
sente, dans plus de 50 % des cas, unaspect
d’ichtyose congénitale (I), un retard
intellectuel (I) et staturo-pondéral (S),
une surdité (D).

Latransmission est autosomique récessive.
La photosensibilité est due a une anoma-
lie delaréparation deslésions UV induites
de’ADN. Il existe, la encore, trois groupes
de complémentation génétique. Deux
groupes (B-C) ont des anomalies géné-
tiques proches des groupes B et D du XP.

Les trichothiodystrophies sont ainsi
liées a des anomalies de transcription
du complexe TFIIH dont le role est un
facteur d’initiation de la transcription,
mais qui est également impliqué dans la
réparation par excision de nucléotides
de I’ADN (NER), pour I'ouverture de la
double hélice d’ADN au niveau d’une
lésion et le recrutement d’autres facteurs
de réparation [9].

Ces différentes entités sont compatibles
avec une vie presque normale. La photo-

protection est, la encore, indispensable.
Le pronostic de ces syndromes est essen-
tiellement conditionné par I’atteinte
neurologique.

Le groupe des
photosensibilités congénitales

1. La protoporphyrie érythropoiétique

C’estune porphyrie d’origine génétique
transmise sur le mode autosomique
dominant. I’anomalie enzymatique du
métabolisme des porphyrines est un
déficit de la ferrochélatase.

Le tableau est celui d’'un enfant qui pré-
sente une intolérance absolue a I’expo-
sition solaire avec la survenue de rashs
érythémato-cedémateux (fig. 4). Une
évolution purpurique est possible avec
la survenue de cicatrices atrophiques.
Une cholestase liée & ’accumulation de
porphyrines non dégradées peut s’ob-
server [12].

La photoprotection et la prise orale de
B-caroténoide sont indiquées pour limi-

ter la fréquence des crises.

2. Lamaladie de Hartnup

Elle est due a une carence d’absorption
du tryptophane qui conduit a un déficit
de synthése de nicotinamide et de séro-

Fig. 4: Protoporphyrie érythopoiétique; coup de
soleil douloureux.
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tonine. Celainduit une carence en acide
nicotinique (vitamine PP) et une accu-
mulation de chromophores anormaux.
La transmission se fait selon un mode
autosomique récessif. Les poussées de
la maladie, caractérisée par une pho-
tosensibilité, aboutissent a un érytheme
squameux puis a une pigmentation
grisatre qui réalise un érythéeme pella-
groide [13].

H Le groupe des albinismes

Les albinismes sont secondaires a un
déficit de synthése de lamélanine.

Les albinismes oculo-cutanés corres-
pondent a plusieurs formes cliniques
différentes, toutes de transmission auto-
somiquerécessive. On observe un défaut
de synthése ou de transfert de la méla-
nine responsable d’'une hypopigmenta-
tion cutanée et oculaire (fig. 5).

La photosensibilité et le risque d’ap-
parition de tumeurs cutanées sont éle-
vés. L'association a des anomalies de
plaquettes ou un déficit immunitaire

Fig. 5: Albinisme/kératoses pré-épithéliomateuses
profuses chez un jeune africain.

définissent des syndromes rares (syn-
dromes de Hermansky-Pudlak, Griscelli-
Prunieras, Chediak-Higashi) [14].

L'albinisme de type 1 est lié a des muta-
tions directes du géne de la tyrosinase,
dont la fonction est déficitaire.

L’albinisme de type 2 est plus fréquent.
L’activité de la tyrosinase est normale.
Les mutations concernent des génes
impliqués dans le transport des mélano-
somes et de la tyrosine.

L’albinisme de type 3, est lié a des ano-
malies des protéines impliquées dans la
synthese de lamélanine [15].

La prise en charge de ces patients est
donc complexe, nécessitant des mesures
de photoprotection strictes et une sur-
veillance étroite de la peau exposée du
fait du surrisque de tumeurs malignes.
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Les lucites idiopathiques chez I'enfant

RESUME: Les lucites idiopathiques sont rares dans I’enfance, mais il est important de les reconnaitre.
Les pathologies saisonniéres durent seulement quelques jours et sont bénignes. L'interrogatoire et
I’examen clinique suffisent a en faire le diagnostic. Les pathologies chroniques durent plusieurs mois,
voire années, et sont plus sévéeres. Des examens complémentaires sont nécessaires a leur diagnostic.
Les traitements des lucites idiopathiques associent une protection solaire vestimentaire et des appli-
cations de “créme solaire” encore appelées produits de protection solaire (PPS). En cas d’échec, on
peut utiliser avec prudence certains traitements systémiques.

A. MOREAU
Cabinet de Dermatologie, CAEN.

photodermatoses dont I’agent pho-

tosensibilisant n’est pas clairement
identifié. Ce sont des affections peu fré-
quentes chez ’enfant. Il faut pourtant
savoir les reconnaitre car le diagnostic
peut étre fait dés'interrogatoire ou grace
ala présentation clinique.

I es lucites idiopathiques sont des

On peut évoquer diverses pathologies
selon la saison et la sévérité du tableau
clinique [1, 2]. Les lucites d’apparition
bréve et saisonniére sontbénignes: lucite
hivernale bénigne, lucite printaniere
juvénile, lucite estivale bénigne. Les
lucites persistantes sont plus séveres:
lucite polymorphe, hydroa vacciniforme,
urticaire solaire, prurigo actinique.

H Les lucites saisonniéres
1. Lhiver: la lucite hivernale bénigne

Elle est facile a diagnostiquer. Les lésions
surviennent en quelques heures quand
sont associées trois circonstances: une
exposition brutale a un franc soleil, un
temps froid et une altitude de plus de
1300 m. C’est une pathologie des sports
d’hiver. L'enfant présente des placards
erythémateux et cedémateux du visage
(pommettes, paupieres, front) et se plaint
debrilures (fig. 1 et 2). Le diagnostic est

Fig. 1: Lucite hivernale bénigne: éruption erythéma-
teuse et cedémateuse du visage. Photo M. Jeanmougin.

Fig. 2: Lucite hivernale bénigne: erythéme des joues.
Photo H. Adamski.
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clinique, aucune exploration complé-
mentaire n’est nécessaire. Les 1ésions
régressent en quelques jours aprées mise
al’ombre. Le traitement préventifassocie
exposition solaire progressive (éviction
entre 11 et 15 h) et application d’'un PPS
haute protection UVB 50+.

2. En mars/avril: la lucite printaniéere
juvénile ou photodermatose printaniére
juvénile

Cette affection est trés probablement
sous-diagnostiquée, car elle avait été
estimée a plus de 6 % chez des écoliers
néo-zélandais [3]. Elle est rapportée
essentiellement chez les jeunes gargons
aux cheveux courts, entre 5 et 12 ans,
mais peut survenir chez des adoles-
cents ou adultes jeunes [4]. Aprés une
exposition solaire lors d'un froid soleil

Fig. 3: Lucite printaniére juvénile: petites vésicules
de U'hélix.

Fig. 4: Lucite printaniére juvénile: bulles avec aspect
de pseudo cocardes.

de printemps, typiquement en avril,
I’enfant présente des papulo-vésicules
touchant quasiment exclusivement
I’hélix des oreilles, de fagon bilatérale
(fig. 3). Parfois les 1ésions peuvent étre
bulleuses ou prendre un aspect de pseu-
do-cocardes (fig. 4) Les1ésions sont 1ége-
rement prurigineuses. Le visage n’est pas
touché. La clinique est typique, aucune
exploration n’est nécessaire. En cas
d’éruption unilatérale, il faut éliminer
un herpeés. Les dermocorticoides sont
efficaces rapidement. Des mesures pré-
ventives doivent étre prescrites: bonnet,
PPS haute protection UVB 50+.

3. Enjuin/juillet: la lucite estivale
bénigne

C’est I’“allergie solaire” des vacances
d’été. Elle touche majoritairement
I’adulte jeune et I’adolescent a partir de
15 ans, mais peut se voir chez I’enfant.
C’est la plus fréquente des photoderma-
toses de I’adulte (10 % de la population
adulte). Elle prédomine chez les filles
aux phototypes clairs (I, L et ITI). Elle fait
partie du spectre “polymorphous light
eruption” qui s’étend des lucites esti-
vales bénignes saisonniéres aux lucites
polymorphes persistantes. La clinique,
typique, aconduit des équipes francaises
a individualiser I’entité lucite estivale
bénigne qui n’est pas reconnue par les
Anglo-Saxons [5]. Le 2¢ ou 3® jour des
vacances d’été, aprés une exposition
solaire intense et prolongeée, les lésions
apparaissent en quelques heures, typi-
quement en fin de journée. 1l s’agit de
papulo-vésicules trés prurigineuses
touchant les zones habituellement non
exposées: décolleté, dos des mains/
avant-bras, dos des pieds (fig. 5 et 6). Le
visage est respecté. Sans traitement, les
lésions finissent pars’atténueren 10215
jours grace a I’acquisition d'un bronzage.
Elles récidiveront les années suivantes
dans les mémes circonstances. Lorsque
cette symptomatologie est typique sans
atteinte du visage, aucun examen com-
plémentaire n’est nécessaire. Le trai-
tement préventif associe I’exposition
solaire progressive les premiers jours des

Fig 5: Lucite estivale bénigne: papules prurigi-
neuses du décolleté. Photo P. Thomas.

Fig. 6: Lucite estivale bénigne: discrétes papules du
décolleté chez une jeune enfant. Photo J.-L. Peyron.

vacances et un PPS de haute protection
UVB 50+ avec indice de protection UVA
élevé. Si c’est insuffisant, on peut asso-
cier a partir de 6 ans un complément ali-
mentaire a visée antiradicalaire de type
Oxelio Protect 2/j (gélule a percer dans
un aliment), & débuter 3 semaines avant
I’exposition.

Les lucites persistantes:
de mars a octobre,
et parfois toute I’année

1. La lucite polymorphe

Elle se voit surtout chez I’adulte, et est
rarement décrite chez I’enfant. Elle fait
partie du spectre “polymorphous light
eruption” mais sa clinique est tres dif-
férente de la lucite estivale bénigne et
elle est beaucoup plus invalidante. Des
le début du printemps les 1ésions sur-
viennent pour de faibles expositions
(soleil regu pendant une récréation par
exemple). Elles durent jusqu’a I’au-
tomne, récidivant a chaque exposition
et guérissant en 2 a 3 semaines apres
mise a ’ombre. Elles prédominent sur
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Fig. 7: Lucite polymorphe: papules, lésions eczé-
matiformes et chéilite. Photo JL Peyron.

Fig. 8: Lucite polymorphe: papules excoriées du dos
des mains. Photo J.-L Peyron.

le visage et le dos des mains. Il peut 'y
avoir une chéilite (fig 7 et 8). I s’agit le
plus souvent de papules érythémateuses
ou papulo-vésicules, mais parfois éga-
lement de pseudo cocardes. Elles sont
prurigineuses. Le diagnostic est fait par
I’exploration photodermatologique qui
reproduit les 1ésions par le phototest ité-
ratif polymorphe ou UVB dans lamoitié
des cas environ [6] (fig. 9). Le diagnos-

Fig. 9: Lucite polymorphe: phototest itératif poly-
chromatique fortement positif. Photo J.-L Peyron.

tic différentiel devant cette atteinte du
visage chez un enfant est le lupus ery-
thémateux qui doit étre recherché par un
bilan biologique (on évite labiopsie chez
I’enfant). Le traitement est préventif:
stricte photoprotection par vétements et
PPS haute protection 50+. On peut asso-
cier des compléments alimentaires anti-
radicalaires per os. En cas d’échec, on
peut prescrire de I’hydroxycholoroquine
a partir de 6 ans, a la dose maximale de
6 mg/kg/j et avec une surveillance héma-
tologique, hépatique, rénale et ophtal-
mologique [7].

2. L'hydroa vacciniforme

C’est une affection rare débutant dans
I’enfance et guérissant spontanément
a I’adolescence dans la quasi-totalité
des cas. Elle touche le plus souvent les
garcons. Les symptdmes sont caracté-
ristiques. Apres une exposition solaire
généralement importante, les 1ésions
apparaissent en 12 a 24 heures. Il s’agit
de vésicules devenant ombiliquées
puis crotiteuses en quelques jours ou
semaines. La guérison est spontanée et
laisse des cicatrices varioliformes. Les
lésions touchent les pommettes, le nez
etlesoreilles (fig 10 et 11). 1l peut y avoir
rarement une atteinte conjonctivale ou
cornéenne. Il n’y a pas de signes généraux
danslaforme classique. Lesrechutes sur-
viennent a chaque exposition solaire,
pendant plusieurs années, pour finir par
cesser apres la puberté. Il est intéressant
d’adresser 'enfant a un centre spécialisé
afin d’effectuer une exploration photo-
biologique qui permettra d’affirmer le
diagnostic en reproduisant les 1ésions
(phototest itératif UVA a fortes doses
3jours de suite). Larecherche d’EBV, qui
joue un role dans cette pathologie, doit
étre systématique sur les 1ésions et dans
le sang [8]. Il faut également, de prin-
cipe, doser les porphyrines urinaires,
fécales et érythrocytaires pour éliminer
en particulier une protoporphyrie éry-
thropoiétique. Le traitement préventif
doitassocier une protection solaire vesti-
mentaire, oculaire et par produits de pro-
tection solaire SPF 50+. Les traitements

Fig. 10: Hydroa vacciniforme: lésions ombiliquées
des joues, nez et oreilles. Photo J.-L Peyron.

Fig. 11: Hydroa vacciniforme: croGtes secondaires aux
vésicules et cicatrices varioliformes. Photo P. Thomas.

systémiques sont décevants (bétacaro-
téne, antipaludéens de syntheése, voire
ciclosporine). La rareté de la pathologie
explique I’'absence de publication sur de
grandes séries.

La présence de signes de gravité clinique
(lésions nécrotiques de grande taille,
cedéme du visage, fievre, lymphadéno-
pathies) doit faire hospitaliser ’enfant
pour rechercher un lymphome T/NK
ou un syndrome hémophagocytique.
En effet, il est décrit des formes “systé-
miques” d’évolution défavorable et qui
nécessitent une prise en charge hémato-
logique. [9].

3. Lurticaire solaire

Bien qu’elle apparaisse plut6t chez
I’adulte jeune, elle peut se voir chez
I’enfant. Il s’agit d’un enfant qui se
plaint d’un prurit survenant rapidement
(moins de 30 min) lors d’une exposition
solaire, et régressant en quelques heures.
On constate des papules urticariennes
quand on peut voir I’enfant en poussée,
sinonil fauts’aider des photos prises par
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Fig. 12: Urticaire solaire déclenchée par les UVA.

les parents. Les 1ésions surviennent sur
les zones non exposées habituellement.
Il y a donc une atteinte du tronc, haut
desbras, cuisses; et unrespect du visage
par un phénomeéne de désensibilisation
quotidienne qui entraine une tolérance
sur cette zone. Le spectre déclenchant
est situé généralement dans les UVA ou
la lumiere visible, ce qui explique que
les 1ésions peuvent apparaitre derriere
une vitre ou méme en intérieur par la
lumiere artificielle. Le retentissement
psychologique est important car il y a
souvent une errance diagnostique pen-
dant des mois ou des années. Il faut donc
un bon interrogatoire. Le diagnostic est
confirmé trés rapidement par 1’explo-
ration photobiologique qui déclenche
I'urticaire en quelques minutes (fig. 12).
Il faut également, de principe, doser les
porphyrines urinaires, fécales et érythro-
cytaires pour ne pas passer a coté d'une
protoporphyrie erythrocytaire. On doit
doser calcium et vitamine D sériques car
il yatrés souvent des carences par défaut
d’exposition solaire. Le traitement est
symptomatique. L'association protec-
tion vestimentaire et antiH1 peut suf-
fire. I faut favoriser les PPS avec écrans
minéraux qui protégent mieux des UVA
et du visible que les filtres organiques.
Cependant, I’observance est souvent

mauvaise (les crémes ont un effet blanc
peu cosmétique) et ils sont, au final, peu
efficaces. L'omalizumab donne de bons
résultats [10, 11]. Bien qu’ici la prescrip-
tion soit hors AMM, il peut étre proposé
apartirdel’dgede 12 ansaladose de 150
a 300 mg toutes les 4 semaines, comme
dans l'urticaire chronique spontanée.

4. Le prurigo actinique

Cette affection rare et chronique débute
vers 1’dge de 8 ans et prédomine chez les
filles. Elle était initialement décrite chez
les Amérindiens mais, bien que plusrare,
existe chez les Européens. Les poussées
surviennent en été mais, avec le temps,
les 1ésions persistent toute ’année. I1
s’agit de lésions eczématiformes puis a
type de prurigo, qui sont situées essen-
tiellement sur le visage le cou et le dos
desmains (fig. 13 et 14). Elles s’associent
aunelichénification et des cicatrices. La
chéilite, trés évocatrice, et la conjoncti-
vite sont fréquentes. Lassociation avecla
dermatite atopique est fréquente (jusqu’a
40 % des cas). L'exploration photo-
biologique est souvent normale. Mais
parfois la DEM est abaissée ou le pho-
totest itératif en UVA et/ou UVB permet
de reproduire les lésions. Un groupage
HLA doit étre demandé car il existe une
association étroite avec les sous-types
DRB1*0407 (65-95 %) et DRB1*0401

Fig. 13: Prurigo actinique: lésions eczématiformes
du visage avec chéilite.

Fig. 14: Prurigo actinique: lésions eczématiformes
lichénifiées et excoriées du dos des mains.

(20 %) [12]. La pathologie persiste a
I’age adulte chez les Amérindiens, mais
tend a s’améliorer avec le temps chezles
Européens. Les PPS sont peu efficaces.
Les dermocorticoides peuvent aider lors
des poussées. Le thalidomide est spec-
taculairement efficace, mais difficile
a manier [13]. Le dupilumab & la dose
de 400 mg puis 200 mg/semaine semble
donner de bons résultats [14].
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Phytophotodermatoses chez |I'enfant

RESUME : Parmi les dermatoses provoquées par les plantes, les phytophotodermatoses sont les plus
souvent rapportées, et ce depuis des siécles, mais curieusement, elles restent mal connues tant des
praticiens que de la population générale. Elles se voient avec une particuliére frequence chez I’enfant,
et sont sources d’erreurs diagnostiques.

M. AVENEL-AUDRAN
Dermatologue, ANGERS.

Qu’entend-on par
phytophotodermatose ?

La phytophotodermatose est une der-
matose qui résulte du contact avec la
peau d’une plante (phyton = végétal,
en grec ancien) et du soleil (phos/pho-
tos = lumiere, en grec ancien). C’est une
réaction phototoxique, due aux actions
associées dun agent chimique photosen-
sibilisant contenu dans la plante et de la
longueur d’onde d’UV correspondante,
en l'occurrence les UVA. C’est clinique-
ment uneréaction inflammatoire de type
“coup de soleil”, retardée de quelques
heures apres le contact, avec cedéme et
rougeur initiaux et parfois décollements
bulleux, suivis d*une pigmentation par-
fois durable.

La pigmentation provoquée par certaines
plantes est connue depuis I’Antiquité;
dés 2000 av ]G, en Egypte, lejus d’ Ammi
majus, une apiacée qui poussait dans
la vallée du Nil, était utilisé combiné a
I’exposition au soleil pour traiter le viti-
ligo. En Inde, pour combattre la “lepre
blanche” terme encore utilisé pour dési-
gner le vitiligo, des extraits bouillis d'une
légumineuse, le psoralier (Psoralea cory-
lifolia), était utilisés; le terme psoraléne
est d’ailleurs dérivé du nom de cette
plante. En 1932, Oppenheim [1] indivi-
dualise une dermatose bulleuse striée
avec pigmentation secondaire survenant
lors du contact de la peau avec I’herbe
des prés combiné a I’exposition solaire,

entité maintenant bien connue sous le
terme de dermite des prés d’Oppenheim.
Le r6le photosensibilisant des furo-
coumarines présentes dans les plantes
est démontré en 1938 et, en 1939, les
UVA sont reconnus comme la longueur
d’onde responsable.

Les furocoumarines sont des composés
tricycliques résultant de la fusion d’un
cycle furane avec une benzopyrone bicy-
clique pour former, soit une structure
linéaire (psoraléne), soit une structure
angulaire (angélicine ou isopsoraléne),
les furocoumarines linéaires étant les
plus phototoxiques.

Quels sont les aspects
cliniques des
photodermatoses ?

Diverses descriptions sous diverses
dénominations décrivent les 1ésions
cutanées des phytodermatoses qui se
résument a un “coup de soleil” localisé,
plus ou moins sévere.

e La dermite des prés est le tableau cli-
nique le plus classique de phytopho-
todermatose et le premier décrit. Les
lésions érythémateuses, cedémateuses,
vésiculo-bulleuses, douloureuses plus
que prurigineuses, sont remarquables
par leur configuration bizarre, linéaire,
striée, dessinant parfois la forme dune
feuille, et par leur disposition sur les par-
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Fig. 1: Dermite des prés classique, coll. Jean Louis
Peyron.

ties découvertes, exposées a la lumieére.
Elles apparaissent 24 heures aprées un
contact avec des plantes riches en furo-
coumarines, associé a une exposition
solaire parfois modérée et sont poten-
tialisées par I’humidité de la peau occa-
sionnée par la sudation ou une baignade.
Une pigmentation résiduelle peut per-
sister plusieurs mois, voire années. La
circonstance d’apparition classique
décrite par Oppenheim au XIX® siecle
était la sieste dans I’herbe aprés une bai-
gnade aubord d’uneriviére. Les plantes
en cause sont surtout des apiacées, la
grande berce (Heracleum sphondy-
lium) la plus redoutable, I’héraclée
(Heracleum mantegazzianum) et le cer-
feuil sauvage ou persil d’dne (Anthriscus
sylvestris). De nos jours, chez I’enfant,
plusieurs cas de brtlures péribuccales
ont été rapportés chez des nourrissons
qui avaient mangé de la purée de panais
(Pastinaca sativa) dehors, en été [2, 3].
Mais des formes plus typiques sont fré-
quentes (fig. 1).

e La dermite en breloque, décrite au

début du XX¢siecle [4], tient son nom
de ’aspect en pendentif de la pigmen-

tation du cou ou du décolleté survenant
chezles femmesayant appliqué de I’eau
de Cologne avant de s’exposer au soleil.
Cette phototoxicité, survenant sans
érytheme préalable, a été rapportée a la
présence dans les parfums de bergamote,
extraite du bergamotier (Citrus berga-
mia), agrume qui contient du bergapténe
ou 5-methoxypsoraléne (5-MOP). C’est
pourquoi il reste prudent d’éviter I’ap-
plication de parfums sur la peau avant
de s’exposer au soleil. Chez I’enfant,
de telles pigmentations ont été décrites
apreés utilisation de pommade artisanale
a base de Ruta Graveolens pour traiter
une pédiculose [5].

e La “lime disease” [6], qui a été décrite
apres contact avec ’écorce ou le jus de
citron vert, (lime en anglais) associe
érytheme, bulles et érosions post bul-
leuses souvent prises pour des briilures

Famille

Nom botanique

thermiques. Elle se voit tant chez ’adulte
que ’enfant [7].

D’autres diagnostics, tels que mycose,
impétigo, herpes, érythéme polymorphe,
cellulite ou méme syndrome des enfants
battus, ont pu étre évoqués avant de pen-
ser a une phytophotodermatose [8, 9].

Quelles sont les plantes
responsables ?

Quatre grandes familles de plantes
(tableau I) contenant des furocouma-
rines ont ce potentiel phototoxique: les
apiacées, fabacées, moracées et rutacées:
—lafamille des apiacéesreprésente la plus
grande famille de plantes phototoxiques,
reconnaissables par leur structure florale
en ombelle. Les plus importantes sont
mentionnées dans le tableau I;

Nom commun

Citrus paradisii
Citrus sinensis

Cneoridium dumosum
Dictamnus albus
Pelea anisata

Ruta graveolens

Apiacées Ammi majus Ammi élevée
Angelica archangelica Angélique
Angelica silvestris Angélique sauvage
Anthriscus sylvestris Cerfeuil sauvage
Apium graveolens Céleri
Daucus carrota Carotte
Foeniculum vulgare Fenouil
Heracleum lanatum Grande berce laineuse
Heracleum mantegazzianum Héraclée du Caucase
Heracleum sphondylium Grande berce
Pastinaca sativa Panais
Petroselinum crispum Persil

Fabacées Psoralea corylifolia Psoralier
Myroxylon balsamum Les extraits donnent le Baume
Myroxylon pereirae du Pérou

Moracées Ficus carica Figuier

Rutacées Citrus aurantifolia Citron vert
Citrus aurantium Orange amére
Citrus bergamia Bergamote
Citrus limetta Citron doux
Citrus limon Citron

Pamplemousse
Orange douce

“Berry rue”
Fraxinelle “buisson ardent”
“Mokihana”

Rue des jardins

Tableau I: Plantes photosensibilisantes.
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Fig. 2: Bralure au lait de figuier. Journal Sud-Ouest,
4 juillet 2019.

—danslafamille des fabacées, on trouve
le psoralier (Psoralea corylifolia) qui
reste en Inde la principale source de
psoralénes;

—ala famille des moracées, appartient
le figuier (Ficus carica), trés largement
répandu dans nos régions. Les psora-
lénes sont principalement contenus
dans laseve des feuilles et des pousses et
leur concentration est maximale en avril
et juillet. Des cas de brtlures séveres
ont été rapportés chez des enfants
lors d’un pique-nique en Inde [10] et
d’autres publiés dans un journal régio-
nal en France (fig. 2) chez des enfants
qui avaient joué “a la dinette” avec ses
feuilles [11];

—les rutacées sont la deuxiéme famille
pourvoyeuse de dermites phototoxiques.
Tous les agrumes (Citrus ssp.) ont ce
potentiel photosensibilisant. C’est
I’écorce, plus que le fruit, qui contient
des psoralénes, 5-MOP et 8-MOP [5]. En
Amérique, le plus souvent en cause est

le citron vert (Citrus aurantifolia) res-
ponsable de la “lime disease” ; des chéi-
lites ont été décrites chez les Norvégiens
qui ont I’habitude de sucer des oranges
douces (Citrus sinensis) lorsqu’ils font
duski[12]. Larue dejardin (Ruta graveo-
lens) appartient aussi a cette famille de
plantes. Elle pousse a1’état sauvage et est
aussi souventresponsable de phytopho-
todermatose; elle contient du 5-MOP,
du 8-MOP et de I’angélicine. Elle peut
étre utilisée, comme déja cité, en appli-
cation locale dans des pommades faites
maison [5]. D’autres plantes sont plus
rarement en cause (tableau I).
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Photoprotection de |I'enfant

RESUME: L’exposition au soleil dans I’enfance est souvent plus intense que chez les adultes. Les
données de la littérature montrent sans équivoque le lien entre ce comportement social et le risque
de mélanome et de cancer cutanés non mélaniques, méme a I’age adulte. En outre, le photovieillisse-
ment de la peau commence déja dans I’enfance par une exposition inappropriée au soleil.

C. COMTE
Unité Photodermatologie,
Hépital Saint-Louis, PARIS.

ne étude a été menée en Espagne
U dans les écoles [1]: 1728 ques-

tionnaires ont été analysés (22 %
parents, 14,5 % enseignants, 44,8 %
adolescents et 18,6 % enfants). L'age
moyen était de 8 ans (enfants), 16 ans
(adolescents), 39 ans (enseignants) et
42 ans (parents). Les phototypes II-III
représentaient 61 % de I’échantillon.
Les enfants, suivis des adolescents,
ont déclaré la plus forte exposition au
soleil, tant en fréquence qu’en durée.
Les adolescents présentaient le taux le
plus élevé de coups de soleil (75 %), sui-
vis des parents/enseignants (54,1 %) et
des enfants (44,1 %). Les enfants et leurs
parents étaient les plus susceptibles
d’adopter des mesures de photoprotec-
tion, tandis que les adolescents présen-
taient des attitudes plus risquées.

Quelles sont les sources
d’information des parents ?

Une étude menée dans une école en
Suisse [2], dans le canton le plus tou-
ché par les mélanomes, retrouvait une
connaissance vis-a-vis des risques de
cancer cutané relativement correcte des
enfants, mais une attitude inadaptée. La
principale source d’information sur le
rayonnement ultraviolet et la protection
solaire était leurs parents (76 %), suivis
par I’école (11 %) et les médias (9 %).

Or, une étude montre que les parents
s’informent eux-mémes de fagon inap-

propriée: une étude a été conduite aux
Etats-Unis pour analyser qualitative-
ment et quantitativement le contexte
social numérique via les blogs paren-
taux qui fagonnent les décisions des
parents concernant la photoprotec-
tion des enfants. L’étude a analysé les
25 blogs de parentalité les plus popu-
laires aux Etats-Unis, y compris 56 bil-
lets de blog traitant de photoprotection,
et 2661 commentaires. Les discours
étaient classés selon trois catégories:
encourageant les crémes solaires, décou-
rageants, et ambivalents. Résultats: les
messages décourageants sur les écrans
solaires portaient sur les remédes natu-
rels, les recettes de crémes solaires
“maison” et la vitamine D. Les mes-
sages encourageant les écrans solaires
portaient sur le cancer de la peau et les
vétements de protection. Les messages
ambivalents a I’écran solaire étaient
associés a des études scientifiques.
Les messages décourageant les écrans
solaires ont regu plus de commentaires
(moyenne de 124) que les messages
encourageants (31) ou ambivalents (8).
Les publications décourageantes (65 %)
etambivalentes (75 %) citaient plus sou-
vent la littérature scientifique que les
publications encourageantes (14 %).
Les commentaires étaient trois fois plus
susceptibles de décourager la photo-
protection que de ’encourager (1340
contre 447 commentaires).

En conclusion, les blogs sur le réle
parental sont une source importante
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d’information et de désinformation
sur la photoprotection pédiatrique.
Cependant, la désinformation recoit
beaucoup plus de participation. L'étude
propose que les themes révélés dans cette
étude pourraient aider les médecins et
les responsables de la santé publique
a élaborer des interventions visant a
cibler la désinformation en matiere de
photoprotection pédiatrique.

B Quelle photoprotection?

L’équipe nantaise de Céline Couteau
et Laurence Coiffard a analysé I’effica-
cité des différents types de vétements
et de crémes solaires utilisés chez le
jeune enfant en France [4]. Le pouvoir
protecteur a été déterminé a I’aide d’'un
spectrophotometre équipé d une spheére
d’intégration. Une mesure de transmis-
sion effectuée, respectivement, entre 290
et 400 nm et entre 320 et 400 nm, a per-
mis d’évaluer les propriétés photopro-
tectrices dans les gammes UVB et UVA
respectivement.

Résultats: bien que 1’effet photopro-
tecteur varie selon le type de vétement
(facteur de protection UV [UPF] d’en-
viron 10 pour un t-shirt en coton et
500 pour un jean), ’effet est constant
pour n’importe quel type de vétement.
Le placement des tissus en couches
est essentiel et permet d’augmenter
considérablement 1’effet protecteur.
Les jeans, survétements, pullovers et
collants permettent d’atteindre un UPF
supérieur a 500.

En outre, les auteurs souhaitaient
répondre a la question “Qu’est-ce qui
faitune bonne créme solaire ?” en analy-
sant la formule de chaque produit testé.
1l s’avere que seules les crémes conte-
nant a la fois des filtres organiques et
des filtres inorganiques ont un facteur
de protection solaire (FPS) identique a
celui indiqué sur le produit. La simple
présence de dioxyde de titane et/ou de
zinc ne signifie pas que le produit aura
un FPS élevé.

Quels effets indésirables
potentiels des
photoprotecteurs externes
chez les enfants ?

1. Allergie de contact (AC) et
photoallergie (PA) aux filtres organiques

Afin d’évaluerla fréquence dela ACetde
la PA aux écrans solaires chezles enfants
agés de moins de 18 ans, une analyse
rétrospective du centre de photoderma-
tologie de Leslie Rhodes [5] a publié des
données sur les enfants qui ont subi des
tests de photopatch (série standard de
neuffiltres UV + produits d’écran solaire
eux-meémes) entre 2000 et 2011.

L’analyse a porté sur 157 enfants (4gés de
3417 ans, 69 garcons et 88 filles).

Les auteurs ont observé 23 réactions de
PA au total, 9 aux filtres UV et 14 aux
produits solaires, chez 10 enfants, soit
6,4 % de I’échantillon des enfants testés.
Sept enfants ont eu une PA seule et trois
onteuPA et CA. Sept enfants (4,5 %) ont
présenté des PA aux filtres UV, tandis
que neuf enfants (5,7 %) étaient posi-
tifs aux produits solaires commerciaux.
Les filtres UV responsables de la PA
étaient la benzophénone 3 (33 %,n =3),
l'octylméthoxycinnamate (22 %, n = 2),
le 4 méthylbenzylidéne camphre (11 %,
n=1),1’acide 4 aminobenzoique (PABA;
11 %, n = 1), le butyl méthoxy diben-
zoylmethane (11 %, n =1) et 'isoamyle
p méthoxycinnamate (11 %,n=1).

Ces résultats ne montrent pas, bien sfr,
la prévalence d’AC ou de PA chez les
enfants en général, mais ils indiquent
que ces allergies ne sont pas rarissimes
chez’enfant, et qu’il convient de ne pas
oublier de les tester en cas de suspicion
clinique d’allergie de contact.

2. Allergie a I'aluminium

Des parents d’enfants allergiques al’alu-
minium, et ayant fait des granulomes
de vaccination, ont rapporté que leurs
enfants pouvaient réagir a un écran

solaire contenant de I’aluminium. Pour
explorer cette hypothése, une étude a été
menée chez 16 enfants agés (4ge moyen
de 5 ans) ayant fait un granulome de vac-
cination et ayant une réaction positive
au patch test au chlorure d’aluminium
hexahydrate [6]. Des ROAT tests en
aveugle ont été réalisés avec deux appli-
cations quotidiennes de deux écrans
solaires pendant 14 jours. Une créme
contenait de ’aluminium et ’autre
n’en contenait pas. Les enfants étaient
leurs propres témoins. Un seul enfant
(6 %) a eu une réaction cutanée posi-
tive au ROAT (le jour 2) a I’écran solaire
contenant de I’aluminium. Aucun n’a
réagi a I’écran solaire sans aluminium.
Les auteurs concluent que l'utilisation
d’écrans solaires contenant de I’alumi-
nium peut, au cas par cas, entrainer une
dermatite de contact allergique chez les
enfants allergiques a I’laluminium.

3. Passage systémique des filtres
organiques chez I'enfant

La question du passage systémique de
certains filtres organiques, notamment
les benzophénones (BP), est connue
depuis plusieurs années, ce qui souléve
des préoccupations quant a leursrisques
pour la santé humaine, en particulier
pour les enfants.

Un étude conduite par l'institut de
recherches environnementales de Hong-
Kong [7], a analysé des échantillons uri-
naires de 53 enfants 4gés de 4 a 6 ans,
dont seulement deux ont appliqué des
crémes solaires pendant la recherche, et
les a comparés a des échantillons d’eau
durobinet et d’eau distillée commercia-
lisée a Hong-Kong. Dans les urines des
enfants, il a été retrouvé la présence de
BP1, BP2, BP3 et BP4, avec des taux de
détection aux environs de 58 % et des
moyennes géométriques allant de 44,2
a 76,7 ng/mL. Dans I’eau du robinet et
I’eau en bouteille distillée, on retrou-
vait également de la BP3, avec des taux
de détection de 100 % et des moyennes
géométriques de 9,64 et 14,5 ng/L. Des
relations significatives entre le taux de
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Fig. I: Probabilité de carence en vitamine D en fonction du poids corporel et de la couleur de la peau a deux concentrations cibles de 25-hydroxyvitamine D (25[0HID):
inférieures a 20 ng/mL (A) et inférieures a 30 ng/mL (B). Si la carence en vitamine D est définie comme une concentration de 25(0H D inférieure a 40 ng/mL, les trois
lignes se situent en haut du graphique, de sorte que ce chiffre n'est pas affiché. Les bandes indiquent des IC95 % pour la probabilité de carence. D’aprés [7].

filtres UV urinaires et les caractéris-
tiques personnelles des enfants ont été
notées (valeurs d’IMC, sexe, niveau de
revenu, fréquence de lavages des mains
etzone du corps concernée). Les auteurs
concluent que les risques pour la santé
associés aux filtres UV chez les enfants
de Hong Kong ne semblaient pas pré-
occupants mais que, en revanche, il
semblait y avoir d’autres sources de
contamination a ce composé chimique
dans ’environnement.

Photoprotection chez les
enfants de phototype foncé

Les recommandations de photoprotec-
tion des enfants peuvent parfois étre
appliquées al’exces, chez des catégories
de population qui ne sont pas a risque
de cancer cutané photo-induit, comme
le sont les enfants de phototype IV et
plus. Chez ces enfants vivant sous des
lattitudes peu ensoleillées, il existe au
contraire un risque de carence en vita-
mine D a prendre en considération.

Une étude américaine [8] a observé les
données issues de ’enquéte nationale
d’examen de la santé et de la nutrition
des Etats-Unis, entre les années 2001 a
2010, chezles sujets 4gés de 6 ans et plus.

Lebut deI’étude était d’étudier I’effet de
la couleur de la peau, du poids corporel
et de’dge sur1’état en vitamine D. La pro-
babilité de carence dans la plage normale
de poids corporel pour trois groupes
raciaux/ethniques a trois niveaux cibles
de 25-hydroxyvitamine D a été mesurée.
Lesrésultats de cette étude montrent que
les couleurs de peau plus foncées et les
poids corporels plus lourds sont indé-
pendamment et significativement asso-
ciésaunstatut de vitamine D plus faible.
Les auteurs rapportent graphiquement
la probabilité de carence en vitamine D
selon le poids corporel et la couleur de
lapeau, pour des cibles de vitamine D de
20 et 30 ng/mL (fig. 1).

Il convient donc d’adapter le discours de
photoprotection des enfants a la diver-
sité actuelle des enfants des écoles.

B Conclusion

Les messages de photoprotection de’en-
fant doivent mieux préciser leur public
cible: les enfants de phototypes I a III.
Chez ces enfants, il existe un contraste
entre 'appréhension que suscite I’appli-
cation de créme solaire, et la pauvreté de
la littérature sur le sujet. Le message a
retenir est que les crémes solaires “sans

filtres chimiques” (soit sans filtre orga-
nique, souvent les crémes bio) ne per-
mettent pas un niveau de protection
aussi complet que les crémes contenant
a la fois des filtres organiques et inor-
ganiques. Et, bien str, que la photopro-
tection vestimentaire reste la premiere
préconisation a faire aux parents. Il faut
aussi avoir a I’esprit que les filtres orga-
niques utilisés en Europe sont différents
de ceux utilisés dans d’autres régions
du monde, notamment aux Etats-Unis.
Les législations européennes sont plus
strictes et permettent 1’utilisation de
filtres solaires qui, selon les données
actuelles de la science, sont moins
nocives pour la santé et’environnement
que de nombreux filtres utilisés ailleurs
dansle monde.
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EN PRATIQUE, ON RETIENDRA

Les génophotodermatoses
|

Lensemble des pathologies décrites dans cet article correspond a des dermatoses d'origine génétique
caractérisées par une sensibilité anormale aux UV.

Les enfants atteints doivent étre référés, devant toute suspicion diagnostique, a un centre de référence
(CNR) de la pathologie afin de confirmer le diagnostic sur le plan clinique avec un diagnostic génétique,
d’étre explorés au mieux et de bénéficier d'une prise en charge adaptée (filiere FIMARAD Necker Paris et
Bordeaux).

La photoprotection est au centre de la prise en charge de ces enfants.

Les produits de protection solaire peuvent étre pris en charge par 'Assurance maladie sous certaines
conditions (validation par les CNR).

Les lucites idiopathiques chez U'enfant

Linterrogatoire reste l'étape la plus importante du diagnostic.
Une lucite saisonniére ne nécessite aucun examen complémentaire.
Devant toute photodermatose chronique touchant le visage, il faut rechercher un lupus.

Devant toute photodermatose chronique de l'enfant, il faut doser les porphyrines.

Phytophotodermatoses chez l'enfant

Les phytophotodermatoses ne sont pas rares chez l'enfant et pourtant souvent méconnues.

La clinique va de simples pigmentations a des brilures graves dont la distribution parfois bizarre sur les
zones exposées doit alerter.

Ces accidents pourraient étre facilement évités grace a la diffusion de leur connaissance tant auprées du
corps médical que des parents et personnels en charge d’enfants.

Photoprotection de l'enfant

La photoprotection de l'enfant reste vestimentaire en premier lieu.

Les cremes solaires ne contenant que des filtres inorganiques ne sont pas aussi protectrices qu'affiché sur
leur emballage (FPS).

Il est préférable de choisir une créme solaire contenant a la fois des filtres organiques et inorganiques.
Les allergies/photoallergies sont possibles mais rares.

Ne pas protéger un enfant avec une créeme solaire ne 'empéche pas d'étre contaminé par des composés
chimiques souvent ubiquitaires.
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Physiopathologie
et role de I'inflammation de type 2
dans le prurigo nodulaire

RESUME: Le prurigo nodulaire est la forme la plus sévére et la plus fréquente de prurigo chronique
En pratique, ce terme est souvent utilisé pour parler du prurigo chronique. Il s’agit d’'une maladie
autonome mais consécutive a une sensibilisation neuronale au prurit et au développement d’un cycle
vicieux prurit-grattage, quelle que soit la cause initiale du prurit chronique. Dans ce contexte de sen-
sibilisation, la spécificité du prurigo chronique est de faire partie des maladies liées a une inflamma-
tion consécutive a I’activation de lymphocytes Th2 et a la production de cytokines, telles que I’'lL4,

I’'IL13 ou I'IL31. Pour l'instant, le seul médicament disposant d’une AMM est le dupilumab.

L. MISERY
Service de Dermatologie, CHU de BREST.

B Définition

Ausens strict du terme, le prurigonodu-
laire est la forme la plus sévere et la plus
fréquente de prurigo chronique, ou bien
la forme au cours de laquelle lesnodules
prédominent ou sont les seules lésions.
En pratique, ce terme est souvent utilisé
pour parler du prurigo chronique, ce
d’autant plus que les Américains 1'uti-
lisent volontiers plutot que le terme de
prurigo chronique, qui a été validé au
niveau européen [1].

Le prurigo chronique est une maladie
définie par la présence d’un prurit chro-
nique pendant au moins 6 semaines,
d’antécédents et/ou de signes de grattage
répété, et de multiples 1ésions cutanées
prurigineuses localisées ou générali-
sées (papules, nodules et/ou plaques
blanchétres ou rosées) [2]. Le prurigo
chronique est di & une sensibilisation
neuronale au prurit et au développement
d’un cycle vicieux prurit-grattage. Le
prurit chronique peut étre d’origine der-
matologique, systémique, neurologique,
psychiatrique/psychosomatique, mixte
ou indéterminée [2].

Fig. 1: Lésions de prurigo nodulaire.

Cing formes ou types cliniques ont été
décrits [2, 3] : le prurigo chronique peut
étre papuleux, nodulaire, en plaques,
ombiliqué ou linéaire. Ces différents
types peuvent coexister ou se succéder
(fig. 1). On distingue le type papuleux
(papules prurigineuses de diametre
<1cm), le type nodulaire (= prurigo
nodularis, nodules prurigineux en forme
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de déme de diameétre > 1 cm), le type en
plaques (plaques plates prurigineuses
de diametre > 1 cm, souvent sur la partie
inférieure de lajambe), le type ombiliqué
(ulceéres avec bordure prurigineuse) ou
le prurigo linéaire (1ésions prurigineuses
disposées de fagon linéaire) [2, 3]. Tous
ces phénotypes cliniques de prurigo
chronique présentent des caractéris-
tiques similaires, ce qui confirme qu’ils
peuvent étre regroupés sous le terme
générique de prurigo chronique [4].

Physiopathologie:
la sensibilisation au prurit

La physiopathologie est, elle aussi, com-
mune (fig. 2). Le prurigo chronique est
donc une conséquence du cercle vicieux
prurit-grattage et de la sensibilisation au
prurit, ¢’est-a-dire d’un état de réactivité
accrue des neurones impliqués dans
la pruriception dans le contexte d’un
prurit chronique [5]. Les conséquences
cliniques de la sensibilisation sont 1’al-
loknésie (état sensoriel anormal dans
lequel des stimuli qui ne provoquent pas
normalement le prurit provoquentle pru-
rit) et ’hyperknésie (réponse excessive a
un stimulus prurigineux normal). Ces
réponses somatosensorielles peuvent étre
déclenchées par des stimuli thermiques,
mécaniques, électriques ou chimiques.

La sensibilisation périphérique peut
étre attribuée a 1’excitabilité accrue
des neurones sensoriels due a ’hyper-
innervation ou a la diminution appa-
rente d’innervation (cas du prurigo
chronique), ainsi qu’a ’augmentation
de I’expression, de la sensibilité et de
la réactivité des récepteurs (notam-
ment PAR-2, Mrgprs, TLR3, les récep-
teurs de cytokines et les canaux TRP
tels que TRPV1 et TRPA1) qui contri-
buent a I’hypersensibilité des neurones
sensoriels a des médiateurs tels que le
NGF, le BDNF, les neurotrophines 3
et 4, la substance P, le CGRP, les endor-
phines, les cytokines Th2 (IL4, IL13 et
IL31),la PgE2 et ’'ET-1165-167. Les cel-
lules gliales périphériques (cellules de
Schwann et cellules gliales satellites)
sont également impliquées dans la sen-
sibilisation au prurit.

La sensibilisation centrale se produit a
la fois dans les neurones et les cellules
gliales. Au niveau de la moelle épi-
niere, la régulation anormale des voies
descendantes inhibitrices peut s’expli-
quer par la diminution de la libération
de la dynorphine A, neuromodula-
teur k-opioide, par les interneurones
Bhlhb5+ qui contrélent la voie GPR/
GRPR du prurit, et le dysfonctionnement
des voies Bhlhb5+141 ou Vglut2. Quant
au cerveau, il parait mobilisé par et pour

Prurit

\6 semaines
O

Origine cutanée :
Dermatite atopique
Autres dermatoses

N —
Origine

extra-cutanée :
Systémique

Neuropathique
Psychogéne

Mixte

Indéterminée

Sensiblisation au prurit
Inflammation de type 2

Prurigo nodulaire

Fig. 2: Histoire clinique et physiopathologie.

cette perception accrue du prurit, et ceci
d’autant plus qu’il existe un état dépres-
sif ou de stress chronique.

Physiopathologie: role de
I'inflammation de type 2

La sensibilisation au prurit est un méca-
nisme trés présent au cours du prurit
chronique. Le prurigo chronique a une
prévalence qui se situe un peu au-dessus
du seuil ott]’on pourrait considérer qu’il
s’agit d'une maladie rare. La sensibilisa-
tion n’explique donc pas totalement la
physiopathologie du prurigo chronique
car d’autres facteurs interviennent.

La spécificité du prurigo chronique est
de faire partie des maladies liées & une
inflammation consécutive al’activation
de lymphocytes Th2 et a la production
de cytokines telles que I'IL4, I'IL13 ou
I'IL31 [6], qu’il survienne sur un terrain
atopique ounon.

L’infiltrat inflammatoire dermique est
composé principalement de lympho-
cytes T, mais aussi d’un nombre accru de
basophiles 2D7+ et d’éosinophiles MBP+.
Ces cellules dermiques expriment I'IL4,
I'TL13 oul'IL31 aunniveau plusélevé que
dans la peau saine ou non lésionnelle.

11 est intéressant de noter que I'IL4 est
principalement exprimée par les lym-
phocytes T CD3+ et les basophiles 2D7+.
L'TL13 est principalement exprimée par
les éosinophiles MBP+ [7]. L'IL31 a été
trouvée dans les lymphocytes T mais
aussi dans les cellules dendritiques
myéloides dermiques CD11c+ qui se
sont révélées étre abondamment pré-
sentes dans la peau lésionnelle [8]. Il a
été démontré que 'intensité du prurit
était associée au niveau d’expression
des protéines et des récepteurs de la voie
de'IL31 [9]. Bien que celaressemble au
profil de la dermatite atopique (DA),
I’étude des génes exprimés de maniere
différentielle indique I'implication des
signatures Th1/Th17/Th22 a c6té de Th2
dans la pathogenese du prurigo, ce qui



le différencie de la DA. Des signatures
immunitaires élevées ont également été
trouvées dans le sang, notamment1'IL.13
et'IL31 [10].

Une autre spécificité du prurigo nodu-
laire consiste en des interactions neu-
ro-immunes spécifiques, conduisant a
une hyperexcitabilité des terminaisons
nerveuses et méme a des remaniements
de l’organisation spatiale du réseau ner-
veux cutané, qui se modifient avec les
nouveaux traitements [11, 12].

Enfin, les cytokines Th2 (surtout I'IL4)
induisent une fibrose a ’origine des
nodules mais ne sont pas les seules
en cause. Une population unique de
fibroblastes papillaires sécrétoires
CXCL14-IL24+ a été identifiée, ainsi que
des niveaux élevés de neuromédine B
dans les fibroblastes [13]. Les fibroblastes
ont également fait I’objet d’une autre
analyse unicellulaire récente. Dans cette
étude, un phénotype semblable a celui des
fibroblastes associés au cancer (CAF) (avec
des CAF WNT5A+) a été mis en évidence
dansleslésions de la peau du CNPG [14].

B Conséquences thérapeutiques

Le prurigo chronique est bel et bien une
maladie autonome. C’est pourquoi la
nécessité de rechercher une étiologie est
discutée, ce d’autant plus qu’elle peut
avoir disparu alors que le prurigo chro-
nique est bien présent. C’est aussi pour-
quoi le développement de nouveaux
traitements en relation avec cesnouvelles
connaissances physiopathologiques per-
met d’avoir une efficacité remarquable.

Pour 'instant, le dupilumab, qui cible le
récepteur de I'TL4 et de I'IL13, est le seul
médicament qui bénéficie d*une autori-
sation de mise sur le marché (AMM). Son
efficacité et sa tolérance sont treés bonnes,
qu’il existe un terrain atopique préexis-
tant ou non [15].

Le némolizumab, ciblant une chaine
du récepteur de I'IL31, permet d’avoir
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POINTS FORTS

B Le prurigo nodulaire ou chronique est une maladie autonome.

B Il survient dans un contexte de prurit chronique, quelle que soit la
cause, du fait d'une sensibilisation au prurit et du cercle vicieux

prurit-grattage.

B Que le prurigo survienne dans un contexte atopique ou non, il est lié

a une inflammation de type 2.

B Le dupilumab est le seul traitement bénéficiant d'une AMM.

une efficacité et une tolérance compa-
rables[16,17] etune demande ’AMM a
été déposée. Le vixarelimab, ciblant une
autre chaine de ce récepteur, a aussi une
efficacité prometteuse dans une étude de
phaseII[18].

Logiquement, les anticorps neutralisant
I'IL13 seule devraient aussi avoir une
efficacité. Il en est de méme pour les
Jak inhibiteurs, par voie systémique ou
topique. Des cas ou des séries de cas sont
progressivement rapportés mais iln’y a
pas d’étude publiée le validant.

Enfin, des immunosuppresseurs qui
ont, entre autres effets, de réduire 1’in-
flammation de type 2 sont fréquemment
utilisés, méme si ce n’est pas validé par
des essais cliniques: corticoides, tacro-
limus, ciclosporine, méthotrexate, tha-
lidomide, etc. Il en est de méme pour la
photothérapie.

Sans relation directe avec l'inflam-
mation de type 2 mais en agissant sur
les interactions neuro-immunes, les
gabapentinoides, les antidépresseurs, et
bientét les antagonistes du récepteur de
la substance PNK1 ou lesk-opioides, ont
aussi une place.

B Conclusion

Le prurigo chronique apparait ainsi
comme une maladie liée a I’inflamma-
tion de type 2, au cours de laquelle les

interactions neuro-immunes sont encore
plus fortes que dans d’autres pathologies
du méme type (DA, urticaire, pemphi-
goide) du fait durdle initiateur de la sen-
sibilisation au prurit.
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Conduite a tenir devant une macroglossie

RESUME: Une macroglossie correspond a une augmentation du volume de la langue, bien qu’il n’y ait
pas de définition consensuelle. Les causes de macroglossies primaires sont nombreuses et hétérogénes,
le diagnostic étiologique est ainsi principalement guidé par le contexte clinique et les sighes associés.
La principale cause chez I’enfant est le syndrome de Beckwith-Wiedmann, qu’il faut évoquer méme en
I’absence d’autre manifestation. Chez I’adulte, les principales étiologies sont I’amylose (principalement
AL) et I’hypothyroidie. 1l s’agit cependant d’une manifestation présente dans de nombreuses patholo-
gies et son constat doit conduire a un examen soigneux, voire a des explorations complémentaires.

E. DIETRICH

Service de Dermatologie, CH LE MANS.

nemacroglossie est un symptéme
U qui peut s’intégrer dans de nom-

breux contextes pathologiques.
Bien qu’il n’y ait pas de définition
consensuelle, une macroglossie corres-
pond aune augmentation du volume de
la langue. Elle peut étre diffuse ou loca-
lisée (ne concerner quune hémilangue
ou une zone réduite de la surface de la
langue), elle peut étre primaire/orga-
nique et correspondre alors a un épais-
sissement tissulaire ou bien secondaire/
relative: pseudo-macroglossie en lien
avec des facteurs anatomiques biaisant

I'impression clinique (hypotonie, micro-
gnathie, etc.).

Elle peut se manifester par une protru-
sion de la langue en dehors de la cavité
buccale, par I’apparition des marques des
reliefs dentaires surles bords latéraux ou
bien par une limitation des mouvements
linguauxal’intérieur de la cavité buccale.

Les causes de macroglossies primaires
sont nombreuses et hétérogenes, le dia-
gnostic étiologique est ainsi principale-
mentguidé parle contexte clinique et les
signes associés (fig. 1) [2-3].

[ Macroglossie ]
1

Transitoire :
Congénitale Acquise - Post-chirurgie
i ; — Angiocedeme
| 1 | 1
[ Localisée ] [ Diffuse ] [ Localisée ] Diffuse ]
T T
l | 1 l | 1
Isolée Isolée [ Non isolée ] [ Isolée ] [ Isolée ] [ Non isolée ]

[

[

l l

l l

- Beckwith
Wiedmann
— Aneuploidie

— Autres

— Endocrinopathie

Lymphangiome

- Idiopathique — Tumeur Amylose
— Beckwith — Lymphangiome
Wiedmann

- Lymphangiome

— Amylose
— Myopathie

dysmorphies
d'origine
génétique

Fig. 1: Arbre diagnostic devant une macroglossie [1].



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie — n°® 332_Juin 2024 — Cahier 1

I Revues géeneérales

B Macroglossies chez I’enfant
1. Causes génétiques
o Syndrome de Beckwith Wiedmann

C’est la cause la plus fréquente de macro-
glossie congénitale ou acquise dans la
petite enfance. Ce syndrome associe habi-
tuellement une hémihypertrophie, une
macrosomie, un omphalocele et prédis-
pose aux tumeurs embryonnaires. D’autres
manifestations dermatologiques sont
habituelles comme des plis auriculaires
antérieurs ou des fistules hélicéennes pos-
térieures (fig. 2). Une échographie abdo-
minale, voire un diagnostic moléculaire,
sont a envisager devant toute macroglossie
congénitale, méme sans autre manifesta-
tion clinique. [4]

o Aneuploidies

Les macroglossies sont fréquentes au
cours des aneuploidies, principalement
au cours de la trisomie 21. Il s’agit alors
d’une macroglossie relative liée a I’hy-
potonie.

© Mutations du spectre PIK3CA

Une macroglossie peut étre rencontrée
dans les syndromes de Cloves et de Proté.

F_1

Elle correspond alors a un lymphoedéme
delangue avec lymphangiesctasies dans
le cadre d'une compression vasculaire
ou a un hamarthome dans le cadre de
I’hypercroissance segmentaire. Elle est
généralement acquise dans ’enfance.

Les autres causes génétiques de macro-
glossie sont innombrables et plus rares.
Les plus fréquemment représentées
sontalors’achrondroplasie, le syndrome
de Simpson-Golabi-Behmel, la proté-
inose lipoide, le syndrome de William-
Beuren, le syndrome de Costello, le
syndrome de Schinzel-Giedon et le syn-
drome de Brachmann-de Lange.

De fagon plus anecdotique, des macro-
glossies sont parfois rencontrées au
cours de syndrome Léopard.

2. Malformations non syndromiques
o Malformations lymphatiques

Elles sont le plus souvent détectées a la
naissance ou au cours des premiers mois
de vie. Elles correspondent clinique-
ment a des nodules translucides ou des
vésicules dans leur forme superficielle.
Elles peuvent aussi prendre la forme de
malformations lymphatiques macrokys-
tiques (fig. 3) [5].

Fig. 2: Macroglossie au cours d'un syndrome de Beckwith Wiedmann et plis auriculaires antérieurs [4].

Fig. 3: Malformation lymphatique microkystique
linguale [5].

o Malformations veineuses

Les malformations veineuses sont rela-
tivement fréquentes, principalement
localisées a larégion téte et cou. Il s’agit
de masses molles, compressibles, non
pulsatiles, avec épisode de gonflement.
La compression de la veine jugulaire
ou la manceuvre de Valsalva augmente
le volume de ces lésions et peuvent
étre utilisées pour le diagnostic (bien
que souvent peu utile en pratique).
L’atteinte linguale peut se rencontrer
au cours de malformation veineuse
superficielle ou profonde mais une
macroglossie est le plus souvent la
conséquence d’'une malformation pro-
fonde (fig. 4) [6].

Fig. 4: Malformation veineuse linguale [6].
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Fig. 5: Thyroide ectopique [7].

o Thyroide ectopique

La fréquence de cette entité est estimée
a1/100000. Elle se manifeste par une
lésionnodulaire bien limitée delarégion
postérieure de la langue, molle, lisse, &
la surface télangiectasique (fig. 5). Elle
peut étreresponsable de symptomes tels
qu’une dysphagie, une dyspnée, une
dysphonie, voire une hémorragie. Les
investigations initiales comprennent
un bilan biologique thyroidien, une
échographie, une scintigraphie, voire
un TDM ou une IRM [7].

o Kyste bronchogénique

Il s’agit d’un choristome (tumeur
embryonnaire bénigne de tissu ecto-
pique) bordé d’un épithélium respi-
ratoire, principalement localisé dans
les voies aériennes supérieures, pour
laquelle des localisations linguales
ont été décrites. Il est décrit comme
une tuméfaction douloureuse de crois-
sance progressive, mobile, rénitente,
atrophique et ecchymotique au centre

(fig. 6) [8].

o Kystes du tractus thyréoglosse

Ils sontliés al’obstruction incompléte du
tractus thyréoglosse et peuvent se situer
du foramen ceacum jusqu’au lobe pyra-
midal de la thyroide. Il s’agit d’un kyste
fluctuant, mobile, refoulant la langue.
La fistulisation est possible. Ils sont fré-
quemment détectés sur I’échographie
prénatale et peuvent étre a l’origine
d’une obstruction des voies aéro-diges-
tives supérieures.

3. Métabolique
o Le diabéte transitoire néonatal

I s’agit d'une pathologierare, au cours de
laquelle un diabete insulino-dépendant
survient des les premieres semaines de
vie et se résout au cours de la premiere
année. Sa prévalence est estimée a
1/300000. Les nouveau-nés présentent la
plupart du temps unretard de croissance
intra-utérin accompagné d’'une macro-
glossie parfois partiellement régressive.

o Hypothyroidie congénitale

Du fait d’'un passage transplacentaire
d’hormone thyroidienne, les premiers
symptémes surviennent plusieurs
semaines aprées la naissance, ils com-
prennent une hypoactivité, une diffi-
culté a la succion, une constipation, un
ictére prolongé, un faciés myxedéma-
teux avec fontanelles élargies auquel
peut s’associer une macroglossie. Sa
prévalence est estimée entre 1/2000 &
1/10000 naissances. En1’absence de trai-

tement, elle est responsable d'un retard
mental sévere et d’'une petite taille.

B Macroglossie de I’adulte
1. Maladies de surcharge
o Amyloses

L'amylose est causée par un dépot extra-
cellulaire de protéines fibrillaires en
feuillets béta-plissés. Le type d’amylose
dépend du matériel déposé et du méca-
nisme physiopathologique. Les amyloses
sont responsables d'un grand nombre de
manifestations cutanées. La macroglossie
est principalement rencontrée au cours
des amyloses AL maisnon exclusivement.
Les autres manifestations cutanées, ainsi
que les manifestations digestives et neu-
rologiques, sont trés utiles au diagnostic.
La macroglossie au cours de I'amylose est
décrite comme hétérogéne, voirenodulaire,
indurée, fissuraires et1’étude histologique
meten évidence les dépots extracellulaires
ala coloration rouge-congo.

L’amylose a béta-2-microglobuline,
rencontrée chez les patients dialysés,
est décrite comme hétérogene avec pré-
sence de nodules jaunatre lipomateux

(fig. 7) [9].
2. Métabolique
o Dysthyroidie

Lors de I'hypothyroidie, un myxcedeme
généralisé, 1lié a des dépots de subs-

Fig. 6: Kyste bronchogénique [8].

Fig. 7: Amylose linguale [9].
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tance mucoide dépendant du déficit
hormonal, peut également survenir. I
se présente comme un épaississement
cedémateux généralisé au cours duquel
la macroglossie est fréquente. La langue
est décrite comme épaisse et élargie,
avec réduction de la mobilité linguale.
Lesgencives peuvent étre tuméfiées avec
une infiltration jusqu’au voile du palais
et au larynx. Elle peut étre révélée par
une malocclusion dentaire.

o Acromégalie

L’acromégalie résulte d’une hypersé-
crétion d’hormone de croissance par
un adénome de I’antéhypophyse dans
la plupart des cas. Sa prévalence est
estimée a 1/100000 a 1/250000 hab.
La macroglossie est fréquente, associée
a une hypertrophie des cordes vocales
responsable d’'une voix rocailleuse.
Elle débute parfois de fagon insidieuse
a type d’edéme récidivant de la langue
menant a une macroglossie constituée

(fig. 8) [10].

o Insuffisance rénale chronique

Au cours d’une étude prospective chez
122 patients hémodialysés, Rashpa et al.
mettait en évidence une macroglossie
avec empreintes dentaires latérales chez
7,5 % d’entre eux [11].

3. Inflammatoire

o Angiocedéme

(Edémes soudains et localisés du derme
etdel’hypoderme pouvant correspondre

Fig. 8: Macroglossie au cours de l'acromégalie [10].

Fig. 9: Syndrome de Melkerson Rosenthal [12].

aune activation mastocytaire, immuno-
logique ou non immunologique, ou liés
a une accumulation de bradykinine. I1
s’agit alors de macroglossie transitoire
dont ’'anamneése guide rapidement le
diagnostic.

® Melkersson-Rosenthal

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal
est une affection rare caractérisée par
un cedéme orofacial récurrent, une
paralysie faciale récidivante et une
langue parfois augmentée de volume
et/ou plicaturée. Ce syndrome débute
la plupart du temps dans I’enfance ou
au début de’adolescence. L'histologie
met en évidence une infiltration
granulomateuse dans le cadre d’un
continuum avec la macro-chéilite de
Miescher et les autres granulomatoses
orofaciales (fig. 9) [12].

4. Tumorales

De multiples tumeurs peuvent étre a
l'origine de macroglossies. Elles se pré-
sentent comme un nodule de taille plus
ou moins importante touchant une par-
tie ou la totalité de la langue, de profon-
deur variable mais individualisable a la
palpation.

5. Maladies neuromusculaires
o Myopathies et myosites

Plusieurs entités au sein des myopathies
ont été rapportées comme comprenant
une macroglossie. La macroglossie est
plutét tardive, volumineuse, a ’origine
d’un important retentissement fonction-
nel. Des myosites de lalangue, avec aug-
mentation de son volume ont également
été décrites dans certaines myosites
inflammatoires acquises. Le mécanisme
semble répondre a une pseudo-hypertro-
phie de la langue, comme pour d’autres
groupes musculaires, avec involution
graisseuse secondaire.

eSclérose latérale amyotrophique

1l s’agit d’'une maladie neurodégénéra-
tive caractérisée par une paralysie mus-
culaire progressive. La macroglossie est
décrite comme homogeéne, de consis-
tance molle, et correspond & une atrophie
musculaire avec involution graisseuse,
le plus souvent aprés trachéostomie et
ventilation mécanique. Il s’agit d’une
anomalie clinique souvent méconnue
mais pouvant orienter le diagnostic
d’une forme débutante.

o Paralysie du XII

Des modifications cliniques de lalangue
peuvent survenir en cas de paralysie du
nerf hypoglosse, principalement des
hémi atrophies, mais des hémi hyper-
trophies sont également possibles. Elles
se manifestent par une augmentation du
volume d’une hémilangue, homogene,
de consistance molle et correspondent
auneinvolution graisseuse (fig. 10) [13].

6. latrogénes

Des macroglossies ont été imputées a
une prise médicamenteuse, apparais-
sant aprés une prise prolongée et d’évo-
lution favorable a I’arrét du médicament,
par exemple au cours de traitement par
I’association lopinavir/ritonavir. Osiak
et al. mettaient en évidence une macro-
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Fig. 10: Paralysie du XIl homolatéral a la macro-
glossie [13].

glossie survenant dans 15 % des cas
dans une population traitée par immu-
nosuppresseurs au long cours pour greffe
hépatique, rénale ou de cellules hémato-
poiétiques [14].

7. Traumatiques

Les macroglossies post-traumatiques
correspondent a un hématome ou un
cedéme suivant une blessure ou un trau-
matisme. Elles peuvent étre transitoires
ou persistantes. Ces macroglossies ont
été rapportées aprés morsure de langue
chez des patients épileptiques, dans les
suites d’une chirurgie du palais, apres
traumatisme au cours d’un traitement
par anti-coagulant ou anti-agrégant ou
dans les suites d'une intubation orotra-
chéale. Elles peuvent également survenir
dans un contexte d’atteinte neurologique
avec mastication reflexe et blessure
auto-infligée. Elle surviendrait a la suite
d’un obstacle a la circulation veineuse
ou lymphatique. Des macroglossies
surviennent également dans les suites
d’intervention neurochirurgicale ou
radio-interventionnelle concernant la
fosse postérieure, principalement apres
position assise en per-opératoire mais
non exclusivement [15].

8. Maladies infectieuses

e Des infections orofaciales bacté-
riennes (actinomycose, tuberculose),
fongiques invasives (histoplasmoses) ont
été rapportées comme pouvant induire
une hypertrophie ou une masse linguale,
pouvant étre nodulaire, parfois fissuraire
ou ulcérée, plus ou moins douloureuse.

POINTS FORTS

B Les macroglossies sont représentées dans de nombreux cadres

pathologiques.

B Chez l'enfant, une macroglossie congénitale ou acquise
précocement doit faire discuter le syndrome de Beckwith
Wiedmann par argument de fréquence. Sa recherche comprend
la réalisation d'une échographie abdominale, voire d'un diagnostic

moléculaire.

B Chez l'adulte, les causes de macroglossies les plus représentées
sont l'amylose et 'hypothyroidie. Leur diagnostic est apporté par
une anamnese et un examen clinique rigoureux, ainsi que des
explorations biologiques éventuelles.

B Les macroglossies idiopathiques sont probablement les plus
fréquentes mais restent un diagnostic d’élimination. Des
formes familiales existent et peuvent, en l'absence d'autre
symptomatologie, étre un argument en faveur d’'une forme

idiopathique.

o Candidose cutanéo-muqueuse

Des glossites avec augmentation du
volume de la langue ont été décrites
dansle cadre de candidose cutanéo-mu-
queuse chronique familiale [16].

9. Idiopathique

Les macroglossies idiopathiques
semblent fréquentes. Bien que leur inci-
dence ne soit pas estimée, des cas fami-
liaux ont également été rapportés.

H Conclusion

Ainsi, devant un constat de macroglos-
sie, la conduite a tenir pourrait étre::
—une anamneése détaillée: est-elle
congénitale ou acquise dans I’enfance ?
Est-elle transitoire ou permanente ? Quel
est son retentissement fonctionnel (géne
al’élocution, a I’alimentation)? Y a-t-il
un antécédent familial ? La recherche
d’une prise médicamenteuse précédant
I’apparition de la macroglossie et pour-
suivie depuis, bien que rare, peut égale-
ment étre recherchée;

—clinique:le patient présente-t-il d’autres
manifestations cutanées ou extra-cuta-
nées? Elles peuvent ainsi orienter vers
un syndrome particulier, une hypothy-
roidie, une acromégalie ou une amylose,
qui doit étre évoquée devant toute macro-
glossie acquise de I’adulte;
—biologique: en fonction des signes
associés, un bilan endocrinien peut étre
proposé ainsi qu'une recherche de gam-
mapathie dans le cadre d’'une suspicion
d’amylose;

- histologique: en 1’absence d’étiologie
mise en évidence et devant une macro-
glossieisolée et génante, une biopsie lin-
guale peut étre envisagée a la recherche
notamment d’'une amylose ou d'une gra-
nulomatose orofaciale.
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alopécie androgénétique est la

cause laplus fréquente de chute de

cheveux chez lafemme et s’accen-
tue avec 'age. Il s'agit d'une alopécie non
cicatricielle qui se manifeste par une perte
progressive de densité affectant principa-
lement la couronne et la zone mi-frontale
du cuir chevelu avec un élargissement
typique de la raie centrale. Elle se carac-
térise par le raccourcissement au fil des
cycles de la phase anagéene ou phase de
pousse du cycle pileux, la miniaturisation
desfollicules etla conversiongraduelle des
cheveux en duvet. A 'examen clinique, on
constate une raréfaction diffuse des che-
veux, sans signe inflammatoire, avec pré-
servationde laligne frontale, des tempes et
de l'occiput dans la majorité des cas mais
aussiune qualité moindre des cheveux, trop
fins, trop fragiles et moins pigmentés pour
recouvrir correctement le cuir chevelu.
L'étiologie de 'alopécie androgénétique
féminine est considérée multifactorielle,
comprenant,comme son nom l'indique, un
aspect héréditaire couplé a une sensibilité
accruedesfollicules pileux aux hormones,
dont les androgénes circulants et la tes-
tostérone, convertie localement en dihy-
drotestostérone[1].Elle touche les femmes
principalement a partir de la ménopause,
lerole protecteur des hormones féminines
n'étant plus assuré, mais peut avoir débuté
dés la puberté.

L'alopécie androgénétique doit faire l'ob-
jetd’une prise en charge thérapeutique
au plus tot pour tenter de retarder la

chute des cheveux et de promouvoir une
repousse minimale [2].

Le caractere chronique de ce type de
calvitie ne laisse que peu d’espoir de
retrouver une chevelure plus dense.
S'il s’agit d'une pathologie bénigne sur
le plan médical, son impact psycholo-
gique est important sur la qualité de vie
desfemmes, quil'exprimentcomme une
souffrance bien réelle [3].

Hairstetics™ apporte enfin aux femmes
une solution quine dépend pasde lazone
donneuse, slre et sans douleur car l'in-
tervention se déroule en deux phases
peuinvasives (préimplantation test puis,
implantation compléte), discréte carelle
ne nécessite pas d'éviction sociale et
rapide, la satisfaction et le résultat étant
immédiats.

La patiente type, éligible au traitement
par implants capillaires Hairstetics™, est
globalement en bonne santé, soucieuse
de son apparence, souhaitant garder une
image dynamique dans son milieu socio-
professionnel et ne pouvant avoir recours
ni aux greffes niauxtraitements médicaux.

L'innovation technologique de cette
nouvelle génération d'implants capil-
laires réside dans un dispositif intelli-
gentde cartouches stériles préremplies
contenant douze cheveux synthétiques
de 40 cm (fig. 1). Chaque cheveu est
déja inséré dans une aiguille tres fine
de 300 ym de diameétre. Le dispositif
permet ainsi limplantation dans le cuir
chevelu de plusieurs cheveux a la fois
avec un espacement maitrisé de 2mm
entre chaque. Cette capacité aimplanter

Fig. 1: Issu de la recherche, le dispositif médical
Hairstetics™ innove par une technologie de car-
touches stériles préremplies contenant douze che-
veux synthétiques de différentes longueurs.

plusieurs implants de fagon simultanée
et précise permet de réduire le temps
d’intervention ainsique le caractere trau-
matique inhérent aux greffes classiques.

Chaque implant est composé d'une
fibre de polyamide monofilament 6,6
(nylon) d'un diamétre de 100 pym et
d’'une ancre en nitinol (nickel-titane) de
200 pm. Cette ancre miniature a une
grande faculté d'élasticité et d'auto-
expansion, permettant un ancrage opti-
mal dés son placement dans le cuir
chevelu. Ce type de nylon entre dans la
composition de sutures chirurgicales.
Le nitinolest, quant a lui,un matériau fré-
guemment utilisé dans de nombreuses
applications cliniques,comme les stents
coronariens [4].

Les spécificités techniques et méca-
niqgues des implants capillaires
Hairstetics™ et leur mode opératoire les
classenten dispositifs médicaux a usage
unique de classe llb. Limplantation est
en principe permanente mais, si néces-
saire, peut étre réversible en désancrant
limplant selon un protocole spécifique.

Concernant les couleurs, Hairstetics™,
propose unegammede sept nuances (du
blond trés clair au noir jais) permettant
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Fig. 2: Les implants capillaires sont disponibles en sept couleurs: blond clair, blond doré, blond cendré, cha-
tain, chatain foncé, chatain trés foncé et noir jais. La gamme doit s’enrichir dans le futur de nouvelles nuances.

d’harmoniserlesimplants avec lesche-
veux naturels.Lagammedoit s'enrichir
prochainement de nouvelles couleurs
(fig. 2).

Réservé aux médecins formés, l'acte
est réalisé en cabinet médicaldans des
conditions stériles et sous anesthésie
locale. La procédure d’'implantation
se déroule étape par étape. Une pre-
miéere consultation permet de vérifier
'éligibilité de la patiente a la pose des
implants capillaires Hairstetics™, de lui
remettre un devis et un consentement
éclairé. Apres le délailégal de réflexion,
une préimplantation test est réalisée
avec une quantité limitée d'implants.
8 semaines plus tard, sous réserve de
l'absence de toute réaction allergique
ou inflammatoire au test, le praticien
peut procéder a une implantation allant
de 500 a 1500 implants en fonctiondes
besoins de la patiente. Ce protocole en
deux temps permet de tester la bonne
acceptation de l'implant et de garantir
un résultat optimal (fig. 3).

L'intervention se fait en moins de
1 heure, sous anesthésie locale. Les
implants Hairstetics™, contenus dans
leurs cartouches stériles préchargées,
sont insérés dans le cuir chevelu en un
seul geste. Leur technologie d’ancrage
induit une fixation sdre et instantanée
(2,5 fois plus forte que celle des cheveux
naturels).

Les résultats sont visibles immédiate-
ment apres l'intervention: la chevelure
est densifiée, plus épaisse, l'effet est
naturel.

Le médecin prescrit l'application d'une
créme Fucidine 2 % pendant 10 jours,
ainsiqu’'une couverture antibiotique pen-
dant 7 jours. La patiente peut se laver les
cheveux 72 h aprés limplantation, mais
doit s’abstenir de couvrir ou d'exercer
toute pression sur les zones d'implan-
tation pendant 1 mois (chapeaux, cas-
quette, casques). Les colorations sont a
éviter 3 semaines avant et 3 semaines
apres l'implantation. Une consultation
de suivi postopératoire est nécessaire a
3 semaines puis a 4 mois.

Pose des implants :

Temps de préparation

8 semaines

Vérification
de la tolérance
des implants
par la patiente

Etat des lieux

Traitement
pré-implantation

La patiente retourne . )
a ses activités quotidiennes 2aPpliquer pendant 10 jours

1500 cheveux maximum
par séance (environ 600
pour les femmes)

35-40 min

3 semaines

Créme Fucidine a

apres l'implantation

Ne pas se laver les
cheveux pendant 3 jours

Anesthésie locale

Fig. 3: La technique Hairstetics™ bénéficie d'un protocole éprouvé d'implantation en plusieurs étapes.

Suivi
post-
implantation

Grace aux progrées de la science et aux
années de R & D en ingénierie des dis-
positifs médicaux, Hairstetics™ béné-
ficie d'une assise clinique solide. Sa
technologie brevetée et son dispositif au
designinnovant permettent l'insertionde
plusieurs implants capillaires en méme
temps, ce quirend l'acte nettement moins
traumatisant, plus sir et plus rapide.
Ceprocédé représente une avancéedans
le traitement de 'alopécie androgéné-
tigue féminine et répond aux besoins des
patientes, en permettant de restaurer
rapidement la densité d'une chevelure,
indépendamment du capital capillaire.

Hairstetics™ est déja pratiqué dans
plusieurs pays. Le procédé a obtenu un
marquage CEen 2019 etarecgulePrixde
l'Innovation aux AWARDS - IMCAS2021.
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Diagnostic de la patiente

ILs’agitd’'une patiente vue pour une pre-
miére fois en avril 2022 pour chute de
cheveux importante, souffrant d'alopé-
cie androgénétique se manifestant par
une perte de cheveux progressive et
de densité, affectant principalement la
zone de la ligne frontale du cuir chevelu
avec élargissement typique de la raie
centrale. Les cheveux sont clairsemés
ettresfins.

1. Interrogatoire

Patiente de 68 ans, pas d'antécédents
médicaux, ni chirurgicaux. Patiente
ménopausée depuis l'age de 50 ans,
ayant provoqué une raréfaction de la
chevelure, avec perte de cheveux pro-
gressive chaque année.

La patiente fait remarquer qu’elle a tou-
jours eu des cheveux fins et peu denses.

Onne note pasd’hospitalisation récente,
de maladie ou de prise médicamenteuse
récente, pas de perte de poids notée.

La patiente se plaint de cette alopécie
chronique depuis des années ayant
entrainé une perte de volume tres
importante, laissant nettement voir le
cuir chevelu.

L'impact psychologique est important.
Il perturbe sa vie de famille surtout avec
ses petits-enfants.La patiente l'exprime
comme une souffrance réelle.Elle a envi-
sagé toutes les solutions avant le port
d’'une prothése.

2. Lexamen clinique

On constate une raréfaction diffuse des
cheveux sans signe inflammatoire avec
préservation de la ligne frontale des
tempes et de l'occiput.

Le cuirchevelu ne présente aucun signede:
—lichen cutané;

—lichenfolliculaire;

—psoriasis;

—pityriasis;

—eczéma séborrhéique;

- pelade.

En revanche, une qualité moindre des
cheveux, c'est-a-dire trop fins, trop fra-
giles et moins pigmentés, pour pouvoir
recouvrir correctement le cuir chevelu.

La patiente adéja utilisé des traitements
locaux dont le minoxidil 2 % pendant
3ans sans amélioration notable.

Les cheveux sont trop rares et trop fins,
la zone donneuse n'est pas assez dense
pour envisager une greffe capillaire.

Bilan sanguin prescrit:
-NFS;

-VS;

—fer sérique;

—TSH;

—urée créatinine;
—magnésium;
—calcium.

Protocole et traitement
On propose des implants Hairstetics™.

ILs’agit d'une solution radicalement dif-
férente. On explique a la patiente qu'il
s'agit de cheveux synthétiques biocom-
patibles implantés dans le cuir chevelu
sous anesthésie locale et persistant
plusieurs années avec une perte de
quelques cheveux tous les ans nécessi-
tant,en moyenne,une retouche annuelle.
La couleur des implants est choisie trés
proche de la couleur des cheveux natu-
rels. Le protocole est simple et indolore
et se déroule en deux étapes.

1. Premiére étape

e Un devis et un consentement éclairé
sont remis a la patiente et aprés un délai
légal de réflexion, une pré implantation
test est réalisée sur rendez-vous sous
anesthésie locale (fig. 4).

Fig. 4: Test avant implantation -©Dr Monique Blanchard.



Fig. 5: Avant et aprés implantation de 1500 cheveux Hairstetics™ (©Dr Monique Blanchard).

e La patiente a pris soin de faire des
shampoings a la bétadine scrub une fois
parjour, 3 jours avant.

e 8 semaines apres, la patiente est revue
pour contréle afin de vérifier 'absence
de réactions inflammatoires ou de rejet.

2. Deuxiéme étape

e L'implantation est cette fois plus impor-
tante, 1500 implants partant du haut
du crane. Sous anesthésie locale, les
implants sontinsérés dans le cuir chevelu
selon la zone d'implantation, délimitée au
préalable en prenant soin de respecter
une bande a l'avant d'au moins 5 cm sans
implant et en respectant le sens d'inser-
tion des cheveux.

L'intervention a durée moins de 1 heure,
le résultat estimmeédiat.

La patiente repart avec Fucidine créeme
surlazone d’'implantation.

e Onrecommande:
—un lavage méticuleux a la bétadine
scrub pendant 3 jours avant la séance;

—puis 72 h apres la séance, a nouveau
un lavage a la bétadine scrub pendant
3jours;

—par la suite, un lavage méticuleux a la
bétadine scrub réguliérement 1 fois par
semaine;

—pas de coloration ni de produits coif-
fants pendant 2 semaines;

—application de Fucidine creme 2 fois par
jour pendant 3jours;

—antibiothérapie orale pendant 10jours.

Résultats

La patiente est revue 3 semaines plus
tard, aucune douleur n’a été ressentie,
ni pendant lintervention, ni apres.

Aucun effet secondaire sévére lié aux
implants, au dispositif lui-méme ou a la
technologie d'implantation n’a été constaté.

La patiente est revenue de chez le coiffeur
et sedittres satisfaite du procédé.

Jelarevois 3 mois plustard,l'apparence
esthétique est nettement plus satisfai-
sante qu'avant l'intervention (fig. 5).

J'ai aujourd’hui pratiqué plus d'une
cinquantaine d'implantations d'Hairs-
tetics™, 90 % des patients se disent satis-
faits ou trés satisfaits.

Cesrésultats sont un espoir certain pour
beaucoup de femmes.

Ils'agit d'un procédé peu traumatisant,
slr et rapide permettant de restaurer
rapidement la densité d'une chevelure
quelle que soit 'importance de la chute
de cheveux etindépendamment du capi-
tal capillaire.

L'auteure a déclaré ne pas avoir de liens
d’intéréts concernant les données publiées dans
cet article.
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Conduite a tenir devant une érythrodermie

RESUME : Lérythrodermie est une affection sévére pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Elle est
définie par un érythéme avec desquamation de plus de 80 % de la surface corporelle s’installant de-
puis plusieurs semaines avec une altération de I’état général. La prise en charge nécessite une hos-
pitalisation dans un service de dermatologie. Le traitement symptomatique doit prendre en compte le
risque de complications hémodynamiques et infectieuses. Les principales causes sont une dermatose
inflammatoire, un lymphome T cutané et une origine médicamenteuse. Une surveillance prolongée est
nécessaire en I’absence d’étiologie retrouvée.

M. DUMONT
Service de Dermatologie,
Hopital Saint-Louis, PARIS.

clinique défini par un érytheme

avec desquamation touchant
plusde 80290 % delasurface corporelle,
prolongé depuis plusieurs semaines et
compliqué d'unretentissement de I’état
général.

I ¥ érythrodermie est un diagnostic

La surface cutanée atteinte varie de 80 a
90 % selon lalittérature [1]. Il faut retenir
un érythéme avec desquamation diffuse,
touchant la quasi-totalité du tégument.

L’évolution considérée comme pro-
longée n’est pas définie strictement,
une durée d’évolution “de plusieurs
semaines” est le plus souvent rappor-
tée [1]. Le critere d’évolution prolongée
est important pour distinguer une éry-
throdermie d'un exantheme.

Lérythrodermie est un syndrome inflam-
matoire rare nécessitant le plus souvent
une hospitalisation en urgence.

Les études épidémiologiques pro-
viennent surtout de données occiden-
tales. L'incidence annuelle est estimée a
1242 pour 100000 habitants en Europe [2]
avec une prédominance masculine [1].
Dans une étude prospective réalisée au
Brésil, I’age médian au diagnostic était
de 57 ans [3]. La prise en charge est, en
général, assurée par des dermatologues
dans un service hospitalier [2].

L'examen clinique est nécessaire et suffi-
sant pour poser le diagnostic d’érythro-
dermie.

L’'interrogatoire est une étape impor-
tante. Il va permettre de suspecter le
diagnostic et d’orienter le bilan étiolo-
gique en estimant une durée d’évolution,
I’évaluation des signes fonctionnels, la
recherche des antécédents généraux, en
particulier d’un antécédent de derma-
tose personnelle, ainsi que la prise de
nouveaux médicaments.

L'examen physique d’un patient érythro-
dermique comprend un examen cutané,
ganglionnaire et général afin d’évaluerle
retentissement hémodynamique.

Deux signes cutanés sont constants
(fig. 1):

—’érythéme généralisé, inflammatoire,
pouvant étre violacé aux extrémités, avec
un degré variable d’intensité;

—des squames constants, plus ou moins
fins ou larges;

L’érytheme sur peau foncée peut étre
difficile a diagnostiquer, masqué par
une desquamation confluente blan-
chétre. D’autres signes peuvent étre
observés:

—une pachydermie ou infiltration cuta-
née se manifestant sous forme d’épais-
sissement au niveau du dos ou des plis;
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Fig. 1: Erythrodermie chez des patients de différents phototypes.

—un cedéme des membres inférieurs et/ou
du visage avec une modification desrides
laissant place & un facies 1éonien avec un
possible ectropion des paupiéres;

—des vésicules parfois;

—des modifications de la pigmentation;
—une kératodermie palmoplantaire;
—une atteinte des phaneéres qui peut étre
signe d’une évolution ancienne, en par-
ticulier larecherche d’uneligne de Beau;
—une atteinte des muqueuses: conjonc-
tivite, chéilite, stomatite, vulvovaginite.

Une polyadénopathie est fréquente et
généralisée, le plus souvent dermo-
pathique.

Une hépato-splénomégalie peut étre
observée, méme en I’absence d’hémo-

pathie.

Des signes généraux sont fréquents:
—des épisodes de fievre avec frissons
sont souvent observés, reflets d’une
dysrégulation thermique et non pas
d’infection;

—le prurit peut étre léger a sévere et com-
pliqué de lésions de grattage, facteur de
risque d’infection.

Des complications hémodynamiques
peuvent survenir en lien avec’altération
delabarriére cutanée et la vasodilatation
locale, associées a des déperditions pro-
téiques et hydroélectrolytiques et des
troubles de la thermorégulation. Des
décompensations cardiaques peuvent
survenir par majoration du débit car-
diaque, en particulier chezles personnes
dgées. Une étude rétrospective récente
souligne le risque d’insuffisance car-

diaque chez des patients atteints de pso-
riasis érythrodermique [4].

Des complications infectieuses cutanées
ou généralisées sont fréquentes.

Des complications de décubitus (escarre,
thrombose veineuse, etc.) doivent étre
prévenues [2].

Les explorations complémentaires sont
importantes pour évaluer le degré de
sévérité de I’érythrodermie et orienter
les hypotheses étiologiques (tableau I).

La biopsie cutanée est souvent non spé-
cifique, elle doit étre lue avec la connais-
sance d’une description détaillée de la
clinique du patient. Une discussion
en réunion de confrontation anato-
moclinique est un atout pour pouvoir
répondre a la question demandée. Les
biopsies doivent étre répétées dans le
temps si nécessaire [5].

Un bilan biologique standard avec élec-
trocardiogramme et un bilan infectieux
seront réalisés en premiére intention.
Des imageries complémentaires par
scanner cervico-thoraco-abdomino-pel-
vien seront discutées au cas par cas. Une
biopsie ganglionnaire s’envisage si une
adénopathie mesure au moins 1,5 cm.

La physiopathologie de I’érythrodermie
n’est pas définie. La surproduction de
cytokines inflammatoires a été mise en
évidence sans pouvoir différencier une
éventuelle dermatose sous-jacente a un
stade d’érythrodermie [6]. Sigurdsson
suggérait en 2000 que des profils
cytokiniques divers pouvaient mener a
une présentation clinique relativement
uniforme de I’érythrodermie [7].

B Bilan étiologique

Une revue récente confirme que
I’érythrodermie est due le plus sou-
vent & une dermatose primaire sous-
jacente [1]. Les principaux diagnostics
étiologiques sont rassemblés dans le
tableau II. Dans une étude prospec-
tive de 309 patients publiée en 2020,
les causes les plus fréquentes sont I’ec-
zéma (20,7 %), le psoriasis (16,8 %), le
syndrome de Sézary (12,3 %), une toxi-
dermie (12,3 %), la dermatite atopique
(8,7 %) et le mycosis fongoide (5,5 %).

Bilan biologique:

urinaire;

— Immunophénotypage lymphocytaire T;
— Dosage des IgE.

— NFS, ionogramme sanguin, CRP, créatinine, glycémie, bilan hépatique complet, bilan
d’'hémostase, électrophorése des protéines sanguines, LDH, ferritine, LDH, ionogramme

— BNP, troponine si signes cliniques de décompensation cardiaque;

Bilan infectieux:

— Recherche de sarcopte.

— Sérologies virales VIH, VHB, VHC, TPHA, HTLV-1;
— Cartographie avec prélevements bactériologiques cutanés;
— Hémocultures (peuvent étre contaminées);

Imagerie:
- Echographie ganglionnaire;
— Radio de thorax;

— TDM cervico-thoraco-abdomino-pelvien selon la présentation.

Biopsie cutanée + avec recherche de clone T cutané.

Tableau I: Bilan paraclinique.
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Dermatoses érythrodermiques:
- Eczéma;

- Psoriasis;

- Lichen plan;

- Rares: pityriasis rubra pilaire; pemphigus foliacé; dermatite séborrhéique généralisée
chez limmunodéprimé; dermatite actinique chronique.

Hémopathies et néoplasies solides:

- Lymphome T cutané: syndrome de Sézary; mycosis fongoide érythrodermique;

- Autres hémopathies a localisation cutanée (syndrome myélodysplasique, maladie de
Hodgkin, lymphome anaplasique CD30+, leucémies);

- Syndrome paranéoplasique (adénocarcinomes et carcinomes épidermoides).

Origines médicamenteuses:

anti-épileptiques, allopurinol, AINS, etc.

Tout médicament avec chronologie imputable, par argument de fréquence: antibiotiques,

Origines infectieuses:
- Infection par le VIH;
- Gale;

- Rares: origine fongique chez l'immunodéprimé.

Idiopathiques

Tableau II: Principales étiologies.

L’érythrodermie est restée idiopathique
chez 52 patients (16,8 %) malgré un
suivi de 12 ans [3].

Certains éléments peuvent aider au dia-
gnostic étiologique:

—une apparition aigiie oriente vers une
dermatite atopique ou une toxidermie
avec un délai médian de 4 a 6 semaines
dans I’étude de Miyashiro et al. [3];
—une élévation du taux des IgE avec une
médiane de 24,600 U/L était en faveur
d’une dermatite atopique [3];

—un contage ou la découverte d’une
immunodépression peut orienter vers
une origine infectieuse, en particulier
une infection par le VIH ou une gale pro-
fuse [8]. Une infection par le VIH peut
favoriser une érythrodermie consécutive
aune dermatose non infectieuse ou d’ori-
gine médicamenteuse [9];

—laprésence d’'un clone T cutané est un
argument pour un lymphome T cutané.
Une phase circulante sera recherchée
par I'immunophénotypage lymphocy-
taire T [10];

—la prise de nouveaux médicaments
précédant I’éruption cutanée doit étre
particulierement recherchée pour une
éventuelle toxidermie, souvent associée
a desanomalies biologiques (hyperéosi-
nophilie, cytolyse hépatique) en particu-

lier dansle syndrome d’hypersensibilité
médicamenteuse ou DRESS [11];
—l’apport de la dermoscopie et plus
récemment de la trichoscopie peuvent
étre des aides supplémentaires [12].

Desbiopsies cutanées doivent étre répé-
tées en particulier en cas de suspicion
d’un lymphome T cutané. Il est impor-
tant de préciser que des critéres histo-
logiques et immunophénotypiques
différents sont nécessaires pour différen-
cier un syndrome de Sézary d’une der-
matose inflammatoire érythrodermique.
Dans une étude de 2015, I’ensemble de
ces critéres a permis de poser un dia-
gnostic de lymphome T cutané dans
51 % des cas et de dermatose inflamma-
toire érythrodermique dans 80 % des
cas, sans données cliniques ou de labo-
ratoires [13].

B Prise en charge thérapeutique

Un patient érythrodermique doit étre
hospitalisé en urgence dans un service
de dermatologie ou dans un service de
soins intensifs selon la gravité.

Le traitement sera symptomatique et
étiologique, adapté a la cause de ’éry-
throdermie.

Les mesures immédiates reposent sur:
—une hospitalisation en chambre seule
pour limiter le risque infectieux;
—maintenir une température de la
chambre optimale pour prévenir des
déperditions thermiques;

—l’arrét des traitements médicamenteux
non indispensables;

—une surveillance de 1’état hémo-
dynamique avec compensation des
pertes hydroélectrolytiques. Les voies
per os ou entérale sont a privilégier; les
perfusions, a risque de complications
infectieuses sont a éviter si possible, en
particulier en I’absence d’intervalle de
peau saine;

— prévenir les complications car-
diaques [4];

—prévenir les complications de décubitus;
—des antalgiques et des antihistami-
niques peuvent étre utiles en cas de pru-
rit sévere, sensation de briilures;

—une antibiothérapie sera a envisager au
cas par cas, adaptée aux documentations
microbiologiques;

—une corticothérapie générale se discute
selon la sévérité et en I’absence d’infec-
tion.

Les soins locaux associent:

—une toilette quotidienne au lit ou des
bains tiedes;

—des émollients a appliquer a volonté
sur le corps entier en insistant sur les
zones séches;

— éviter les topiques irritants (antisep-
tiques), collants pouvant altérer la bar-
riére cutanée;

—des dermocorticoides de niveau I
appliqués une fois par jour apportent
une réponse rapide, en particulier sur
le prurit;

—des soins oculaires si besoin.

Une étuderécente souligne I'importance
d’un avis spécialisé de dermatologue.
En effet, sur 2987 consultations de télé-
dermatologie, les auteurs ont identifié
33 cas d’érythrodermie: le diagnostic a
été modifié chez 78,8 % de ces patients
apres ’avis de télémédecine et le traite-
ment topique et systémique a été modifié
chez la totalité des patients [14].
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B Lérythrodermie est définie par un érythéme généralisé avec
desquamation évoluant depuis plusieurs semaines.

B C’est un syndrome rare nécessitant une prise en charge spécialisée

urgente.

B Un antécédent de dermatose connue est souvent retrouvé.

B La prise en charge doit tenir compte de la sévérité et prévenir les
complications hydroélectrolytiques, de décubitus et infectieuses.

Le traitement étiologique est a envisager
dés que possible. Lémergence des biothé-
rapies offre des perspectives thérapeu-
tiques trés intéressantes pour les patients
érythrodermiques avec une dermatose
inflammatoire sous-jacente [15, 16].
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I Revues géeneérales

Intérét de la dermoscopie péri-unguéale
dans le phénoméne de Raynaud

RESUME : Tout phénoméne de Raynaud nécessite un bilan étiologique, dont une capillaroscopie, afin
de rechercher une microangiopathie organique spécifique, pouvant s’observer notamment lors de
la sclérodermie systémique. Cependant, cet examen n’est pas toujours rapidement accessible. Par
ailleurs, le phénoméne de Raynaud est primitif dans 80-90 % des cas: la capillaroscopie sera alors
normale. La littérature met bien en évidence que I’examen dermoscopique péri-unguéal, facilement ré-
alisable, méme pour un dermatologue non habitué, permet d’éliminer une microangiopathie spécifique
et donc de remplacer la capillaroscopie. En revanche, la dermoscopie reste un mauvais examen pour
dépister des anomalies capillaires: la capillaroscopie garde ici toute sa place.

J.-B. MONFORT
Service de Dermatologie et Médecine vasculaire,
Hoépital Tenon, PARIS.

un motif fréquent de consultation.

Il atteint 5 4 10 % de la population
générale. Il est primitif dans 80290 % des
cas. L'enjeu d’une consultation devant
un PR est d’éliminer les causes secon-
daires dont les connectivites, par I’exa-
men clinique, une recherche de facteurs
anti-nucléaires et une capillaroscopie
péri-unguéale [1]. En effet, ’'absence de
paysage sclérodermique a la capillaros-
copie est fortement en faveur de I’origine
primitive du PR. La capillaroscopie est
un examen simple mais peu accessible
en routine, permettant la visualisation
des capillaires du repli unguéal avec
un grossissement x 50 a 200. Le paysage
sclérodermique (ou microangiopathie
organique spécifique) est défini parla pré-
sence et ’association a différents degrés
de cing criteres principaux: présence de
mégacapillaires, d’une raréfaction capil-
laire, de plages avasculaires, d'une désor-
ganisation et d’hémorragies capillaires.

I e phénomene de Raynaud (PR) est

La dermoscopie permet une visualisa-
tion des structures de la peau avec un
grossissement x 15. C’est un examen
simple et deroutine, utilisé au quotidien
par les dermatologues, notamment pour
le dépistage des tumeurs cutanées.

Lors du phénoméne
de Raynaud secondaire

Plusieurs études ont évalué I'intérét de
la dermoscopie comme alternative a la
capillaroscopie, pour le diagnostic du
paysage sclérodermique au cours des PR
secondaires a des connectivites, avec des
résultats variables. Les premieéres études,
descriptives, ont mis en évidence !’in-
térét de la dermoscopie péri-unguéale
pour le dépistage d’anomalies capil-
laires lors de la sclérodermie systémique,
dermatomyosite et connectivite mixte
sans groupe contrdle sain et sans com-
parer leurs résultats avec la capillaros-
copie [2-5]. D’autres études ont mis en
évidence que ’examen dermoscopique
permettait d’observer statistiquement
plus d’anomalies capillaires lors de
connectivites par rapport a des sujets
contrdles sains, mais il n’y avait pas de
comparaison par rapport & un examen
capillaroscopique [6, 7].

D’autres études ont évalué la perfor-
mance du diagnostic de microangio-
pathie organique spécifique avec la
dermoscopie en comparaison avec la
capillaroscopie, dans des études ayant
inclus majoritairement des patients avec



Avec le soutien institutionnel de

- - -
realites f'
thérapeutiques en DERMATO-VENEROLOGIE S 0 n O I

Réalités Thérapeutiques
en Dermato-Vénérologie N
VousS invite a voir ou revoir e
EN DIFFERE |2 webconférence ®°
sur le theme:

Prurigo nodulaire:
actualités en 2024

Pr Jean-David BOUAZIZ
Paris

https://sanofi3.realites-dermatologiques.com

Inscription obligatoire.
Webconférence réservée aux professionnels de santé.

Crédit photo : ©Dermatology11@shutterstock.com



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie — n°® 332_Juin 2024 — Cahier 1

I Revues géeneérales

POINTS FORTS

H Le phénomene de Raynaud est primitif dans plus de 80-90 % des
cas: l'examen capillaroscopique est alors normal.

B Un examen dermoscopique péri-unguéal normal prédit une
capillaroscopie normale dans 100 % des cas lors du phénomene de

Raynaud.

B Enrevanche, le dermatoscope n'est pas un bon examen pour le
dépistage d'anomalies capillaires: toute anomalie de l'examen péri-
unguéal en dermoscopie nécessite impérativement la réalisation

d’'une capillaroscopie.

B Le dermatologue non habitué a la capillaroscopie a ici toute sa
place et peut simplement faire un examen dermoscopique péri-
unguéal lors d’'un phénomeéne de Raynaud.

PR secondaires a une sclérodermie sys-
témique [8-13]. Ces études ne prenaient
pas en compte les examens dermosco-
piques jugés comme ininterprétables,
qui étaient fréquents (30 %), et avaient
inclus trés peu de PR primitifs [9, 10].

Lors du phénoméne de
Raynaud primitif

L’intérét de la dermoscopie pour le dia-
gnostic des PR primitifs, c’est-a-dire
pour éliminer une microangiopathie
spécifique, a été rapporté récemment
dans une étude prospective multi-
centrique francgaise [14]. L'objectif de
cette étude était de déterminer si I’exa-
men dermoscopique péri-unguéal,
normal sur les cinq critéres principaux
définissant le paysage sclérodermique,
permettait de prédire une capillaros-
copie normale ou non spécifique avec
une bonne valeur prédictive positive.
En utilisant les cinq critéres d’examen,
la valeur prédictive positive de la der-
moscopie pour une capillaroscopie nor-
male ou non spécifique était de 100 %
(p=0,015) si aucun de ces critéres n’était
présent. La sensibilité était de 37,9 %.
Si on exclut I’analyse de 1’absence ou
non d’hémorragies (anomalie fréquente
etlamoins spécifique), la valeur prédic-

tive positive d’une capillaroscopie nor-
malerestaitde 100 % (p <0,0001) mais la
sensibilité augmentaita 73,7 %.

A linverse, la dermoscopie anormale
surun des cing critéres n’était prédictive
d’un paysage sclérodermique que dans
14,5 % des cas. Autrement dit, la der-
moscopie est un mauvais examen pour
dépister des anomalies capillaires. En
cas d’anomalie(s) visible(s) en dermos-
copie, il est impératif de demander une
capillaroscopie pour confirmer ou infir-
mer ces anomalies. L'exemple classique
est la présence de “mégacapillaires” en
dermoscopie, qui finalement n’en sont
pasmais correspondent a des capillaires
dilatés en capillaroscopie (diametre
entre 30 et 50 pm), qui s’observent lors
d’une acrocyanose banale.

Fig. 1: Dermoscopie péri-unguéale normale.

L’examen dermoscopique sur quatre
criteres (absence de mégacapillaires, de
densité capillaire anormale, de désor-
ganisation et de plages avasculaires)
est plus simple, en particulier pour les
dermatologues non formés a la capilla-
roscopie, et permet d’éviter de réaliser
une capillaroscopie en cas de stricte
normalité dans plus de 70 % des patients
primo-consultants avec un PR.

Une dermoscopie péri-unguéale nor-
male a donc une excellente valeur
prédictive positive pour I’absence de
paysage sclérodermique en capillaros-
copie dans le bilan d’un PR (fig.1 et 2).
Ainsi, lors du bilan étiologique d'un PR,
lorsque ’examen clinique et le dosage
des FAN sont normaux, ainsi que 1’exa-
men dermoscopique, ’examen capilla-
roscopique ne semble pas nécessaire. En
revanche, devant un examen dermosco-
pique anormal, il estimpératif de deman-
der une capillaroscopie pour confirmer
ou infirmer les anomalies observées.
Cette étude confirme également le réle
important du dermatologue, non habitué
alacapillaroscopie mais habitué ala der-
moscopie, dans la prise en charge du PR.
L'examen dermoscopique normal, seul,
permet également un gain de temps en
consultation. En, effet, une étude mettait
également en évidence un temps d’exa-
men plus court avec la dermoscopie
(4 minutes) qu’avec la capillaroscopie
(18 minutes) [15].

En conclusion,]’examen dermoscopique
péri-unguéal dans le bilan étiologique
d’un PR, lorsqu’il est normal sur quatre

Fig. 2: Capillaroscopie péri-unguéale normale du
méme patient.



critéres, pourrait éviter une capillaros-
copie devant I’excellente valeur prédic-
tive de la dermoscopie pour un examen
capillaroscopique normal, mais ne
concerne que 70 % des patients envi-
ron. ’examen dermoscopique a cepen-
dant une mauvaise spécificité pour la
détection des anomalies capillaires et
une confirmation capillaroscopique est
indispensable en cas d’examen dermos-
copique anormal.
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Alopécie frontale fibrosante:

mise au point

RESUME : Lalopécie frontale fibrosante est une alopécie cicatricielle lymphocytaire primitive d’étio-
logie encore inconnue, mais probablement déclenchée par des facteurs environnementaux chez des
sujets prédisposés génétiquement.
Le diagnostic est souvent facile se basant sur la clinique et la dermoscopie mais le traitement n’est

toujours pas codifié.

Cette condition a un impact psychosocial significatif, en particulier chez les femmes, surtout lorsqu’elle
revét une forme sévere. De nouvelles avancées dans ce domaine permettront dans le futur d’améliorer
le pronostic fonctionnel et esthétique pour les patients souffrant de cette alopécie cicatricielle.

S. OULAD ALl J. BELCADI, K. SENOUCI,
M. MEZIANE

Service de Dermatologie-Vénérologie, CHU lbn
Sina, Université Mohammed V, RABAT.

(AFF) est aujourd’hui une

pathologie bien connue par les
dermatologues, mais pas autant par les
patients qui tardent souvent a consulter
en pensant que la perte de quelques poils
duveteux au niveau de la lisiere frontale
leur fait une lisiere joliment tracée. Cette
entité constitue une forme particuliere
du lichen plan pilaire. Il s’agit d’une
alopécie cicatricielle lymphocytaire
nécessitant un diagnostic précoce et
I’instauration rapide d’un traitement
afin de limiter I’apparition de séquelles
irréversibles [1].

I J alopécie frontale fibrosante

B Etiopathogénie

L’AFF a été décrite initialement en 1994
chez des femmes ménopausées [2], mais
elle est considérée actuellement comme
une épidémie émergeante: le nombre
de cas chez des sujets de plus en plus
jeunes, incluant les deux sexes, ne cesse
d’augmenter.

L’étiologie de I’AFF reste inconnue.
Cependant, des travaux récents montrent
que les principaux mécanismes

impliqués sont une perte du privilege
immunitaire du bulge du follicule
pileux, une transition épithélio-mésen-
chymateuse, une atteinte des cellules
souches du follicule pileux par infiltrat
inflammatoire ainsi qu'une prédisposi-
tion génétique [3, 4].

Un mécanisme hormonal a également
été suggéré devant I'efficacité des inhi-
biteurs de la 5 o-réductase a stabiliser la
maladie [5].

Denombreuses publications ont soulevé
la possibilité d’implication de produits
cosmétiques, notamment les écrans
solaires. Cette hypothése n’est cepen-
dant toujours pas confirmée vu la grande
variété, dans la composition, des diffé-
rents produits disponibles surle marché
rendant]’explication des mécanismes en
cause particulierement difficile [6, 7].

Nous pensons qu’il existe vraisembla-
blement un lien, devant ’apparition de
cette entité quelques années apres ’ap-
probation de la FDA en 1988 de filtres
solaires chimiques, I’oxybenzone et
I’avobenzone, et devant également le
nombre croissant de cas d’AFF chez les
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hommes en Europe et en Amérique du
Nord parrapport a notre population mas-
culine au Maghreb [8, 9], dans laquelle
I’application d’écran solaire est une pra-
tique trés peu populaire, coincidant avec
le nombre quasi-inexistant de cas d’AFF
masculine méme dans un grand centre
hospitalier universitaire.

B Clinique

L’AFF peut étre soitasymptomatique, ou
se manifester par des signes fonctionnels
comme le prurit ou la trichodynie [1].

Classiquement, elle se présente sous
forme d’une alopécie cicatricielle en
bande touchant la lisiére frontale, avec
une vitesse de recul estimée entre 0,3
jusqu’a 1,5 mm/mois [10].

Les cheveux duveteux sont les premiers
a disparaitre laissant parfois quelques
poils isolés a I’origine du signe du che-
veu solitaire [10].

On distingue trois principales formes
d’AFF qui sont:

—la forme linéaire, la plus fréquente, de
pronostic intermédiaire;;

—la forme diffuse ou en zig-zag, de mau-
vais pronostic, se caractérise par une
extension rapide et répond faiblement
au traitement;

—’AFF en pseudo-frange dans laquelle
le recul de la lisiére est moins impor-
tant [10] (fig. 1).

D’autres formes atypiques ont été
décrites, notamment I’AFF avec un

Fig. 2: Formes atypiques de UAFF. A: AFF en patron d’AAG masculine [11]. B: AFF ophiasis-like. C: AFF
cocarde-like. D: AFF upsilon-like mimant la lettre grecque Upsilon [12].

patron d’alopécie androgénique mas-
culine caractérisée par un recul symé-
trique de la lisiére fronto-temporale
tout en épargnant la ligne médiane,
I’AFF ophiasis-like se présentant par
un recul de toute la ligne d’implanta-
tion capillaire, de la zone frontale a la
zone occipitale, ’AFF cocarde-like
avec présence de plaques alopéciques
en cocarde dans les régions temporales
et I’AFF upsilon-like avec un recul
de la lisiere fronto-temporale s’éten-
dant vers le haut jusqu’au cuir che-
velu pariétal mimant la lettre grecque
Upsilon [11, 12] (fig. 2).

Fig. 1: Formes classiques de U'AFF. A: AFF linéaire. B: AFF en zig-zag. C: AFF en pseudo-frange.

Sur le visage, on peut retrouver une peau
frontale atrophique, lisse et plus claire
que le reste de la peau photo-exposée,
des papules folliculaires par atteinte
des poils duveteux, une dépression de
la veine frontale, une accentuation des
rides préauriculaires, des points rouges
folliculaires ainsi que des troubles pig-
mentaires (hypopigmentation et hyper-
pigmentation) [13, 14].

La dépilation des sourcils est tres fré-
quente dans I’AFF, pouvant toucher
jusqu’a 96 % des patients, et constitue
souvent le premier signe alarmant moti-
vant la consultation [15].

Latteinte des cils a été également rappor-
tée quoique moins fréquemment que la
dépilation des sourcils, et a été associée a
des formes plus séveres d’AFF [16].

B Dermoscopie

Sur le plan dermoscopique, les signes
varient en fonction de l’activité et de
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Fig. 3: Dermoscopie de 'AFF. A: Dermoscopie d'une AFF active objectivant un poil par orifice au niveau de
plusieurs ouvertures folliculaires avec de I'hyperkératose péripilaire. B: Dermoscopie de sourcils atteints au
cours d'une AFF objectivant des poils fins et multidirectionnels.

la sévérité. Dans les formes actives, on
trouve surtout des signes en péripilaire:
de I’érythéme et de I’hyperkératose
péripilaires ainsi que des gaines coulis-
santes. Dans les formes plus anciennes
et stables, on retrouve plut6t des signes
orientant vers le caractere cicatriciel de
I’alopécie et qui sont: la disparition des
orifices folliculaires, I’absence de poils
duveteux, des zones blanches cicatri-
cielles et des comédons ouverts [17].

D’autres signes dermoscopiques sont
également retrouvés dans I’AFF comme
la présence d’un poil par orifice, le trajet
du poil sous la peau ou des poils comple-
tements incarnés [17].

Au niveau des sourcils, la dermosco-
pie oriente plutét vers une origine non
cicatricielle de ’alopécie en objectivant
des pointsjaunes, des points rouges, des
poils cassés et courts ainsi que des poils
multidirectionnels [18] (fig. 3).

B Critéres diagnostiques

En général, le diagnostic de ’AFF se
base sur la clinique et la dermoscopie,
mais afin de ne pas rater le diagnostic
chez des patients se présentant avec des
formes atypiques, le groupe coopératif
international de I’AFF a défini en 2021
des critéres diagnostiques permettant
de différencier entre une AFF classique
et une AFF probable, avec un diagnos-
tic considéré comme positif a partir de
4 points [14] (tableau I).

1. Diagnostic de sévérité

Le groupe coopératif international de
I’AFF a établi également un score de
sévérité se basant surle degré derecul de
lalisiére frontale (0 = aucun; 1 = minime
<1lcm;2=]égerde1a3cm;3=modéré
de 3a5cm;4 =sévere >5cm), la perte
des sourcils (0 = aucune; 1 = partielle;
2 = perte totale sur au moins un des deux
sourcils),la présence de papules faciales
(0 =aucune; 1 = présence de quelques

papules), veines frontales proéminentes
(0 =absentes; 1 = présentes) et I’hy-
perpigmentation faciale (0 = absente;
1=présente) [14].

2. Diagnostic différentiel

L'AFF est en général facile areconnaitre
mais peut poser un probleme de diagnos-
tic différentiel dans certains cas avec:
—la pelade et I’alopécie androgénique
(AAG) notamment devant une forme
ophiasis-like; et AAG-like respective-
ment mais sur le plan dermoscopique,
onretrouve des signes orientant vers une
alopécie non cicatricielle [19];
—J’alopécie de traction dans laquelle les
poils duveteux persistent [19];
—T’alopécie frontale induite par la
toxine botulinique: entité décrite en
2016 chez cinq femmes dans la cin-
quantaine, recevant régulierement des
injections de toxine botulinique tous les
4 a 6 mois et chez qui il a été remarqué
un recul de la lisiére frontale mais avec
persistance de poils duveteux, et sans

AFF classique

AFF probable

Recul de la lisiere frontale avec disparition des ouvertures )
R . 2 points
folliculaires
Biopsie positive concordante avec une AFF au niveau .
1 point
frontal ou temporal
Perte d’au moins 50 % des sourcils (en l'absence .
, Y 2 points
d’alopécie en plaques)
Erythéme périfolliculaire au niveau frontal 1 point
Hyperkératose ou squames périfolliculaires au niveau .
1 point
frontal
Recul de la lisiere frontale sans disparition d'ouvertures .
R . 1 point
folliculaires
Biopsie positive concordante avec une AFF au niveau .
. . 2 points
frontal, temporal ou au niveau des sourcils
Perte d’au moins 50 % des sourcils (en 'absence .
, o 1 point
d'alopécie en plaques)
Erythéme périfolliculaire au niveau frontal 1 point
Hyperkératose ou squames périfolliculaires au niveau .
1 point
frontal
Papules faciales 1 point
Perte de poils en préauriculaire de maniéere bilatérale
chez un patient ayant précédemment des cheveux a ce 1 point
niveau
Absence de poils duveteux au niveau frontal ou temporal 1 point

Tableau I: Critéres diagnostiques de UAFF.
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B LAFF est une épidémie émergente nécessitant une plus large
sensibilisation auprés des dermatologues afin de garantir un

diagnostic précoce.

B Il s'agit d'une urgence trichologique et le traitement doit étre
instauré le plus précocement possible afin de limiter l'extension de

cette alopécie cicatricielle.

B Plusieurs traitements sont disponibles sans qu'il n'existe de
protocole bien établi, visant a la fois la composante inflammatoire
et la miniaturisation du follicule pileux.

B Il ne faut pas oublier de penser a la qualité de vie des patients et
proposer tout ce qui peut 'améliorer, du soutien psychologique

jusqu’'aux greffes capillaires.

signes inflammatoires en dermoscopie
(érythéme et squames péripilaires) ni
perte des ouvertures folliculaires [20] ;
—lupus érythémateux cutané qui peut
mimer une AFF en pseudo-frange [21].

B Comorbidités associées

De nombreuses comorbidités ont été
décrites en association avec I’AFF
notamment la rosacée, la dyslipidémie,
une dysthyroidie ainsi que d’autres
formes de lichen comme le lichen plan
pigmentogene [22].

B Paraclinique
1. Histologie

L’analyse histologique des zones
atteintes d’AFF permet d’objectiver
une diminution du nombre de folli-
cules pileux et de glandes sébacées se
traduisant sur le plan dermoscopique
par la disparition des ouvertures fol-
liculaires, une fibrose périfolliculaire
concentrique, responsable del’aspect de
gaines coulissantes et un infiltrat lym-
phocytaire ciblant les régions isthmiques
et infundibulaires du follicule pileux
correspondant a I’érytheme et squames
péripilaires [14].

2. Patch test

Certaines études ont suggéré aupara-
vant la positivité des patch-tests chez
les patients suivis pour une AFF, notam-
ment au linalol et aux gallates.

En 2023, une étude préliminaire a
démontré que, chez les patients atteints
d’AFF, I’exposition de follicules pileux
pris de zones saines non lésionnelles
au linalol entrafnait une diminution du
nombre de cellules souches au niveau du
bulge du follicule pileux exprimant la
cytokératine 15, induisait une transition
épithélio-mésenchymateuse et stimulait
linflammation [23].

Actuellement, il n’existe pas de recom-
mandations sur la réalisation des
patch-tests, mais en général, ils seraient
réservés aux formes symptomatiques,
résistantes au traitement ou associées
a des rashs. En cas de positivité, I’évic-
tion des allergénes permettrait de dimi-
nuer I'inflammation et I’intensité du
prurit [24].

3. Autres

D’autres examens complémentaires
peuvent étre demandés a la recherche
de pathologies associées, notamment
les pathologies auto-immunes.

B Traitement

L’AFF est considérée comme une
urgence trichologique notamment au
stade actif, et devrait étre traitée le plus
précocement possible.

Avant de traiter, il faut étre réaliste avec
les patients et leur expliquer que le but
du traitement est surtout de stopper la
progression de la maladie et qu’il n’y
aura pas derepousse au niveau des zones
cicatricielles auxquelles des greffes
capillaires pourraient étre proposées
par la suite.

Plusieurs traitements sont disponibles,
sans qu’il existe pour autant des recom-
mandations bien établies, laissant a
chaque dermatologue la liberté de choi-
sir le protocole adapté a son patient.

On distingue d’abord les traitements a
visée anti-inflammatoire auxquels on
a recours dans les formes débutantes
actives comme les dermocorticoides de
classe trés forte (proprionate de clobeta-
50l 0,05 % ), les corticoides en intra-1é-
sionnel, ou méme la corticothérapie
orale en mini-pulse dans les formes
rapidement progressives. Le tacrolimus,
la doxycyline ainsi que I’hydroxychlo-
roquine sont également utilisés a visée
anti-inflammatoire [25].

Ensuite, les inhibiteurs de la 5 a-réduc-
tase luttent contre la miniaturisation
du follicule pileux, et sont réservés aux
formes plus séveres et résistantes aux
autres traitements: le finastéride (1 a
5 mg/j) indiqué aux jeunes patients, et le
dutastéride (0,5 mg/j) réservé aux sujets
plus agés [25].

L’isotretinoine est largement utilisée a
faibles doses (10 a 20 mg/j) pour traiter
les papules folliculaires du visage [26].

En traitement adjuvant, on associe sou-
vent le minoxidil, et on peut méme avoir
recours au plasmariche en plaquettes et
au laser excimer afin d’obtenir de meil-
leurs résultats [25].
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D’autres traitements ont été utilisés de
maniére sporadique avec des résultats
variables comme le méthotrexate, la
ciclosporine ou encore les anti-JAK (tofa-
citinib) qui constituent actuellement
le nouvel espoir dans de nombreuses
pathologies dermatologiques [27, 28].

Dans lebut d’améliorer le coté esthétique,
on peut proposer une micropigmentation
des sourcils et des poudres capillaires.
Quant aux greffes capillaires, elles seront
réservées aux formes stables depuis
au moins 1 an, tout en expliquant aux
patients que plus de 50 % des greffes ne
dépassent pas 5 ans de survie, méme avec
lemaintien d'un traitement médical [29].

B Conclusion

L’AFF estune pathologie de plus en plus
fréquente pouvant toucher les deux sexes
et des sujets de plus en plus jeunes. Elle
nécessite un diagnostic et un traitement
précoces afin de limiter ’extension du
processus cicatriciel. Plusieurs trai-
tements sont disponibles a efficacité
variable sans qu’il n’existe de protocole
bien établi. Mais il ne faut pas oublier de
penser a la qualité de vie des patients et
proposer tout ce qui pourrait ’'améliorer
comme les poudres, les greffes capil-
laires ainsi que la micropigmentation
pour les sourcils.
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