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INTRODUCTION




Les maladies de la peau constituent un probleme de santé dans les pays en

3 éme

voie de développement W2 Blies représentent le motif de consultation

dans les centres de santé apres les fievres et les maladies diarrhéiques. Bl 1 es

enfants représentent la couche sociale la plus touchée. On estime qu’environ
30% des consultations chez le pédiatre concernant la peau de fagcon directe ou

indirecte. 41

Dans notre travail seront étudiées exclusivement les pathologies cutanées
spécifiques des mains et des pieds chez I’enfant en ses différentes tranches d’age
« nouveau né, nourrisson, jeune enfant, et grand enfant ».

Les origines de ces pathologies cutanées touchant les mains et les pieds chez
I’enfant sont tres variables, elles englobent en majorité les dermopathies
infectieuses en raison de leur forte prépondérance a cette période de vie, BI on
distingue :

* La gale chez le nourrisson,
* Les exantheémes viraux des mains et des pieds,
* Les dermatophyties des mains et des pieds.
Puis en seconde place surviennent les pathologies cutanées d’origine
immuno-allergique incluant :
* [’eczéma allergique,
e [’eczéma atopique,
* La dysidrose palmoplantaire,
* L’acropustulose infantiles.
En troisieme place on trouvera les maladies cutanées inflammatoires qui

sont présentées principalement par :

* Le psoriasis palmoplantaire,



e [’hidradénite palmoplantaire idiopathique.

En quatrieme place survient la maladie de Kawasaki qui est une vascularite
fébrile systémique induisant des atteintes dermiques des mains et des pieds chez
I’enfant. Sa gravité est liée au fait qu’un pourcentage non négligeable des
patients non traités ont des séquelles cardiovasculaires qui peuvent Etre
mortelles.

En fin, les Kératodermies palmoplantaires (KPP) sont des maladies
hétérogenes de la peau, pour lesquelles on distingue trois groupes :

e Les KPP héréditaires,
* Les KPP acquises,
* La Génodermatose associée a une KPP.

Malgré le caractere banal de la plupart de ces pathologies cutanées, leur
prise en charge précoce et adaptée est nécessaire pour éviter les complications

qui peuvent Etre tres séveres et mettant parfois en jeu le pronostic vital. L6]

Cette these a pour objectif :
¢ Souligner le profil épidémiologique de ces pathologies cutanées.
¢ Mettre en évidence leurs étiopathogénies avec leurs aspects cliniques.

¢ Mettre le point sur leurs modalités thérapeutiques.
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La peau est un organe complexe qui enveloppe la surface du corps et se
continue au niveau des orifices par une muqueuse.

Le plus lourds des organes du corps humain, elle présente 16% de poids du
corps et pour une surface de 1.2 a 2.3 m2.

Elle est associé a des nombreuses annexes: poils; ongles; glandes

. [7]
€xocrines.

I. Rappel embryologique de la peau

La peau se compose d’une couche stratifiée superficielle, I’épiderme, qui
repose sur un tissu de soutien, le derme, et une couche profonde, ou
I’hypoderme. Son organisation en trois étages résulte de I’embryologie de la

peau. 7l

Pore poil
Papille
du derme Couche
cornée
Epiderme
Derme
4 Muscle
4 horripilateur
Hypoderme -
Glande sébacée

Graisse sous-cutanée
Vaisseaux sanguins

Artére
Veine

Muscle

Glande
sudoripare

Figure 1 : Vue tridimensionnelle schématique d’une coupe de la peau. "’



Des la délimitation de I’embryon, a la 4° semaine du développement,
I’ectoderme circonscrit complétement 1’embryon et va se transformer en
épiderme au cours du développement tandis que les couches sous-jacentes
(derme hypoderme) se différencient a partir des éléments mésenchymateux

provenant du mésoblaste.

1.L’épiderme
Au cours du 2°™ mois DD, 1’épithélium simple d’origine ectodermique est le
siege d’activité mitotique aboutit a la formation d’un épithélium a deux couches,
I’une profonde germinative, 1’autre superficielle faite de cellules aplaties, le
périderme.

3 éme

Au cours du mois les cellules de la couche germinative donnent
naissance a des cellules polygonales qui s’accumulent entre les deux couches
primitives et constituent une couche intermédiaire. C’est a ce stade que
I’ébauche de I’épiderme est colonisée :

v par des cellules provenant des crétes neurales, les mélanoblastes, qui sont
a ’origine des cellules pigmentaires (mélanocytes),

v'par des cellules provenant de la moelle osseuse et gardant un rdle
immunitaire, les cellules de Langerhans.

Au cours du 5° mois, la différenciation des cellules de la couche

intermédiaire fait apparaitre les cellules caractéristiques de 1’épiderme.



Les mélanocytes proviennent des crétes neurales

Figure 2 : Formation des mélanocytes a partir des crétes neurales au cours de la
3eme SA [8]

2.Derme et hypoderme

Ce sont des tissus conjonctifs avec tous leurs constituants habituels, richement

vascularisés et innervés.

A la fin de la 4°™ SA chaque somite (constitué de mésoblaste para-axial) se
différencie :

o En une portion ventrale (formation des vertebres).

o Et une portion dorsale appelée dermomyotome. La partie médiodorsale
sous I’influence de NT3 (produite par le tube neural dorsal) est a I’origine du
derme (dermotomes). La partie latérodorsale donne les muscles.

A partir du 3°™ et 4°™ mois DD apparait au niveau du tissu conjonctif des

fibres de collageéne et des fibres élastiques.



La couche la plus profonde du dermatome va é&tre a l’origine de

I’hypoderme (tissu adipeux blanc). 181

3. Les Annexes

Les follicules pileux se mettent en place par des invaginations de
I’épiderme dans le derme au cours du 3°™ mois DD formant des bourgeons
pileux. Ces derniers s’invaginent a leur extrémité formant le bulbe pileux qui se
creuse en formant la papille du bulbe pileux (ou se logent les capillaires
sanguins). Il y en méme temps la différenciation des cellules au centre des
ébauches pileuses formant la hampe du poil. Les cellules périphériques seront a
I’origine des gaines épithéliales des follicules pileux.

La glande sébacée se développe a partir de la gaine épithéliale du follicule
pileux sous la forme d’un bourgeon qui se ramifie et se canalise. L’ensemble
forme 1’appareil pilo-sébacé.

Les glandes sudoripares se développent a partir de bourgeon ectoblastique
dont I’extrémité profonde se pelotonne. Ils se canalisent par la suite. La partie
profonde élabore la sueur tandis que la partie superficielle 1’excrete.

Les premieres €bauches de la 1I’appareil pilo-sébacé se mettent en place aux
sourcils, la levre supérieure et au menton. Ensuite au niveau de la téte, de
I’abdomen et des membres .Ces €bauchent permettent durant la vie foetale la

création d’un fin duvet qui recouvre la peau appelé lanugo. B



II. Rappel histologique de la peau ™

La structure de la peau est subdivisé en quatre régions superposées qui sont

de la superficie vers la profondeur : 1'épiderme, la jonction dermo-épidermique,

le derme et I'hypoderme.

EPIDERME

perME| |

Légende :
1 - Stratum cormaum & = Cormsocyles
HYPODERME 2 - Sfrabam lucidewn b - Hérstmocytles

1 = Skratum granusolism  © - Malanocytas

4 - Stratum spinosum d - Ceslubes parmminatives
5 — Stratum bazal

Figure 3 : La structure de I’épiderme. 0]

1. L’épiderme ™

L'épiderme est un épithélium de revétement, stratifié, pavimenteux et
kératinisé. Il n’est pas vascularisé. Les nutriments proviennent du derme et y
pénetrent par diffusion. Il est normalement constitué de 4 types cellulaires. Les

kératinocytes, les mélanocytes, les cellules de Langerhans et les cellules de
Merkel.



A. Les kératinocytes

Les kératinocytes de 1'épiderme se répartissent dans 4 a 5 couches
dénommées de la profondeur a la superficie:« couche basale, couche spineuse,
couche granuleuse, couche claire et couche cornée ».

LA COUCHE BASALE OU LA COUCHE GERMINATIVE :

Les kératinocytes de la CB forment une couche monocellulaire de cellules
cylindriques, implantés perpendiculairement sur les papilles du derme.

Leur observation en ME, révéele 1’existence de nombreux tonofilaments
dont certains de ces dernieres sont orientés vers le pole basale de la cellule sur
laquelle les cellules s’encrent par des hémidesmosomes, d’autres sont orientés
vers le pole apical ou vers les cotés latéraux de la cellule et s’encrent sur les
desmosmes.

Les kératinocytes sont reli€s par des jonctions communicantes (gap
jonctions). Ces jonctions sont des canaux transmembranaires, formés par
I’aboutement de deux hémicanaux (connexons), inclus dans la membrane
plasmique de cellules adjacentes. Chacun étant constitué de  six unités
protéiques transmembranaires, les connexines. Leurs rdles sont 1’échanges
directes de cellule a cellule de petites molécules de poids ne dépasse pas 1 KDa.

Le nom de cellules germinatives est justifié par 1’activité mitotiques
intenses des cellules. Ces activités de renouvellement et de réparation de
I’épiderme impliquent 1’existence des cellules souches.

LA COUCHE EPINEUSE OU LA COUCHE MUQUEUSE DE MALPIGHI :

Les CE sont disposées en 5 a 6 couches. Elles sont volumineuses, de forme
polygonale, sont pourvues d’un gros noyau vésiculeux et clair possédant souvent

deux nucléoles, ses cellules sont également attachées par des desmosomes et



ces attaches desmosomiales assurent une grandes cohésion entre les cellules et
sont responsables en partie de la grandes résistance mécanique de cette couche
cellulaire.

Chaque desmosome est constitué de deux plaques denses protéiques,
situés sur la face interne des Membrane plasmiques de 2 cellules adjacentes. Sur
chaque plaque sont fixés un certains nombres de tonofilaments. Dans 1’espace
délimité par les 2 feuillets externes des MB plasmiques voisines, on observe une
ligne dense centrale appelée desmogolie qui est constitué de glycoprotéines
transmembranaires qui appartient a la famille des cadhérines.

LA COUCHE GRANULEUSE :

CG est construit de 5 couches de kératinocytes aplatis qui posseédent un
noyau ovale et dense dans lequel la chromatine se raréfie. Dans le cytoplasme,
les organites se raréfient et les tonofilaments sont réparties aléatoirement.

On trouve deux sortes de granulations :

v'Granulations de kératohyaline sont volumineuses basophiles et
dépourvues de membrane externe.

v'Les kératinosomes ou corps lamellaires d’Odland, plus petites, sont
entourées d’une double MB et prennent naissance dans I’appareil de Golgi.

LA COUCHE CLAIRE :

La CC est situé au dessus de la CG. Elle s’observe que dans la peau épaisse
et elle est constituée de plusieurs assis de cellules plats et clairs d’aspect
homogene.

LA COUCHE CORNEE :

La CC est constitué selon sa localisation de 4 a 20 couches de cellules
aplatis completement kératinisés. Les kératinocytes appartient a la CC ne

possedent plus de noyau ou d’organites cytoplasmiques, ni de kératohyaline. Ce
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sont les Cornéocytes. Le mb cytoplasmique est bordée d une structure
protéique (Involucre et Keratolinine) qui constitue un véritable squelette pour le
cornéocyte.

On distingue deux sous couches :

v'La couche compacte : est formée des cellules kératinisées étroitement
soudées, c’est elle qui fait suite a la CG, et qui assure la fonction barriére de
I’épiderme.

v'La couche desquamante : qui se trouve en surface et au niveau de laquelle.

se fait la desquamation des cellules cornées.
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Figure 4 : Schéma de structure partielle de 1’épiderme. "
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B. Les mélanocytes

Les mélanocytes constituent la deuxieme grande population cellulaire de
I’épiderme. Leur fonction est la syntheése des mélanines.

Dans I’épiderme, les mélanocytes sont situés principalement dans la couche
basale. Ils ont un aspect étoilé et leurs prolongements cytoplasmiques
s’insinuent entre les kératinocytes. Ils sont dépourvus de systeme de jonction
intercellulaire avec les cellules voisines.

En microscope optique, les mélanocytes ne sont identifiables qu’avec des
colorations argentiques ou par des techniques immunocytologiques. En coupe
horizontale, les mélanocytes apparaissent comme des cellules arrondies claires a
noyau rond et dense, situées entre les kératinocytes basaux et faisant parfois
saillie dans le derme.

La mélanine est un pigment produit par les mélanocytes au niveau
d’organites Cytoplasmiques, les mélanosomes, qui sont ensuite transférés aux
kératinocytes. Les mélanines ont 2 types de pigments mélaniques qui ont a leur
tour deux fonctions: (1) elles donnent a la peau sa "couleur”, les phéomélanines
étant des pigments jaunes-rouges et les eumélanines, des pigments brun-noirs
(2) ont un role photoprotecteur.

Les mélanosomes résultent de la fusion entre des vésicules, contenant de la
tyrosinase, de la doplachrome tautomérase (ou TRP2) et de la DHICA oxydase,
dérivés de 1’appareil de Golgi et des vésicules contenant les composants
structurels des mélanosomes produits par le réticulum endoplasmique
granulaire. Quatre stades de différenciation sont classiquement décrits pour les
mélanosomes. Les stades 1 et 2 correspondent a des organites non mélanisés

(parfois appelés prémélanosomes). Les mélanosomes de stade 1 ont un contenu
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dont la structure filamentaire est encore assez mal définie. Au contraire, les
mélanosomes de stade deux se remplissent d’une structure interne filamenteuse.
La mélanine commence a s’accumuler dans les mélanosomes de type 3. Dans les
mélanosomes de type 4, I’accumulation de pigments est telle la structure interne
n’y est plus visible. Les mélanosomes sont des vésicules apparentées aux

lysosomes. [

MELANOCYTE KERATINOCYTHE

Phéomeélanines

o @2 -e - (2
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Figure 5 : schéma explique la maturation des mélanosomes.

/
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[11]

C. Les cellules de langerhans

Ces cellules proviennent de la moelle oesseuse, elles 3 a 5% des cellules
épidermiques , elles sont localisées dans la couche épineuse et elles font partie
du groupe des cellules dendretiques.

ASPECT CYTOLOGIQUE :

v Corps cellulaire peu coloré avec prolongements cytoplasmiques
irréguliers qui s’insinuent entre les kératinocytes.
v’ Cytoplasme riche en lysosomes.

v" Absence de tonofilaments.
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v'Présence d’inclusions caractéristiques : les corps de Birbeck «
bourgeonnement de ’appareil de Golgi »: aspect en raquette avec extrémité
large et partie étroite tri-lamellaire présentant une striation périodique.

FONCTIONS :

v'Cellule présentatrice d’antigéne: phagocytose d’antigénes cutanés,
migration vers les ganglions de proximité et présentation aux lymphocytes.
Possedent des récepteurs pour le fragment Fc des immunoglobulines et

pour la fraction C3b du complément. 2]

Figure 6 : schéma montre 1’aspect cytologique des cellules de langerhans. 2]

D. Cellules de Merkel

les cellules de Merkel sont visibles uniquement dans la peau épaisse de la plante des
pieds et de la paume des mains.
Elles sont Situées dans couche basale et ressemblent aux cellules basales
Deux différences :
v’ possédent des granules neuro-endocrines arrondis entourés par une membrane
v’ des terminaisons nerveuses amyéliniques intraépithéliales viennent au contact de
ces cellules.

N . ... 12]
leur role sensoriel et neurosécrétoire.
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2.La Jonction dermo épidermique

Solidarise le derme et I’épiderme forme des relis : les papilles dermiques
Constituée par une lame basale et des hémidesmosomes, des trousseaux de
fibres é€lastiques et des fibres de collagene.

En MET, trois couches :

v'lamina lucida contenant les laminines 1, 5, 6

v'lamina densa formée de collagéne IV

v’ zone fibro-réticulaire riche en fibronectine

v'hémidesmosomes avec filaments d’ancrage de nicéine qui traversent la
[12]

lamina lucida et s’accrochent sur la lamina densa.
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Figure 7 : La jonction dermo epodermique en MET. ™



3.Le derme

D’origine mésoblastique, est constitué par un tissu conjonctif riche en
vaisseaux sanguins. Ilcontient les glandes annexesde la peau, les follicules
pileuxet les corpuscules tactiles. Il contient des cellules dendritiques d’origine
médullaire.

On distingue plusieurs couches :

COUCHE SOUS EPITHELIALE :

v’ zone des papilles dermiques

v fibres de collagéne forment un réseau lache

v trés vascularisée

v fibres élastiques trés fines perpendiculaires a la jonction dermo-
épidermique (fibres d’oxytalane)

COUCHE RETICULAIRE :

v plus dense que précédente avec fibres de collagéne en faisceaux

v fibres élastiques enchevétrées en plexus (fibres d’élaunine) "**
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Figure 8 : Coupe histologique du derme. Astérisque blanche : créte

épidermique/Fleches noires : papilles dermiques/Fleche bleue : unité secrétante.
(1]

4.L’hypoderme

Situé en dessous du derme, il assure la mobilité de la peau sur les plans sous
jacents. Tissu conjonctif trés riche en lobules adipeux dont I’importance est
variable selon les régions et selon les sujets. Il contient les corps tactiles de

Vater Paciniet les glandes sudoripares. 121

5.Vascularisation :

Les arteres destinées a la peau naissent des artéres sous cutanées, situées
sous l'hypoderme. A la partie profonde du derme (prés de la jonction avec
I'hypoderme) ces vaisseaux forment un réseau artériel planiforme profond. Des
branches en émanent traversent le derme et constituent a la surface le réseau
planiforme superficiel ou sous papillaire. Des artérioles terminales pénétrent

dans la papille et forment un réseau capillaire draine par une veinule. Le derme
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contient de nombreuses anastomoses artério-veineuses comprenant des shunts
tres spécialises (glomus) situés principalement au niveau des pulpes des
doigts.

Les vaisseaux lymphatiques naissent dans les papilles dermiques par des

extrémités closes et se jettent dans des plexus lymphatiques sous papillaires. !

6.Innervation ™

L'innervation de la peau est tres riche. En plus de l'innervation végétative de
fibres vasomotrices ou excito-sécrétrices destinées aux vaisseaux et aux glandes
sudoripares, elle est constituée par des terminaisons sensibles libres et par des
terminaisons associées a d'autres structures : les corpuscules tactiles qui font de

la peau un organe sensoriel : 1'organe du tact.

[13]

Figure 9 : schéma de la vascularisation cutanée.

1. vaisseaux sous cutanés ; 2. plexus vasculaire dermique profond ; 3. plexus
vasculaire dermique superficiel ; 4. anse capillaire ; 5. glomus de Masson ; 6.
artére ; 7.veine.
a. épiderme ; b. derme ; c. hypoderme.
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7.Les Annexes

La peau renferme diverses formations dites annexes qui dérivent de
I’épiderme : le follicule pilo-sébacé formé du poil et de la glande sébacée

appendue au canal pilaire et les glandes sudorales exocrines et apocrines.

A. Poils et follicules pileux

Le poil, produit par le follicule pileux, est constitué de cellules fortement
kératinisées. Chaque poil se compose d’une moelle centrale, d’un cortex et
d’une cuticule externe ; il comprend aussi une racine et une tige. La couleur du
cheveu indique la quantité et la variété de la mélanine produite.

Le follicule pileux est formé d’une graine de tissu épithélial renfermant la
matrice et d’une graine de tissu conjonctif, dérivée du derme. Le follicule pileux

. . . 13
est abondamment vascularisé et riche en neurofibres. (131
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Figure 10 : follicule pileux en coupe longitudinale. !

1. composante épithéliale ; 2. dépression englobe la papille conjonctive ; 3.

la racine de poil ; 4. le poil libre au niveau de tige.

B. Ongles

L’ongle est une modification écailleuse de 1’épiderme qui recouvre la face

dorsale du bout du doigt ou de I’orteil. La région de croissance se situe dans la

matrice de I’ongle. ™!

C. Glandes sudoripares

Deux types : glandes eccrines indépendantes des poils et glandes apocrines

annexées au follicule pileux. Bl




GLANDES ECCRINES : Sont réparties sur la surface entiere du corps.

Leur principale fonction consiste a maintenir au méme niveau la
température de 1’organisme (thermorégulation).

En MO, elles apparaissent comme des glandes tubuleuses contournées,
formées d’une seule assise de cellule glandulaires cylindriques autour d’une
lumiere étroite.

Des cellules myoépithéliales sont présentes a la périphérie ; leur role est
d’exprimer le contenu des cellules glandulaires et de le rejeter dans la lumiere
du tube.

Le canal excréteur des glandes eccrines chemine dans le derme
perpendiculairement a la surface cutanée puis traverse 1’épiderme pour

z b 9. YO b ) 11
déboucher a la surface par I’intermédiaire d’un pore. L

GLANDES APOCRINES : Se trouvent principalement dans les régions

axillaires et ano-génito-périnéale. Les glandes apocrines commencent a
fonctionner au moment de la puberté sous 1’influence des androgenes.

A la MO, elles sont tubuleuses, contournées et sont constituées d4une
portion et d’un canal excréteur.

La portion sécrétrice siege dans I’hypoderme, plus profondément que les
glandes eccrines. Leur lumiere est large. Elles comportent un seul type de
cellules glandulaires cylindriques ; entre la membrane basale et les cellules
glandulaires se trouve également une assise discontinue de cellules
myoépithéliales.

Le canal excréteur est formé de deux assises de cellules cubiques. Il vient

déboucher dans le conduit pilo-sébacé, en aval de la glande sébacée.
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Le produit de sécrétion est opaque, gras et alcalin. Il est sécrété sur un

mode apocrine: élimination du pole apical des cellules mais les parties basales et
[13]

moyennes restent e place pour régénérer les €léments perdus.

Figure 11 : coupe histologique des glandes sudorales eccrines a la MO. 131

D. Glandes sébacées

Les glandes sébacées sont présentes sur toue la surface du corps a
I’exception de la paume des mains et de la plante des pieds. Ce sont des glandes
exocrines holocrines : leur sécrétion holocrine huileuse est appelée sébum. Il est

déversé dans le canal excréteur de la glande sébacée puis le conduit pilo-sébacé.



Le sébum lubrifie la peau et les poils, empéche la déperdition d’eau par la

peau et agit comme agent bactéricide. Les glandes sébacées sont activées a la
[13]

puberté et régies par les androgenes.

Figure 12 : coupe histologique des glandes sébacées. "
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I. Role de protection [15/16/17/18]

1.Protection mécanique

La peau est réguliecrement agressée par des coupures, des chocs, des
écrasements, des piqlres... les différentes couches de la peau vont avoir un role
important pour lutter contre ces agressions mécaniques. La couche cornée de
I’épiderme, grace a la présence de kératinocytes et a son niveau d’hydratation,
va permettre a la peau d’étre solide, résistante et extensible. Le réseau
microdépressionnaire de surface, qui constitue les sillons plus ou moins
profonds dans I’épiderme et le derme, augmente la surface de la peau et donc sa
résistance. Le derme grace a ces constituants (fibres de collagene et fibres
d’€lastine), assure €lasticité et extensibilité ce qui permet de maintenir la tension
de la peau. L’hypoderme joue le réle d’amortisseur par sa composition en tissu
conjonctif, en absorbant I’énergie mécanique sous forme d’énergie de
déformation. C’est un coussin amortisseur qui va permettre de séparer la peau

des organes sous-jacents (muscles et os) et de les protéger.

2.Protection chimique

La couche cornée a un role essentiel dans cette fonction de protection contre
les agressions chimiques grace a son imperméabilité. En effet, les céramides et
le ciment intracellulaire présents dans cette couche empéchent les substances
chimiques de pénétrer. La kératine est aussi difficilement attaquable par les

agents chimiques.
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3.Photo-protection """

Plusieurs mécanismes permettent a la peau d’avoir une protection naturelle
contre le soleil. La couche cornée va nous protéger du soleil par réflexion,
diffraction et absorption des rayonnements lumineux. Elle absorbe jusqu'a 70%
des UVB et son épaisseur augmente grace a 1’accélération des mitoses lors des
expositions au soleil. Les UVA traversent la couche cornée mais seulement 20 a
30% atteignent le derme grace a 1’absorption par la mélanine. La mélanine a un
role important dans la photo6protection. Elle va réfléchir, disperser et absorber
les UV (Jusqu'a 90%) qui traversent la couche cornée. Mais cela concerne
principalement les peaux mates qui sont plus riches en eumélanine que les
peaux claires. Les systemes de réparation de I’ADN jouent aussi un rdle de
photoprotection en réparant les 1ésions causées par les UV. En effets les UVB
vont induire des mutations directement sur I’ADN, notamment des diméres de
thymines. Les UVA entrainent des mutations sur I’ADN mais indirectement via
la formation d’especes réactives de I’oxygene (EROS). Enfin I’acide urocanique
permet aussi a la peau d’assurer un role de photoprotection. Il est synthétisé a
partir d’histidine, présente dans la couche cornée. C’est une enzyme,
I’histidinase, activée par les UV qui va transformer 1’histidine en acide
urocanique dans la couche cornée sous forme de deux isomeres (cis et trans).
L’isomere trans de l’acide urocanique possede une tres forte capacité

d’absorption des rayonnements UV traversant la couche cornée.

4.Protection biologique 5"

La peau est a la fois une barriere cutanée antimicrobienne et immunitaire.
En effet grice a ses propriétés elle empéche les microorganismes de pénétrer

dans les différentes couches de la peau. La présence d’un systeme immunitaire
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permet de combattre les éventuels corps étrangers qui seraient arrivé a pénétrer,
malgré la premiere barriere, par des coupures ou lésions de la peau. Les
propriétés permettant a la peau de constituer une barriere contre les
microorganismes sont :

v'la présence d’une flore résidente qui assure un certain équilibre en
éliminant les bactéries indésirables.

v'Son imperméabilité.

La desquamation de la couche cornée permanente et le renouvellement du
film hydrolipidique permettent d’éliminer les germes présents, ce qui entraine
un role important dans sa fonction de barriere. Le pH acide, la présence de
certaines enzymes, la sécrétion par les glandes sébacées de composants ayant
une activité antimicrobienne constituent également des éléments importants
pour sa fonction. La peau produit des protéines antibactériennes appelées
défensines ayant un spectre d’activité assez large permettant de lutter contre les
infections. De plus, la peau possede un systeme immunitaire assez perforant
permettant de protéger 1’individu des agressions extérieures.

Ce systeme immunitaire comprend :

v Les kératinocytes qui déclenchent une réaction inflammatoire en sécrétant
des cytokines proinflammatoires et activent les lymphocytes T,

v'Les cellules de Langerhans,

v'Les lymphocytes T qui déclenchent la cascade immunologique et gardent
en mémoire I’antigene,

v'Les macrophages qui vont éliminer les corps étrangers qui ont traversé
I’épiderme,

v'Les autres cellules de I'immunité innée (mastocyteset cellules Natural

Killer).
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II. Role dans la thermorégulation =

La thermorégulation est I’ensemble des mécanismes qui permettent a
I’homme de maintenir sa température interne constante (c’est I’homéothermie),
voisine de 37°C. Elle est controlée par I’hypothalamus qui agit comme un
thermostaten régulant la température corporelle par voie nerveuse lors de
déséquilibre thermique. La chaleur est produite dans la partie interne de
I’organisme, elle est redistribuée aux tissus, notamment la peau, grace au réseau

artério-veineux ou elle est éliminée.

1.Lutte contre le froid

L’organisme va essayer de diminuer les pertes de chaleur grace a la
vasoconstriction cutanée artériolaire, aux flux vasculaires et aux échanges avec
I’extérieur qui sont réduits. Les échanges thermiques ont lieu avec les vaisseaux
plus profonds et la chaleur est conservée. L ’hypoderme avec sa composition
lipidique est aussi utilis€é comme isolant thermique. L’augmentation est obtenue
par le frisson thermique (consistant a la contraction de muscles permettant de
produire un dégagement de chaleur), par I’exercice musculaire volontaire et par

I’horripilation qui permet une €élévation thermique en produisant de la chaleur.

2.Lutte contre la chaleur

Pour lutter contre la chaleur 1’organisme produit une vasodilatation en
amenant le sang vers la surface cutanée et entrainant une diminution de sa
température grace aux €changes avec 1’extérieur, et une sudation qui permettra
une évaporation sudorale. L’organisme va aussi ralentir le métabolisme

cellulaire afin de permettre d’éliminer de I’énergie thermique.
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III. Role métabolique
1. Synthese de vitamine D3

C’est au niveau des kératinocytes et sous 1’action des UVB que la peau
synthétise de la vitamine D3, une vitamine liposoluble aussi appelée
cholécalciférol. Elle est synthétisée a partir du 7-déhydrocholestérol qui sous
I’action des UVB va subir une isomérisation et donner la provitamine D3. Cette
derniere est ensuite transformée en vitamine D3. Elle est transportée jusqu'au
foie et aux reins ou elle subit d’autres transformations pour obtenir son
métabolite actif, la 1,25-dihydroxy-vitamine D3. La synthese de vitamine D est
rapide. Une concentration en mélanine importante (phototype 3 et 4) réduit la

production de la vitamine D3.

L’application de filtre solaire réduit aussi la production de vitamine D. la

vitamine D3 est nécessaire a 1’assimilation du calcium au niveau intestinal et

. C [15//16//21/23/24]
donc a la minéralisation osseuse.

2.Synthese de lipides

C’est au niveau de I’hypoderme de la peau que nous retrouvons deux
processus sur le stockage et la synthese de lipides. Les adipocytes présents dans
I’hypoderme, au moment de la digestion, vont stocker les lipides sous forme de
triglycérides, c’est la lipogenese. Ces triglycé€rides pourront €tre hydrolysés en

gras et glycérol puis libérés dans le sang en dehors de la digestion, c’est la

lipolyse. el

IV. Autres roles:
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1.Absorption

La fonction principale de la peau étant une fonction de barriere et de
protection, nous pourrions penser qu’aucune molécule ne traverse la peau et que
celle-ci est imperméable. En réalité la peau va avoir aussi une fonction
d’absorption. «L.’absorption percutanée consiste, pour une molécule, a traverser
toutes les couches de la peau pour atteindre les structures sous cutanées (effet
local) ou a diffuser jusqu’au derme pour y étre résorbée par le systeme capillaire
et atteindre ainsi la circulation générale. » 1’absorption cutanée se réalise en
deux étapes, la pénétration de la couche cornée puis 1’absorption au niveau des
couches inférieures. Lors de I’absorption, les molécules peuvent emprunter
différents passages. Le plus important est le passage transépidermique direct (la
voie transcellulaire) ou indirect (la voie intercellulaire). Le second est le
passage follicullaire qui est surtout utilisé par les grosses molécules. Cette
fonction d’absorption peut €tre modifiée par 1’état de la peau, les caractéristiques
et la formulation de la molécule absorbée. Cette absorption peut €tre volontaire
pour des molécules actives comme les cosmétiques ou certains médicaments
ayant une action régionale ou systémique mais elle peut €tre non souhaitable

pour d’autres médicaments utilis€s uniquement en action topique ou pour des

. . [15/16/17
toxiques de | environnement™ :

2.Hydratation

La peau contient 70% d’eau. Au niveau de I’épiderme, I’eau se trouve
majoritairement a I’intérieur des cellules alors qu’au niveau du derme et de
I’hypoderme 1’eau est surtout extracellulaire. La peau est composée de
cornéocytes, de facteurs d’hydratation naturels (Natural Moisturizing Factor:

NMF), de ciments intercellulaires, d’un film hydrolipidique qui vont permettre
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de capter, fixer et de maintenir I’eau au niveau de la couche cornée. Le film
hydrolipidique exerce un effet occlusif qui évite la déshydratation de la peau.
L’eau extracellulaire du derme et de 1’hypoderme est liée aux macromolécules
notamment les glycoaminoglycannes (GaGs). L’acide hyaluronique est un GaG
et joue un rdle important dans I’hydratation de la peau. Cette eau est appelée «
eau mobilisable » car c’est elle qui va traverser I’épiderme et s’évaporer en
quantité plus ou moins importante selon 1I’atmosphere. Plus la couche cornée est
riche en eau, moins cette évaporation est importante. La présence d’aquaporines
notamment 1’aquaporine-3 au niveau de I’épiderme permet le transport de 1’eau.
Les jonctions serrées entre le stratum granulosum et le stratum corneum

permettent, griace a la présence de pores, de diffuser I’eau et les solutés. (23]

3. Sensoriel

De nombreux récepteurs sont présents au niveau de la peau, notamment
ceux du toucher. Le derme et I’épiderme sont treés innervés par les terminaisons
nerveuses. Ces terminaisons nerveuses vont permettre la perception de la
douleur, des sensations tactiles, de pression et de la chaleur. Nous retrouvons
différentes terminaisons nerveuses et récepteurs au niveau de la peau. Ils
réagissent chacun a différents stimuli et renvoient 1’information au cerveau pour
les interpréter. Les cellules de Merkel qui jouent un role de mécanorécepteur

font partie de ces innervations au niveau de la peau mais leur role précis est

[15/16/18]
encore mal connu.

4.Maintien de son état

Afin de pouvoir réaliser I'intégralité de ces fonctions citées précédemment,

la peau doit étre en parfait état. Elle possede donc différents systemes de
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régulation qui vont lui permettre de conserver un €tat optimal. Son hydratation
est trés importante et est maintenue par une régulation hydrique. Le
renouvellement régulier de 1’épiderme (tous les 21 jours) lui permet d’éliminer
des éléments indésirables et de synthétiser de nouvelles cellules. Elle possede
aussi un systeme de réparation de I’ADN et une capacité de cicatrisation lui
permettant de s’auto réparer en cas d’agression de I’extérieur (coupure,

blessure). [17]
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LES PATHOLOGIES
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I. La gale chez le nourrisson

La gale est une ectoparasitose contagieuse, transmise par contact humain
direct le plus souvent, causée par le Sarcopte scabiei de type hominis. 23] Efle

occasionne une €ruption cutanée prurigineuse, elle peut survenir a tout age
« I’atteinte de nourrisson (1 a 30 mois) n’est pas exceptionnelle » et a toutes les
catégories socio-économiques. [26]

1.Etiopathogénie

La transmission de la gale se fait suite a un contact avec une personne
infectée. Les nourrissons sont vulnérables, en raison des contacts physiques
étroits qu’ils entretiennent de la vie quotidienne avec leurs parents ou avec
d’autres membres de leur entourage. La possibilit€é avec une transmission
indirecte par le linge ou literie est controversée. (261

2.Physiopathologie

Les sarcoptes s’occupent sur ’hdte. Apres la fécondation, le male meurt et
la femelle creuse un sillon transforment en nymphes puis en sarcoptes adultes.
Ce processus de maturation nécessite une quinzaine de jour. 271y e prurit est
attribué aux réactions immunologiques déclenchées par les déjections (salive,

271 41 apparait au bout de 3 semaines

matieres fécales) et les ceufs des parasites,
a 1 mois apres la contamination. Le pouvoir de sensibilisation est a 1’origine de
manifestation biologique non spécifique «hyper ¢€osinophilie sanguine,
augmentation des immunoglobulines) qui ne seront pas utilis€és au diagnostic.
261 Dans le cas d’une gale commune, on retrouve 5 a 15 sarcoptes logés

simultanément dans les sillons. En cas de gale profuse ou hyperkératosique, des
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centaines, des milliers, voire des millions de parasites peuvent €tre impliqués.
[26]

Figure 13 : sarcopte femelle %’/

3.Diagnostic clinique

A. Aspect clinique

Comme dans les autres tranches d’ages, les manifestations cliniques
comprennent un prurit ainsi que des lésions spécifiques (sillons) et non
spécifiques de gale (papulonodules rouges ou cuivrés, vésiculopustules,

excoriations et lésions de grattage, 1ésions eczématiformes et impétiginisées).
[28/29]

Le symptOome principal est le prurit qui est particulierement sévere la nuit,
pouvant entrainer des troubles du sommeil. Néanmoins, ce signe fonctionnel
peut étre absent chez le nourrisson ou remplacé par un tortillement, en
particulier lorsque I’enfant est déshabillé.

Il existe quelques particularités a connaitre dans cette tranche d’age. On
note, en effet, la présence de vésiculopustules, en particulier palmo-plantaires
quasi-constantes et trés évocatrices du diagnostic (figurel4). 1l est a noter que

parmi les éruptions pustuleuses du nourrisson, la gale représente environ 6% des

étiologies. B%0n note dans cette tranche d’age une atteinte plus fréquente du
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dos sous la forme de papules ou de nodules (figurel5). 1l existe également une
atteinte possible de la face et du cuir chevelu. Les sillons chez le nourrisson sont
fréquemment excoriés, ce qui les rend plus difficiles a visualiser. En raison de la
proximité du nourrisson avec ses parents, le diagnostic pourra étre suspecté a
I’interrogatoire par la notion d’un prurit familial ou la notion de contact avec un
proche porteur de gale. Néanmoins, I’enfant est souvent le premier membre
atteint de la famille, ce qui explique le retard diagnostique. En cas d’atteinte
familiale, la sévérité est habituellement plus importante chez le nourrisson que
chez les autres membres de la famille. La forme norvégienne (ou gale crofiteuse)
n’a pas €té décrite chez le nourrisson, mais chez I’enfant sur un terrain

d’immunodépression (infection par le VIH, trisomie 21, 31

[32]

déficit congénital

. .. [32]
1immunitaire,

[33]

candidose chronique cutané-muqueuse et transplantation

d’organe).

- A

Figure 14 : Atteintes palmo-plantairesvésiculopustules excoriées.

[26]




Figure 15 : Lésions du tronc sous forme papulo-nodulaire.

[26]

B. Diagnostic positif
Le diagnostic est essentiellement clinique. Il faut rechercher une notion de
contage et les 1ésions spécifiques de la gale. Cependant, les signes typiques
peuvent manquer ou €étre modifiés, on doit alors confirmer le diagnostic par
I’identification de 1’acare, de ses ceufs ou de ses déjections.

VISUALISATION DES SILLONS par le test a I’encre de Chine. Il consiste a

étendre tres légerement de 1’encre liquide (type stylo-plume) sur 1’endroit

identifié comme un sillon, le sillon apparait plus marqué que la peau adjacente

\ . [35]
apres essuyage a sec.



VISUALISATION DE PARASITE : Il est recommandé de confirmer le

diagnostic clinique de gale par la visualisation du parasite, elle peut se faire par

deux moyens : (261

v' L’examen parasitologique : est un examen douloureux, en particulier
chez un nourrisson. De plus, sa positivit€ est trées dépendante de
I’opérateur et il existe un nombre élevé de faux-négatifs. Ce prélevement
doit donc étre réalisé dans un laboratoire habitué a ce type d’analyse, en
orientant le préleveur sur les 1ésions a prélever.

v' L’examen dermatoscopique : 11 s’agit d’'un examen non invasif. Il a été
montré qu’un opérateur, méme peu entrainé, pouvait détecter le parasite
dans 93% des cas. °*! L’examen des 1ésions met en évidence la présence
de structures triangulaires, sombres, de petite taille, comportant un
segment linéaire a leur base. En effet, tous les cas initialement négatifs a
I’examen dermatoscopique sont devenus positifs lors d’un second
examen 20 jours plus tard.

LA BIOPSIE CUTANEE n’est pas justifiée pour le diagnostic de gale. Si cette
[26]

derniere est réalisée pour la suspicion d’une autre dermatose, I’examen

histologique elle permet parfois de mettre en évidence un sarcopte dans la

. I35
couche cornee.[ !

UN «TRAITEMENT D’EPREUVE» a visée diagnostique devant un prurit non
g q p
[35]

identifié, n’est pas justifiée.

LA PCR (POLYMERASE CHAIN REACTION) permettrait d’établir le profil de

résistance du sarcopte a la perméthrine. Il s’agit de mettre en évidence des
mutations du gene codant pour un canal sodique sur lequel agit la molécule

.. 35
acar1c:1de.[ ]
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Figure 16 : Sillon de sarcopte apres test a I’encre de Chine. 53]

4.Diagnostics différentiels
Il est important de connaitre les principaux diagnostics différentiels de la
gale, afin de ne pas méconnaitre d’autres dermatoses qui pourraient étre

aggravées par des traitements antiscabieux. [26]

Toutes les dermatoses prurigineuses doivent étre considérées comme des
diagnostics différentiels de la gale, mais les principaux diagnostics a évoquer
dans cette tranche d’age sont : la dermatite atopique, les piqlires d’insecte,
I’impétigo, I’histiocytose langerhansienne, I’urticaire pigmentaire et les autres
étiologies d’éruptions néonatales (infections virales, pustulose néonatale

[27]

transitoire, épidermolyses bulleuses héréditaires). Le principal diagnostic

différentiel a évoquer est 1’acropustulose infantile palmoplantaire. Il s’agit d’une

pathologie rare qui est peu connue des non dermatologues. [26]

5.Complications

Les complications sont principalement infectieuses en raison des lésions de

grattage qui représentent une porte d’entrée pour les micro-organismes




pathogenes. 11 s’agit le plus souvent d’infections cutanées superficielles a
staphylocoques ou streptocoques : impétigo, 1€sions bulleuses, cellulite. Parfois,
elles peuvent étre plus profondes: lymphangite avec bactériémie, voire

septicémie.

En cas de complication a type d’impétigo, il est recommandé de dépister une
exceptionnelle glomérulonéphrite post streptococcique. En effet, un impétigo a
streptocoque béta hémolytique du groupe A peut étre compliqué d’une
glomérulonéphrite aigu€, avec fievre, cedémes, hypertension, au cours de

laquelle une protéinurie est constamment retrouvée. Cela justifie la réalisation

d’une bandelette urinaire trois semaines plus tard. 136]
6. Traitement
« Il n’y a pas de guérison spontanée de la gale. L’objectif

thérapeutique est d’éradiquer le parasite et prévenir la transmission ». 361

Il n’est justifié de traiter qu’en cas de forte suspicion clinique, idéalement
apres mise en évidence du parasite par un examen direct ou a 1’aide du
dermatoscope. (26]

Le traitement repose sur trois volets simultanés : le traitement du sujet

contaminé, des sujets contacts (symptomatiques ou non) et de I’environnement.
[26]

a. Traitement de personnes

Il existe deux types de traitement antiparasitaire : le traitement local et le

traitement par voie générale.

40



TRAITEMENT LOCAL

Chez le nourrisson, les traitements disponibles sont le benzoate de benzyle
(Ascabiol®), la pyréthrine (Sprégal aérosol®) et le crotamiton (Eurax creme®)
n’a pas AMM pour le traitement de la gale (AMM pour le traitement des
piqlres d’insecte).

Le limdane (Elen01®) est non recommandé chez 1’enfant de moins de dix
ans, du fait d’un risque de convulsions. Quant a la perméthrine, elle n’est pas

disponible en France. (26]

TRAITEMENT PAR VOIE GENERALE

Il est représenté par l'ivermectine (Stromectol®), apparait comme le
traitement de choix. En effet, les modalités d’utilisation sont plus simples. De
plus, il s’agit du seul traitement de la gale remboursé par la Sécurité Sociale.
Enfin, le rapport efficacité/tolérance a ét€ estimé important par la Commission
de la Transparence de la Haute Autorité de Santé. Quant a 1’association benzoate
de benzyle/ivermectine, elle a été peu €tudiée : le Vidal la recommande dans la
gale profuse ou crofiteuse, éventuellement, en association a une seconde prise
d’ivermectine. Une étude non randomisée, réalisée chez 39 patients adultes, VIH
positifs, porteurs d’une gale sévere et croliteuse, a montré que l’association
d’ivermectine et de benzoate de benzyle était plus efficace (100% de guérison)
que le benzoate de benzyle seul (36%de rechute et 18% d’échec) ou

I’ivermectine seule (57% de rechute et 33% d’échec). (261

b. Traitement de la gale disponible ©**

Ascabiol® lotion Non listé :
Principes actifs : Benzoate de benzyle + sulfirame

Indication : Antiparasitaire AMM
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Contre-indications : Antécédent d’allergie a 1'un des constituants de
d’administration.
Mode d’administration : Application a I’aide d’un pinceau, sur peau seche, le
soir apres le bain (afin d’éviter toute toilette ultérieure, y compris celle des
mains).Application unique del2 heures maximum chez 1’enfant de moins de 2
ans (8 heures chez les nourrissons de moins de 3 mois), 24heures au-dela.
Savonner puis rincer ensuite abondamment. Bander les mains de 1’enfant pour
éviter toute ingestion de produit.

En cas de forme profuse : traiter également visage et cuir chevelu, en évitant
yeux et bouche.
Effets indésirables : Irritation. Eczématisation (possible application d’un
corticoide local 24heures apres). Convulsions (lors de I’utilisation sur peau
1ésée ou chez I’enfant de moins de 2 ans).

Sprégal® aérosol Non listé :

Principes actifs : Esdépalléthrine + butoxyde de pipéronyle.
Indication : Antiparasitaire AMM.
Contre-indications : Antécédent d’allergie a 'un des constituants, sujets
asthmatiques, nourrissons ou jeunes enfants ayant des antécédents de bronchite
dyspnéisante avec sibilants.
Mode d’administration : Pulvérisation a 20-30cm de la peau, de haut en bas,
sur tout le corps, sauf visage et cuir chevelu (en cas d’atteinte de ces zones :
frotter avec un coton imbibé de solution).Application de 12heures, de préférence
le soir, dans un endroit aéré. Protéger les yeux, le nez, la bouche avec un linge.
Apres les 12 heures, savonner et rincer abondamment.

Durant I’application, les parents et I’enfant devront se tenir éloignés de toute

flamme et objet incandescent (et ne pas fumer)
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Effets indésirables : Picotements, irritations cutanées.
> Remarques : ces deux derniéres produits peuvent étre prescrite une 2°™
fois, une semaine apres, hors AMM, afin d’obtenir un meilleur taux de
succes clinique.
Stromectol® 3mg comprimé Liste II :
Principes actifs: Ivermectine.
Indication : AntiparasitaireAMM chez I’adulte et I’enfant de plus de 15 kg.
Contre-indications : Antécédent d’allergie a I’un des constituants.
Mode d’administration : Une prise a jeun, avec de l’eau, a la dose de200
ug/kg, ou a 2heures de distance avec les repas. Les comprimés seront écrasés
avant d’€tre avalés. La prise peut €tre conseillée le soir au coucher, car la
concentration maximale en ivermectine au niveau de I’épiderme est ainsi
obtenue en fin de nuit ou le matin au réveil. De ce fait, le changement des
vétements et du linge de toilette peut n’étre effectué qu’une seule fois, le
lendemain de la prise.
Effets indésirables : Exacerbation transitoire du prurit en début de traitement.
> Remarques : Une 2°™ prise deux semaines aprés peut étre prescrite, hors

AMM, en raison de 1’absence d’activité ovicide.
c. Traitement du linge

Il convient de laver a 60°C tous les vétements, sous-vétements et articles de
literie employés depuis quatre ou cinq jours. Ce qui ne peut €tre lavé a cette
température doit €tre traité par un spray acaricide spécifique. Le premier choix
d’anti-acarien en Suisse est de marque Sanytol (marque déposée). Il suffit de
traiter a 20 cm de distance par de breves pulvérisations de six a dix secondes. Il

faut laisser agir quinze minutes avant d’aérer. Un délai d’au moins douze heures
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est impératif avant de réutiliser la literie. Ce produit peut parfois générer des
irritations. Un contrdle parasitologique systématique est inutile. S’il est demandé
en cas de prurit persistant, il doit €tre réalisé plus d’une semaine apres la fin du

traitement

d. Traitement des surinfections

Les formes surinfectées seront traitées par antibiothérapie orale ou locale,
associée ou non a des applications d’antiseptiques, préférentiellement 24 a 48

) .. 37
heures avant le traitement acaricide. 1371

e. Traitement des eczématisations
Les formes eczématisé€es seront traitées par émollients et dermocorticoides,

24 heures apres le traitement par Ascabiol® ou Sprégal®. [26]

f. Traitement du prurit

Les antihistamiques sont classiquement prescrits pour atténuer le prurit
associé a la gale sans que leur efficacité ait été évaluée dans cette indication
(prescription hors AMM). Il est important de connaitre les produits pouvant étre
utilisés dans cette tranche d’age. Concernant les antihistaminiques sédatifs, il
s’agit du prométhazine (Phénergan®) et de I’alimémazine (Théralene®), a partir
d’un an, du bromphéniramine (Dimégan®), du dexchlor-phéniramine
(Polaramine®) et de 1’oxatomide (Tinset®) (absence d’effet anticholinergique),
a partir d’un mois. Concernant les antihistaminiques non sédatifs : il s’agit du
méquimazine (Primalan®) et du desloratadine (Aerius®), autorisés a partir d’un
an et de la cétirizine (Virlix® et Zyrtec®), autorisés a partir de deux ans.

En conclusion, le traitement a recommander en France pour la gale du

nourrisson est le benzoate de benzyle, qui doit é€tre utilis€ selon les

44



recommandations en vigueur. En 1’absence d’antécédent de dyspnées sibilantes,
la pyréthrine est une alternative qui peut €tre envisagée, en particulier si I’on
craint des problemes de tolérance locale. L’ivermectine est hors AMM

actuellement et doit €tre réservée aux €checs thérapeutiques. (26]

II. Les Exanthemes viraux des mains et
des pieds chez I’enfant.

L’exantheme est défini comme une éruption cutanée érythémateuse et
diffuse d’apparition brutale et transitoire(apparaissant en quelques heures et
guérissant en quelques jours), révélatrice d’une affection sous-jacente.
Souvent, il comporte des macules érythémateuses qui peuvent €tre associées
a d’autres lésions élémentaires (papules, plaques, vésicules, purpura, voire
nécrose). [38] Dans ce chapitre seront étudiés exclusivement les exanthemes

d’origine virale touchant les mains et les pieds chez I’enfant. On distingue :

» Syndrome mains pieds bouche,
» Acrodermatite papuleuse de Gianotti crosti,
» Mégalérythéme épidémique,

» Syndrome « gants et chaussettes ».

1.Syndrome mains pieds bouche
La maladie ou syndrome pieds-mains-bouche est une maladie infectieuse

391 Cette maladie touche

qui peut étre causée par différents virus.
principalement les jeunes enfants. Elle apparait par épidémie du printemps a
I’automne, provoquant I’apparition de petites vésicules dans la bouche ainsi que

sur la paume des mains et la plante des pieds.
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C'est une maladie trés contagieuse qui se transmet par contact direct et
indirect avec la salive ou les selles d’une personne infectée. LLa maladie se
propage donc facilement au contact des mains, des aliments ou d’objets infectés

par la salive ou les selles de 1’enfant.

A. Epidémiologie
La transmission se fait d’une personne a [’autre par 1’exposition aux
sécrétions dans le nez ou la gorge, a la salive, aux liquides qui coulent des
ampoules ou aux selles d’une personne infectée. C’est au cours de la premiere
semaine de la maladie que celle-ci est la plus contagieuse. Les virus qui causent

le SDMPB peuvent survivre longtemps sur certaines surfaces; il est possible de
contracter le SDMPB par le contact avec des objets sales. 391 Age : il retouche

essentiellement les enfants et les adultes jeunes avec un age de prédilection entre
3 et 9 ans. Les épidémies se produisent volontiers dans les créches et les écoles.

[40]

Le SDMPB est n’est pas a déclaration obligatoire. (401

L’agent responsable : Elle est causée par des entérovirus, le plus souvent par
virus Coxsackie A16, A4, A5, A9, A10, B2 ou B5 ou I'entérovirus 71. Les virus
les plus souvent retrouvés et responsables des €pidémies les plus importantes
sont le virus Coxsackie A16 (CAV-16) et I'entérovirus 71 (EV-71) 41 e virus
Coxsackie A-16 entraine généralement une maladie spontanément résolutive
avec peu de complications, alors que I'EV-71 est associé a des complications

. 42
graves, voire mortelle. 421

B. Diagnostic clinique
INCUBATION : elle est de 3 a 5 jours.
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INVASION : elle est de 2 ou 3 jours (signes inconstants) : asthénie marquée,
fievre rare (38-38.5°C), céphalées, troubles digestifs (diarrhée).

DEBUT : I’éruption est de topographie variable : bouche (le plus fréquent),
espaces interdigitaux, dos ou plante du pied, dos ou paume de la main, visage, et
parfois sur les fesses. Il est possible de n’avoir que I’éruption cutanée ou les
1ésions dans la bouche.

INSTALLATION : [I’éruption buccale est constituée de macules

érythémateuses (5 a 10) situées a la partie antérieure du palais, de la langue et
des gencives. Ces macules se transforment rapidement en vésicules d'aspect
aphtoide, de 2 a 6 mm de diametre, qui se rompent laissant de petites ulcérations
buccales, plus ou moins douloureuses, peu profondes, qui disparaissent en 1 a 6
jours. Chez le jeune enfant, ces 1€sions occasionnent souvent des troubles de
l'alimentation. L'éruption cutanée touche souvent les mains et les pieds. Elle est
formée de maculopapules érythémateuses évoluant vers la formation de
vésicules ovalaires de couleur grise de 3 a 4 mm de diametre, et évoluant vers la
formation d'une croute qui tombe entre 4 et 7 jours sans laisser de trace. Elle
peut rester limitée a son point de départ, mais aussi s’étendre : si elle démarre
aux pieds, elle peut monter aux membres inférieurs et aux fesses.

EVOLUTION : la guérison spontanée se fait 5a 10 jours

COMPLICATIONS : elles sont rares.

Chez I’enfant, quelques cas sont décrits de myocardites et d’encéphalites.
Chez la femme enceinte, un petit nombre d’avortement spontané lors du
premier trimestre de grossesse ont ét€ rapportés. [40]

DIAGNOSTIC POSITIF : il est clinique.

Exceptionnellement, le diagnostic peut €tre confirmé par le dosage des

anticorps spécifiques neutralisants, retrouvés pendant la maladie et disparaissant
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rapidement, et le dosage des anticorps fixant le complément qui persistent plus
longtemps. Le virus est aussi retrouvé dans les vésicules, le pharynx et les selles,

parfois le virus est retrouvé dans les selles 2 mois apres. Le diagnostic

étiologique qui persiste plus longtemps. Le diagnostic est confirmé en isolant le
[40]

virus.

Figure 17 : Les manifestations cutanées de syndrome mains pieds bouche. [40]

C. Diagnostic différentiel

s stomatite herpétique

C’est la plus fréquente des éruptions buccales de I’enfant. Elle touche les
enfants entre 2et 4 ans. L’infection débute brutalement par une fievre élevée
avec malaise générale, des adénopathies et une gingivite aigue tres douloureuse
associée a une éruption vésiculeuse de la muqueuse buccale. Contrairement au

syndrome MPB, il n’y a pas d’exanthéme.




*+ Herpangine

C’est une infection due au virus coxackieA4. Elle touche 1’enfant et 1’adulte
jeune par épidémie estivale et automnale. L’ infection débute par une sensation
de malaise générale avec fievre de 39°C. La dysphagie est importante. Il existe
des céphalées puis apparait I’énantheme constitué de vésicules situées a la partie
postérieure de la cavité buccale et dans I’oropharynx. Fait caractéristique, il n’y
a pas de lésion au niveau des levres, des gencives et du plancher. Il n’y a pas

d’exanthéme. [401

D. Traitement
Il est symptomatique (antalgiques en cas de douleurs, antipyrétiques, soins
buccaux, désinfection des vésicules, antibiotiques en cas de surinfection).La
plupart des gens se rétablissent en 7 a 10 jours sans traitement médical.
Période d’éviction de I’école ou de la creche : Les enfants qui se sentent
assez bien pour participer aux activités peuvent retourner a la garderie ou a
I’école méme s’ils ont encore I’éruption cutanée. L’exclusion systématique n’est

2 . 40
pas necessaire. 401

E. Prévention

Un bon lavage des mains est le meilleur mode de prévention. Assurez-vous
de bien vous laver les mains apres €tre allé aux toilettes, avoir changé une
couche, avoir essuyé le nez d’un enfant, avoir aidé quelqu’un a aller aux
toilettes, avant de préparer de la nourriture, etc....

Un bon lavage des mains comprend six étapes :

1) Se mouiller les mains sous I’eau courante tiede

2) Appliquer du savon liquide;
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3) Faire mousser en frottant les mains pendant 20 secondes;
4) Rincer sous I’eau courante;
5) Sécher les mains avec un essuie-tout;
6) Utiliser ’essuie-tout pour fermer les robinets.
Vous pouvez utiliser un désinfectant pour les mains a base d’alcool en plus
de vous laver les mains.
Nettoyer et désinfecter, tous les jours, les surfaces dans la salle de bain et

.39
toutes les surfaces sur lesquelles on pose les mains. 139

2.Acrodermatite papuleuse de Gianotti-
Crosti

Décrite en 1955 par Gianotti et Crosti, de nombreux agents infectieux
viraux, bactériens ou vaccinaux responsables ce syndrome sont rapportés. Le
SGC ou acrodermatite papuleuse infantile est une éruption cutanée aigué,
transitoire de 1'enfant entre 1 et 6 ans mais peut atteindre les garcons et les filles
entre 3 mois et 15 ans. Les cas sont sporadiques, La contagiosité est faible. 1431
La guérison est spontanée sans traitement mais une évolution prolongée
demeure possible. Elle persiste pendant 2 a 3 semaines. 421

A. Etiopathogénie.
On parle habituellement de syndrome de Gianotti-Crosti lorsque le virus ou la
bactérie appartiennent aux : Virus de Epstein-Barr, Cytomegalovirus, Virus de
I'hépatite A,B,C, Virus herpes 6, Coxsakie A16, B4, BS5, Rotavirus, Parvovirus

B19, Molluscum contagiosum, VRS, mononucléose infectieuse, Echovirus,

Adénovirus 1 et 2, Virus de la rougeole, Virus parainfluenzae, VIH, Bartonella
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Henselae, streptocoque beta-hémolytique, Borrelia Burgdorferi, Mycoplasma

: . . o ., 44
Pneumoniae, mais aussi les vaccinations sont impliqués. 44l

Ce syndrome est associé a une infection virale récente dont celui 1'hépatite

B, justifiant le dosage systématique des transaminases hépatiques. a

B. Diagnostique clinique **!

Il survient le plus souvent chez I’enfant avant 5 ans, caractérisé par
une éruption papuleuse subite de petites papules roses de 5 a 10 millimetres
(tres nombreuses), localisée typiquement au niveau des paumes et du dos des
mains, des plantes des pieds, des jambes, des avant-bras, des coudes, des
genoux, de la face et du siege, de fagon parfaitement symétrique. Ces papules
possedent la caractéristique d'€tre quelquefois confluentes et de s'accompagner
d'adénopathies discretes (ganglions enflammés) ou de devenir pourpres en
particulier au niveau des jambes a cause de la fuite du sang capillaire vers les
1ésions et ressemblant a un purpura. Elles peuvent €tre prurigineuses. D'autres
signes peuvent se voir, ils dépendent de 1'étiologie a savoir :

¢ Augmentation de volume de la rate.
¢ Augmentation de volume du foie.
¢ Diarrhée.

¢ Atteinte de 1'état général.

Sur le plan biologique: Syndrome mononucléosique, lymphocytose et
hyperbasophilie.

Diagnostic virologique : la sérologie hépatite B doit étre systématique.
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[46]

Figure 18 : Syndrome de Gianotti-Crosti.

C. L’évolution
Elle est spontanément favorable sans traitement. L46]

Elle guérit spontanément au bout de 1 a 6 semaines. Quand 1'origine est une
hépatite a virus B, les Iésions ont la méme forme, symétriques, mais n'ont pas
tendance a se regrouper et disparaissent 2 a 8 semaines.

Quand elle apparait a la suite d'autres viroses (comme le virus et d'Epstein
Barr, cytomégalo virus, coxsackie A16), I'éruption comporte des éléments qui ne

sont pas symétriques et qui ont tendance a se regrouper quelquefois et a

s'associer a un prurit (démangeaisons). Dans ce cas, I'évolution est plus longue.

D. Traitement 4"

L'acrodermatite papuleuse infantile est une affection bénigne, qui se

résorbe généralement entre 1 et 6 semaines apres les premiers symptomes.



Dans certains cas, la guérison peut €tre plus longue, avec un délai de 2 a
8 semaines. C'est notamment le cas lors d'une infection au virus de 1'Hépatite B.

Tous les boutons disparaissent sans laisser de traces.

A titre préventif, il convient d'étre vigilant quant a la contagion entre les

enfants. L'effet contagieux dépend du virus a l'origine du syndrome.

3.Mégalérytheme épidémique

Le mégalérytheme épidémique, une maladie infantile courante (aussi
appelée 5éme maladie ou érythéme infectieux aigu). Il s’agit de la primo-
infection a parvovirus B19, infection fréquente, particuliecrement chez
I’enfant entre 6 a 14 ans. De petites épidémies familiales ou en collectivité

sont possibles. L immunité acquise est solide et durable. 48]

A. Epidémiologie ™"

Le parvovirus B19 est responsable de ME, il a deux caractéristiques : il
s'intéresse aux globules rouges (hématies) et entraine chez le patient une
immunité qui le protégera indéfiniment. La premiere infection n’est pas
dangereuse, cela s’explique par le fait que ce sont des IgMs suivit d’IgGs qui
vont créer la réponse immune. Et les IgGs constitueront une meilleure défense
lors de la seconde infection. Les IgGs dirigés contre le parvovirus B19 sont
estimés a environ :

1. 22 15% chez les enfants de 1 a 5 ans
2. 152 60% chez les jeunes de 6 a 19 ans
3. 30 a 60% chez les adultes.
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Le virus reste quant a lui plutdt rare dans I’environnement. Les épidémies
ont lieu essentiellement dans le cadre d’école aux 4 a 5 ans et a certaines
périodes de 1'année, plut6t le printemps et 1'hiver

Le parvovirus B19 est transmissible principalement par les voies
respiratoires et par contact direct comme des mains jusqu’a la bouche. Il peut se
transmettre par perfusion sanguine et passage trans-placentaire. Il peut se
retrouver aussi dans les sécrétions respiratoires, ce qui augmente sa virémie lors

d'épidémie dans nos communautés

B. Diagnostic clinique

La forme éruptive la plus commune est le mégalérytheme épidémique.
Apres une contamination respiratoire, I'incubation est de 14 jours ; la
contagiosité est limitée a la période pré-éruptive. La fievre est modérée
voire absente. [’exanthéme débute par une atteinte érythémateuse et
cedémateuse isolée des joues, suivie en quelques jours d’un érythéme
touchant avant tout les membres, parfois le tronc, figuré, a bords émiettés,
dit « en guirlande » ou « en dentelles ». Des arthralgies sont possibles,
plus fréquentes chez le grand enfant et 1’adulte ou elles peuvent Etre
apparaitre au premier plan. Des variations d’intensit¢ de I’érytheme sont
notées en fonction dela chaleur et, méme apres disparition de 1’érytheéme
(en quelques jours), des résurgences limitées sont possibles avec la chaleur

ou I’effort, parfois bien a distance de 1’épisode initial.
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D’autres formes cliniques sont possibles, en particulier I’érythéme dit «
en gants et chaussettes », classiquement purpurique et légerement
prurigineux, touchant particulierement et souvent de facon asymétrique les

extrémités (mains, doigts, pieds). 149

[51]

Figure 19 : Mégalérytheme épidémique.

% Critere de diagnostic '**!

CRITERES CLINIQUES :

Les manifestations cliniques varient tres fort en fonction du statut
immunologique et hématologique du patient.

CRITERES EPIDEMIOLOGIQUE :

Lien épidémiologique par transmission interhumaine.

CRITERES DE LABORATOIRE :




IgM positif pour parvovirus B19 ; Ou Séroconversion des titres IgG avec un
délai de minimum 7-10 jours entre les prélevements ; Ou Détection de I’acide

nucléique du parvovirus B19 par PCR.

C. Complications

Les complications surviennent avant tout chez les patients souffrant
d’anémie chronique, en particulier dans le cadre d’anomalies congénitales
de I’hémoglobine, d’immunodépression ou chez la femme enceinte. La
primo-infection a parvovirus B19 surtout au second trimestre de la
grossesse, le plus souvent asymptomatique pour la femme enceinte, est
impliquée dans la survenue d’anasarque fcetale (épanchement liquidien des
séreuses et des parties molles), de myocardite et d’insuffisance cardiaque,
d’anémie fcetale et d’infection chronique postnatale. I n’y a en revanche
pas de risque tératogene avéré et donc pas d’indication a une interruption

(1 49
médicale de grossesse.[ ]

D. Traitement

La cinquieme maladie est habituellement bénigne. Les enfants et les adultes
en bonne santé guérissent généralement completement. I1 n’existe pas de
traitement spécifique. Le traitement est symptomatologique et consiste
généralement a soulager les symptomes tels que la fievre, les démangeaisons, la
douleur et I’'inflammation des articulations. Le traitement des cas plus séveres
repose sur 1’utilisation de transfusions en cas d’anémie aigué€ et sur la perfusion

d’immunoglobulines polyvalentes en cas d’anémie chronique secondaire a un
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déficit immunitaire. Il n'existe pas actuellement de traitement antiviral efficace
de l'infection maternelle et feetale

Isolement — éviction : N’est pas indiqué car la personne infectée n’est plus
contagieuse lorsqu’elle est devenue symptomatique.

Prise en charge de I’entourage du patient (post - exposition) Lors d’une
épidémie, par exemple dans une école, informer les personnes a risque de
développer des formes graves de la maladie (patients avec anémie
hémolytique chronique, patients avec immunodéficience, femmes enceintes
non immunes). Chez la femme enceinte ayant eu des contacts étroits avec des
personnes contagieuses (au sein de la famille), il est recommandé de vérifier les

anticorps IgM et IgG et de consulter le spécialiste pour avis. (48]

4.Syndrome « gants et chaussettes ».

Le syndrome papulo-purpurique en « gants et chaussettes », décrit en
1990, est caractéris€ par un exanthéme purpurique des extrémités (mains
et pieds), parfois associé a une atteinte du siege et de la muqueuse

buccale.[52] Il touche principalement le grand enfant et I’adulte.

A. Etiopathogénie
L’agent infectieux le plus souvent impliqué est le parvovirus B19 mais
d’autres agents infectieux ont €té mis en évidence (rougeole, infections a

EBV, CMV ou a HHV6 en particulier).[53]

B. Diagnostic clinique

Cet exantheéme est caractérisé par un purpura palpable des extrémités
« mains et pieds » accompagne d’un ocedéme prurigineux. Les Iésions sont

souvent douloureuses et une altération de 1’état général est souvent
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constatée (fievre, arthralgies et anorexie). Des lésions buccales peuvent étre
observées sous forme d’une entheme parfois compliqué d’érosions muqueuses.
L’incubation est d’'une dizaine de jours et la guérison est la régle en

quelques semaines, sans récidive. *! Ce tableau clinique est associé i une

primo-infection par le parvovirus B19 dans deux tiers des cas «une forme
[49]

clinique possible de mégalérythéme épidémique ».

Figure 20 : purpura pétéchial du syndrome des gants et chaussettes 1ié a
I’infection au parvovirus B19. %

C. Traitement

Bénin et abstention thérapeutique sauf chez la femme enceinte pour le

parvovirus B19 et en cas d’hépatite B. *%!




III. Les Dermatophyties des mains et des
pieds

Les dermatophytes sont des champignons filamenteux, se reproduisant par

spores. Une de leurs principales caractéristiques est leur kératinophilie, qui

explique Datteinte préférentielle de la couche cornée de 1’épiderme ou la

kératine des phanéres. =

1.Etiopathogénie

Les agents le plus souvent impliqués sont Trichophyton rubrum et
interdigitale, tandis que la présence d’Epidermophyton floccosum est plus rare.

L’atteinte des espaces inter-orteils, fréquente chez 1’adolescent sportif, se
rencontre aussi mais plus rarement chez le jeune enfant. Les mains sont
beaucoup moins souvent atteintes que les pieds. La contamination est
interhumaine, par I'intermédiaire de petits fragments de peau contaminée, par
contact des pieds nus avec les sols de salle de bains, piscine, salle de sports...
Les contaminations « familiales » sont fréquentes par les tapis de bains,
serviettes de toilette, douche... Le développement des 1€sions est favorisé par la

o o 55
chaleur, la transpiration, la macération. 531

2.Diagnostic clinique =

Les signes fonctionnels sont représentés par un prurit souvent intense,
exacerbé par I’eau et la chaleur. Des sensations de briilures peuvent aussi se
rencontrer. Mais parfois, I’infection est muette. Sur les pieds, I’atteinte la plus
fréquente est celle des plis interdigitaux (plus spécialement le 4éme espace) et
sous-digitaux, avec une extension a la volte plantaire ou au dos du pied. Cet

intertrigo peut étre exsudatif, ou simplement squameux avec une desquamation

59



lamellaire en collerette. Des raghades douloureuses au fond des plis se
rencontrent lors d’atteintes évoluées. Des vésicules peuvent se voir a la
périphérie des 1€sions. En se desséchant, elles laissent a nu une surface rosée ou
rouge, érodée, entourée d’une collerette cornée. L atteinte de la plante du pied
peut se faire par extension des atteintes interdigitales sur I’avant-pied, ou bien
directement sur la partie médiane. Les 1ésions se présentent soit sous forme de
nappes rosées, squameuses, bien limitées, ou bien sous forme dyshidrosique,
avec de nombreuses petites 1ésions vésiculeuses ou vésiculobulleuses. Parfois,
ces lésions sont hyperkératosiques, débordant sur la face latérale des pieds,
réalisant 1’atteinte en « mocassins ». Aux mains (Tinea manuum), la
présentation la plus fréquente est 1’atteinte hyperkératosique d’une seule paume,

réalisant, lorsqu’il existe une atteinte concomitante des deux pieds, le classique

tableau « deux pieds, une main ».

Figure 21 : Dermatophytie des mains et des pieds a Trichophyton rubrum. "




+* FORMES CLINIQUES RARES : DERMATOPHYTIES CHRONIQUES

Certains sujets avec probables déficits immunologiques, semblent avoir une
prédisposition génétique pour des atteintes étendues, plurifocales et récidivantes.
En 1996, apparait le terme de « syndrome dermatophytique chronique » pour
désigner ces formes cliniques. Dans un souci de standardisation, des auteurs
proposent en 2001 le terme de syndrome« Trichophyton rubrum », caractérisé
par:

% des atteintes cutanées des sites suivants : pied, plantes ; mains, paumes ;
ongles ; au moins une autre localisation que les trois citées ci-dessus excepté
les plis inguinaux ;

¢ examen direct positif dans les quatre sites;

% identification de Trichophyton rubrum a la culture dans trois des quatre
localisations.

La grande prématurité et la mucoviscidose seraient des facteurs favorisants.

Les complications sont possibles : surinfection microbienne révélée par un
suintement important, une odeur nauséabonde, des pustules ou un écoulement
purulent, une extension de la mycose aux ongles. Les intertrigos

dermatophytiques sont aussi un classique porte d’entrée pour les érysipéles. ™

3.Diagnostic mycologique

Il est indispensable. Il doit €tre fait avant toute prescription d’antifongique
local ou systémique, apreés une fenétre thérapeutique de 2 semaines au
moins.

> EXAMEN DES LESIONS EN LUMIERE ULTRAVIOLETTE (LAMPE DE

Woob)

La fluorescence est variable selon 1’agent pathogene :
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o  dermatophytose microsporique: fluorescence « jaune-verte » des
poils.
o atteinte trichophytique: absence de fluorescence.

> EXAMEN PERMET D’APPRECIER L’EXTENSION DES LESIONS.

Prélevement de squames (grattage), de cheveux ou d’ongles atteints

Ce prélevement permet [I’examen mycologique direct. Il confirme
immédiatement [’existence d’un parasitisme en identifiant les filaments
septés du dermatophyte, mais ne précise pas sa nature. La culture sur
milieu de Sabouraud (long délai :3 a 4 semaines) précise le genre du

champignon (ex.:Trichophyton) et I’espece responsable (ex. : T. rubrum).

> EXAMEN HISTOLOGIQUE D’UNE BIOPSIE CUTANEE

Dans de rares cas (modification d’une dermatophytose de la peau
glabre par application d’un dermocorticoide par exemple), la coloration par
le PAS permet d’identifier la nature fongique (présence de filaments

mycéliens) d’une dermatose inflammatoire non caractérisée auparavant.

4.Le diagnostic différentiel =

Il se fait avec une dyshidrose non mycosique, un intertrigo bactérien, un
psoriasis, une atteinte mycosique non dermatophytique par des moisissures

(Scytalidium dimidiatum ou Scytalidium hyalinum).

5.Traitement

A. Moyens thérapeutiques ©¢
a. Antifongiques locaux

Les classes pharmacologiques a prescrire sont:
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o) les imidazolés : nombreuses spécialités;

o la ciclopiroxolamine (Mycoster®);

o la terbinafine (Lamisil®).

La forme galénique est adaptée a ’aspect clinique :

o Gel, lotion, solution, émulsion, poudre en cas de lésions macérées
ou suintantes ;

o Creme en cas de lésions seches.

La fréquence d’utilisation varie selon la spécialit€¢ (1 a 2 applications

/]), pendant 1 a 8 semaines selon I’antifongique choisi.
b. Antifongiques généraux

La durée de prescription varie de 2 semaines a plusieurs mois selon
les sites atteints. Aucun antifongique per os n’est autoris€é chez la femme

enceinte.

o  GRISEOFULVINE _(GRISEFULINE®) : La griséofulvine est peu

onéreuse et fongistatique sur les dermatophytes. La dose quotidienne est de
1 g chez l'adulte et 20 mg/kg/j chez I’enfant. C’est le seul antifongique
per os ayant une AMM et une présentation adaptée chez I’enfant. Elle
doit €tre prise au cours d’un repas comportant un corps gras afin
d’améliorer son absorption. Elle peut étre photosensibilisante. Elle présente
de nombreuses interactions médicamenteuses.

o TERBINAFINE (LAMISIL®) : [La terbinafine est actuellement Ile

plus efficace (fongicide)sur les dermatophytes (a la dose de 250 mg/j).Ses
principaux effets secondaires sont : troubles digestifs, modification du gout
(les toxidermies graves, hépatites, cytopénies séveres sont

exceptionnelles).Aucune surveillance biologique n’est exigée. Elle présente
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peu d’interactions médicamenteuses. II n’y a pas de forme galénique pour

I’enfant.

c. Le choix des antifongiques tient compte :

1- de la localisation et de 1’étendue des lésions ;

2- d’une atteinte phanérienne associée (poils, ongles) ;

3- du risque d’effets secondaires et d’interactions médicamenteuses d’un
traitement oral ;

4- du colt des traitements.

Le traitement peut étre local ou général. S’il s’agit d’une atteinte
1solée des plis limitée en nombre et en étendue, le traitement est local,
pendant 2 a 3 semaines. S’il s’agit d’une atteinte palmo-plantaire
/d’association a un parasitisme unguéal ou pilaire, le traitement est

systémique.

B. Indications thérapeutique

a. Dermatophyties des paumes et plantes
Sur cette topographie, I’hyperkératose physiologique, parfois majorée par la
maladie dermatophytique elle-méme, oblige a prescrire un traitement
systémique. La terbinafine pour une durée de 6 semaines est le traitement de
premiere intention. Lorsque [’on utilise des traitements systémiques
fongistatiques, la durée de traitement sera plus longue, et il sera préférable
d’associer un traitement local. Le kétoconazole nécessite 1a2 mois de traitement

et la griséofulvine 1a3mois.
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b. Dermatophyties chroniques

Survenant sur un terrain particulier, elles obligent a un traitement
systémique. Bien souvent les récidives itératives autorisent a recourir aux
médicaments n’ayant pas I’AMM dans ces indications comme I’itraconazole, le
fluconazole. Les durées de traitement sont prolongées, au-dela des 6 a 8

semaines classiques pour la terbinafine et le kétoconazole.
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I. Eczéma de contact chez I’enfant

L'eczéma allergique de contact (ou dermite, ou dermatite de contact) est une
dermatose tres fréquente. Elle est due a une sensibilisation a des substances en
contact avec le revétement cutané, suivie d'une réaction immunitaire qui fait
intervenir I'hypersensibilité retardée. Le diagnostic différentiel principal est la
dermite d'irritation de contact qui ne fait pas intervenir 1'immunité

lymphocytaire T spécifique. (831

1.Physiopathologie
L’eczéma de contact est di a une réaction d’hypersensibilité retardée a
médiation cellulaire déclenchée par le contact avec la peau avec une substance
exogene.
L’eczéma de contact évolue en deux phases : une phase de sensibilisation et

une phase de révélation.

¢ Phase de sensibilisation

Le produit sensibilisant exogene est le plus souvent une hapteéne, c’est-a-dire
une substance de petite taille non immunogene par elle-méme. Elle pénéetre dans
la peau et s’associe a une protéine pour former un couple haptene-protéine qui
constitue 1’allergene. Celui-ci est pris en charge par les cellules dendritiques de
I’épiderme (cellules de Langerhans) ou du derme. Ces cellules migrent par voie
lymphatique dermique vers la zone paracorticale des ganglions lymphatiques.
Pendant cette migration, elles subissent une maturation qui les rend capable
d’activer des lymphocytes T «naifs». Ces lymphocytes T proliférent et se

différencient alors en lymphocytes «mémoires» circulants. Cette premiere phase
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est cliniquement asymptomatique. Elle peut durer quelques jours a plusieurs

années.

¢ Phase de révélation

Elle survient chez un sujet déja sensibilisé, 24 a 48heures apreés un nouveau
contact avec 1’allergene. Des lymphocytes T mémoire spécifiques de 1’allergene
a (re)circulation cutanée reconnaissent 1’allergene présenté par les cellules de
Langerhans. Ils proliférent et sécretent des cytokines pro-inflammatoires (IL-2,
TNF) qui recrutent des cellules mononucléées inflammatoires responsables de la
réaction clinique et histologique (spongiose et exocytose épidermiques)
d’eczéma. Les kératinocytes produisent aussi des cytokines (IL-1, IL-6, GM-
CSF et TNF).

L’eczéma de contact est une hypersensibilité cellulaire retardée de type Thl
du fait du profil des cytokines produites par les lymphocytes spécifiques de
I’allergene (IFN, TNF). Il s’oppose ainsi a I’eczéma atopique qui a une phase de
révélation (lors de contacts épicutanés avec des atopenes, molécules de poids
moléculaire beaucoup plus élevé que les hapteénes) dépendante de lymphocytes

Th2 (IL-4, IL-5, IL-13).

2.Diagnostic clinique **

A. Diagnostic positif

Forme typique : eczéma aigu

Le diagnostic d’eczéma aigu est clinique. Les 1ésions sont trés prurigineuses
(+++). Elles réalisent des placards érythémateux a contours émiettés. L’eczéma
aigu évolue en quatre phases successives, souvent intriquées :

1) phase érythémateuse : placard érythémateux ;
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2) phase vésiculeuse : vésicules remplies de liquide clair, confluant
parfois en bulles ;
3) phase suintante : rupture des vésicules, spontanément ou apres

grattage ;

4) phase crofiteuse ou desquamative suivie d’une guérison sans cicatrice.

Figure 22 : Eczéma de contact :
¥ Eczéma en phase vésiculeuse ; b) Eczéma en phase suintante ; ¢) Eczéma
en phase crouteuse. **

Formes topographiques

L’eczéma peut prendre un aspect trés cedémateux sur le visage, en particulier
sur les paupieres, et sur les organes génitaux.

Sur les paumes et les plantes, ou la couche cornée est beaucoup plus épaisse,
la rupture des vésicules est plus difficile, et I’eczéma aigu se présente sous

forme de vésicules prurigineuses dures enchassées (aspect de dysidrose).




Formes chroniques

On distingue :

L’eczéma lichénifi€ : le grattage entraine un épaississement de la peau qui
devient quadrillée et pigmentée

L’eczéma chronique des paumes et des plantes : dans cette localisation, les
lésions sont fréquemment fissuraires et hyperkératosiques, entrainant une

kératodermie palmo-plantaire.

Eczéma de contact de 1'enfant (851

Le jeune age ne doit pas faire récuser un ecz€éma de contact et faire faire par
exces un diagnostic de dermatite atopique, pas plus qu'interdire le recours aux

tests épicutanés pour le diagnostic.

B. Examen histologique **

En pratique, la biopsie cutanée est habituellement inutile au diagnostic.

Elle n’est réalisée qu’en cas de doute diagnostique, ou pour documenter le
caractere spongiotique d’un test épicutané.

L’examen histologique montre :

Une spongiose (cedéme dissociant les kératinocytes et aboutissant a la
formation de vésicules intra-épidermiques) ;

Une exocytose (infiltrat de cellules mononuclées entre les kératinocytes);

Un cedéme dermique et un infiltrat riche en lymphocytes a prédominance

périvasculaire.

70



3.Diagnostic différentiel '*°

A. Dermatite d’irritation :

Elle est fréquente sur les mains. Elle est secondaire a des agressions
physiques ou chimiques directes, qui ne nécessitent pas l’intervention de
mécanismes immunologiques spécifiques d’un allergene.

Les principaux éléments de diagnostic différentiel entre eczéma de contact
et dermatite d’irritation sont donnés dans le Tableau3.

Une dermatite d’irritation peut se compliquer d’un eczéma de contact

(favorise la pénétration d’allergene ?)

Eczéema de Cermatibe
contact airritation
Epidémiologie Atteint guelgues Atteint la majorite
siujels &n des sujets en
Ccontact avec le contact avec le
p oot proechLEi L
Lésions curanéess Bords emieties Bords nets
Topogran hie Deborde de la Limitée a la zone

Zone e contact de contact
avec Mallergéne

Symptomatologie: Prurit Bridlure
Histologie S pongiose, MHiéC nose
e Oy hose epidermigue
Tests epicutanes Posi tifs (lesion Megatifs ou lesion
d eczema) d irritation

Tableau 1: Eléments de diagnostic différentiel entre eczéma de contact et

e e .86
dermatite d’irritation. [86]

B. Dermatite (ou eczéma) atopique

La dermatite atopique (DA) réalise un tableau tres différent par la
topographie des Iésions et leur chronicité.
Chez D’adulte, un eczéma de contact généralis€ peut étre difficile a

distinguer d’une dermatite atopique.
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Chez 1’adulte et chez I’enfant, une association d’eczéma de contact et
d’eczéma atopique est possible. Il faut y penser en cas de résistance au
traitement local bien conduit ou dans des cas de localisation inhabituelle de

dermatite atopique.

C. Dysidrose

La dysidrose (ou eczéma dysidrosique) est caractérisée par des vésicules
dures et enchassées tres prurigineuses des faces latérales des doigts ou des
orteils. Les poussées sont souvent estivales. Elle est en général idiopathique,
mais peut relever d’une sensibilisation de contact ou d’une manifestation de

dermatite atopique.

D. (Edeéme du visage

Le diagnostic différentiel doit €tre fait avec les autres causes d’cedéme aigu

du visage.

E. Erysipele
Le placard inflammatoire est bien limité, le plus souvent unilatéral, parfois
recouvert de vésicules ou bulles. Frissons, fievre et hyperleucocytose

I’accompagnent.

F.Angio-cedéme ou cedéeme de Quincke

C’est un cedéme pale, indolore sans prurit ni fievre. Il est souvent

accompagné de troubles de la déglutition ou respiratoires et d’urticaire.

G. Zona

Le diagnostic repose sur les douleurs, la présence de vésicules

hémorragiques ou croliteuses et la topographie unilatérale et segmentaire.
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4. Diagnostic étiologique **

La recherche de I’allergene responsable est indispensable.
Elle repose sur :

L’interrogatoire ;

L’examen clinique ;

Les tests épicutanés (ou patch tests) ;

La recherche de la pertinence des tests épicutanés.

Interrogatoire

L’interrogatoire est un €lément tres important de 1’enquéte étiologique. Il
permet parfois de suspecter un ou plusieurs allergenes et oriente les tests
épicutanés. Les éléments importants a rechercher sont les suivants :

% Topographie initiale : elle a une grande valeur d’orientation. Les 1ésions

sont initialement localisées a la zone de contact avec 1’allergene ; elles

peuvent ensuite diffuser a distance.

>

D)

,

» Circonstances de déclenchement : Il faut faire préciser les activités ayant
pu conduire a un contact avec un allergene particulier 24 heures a

quelques.

D)

,

* Les jours avant le début des lésions : profession, jardinage, bricolage,
menuiserie, peinture, application d’un cosmétique ou d’un parfum...

D)

* Chronologie : Il faut préciser I’évolution des lésions au cours du temps,

,

leur amélioration ou leur aggravation pendant les week-ends, les vacances
ou d’éventuels arréts de travail.

D)

* Traitements locaux utilisés : Il faut préciser tous les traitements locaux

,

utilisés avant et apres 1’apparition de la dermatose, ainsi que les produits

d’hygiene, parfums et cosmétiques appliqués.
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Examen clinique

Certaines localisations ont une valeur d’orientation :

¢ Un eczéma du lobule des oreilles, du poignet et de 1’ombilic fait évoquer
une sensibilisation au nickel ;

¢ Un eczéma du visage, des paupieres ou du cou oriente vers une allergie
aux cosmétiques, aux vernis a ongles, aux produits volatils (parfums,
peintures, végétaux...);

¢ Un eczéma des pieds oriente vers une allergie a un constituant des
chaussures : chrome du cuir sur le dos du pied, agents de vulcanisation
du caoutchouc sur la plante.

Tests épicutanés ou patch-tests

IIs sont indispensables pour obtenir un diagnostic de certitude de 1’allergene
en cause, dont I’éviction est primordiale (pour autant que ce soit possible).

Pratique des tests :

Ils sont orientés par I’interrogatoire et I’examen clinique.

Ils sont réalisés a distance de la poussée d’eczéma (2 mois).

Le test épicutané est fait en milieu spécialisé.

Pertinence des tests épicutanés

Le résultat des tests épicutanés doit €tre confront¢ aux données de
I’interrogatoire afin de déterminer si les allergenes identifiés par ces tests sont
vraiment les responsables de I’eczéma récent. Ils peuvent seulement t€émoigner
d’une sensibilisation ancienne sans rapport avec les 1ésions récentes. Un résultat
négatif n’élimine pas formellement une allergie de contact, il faut parfois savoir
utiliser directement les produits bruts suspectés (ex : cuir, semelle de

chaussure...) ou réaliser des tests moins standardisés (tests d’usage).
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Principales causes

Les allergenes en cause sont tres variés, et il est nécessaire de faire appel a
un spécialiste formé a la pratique et I’interprétation des tests, en particulier
quand il faut prendre une décision importante d’orientation ou de reclassement
professionnel.

Les allergenes les plus fréquents sont les métaux, en particulier le nickel. La
batterie standard européenne des allergenes comprend les allergenes les plus
fréquemment en cause dans les pays européens.

¢ Allergeénes professionnels

Les eczémas de contact de cause professionnelle sont parmi les plus
fréquents des maladies professionnelles indemnisables (tableau général 65 des
maladies professionnelles). Ils débutent et prédominent aux mains et
s’améliorent pendant les congés.

Les professions le plus souvent a 1’origine d’eczémas professionnels sont :

Meétiers du batiment : sels de chrome (ciment), cobalt (peinture, émail),
résines époxy (colle, vernis, peinture), formaldéhyde (colle, textile),
térébenthine (menuiserie, peinture), caoutchouc (gants, pneus)...

Coiffeurs : paraphénylénediamine (teintures), thioglycolate (permanentes),
caoutchouc (gants), conservateurs et agents moussants (shampooings), nickel
(instruments)...;

Professions de santé : antiseptiques, antibiotiques, anti-inflammatoires non
stéroidiens, phénothiazines, anesthésiques locaux, caoutchoucs (gants), acrylates
des résines composites (prothésistes)...

Horticulteurs : lactones sesquiterpéniques (ex : chrysan-themes),
primeveres, pesticides, gants...).

+» Médicaments topiques
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Les lésions débutent sur la zone d’application mais s’€tendent souvent a
distance. Les topiques les plus fréquemment en cause sont : néomycine,
antiseptiques, sparadrap (colophane), topiques antiprurigineux, baume du Pérou,
AINS... Les dermocorticoides peuvent induire des sensibilisations. Il faut penser
a cette éventualité chez les patients qui appliquent de manicre régulicre des
corticoides topiques et dont les 1€sions sont non améliorées ou aggravées par
I’application de corticoides.

s Cosmétiques

Les 1ésions sont plus fréquentes chez les femmes. Elles prédominent sur le
visage.

Les produits responsables sont : les parfums, les conservateurs, les
excipients, le vernis a ongles, les déodorants, les shampooings, les laques, le
baume du Pérou (rouge a levres, cremes), le paraphénylénediamine (teintures)...

¢ Produits vestimentaires
La topographie oriente vers différentes causes :

Sur le tronc et les plis : colorants textiles ;

Sur les pieds : cuir, colle des chaussures, caoutchouc...

En regard des bijoux fantaisie ou des accessoires (montre, boucle de

ceinture, boutons de jeans) : nickel.

¢ Photoallergenes

Certains allergenes n’induisent un eczéma de contact qu’apres irradiation
par les rayons ultraviolets.

Les 1ésions débutent et prédominent sur les zones photoexposées (visage,
oreilles, dos des mains, décolleté...).

Les causes sont entre autres le kétoproféne et les autres anti-inflammatoires

non stéroidiens [AINS], les phénothiazines, et certains végétaux.
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Le diagnostic se fait par photopatch-tests: patch-tests suivis d’une irradiation
par certaines longueurs d’ondes de rayons ultraviolets. Ils sont réalisés en cas de

suspicion de photoallergie.

86]

rigure 23 : Eczéma de contact (cuir des chaussures). L

[86]

5.Evolution et complications

L’éviction de I’allergéne est suivie de la guérison sans cicatrice de I’eczéma
en 7 a 15jours. En I’absence d’éviction, les 1ésions passent a la chronicité.

SURINFECTION

L’impétiginisation des lésions est suspectée devant la présence de croiites
jaunatres, parfois associées a des adénopathies et de la fievre.
Peu fréquente, elle doit étre distinguée des crofites succédant a la phase

suintante.

ERYTHRODERMIE

L’érythrodermie est une généralisation progressive des l€sions sous forme
d’érythéme disséminé prurigineux, squameux ou vésiculeux.
Elle s’accompagne de fievre et de frissons.

Elle n’est pas spécifique de 1’eczéma de contact.



RETENTISSEMENT SOCIOPROFESSIONNEL

C’est un handicap pour les eczémas de contact chroniques, et professionnels,
en particulier des mains. Il peut conduire a une adaptation du poste de travail ou

a une déclaration de maladie professionnelle indemnisable.

6. Traitement '**

A. Traitement symptomatique

Il repose sur 1’application de dermocorticoides de niveau d’activité forte a
tres forte pendant 1 a 2 semaines.

Une corticothérapie générale peut €tre utile en cas de poussée suraigué et/ou
d’atteinte diffuse (15 a 30mg/j pendant3a7jours puis dégression).

Les antihistaminiques sont inutiles.

En cas d’impétiginisation, une antibiothérapie générale active sur les Gram+
(pristinamycine, amoxicilline+acide clavulanique) est nécessaire, sans retarder

le traitement par corticoides topiques.

B. Eviction de ’allergéne

L’éviction de I’allergene est indispensable a la guérison car il n’y a pas de
possibilité de désensibilisation dans 1’eczéma de contact. L’ubiquité de certains
allergenes rend leur éviction difficile et explique la chronicité de certains
eczémas de contact. Il est important d’informer les patients sensibilisés et de
leur remettre des listes de produits a éviter.

Lorsque [I’éviction de [D’allergene est impossible, une protection
vestimentaire peut &tre nécessaire pour éviter le contact (gants, manches

longues, chaussures...).
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Les eczémas de cause professionnelle justifient un arrét de travail, la
réalisation de tests épicutanés et peuvent conduire a une déclaration en maladie

professionnelle indemnisable.

7.Prévention et suivi

Il faut expliquer le cas échéant, les modalités de la prévention primaire et
secondaire, individuelle et collective.
La prévention et le suivi, en milieu professionnel, reposent sur :
s L’aménagement de [D’activité professionnelle et du poste de travail en
collaboration avec le médecin du travail ;
¢ L’éviction des contacts avec les substances sensibilisantes par le port de
gants, de vétements de protection dans les professions a haut risque de

sensibilisation de contact.
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II. Dermatite atopique de I’enfant

La dermatite atopique (DA) ou eczéma atopique est une dermatose
inflammatoire prurigineuse chronique évoluant par poussées en quatre phases
(érytheme, vésicules, suintement et desquamation) plus ou moins systématisées
dans un contexte d’atopie défini par un terrain familial ou personnel d’allergie
(asthme, rhinite, urticaire) médié par les immunoglobulines E (IgE) sur un fond
de xérose cutanée permanente. Elle débute souvent chez le nourrisson, atteint
essentiellement les enfants, mais persiste parfois a 1’age adulte. ®”!

1. Epidémiologie

Toutes les données de la littérature ont montré que la prévalence de la DA
varie selon 1’origine géographique, I’ethnie et le niveau d’urbanisation.

La fréquence de la DA a doublé, voire triplé en 30ans. La DA toucherait 10
a 25% des enfants contre 5 a 10% dans les années 1960. Ainsi, on remarque que
la DA est plus fréquente dans les pays développés. Cependant, les enfants issus
de pays en voie de développement qui migrent vers les pays développés peuvent
devenir plus vulnérables que la population d’origine. « Un travail récemment
publié¢ a montré que chez les enfants maghrébins vivant au Maghreb, I’incidence

est inférieure a 1%, alors qu’elle passe a 12-15% chez les enfants nés en France

d’origine maghrébine ». [57]

Elle est a I’origine de la «théorie hygiéniste» qui propose que la diminution
de DI’exposition aux agents infectieux (liée a I’amélioration des conditions
d’hygiene et de santé dans ces pays) est responsable de modifications de la

régulation du systéeme immunitaire inné, en déviant les réponses immunitaires

dans le sens de I’allergie. [38]
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Le plus souvent, la DA débute précocement dans [’enfance et
particulierement pendant la premiere année de vie. Selon une étude anglaise,
I’age de début serait avant six mois dans 47,5% des cas et avant un an dans 69%
des cas avec un 4ge moyen de six mois. La DA commence au cours des six

premiers mois de la vie dans 45% des cas, la premiere année dans 60% des cas

PN . . . 87
et avant I’age de cinq ans pour au moins 85% des enfants atteints. 1571

Concernant le sex-ratio, dans les séries occidentales, la prédominance est

tantdt féminine et tantdt masculine. Le sex-ratio est équilibré selon d’autres

poR 87
SCI‘ICS.[ ]

2.Physiopathologie "*

La DA correspond au développement d’une réponse immunitaire qui résulte
de I’interaction entre :
» Des facteurs environnementaux et inflammatoires ;
» Un terrain génétique prédisposant lié en particulier a des anomalies de

la barriére cutanée.

% Facteurs génétiques:

50% a 70% des patients atteints de DA ont un parent au premier degré
atteint d’une DA, d’un asthme ou d’une rhinite allergique ;

Le mode de transmission est inconnu : la DA est probablement polygénique,
mais des anomalies génétiques de la barriere cutanée sont un composant majeur
de la prédisposition. Vingt-cinq a cinquante pour cent des patients ont des
mutations hétérozygotes «perte de fonction» du gene de la filaggrine, identiques
a celles qui causent I’ichtyose vulgaire a 1’état homozygote. Le fait que tous les

patients atteints d’ichtyose vulgaire n’aient pas de DA montre qu’il s’agit d’un
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facteur nécessaire mais non suffisant pour développer la maladie. Cette
méme prédisposition génétique existe chez les patients atteints d’asthme
allergique qui ont eu de I’eczéma, ce qui souligne le r6le de la peau dans la

sensibilisation aux allergenes.

. . 115/116
¢ Facteurs 1mmun010glques:[ ]

La réaction d’hypersensibilité retardée qui met en jeu les lymphocytes T et
les cellules présentatrices d’antigenes ;

La libération de cytokines dans la peau, par les lymphocytes activés, qui est
responsable des 1ésions d’eczéma ;

Les éventuels allergénes environnementaux qui sont potentiellement
responsables mais non connus ;

La DA est non liée a une allergie alimentaire, mais peut, rarement, S’y
associer notamment chez le nourrisson.

L’allergie alimentaire aux protéines du lait de vache, la plus fréquente chez

le nourrisson, peut aggraver la DA.

. e o . 117/118
¢ Anomalies de la barriere epldermlque:[ ]

Les anomalies de la couche cornée et des lipides cutanés de surface qui
expliquent la sécheresse cutanée et justifient ' utilisation d’émollients ;

Les mutations d’une protéine de la couche cornée, la filaggrine, qui ont été
récemment impliquées.

La DA doit donc étre considérée comme une hypersensibilité retardée de
contact aux allergenes de l'environnement. Comme pour l'eczéma de contact, il
faut considérer 2 phases : une phase de sensibilisation puis une phase

d'expression de 1'eczéma.
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3.Diagnostic clinique **

Le diagnostic de la DA est clinique et anamnestique (+++). Aucun examen
complémentaire n’est nécessaire.

Le groupe UK Working Party’s for diagnostic criteria for atopic dermatitis,
dirigé par Williams, a établi des criteres simplifi€s utilisant des ftraits
discriminatifs par rapport aux criteres de définition Hanifin et Rajka sous forme
d’un questionnaire. Au total, cinq criteres validés sur six sont des criteres
d’interrogatoire.

Sur le plan pratique, il est possible de se référer aux criteres diagnostiques
définis par le groupe UK Working Party’s (Tableau 2) "' pour quelques cas
atypiques. Ainsi, le diagnostic de DA est retenu sur la base du critere obligatoire
de dermatose prurigineuse (si les parents rapportent que 1I’enfant se gratte ou se

frotte) associé€ a trois ou plus des criteres suivants :

Critére obligatoire : dermatose prurigineuse associé a 3 ou plus des critéres suivants:

1. Antécédents personnels d'eczéma des plis de flexion (fosses antécubitales, creux|
poplités, face antérieure des chevilles, cou) et / ou des joues chez les enfants de

moins de 10 ans.

. Antécédents personnels d'asthme ou de rhume des foins (ou antécédents d'asthme,
de dermatite atopique, ou de rhinite allergique chez un parent au premier degré chez

'enfant de moins de 4 ans).

. Antécédents de peau seche généralisée (xérose) au cours de la derniére année.

Eczéma des grands plis ou eczéma des joues, du front et des convexités des membres

chez l'enfant au-dessous de 4 ans.

. Début des signes cutanés avant I'age de 2 ans (critere utilisable chez les plus de 4 ans

seulement).

Tableau 2 : Les criteres diagnostiques définis par le groupe UK Working Party’s.
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“» DIAGNOSTIC POSITIF *"

a. Chez le nourrisson

La DA commence communément dans les premiers mois de vie,
généralement vers trois mois, mais parfois des le premier mois. Elle se manifeste
a cet age par les signes indirects du prurit et par des 1ésions d’eczéma.

PRURIT 2"

Le prurit est souvent net, responsable de troubles du sommeil des les
premiers mois. A défaut de grattage manuel, la démangeaison se révéle dés le
deuxieéme mois par une agitation et trémoussement des membres et du tronc, et

un frottement des joues contre les draps et les vétements.

LESIONS D’ECZEMA

Il s’agit d’'un eczéma aigu exsudatif dont les 1ésions érythémato-
vésiculeuses, parfois aussi cedémateuses, sont a bord plus ou moins émiettés,
croliteuses, débutant volontiers sur les convexités céphaliques (cuir chevelu,
front, joues, menton).

L’atteinte est globalement symétrique avec localisations privilégiées des
convexités des membres et du visage avec un respect assez net de la partie
médiane. Le pli antérieur du cou est souvent touché. On remarque souvent des
intertrigos rétro- et sous-auriculaires avec une fissuration suintante, surinfectée,
douloureuse et persistante. Un aspect pseudo-séborrhéique a squames grasses

jaunatres au niveau du cuir chevelu est parfois associé.
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Figure 24 : Eczéma des joues (convexités) avec atteinte du pli du cou.

Les plis des poignets et les faces dorsales des mains sont souvent atteints.
Le pouce sucé prend un aspect érythémateux et desquamatif *”!

La région périnéofessicre est vulnérable mais les convexités fessieres sont le
plus souvent respectées. Les sites de prédilection de la DA se modifient ensuite
entre un et deux ans : ils sont représentés tout d’abord par le segment céphalique
puis le cou et les zones des plis de flexion.

Le tronc est le site le plus fréquemment concerné chez le nourrisson comme
chez I’enfant en bas age avec parfois un aspect de plaques nummulaires sur le
tronc et les membres. La face externe des bras est plus atteinte que la face
interne. Quels que soient I’age, le nez, les régions mammaires, les paumes et les
pieds sont les zones les moins atteintes. L’évolution est marquée par des
poussées successives faisant alterner suintement et desquamation.

Des formes érythrodermiques ne sont pas exceptionnelles.




Figure 25 : Dermatite atopique sévere déclenchée par un allergene alimentaire
avec atteinte diffuse (visage, mains, tronc, signe de Dennie-Morgan) et prick-
test positif a I’ceuf (papule cedémateuse du bras). ™"

b. Chez ’enfant

L’eczéma peut apparaitre d’emblée a cet dge ou plus fréquemment faire
suite a 1’évolution d’un eczéma du nourrisson. Il s’agit souvent de placards
lichénifiés trés prurigineux ou les 1ésions sont épaissies et quadrillées. Le visage
est moins atteint.

La topographie élective correspond aux plis : plis du coude et creux poplités
en priorité, mais aussi sillons rétroauriculaires, plis sous-fessiers, plis du cou,
chevilles. Toutefois, il existe des formes inversées avec atteinte prédominante
des convexités (coudes et genoux).

Les mains sont touchées : leur peau est seche, crevassée, eczémateuse ou
lichénifiée. Les lévres et la zone péribuccale sont le si¢ge respectif d’une chéilite
fissuraire et d’une dermite périorale séche desquamative associées a une
perleche. L’atteinte vulvaire est possible a cet 4ge, avec un aspect lichénifié,

plissé ou fripé des grandes lévres. Le prurit est trés franc a cet age, intense,




associé a une anxiété et une irritabilité. L’évolution est chronique et comporte

des poussées d’eczématisation aigué.
c. Chez I’adolescent

La DA manifeste une période de recrudescence a 1’adolescence, parfois a
I’occasion de conflits psychoaffectifs ou de stress. L’atteinte lichénifiée des plis

de flexion est habituelle. Des formes graves extensives peuvent apparaitre, allant

du prurigo lichénifié prédominant aux membres jusqu’a I’érythrodermie.

Figure 26 : Dermatite atopique de 1’adolescent : prurigo lichénifié. "]

d. Signes cliniques mineurs associés '’/

Des signes cliniques associés aux lésions d’eczéma sont désignés comme
«signes mineurs» utiles au diagnostic. Ils peuvent étre 1’expression d’une DA

mineure ou masquée et persistent généralement apres guérison de la DA.




1) XEROSE CUTANEE : elle est constante. La peau est seche, finement
squameuse, voire parfois ichtyosique.

2) HYPERLINEARITE PALMOPLANTAIRE : elle est fréquente.

3) KERATOSE PILAIRE : elle est souvent associée a la DA. Elle se manifeste
par des papules kératosiques folliculaires, si€geant sur les faces
d’extension des membres qui présentent un aspect rapeux en «chair de
poule». Chez le nourrisson, elle peut atteindre le visage, et chez 1’enfant
noir, elle est souvent diffuse et atteint le tronc.

4) PITYRIASIS ALBA, DARTRES ACHROMIANTES OU ECZEMATIDES : elles
se manifestent par des plaques arrondies, dépigmentées et finement
squameuses de la face et des membres, plus fréquentes sur une peau
foncée.

5) CHEILITE ET PERLECHE : une chéilite, touchant surtout la l1évre
supérieure, et une perleche sont souvent associées.

6) INTERTRIGOS SOUS- ET RETROAURICULAIRES : ils sont un bon
marqueur de DA.

7) SIGNE DE DENNIE-MORGAN : il correspond a un épaississement des plis
sous-palpébraux avec aspect de doublement. Ce signe peut €tre quasiment
isolé dans des DA mineures.

< Examens complémentaires **

Il n’y a pas de nécessité d’examens complémentaires pour le diagnostic ou
la prise en charge de la majorité des DA: la biopsie cutanée, le dosage des IgE
sériques et la recherche d’une €osinophilie sont le plus souvent inutiles. Dans

certaines circonstances, des explorations allergologiques doivent €tre réalisées.
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a. Suspicion d’allergie alimentaire associée

Une allergie alimentaire associée a la DA doit €tre suspectée principalement
chez le nourrisson. L’allergie alimentaire la plus fréquente a cet age est 1’allergie
aux protéines du lait de vache.

D’autres allergenes peuvent é€tre en cause chez 1’enfant plus agé
cacahuetes, ceuf, poisson, sésame, kiwi, plus rarement blé et moutarde.

SIGNES D’APPELS

» Les signes évocateurs d’une allergie alimentaire immédiatement apres
ingestion ou contact avec un aliment sont :
» un syndrome oral (prurit buccal et pharyngé, cedéme péribuccal,
dysphagie) ;
» des manifestations :
e Cutanées (urticaire, angio-cedéme),
* Respiratoires (asthme, rhinite),
* Digestives (vomissements, diarrhée) ;
* Voire un choc anaphylactique.
» Les autres signes sont :
Une DA grave, définie comme un échec au traitement adapté bien conduit
Une stagnation ou cassure de la courbe pondérale.

EXPLORATIONS

Le test sérique de dépistage par recherche d’IgE dirigées contre un mélange
d’allergenes alimentaires (Trophatop) n’a qu’une valeur d’orientation. Il
témoigne seulement d’une sensibilisation, mais ne permet nullement d’affirmer
I’allergie. Il ne peut en aucun cas suffire a lui seul a mettre en route un régime

alimentaire d’éviction.
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L’allergie alimentaire doit toujours €tre confirmée a 1’aide de prick-tests, par
le dosage des IgE sériques spécifiques et/ou le test de provocation orale, voire
parles atopy patch test encore du domaine de la recherche clinique.

Intérét de I’éviction des allergénes

L’éviction des allergenes alimentaires identifi€és permet d’éviter les
manifestations immédiates parfois graves. Par contre, I’amélioration de la DA

sous régime d’éviction est possible mais inconstante.
b. Suspicion d’allergie respiratoire associée

SIGNES D’APPELS

Ce sont I’asthme, la rhinite ou la rhino-conjonctivite.

EXPLORATIONS

Le test sérique de dépistage par recherche d’IgE dirigées contre un mélange
d’allergenes respiratoires (Phadiatop) n’a qu’une valeur d’orientation. Il
témoigne seulement d’une sensibilisation, mais ne permet nullement d’affirmer
I’allergie.

Les prick-tests cutanés et/ou le dosage des IgE sériques spécifiques sont
orientés par I’interrogatoire.

INTERET DE L’EVICTION DES ALLERGENES

L’éviction des allergenes respiratoires identifiés quand elle est possible est
nécessaire pour les manifestations respiratoires. Elle n’a habituellement pas
d’influence sur la DA. Les mesures d’éviction contre les acariens ne semblent

pas efficaces sur la DA.

¢. Suspicion d’eczéma de contact
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SIGNES D’APPELS

Il s’agit d’un eczéma localisé dans des zones inhabituelles (siege, paumes et
plantes) ; d’une DA qui ne répond pas au traitement habituel ou qui s’aggrave.

EXPLORATIONS

Les explorations sont les tests épicutanés ou patch tests comportant la
batterie standard complétée éventuellement par des produits topiques utilisés par
le patient (émollients, voire dermocorticoides)

INTERET DE L’EVICTION DES ALLERGENES

L’éviction des allergenes de contact identifiés permet une amélioration de

I’eczéma.

4.Diagnostic différentiel '*°

¢ Chez le nourrisson

Il faut éliminer d’autres dermatoses parfois «eczématiformes»: dermatite
séborrhé€ique (ou psoriasis du nourrisson), gale.

Le diagnostic est clinique ; une biopsie cutanée n’est en pratique jamais
nécessaire.

En cas de manifestations inhabituelles (infections cutanées et/ou viscérales
répétées, anomalie de la croissance, purpura, fievre inexpliquée), il faut penser
aux tres rare syndromes génétiques impliquant un déficit immunitaire (syndrome

de Chediak-Higashi, syndrome de Buckley).

¢ Chez I’enfant, I’adolescent et I’adulte

Il faut éliminer des dermatites de contact, un psoriasis ou une gale.
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5.Evolution '3

DERMATITE ATOPIQUE

Chez le nourrisson, 1’évolution est le plus souvent spontanément favorable
(rémission complete survenant en quelques années dans la majorité des cas).

Les formes persistant dans I’enfance sont souvent plus localisées.

La résurgence ou la persistance a 1’adolescence ou chez 1’adulte jeune est
possible.

AUTRES MANIFESTATIONS ATOPIQUES

D’autres manifestations atopiques peuvent survenir :

» Allergie alimentaire : surtout chez le nourrisson et le petit enfant (lait,
arachide, poisson, soja et bl¢é) ;

» Manifestations respiratoires atopiques : plus fréquente en présence
d’antécédents atopiques familiaux au premier degré :

» Asthme (30% des enfants avec DA), ou équivalents (toux séche
nocturne, géne respiratoire avec sifflement expiratoire), survenant entre
2a6ans, rhinite, plus tardive.

La succession de ces différentes manifestations chez un méme individu a

différents ages de la vie est dénommée «marche atopique».

A ce jour, les mesures préventives médicamenteuses ou d’environnement

sont peu efficaces.

6.Complications **

+¢» Surinfections cutanées bactériennes ou virales

Ce sont les complications les plus fréquentes.

SURINFECTIONS BACTERIENNES
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La colonisation par le staphylocoque doré est caractéristique de la peau de
I’enfant atopique : un prélevement bactériologique cutané isolant un
staphylocoque doré n’a pas de valeur diagnostique.

La surinfection (impétiginisation) est difficile a apprécier dans les formes
aigué€s exsudatives : la présence de lésions croliteuses ou purulentes doit faire
évoquer le diagnostic pour démarrer une antibiothérapie.

SURINFECTIONS VIRALES

L’herpes (HSV1 essentiellement) peut surinfecter les 1€sions de DA, et
prendre un aspect extensif. La forme la plus grave est la «pustulose diss€éminée»
4de Kaposi-Juliusberg (ou syndrome de Kaposi-Juliusberg)».

Une surinfection herpétique doit étre évoquée devant :

* une modification rapide des lésions avec présence de vésiculo-
pustules ombiliquées ;

e une fiévre ;

* une altération de 1’état général.

Une surinfection herpétique doit faire hospitaliser le patient pour :

e démarrer un traitement antiviral ;

* rechercher une atteinte oculaire, pulmonaire ou neurologique
témoignant d’une forme grave.

Cette complication justifie de rechercher systématiquement par
I’interrogatoire la notion d’herpes récurrent dans la famille ou I’entourage des

enfants atteints de DA, et de prévenir les parents du risque.
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Figure 27 : Herpes disséminé (syndrome de Kaposi-Juliusberg) compliquant une
dermatite atopique. ™

+»* Dermatite (ou eczéma) de contact

Il existe un risque important chez I’enfant atteint de DA de sensibilisation de
contact a des composants des produits topiques qui sont appliqués sur la peau,
pendant de longues périodes.

Il faut I’évoquer chez les patients qui répondent mal aux traitements
habituels, et inciter a une attitude préventive en limitant 1’utilisation de topiques
potentiellement a risque (émollients ou topiques contenant des conservateurs

trés sensibilisants, des parfums, de la néomycine...).

% Retard de croissance

Il est rare mais peut €tre observé (DA graves ++).

Il se corrige habituellement quand la DA est traitée efficacement.

Il doit faire rechercher une allergie alimentaire.

Dans le cadre d’une affection chronique de I’enfant, la surveillance de la

croissance est indispensable.




s Complications ophtalmologiques
Rares (kératoconjonctivite, cataracte), elles ne sont pas a rechercher

systématiquement.

7. Traitement '**

A. PREVENTION

L'atopie est un probleme émergent de santé publique en particulier pour les
pays riches. Les colts directs et indirects liés a la dermatite atopique et a
'asthme sont importants en raison du nombre des patients et de la chronicité des
symptomes. Des recommandations générales sur 1'habitat, 1'alimentation
infantile et les facteurs adjuvants qui accroissent de facon non spécifique la

réponse IgE comme le tabagisme passif font 1'objet d'un consensus.

s Prévention et diététique

Les informations sur la prévention diététique sont les plus controversées.
L'intérét de l'allaitement maternel reste discuté. La diversification alimentaire
précoce semble augmenter l'incidence de la DA, et secondairement les
sensibilisations aux aéroallergénes. A 1'opposé, 'administration de probiotiques
(Lactobacillus rhamnosus) qui sont des micro-organismes commensaux de la
flore intestinale semble prévenir les manifestations d'atopie en particulier la
DA. L'ensemble de ces données mérite d'étre confirmé. L'intervention
diététique par 1'éviction d'allergenes alimentaires s'accompagne parfois
d'amélioration spectaculaire en particulier chez le nourrisson. Les allergenes les
plus souvent trouvés par la réalisation de prick tests ou la recherche d'IgE
spécifiques sont ceux de l'ceuf, du lait de vache et de l'arachide. Un essai

d'éviction accompagné d'une surveillance de 1'évolution clinique peut Etre
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réalisé en particulier lorsque 1'allergene alimentaire soupconné est unique. La
suspicion de sensibilisations alimentaires multiples ne doit pas déboucher sur
des régimes d'exclusion « sauvages » dont les effets déléteres sur la croissance

sont rarement contre balancés par une amélioration de la DA.

¢ Prévention aéroallergénique

Les tests épicutanés aux aéroallergénes, qui induisent une réponse
eczémateuse chez les patients, ont permis de confirmer que l'eczéma de la DA
était une hypersensibilité retardée de contact aux pneumallergenes. Il importe
donc de prendre pour cible essentielle de la prévention primaire et secondaire
les aéroallergenes d'intérieur : dans les pays occidentaux, les enfants passent 90
% du temps a l'intérieur. Les aéroallergenes domestiques (acariens, animaux a
fourrure, jouets en peluche, « piéges a poussiere ») sont surtout des cibles pour
la prévention de 1'asthme, mais il est souhaitable de les intégrer dans le schéma
de prévention global de l'atopie. Les aéroallergenes domestiques comme les
acariens peuvent contribuer aux symptdomes cutanés en tant qu'allergenes de
contact. L'utilisation préventive de housses d'oreiller et de matelas en

polyuréthane est efficace pour diminuer 1'exposition aux acariens.

B. PRISE EN CHARGE

+» Education et observance

Dans une affection chronique comme la dermatite atopique, la demande des
malades ou de leurs parents est importante a cerner pour obtenir une adhésion

au projet thérapeutique.
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LES POINTS MAJEURS SONT LES SUIVANTS :

La dermatite atopique est une affection chronique. Son traitement doit 1'€tre
également et donc adapté a cette réalit€. Ceci doit étre clair dans 1'exposé du
projet thérapeutique. La « guérison » n'est pas l'objectif proche.

Les soins locaux sont indispensables, ils permettent de rétablir la barriere
cutanée compromise par l'eczéma.

Les dermocorticoides sont efficaces et non dangereux quand ils sont
utilisés judicieusement, sous surveillance médicale. Ils ne favorisent pas
l'apparition de 1'asthme. Leur utilisation inadéquate ou leur sous-utilisation est la
cause majeure de la sensation d'impuissance ou de refus thérapeutique de
certaines familles.

Les alternatives aux traitements locaux sont limitées et doivent €tre pesées
en fonction de l'observance de cette prise en charge de base. Les traitements
généraux, en dehors des antibiotiques et antiviraux, qui sont parfois nécessaires,
ne viennent qu'en complément lors des poussées ou en cas d'échec d'un
traitement local correctement effectué.

Des explorations allergologiques qui peuvent avoir pour conséquence de
modifier 'environnement ou l'alimentation, si les arguments sont solidement
étayés, pourront éEtre envisagées en cas d'échec d'un traitement local
correctement effectué.

Une information sur les facteurs aggravants doit étre donnée.

Dans les formes graves, une hospitalisation reste totalement justifiée pour

parfaire I'éducation ou pour réaliser correctement certains tests.

¢ Réalisation pratique du traitement

a. En poussées
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L'objectif est de réduire 1'inflammation et le prurit pour soulager le patient.
Dans la majorité des cas, les soins locaux, qui peuvent €tre associé€s, permettent

de traiter efficacement les poussées de DA.

Figure 28 : Dermatite atopique du nourrisson en poussée ™"

LES DERMOCORTICOIDES

Un dermocorticoide puissant ou modérément puissant sera utilisé en
fonction de la gravité (une seule application quotidienne jusqu'a amélioration
franche, généralement 4 a 8 jours).

ANTISEPTIQUES/ANTIBIOTIQUES

La peau doit étre soigneusement nettoyée pour éliminer les crolites et
effectuer ainsi une désinfection de surface. Une solution antiseptique a la

chlorhexidine pourra étre utilisée pendant quelques jours (un usage prolongé




serait irritant). Les produits topiques sont appliqués sur la peau encore humide.
Un traitement antibiotique local biquotidien (fusidate de sodium) poursuivi sur
2 a 3 jours améliore nettement le score 1ésionnel au stade aigu. Il ne doit pas €tre
poursuivi de facon chronique pour éviter I'émergence de souches bactériennes
résistantes.

ANTIHISTAMINIQUES

Donnés seuls ils sont habituellement insuffisants pour traiter une poussée de
DA. A titre d'appoint, ils peuvent étre indiqués pendant quelques jours. Les
produits a composante sédative sont jugés généralement plus efficaces.

b. Traitement de maintenance

EMOLLIENTS

Il faut prescrire une utilisation quotidienne de quantités importantes
d'émollients, d'autant plus que la xérose cutanée est plus marquée. Il est
souhaitable d'appliquer les émollients apres le traitement de la poussée aigué, car
leur tolérance est médiocre sur peau inflammatoire. Les savons sont a éviter
pour l'irritation causée par la libération de bases et les syndets surgraissés seront
préférés.

DERMOCORTICOIDES

Ils doivent €tre appliqués de facon intermittente sur les zones inflammatoires
(1 a 3 fois par semaine). Des quantités de l'ordre de 15 a 30 grammes de
dermocorticoides peuvent étre utilisées sur une base mensuelle sans effet
adverse systémique ou cutané pour un enfant de moins de 2 ans. La quantité de
dermocorticoides utilisée par mois jointe a l'utilisation de scores cliniques
permet l'ajustement du traitement.

TRAITEMENTS D'EXCEPTION
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Le recours a d'autres traitements reste exceptionnel :

La photothérapie combinée UVA-UVB permet de délivrer des doses
faibles avec un bon résultat thérapeutique en 6 semaines de traitement.
L'accessibilité a ce type de traitement est un facteur limitant chez des enfants
scolarisés pouvant en bénéficier (a partir de 7-8 ans) et chez 1'adulte.

La ciclosporine per os a été€ utilisée chez 1'adulte et plus rarement dans les
formes graves de l'enfant avec une bonne efficacité. Ce médicament peut faire
passer un cap quand tout a échoué dans une DA grave, sur une période de
quelques mois seulement, pour éviter les effets secondaires rénaux.

Les immunosuppresseurs locaux (tacrolimus et pimecrolimus) sont en
cours de commercialisation et apparaissent tres efficaces sur les 1ésions de DA a
tous les stades. Leurs effets secondaires a distance ne sont pas évalués pour

l'instant. Leur prescription doit donc étre prudente.

c. Controle des facteurs d'aggravation et conseils
d'hygiene de vie
Le patient doit pouvoir mener une vie la plus normale possible et il n'est pas
souhaitable d'introduire des mesures trop contraignantes. Il faut donc adapter les
mesures a la gravité de la symptomatologie. Chez le nourrisson, la détection
précoce et les mesures de prévention de 1'asthme sont une partie importante de
I'information. Les vaccinations peuvent €tre effectuées sans risque sur peau non

infectée.

CONSEILS :

A- Mesures non spécifiques
- Habillement : éviter les textiles irritants (laine, synthétiques a grosses

fibres) ; préférer coton et lin.
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Eviter 1'exposition au tabac.

Maintenir une température fraiche dans la chambre a coucher.

Ne pas trop se couvrir la nuit.

Exercice physique, sport, a conseiller. Douche et émollients apres, en
particulier pour la natation (irritation des désinfectants chlorés).
Augmenter les applications d'émollients par temps froid et sec.

Se méfier des contages herpétiques.

Vacciner normalement.

B- Mesures spécifiques vis-a-vis des allergenes

Nourrisson : Allaitement maternel prolongé, pas de diversification
alimentaire précoce. Eviter I'exposition aux animaux domestiques (chat,
chien, cobaye...).

La présence d'un chat dans l'environnement domestique, a condition
qu'elle soit intervenue avant la naissance de l'enfant a été associée dans
les études épidémiologiques a un certain degré de protection contre les
manifestations de l'atopie (a 1'échelle d'une population). Il est cependant
évident qu'a titre individuel, 1'exposition a des allergenes de chat vis-a-vis
des quels I'enfant serait sensibilisé€ est contre-indiquée.

Acariens domestiques, moisissures : dépoussiérage (aspiration réguliere,
éponge humide...), housses de literie anti-acariens recommandées,

contrOler 'humidité par une ventilation efficace de I'habitation.

d. Identification et / ou 1'éviction certains allergenes

On conseillera d'éviter I'exposition aux allergenes les plus communs chez les

patients atteints de formes mineures ou modérées, sur une base probabiliste et

préventive, et I'on réservera une enquéte approfondie en milieu spécialisé aux
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formes graves ou résistant aux traitements conventionnels bien conduits. Les
séjours climatiques en altitude peuvent constituer une alternative thérapeutique
dans les formes cutanéo-respiratoires graves d'atopie chez Il'enfant avec
sensibilisation aux acariens, quand la maladie retentit sérieusement sur la

scolarité

III. Dysidrose palmo-plantaire

La dysidrose est une forme d’eczéma qui touche les pieds et les mains, et en
particulier les paumes et les plantes. Elle se manifeste le plus souvent par des
vésicules qui se localisent au niveau des paumes et/ou des plantes et des faces
latérales des doigts qui sont trés prurigineuses s’accompagnant parfois d’un
érytheme (ou rougeur). Ces vésicules peuvent confluer et devenir des bulles,
laissant place a des érosions. Ces €érosions peuvent alors se surinfecter. POl 1 e

sex-ratio est voisin de un sur l'ensemble des études. L'age de survenue

varie entre 10 et 50 ans. 917521

1.Etiopathogénie ©*

LES ETIOPATHOGENIES DE LA DYSIDROSE SONT MULTIFACTORIELLES :

¢ Dysidrose secondaire («mycide») consécutive a une infection mycosique
(dermatophytie ; candidose) ou bactérienne. la dysidrose survient
fréquemment chez les sujets atteints d’une épidermomycose entre les orteils.
D’autre part, divers types de champignons sont parfois isolés sur les 1ésions
de dysidrose des orteils et des plantes. Cela est beaucoup plus rare aux mains.
% Dysidrose secondaire (« ide ») consécutive a un eczéma de contact,

particulierement au nickel.
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¢ Dysidrose témoignant d’une sensibilisation allergique par voie systémique,
en particulier a certains ardmes dans 1’alimentation. L’administration orale
d’allergenes variés peut provoquer une éruption dysidrosiforme chez des
patients sensibilisés a ces hapteénes. Ceci a ét€ démontré pour des métaux
comme le nickel, le cobalt et le chrome.

D)

» Dysidrose liée a la prise de médicaments. Des tests de provocation orale a la

,

néomycine chez des malades présentant des ulceéres de jambes compliqués
d’eczéma de contact a cette antibiotique, ont révélé la possibilité d’induction
d’une dysidrose palmaire, bien que les doses de néomycine absorbées soient

minime.

>

D)

» Dysidrose liée a 1’atopie. L’association entre la dysidrose et ’atopie a €té

,

suggérée, mais aucune preuve formelle n’a été apportée.
¢ Dysidrose liée a une dermite d’irritation.
¢ Dysidrose idiopathique
CERTAINS FACTEURS FAVORISANTS SONT RETROUVES DE FACON

INCONSTANTE: 0]

% Chaleur passive: hyperhidrose, période de temps chaud ; "?*!

¢ Chaleur active: hyperhidrose provoquée par I’effort physique ou 1’émotion.

¢ Facteurs hormonaux : Puberté, phases du cycle, oestro-progestatifs,
grossesse, €tapes de la vie sexuelle, ménopause peuvent jouer un role dans
le déclenchement des poussées de la maladie. "'*"/1**!

¢ Facteurs psychiques : Un certain nombre de patients attribuent les poussées
de dysidrose au stress psychologique. La psychothérapie appliquée a des
sujets dysidrosiques donne un succés thérapeutique. ¥126/127/1281

% Le tabagisme : Une relation significative entre le tabagisme et I'éruption

palmaire vésiculeuse. '*”!
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2.Diagnostic clinique

¢ Interrogatoire :

L'interrogatoire permet de tirer des arguments sur ['histoire professionnelle
(apprentissage, age, nouveaux produits...), les antécédents personnels et
familiaux de dermatose, port de corps étranger métallique (prothése, amalgame
dentaire, tatouage), les activités extra-professionnelles, les facteurs favorisants
(hygiene, stress...) et I'évolution clinique: rythmée par la période de travail

(arrét/reprise), role des traitements et de la prévention.

¢ Recherche de filaments mycéliens :
Cette recherche in situ et a distance des 1ésions dysidrosiques s'effectue a

I'examen direct et aprés mise en culture.

¢ Tests cutanés :
Les tests épicutanés dorsaux (systématiques et orientés) et €ventuellement
palmo-plantaires (orientals) sont pratiqués pour rechercher I'agent étiologique

d'une dysidrose de contact.

Les prick tests permettent d'évaluer le terrain atopique (pneumallergenes), une
allergie alimentaire (trophallergénes) et de  discuter une  éventuelle

sensibilisation mycosique ou microbienne.

¢ Les tests de provocation orale (TPO) :
Les TPO peuvent s'effectuer pour les métaux, le baume du Pérou, le
propyleéne glycol, les parabenes et les médicaments. Leur administration a

lieu en double aveugle (gélule de lactose) et nécessite une hospitalisation

de 24 heures.
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X/

*» L’examen histopathologique :

Il est important pour établir le diagnostic différentiel entre une dysidrose
simple et un eczéma dysidrosiforme. Plus rarement, une pemphigoide bulleuse
ou un pemphigus peuvent débuter sous forme de pseudodysidrose. En cas de
suspicion d’un tel diagnostic, les examens histopathologique et

immunopathologique apportent les clés du diagnostic.

En cas de dysidrose pustuleuse, le diagnostic différentiel peut se poser avec
pustuloses palmo-plantaires. En cas de doute, un prélévement biopsique permet

d’orienter le clinicien vers le cadre nosologique adéquat.

rigure 29: Dysidrose bulleuse au
niveau des faces latérales des
doigts.

*» Forme classique

C'est un eczéma palmo-plantaire aigu/explosif bilatéral et symétrique
avec extension a la face latérale des doigts, a la face dorsale des phalanges
distales et aux sillons péri-unguéaux. Cet eczéma est vésiculeux: petites

vésicules enchassées profondément dans la peau, contenant un liquide jaune




citron et prenant l'aspect de grains de sagou ou de tapioca. Parfois, il
devient bulleux sous forme de bulles confluentes et symétriques. Les 1ésions
présentant un caractére douloureux sont précédées d'un prurit intense.
L'évolution immédiate s'oriente vers le desséchement et la desquamation en
collerette, sans rupture spontanée des vésicules, en deux a trois semaines.
L'évolution a long terme comporte des poussées récidivantes volontiers

saisonnieres (printemps, automne).

R

Figure 30: Dysidrose palmo-plantaire récurrente depuis plus de 5 ans,

(Vésicules palmoplantaires puis pustules évoluant vers une squame-croiite brunétre).

¢ Autres formes cliniques

FORMES TOPOGRAPHIQUES

IT est possible que les 1ésions restent localisées uniquement aux mains ou
aux pieds.

FORMES MINEURES




L'éruption se manifeste parfois par une simple desquamation en aires sans
prurit, connue sous le terme de « récurrent focal palmar peeling », et récidivant
volontiers en période estivale. Dans certains cas, l'affection peut se situer
seulement sur les bords des doigts.

FORMES COMPLIQUEES

La dysidrose peut se complique de surinfection se traduisant par la
formation de pustules cellulite voire lymphangite. Une atteinte unguéale
peut s'associer aux localisations palmaires.

Différents aspects d'ecz€éma palmo-plantaires peuvent s'ajouter aux 1€sions
dysidrosiques:

e eczéma vésiculeux suintant, subaigu ou chronique (eczémas

dysidrosiformes) ;

e eczéma discorde/nummulaire de Calnan ;

* eczéma kératosique et fissuraire ;

* eczéma lichénifié.

Parfois, une dysidrose peut coexister avec d'autres formes d'eczéma

localisées a distance (face, tronc, membres supérieurs on inférieurs).
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Figure 31 : Disydrose vésiculo-pustule des doigts, d’origine professionnelle.

3.Diagnostic différentiel ©*

Trois principaux groupes de diagnostics différentiels sont a distinguer:

Les dermatoses spongiotiques dysidrosiformes

Elles comportent deux diagnostics:
- les dermatophyties pustuleuses, localisées surtout sur la plante des pieds.

- les dermatoses irritatives spongiformes.

+* les pustules palmoplantaires acrales, amicrobiennes """
Dans ce second cadre, quatre types de 1ésions ont a évoquer:

Le psoriasis pustuleux palmo-plantaire

Les pustules kératogenes du syndrome de Fiessinger Leroy Reiter;

Le SAPHO (Synovite- Acné-Pustulose-Hyperostose-Ostéite) Syndrome




L'acro-vésiculo-pustulose (ex Bactérides d'Andrew) pose un réel probléme
diagnostique et reste d'étiologie inconnue.

Seule l'histologie permet de trancher.

¢ Bulloses auto-immunes dysidrosiformes

Ces bulloses auto-immunes vont nécessiter la réalisation d'une biopsie
avec immunofluorescence directe et indirecte. Citons la pemphigoide bulleuse
hémorragique a début palmo-plantaire, dysidrosiforme, "**"*¥'** [a pemphigoide
gravidique, la dermatite herpétiforme, "**'**! 1a dermatose a IgA linéaire de

[137/138]

I'adulte et le pemphigus profond vulgaire. Chez I’enfant, il faut évoquer

également la gale et I’acropustulose infantile. >4

% Le lymphome T épidermotrope dysidrosiforme :

Exceptionnel. [141]

4. TRAITEMENT
A. Prophylactique

% Une éviction totale de l'allergéne est a préconiser. !

« Un régime alimentaire en cas de TPO positif au nickel, chrome,

cobalt, ou baume du Pérou. M**

s Le port de gants (et de crémes barriéres sans parfums a usage

domestique) est indispensable. !

¢ L'arrét du tabagisme est vivement conseillé.

¢ Le retrait d'un matériau métallique implanté dans I'organisme est a

. 9
envisager. !

% Gestion du stress ou soutien psychologique pour les dysidroses rebelles. !
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¢ Pour les pieds : chaussettes 100% coton, chaussures tout cuir, éviction des
baskets, usage local d'antiperspirants de type chlorure d'aluminium
hexahydraté DCI, poudres absorbantes. Il est recommandé de marcher le
plus souvent pieds nus.

*» Ongles courts pour éviter d'aggraver les 1€sions au grattage et pas de vernis
a ongles.

* Port de gants sans latex - Port de gants 100 % coton

» Lavage des mains parcimonieux, a l'eau tiede avec un pain sans savon ou

des bases lavantes douces, sans parfums.

¢ Antihistaminiques dans certains cas pour apaiser les démangeaisons

L)

L)

» Si vous suspectez un produit cosmétique, vous pouvez faire un test
cutané : appliquez 2 fois par jour en petite quantité le produit sur l'avant
bras pendant 7 jours (pouvant se prolonger jusqu'a 21 jours). Si une réaction
cutanée apparait (prurit (démangeaisons), €rytheme, vésicules...), arréter

l'application. ™'

B. Curatif

Le traitement curatif consiste a éradiquer les foyers infectieux, et

t [143]

administrer un anti-dégranulan et éventuellement un chalateur du nickel

(Disulfirame) en cas de sensibilisation et ce métal'™. L'efficacité des anti-
inflammatoires stéroidiens n'est pas démontrée. B3]

s*Dermocorticoides (corticothérapic locale) pour leurs effets anti-
inflammatoires. Ils permettent de supprimer 1'érythéme, le prurit, I'edeme et la

formation de vésicules. Mais ils ne guérissent pas 1’eczéma des mains et

n’empéchent pas les récidives. Ils sont appliqués le soir. Lors de la phase aigué,
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les corticoides a activité trés forte (groupe IV) sont recommandés. A la phase
régressive, érythémato-squameuse, les corticoides moins puissants a activité
modérée (classe II). Leur utilisation a long terme expose aussi au risque
d’atrophie cutanée située le plus souvent la face dorsale des mains. « Les
différents groupes : Groupe I : activité faible / Groupe II : activité modéré /
Groupe III : activité forte / Groupe IV : activité tres forte ». Respectez la durée
du traitement : dans un traitement prolongé l'arrét doit étre progressif et non
brutal afin d'éviter un phénomene de rebond.

s*Photothérapie pour apaiser les symptdmes (UVA - UVB - la balnéo-
PUV Athérapie : mains et pieds touchés sont plongés dans une solution aqueuse
a 35 °C pendant un quart d'heure, puis, apreés séchage, on procede a une
irradiation aux UVA.

< Emollients (sans parfums, conservateurs a faible potentiel sensibilisant) a
appliquer sur des mains non lésées. Constitués de lipides (corps gras), d'agents
anti-déshydratants (Vaseline, Cire d'abeille, Huiles végétales, Céramides,
Glycérine, Beurre de Karité...), ils hydratent et aident a la reconstruction de la

. . [95
barriére cutanee.[ !
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IV. L’Acropustulose infantile
L’ Acropustulose infantile est une dermatose relativement

fréquente du nourrisson, bénigne et spontanément résolutive,

96 . ‘1 : :
961 avec un sex-ratio=1 sans prédilection raciale, « alors qu’une

prédominance chez le garcon de phototype foncé avait été rapportée

[97]

dans les premieres publications sur le sujet » Elle a été

individualisée en 1979 par Kahn et Rywlin et par Jarratt et Ramsdell.

104] | , : : : ‘
1041y acropustulose infantile consiste en la survenue de poussées de

1€sions vésiculo-pustuleuses prurigineuses, siégeant électivement aux
extrémités des membres, et plus précisément sur les faces latérales et
les dos des mains et des pieds. Les paumes et les plantes, les autres
segments des membres et, en fait, I’ensemble des téguments peuvent
¢galement €tre atteints, mais de facon beaucoup moins importante.
L’acropustulose infantile débute au cours de la premiere année de
vie, rarement des la naissance. La maladie s’éteint spontanément vers
I’age de 2 ou 3 ans. Les poussées d’acropustulose, qui sont
prurigineuses, durent entre deux et trois semaines et sont espacées de
facon variable. L’étiologie de 1’acropustulose infantile est inconnue ;

I’affection est isolée, sans lien avec une autre dermatose ni avec

61 Un diagnostic de la gale est

aucune anomalie extracutanée.
souvent porté initialement.  Reconnaitre cette affection permet
d’éviter la réalisation d’examens invasifs et la pratique de traitements

: : (2.2 [99
antiscabieux répétés. 1991
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1.Etiopathogénie
La cause de I’AI est inconnue. De nombreux cas surviennent apres
une gale, ce qui pose I’hypotheése d’une réaction d’hypersensibilité a
I’égard de sarcoptes scabiei, I’agent responsable de la gale. (1007 [101]
Cette hypotheése n’est néanmoins pas prouvée a ce jour car le
diagnostic de gale est le plus souvent clinique et non affirmé par la
réalisation d’un préléevement parasitologique. De méme, cette

hypothese ne peut expliquer 1’existence de formes congénitales. 1991

2.Diagnostic clinique

LAl est une affection dermatologique, non contagieuse, qui
survient chez des enfants en bonne santé. LAl apparait dans les
premiers mois de vie, voire les premicres années, mais elle est
rarement congénitale. Les deux sexes peuvent étre atteints. LAl est
caractérisé par une éruption localisée de maniere caractéristique au
niveau des paumes et des plantes. Parfois I’éruption peut s’étendre et
atteindre le dos des mains et des pieds, le visage, les membres et le
tronc ; mais 1’atteinte palmo-plantaire est constante et reste
prédominante. La lésion élémentaire est une vésiculo-pustule qui
mesure la 3mm de diametre. Cette 1ésion est précédée d’une lésion
papuleuse érythémateuse qui évolue en 24 heures vers une vésiculo-
pustule. La 1ésion va ensuite sécher en laissant transitoirement une
macule pigmentée. Il existe constamment un prurit ; ce dernier est
parfois féroce et invalidant. L’AI évolue par poussées successives
durant généralement 7 a 10 jours et survenant environ tous les 2 a 3

mois. Ces poussées sont suivies de rémissions qui deviennent de plus

113



en plus longues au fil du temps. Les poussées sont, dans certains cas,
plus fréquentes en période estivale. L’Al récidive pendant plusieurs
années puis disparait spontanément vers 1’4ge de 2 ou 3 ans. Pour

certains auteurs, 1’AI serait plus fréquente en cas de dermatite

atopique. (1017 11021

Figure 32: Lésion érthémato-pustuleuses des mains et des pieds chez enfant

atteint d’acropustulose. %!

3.Diagnostic positif

¢ Clinique

Le diagnostic de 1Al est clinique, la localisation palmo-plantaire
est tres suggestive et différencie I’Al des autres causes de pustuloses
de I’enfant en cas de doute diagnostique, un examen histologique peut

étre effectuée. [99]
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¢ Histopathologie

L’examen histologique varie en fonction de 1’4ge de la pustule et
n’est pas spécifique. Il montre une 1é€sion bien circonscrite en région
sous-cornée ou au sein de 1’épiderme qui est remplie de polynucléaire
neutrophile et/ou éosinophiles. Dans le derme existe un infiltrat
périvasculaire  lymphohistiocytaire = formé de  polynucléaires
neutrophiles et é&osinophiles. L’immunofluorescence directe est

habituellement négative. (1051

¢ Biologie

Les prélevements bactériologiques, virologiques, mycologiques
sont réalisés a I’écouvillon sont négatifs, de méme que les
prélevements parasitologiques a la recherche de sarcoptes. Dans

certains cas, des anomalies ont été signalées a type

[105][106]

d’hyperéosinophilie ou d’augmentation des IgE totales.

[103][107]

4.Diagnostics différentiels

Le principal diagnostic différentiel est la gale. Il est souvent
difficile de distinguer ces 2 affections. De ce fait, la plupart des
enfants atteintes d’AI ont déja eu un ou plusieurs traitements
antiscabieux qui se sont avérés inefficaces. Le diagnostic d’Al doit
donc étre évoqué devant des 1ésions palmo-plantaires résistantes a un

traitement antiscabieux bien conduit. [99]

Les autres diagnostics différentiels sont représentés par les causes

[108]

d’éruptions pustuleuses néonatales. Leur aspect clinique est
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différent et ces pustuloses n’ont pas de localisation préférentielle aux
paumes et aux plantes.

* Acné infantile

* Impétigo, septicémies néonatales a staphylocoques

* Syphilis congénitale

* Listériose néonatale

* Varicelle néonatale

* Infection herpétique

* Candidose néonatale ou congénitale

* Pustulose céphalique transitoire a Malassezia furfur

* Milliaire

* Erythéme toxique du nouveau né

* Dermatose pustuleuse sous-cornée

* Mélanose pustuleuse transitoire

Pour certains, LAl et la folliculite pustuleuse a éosinophiles
seraient des entités voisines, voire une seule entité. La folliculite

109 . 2 .. .
[ ] serait des entités vo1sines, voire unc

psutuleuse a éosinophiles
seule et méme entités. La folliculite pustuleuse a é€osinophiles
survient aux mémes ages, 1’aspect clinique et plus souvent
histologique est similaire, mais la localisation est différente puisque
le cuir chevelu est le site le plus souvent atteint.

Plus tardivement, d’autres diagnostics différentiels peuvent étre
évoqués comme le psoriasis pustuleux qui est rare chez [’enfant,
I’eczéma dishydrosique ou 1’on observe des vésicules plutdt que des

psutules, et les pustuloses aigues exanthématiques. [99]
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5.Traitement

La prise en charge de I’AI est difficile. Les traitements sont
inconstamment efficaces et ne peuvent entrainer la guérison, cette
derniere survenant de maniere spontanée. Les parents en seront
avertis.

Le traitement de premiere intention repose sur 1’application de
dermocorticoide de classe I ou II, associée a des antiseptiques comme
la chlorhexidine, qui permettra d’éviter une éventuelle surinfection.
Les dermocorticoides pourront €tre sous occlusion. Ce traitement
entraine une amélioration inconstante du prurit. Les antihistaminiques
pourront étre utilisés mais sont en général peu efficaces sur le prurit.

Les sulfones (Disulone*) ont été utilisé par certains auteurs a la
dose de 2mg/kg/jour en 2 prises. Ce traitement pourrait permettre de
diminuer la durée d’évolution de la dermatose. Il doit étre réservé aux
formes séveres et invalidantes.

LA CONDUITE A TENIR DEVANT UNE SUSPICION D’AI :

Examen soigneux de I’enfant et de son entourage a la recherche
de signes de gales.

Prélevement parasitologique a la recherche de sarcopte. En cas de
négativité, on pourra recourir au traitement antiscabieux d’épreuve si
ce dernier n’a pas été réalisé, ou réalisé de maniere incorrecte. En
effet, le prélevement parsitologique est de réalisation difficile, il est
opérateur dépendant, et sa négativité n’élimine pas le diagnostic.

En cas d’échec de ce traitement, le diagnostic d’Al pourra étre

retenu et un traitement local sera débuté pour soulager le prurit. En
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cas de doute diagnostique, une histologie cutanée peut €tre réalisée.
[991]
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I. Le psoriasis palmo-plantaire chez
I’enfant

Le psoriasis touche 2 a 5% de la population générale et moinsde 1 %

des enfants. Un début dans I’enfance a été rapporté chez 25 a’50 % des
patients et jusqu’a deux patients sur trois dans les formes familiales. BTl e
psoriasis de la paume des mains et de la plante des pieds touche 17 % des

patients psoriasiques. 581 1 est observé souvent chez 1’enfant d’age moyen.

B0 est tres invalidant, car il s’accompagne d’une altération de 1’usage des
pieds et/ou des mains. Il y a deux types de psoriasis palmo-plantaire : le

psoriasis en plaques localis€ et le psoriasis pustuleux palmo—plantaire.[60]

L’atteinte la plus fréquente est la pulpite seche, souvent fissuraire.®"!

1. Epidémiologie

Il est classiquement rapporté 2 grands types de psoriasis: le «psoriasis
familial» et le «psoriasis sporadique». Le premier débute précocement et la
composante familiale est présente dans 30 a 60 % des cas. Le second est
de début plus tardif, a I’age adulte et la composante familiale n’est
présente que dans un cas sur trois. Ces «tendances» épidémiologiques sont
remises en cause actuellement, notamment chez 1’enfant chez qui on
observe une augmentation progressive de la prévalence avec 1’age sans
réel pic d’incidence. 571

2.Etiopathogénie

Le psoriasis est une maladie inflammatoire (érythéme) avec une

prolifération kératinocytaire anormale quantitativement et qualitativement
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(squames) mettant en jeu des facteurs génétiques, immunologiques et

environnementaux .

s Génétique
Plusieurs locus de prédisposition ou genes ont ét€ impliqués dans la

[

N . . . 62 .
genese du psoriasis ou tout au moins de certaines formes. P11 est admis

que la composante génétique est tres importante et ceci est d’autant plus
vrai que le psoriasis débute précocement. [63/64] Récemment, une équipe
francaise a démontré I’association de mutations du gene codant pour une
cytokine antagoniste du récepteur de I’interleukine 36 a certaines formes
familiales de psoriasis pustuleux généralise appelées deficiency of

interleukin thirty-six — receptor antagonist (DITRA). 1631

¢ Immunologie
Le psoriasis est actuellement considéré comme une maladie auto-

immune. Des lymphocytes T pré-activés reconnaitraient un antigene

o : ’ . o - 5
kératinocytaire dont la nature n’a toujours pas été identifiée. [62/66]

L’activation lymphocytaire aboutirait a la production de cytokines
(interférons, epiderma growth factor [EGF], TNF, interleukines 1, 2, 6. ..),
favorisant 1’hyperprolifération kératinocytaire. Ces différentes cytokines ont
une importance pratique puisqu’elles font 1’objet de développement de

nouvelles thérapeutiques dites « ciblées ».

+» Facteurs environnementaux, facteurs déclenchant
Les facteurs environnementaux semblent impliqués dans le profil

évolutif du psoriasis, ils sont multiples : infectieux (streptocoque, virus de
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I’immunodéficience humaine [VIH],virus d’Epstein-Barr [EBV],
cytomégalovirus [CMV]...), inflammatoires (maladie de Kawasaki),
psychologiques  (stress),  traumatiques  (phénomene de  Koebner),

médicamenteux  (lithium, bétabloquants. . .), ou hormonaux  (puberté,

. [62/67/68/69]
grossesse, ménopause).

3.Diagnostic

Le diagnostic est souvent « instinctif », mais s’appuie sur des criteres
cliniques et anamnestiques. Devant un enfant suspect de psoriasis, les
éléments suivants sont a prendre en compte :

1-antécédents familiaux ;

2-aspect de la lésion élémentaire ;

3-absence de prurit (ou tout au moins, prurit modéré , non insomniant
et intermittent) ;

4-existence de lésions a distance de la lésion montrée par les parents;

5-atteintes des zones bastions ;

6- atteinte extra-cutanée (ongles et langue) ;

7-le « test thérapeutique » : si la dermatite atopique est tres
corticosensible (2 a 5 jours de dermocorticoides forts), la plaque de
psoriasis 1’est beaucoup moins (2 a 5 semaines de dermocorticoides forts)

pour obtenir le blanchiment de la Iésion. 1571

»Une ¢étude australienne récente évaluant les différences cliniques

entre le psoriasis « certain » et le psoriasis « douteux » (« eczémoriasis

{14 : .. [70]

») a retenu les éléments suivant en faveur du psoriasis :
 atteinte du cuir chevelu et du siege ;

» absence de prurit ou prurit modéré ;
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* absence de signe de la lignée atopique (xé€rose, lésions des plis,
l1ésions rosées, « visage atopique »);

» age de début apres 2 ans.

» La biopsie est rarement nécessaire. Dans les formes séveres justifiant
un traitement systémique, avec quelques atypies, elle est justifiée pour
éliminer des diagnostics différentiels comme les formes kératosiques de
lichen plan, le parapsoriasis, le mycosis fongoide, ou le pityriasis rubra

pilaire. 1571

¢ L’aspect clinique de psoriasis palmo-plantaire

Il peut prendre deux formes, parfois observées chez un méme individu. La
premiere est un psoriasis en plaques localisé et le deuxieéme type est un psoriasis
pustuleux palmo-plantaire (PPP) a son tour il a deux autres formes distinctes a

701 . le psoriasis pustuleux localisé (palmoplantaire, acrodermatite

connaitre
de Hallopeau) et le psoriasis pustuleux généralis€ qui appartient aux

formes graves.

0 . ] /4 72
a. Psoriasis en plaques localisé "%

Semblable au psoriasis vulgaire présent sur le reste du corps. Les lésions sont
habituellement nettement délimitées, érythémateuses et couvertes d’une €paisse
couche de squames. L’hypersensibilit€é retardée aux allergenes de contact et la
réaction du patient a une blessure physique (phénomene de Kodbner) seraient des

facteurs de déclenchement du psoriasis palmo-plantaire en plaques.
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Figure 33: Aspect de psoriasis en plaque

b.Le psoriasis pustuleux localisé

peut survenir chez un patient psoriasique connu ou se développer
isolément, inaugurant parfois ’entrée dans une forme plus diffuse et non
pustuleuse. Psoriasis pustuleux palmoplantaire. Il débute fréquemment aux
éminences thénar et a la volte plantaire de facon rapidement bilatérale. Il
peut devenir transgrédient et provoquer une paronychie avec atteinte
unguéale secondaire. Les pustules sont profondément enchissées dans la
couche cornée et peuvent réaliser en confluant un aspect de nappe
pustuleuse plus ou moins étendue. Elles sont accompagnées de placards

érythématosquameux, parfois fissuraires et volontiers prurigineux. Le




retentissement fonctionnel et esthétique est particulicrement marqué dans

cette forme. [721

Figure 34: psoriasis palmoplantaire pustuleux localisé.
¢. Acrodermatite de Hallopeau (psoriasis pustuleux

acral)

_Psoriasis pustuleux localisé a I'extrémité des doigts ou des orteils et qui tend
a s’étendre localement. Rare chez D’enfant. Celui-ci peut également se
transformer en psoriasis pustuleux généralisée. Elle réalise une atteinte
exclusive de une ou plusieurs phalanges distales, en péri-unguéal, les
pustules laissant rapidement place a des squames jaunitres épaisses.
L’atteinte des ongles est intense avec disparition fréquente de ces derniers
laissant une hyperkératose du lit unguéal. Une atteinte osseuse résorptive ,
une extension des lésions, une atteinte muqueuse et la survenue d’un

: . . . . (72
rhumatisme psoriasique sont possibles au cours de I’évolution. 7%

d. Psoriasis pustuleux généralisé:



C’est la forme la plus fréquente des formes graves. Il peut s’accompagner
d’une altération de 1’état général avec hyperthermie, et pustulose généralisée sur
fond érythrodermique. L’atteinte pustuleuse psoriasique doit étre différenciée de
la pustulose exanthématique aigué généralis€e, apparentée a une toxidermie
brutale et transitoire aprés une antibiothérapie, s’opposant a I’évolution

Ly .. 71
récidivante du psoriasis pustuleux. 71l

4.Diagnostic différentiel

les atteintes palmoplantaires sont de diagnostic différentiel 1a aussi

i1 . : . . 59
délicat avec un eczéma atopique ou irritatif, une 1chtyose.[ :

5.Traitement >

L’objectif du traitement n’est pas guérir la maladie (ce qu’il faudra
expliquer aux parents et a ’enfant), mais de la rendre acceptable pour
I’enfant, c’est-a’-dire, lui autoriser une vie la plus normale possible, éviter
les moqueries, pouvoir €crire, aller a la piscine... .L’importance d’une
relation et d’une discussion médecin— enfant —parents étroite dans cette

prise en charge est primordiale.

a. Traitements locaux

Le traitement local est toujours indispensable. Il permet souvent de
controler les formes localisées et est un complément utile aux traitements
généraux pour éviter une escalade thérapeutique.

LES DIFFERENTS OUTILS

e L’utilisation d’un émollient est utile dans tous les cas. Elle permet

d’€éliminer les squames et améliore 1’aspect cosmétique. Sur les 1ésions tres
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kératosiques, notamment les fausses teignes amiantacées, 1’adjonction
d’acide salicylique (3 a 10 %) permet de réduire rapidement
I’hyperkératose. Contre-indique chez ’enfant de moins de 2 ans, il est
prescrit en préparation magistrale en évitant 1’application sur de grandes
surfaces.

e Le traitement par dermocorticoides est trés utile pour le traitement
d’attaque. Il ne faut pas hésiter a

* débuter avec des corticoides forts ou tres forts. Le traitement «
d’attaque »est a maintenir jusqu’a blanchiment total des lésions avant
d’instaurer une décroissance tres progressive sur plusieurs semaines ou
mois afin d’éviter un rebond. L’application sur des grandes zones et au
long cours peut cependant poser des problemes de toxicité cutanée.

e Les dérivés de la vitamine D (Apsor*, Daivonex*, Silki*) et
rétinoides locaux (Zorac*) n’ont pas d’autorisation de mise sur le marché
(AMM) chez I’enfant, a ’exception du calcipotriol (Daivonex*) qui est

[73]

autorisé a partir de 6 ans. L’association calcipotriol- betaméthasone

(Daivonex*) n’a pas d’AMM avant 18 ans. Néanmoins, par analogie au
calcipotriol, 1l peut étre utile chez 1’enfant, sur des plaques localisées. Ces
traitements s’utilisent la 2 fois par jour pendant un mois, en traitement
d’attaque. Au décours, un traitement d’entretien (2 fois par semaine) peut
etre proposé sur plusieurs mois, si les plaques rechutent au méme site.

e Le tacrolimus en pommade (Protopic*), bien que sans AMM dans
cette indication, est efficace dans les formes localisées et notamment pour
les localisations au visage, aux plis et les atteintes anogénitales avec une

‘ 74
bonne tolérance au long cours. I/
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ADAPTER LA GALENIQUE A LA FORME DE PSORIASIS

La galénique du produit doit étre adaptée a la forme clinique et a la

localisation.

Les plaques épaisses doivent étre traitées par des pommades ; les
plaques moins squameuses ou des plis par des cremes ou des gels ; un
shampoing (Clobex*) ou une lotion seront préférés pour un psoriasis du

cuir chevelu.
b. Traitements systémiques

L’utilisation de traitements systémiques doit étre discutée si:

»il s’agit d’'une forme séveére de psoriasis ;

»il existe une résistance (et non un simple défaut d’observance) aux
traitements locaux ;

» I’enfant et les parents peuvent adhérer au traitement.

Traitements systémiques « conventionnels » L’acitrétine (Soriatane*)
est indiquée dans les formes séveres, notamment dans le psoriasis
pustuleux. Elle est le traitement général de 1° intention pour de nombreux

dermato-pédiatres. Chez 1’enfant, elle serait efficace dans 60 % des cas. [75]

La dose de départ est d’environ 0,5 mg/kg/j et la dose maximale de 1
mg/kg/;. Le maximum d’efficacité est obtenu au bout de quatre a huit
semaines. La prescription doit ensuite tre diminuée jusqu’a obtention de la
dose minimale efficace pour une durée de 6 a 12 mois le plus souvent.
L’acitrétine peut étre utilisée en association a la photothérapie. Le risque
de soudure précoce des épiphyses, qui a été longtemps un obstacle a
I’utilisation de ce médicament, semble exceptionnel aux doses indiquées et

ne justifie pas de mesure de surveillance particuliere, d’autant que,
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contrairement aux ichtyoses, le traitement n’est pas destiné a €tre poursuivi
pendant plusieurs années. Sa tératogénicité est un probleme chez la jeune
adolescente réglée, générant des contraintes de prescriptions tres lourdes
pour un traitement prescrit au long cours. Il existe peu de données
concernant [’utilisation de la ciclosporine (Néoral*) et du méthotrexate
chez DI’enfant. Leur prescription doit €tre réservée a des formes séveres,
apres échec des traitements locaux et de [Dacitrétine. Ils doivent é&tre
prescrits dans des centres habitués au maniement de ces molécules.

L’objectif est d’utiliser les doses minimales efficaces pour des durées
[75/76/77]

limitées(6—18mois).
c. Photothérapies

Les photothérapies (puvathérapie [PUVA], ultraviolet B [UVB]spectre
étroit, balnéo-photothérapie) peuvent €tre utilisées des I’age de 10-12 ans.

7871 Elles sont cependant peu compatibles avec la vie scolaire car elles

doivent é&tre réalisées 3 fois par semaine pendant 10 a 12 semaines.
L’association a ’acitrétine (rétinoide-PUV A, rétinoide-UVB) permet de
réduire les doses d’ultraviolets. Le risque de cancer cutané li€ a I’exposition

récurrente aux ultraviolets fait éviter cette approche chez le petit enfant.
[57]

d. Antibiothérapie/amygdalectomie dans le psoriasis en

gouttes

La dispersion des Iésions sur tous les téguments rend 1 utilisation de
traitements locaux inadaptée, méme si les émollients peuvent suffire a’

rendre la situation cosmétiquement acceptable. Le role du streptocoque dans
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la pathogenese du psoriasis en gouttes fait discuter [utilisation

d’antibiotiques. S’il existe un foyer streptococcique, 1’antibiothérapie par
beta-lactamines ou macrolides est justifiée. 781 Sa durée doit étre adaptée a

la localisation du foyer. Si le psoriasis en gouttes se chronicise, un
traitement général par rétinoides ou photothérapie doit €tre discuté. Dans
les formes récurrentes de psoriasis en gouttes, succédant systématiquement

X : : : . .79
aune angine streptococcique, une amygdalectomie peut étre discutée. !

e. Place des traitements biologiques

Parmi les biothérapies ayant I’AMM pour le psoriasis — anti-TNF alpha
infliximab (Rémicade*), étanercept (Enbrel*),adalumimab (Humira*) et

anti-interleukines 12/23 : ustékinu-mab (Stelara*) — seul [’étanercept a

807811 g prescription est limitée

I’AMM chez I’enfant de plus de 6 ans.
aux formes séveres résistant aux autres traitements systémiques (stricto
sensu : résistance ou contre-indication a deux traitements parmi
immunosuppresseurs et photothérapie) et son utilisation initiale doit étre
hospitaliere. L’utilisation des autres biothérapies doit étre discutée dans des

centres de dermatologie pédiatrique. Ce traitement est bien toléré chez

I’enfant a court terme, mais peu de patients ont €té suivis avec un recul

, : 80/82
d’au moins 5 ans.[ !

f. Indication "

Le choix d’un traitement fait intervenir plusieurs dimensions. Si le
médecin peut orienter la décision, le choix final du traitement doit se faire
en accord avec I’enfant des qu’il est en age de s’exprimer, avec

I’assentiment des parents, partenaires indispensables a la bonne gestion de
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la pathologie et des traitements. Le rapport entre 1’opinion parentale et
celle de I’enfant varie en fonction de celui-ci et de son age.

Les différentes dimensions intervenant dans la mise en place d’un
traitement et le choix d’un traitement local ou général peuvent se
schématiser en 10 points :

I)sévérité clinique et retentissement sur la qualité de vie : le choix se
fait d’autant plus vite vers un traitement général que le psoriasis est
sévere ;

2)type clinique du psoriasis : les formes pustuleuses, généralisées ou
palmo-plantaires, sont considérées comme plus sensibles aux rétinoides,
alors qu’une antibiothérapie générale se discute lors d’une poussée de
psoriasis en gouttes ;

3)observance prévisible : souvent mauvaise avec les crémes, pommades
et autres shampoings a appliquer quotidiennement, notamment chez
I’adolescent ou dans les familles dissociées ;

4)Comorbidités éventuelles : surpoids, maladies digestives inflammatoires,
rhumatisme psoriasique ;

5)Efficacité connue du médicament (taux et vitesse d’efficacité) et
tolérance ;

6)Histoire de 1’enfant : notamment médicaments déja essayés;

7)Habitudes du prescripteur ;

8)préférences et attentes de I’enfant et de la famille ;

9)Obligations réglementaires (AMM) ;

10) avenir de I’enfant : maladie chronique qui nécessitera peut-étre

toute la vie des

11) traitements avec risque de toxicité cumulative.
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II. Hidradénite palmo-plantaire

L’Hidradénite palmo-plantaire idiopathique a été€ initialement décrite en
1994 par Stahr et al. Elle est également décrite dans la littérature sous
d’autres dénominations (hidradénite palmo-plantaire récurrente de I’enfant,
hidradénite plantaire). Les auteurs font bien la différence avec
I’hidradénite eccrine neutrophilique qui survient chez des enfants traités
pour hémopathie par une chimiothérapie cytotoxique. L’HPPI est une
dermatose neutrophilique peu commune, survenant essentiellement chez
I’enfant et ’adulte jeune. Sa pathogénie est incompletement élucidée. Il
s’agit d’une maladie spontanément résolutive, mais récidivant dans 50 %

des cas. [82]

1.Etiopathogénie

. . L, . Loz . 82
Plusieurs hypotheses pathogéniques ont €té avancées. 182]

¢ Selon la premicre, les glandes sudorales eccrines de 1’enfant seraient
plus sensibles a des traumatismes mécaniques ou thermiques dans un
contexte d’hypersudation, du fait de leur immaturité, et donc plus
facilement 1ésées. Ceci entrainerait une libération des secrétions
glandulaires dans les tissus voisins, responsable du processus
inflammatoire avec libération de cytokines et chimiotactisme de
polynucléaires neutrophiles.

 La deuxieme hypothese fait intervenir un mécanisme
d’hypersensibilité induit par une infection systémique. Cette

possibilité est étayé par la série de Shih et al qui ont observé une
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culture positive a staphylocoque avec évolution favorable des Iésions
sous antibiothérapie. D’autres germes seraient également impliqués
comme le streptocoque beta-hémolytique du groupe A, Mycoplasma

pneumoniae ou Yersinia enterocolitica.

2.Diagnostic clinique
L’HPPI est caractérisée cliniquement par I’apparition brusque de plaques

Z Z . pd pd pd 83
érythémateuses ou violacées, papules ou nodules érythémateux douloureux [53]

b . . 7172 83 N .
au nombre d’une dizaine d’éléments, [53] dures a la palpation sur les plantes et

plus rarement les paumes de sujets jeunes en bonne santé. Des formes
pustuleuses ont été décrites. L’affection est le plus souvent bilatérale et
symétrique, et elle peut étre fébrile (< 38,5°C). Le tableau clinique est
caractéristique, la douleur entraine une impotence fonctionnelle qui gene la
marche pendant quelques jours. Ces 1ésions peuvent récidiver dans 50 pour 100

. . . 2 . . 3N 2
des cas et il existe parfois une prédominance saisonniére **

[84]

, principalement au

printemps et en automne.

Figure 35 : Hidradénite palmoplantaire



A : Iésions maculopapuleuses érythémateuses de la pomme de main.
B: Nodules érythémato-squameux de la face latérale de la plante du pied [84]
Histologie : inflammation dense périsudorale riche en PNN (surtout atteinte
des canaux excréteurs sur toute leur portion intra et extraglomérulaire, intégrité
du segment sécrétoire glomérulaire), mais avec des signes de nécrose moins

prononcés que dans I’HNE classique. Les 1€sions disparaissent spontanément en

quelques jours. Comme dans 1’érytheme noueux, on a trouvé des infections
[84]

associées (streptocoque A dans la gorge, Yersinia dans les selles).

E

Figure 36 : Aspect histologique d’hidradénite palmoplantaire.

A : Infiltrat inflammatoire nodulaire dermique ; B: Infiltrat de polynucléaires
autour des glandes sudorales.

3.Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel doit se faire surtout avec 1’urticaire a la pression,
qui peut entrainer des poussées de lésions douloureuses des plantes et

I’érythéme noueux plantaire est plutdt un probléme de nosologie que de




diagnostic différentiel : les cas décrits sous ce nom correspondent sans doute a la

. . e L. o . [84
méme entité que 1’hidradénite neutrophilique plantaire. (841

4. Traitement

Aucun traitement n’est nécessaire, car la rémission est spontanée apres

quelques jours (8jours) de repos associé a un traitement antalgique par anti-

. . g . L. 84
inflammatoire non stéroidien, vu le caractére douloureux des 1ésions. [84]
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I. Maladie de Kawasaki

La maladie de Kawasaki est une vascularite fébrile aigué systémique du
jeune enfant et du nourrisson qui affecte les vaisseaux de moyen et petit calibre.
Sa gravité est li€ée au fait qu'un pourcentage non négligeable des patients non

N

traités (25 a 30 %) ont des séquelles cardiovasculaires, notamment des

4ot . . A [110]
anévrismes coronaires qui peuvent €tre mortels.

1.Epidémiologie

La maladie de Kawasaki est la vascularite la plus fréquente en pédiatrie,
apres le purpura rhumatoide. Méme si cette maladie a ét€ rapportée dans le
monde entier 2-4, elle est beaucoup plus fréquente dans les populations
asiatiques, en particulier au Japon. L’incidence de la maladie chez les
enfants de moins de 5 ans est estimée a §,1/100000 au Royaume-Uni,
17,1/100000 aux Etats-Unis3, et 112/100000 au Japon. La majorité (80 %) des
patients ont moins de 5 ans, avec un pic d’incidence vers I’age de 12 mois. La
maladie est rare avant 1’4ge de 3 mois, probablement du fait de I’existence
d’anticorps d’origine maternelle pendant les premiers mois, et elle est également
tres rare chez les adolescents et les adultes7. Elle est plus fréquente chez les

garcons, avec un rapport garcon/fille de 1,5. On observe une périodicité
[110]

saisonniere, et des épidémies ont été rapportées.
2.Etiopathogénie et physiopathologie
La cause de la maladie de Kawasaki est inconnue. Il ya de bonnes
raisons de penser toute fois qu’infection et maladie de Kawasaki sont
étroitement liées. Les arguments reposent, d’une part, sur I’épidémiologie,

compte tenu des pics saisonniers et des formes épidémiques de la maladie, et,
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d’autre part, sur le fait que treés souvent la résolution de la maladie est spontanée.
L’age d’apparition plaide aussi pour une cause infectieuse, car il existe peu de
cas apres la petite enfance, ce qui laisse supposer que 1’agent infectieux est
immunisant.

Un mécanisme immunitaire est sirement impliqué dans la pathogénie,
notamment dans 1’atteinte de 1’endothélium vasculaire. On note ainsi une
activation des lymphocytes T et des monocytes, des taux €levés de cytokines
comme |’interleukine6, ainsi que des anticorps anticellules endothéliales. La
maladie de Kawasaki, par ses manifestations cliniques et immunologiques,
évoque les pathologies médiées par des toxines ; ainsi, le rdle des
superantigenes a €té évoqué dans sa pathogéniell. Les superantigénes se lient
directement aux récepteurs de la cellule T sans restriction HLA. Ils interagissent
de facon restreinte avec les VB du récepteur de la cellule T, entrainant un
possible biais des répertoiresVPB2 et VB8. Enfin, les superantigénes
entrainent une large activation T lymphocytaire. Toutefois, il n’existe pas, a
ce jour, de preuve absolue de la responsabilité des superantigenes, et les données
des publications sur ce point sont contradictoires. Des études récentes ont
montré une réponse oligoclonale a immunoglobuline A dans les parois
vasculaires lors de la phase aigué€ de la maladie, suggérant aussi une possible
réponse médi€e par antigéne conventionnel.

Parmi les facteurs infectieux incriminés, figurent aussi Yersinia

enterocolitica, les coronavirus, les adénovirus, le virus d’Epstein-Barr, et Herpes

. 110
VIrus. [110]

138



3. Diagnostique clinique

La maladie de Kawasaki débute de maniere aigu€ avec une fievre prolongée
inexpliquée, supérieure a 38 °C, qui persiste au moins 5 jours et ne répond pas
aux antipyrétiques ni aux antibiotiques.

1) Parallelement a la fievre, il existe 5 autres criteéres (tableau 1), le
diagnostic de maladie de Kawasaki pouvant étre retenu si la fievre est
associée a au moins 4 de ces 5 criteres

2) L’écutanée est dans la majorité des cas polymorphe, non spécifique,
diffuse et maculopapulaire.

3) Le siege constitue une localisation caractéristique. La conjonctivite
apparait avec la fievre ; ’atteinte de la conjonctive bulbaire y est plus
importante que 1’atteinte palpébrale, et il n’y a pas d’exsudat.
L’examen a la lampe a fente montre parfois une uvéite antérieure.

4) Les atteintes oropharyngées comprennent un érytheme des leévres, une
sécheresse, des fissures et parfois des saignements. La langue est
framboisée, avec des papilles saillantes et un énanthéme.

5) Les adénopathies cervicales sont souvent antérieures, avec un diametre
supérieur a 1,5 cm, avec ou sans érythéme.

6) Les atteintes des pieds et des mains comportent un érythéme des
paumes ou des plantes ainsi qu'un cedéeme. En phase subaigué€, on
observe une desquamation périunguéale et des lignes transversales de
Beau.

Quelques autres « petits » signes, bien qu’inconstants peuvent s’avérer

utiles, comme la survenue précoce d’une desquamation périnéale (bien

avant les extrémités), I’inflammation cutanée au site de la vaccination par
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le BCG (le cas échéant), ou l’existence d’une douleur voire d’une masse

de I’hypochondre droit révélant un hydrocholécyste. [110]

Les arguments biologiques d’orientation sont:1’augmentation franche de

la protéine C-réactive, 1’hyperleucocytose a polynucléaires neutrophiles, la

thrombocytose progressive (survenant parfois aprés une phase trés précoce
[111]

de thrombopénie relative), 1’augmentation des triglycérides.

Figure 37 : Maladie de Kawasaki cedéme et rougeur des mains.

Figure 38:la maladie de Kawasaki. Desquamation distale « en doigt de gant ».




4.Diagnostic différentiel

L’interrogatoire et 1’examen physique sont essentiels pour 1’exclusion
d’autres maladies qui entrent dans le diagnostic différentiel, comme des
infections virales et bactériennes ou des réactions médicamenteuses.

Les diagnostics différentiels de MK :

Infections virales : rubéole, adénovirus, entérovirus, primo-infection a EBV,
primo-infection a CMV.

Infections parasitaires : Toxoplasmose

Infections bactériennes :  Scarlatine, syndrome de choc toxique
staphylococcique, syndrome d’exfoliation généralisée, adénite cervicale
suppurée, maladie des griffes du chat, leptospirose.

Intoxication : Acrodynie d’hypersensibilité, syndrome de Stevens-Johnson.

Maladies auto-immunes : Arthrite idiopathique juvénile systémique

(maladie de Still), périartérite noueuese, sarcoidose, syndrome PFAPA.

5.Traitement "

La prise en charge thérapeutique est consensuelle.

L’hospitalisation est indispensable pour la réalisation du traitement et
la surveillance de [D’enfant (recherche de complications, tolérance et
efficacité du traitement).

Celui-ci associe en premiere intention :

% une perfusion d’immunoglobulines polyvalentes (2 g/kg en une fois)

et la prise d’aspirine a dose anti-inflammatoire (80 mg/kg par jour

en 3 a 4 prises) pendant la phase inflammatoire ;
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¢ relayée par l’aspirine seule a dose antiagrégante (3 a5 mg/kg par
jour) pendant au moins 6 mois, adaptée en fonction du suivi
cardiologique.

% La recherche d’une dilatation voire d’un anévrysme coronarien
nécessitera de réaliser plusieurs échographies cardiaques au cours de
I’année (initiale, 2 semaines, 2 mois, 6 voire 12 mois). Les pathologies

cutanées auto-immunes des mains et des pieds chez I'enfant.
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I. kératodermie palmoplantaire

1.Définition

La Kératodermie palmoplantaire (PPK) : groupe de maladies hétérogenes

avec lésions hyperkératosiques des paumes et des plantes. Les 1ésions
hyperkératosiques résultent d’'une augmentation de production de cornéocytes
(prolifération) ou d’un déficit de la desquamation normale (rétention). Les KPP
peuvent étre induites génétiquement ou étre le résultat d’un médicament, d’une
infection, d’une infestation scabieuse ou d’un trouble endocrinologique.
Plusieurs formes : diffuse héréditaire (du petit enfant), focale aux points de
pression et de friction, ponctuée , des formes acquises :

réactionnelles/inflammatoires, infectieuses, médicamenteuses, sur maladie

(. ... [113]
systémique ou sur malignité.

2.Diagnostic clinique """

Le diagnostic positif repose essentiellement sur les données de
L’interrogatoire, I’examen physique, et les examens complémentaires. Ainsi, on
classe les KPP selon trois groupes :

Les KPP héréditaires

Les KPP acquis

Génodermatose associée a une KPP.

L’INTERROGATOIRE

1. Anamnese familiale
L'anamnese familiale permet souvent de distinguer les KPP acquises des

formes héréditaires ou associées a une génodermatoses, ainsi un arbre
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généalogique détaillé permettra souvent de déterminer ou de suspecter le mode
de transmission, essentiel dans la classification des KPP héréditaires.
2. Anamnese personnelle

Les KPP héréditaires ou les génodermatoses avec KPP apparaissent le plus
souvent pendant les premiers mois de vie dans un contexte familial.

Les formes acquises et auto-immunes se développent a n'importe quel
moment dans la vie et sont souvent liées a un ou plusieurs facteurs externes, tels
qu'une : surcharge mécanique, des problemes orthopédiques, | a prise de certains
médicaments et les carences nutritionnelles.

L'anamnese peut aussi révéler :

Une histoire d'eczéma allergique ou une prédisposition atopique ;

Un contact avec des personnes ou des animaux infectés ;

La présence d'une tumeur entrainant une KPP paranéoplasique ;

Des signes fonctionnelle : sont a type de : Douleur modérée a sévere,
fourmillement, prurit, ou tension ;

Mode de début souvent progressive ;

Mode d’extension des Iésions sont soit diffuse, focales ou ponctué ;
Traitement appliqué qui peut modifier I’aspect des lésions, et géner le
diagnostic.

L’interrogatoire recherchera également les facteurs environnementaux
susceptibles d’influencer tels les facteurs physiques (soleil, froid), chimique
(entourage professionnel, application de parfums ou cosmétique, 1’€tat vaccinal).

EXAMEN PHYSIQUE

1. Examen des paumes et des plantes
Il repose sur :

Inspection : sous un bon éclairage ;
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Palpation : par des mains protégées par des gants, pour apprécier les reliefs des
1ésions et son infiltration : impression de dureté et de rugosité, située sur une
base érythémateuse.

Cet examen permet de Préciser le regroupement des lésions pour un
éventuel classement. L’aspect clinique permet de classer les KPP,
particulierement les formes héréditaires, en : Des formes diffuses, focale, en
ilots, striées, ou ponctuées, mais €galement d’évoquer 1’étiologie des formes
acquises (On va les voir dans les chapitres suivants).

Les mycoses, par exemple en montrent souvent une atteinte symétrique aux
bords marginés, avec une atteinte interdigitale et une dystrophie unguéale
associées.

Les verrues, avec une distribution focale, soit en « mosaiques », soit en
«myrmécie», sont caractérisées par une surface rugueuse et par des saignements
ponctiformes apres parage.

La déformation des mains et des pieds indique la prédisposition des patients
a développer des callosités mécaniques.

2. Le reste de I’examen cutané

L’examen clinique de I’ensemble des téguments, des phaneres et des
muqueuses est de premiere importance dans 1’approche diagnostic des
hyperkératoses. L’absence d’autres signes cutanés permet déja de suspecter, soit
une KPP héréditaire, soit une KPP acquise mécanique ou induite par un
médicament ou si elle s’insinue dans un cadre auto-immun.

Dans le cadre d’un psoriasis, des signes classiques mais aussi mineurs tels
qu’une atteinte des ongles, du cuir chevelu ou de la zone interfessiere doivent
étre recherchés. Le lichen plan montre des lésions des muqueuses et du

tégument tres caractéristiques. L examen cutané complet est enfin essentiel pour
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distinguer les différents KPP héréditaires et celle associ€s aux génodermatoses,
pour lesquelles 1’identification d’une anomalie annexielle permet souvent la
classification.

3. Examen générale

Il fait partie de I’examen dermatologique qui comprend de préciser le poids,
la taille, les déviations standards. On est imposé€ a préciser le développement
psychomoteur (la marche, la parole, la poussée dentaire...) et d’évaluer le
psychisme de I’enfant car les KPP alterent inévitablement aussi bien le sujet de
lui-méme que 1'image qu'il offre a autrui. Cette altération s'accompagne d'une
perte de 1'estime de soi réalisant une profonde blessure narcissique.

Elles ont souvent un impact majeur sur :

L'état psychologique des enfants malades (émotivité, anxiété, dépression);
Leurs développements et ses relations sociales et son rapport a 1'environnement
familial, amical ou professionnel; et Leurs activités quotidiennes c'est a dire sur
ce qui peut étre défini comme la qualité de vie.

Les échelles de qualité de vie sont des questionnaires construits pour
mesurer I'impact d'une maladie. Elles sont surtout applicables pour les grands
enfants. Les échelles utilis€es. :(les échelles génériques, les échelles spécifiques,
(Dermatology Life Quality Index ou DLQI ; Skindex). Elles son t mesurées a
partir des questionnaires qui orientent surtout vers le fonctionnement des pieds,

la douleur, le degré de limitation des activités.
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Mains

Pieds

Pas de difficulté < 16

Pas de difficulté <14

Légere difficulté 17-32

Légere difficulté 15-28

Difficulté modérée 33-48

Difficulté modérée 29-42

Difficulté sévére 49-64

Difficulté sévére 43-56

Complétement incapable 65-80

Complétement incapable 57-70

Tableau 3 : Index de qualité de vie des Kératodermies palmoplantaires. "'+

Et on compléte par :
- Un examen cardiovasculaire (maladie de Naxos : KPP associée a une
arythmie cardiaque)
- Un examen pleur pulmonaire
- Un Examen abdominal
- Un Examen neurologique (syndrome de vohwinkel est accompagné d’une
détérioration acoustique).

29
EXAMENS COMPLEMENTAIRES [29]

1. La dérmoscopie

Examen simple indolore qui permet au dermatologue de visualiser la peau
en profondeur avec un tres fort grossierement en supprimant les reflets de la
lumiere sur la peau, permet aussi de visualiser les parties de la peau invisibles a
L’ceil nu. Elle peut étre reliée a un appareil numérique, qui permet la pris e de
cliché, ces derniers peuvent €tre stockés dans un ordinateur et €tre comparé a des
clichés antérieurement prise afin de surveiller 1’évolution des 1€sions.

2. La photographie
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La photographie des 1ésions est utile dans de nombreuses situations, elle
peut étre argentique ou, de plus en plus souvent numérique. Elle complete la
fiche d’observation, sert comme élément de surveillance.

3. Prélevement bactériologique superficiel

IIs peuvent €tre réalisés par grattage, ponction, écouvillonnage, ou frottis.

4. Examen mycologique

Les conditions requises pour la réalisation d’un examen mycologique : Il
doit étre fait si possible avant la mise en route de tout traitement antifongique ou
bien a distance si celui-ci a ét€ débuté, I’examen mycologique comporte deux
temps :

L’examen direct du matériel prélevé : Cet examen en visualisant les
éléments fongiques présents dans le matériel prélevé confirme le diagnostic
d’infection fongique et peut orienter vers un type de mycose, mais ne permet pas
de nommer 1’espece responsable.

La culture : Elle s’effectue sur les milieux gélosés de Sabouraud.

5. La biopsie cutanée

Une biopsie cutanée est réalis€e quand 1’analyse sémiologique clinique est
insuffisante a porte un diagnostic de certitude, elle permet 1’analyse histologique
de la Iésion. Deux techniques de prélévement sont possibles :

Le punch : est un emporte-piece comportant une lame cylindrique circulaire
qui permet d’obtenir une « carotte » de peau, souvent pratiqué chez 1’enfant car
le temps d’intervention est tres réduit. La biopsie au bistouri : est plus classique
; elle s’effectue en éclipse, réalisant un prélevement en quartier d’orange, une
suture secondaire est ici indispensable.

6. Etude ultra-structurale
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La microscopie électronique permet 1’étude des différents constituants
cutanés (voir résultat dans chapitre étiopathogenie).

7. Autres examens

Mise en évidence avec une sérologie VDRL (venereal disease research
laboratory) et TPHA (Treponema pallidum haemagglutination assay).Pour le
diagnostic d'une maladie de Reiter, une infection des voies urinaires ou une
gastroentérite doivent €tre identifiées.

L'examen direct du matériel prélevé des sillons ou des lésions croliteuses
permet d'identifier les acariens, les ceufs ou les selles dans le cadre d'une gale
norvégienne.

Les carences hormonales ou nutritionnelles (déficit en zinc, en vitamine A,
vitamine D) sont objectivées par l'analyse des substances concernées dans le
sang.

L’analyse de la tyrosine et de la phénylalanine dans le sang est utile pour la
démarche diagnostique des KPP focales en « ilots » (syndrome de Richner-
Hanbhart).

Une numération formule sanguine,

Un ionogramme

Concentration arsenical dans le sang.

Dosage des hormones thyroidiennes : T4, TSH et de certains anticorps tel
que : Auto-anticorps antithyroperoxidase = AAC antiTPO et anti-anticorps
antithyroglobuline = AACantiTG. Rechercher une autre pathologie auto-

immune : le diabete insulinodépendant Le lupus.
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[114]

3.Etiopathogénie
A. LES KPP HERIDITAIRES

a. Kératodermies palmoplantaires diffuses.

+» Kératodermie palmoplantaire diffuses autosomique

dominante.

» Kératodermie palmoplantaire épidermolytique.

A : - 146/147/148/149/150/151/152/15
Son synonyme est kératodermie de Vorner. !4/147/148SUASVIS2ASI]

Clinique : Il s’agit de la KPP héréditaire la plus fréquente. Elle est
caractéris€ée par une hyperkératose diffuse, jaunatre ou érythémateuse, bien
délimitée, souvent entourée de bords érythémateux. Une hyperhidrose y est
associée. On note un épaississement cutané sur la face dorsale des articulations
métacarpo et interphalangiennes.

Etiologie : c’est une ¢épidermolyse avec agglutination de
tonofilaments suggérant un défaut au niveau d’un filament
intermédiaire. Le rdle de la kératine K9 typel, préférentiellement
exprimée au niveau des paumes er des plantes, est fortement
suspecté. La plupart des mutations se font au niveau de la
kératine K9 altérant la région 1A du domaine hélicoidal, motif de
I’initiation de 1’hélice de cette kératine, mais des mutations au
niveau de la région 3-bp dans la partie terminale de 1’hélice ont
également été identifiées. La perturbation de [’intégrité des
filaments  intermédiaires secondaire a ces  mutations  est

responsable de la réduction de résistance de la peau aux
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traumatismes  externes a  l'origine de 1’hyperkératose et
I’apparition des bulles.

Histologie: on retrouve une ¢épidermolyse au niveau des
kératinocytes suprabasaux. Parfois, des inclusions a éosinophiles
rondes ouovoides sont présentes au microscope électronique, avec
une agrégation importante de tonofilaments, plus épais et
d’orientation distincte.

» Kératodermie palmoplantaire non épidermolytique

Les synonymes sont: KPP Thost-Unna.

Clinique: La maladie se manifeste dans les deux premieres
années de vie par un aspect clinique semblable a la KPP de
Vorner. Elle est caractérisée par une hyperkératose
palmoplantaire diffuse et épaisse, a bords bien délimités, souvent
associée a une hyperhidrose. Un érytheme peut se trouver en
périphérie des 1ésions. L’hypersudation et les surinfections
dermatophytiques sont fréquentes. Les ongles sont le plus
souvent normaux, mais, parfois, ils sont épais sans dystrophie
évidente. Il n’y a pas d’atteinte pilaire ou dentaire. ™

Etiologie : L’étiologie est controversée. Quelques études ont
incriminé le gene 12qll-ql3. D’autres ont montré une mutation
de la région globulaire aminoterminale V1 (ISIS-box) de Ila
kératine 1, impliquée dans le cross linkage avec la loricrine
dans 1’enveloppe cornée. #3718

Histologie : On retrouve une hyperkératose orthokératosique et

une acanthose. On note la présence fréquente d’un discret
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infiltrat périvasculaire. L’étude histologique n’est pas spécifique,
mais permet d’éliminer la présence d’une épidermolyse.

Les synonymes sont : variante du syndrome de Vohwinkel ;
KPP mutilante associée a une ichtyose ; syndrome de Camisa.

Clinique : cette KPP rare se développe dans les deux
premieres années de vie. Typiquement, I’hyperkératose
palmoplantaire se présente en forme de « nid d’abeilles »,
entourée de bords érythémateux et elle est associée a une
hyperhidrose. L’association d’une hyperkératose « en nid
d’abeilles » a wune ichtyose est caractéristique. Les bords de
kératodermie sont plus diffus que dans le syndrome de
Vohwinkel. Une desquamation généralisée a la naissance et un
aspect de bébé collodion ont été rapportés. Des collets de
striction (pseudoainhums) peuvent se former progressivement
autour des doigts et des orteils, provoquant parfois une
amputation spontanée. Des épaississements cornés se trouvent
parfois sur laface dorsale des articulations métacarpo et
interphalangiennes, mais sans avoir un caracteére particulier.

Etiologie : Le désordre est causé par la mutation du géne
codant pour la loricrine (chromosome 1q21), la protéine majeure
de I’enveloppe cornée. Le défaut biochimique résulte d’une
insertion de nombreux nucléotides au niveau du gene
responsable, aboutissant a un changement de la phase de lecture
carboxyterminale et a la formation d’une protéine anormale
arginine-rich C-terminal peptide. Cette protéine est transportée

vers le noyau ou elle est identifiée, dans les couches

153



supérieures de la spineuse, et interfere dans la régulation de la
cornification. Ces anomalies ont pour conséquence une altération
de la fonction barriere de I’enveloppe cornée.

Histologie : On retrouve une hyperkératose avec une
conservation des noyaux au niveau de la couche cornée avec la
mise en évidence de la loricrine en immunomicroscope
électronique.

> Syndrome de Greither !>

Clinique : L’4ge de début est de 8-10 ans. L’hyperkératose
palmoplantaire est diffuse, habituellement entourée de bords
érythémateux, et associée a une hyperhidrose. Elle a tendance a
progresser sur le dos des mains et des pieds et sur les tendons
d’Achille. Des 1ésions érythématosquameuses peuvent Etre
présentes sur les coudes, les genoux, et plus rarement sur les
avant-bras et les cuisses. Tandis que I’hyperkératose
palmoplantaire  est  parfois  discrete, 1’atteinte des  autres
localisations est plutdt prononcée. Contrairement a d’autres KPP
héréditaires, la KPP de Greither a tendance a régresser apres
I’age de 50 a 60 ans.

Etiologie : Récemment, la littérature rapporte une mutation de
kératine 1,N88S, chez deux familles britanniques avec Ila
présence d’une forme localisée d’une hyperkératose

épidermolytique.
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Histologie : Les anomalies ne sont pas spécifiques. Beylot-
Barry et al. Ont mis en évidence wune agrégation des
tonofilaments, avec la présence de nombreux desmosomes et des

jonctions intercellulaires anormales en microscope électronique.

[161]

Figure 39 : syndrome de Greither.
» Syndrome de Sybert

C’est la forme la plus sévere de KPP trangrédiente.

Clinique :La KPP survient plus précocement que la KPP du
syndrome de Greither. L’hyperkératose est importante, touche les
orteils, pouvant aboutir a 1’autoamputation, les coudes, les
genoux, la face postérieure des avant-bras, les mollets et la

région périanale.



Histologie :1’histologie se caractérise par une accumulation
des cellules chargées de lipide au niveau du stratum cornéum.
En microscope électronique, on note la présence de nombreux

grains de kératohyaline de structure et de distribution anormale.

Figure 40 : syndrome de sybert '
» Kératodermies avec scléroatrophie: Syndrome d’Huriez.
C’est une KPP trangrédiente rare.

Clinique : Les paumes sont plus touchées que les plantes.

Deés la naissance, les patients présentent une KPP diffuse avec




des accentuations focales avec souvent une absence de derma-
toglyphes. La KPP du syndrome de Huriez ne montre pas
debords érythémateux et peut E€tre associée a une hypohidrose ;
une scléroatrophie des mains et des pieds avec sclérodactylie est
caractéristique. Des carcinomes spinocellulaires se développent
souvent dans les zones atrophiques. Des altérations unguéales
(hypoplasie/aplasie, koilonychie, stries longitudinale ou déformation
en « verre de montre ») sont régulierement associées.

Etiologie : Le géne responsable est situé dans le chromosome
4q23.

Histologie : On retrouve une acanthose et une hyperortho-
kératose. Dans le derme, il existe une scléroatrophie avec
fibrose, une augmentation des vaisseaux et une diminution des
glandes eccrines et des fibres élastiques. Une diminution du

nombre de cellules des Langerhans a été démontrée.

» Dysplasie ectodermique hidrotique

Le synonyme est: syndrome de Clouston.

Clinique : La KPP prédomine aux phalanges distales des
mains et des pieds et a souvent un aspect particulier et une
surface presque papillomateuse. Le tableau clinique se rapproche
de la pachyonychie congénital. Le syndrome de Clouston est
défini par la triade : altération unguéale, anomalie des cheveux
et des poils et KPP diffuse. Les anomalies des cheveux et des

poils sont variables allant d’une fragilité accrue et d’une
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croissance lente a wune alopécie totale incluant les poils du
corps, les sourcils et les paupieres. Les ongles sont
hypoplasiques, fragiles ou dystrophiques.

Des 1ésions kératosiques peuvent se manifester sur les
coudes et les genoux. L’association a une surdité, une
polysyndactylie, un hippocratisme digital, un retard mental ou
un défaut de croissance est inconstante.

Etiologie : La transmission est autosomique dominante, liée
au chromosome 13qll-ql2.1. Elle est causée par une mutation
au gene codant pour la connexine 30.

Histologie : On retrouve une acanthose modérée, une couche
granuleuse normale et une hyperkératose, parfois avec de petits

foyers de parakératose.

¢ Kératodermie palmoplantaire diffuse autosomique

récessive.

» Mal de Méléda [164/165/166/167/168/169/170]

Les synonymes sont: kératodermie palmoplantaire transgrédient ;
acro-érythro-kératodermie.

Clinique : La maladie débute dans les premiers mois de vie
par un érytheme palmoplantaire qui se transforme en
kératodermie diffuse de couleur jaundtre a brunitre. L’érytheme
persiste parfois aux bords de la kératodermie. L hyperhidrose
associée et des surinfections cause fréquemment une macération
malodorante des zones atteintes. Les 1ésions hyperkératosiques se

propagent sur la face dorsale des mains et des pieds et sont
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souvent  particulierement prononcées sur les articulations
métacarpo- et interphalangiennes. Des contractures en flexion au
niveau de ces articulations ou méme des pseudoainhums peuvent
se développer. Dans environ 50 % des cas, des plaques
lichénoides se trouvent sur la face palmaire des articulations
radiocarpales et parfois aussi sur les coudes et les genoux. Un
érytheme de la commissure des levres peut é&tre présent. Des
altérations wunguéales (hyperkératose sous-unguéale, koilonychie,
onychogryphose) sont régulierement observées. Un
raccourcissement des phalanges (brachyphalangie), le plus marqué
a D’auriculaire, est souvent associé. La survenue de mélanome au
niveau des zones affectées a été rapportée.

Etiologie : Il s’agit d’une mutation homozygote du géne ARS
(component B) codant pour SLURP-1 (secreted Ly-6/uPAR
related protein) . La plupart des cas consanguins des formes
observées en Croatie, Algérie et en Tunisie partagent trés peu
d’halotypes héréditaires. SLURP-1 fait partie d’une famille de
protéines impliquées dans le signal transmembranaire,
particulierement I’adhésion et 1’activation cellulaire. Le geéne est
exprimé tardivement lors de la différenciation épidermique, au
niveau de la couche granuleuse, et particulierement lors de
1’association avec un acrosyringome. En effet, SLURP module les
effets de 1’acétylcholine au niveau du récepteur o7 nicotinic
ACh receptor des kératinocytes, régulant ainsi la différenciation

et 1’apoptose.
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Histologie : Une acanthose et un discret infiltrat
inflammatoire  dermique sont retrouvés ainsi qu’une hyper-
orthokératose importante, incluant le stratum lucidum, 1’acanthose
marquée, la pseudospongiose et 1’infiltrat lymphohistiocytaire. Les
glandes sudorales sont élargies. En microscopie électronique, on
note un passage moins brusque de la couche granuleuse vers la

couche cornée.

Figure 41 : mal de Méléda. "™

» Kératodermie congénitale palmoplantaire et périorale

Le synonyme est: syndrome d’Olmsted.

C’est une forme rare et grave, caractérisée par la présence
de plaques périorificielles. La plupart des cas sont sporadiques.

Clinique : A la naissance ou dans les premiers mois de vie,

les patients présentent une KPP diffuse et épaisse, a bords nets,
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qui s’étend souvent sur le dos des mains et des pieds,
provoquant des fissures douloureuses. Des I1ésions kératosiques
sur les avant-bras et une dystrophie unguéale sont régulierement
associées. Des contractures en flexion des articulations
métacarpo-inter-phalangiennes  peuvent parfois provoquer
I’amputation spontanée des doigts et des orteils. Des plaques
kératosiques péribuccales et périanales sont un signe
caractéristique. L’association a une alopécie, a une dysplasie
épithéliale de la cornée ou a une leucokératose est parfois
ObserVée. [171/172/173]

Etiologie : La pathogénie est inconnue. Des anomalies
cytochimiques ont été mises en évidence a partir de quelques
cas publiés (expressionanormale de K5 et K14). "™

Histologie : On retrouve une acanthose, une papillomatose et
une hyperkératose ortho- ou parakératosique avec inclusions de
gouttes lipidiques. Dans la couche granuleuse, on trouve par
endroits des cellules claires qui montrent une diminution des
tonofilaments sans altération structurale en microscopie

électronique.

» Syndrome de Papillon-Leféevre

Clinique : L’atteinte palmoplantaire se présente par une
hyperkératose diffuse, modérée, a bords érythémateux,
psoriasiforme. Elle est souvent hyperhidrosique, macérée,
surinfectée et malodorante. L’hyperkératose se propage sur la

face dorsale des mains et des pieds. Les lésions
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hyperkératosiques peuvent aussi toucher les coudes, les genoux
et les articulations métacarpo- et interphalangiennes. La
périodontite, souvent grave, est le signe spécifique du syndrome
de Papillon-Lefevre. Elle apparait entre 1’dge de 1 et 5 ans et
elle est la cause d’une perte prématurée et inévitable des dents
de lait et des dents permanentes. Des altérations unguéales non
spécifiques (stries ou dépressions horizontales, dyschromie,
koilonychie, fragilité accrue et dystrophie) sont souvent
présentes. Une calcification de la dure-mere, une susceptibilité
aux infections bactériennes ainsi que des arachnodactylies et une
déformation des phalanges distales peuvent étre associées.

Etiologie : Une détérioration de la phagocytose des
polynucléaires neutrophiles et de la réactivité des lymphocytes T
et B est incriminée. Le mode de transmission est autosomique
récessif et le phénotype des malades correspond a une mutation
homozygote au niveau du gene codant pour la cathepsine
lysosome protéase C. Cela peut expliquer la susceptibilité des
sujets atteints aux infections pyogéniques. En revanche, le
mécanisme par lequel la kératodermie s’installe est mal élucidé.
[173/174/175/176/177/178]

Histologie : On retrouve une acanthose, une hyperkératose
parfois avec foyers parakératosiques et de discrets infiltrats

. . . 179
inflammatoires dermiques. """
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» Kératodermie avec acro-ostéolyse (syndrome de Bureau-Barriére)

Cette kératodermie est caractéris€ée par une kératodermie
diffuse, associée a une ostéolyse de 1’avant-pied, une
polyneuropathie des membres inférieurs, ainsi qu’a des ulceres
non douloureux des pieds. L’hippocratisme digital est une
caractéristique de ce syndrome.

» Syndrome de Schopf-Schulz Passarge

Les synonymes sont: kératodermie et kystes des paupieres;
hypodontite et hypertrichose.

Ce rare syndrome, transmis sur le mode autosomique
récessif, associe : une hypotrichose, une fragilité unguéale et une
perte prématurée des dents. La présence des hidrocystomes au
niveau des paupieres et autres tumeurs annexielles est 1’apanage

des sujets plus agés.

b. Kératodermies palmoplantaires focales '''*

*» Kératodermies palmoplantaires focales autosomiques

» Kératodermie palmoplantaire striée

Le synonyme est: syndrome de Brunauer-Fuhs-Siemens.

Clinique : La KPP striée se développe dans [’enfance. Elle se
manifeste a la plante du pied par des callosités aux points
d’appui. Aux paumes, on retrouve un aspect strié qui s’étend
aux doigts, aux paumes ou qui se limite aux doigts avec une

hyperkératose diffuse des paumes. Parfois, on note des
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hyperkératoses éponychiales ou sous-unguéales ou des cheveux
bouclés, laineux et une cardiopathie associée.

Etiologie : Des mutations de la desmogléinel (chromosomel8q12)
et de la desmoplakine(chromosome 6p21) causent des alleles «nuls
», non fonctionnels. La desmogléine et la desmoplakine sont des
composantes des desmosomes qui assument la cohésion du corps
malpighien. Cette «haplo-insuffisance» souligne 1’importance du
dosage correct des composantes pendant la syntheése des
desmosomes. D’autres mutations de la desmoplakine provoquent
des phénotypes similaires, dus a une haplo-insuffisance. Donc, la
plupart des mutations se situent au niveau de la Dsgl ou Dpl,
mais une mutation au niveau du V2 de la kératine 1 a été
rapportée.

Histologie : L’étude en microscope ¢é&lectronique de la peau
des patients avec KPP et une mutation au niveau de la
desmoplakine montre des bandes anormales de filaments
kératinocytaires avec une réduction de la densité en périphérie
et une perte de rapports avec les desmosomes .Wan et al. ont
montré des différences histologiques entre les 1ésions de KPP
selon le sens de mutation. En effet, le nombre des desmosomes
est diminué dans les deux cas, mais leur taille n’est réduite que
dans la forme secondaire a une mutation de la desmogléine
avec une diminution de 1’expression des autres éléments de la
plaque desmosomiale et le déficit en kératines K5, K14, KI0

est alors plus marqué. En revanche, 1’agrégation des filaments
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en périnucléaire est plus marquée dans la forme associée a une

mutation de la desmoplakine.

Figure 42 : Syndrome de Brunauer-Fuhs-Siemens

» Kératodermie de Wachters:

PALMOPLANTAR KERATODERMA VARIANS

La forme focale, areata ou nummulaire, a été séparée de la
forme linéaire ou striée, initialement considérée comme une
seule entité vu que les deux formes coexistaient dans la famille
de Jad Watchers. Les deux  formes  peuvent  coexister.
L’identification de désordres cliniques et génétiques a permis de
séparer les deux entités. La présence et la sévérité des
symptomes dépendent du défaut biochimique sous-jacent et des
facteurs environnementaux (pression). La présence de I1ésions
bulleuses peut €tre considérée comme un élément caractéristique.

Les formes striées sont particulierement associées a des
anomalies au niveau des desmosomes. Les formes nummulaires

peuvent é&tre associées a des anomalies cutanées ou a des




troubles ectodermiques, incluant 1’épidermolyse bulleuse simple
de Dowling Meara, ou a des maladies d’autre systéeme. Les
kératodermies avec cancer de I’cesophage (syndrome de Howel-
Evans) et les kératodermies associées a des troubles de

I’audition sont traitées séparément.

Figure 43 : Kératodermie en ilots.

CALLOSITES DOULOUREUSES HEREDITAIRES

La dénomination est probablement non spécifique et
impropre-ment  utilisée. Les  callosités  douloureuses  sont
caractéristiques des kératodermies nummulaires de Brunauer and
Fuhs et de la kérato-dermie areata de Siemens, de la
pachyonychie congénitale et du syndrome de Richner-Hanhart.

» Pachyonychie congénitale (PC)

Les synonymes sont: syndrome Jadassohn-Lewandowsky;
syndrome de Jackson-Lawler.
La pachyonychie congénitale (PC) est caractérisée par une

hyperkératose de la partie distale des ongles, associée a une




KPP focale. La classification retenue est fondée sur les données
cliniques: PCI1 Jadassohn-Lewandowsky ; PC2 Jackson-Lawler.

Clinique : L’hyperkératose du lit unguéal apparait au cours
de la premiere ou de la deuxieme année de la vie suivie d’une
KPP.« Pachyonychia congenita tarda » est une dénomination
réservée pour la forme tardive de PC. Des Iésions bulleuses
peuvent se développer aux zones palmoplantaires apreés frottement
ou pendant un traitement par rétinoides par voie systémique.
Elles sont particulierement fréquentes lors des saisons chaudes.
Chez 1’adulte, 1’hyperkératose est douloureuse, pouvant empécher
la marche.

La sévérité des symptOmes peut varier au sein de la méme
famille. PC1. La KPP a une distribution focale « en 1ilots »,
siégeant avant tout aux points d’appui et aux zones exposées au
frottement. Elle se manifeste habituellement dans [’enfance et
elle est plus marquée aux plantes. Elle est souvent associée a
une hyperhidrose. L’épaississement, la dyschromie et
I’hyperkératose sous-unguéale de la partie distale des ongles
sont les caractéristiques de la pachyonychie. Habituellement, elle
est présente des la naissance ou peu apres, mais des formes de
révélation plus tardive sont connues. Elle s’accompagne d’une
kératose pilaire avec hélicotrichie, ainsi que d’une leucokératose
orale et trés rarement nasale, laryngée, oesophagienne ou
tympanale. Une perléeche, une xérose cutanée et des I1ésions

verruqueuses sur les coudes et les genoux sont fréquentes.
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La littérature rapporte un cas de carcinome épidermoide
associé a la PCI1. PC2. Le tableau clinique est plus discret a
celui de la PCI1. Par opposition au type 1, on ne trouve pas de
leucokératose, mais de multiples kystes sébacés qui présentent de
nombreuses poussées inflammatoires. Des cheveux hélicoidaux et
des dents néonatales sont parfois présents et des variantes
oligosymptomatiques ont été décrites.

Etiologie : La transmission est habituellement autosomique
dominante. L’agrégation des tonofilaments, observée en
microscopie électronique, suggere un désordre des filaments
intermédiaires. Le tableau clinique au cours de PC1 correspond
a des mutations des genes codant pour les kératines Ko6a et
K16. En effet, K6ba et K16 s’associent pour former des
tonofilaments  hétérodimériques exprimés dans les  assises
suprabasales palmoplantaires, le lit unguéal, la gaine folliculaire
externe et les assises suprabasales des muqueuses orogénitales. La
K17 est habituellement exprimée au niveau des unités pilo-
sébacées et au niveau des annexes. Cette expression est faible
au niveau de la région palmoplantaire, des tissus épithéliaux,
mais jamais a celui des muqueuses. Des mutations des genes
codant pour la K17 et occasionnellement K6b ont été identifiées
dans les familles atteintes de PC2. La présence d’une atteinte
unguéale au cours la pachyonychie reflete [’expression de ces
kératines.

Histologie : On retrouve wune hyperkératose alternant des

zones d’ortho-et de parakératose. Une hyperacanthose, une
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hypergranulose irréguliere ou des granules kératoyalines sont
présentes sans épi-dermolyse marquée.

Au cours de la PC2, des kystes épidermoides ou des vrais
stéatocytes peuvent &tre présents. L’histologie peut Etre
différente au sein de la méme famille ou méme objectiver

I’image d’un kyste unique.

*» Kératodermies palmoplantaires focales autosomiques

. 1
recessives. [160]

» Tyrosinémie oculocutanée

Les synonymes sont: syndrome de Richner-Hanhart ;
tyrosinémie de type 2 ; déficit en tyrosine transaminase.

Clinique : La KPP est présente dans 80 % des cas. Elle
n’apparait qu’a partir de 1’4ge de 2 a 4 ans et elle est
caractérisée par des callosités circonscrites, douloureuses, surtout
au niveau des points d’appui. Une hyperhidrose palmoplantaire
est fréquemment associée. Des les premiers mois de vie, des
ulcérations pseudoherpétiformes se développent sur la cornée (75
% des cas). Occasionnellement, on trouve une leucokératose de
la muqueuse orale. La présence d’un retard mental est moins
fréquente (60 % des <cas) et d’une sévérité variable avec
dyskératose. La microscopie ¢é&lectronique met en évidence une
agrégation  perturbée des tonofilaments et des inclusions
cytoplasmiques.

Etiologie : Des mutations au niveau du géne codant pour la

tyrosine aminotransférase hépatique situé sur le chromosome
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16922.1-q22.3 provoquent une tyrosinémie et une tyrosinurie. Des
études ultra-structurales suggerent que le développement de la
KPP est di a une accumulation de tyrosine dans les
kératinocytes, provoquant une agrégation perturbée des
tonofilaments et une fragilité accrue de la peau. Les dépodts de
tyrosine forment des cristaux en « aiguilles » qui provoquent

les douleurs caractéristiques et souvent invalidantes.

c. Kératodermie palmoplantaire ponctuée.

* Kératodermie palmoplantaire ponctuée autosmiques
dominantes

» Kératodermie palmoplantaire ponctuée porokératosique.

LA KPP ponctuée se distingue de la forme focale par la
présence de multiples 1ésions papuleuses rondes a distribution
aléatoire.

Cliniquement, la distinction n’est pas toujours possible.

Clinique :La KPP ponctuée se manifeste, dans la plupart des
cas, entre 1’age de 10 et 30 ans. Elle est caractérisée par
I’apparition progressive de nombreuses kératoses localisées,
circonscrites, verrucoides des paumes et des plantes et sur la
face palmaire des doigts et des orteils. Elles sont d’une taille
de 3 a 5 mm et montrent par endroits une dépression centrale.
Sur les plantes, les 1ésions ont tendance a confluer, ayant ainsi

un aspect plus diffus. Elles peuvent ressembler a des verrues
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ou a des cors, mais on ne trouve ni saignement ponctiforme ni
concentration des  hyperkératoses sur les points d’appui.
L’association d’une KPP a une pigmentation maculeuse a été
rapportée, suggérant une relation avec l’arsenisme chronique. De
multiples  associations avec la KPP ponctuée ont été
soulignées,incluant le syndrome de Lynch type II.

Etiologie :Des mutations au niveau des chromosomes 15q22-
15922.31 et 8q24.13-8q24.21 ont été rapportées.

Histologie : On retrouve une acanthose, une hypergranulose et
une hyper-orthokératose.

> Kératodermie filiforme

Le synonyme est: syndrome de music box spine.

Clinique :On constate de fines 1ésions kératosiques siégeant
au niveau des paumes et des plantes. La  différence
morphologique peut refléter des étiologies différentes. Certains
phénotypes correspondent a une mutation dont la transmission se
fait sur le mode autosomique dominant, les Iésions survenant
dans les deuxieme ou troisieme décennies. La maladie peut étre
sporadique et toucher une autre partie du corps ou toucher,
d’une fac ,on isolée, les paumes ou les plantes. Tosti et al.ont
trouvé des foyers de dyskératose au niveau de la matrice
unguéale. Hashimoto et al ont démontré la présence de kératines
spécifiques des cheveux au niveau des 1ésions cutanées,
suggérant que la KPP filiforme peut donner lieu a la formation

des cheveux ectopiques. La littérature rapporte des associations,
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incluant une polykytose hépatorénale, la maladie de Darier,
I’épidermodysplasie verruciforme, I’insuffisance rénale, la
tuberculose, I’hyperlipidémie et des néoplasies associées. Une
KPP filiforme est associée également a un myélome multiple,
au virus de I’immunodéficience humaine (VIH), au pityriasis
rubrapilaire (PRP).

Histologie : On retrouve une hyperkératose orthokératosique
ou une parakératose ressemblant a 1’aspect histologique de la
porokératose.

> Kératodermie papuleuse marginale!'®"

Costa a rapporté 13 cas avec des Iésions papuleuses a
centre ombiliqué, siégeant au niveau de la bordure
palmoplantaire. Il a signalé la raréfaction des fibres élastiques
au niveau du derme d’ou le nom d’acrokératoélastoidosis.

Clinique : Cette KPP se développe avant 1’age de 20 ans,
surtout chez la femme noire. Les papules kératosiques sont
ovales ou polygonales, de couleur jaunitre translucide, et se
localisent sur le bord des paumes et des plantes. Elles ont un
diametre de 1 a 3 mm et possedent parfois une petite
dépression centrale. Au centre des paumes et des plantes, les
lésions ont tendance a confluer, ayant ainsi un aspect plus
diffus. Une  hyperhidrose palmoplantaire est régulierement

présente.
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¢ Kératodermie palmoplantaire ponctuée autosmique

récessive

> Kératodermie palmoplantaire papillomatoverruqueuse ''*'*

L’association d’une kératodermie verruqueuse, d’une dysplasie
dentaire et de kératoses folliculaires a été rapportée par Jacak
et Wolf chez quatre freres et sceurs issus d’une seule famille,
avec une transmission autosomique récessive. Baran et Juhlin ont

rapporté un cas similaire, ayant répondu a 1’étrétinate.

B. Les KPP acquises
a. Kératodermie palmoplantaire mécanique

Les traumatismes mécaniques répétés peuvent induire la
formation de callosités douloureuses aux plantes. Elles
représentent une réponse « protectrice » de la peau qui se
manifeste par une acanthose et une hyperkératose. Des troubles
orthopédiques ou le port de chaussures mal adaptées sont souvent
la cause de la modification progressive des points d’appui

plantaires.

+» Kératodermie palmoplantaire infectieuse

> Mycose !'*

La mycose est une des plus fréquentes causes de KPP. On
connait deux formes différentes de mycose palmoplantaire : la
forme dyshidrosique aigué et la forme hyperkératosique

chronique. La forme dyshidrosique se caractérise par une
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éruption de vésicules dures, tendues, enchassées dans 1’épiderme,
qui sont souvent groupées en placards de forme arrondie,
polycyclique ou serpigineuse sur une base érythémateuse.
Typiquement, les vésicules au centre de la Iésion sont érodées,
faisant place au développement d’une collerette squameuse ou de
rhagades. La forme chronique se présente sous 1’aspect de
placards érythématosquameux souvent hyperkératosiques avec une
atteinte en forme de mocassin qui inclut 1’atteinte de la plante
et des bords latéraux des pieds. Au centre des lésions, on note
souvent un aspect finement squameux, de type dyshidrose
lamellaire  seéche ou farineuse. Les éléments facilitant le
diagnostic  différentiel  clinique sont 1’atteinte  asymétrique,
I’atteinte interdigitale, la dystrophie unguéale ou 1’hyperkératose
sous-unguéale, soit les signes d’une infection aigué dans le sens
d’un bord marginé, avec parfois la présence de vésicules en
périphérie. Un examen mycologique direct met en évidence des
filaments, et la culture un dermatophyte. Le germe le plus
souvent responsable est le Trichophyton rubrum, suivi de
Trichophyton mentagrophytes.

> Verrues [!%!

Les verrues provoquées par les VPH causent souvent des
KPP focales. On note deux variétés qui siegent a la plante des
pieds, dont la plus fréquente est la myrmécie (VPH-1). Il s’agit
d’une verrue endophytique profonde, souvent douloureuse et

unique.
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Elle possede wune surface a centre kératosique, avec des
points noiratres, entourés d’un épais anneau kératosique. Les
verrues en « mosaique » (VPH-2) sont des lésions superficielles,
non douloureuses, souvent multiples et constituent des 1ilots
multiples kératosiques de taille variable.

» Syphilis stade Il

La syphilis secondaire induit des 1ésions palmoplantaires
papuleuses et squameuses, souvent révélatrices de cette
affection, mais, dans certains cas, [’hyperkératose peut recouvrir
toute la papule (syphilides cornées de Fournier, syphilides
kératosiques ponctuées de Milian). La sérologie est fortement
positive a ce stade.

» Maladie de Fiessinger-Leroy-Reiter (FLR)

La maladie de FLR est caractérisée par la triade arthrite,
urétrite et conjonctivite. Dans 5 % a 10 % des cas se
développent des 1ésions papulopustuleuses, puis squameuses,
formant finalement des nappes kératosiques a contour circiné sur
les paumes et les plantes. Les Iésions peuvent s’étendre sur
toute la surface des mains et des pieds, gagnant les poignets et
les avant-bras ainsi que les jambes.

» Gale norvégienne

La gale norvégienne est la forme la plus étendue de
scabiose. Elle survient chez les sujets immunodéprimés. Elle est

caractérisée par des crolites épaisses, brunitres et d’aspect
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poudreux prédominant aux paumes, aux coudes, aux genoux et

aux tibias.

** Kératodermie palmoplantaire médicamenteuse

Exceptionnellement, des médicaments peuvent provoquer une
KPP. Cela a été décrit pour les sels d’or, 1’hydantoine, la
mépacrine, la proguanil, la mexilétine, 1’alphaméthyldopa, Ila

practolole, I’hydroxyurée, les rétinoides et la streptomycine.

% Kératodermie palmoplantaire arsenicale !'*

On trouve des I1ésions kératosiques prédominant sur les
paumes et les plantes. Ce sont des lésions précancéreuses qui
évoluent fréquemment vers des carcinomes spinocellulaires. De
plus, [D’arsenic provoque des tumeurs malignes hépatiques et
pulmonaires. Une intoxication arsenicale se manifeste par une
polynévrite, des troubles digestifs, une asthénie et des macules
hypo- ou hyperpigmentées. Elle peut etre d’origine
médicamenteuse (liqueur de Fowler), professionnelle (vapeurs
arsenicales chez les agriculteurs, les vignerons ou les ouvriers
industriels), alimentaire (eau, vin) ou criminelle. Le diagnostic
est confirmé par un dosage d’arsenic dans les phaneres et dans

les urines.

¢ Kératodermie palmoplanaire hormonale

» Kératodermie climatérique de Haxthausen
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Les plaques hyperkératosiques palmoplantaires se développent
en période de ménopause sur les points d’appui. La marche est
souvent douloureuse.

» Hypothyroidie

L’insuffisance thyroidienne peut entrainer un épaississement
[188]

de la couche cornée des paumes et des plantes.

> Autres

D’autres troubles endocriniens sont parfois accompagnés
d’une KPP : phéochromocytome, insuffisance hypophysaire,

diabéte.

s Kératodermie palmoplantaire circulatoire
Les lymphoedémes chroniques peuvent étre responsables d’une
papillomatose et d’une hyperkératose touchant les pieds et les

jambes.

¢ Kératodermie palmoplantaire par déficit en zinc

Les malabsorptions acquises de toutes étiologies, une
malnutrition (par exemple aprés une alimentation parentérale a
long terme sans substitution en zinc) ou un défaut de transport
du zinc dans le lait maternel peuvent induire un déficit en zinc.
Celui-ci peut également é&tre d0 a une maladie autosomique
récessive, 1’acrodermatite entéropathique, qui empéche 1’absorption
intestinale de zinc. Le déficit se manifeste par des 1ésions
érythématosquameuses périorificielles et acrales, ainsi que par

une alopécie diffuse, des altérations unguéales, des paronychies,
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une photophobie et des diarrhées. L’élément diagnostique est la

diminution du taux de zinc sérique.

s Kératose ponctuée idiopathique:
» Porokératose plantaire discréete

Cette KPP acquise et rare se manifeste dans 1’adolescence
ou al’age adulte par 1’apparition de papules kératosiques (0,3 a
1 cm de diametre) situées quasi exclusivement sur les points
d’appui plantaires. Les 1ésions sont  habituellement  tres
douloureuses.

» Kératose ponctuée idiopathique des plis palmaires

Les papules hyperkératosiques sont localisées aux plis
palmaires et métacarpo- et interphalangiens. Elles apparaissent
quasi exclusivement chez les sujets a peau noire. Elles sont
acquises et non familiales, plus fréquentes chez les travailleurs

manuels.

s Kératodermies causées par d’autres dermatoses

> Psoriasis ['*!

Les kératodermies palmoplantaires peuvent survenir dans un
large éventail de dermatoses. Les caracteres les plus évocateurs
de psoriasis sont : la bilatéralité et la symétrie des placards,
leur nette délimitation, la circination fréquente de leurs contours,
la rougeur ou la roseur sous-jacente qui débordent souvent la
zone squameuse, [’atteinte des ongles, 1’évolution tenace et

récidivante. L’absence de prurit est un signe inconstant.
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> Eczéma

Les eczémas se présentent au stade aigu par des I1ésions
papulovésiculeuses et dyshidrosiformes. Au stade chronique, des
hyperkératoses seches et des rhagades douloureuses peuvent se
développer. Pour les eczémas de contact allergiques, 1’anamnese
révele souvent un agent en cause, relation qui est confirmée
par les tests épicutanés. Ces derniers restent toujours négatifs
dans le cadre des dermatites d’irritation, souvent observées sur
les paumes sous un aspect de 1ésions  plutdt seches
érythématosquameuses. Le prurit, survenant par poussées, est un
symptome important, mais il est inconstant surtout au niveau
des pieds. Un des caracteres les plus évocateurs est 1’évolution
qui est marquée par des périodes d’aggravation, parfois brusques,
et des guérisons transitoires correspondant a des modifications
de genre de vie. L’eczéma atopique est typiquement associé a
une hyperlinéarité des paumes et des plantes ou a une pulpite
seche, mais 1l peut aussi se manifester par des 1ésions
hyperkératosiques palmoplantaires.

» Lichen

Le lichen peut se manifester par des I1ésions papuleuses
kératosiques a périphérie inflammatoire aux bords des mains et
des pieds. Les ¢éléments diagnostiques sont le prurit, [’atteinte
unguéale avec ptérygion, ainsi que les Ilésions lichéniennes du

tégument et des muqueuses.
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Figure 44 : Kératodermie papuleuse ponctuée acquise. Lichen.

» Pityriasis rubra pilaire (forme acquise)

La maladie commence par un érythéeme kératosique de
couleur orange et des papules folliculaires  kératosiques
confluentes sur le visage, le tronc et les membres.
L’hyperkératose palmoplantaire est diffuse, orangée et présente
souvent des fissures douloureuses.

> Erythrodermies

Les érythrodermies de toutes origines peuvent s’accompagner
de 1ésions hyperkératosiques et de desquamations
palmoplantaires.

> Maladie de Darier "

La maladie de Darier peut provoquer, sur les paumes et sur
les plantes, des 1ésions punctiformes, cornées, jaunitres et
translucides, souvent déprimées en leur centre, comme dans une

porokératose de Mantoux. Des 1ésions verruqueuses plus




étendues s’observent dans les formes accentuées de cette
affection, surtout entre les orteils et les bords des pieds.

Elles peuvent atteindre les plantes et les paumes en réalisant
une  kératodermie plus au moins diffuse ; ces nappes

squamoverruqueuses sont seches ou macérées.

Figure 45 : Maladie de Darier. Localisation au pied.

% Kératodermie et cancer "

Les néoplasies malignes cutanées peuvent survenir sur les Iésions
kératosiques de la peau. Les carcinomes spinocellulaires sont fréquents
dans le syndrome de Huriez. Des cas isolés sont rapportés dans des
formes mutilantes de kératodermie, de porokératose et au cours du
syndrome de Clouston ou bien avec des cas de KPP focale ou diffuse
non syndromiques. Le mélanome malin est également rapport¢ dans
diverses kératodermies. Nakajima et al. suggérent qu’il est plus fréquent au
Japon, en raison de l’incidence plus élevée du mélanome acral chez cette

population. La prédisposition au développement de néoplasies malignes




internes peut s’intégrer dans un cadre syndromique de kératodermie, le
syndrome de Howel-Evans étant le plus connu. Une association de
kératodermie épidermolytique causée par une mutation de la K9 avec un
cancer du sein et de l'ovaire a été rapportée, mais n’était pas une
caractéristique générale de ce syndrome. La kératodermie ponctuée
familiale fut rapport€ée avec des variétés de tumeurs malignes.

Les kératodermies acquises peuvent étre paranéoplasiques. En plus de
tripe palms et de I’acrokératose paranéoplasique de Bazex, bien connues,
elles incluent les KPP diffuses avec le cancer bronchique et les KPP
filiformes avec un cancer du sein, du colon et du rein.

Parmi les carcinogenes, ’arsenic, qui est le mieux connu, peut causer
a la fois une kératodermie et une néoplasie. Une étude montre que les
kératoses palmaires se produisaient quatre a cinq fois plus fréquemment
chez les patients atteints de cancer que chez les sujets témoins. Une
incidence élevée de kératoses survenue chez les patients atteints de cancer
du poumon ou de la vessie a été débattue. La responsabilit€ du tabac et
de l'infection au virus du papillome humain (VPH) a été suggérée. Les
kératoses associées au cancer sont histologiquement distinctes des kératoses
arsenicales.

Les agents utilisés dans la chimiothérapie induisent souvent un
érytheme palmoplantaire (le syndrome main-pied) et peuvent ainsi causer

des kératodermies.
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C. Geénodermatoses avec kératodermie

palmoplantaire
a. Ichtyoses

TRANSMISSION HEREDITAIRE : dépend du type d'ichtyose.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: des paumes hyperlinéaires sont

habituelles au cours de l'ichtyose vulgaire autosomique dominante Elle peut
aussi €tre associée a un eczéma atopique palmoplantaire hyperkératosique.
Différentes formes d'ichtyoses congénitales comportent une KPP diffuse avec ou
sans érytheme sous-jacent : érythrodermies congénitales ichtyosiformes,
ichtyoses lamellaires, ichtyoses hystrix de Curth -Macklin, ichtyoses
congénitales complexes (trichothiodystrophie, syndrome de Dorfmann).

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX : les ichtyoses sont un groupe

hétérogene de maladies caractérisées par une xérose cutanée avec formation de
squames d'aspect variable. Les formes d'ichtyoses présentes dés la naissance
(ichtyoses congénitales) comportent une atteinte généralisée parfois responsable
d'une KPP, tandis que les ichtyoses vulgaires, autosomique dominante et
récessive liée a 1I'X épargnent généralement les paumes et les plantes. Les
ichtyoses congénitales peuvent étre accompagnées d'altérations unguéales et
d'alopécie 1égere.

SYMPTOMES ASSOCIES NON ECTODERMAUX: dans les ichtyoses

congénitales complexes, différents organes peuvent €tre atteints.

HISTOLOGIE : selon le type d'ichtyose
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Figure 46 : image d’un enfant
atteint d’Ichtyose.

b. Epidermolyse bulleuse simple (EBS)

TRANSMISSION  HEREDITAIRE: autosomique dominante, rarement

autosomique récessive.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES : le type herpétiforme de Dowling-

Meara, le type généralisé de Koebner et le type avec pigmentation en « mottes »
peuvent étre associés a une KPP focale ou diffuse.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: I'EBS est un groupe de maladies

caractérisées par la tendance qu'a la peau a développer des bulles aprés un
traumatisme mécanique mineur. L'age du début est variable, les formes graves
étant présentes dés la naissance. Les bulles guérissent sans séquelles. "*!

HISTOLOGIE : bulles intra épidermiques suite a une cytolyse dans la couche

basale. 14

c. Dyskératose folliculaire

Synonyme de maladie de Darier-White.

TRANSMISSION _HEREDITAIRE: autosomique dominante, liée au

chromosome 12q24.1.
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SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: les paumes et les plantes sont le siege de

petites 1ésions kératosiques qui entrainent une interruption du microrelief cutané.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: la dyskératose folliculaire est une

maladie qui se manifeste dans l'enfance ou dans l'adolescence. Elle est
caractérisée par des papules kératosiques et brunatres, souvent confluentes, qui
touchent les régions séborrhéiques. Sur le dos des mains et des pieds se trouvent
souvent des papules ressemblant a des verrues planes. Les ongles sont
régulierement altérés : stries longitudinales, fragilité accrue, hyperkératose ou
€paississement sous-unguéal. De petites papules blanchatres peuvent Etre

présentes sur la muqueuse orale.

d. Acrokératose verruciforme **

TRANSMISSION HEREDITAIRE: autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES : cette génodermatose débute dans

I'adolescence et se présente par l'apparition de papules ressemblant a des verrues
planes. Les paumes et les plantes ne sont pas souvent atteintes.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: les Iésions se trouvent de

préférence sur le dos des mains et des pieds, aux avant-bras, aux coudes et aux

genoux.
e. Erythrokeratodermies

TRANSMISSION HEREDITAIRE: autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES : I'érythrokératodermie variable de

Mendes da Costa (EKV) et 1'érythrokératodermie progressive symétrique de

Gottron (EPS) peuvent étre accompagnées d'une KPP diffuse érythémateuse.
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SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX : I'EKV est présente a la naissance

ou se manifeste dans la premiere année de vie. Elle est caractérisée par des
macules érythémateuses récidivantes transitoires a bords irréguliers. Les patients
développent aussi des plaques kératosiques brunatres persistantes. Les deux
types de 1ésions se localisent aux extrémités, au tronc, aux fesses et au visage.
Des plaques psoriasiformes peuvent se trouver aux coudes et aux genoux. L'EPS
se manifeste dans la premiere année de vie et montre des plaques érythémato-
squameuses a distribution symétrique sur les extrémités, les €paules, les fesses et
le visage, épargnant généralement le tronc. Cependant, des macules
érythémateuses transitoires ne font pas partie du tableau clinique. Une variante
rare, l'érythrokératodermie en « cocardes », caractérisée par des lésions

annulaires transitoires avec desquamation centrale, n'est pas associée a une KPP.

f. PITYRIASIS rubra pilaire PRP (forme familiale)

TRANSMISSION HEREDITAIRE : autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: les paumes et les plantes sont le siege

d'un érytheme kératosique et de fissures douloureuses.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX : la forme familiale de la PRP est

plus rare et moins grave que la forme acquise. Un érytheme kératosique orangé
et des papules folliculaires kératosiques confluentes se développent sur le tronc,

le cuir chevelu et la face d'extension des membres.

g. DERMATOPATHIE pigmentée réticulaire

TRANSMISSION HEREDITAIRE: autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la KPP n'est pas toujours présente. Elle

est diffuse, par endroits ponctuée.
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SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: la triade caractérisant cette entité

consiste en une pigmentation réticulée, une alopécie légere non cicatricielle des
cheveux, sourcils, poils axillaires et pubiens, ainsi que des anomalies unguéales
(fragilité accrue, stries longitudinales ou dystrophie). La pigmentation réticulaire
peut toucher le corps entier (paumes et plantes incluses), mais prédomine sur le
tronc. Elle apparait dans les deux premieres années de vie et, contrairement au
syndrome de Naegeli-Franceschetti-Jadassohn, n'a pas tendance a régresser.
D'autres symptomes de fréquence variable ont €té décrits dans la littérature :
hypohidrose, hyperhidrose, adermatoglyphie, pigmentation des muqueuses
orales et conjonctivales, formation répétitive de bulles sur le dos des mains et
des avant-bras sans séquelles cicatricielles, taches superficielles sur la cornée et

forte pigmentation de 1’aréole.

h. SYNDROME de Naegeli-Franceschetti-Jadassohn

TRANSMISSION HEREDITAIRE : autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES : La KPP est d'aspect variable. Les

1ésions peuvent étre focales, striées ou radiaires et/ou diffuses, parfois méme
absentes. La KPP débute entre I'dge de 1 a 10 ans.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX : Parfois, les nouveaunés atteints

de cette maladie développent des 1ésions bulleuses palmoplantaires transitoires a
quelques jours de vie. Ces lésions guérissent sans séquelles et ne récidivent pas.
Régulierement, d'autres anomalies ectodermales sont associées a ce syndrome :
hypo- ou aplasie des dermatoglyphes, altérations unguéales (mal alignement des
ongles des grands orteils, onycholyse, hyperkératose sous-unguéale) et anomalie
de 1I'émail dentaire suivie de la perte prématurée des dents. Habituellement, les

patients souffrent d'une hypohidrose généralisée de gravité variable, responsable
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d'une intolérance a 1'effort et parfois d'un collapsus. La pigmentation réticulée ou
en « mottes », caractéristique du syndrome, prédomine sur le tronc et le cou,
mais peut aussi toucher le visage et les membres. Elle se développe sans phase
inflammatoire entre un age de quelques mois et 6 ans, et elle a tendance a

régresser a un age plus avancé.
i. SYNDROME de Weary

Synonyme: acrokératose poikilodermique bulleuse et héréditaire.

TRANSMISSION HEREDITAIRE : autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la KPP d'aspect focal en « ilots » n'est

présente que dans 60% des cas. Elle peut apparaitre chez le nourrisson, mais ne
se manifeste habituellement qu'apres la puberté.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: la différenciation entre les

syndromes de Weary et de Kindler n'est pas encore résolue, certains travaux
suggérant leur identité. Les deux syndromes sont caractérisés par la formation de
bulles chez I'enfant, I'apparition progressive d'une poikilodermie et parfois d'une
KPP. Les Iésions bulleuses du syndrome de Weary ne sont habituellement pas
congénitales, mais apparaissent plutot dans les six premiers mois de vie. Elles
s'estompent dans l'enfance ou l'adolescence. La dyschromie poikilodermique se
développe précocement dans la premiere année de vie au fur et a mesure que
I'épidermolyse diminue. Elle est caractérisée par des macules hyperpigmentées,
par endroits réticulées, sur l'ensemble du corps, s'accentuant dans les grands plis
et épargnant en général le visage. L'atrophie cutanée et la présence de
télangiectasies sont moins prononcées que dans le syndrome de Kindler. Des
papules planes verruqueuses se trouvent sur le dos des mains et des pieds, des

poignets, des chevilles, des coudes et des genoux.
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J- SYNDROME de Kindler

TRANSMISSION HEREDITAIRE: autosomique récessive, mais d'autres modes

de transmission héréditaire sont possibles.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la KPP d'aspect diffus ou focal en « ilots

» est un symptome variable de ce syndrome.Symptdmes associé€s ectodermaux:
contrairement au syndrome de Weary, on ne trouve pas de Iésions verruqueuses.
Les 1ésions bulleuses se développent des les premiers jours de vie. Une
photosensibilité est fréquente la formation de bulles augmente en été et un
érytheme se développe sur la peau photoexposée. L'apparition des bulles devient
moins fréquente dans 1'enfance. La poikilodermie se développe entre 1'age de 1
et Sans. Elle commence et prédomine sur le visage et le cou.

L'atrophie cutanée est trés prononcée, provoquant un aspect ridé de la peau
qui est particuliecrement fine et fragile sur le dos des mains et des pieds. Le
syndrome de Kindler présente plusieurs signes inconstants : sténose anale,
urétrale ou oesophagienne, hypertrophie et saignement des gencives, ectropion
de la paupiere inférieure, fusion de la base des doigts et des orteils et

leucokératose.
k. Dyskératose congénitale

Synonyme : syndrome de Zinsser-Cole-Engman.

TRANSMISSION HEREDITAIRE : récessive, liée a 1’Xq28 dans la plupart des

cas, mais aussi autosomique dominante et récessive.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES : une KPP diffuse est présente dans

environ 70 % des cas. Elle est parfois érythémateuse et associ€ée a une

hyperhidrose ou a des bulles d’origine mécanique.
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SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX : la maladie est caractérisée par la

triade poikilodermie, onychodystrophie et leucoplasie. La poikilodermie
commence dans les dix premieres années de la vie par des hyper- et
hypopigmentations provoquant un dessin réticulaire prédominant sur le visage,
le cou, le tronc et la partie supérieure des membres. L. atrophie, parfois avec une
disparition des dermatoglyphes, et les télangiectasies se manifestent plus
tardivement. Les leucoplasies de la muqueuse orale, mais aussi de la muqueuse
génitale, intestinale et urétrale, apparaissent dans la deuxieme décennie. Les
ongles sont amincis, dystrophiques et il se forme parfois un ptérygion. Une
alopécie diffuse touchant parfois les paupiceres et les cils peut €tre associée, ainsi
que des anomalies dentaires (défaut de I’émail, malposition des dents) et une
atrésie du canal lacrymal.

SYMPTOMES ASSOCIES NON ECTODERMAUX : insuffisance médullaire avec

pancytopénie dans environ 50 % des cas. Les patients ont un risque accru de
développer des néoplasies malignes (carcinomes spinocellulaires dans les
leucoplasies ou dans la peau atrophique, carcinomes gastro-intestinaux).Un
retard mental ou un hypogonadisme peuvent tre associés.

HISTOLOGIE _: épiderme atrophique, incontinence pigmentaire et

télangiectasies.

PHYSIOPATHOLOGIE : dans la forme récessive liée a I’X, des mutations du

gene DKC 1 codant pour la dyskérine, protéine jouant un réle dans la fonction

nucléolaire, sont responsables de la maladie.
l. Syndrome de Gorlin

Synonyme du syndrome des hamartomes basocellulaires multiples.
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TRANSMISSION  HEREDITAIRE: autosomique dominante, liée au

chromosome 9q22.3.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la KPP, présente dans 80 a 90% des cas,

est caractérisée par de multiples dépressions ponctiformes.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: le syndrome de Gorlin est une

maladie caractéris€ée par l'apparition précoce de carcinomes basocellulaires
multiples des la puberté.

SYMPTOMES ASSOCIES NON ECTODERMAUX: le signe diagnostique clé est

la calcification de la faux du cerveau, présente dans 100% des cas. Des kystes
odontogéniques touchant la machoire sont fréquents. D'autres anomalies
osseuses peuvent €tre observées : cOtes bifides, macrocéphalie avec bosse
frontale, hypertélorisme, anomalies vertébrales. Différentes tumeurs se
développent plus fréquemment que dans la population normale, par exemple les

médulloblastomes et les fibromes ovariens et cardiaques.
m. Syndrome de Cowden

Synonyme du syndrome des hamartomes multiples.

TRANSMISSION _HEREDITAIRE: autosomique dominante, liée au

chromosome 10q22-23.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la KPP ponctuée est habituellement

observée des l'enfance. Sur le dos des mains et sur les extrémités, on trouve
souvent des 1€sions verruqueuses.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: le syndrome de Cowden est

caractéris€ par l'apparition de multiples tumeurs bénignes cutanées

tricholemmomes faciaux, fibromes oraux et cutanés (lipomes).
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SYMPTOMES ASSOCIES NON ECTODERMAUX: régulicrement, on découvre

des tumeurs bénignes dans d'autres organes : polypes gastro-intestinaux,
fibroadénomes du sein, adénomes de la thyroide. De plus, les patients ont une
forte prédisposition a des tumeurs malignes (cancer galactophorique du sein et
cancer de la thyroide). Souvent, les patients présentent une macrocéphalie et un
retard mental léger ou modéré. Parfois ils développent des hamartomes
cérébelleux avec augmentation de la pression intracranienne et des épilepsies

(phénotype de Lhermitte -Duclos).
n. Epidermodysplasie verruciforme

Synonyme de la maladie de Lewandowsky-Lutz.

TRANSMISSION HEREDITAIRE: autosomique récessive.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: sur les paumes et les plantes, les 1ésions

provoquent une KPP papuleuse.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: 1'épidermodysplasie verruciforme

est une maladie qui entraine une susceptibilité des patients a développer des
verrues planes disséminées au visage, aux extrémités, et moins souvent au tronc.
Différents types de virus de la famille des papillomes humains (VPH) ont été
1solés dans les 1ésions, certains ayant un potentiel oncogene. Les patients sont

prédisposés a développer des carcinomes spinocellulaires dans les 1€sions

0. POROKERATOSE plantaire, palmaire et disséminée
(PPPD)

TRANSMISSION HEREDITAIRE : autosomique dominante.

SYMPTOMES PALMOPLANTAIRES: la PPPD est une variante rare des

porokératoses. La maladie se manifeste dans la deuxieme décennie par des
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1ésions ponctuées kératosiques, de 1 a 4 mm de diamétre aux paumes et aux
plantes.

SYMPTOMES ASSOCIES ECTODERMAUX: dans un deuxieme temps, la

maladie s'étend aux extrémités, au tronc et au cou, en formant des lésions
légerement papuleuses, de 2 a 10 mm de diametre, dont les bords sont surélevés
et kératosiques. Les patients présentent un risque accru de développer des

carcinomes spinocellulaires dans les 1€sions porokératosiques.

4.Diagnostic différentiel [29]

Ils se portent essentiellement avec :
a. Syndrome de Sézary

Forme cutanée de lymphome des cellules T se manifestant par un
érythroderme exfoliatif généralisé, un prurit intense, une lymphadénopathie
périphérique ainsi que des cellules mononuclées hyperchromatiques anormales
que l'on retrouve sur la peau, dans les ganglions lymphatiques et la circulation

périphérique (cellules de Sézary).
b. Progeria adulte

Vieillissement prématuré de l'enfant .Cette pathologie est transmise par
trait autosomal récessif et essentiellement caractérisée par des modifications
sclérodermiques cutanées (touchant plus particulierement les membres), des
cataractes, des calcifications sous-cutanées, une atrophie musculaire, une
tendance au diabete sucré, un visage vieilli, une calvitie et un taux d'incidence

élevé des pathologies néoplasiques.

c. Eczéma hyperkératoide avec fissure des mains et des

pieds
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Forme d'eczéma caractéris€e par des lésions, squameuses, fissurées et
hyperkératosiques de la paume des mains et / ou la plante des pieds. L'étiologie
de cette pathologie est inconnue. Celle-ci suit un cours chronique et peut s'avérer

extrémement réfractaire au traitement.
d. Palmoplantar psoriasis

Forme localisée de psoriasis survenant sur la paume des mains et la plante
des pieds et caractérisée par des plaques €érythémateuses et squameuses. Les

1ésions sont partiellement fissurées et craquelées. Les bords sont bien définis.
e. Pachhyonychie congénital

Affection autosomique dominantes caractérisée par un €paississement des
ongles des mains et des pieds. Les patients deés la petite enfance présentent une
hypertrophie et une décoloration jaune-brun des ongles associées dans certains
cas, a une hyperkératose. Une kératodermie palmo plantaire en flot est
fréquemment associée ainsi qu’une kératose folliculaire disséminée une

leucokératose buccale et une hyperhidrose.
f. Syphilis tertiaire

Le troisieme stade de la syphilis se développe environ 3 a 5 ans apres

l'infection primaire et reste exceptionnel chez I’enfant.
g. Lichen plan

Exceptionnel pendant la petite enfance et relativement rare avant la puberté,

le lichen plan est une affection de cause inconnue.

h. Dyskératose congénitale familiale
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Tres rare associant leucomélanodermie, kératodermie palmoplantaire
dystrophie unguéale et leucokératose buccale précancéreuse. Le pronostic est lié

a I’atteinte hématologique avec pancytopénie liée a une insuffisance médullaire.

i. Poikilodermie congénitale héréditaire

a transmission autosomique dominante associant des bulles non
traumatiques et des papules kératosiques qui se développent sur les mains, les
coudes, les genoux et les pieds, associée a une atrophie cutanée et une
pigmentation maculaire ou réticulée. Les bulles tendent a régresser durant
I'enfance alors que les autres symptomes cutanés apparaissent graduellement et

persistent chez l'adulte.
J- Warts

Tumeur papillomateuse bénigne, cutanée ou muqueuse, fréquente,
contagieuses et autoinoculable, due a un papilloma virus responsable d’une
hyperplasie épithéliale bénigne.

k. Pityriasis tubra pilaris devergie

Affection dermatologique chronique qui peut toucher le grand enfant,
caractérisée par des papules cornées folliculaires donnant un aspect rapeux au
revétement cutané du tronc, des coudes et des genoux ; parfois psoriasiformes
associées a une kératodermie palmoplantaire dont la couleur orange est

évocatrice 1’étiologie est inconnue et 1’évolution capricieuse.
1. Myobactériose cutané atypique

Infection transmise par les mycobactéries non tuberculiques. La
lymphadénite cervicale est la forme la plus fréquente de cette infection chez les

enfants de moins de cinq ans. Cette infection étant chronique, la peau recouvrant
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le nodule infecté est induré et présente une teinte sombre a pourpre. Les
mycobactéries atypiques (bacilles tuberculoides) comprennent : M. kansasii
(Kansas), M. marinum, M. scrofulaceum, M. flavescens, M. gordonae, M.
obuense, M. gilvum, M. duvali, M. szulgai, M. intracellulare, M. xenopi
(littorale), M. ulcerans, M. buruli, M. terrae, M. fortuitum (minetti, giae), M.

chel.

m. Chromoblastocytome

Infection cutanée fongique chronique par plusieurs especes de phialophora
ou cladosporium qui sont des champignons noirs du sol et des bois des zones

tropicales. L'infection se transmet généralement par un traumatisme cutané.
n. Lupus vulgaris verrucosus

est une éruption de petits nodules papules rouges dans la peau qui peut

apparaitre 2-4 semaines apres |' inoculation par Mycobacterium tuberculosis

chez un individu infecté précédemment et immunocompétent.

5.Traitement

A. Traitement symptomatique

¢ Traitement symptomatique local

L’application de préparations kératolytiques et hydratantes et le parage
mécanique (pierre ponce, rape, lime) sont la base du traitement local des
KPP.

L’utilisation de préparations sous occlusion plastique durant la nuit

peut accélérer considérablement le ramollissement des lésions.
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L’acide salicylique de 5 % a 10 % dans un excipient gras agit
principalement en tant que kératolytique, tandis que [D’acide lactique
favorise avant tout I’hydratation de la peau.

L’urée appliquée dans des concentrations d’environ 10 % a 30 %et le
propylene glycol (20 % a 60 %) ont des propriétés a la fois
kératolytiques et hydratantes.

Un traitement topique tres efficace est I’application de propylene glycol
60 % avec acide salicylique 6 % sous occlusion pendant la nuit.

Les plaques hyperkératosiques palmoplantaires présentent un terrain
idéal pour une colonisation par des dermatophytes ou des levures. Cette
surinfection doit étre traitée par des antifongiques.

Le repos et la prévention des contraintes mécaniques peuvent améliorer
considérablement les KPP, car I’hyperkératose est provoquée par une
réponse exagérée a une perturbation de 1'intégrit€é mécanique de la peau.

Une intervention chirurgicale peut €tre indiquée pour enlever les collets
de striction autour des doigts et des orteils en cas de pseudoainhums pour

éviter leur amputation spontanée.

¢ Traitement symptomatique systémique

Les dérivés de 1’acide rétinoique comme 1’acitrétine (0,2 a 0,5 mg/kg
par jour) sont tres efficaces pour le traitement des KPP. Néanmoins, le
traitement systémique devrait étre réservé pour les formes graves de KPP
et les formes entrainant un handicap fonctionnel, car les effets secondaires
(tératogénicité, sécheresse des muqueuses, céphalées, élévation du taux
sérique du cholestérol, des triglycérides et des transaminases) peuvent étre

considérables. Le traitement a long terme induit parfois la formation
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d’hyperostoses et de calcifications extra osseuses. L’arrét des rétinoides est

habituellement suivi par une rechute rapide des lésions.

B. Traitement étiologique

Le traitement des KPP acquises est, a chaque fois que cela est
possible, étiologique, tentant d’éliminer les facteurs déclenchant ou de

traiter la maladie sous-jacente.

s Kératodermie palmoplantaire mécanique

Le traitement symptomatique comporte 1’application d’onguents
kératolytiques contenant de I’acide salicylique ou de l'urée sous pansement
occlusif, ainsi que le parage mécanique. Dans un deuxieme temps, il est
essentiel d’écarter les facteurs provoquant la surcharge mécanique de la
peau. Le port de chaussures ou de semelles adaptées et méme des

ostéotomies sélectives peut alors se révéler nécessaire.

** Mycose palmoplantaire
Un traitement systémique par la terbinafine ou par les dérivésazolés

est souvent indiqué.

% Verrues

Il existe un grand nombre d’approches thérapeutiques : un choix de
divers traitements topiques contenant des kératolytiqueset des cytostatiques
(plus efficaces sous pansement occlusif), lacryothérapie par azote liquide,
I’électrocoagulation, le laser CO2,le laser a colorant pulsé, la chirurgie et,
en dernier recours mais tres efficace, 1’injection intra-lésionnelle de

bléomycine.
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¢ Syphilis stade II

La syphilis stade II est traitée par des injections intramusculaires de
benzathine pénicilline G (2,4 millions unités internationales[UI] en
intramusculaire par semaine pendant 1 a 3 semaines). En cas d’allergie a

la pénicilline, les macrolides ou les tétracyclines peuvent étre utilisés.

* Maladie de Fiessinger-Leroy-Reiter

L’infection urétrale ou entérale (Chlamydia, Yersinia, etc.) doit €tre
traitée par des antibiotiques. Les anti-inflammatoires non stéroidiens ou la
corticothérapie générale sont indiqués en cas d’arthrites. Parfois, la gravité
des manifestations nécessite un traitement par méthotrexate, acitrétine ou

ciclosporine.

*» Gale norvégienne

Le traitement de choix est I'ivermectine per o0s, associée aux
applications de topiques puissants tels que le benzoate de benzyle, le
perméthrine ou 1’hexachlorocyclohexane. 11 faut toutefois préciser que cette
prescription engage donc le praticien. Il est utile d’appliquer des

kératolytiques pour enlever les croltes infestées de parasites.

% Keratoderma climactericum de Haxthausen
Une substitution hormonale est préférable au traitement par acitrétine

qui s’est aussi révélé efficace.

*» Hypothyroidie
La substitution hormonale est suivie d’une amélioration rapide de

I’affection.
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s Acrokératose paranéoplasique de Bazex
Les Iésions cutanées régressent completement apreés un traitement

curatif du cancer et réapparaissent en cas de récidive.

*» Kératodermie palmoplantaire due au déficit en zinc

La substitution en zinc entraine une amélioration rapide des
manifestations cliniques.

A Tlexception du syndrome de Richner-Hanhart, le traitement
étiologique des KPP héréditaires et des génodermatoses associées a une

KPP est actuellement impossible.

¢ Syndrome de Richner-Hanhart

Pour éviter I’accumulation de la tyrosine et de la phénylalanine dans
le corps, le traitement consiste en un régime pauvre en ces deux acides
aminés (moins de 100 mg/kg par jour), donc pauvre en fruits et légumes.
Ce traitement conduit a une amélioration rapide des lésions oculaires et
cutanées et empéche, s’il est débuté précocement, le développement d’un

retard mental.
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Les maladies de la peau sont tres fréquentes dans la population
pédiatrique. Dans ce travail nous avons évoqué les différentes pathologies
cutanées touchant exclusivement les mains et les pieds chez ’enfant de 0 a 18
ans, ce qui a révélé I'importance des affections dermatologiques infectieuses et
immuno-allergiques. Cela pourrait étre la conséquence d’une hygiene
défectueuse et des conditions socio-€conomiques médiocres. Ainsi, la
physiologie de la peau a cette période d’age est encore imparfaite « surtout chez
le nouveau né et le nourrisson » la rend fragile et vulnérable devant les
infections. En seconde place on trouvera les maladies cutanées inflammatoires et
héréditaires, ces dernieres sont rares mais elles restent non exceptionnelles dans

la consultation pédiatrique.

Le diagnostic est essentiellement clinique mais parfois il est difficile a
retenir. Cependant, on a recours a des examens biologiques (histopathologie

cutanée, tests sanguins, examens mycologique et bactériologique).

Malgré le caractere bénin de la plupart de ces pathologies cutanées, leur
prise en charge précoce et adaptée est nécessaire pour éviter les complications
qui peuvent €tre tres séveres et engageant parfois le pronostic vital (bactériémie,

septicémie, insuffisance rénale terminale, les anévrismes coronaires).

La prévention, le respect des mesures d’hygiene (lavage des mains),
I’éducation sur I’éviction des agents allergenes restent le pied angulaire du

traitement surtout des pathologies cutanées infectieuses et immuno-allergiques.

Devant ces maladies cutanées assez fréquentes dans la consultation
pédiatrique, le médecin (pédiatre ou généraliste) doit également savoir

reconnaitre 1’urgence en dermatologie pédiatrique et sa prise en charge
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adéquate, comme par exemple la maladie de Kawasaki ( fievre prolongée,
altération de 1’état général, conjonctivite, exantheme polymorphe du tronc avec
atteinte bucco-pharyngée) et la gale chez le nourrisson( risque de surinfection
cutanée a staphylocoque ou streptocoque conduisant a une insuffisance rénale,

bactériémie voire septicémie.
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RESUME

Titre: Les pathologies cutanées spécifiques des mains et des pieds chez I’enfant.
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Les pathologies cutanées spécifiques des mains et des pieds chez I’enfant sont assez

fréquentes dans la consultation pédiatrique.
L’étiopathogénie est trés variable, il s’agit le plus souvent :

Affections dermatologiques infectieuses : les exanthémes viraux des mains et des pieds,
incluant le syndrome mains pieds bouche, I’acrodermatite papuleuse de Gianotti Crosti,
mégalérythéme épidémique et syndrome « gants et chaussettes », de méme que la gale chez le

nourrisson et les dermatophyties des mains et des pieds chez 1’enfant.

Pathologies cutanées Immuno-allergiques : eczéma de contact, eczéma atopique,

dysidrose palmo-plantaire et acropustulose infantile.

Pathologies cutanées inflammatoires : psoriasis palmo-plantaire, hidradénite palmo-

plantaire.
Pathologie cutanée auto immune : la maladie de Kawasaki qui présente une urgence vitale.
Enfin les génodermatoses (épidermolyse bulleuse simple).

Le diagnostic est essentiellement clinique, sauf en cas de tableau clinique atypique ou de

complications séveres ou d’urgence, on a recours a des examens complémentaires.
L’évolution est souvent favorable mais parfois met en jeu le pronostic vital et fonctionnel

Le traitement est presque toujours symptomatique; [’hospitalisation est nécessaire
uniquement si les maladies cutanées s’associent a d’autres manifestations viscérales aggravant

I’état général de 1’enfant.



ABSTRACT

Title: Specific cutaneous pathologies of the hands and feet of children.
Author: Aitifiss Kaoutar

Key words: Child, hand, foot, etiopathogenesis, clinical diagnosis, treatment.

Specific skin pathologies of the hands and feet of children are quite common in the pediatric

consultation.
The etipopathogenesis is very variable, it is most often:

Infectious dermatological disorders: viral exanthemata of the hands and feet, including the
hands-feet syndrome, the papular acrodermatitis of Gianotti Crosti, the epidemic
megalerythitis and the "gloves and socks" syndrome, as well as scabies in infants and

dermatophytiae. Hands and feet in children.

Skin diseases Immuno-allergic: contact dermatitis, atopic eczema, palmo-plantar dysidrosis

and infantile acropustulosis.
Inflammatory skin diseases: palmo-plantar psoriasis, palmo-plantar hidradenitis.
Autoimmune skin disease: Kawasaki disease with a life-threatening emergency.
Finally genodermatoses (epidermolysis bullosa simple).

The diagnosis is essentially clinical, except in the case of an atypical clinical picture or severe

complications or urgency, additional tests are used.
The evolution is often favorable but sometimes involves the vital and functional prognosis.

Treatment is almost always symptomatic; hospitalization is necessary only if cutaneous

diseases associate with other visceral manifestations aggravating the general state of the child.
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Serment d"Hippocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
) \ * ° ) N 7
m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.

U Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

du.

Ll Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité, la santé de mes

malades sera mon premier but.
L] Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

U Je maintiendrai, par tous les moyens en mon pouvoir, honneur et les

mobiles traditions de la profession médicale.
[ Les médecins seront mes freres.

U Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune

considération politique et sociale ne s’imposera entre mon devoir et mon patient.
[ Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

[ Méme sous la menace, je n’userai pas de mes connaissances, médicales

d’une fagon contraire aux lois de [ humanité.

L] Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration de Genevre,

1948
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