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PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif

Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Chirurgie Cardio-Vasaule
Chirurgie Thoracique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Médecine InterneGlinique Royale
Anesthésie -Réanimation
pathologie Chirurgicale



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatuig)
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Intern®eyen de la FMPR
Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimati@oyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Géalé

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie
Pharmacologie Bir. du Centre National PV

Chimie thérapeutique



Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUJIDA Mohamed Najib

CHAHED OUAZZANI Laaziza

CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmijid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia

HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochgier
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysie

Endocrinologie et Maladi Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générderecteur CHIS

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique

Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopéethspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
GynécologieObstétrique
TraumataoegOrthopédie
Radiologie
Ophtalmgil®
Neurochirurgie
Radiologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie



Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’'barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*
BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

GAQOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima
ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimatioi#. HMIM
Anesthésie Réanitiwen
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngoliey
CardiologieDirecteur ERSM
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmolai
Chirurgie Gersde
Pédiatrie
Radiologie
Médecine Interne
Traumatologie-Orthopedie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie
Neurologie
Radiologie
Pédiatrie
Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Chirurdgeediatrique
Urologie
Chirurgieé@érale
Pédiatrie
Neurologie
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie -Boyen Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie

Cardiologie



Pr.

LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB El Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat

MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie

Pédiatrie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chigie Générale

Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochigie
Traumatologie Orthopédie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale

Cardiologie

Anestiie-Réanimation
Pédiatrie
Urologie
Rhumatologie

Endocrinologie etddees Métaboliques
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie
Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgieshlo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Rhumatologie
Anataen
Radiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid
SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie

Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périplygie
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Péridnge
Pédiatrie

Anatomie Pathologegu
Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Mdilas Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Chirurgie Pedrique
Dermatologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétuq
Cardiologie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZOUZ| Abdellah
AZIZ Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani

CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed

DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAQOUI Sakina*
HAJJI Leila
HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisigie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation

Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngatog
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgieaillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
Cardiologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice &dbique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgieklllo Faciale

Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vascudair



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. LYAGOUBI Mohammed
. NJAMANE Radouane*

. RAGALA Abdelhak

. SBIHI Souad

. ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr

. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*

BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika

BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

ESSAMRI Wafaa

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
GHADOUANE Mohammed*
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir

LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*

SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna

TELLAL Saida*

ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid

ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJJI Larbi*
AMMAR Haddou*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*

Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénééiqu
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
O.R.L
Biophysique
Chirurgie - Pédige
Chirurgie Cardio — Vasttaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Urologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie
Urologie
Pédiatrie
Psychiatrie
Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie
Pneumo — Phtisiologie
Biochimie
Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vascukir
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie
Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie



Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *
Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*

Pr. TANANE Mansour*
Pr. TLIGUI Houssain
Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALl Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia

Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie
Neuro chirurgie
Chirurgie plastique giagatrice
Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie
Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie
Médecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Chirurgie vasculaire g#hrérique
Ophtalmologie
Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie
Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie



Pr.
Pr.

AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*
Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar

Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. 'KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *
Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Pr. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz
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La calcinose cutanée chez [enfant : étiopathogénie et formes cliniques

La calcinose cutanée est un terme utilisé pouriéan groupe de troubles
dans lesquels se forment des dépbts de cristaydmkyapatite de calcium dans les

tissus cutanés.

Elles peuvent s’associer a des anomalies du mé&ateophosphocalciqgue mais
elles peuvent également survenir sans désordreboiligpae, en particulier au cours de

certaines connectivites.

Les calcifications cutanées sont des signes clisitglifs lors de troubles du

métabolisme et sont donc exceptionnellement révwé&datde la maladie sous-jacente.

La pathogenese des calcinoses cutanées impliquefadésurs locaux et
systémiques, principalement les altérations tigmgdocales et les perturbations de

’'homéostasie.

Le diagnostic positif des calcinoses repose sgpéat dur et blanc jaunatre des
lésions, qu’il s’agisse de papules, de plaqueseoniodiules infiltrés, qui ont tendance a
s’éliminer a travers I'épiderme. La nature calcigast confirmée par la radiographie.

Seul 'examen histopathologique permet un diagngstcis.

La calcinose cutanée est classifiee en quatre graymes selon I'étiologie:

dystrophique, métastatique, idiopathique et iatnegé

Les calcinoses cutanées ne constituent un problagdical que lorsqu’elles
sont diffuses ou fonctionnellement génantes. Olgre phénomeénes d’élimination
transépidermique, les calcifications périarticaimpeuvent limiter 'amplitude des

mouvements, voire constituer une géne par leur enasgpre.

Le traitement des formes localisées est principafgnchirurgical. Cependant,
la prise en charge des formes diffuses reste sowdifficile, avec des résultats

thérapeutiques pour I'instant décevants.
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La calcinose cutanée chez [enfant : étiopathogénie et formes cliniques

La peau se compose de trois couches superposéssmjude la superficie vers

la profondeur : I'épiderme, le derme et 'hypoderme

/

Coachie
cornée

Corpuscube
de Meaissner
= Réseau vasculaire
SaAngLIin
Epiderme — Terminaisons
nerveuses libres
—- Aus e arrectour
du poll
Glande sbacde
Derme
Corpuscule
de Pacini
- Merfs
Hypoderme
Adipocytes
" Glande sudorale Fallicule pillevx
Figure 1: Coupe histologique de la peau.
[I.1- Epiderme :

L’épiderme est la couche la plus superficielleaeéau. Il est décrit comme un
épithélium malpighien pluristratifie kératinisant.a population cellulaire de
I'épiderme est hétérogene : la grande majorité adhiles est constituée par les
kératinocytes a divers stades de leur maturatissp@és a des cellules dendritiques
résidentes de I'épiderme, et de facon plus occesln a des cellules d’origine

sanguine [1].

On peut séparer I'épiderme en 5 couches succespivag différencient par leur

aspect morphologique :
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% le stratum basal (ou couche basale), qui reposéasorembrane basale a la

jonction dermoépidermique.

*,

L X4

le stratum spinosum (couche spinocellullaire ; emctorps muqueux de
Malpighi).

le stratum granulosum (ou couche granuleuse).

°e

>

*,

*

le stratum lucidum (ou couche claire).

D)

)
°e

le stratum corneum (ou couche cornée), tout &fagurface [1].

Stratum ,-::“-r"“r--—r— S ::b—,, Dead
corneum - — = —, S keratinocyles
Stratum
lucidum
Stratum
granulosum Lamellar granules
Keratinocyle
" Langerhans cell
tratum
spinosum
Melanocyle
Stratum Merke! cell
basala Tactile disc
Dermis Sensory neunon

Figure 2 : Différents constituants de I'épiderme.

A sa face profonde, I'épiderme n’a pas un aspextiligne, mais il est au contraire
constitué d’'une alternance de crétes épidermiquiesegnblent plonger dans le derme

sous-jacent, et qui sont séparées les unes des qairles papilles dermiques.




La calcinose cutanée chez [enfant : étiopathogénie et formes cliniques

L'épiderme est en reéalité déprimé a sa partieriediée par les papilles dermiques,
sortes de cbnes arrondis recouverts par I'épidesuprapapillaire. L'utilisation de
bromure de sodium et 'examen en microscopie @ajue a balayage ont permis de
montrer que toute la partie inférieure de I'épiderest parcourue de dépressions qui

donnent une image en miroir des papilles dermifLids].

Toute cette face inférieure est aussi tapissée eftits pprolongements
cytoplasmiques qui forment de petites « racines péxicelles d'insertion, permettant
ainsi d’augmenter la cohésion dermoépidermique.fZel®ngements cytoplasmiques
sont particulierement visibles, méme en microscopigjue, dans les parties latérales
des crétes épidermiques, alors qu’au sommet derétss ils sont beaucoup plus rares.
Les kératinocytes basaux peuvent ainsi étre corsd®mme des cellules d’ancrage

dans les zones latérales des crétes [1].

A la partie superficielle de I'épiderme, on troud® multiples orifices
correspondant aux ostiums des follicules pilaitedes glandes sudorales eccrines. De
plus, il existe dans les zones palmoplantaires silens qui constituent les
dermatoglyphes. Les couches successives de I'épdsont aussi traversées par la
partie acroannexielle des follicules pilosébacédest canaux excréteurs des glandes

sudorales eccrines [1] [2].

L’épiderme interpapillaire a une épaisseur moyedeel00 um, mais il peut
varier de 50 um aux paupiéres et aux organes g&naapres d’'un mm dans les zones

palmoplantaires [1].
Il.1-1- Kératinocytes de la couche basale :

Les kératinocytes de la couche profonde de I'épideont une forme cubique

ou cylindrocubique et sont implantés perpendicalagnt sur la membrane basale ; ils
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y sont étroitemeanengrenés par les pédicellesinsertion. Leur largeur menne

mesure environ 6 um [13].

Figure 3: Coupe histologique montrant leellules basales claires (hématoxy-

éosine-safran, x 64).

Ces cellules sont plus basophiles que les kératiesaes couches supérieu
et ont une disposition en « palissade », du faitlede alignement régulier. Lnoyau
est dense, ovalaire ou alloi et le cytoplasme est peu abondditre sa coloration
basophile, on peut y trouver des grains de mélarnesi que des faisceaux
filaments périnucléaires, pileles a laxe de la cellule (flaments spiralés
Herxheimer) qui sont en fait des éléments du cytoedige Les grains de mélanine
disposent souvent au sommet du cytopla formant une structure chapeau
supranucléaire.Ce sont les cellules basales cassurent le renouvellement

I'épiderme [1] [4].
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I1.1-2- Kératinocytes de la couche spinocellullaire :

Les cellules sont plus volumineuses (10 a 15 pmhsdla couche
spinocellullaireet ont un aspect polyédrique. Le cytoplasme eshsndense que cel
des couches basales ; le noyau est vésiculeux néermee habituellement det
nucléoles bien visibles. Au sein du cytoplasme, meut observer, méme
microscopie optique, le réseau tonofibrilles qui se fixent a proximité de
membrane, dans les zonou I'on trouve les desmosomese<Ctonofibrilles son

constituées de tonofilaments visiblesmicroscopie électronique [12].
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Figure 4 : Coupe histologique montrant lelamentsintercellulaires de la couct

spinocellulaire (hémoxyline de Heidenhain, x 40

[1.1-3- Kératinocyees de la couche granuleuse1] [5]

Les cellules chagent de forme et devienneplus aplaties, avec un diamé
horizontal de 25 um. Cette couctcellulaire tire son nom des grains
kératohyaline trés caractéristiques présents desmskératinocytes : ce sont ¢

granulations tres denses, basophiles, de 1 a 2eudmadhétre, dispeées dans tout

7
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le cytoplasme. Les desmosomes sont beaucoup misibtes, ainsi que I'appareil

tonofilamentaire.

Ces changements de morphologie traduisent les maiitins structurelles et
biochimiques qui caractérisent la kératinisationeslLgrains de kératohyaline
contiennent un précurseur de la filaggrine. Lagfammation en filaggrine a lieu lors

de la transition morphologique de la cellule gransk vers la cellule cornée.

Il existe en plus dans ces cellules des graindattellaires ou corps d’Odland,
encore appelés kératinosomes, qui vont fusionnec & membrane et déverser leur
contenu dans l'espace intercellulaire. lls conterirdes hydrolases, des sucres liés a
des lipides ou a des protéines, et des stéroleslibOn trouve dans l'espace
intercellulaire du stratum granulosum ces stérplses sucres. Les corps d’'Odland
apparaissent dans le haut du stratum spinosum, ldarégion périnucléaire et ils

n’existent plus dans la couche cornée.

La couche granuleuse est faite d’'une a cing coudbellules et son épaisseur

est proportionnelle a I'épaisseur totale de I'épiake



La calcinose cutanée chez Uenfant : étiopathogénie et formes cliniques

Figure 5: Vuede I'ensemble deépiderme visualisant bien la couche granule

(hématoxylini éosine-safran, x 25).
II.1-4- Kératinocytes de la couche clair

Cette couche n’est pas toujours bien visible ssirccleupes, ma elle apparait
nettement dans les zones palmoplantaires (uncelques couches cellulaire[1]. Il
s’agit dune zone de transition entre les cellules granakes les cornéocytes. L
cellules y sont brillantes, tres claires et apfati€ette coucheest éosinophile ¢

homogene, contrairement a la che cornée qui est plus aérée.

Les cellules peuvent encore contenir un noyau oreste nucléaire pycnotiqu
Pendant cette transformation morphologique et loicjue, la cellule perd ur
grande partiede son contenu en e de son noyau, ede ses organelles
cytoplasmiques. Les filaments de kératine, pariégrante du cytosquelette, vt

persster et constituent pres de% du contenu de la cellule corn@dg [2] [4].
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Les cellules de cette couche contiennent des hons lipidiques

correspondant aux lipides contenus dans les cogufiahd [1].
II.1-5- Kératinocytes de la couche cornée : corngtes

Cette couche comprend quatre a huit couches ddaslamelleuses anucléées
et aux limites cytoplasmiques indistinctes. Lal@éai’'un cornéocyte est de 30 a 35 um

et sa forme est grossierement hexagonale.

Les cornéocytes les plus superficiels se détacdenstratum corneum et
desquament. On parle parfois de stratum disjungioor désigner la partie la plus
superficielle de I'épiderme. La couche entiére agipaosinophile, tres contrastée par

rapport au stratum granulosum trés basophile.

La couche cornée est trées épaisse dans les zohe®ptentaires. On vy
distingue bien les membranes cytoplasmiques degaooytes. Dans les autres zones
du tégument, I'aspect est celui d’une structure plérée ou tressée et on distingue mal
les contours de chaque cellule. Il s’agit, en fdigrtefacts de fixation : les divers
composants des cornéocytes disparaissent avecrieolfaou I'éthanol lors des

multiples bains nécessaires a la préparation tquabrde la coloration.

Les cornéocytes peuvent contenir des grains denmélasurtout chez les sujets

a peau noire [1].

10



La calcinose cutanée chez Uenfant : étiopathogénie et formes cliniques

Figure 6: Coupe histologiqgue montrant le stratum corneule stratum disjuncturnr

aspect en filet (trichrome de Masson, x
[1.1-6- Membrane basale

En microscopie optique, la memne basale est une lame contirintercalée
entre les cellules de la couche basale et le ddElteeest particulierement bien visit
a la coloration au PAS, en raison de sa richessaumopolysaccharides neutres. ¢
épaisseur normale est de 1 a 2 um, ce qui repeseentron 20 foid’épaisseur de la

membrane basale réelle [@].

11
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Figure 7 : Coupe histologique montrant la membrane basale agpidermique €

capillaire du derme pajlaire (coloration PAS, x 16(
[1.1-7- Mélanocytes

Les mélanocytes sont des cellules dendriti de [I'épiderme qu
n'appartiennent pas au contingent épial. lls dérivent de la créte neurale. Ce <

les cellules responsables de lamentation de la peau.

Les meélanocytes sont situés principalement danscdache basale ¢
I'épiderme. lls ont unspect étoilé avec un corps volumineux, un noyad c@Entral e
des prolongements cytoplasmiq et ils sont facilement identifiables en microsco
optique par leur cytoplasme trés clair et leurtpeiiyau dere, assez fortement colc
par 'hématoxyline [1] [3] 4].

Les prolongements cytoplasmiques des mélanocytesirgient entre le

kératinocytes représentant avec eux l'unitpidermique de mélanisati. Le

12
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mélanocyte transfére sa mélanine aux kératinocygeas forme d’organite

cytoplasmiques appelés mélanoson

Figure 8 : Visualisationdes mélanocytes de couche basale (DOF-réaction, x160).

[1.1-8- Cellules de Langerhans[1] [8]

Il s’agit decellules dendritiques préstes dans I'épiderme & derme. Seuls la
microscopie électronique et les immunomarquagesngient de les identifie
formellement. On peut toutefois les reconnaitrenecroscopie optique : elles ont
cytoplasme péale, moinsoloré que celui des kératinocytes adjacents, teumtour

nucléaie est découpé et moins régt et leur noyau est plus dens

Ces cellules jouent un role de phagocy. Elles captent les antigenes a

surface de la peau et les présentent aux lynytes.

13
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[1.1-9- Cellules de Merkel {9] [10] [11]

Les cellules de Merkel appartiennent au systéemeoeedocrinien diffus et sont
situées dans la couche basale. Ces cellules relesgmmorphologiguement aux

cellules basales avec deux différences :

v’ la présence de granules neuroendocrines arrontdisrés par une membrane ;
v des terminaisons nerveuses amyéliniques intradipi® venant au contact de

ces cellules.
Elles jouent un rble sensoriel et neurosécrétoire.
[1.2- Derme :

Le derme est un tissu conjonctif fait de collagétede fibres élastiques

entourés d’'une substance fondamentale dite « arorph.
[1.2-1- Collagene :[1] [12] [13]

Les fibres de collagene représentent pres de 98%4 nmsse totale du derme.
Elles apparaissent comme de gros faisceaux éosiesm@m coloration HE, mais jaune
orangé en HES. Elles sont nettement biréfringesdsimiere polarisée. Ces faisceaux
sont entrecroisés dans les plans horizontaux alésustages du derme. Leur diameétre

est variable de 2 a 15 um.

Dans la partie superficielle du derme (derme paipd), les fibres de collagéne
sont fines. Cette partie du derme comprend les cespaitués entre les crétes
épidermiques, mais aussi la portion horizontalesgacente qui va jusqu'aux plexus
vasculaires sous-papillaires. Ce type de fineseéibde collagéne est aussi observé

autour des annexes pilaires et sudorales. On garierme « adventiciel ».

14
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Dans le derme réticulaire, les fibres de collagemet groupées en faiscee
épais, qui aparaissent plus ou moins compacts n les techniques de fixatio
L’ épaisseur de cette partie du derme est tres varsahbn la localisation anatomiq
(tres importate dans le dc et tres faible sur les paupieres par exemple collagene
semble un peu ondukt on y trouve quelques fibrocytes trés allongéaust limites

cytoplasmiques mal @i@éies en microscopie optiqu

Les fibres de réticuline ne sont pas visibles eloration de routine, mal
peuvent étre visualisées par argeon. Il s’agit d’'une vaété particuliere d
collagene faitale fibres trés fines (de 0,2 a 1 um de diametredr largyrophilie le
distingue des autres fibres de collagene ; ellass@mmposées de collagéne de type

alors que le reste du derme contient principent du collagéne de type

Ces fibres de réticuline ne sont présentes qu'datefguantité dans la pei
normale, mais sont trées nombreuses dans certacgegsus pathologiques comme

granulomes. Edls constituent principalemenarmature des memémes basale

Figure 9: Coupe histologique montrant le collagéne derie en lumierepolarisée
(x25).
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[1.2-2- Fibres élastiques [1] [14]

Elles ne sont pratiguement pas visibles en colomatde routine, mai
apparaissa en noir apres colorationl’ orcéine. Elles s'intercalent entre les fibres

collagéne, mais sont beawp plus fines

On en distingue plusieurs types: plus épaisses sont les fibresélastine
situées dans la partie profonde du derme, ou el¢sune disposition parallele a

surface cutanéeomme les fibres de collager

Plus on monte versépiderme, plus les fibres élastiques deviennessfiilles
forment un plexus de fibres taille intermédiaire, les fibres élaunine, sous la
jonction dermoépidermique. De ce plexus naissentrée petites fibres vertical

arborisées, qui vont occuper les papilles dermigueessont les fibres oxytalar.

Figure 10: Coupe histologique du réseau élastique du dermerfscipl

(orcéine, x 64).
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[1.2-3- Substance fondamentale amorphe :

La substance fondamentale est essentiellement titcées de
mucopolysaccharides acides, en particulier d'acm@luronique. Elle est plus
abondante dans le derme papillaire et dans la lpapilaire; elle est aussi plus

abondante dans les processus de cicatrisation [4].
[1.2-4- Cellules dermiques :

On y trouve surtout des fibroblastes. Ce sont guixdonnent naissance aux
fibres de collagene et d’élastine, ainsi qu’a lassance fondamentale. Ils sont plus
volumineux dans le derme papillaire, souvent paiggd ou triangulaire avec un
noyau dense ; dans le derme réticulaire ils sard pllongés, mélés aux faisceaux de
collagéne, et on voit surtout leur noyau allongé. dytoplasme est trés riche en

organites, témoignant de leur activité de syntlmpertante [1] [15].
[1.3- Hypoderme : [1] [16]
On y distingue deux composants :

sLobules graisseux formés d’adipocytes. Ce sont de volumineusekilesl dont le
cytoplasme est optiqguement vide, puisque leur cantgidique a disparu. On voit
bien leur contour cellulaire: ce sont des cellulgsondies, possédant un noyau
vacuolaire allongé refoulé contre la membrane. é&Eigs adipocytes, on trouve de

petits capillaires.

Les adipocytes sont groupés en lobules primairesyr ldistribution
architecturale est différente chez I'homme et daefemme : ils sont plus allongés
dans le sexe féminin, séparés par des septums/drésaux, alors que la graisse

masculine est organisée en lobules plus arrondes, des septums plus irréguliers.
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«Septums interlobulaires constitués de lames plus ou moins larges faitegis$u
conjonctif avec quelques fibrocytes. On y trouve deres, des veines et des ne

dont la structure a été développée plus hautehgesit en fait de lieu de passage
vaisseaux qui vont assurer la vascisation de la peau.
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Figure 11: Coupe histologique montrt les adipocytes (HES, x 16

I1.4- Annexes cutanées :

[1.4-1- Glandes sudripares :[1] [17]

Ce sont des glandes exocrines, tubuleuses simptEsurnées qui sécrete
la sueur. Leur portion sécrétrice est entouréeedleles myo-€pithéliales, elle siec
dans le derme profond. Leur carexcréteur gagne la surface dépiderme par un

trajet hélicoidal appelé trajet ou canal sudorif€es glandes sont de deux type
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» Glandes sudoripares eccrines, répe sur tout le tégument.
* Glandes sudoripares apocrines localisées au nideaurégions axillaires |

pubiennes et s’abouctt aux canaux pilaires.

Figure 12: Glande sudorale eccrine : glomérule sudoripar@letidde la parti
excrétrice (HES, x 160).

Figure 13: Pelotor sudoral d'une ginde apocrine (HES, x 6
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I1.4-2- Follicule pilo-sébacé :

Le follicule pilo-sébacé comprerla tige pilaire, les enveloppépithéliales qui

lui donnent naissance et la glande sée annexée au poil.

Les glandesébacées, sont des glandes exocrines, alvéolanpkes, sécrétar

le sébum. Leur portion sécrétrice est for d’une ou de plusieuraveéole: [18].

Figure 14: Coupehistologiquemontrant un follicule pilaire,extion ransversale
(HES, x 100).

Figure 15: Coupehistologique montrant urglande sébaceée, partiecrétrice
(trichrome de Masson, x 200).
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[1.5- Vascularisation de la peau
Composée de 3 réseaux anastomotiques parall@esuafdce cutané
Le réseau veineux est calqué sur le modele arte

Les lymphatiques suivent le trajet réseau veineux [1].

Figure 16: Coupehistologique montrant une artériole dermique prdé

(HES x 160).
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Figure 17 : Coupehistologique montrant une \ne souszutanée (HES x 64
[1.6- Innervation de la peau :

Le derme et I'hnypoderme contiennent de trés nombreerfs provenant d
systéme nerveux autonome, et des terminaisons usasales voies de la sensibil

myelinisées oamyeélinique [1].
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EZ'II . RAPPEL EMBRYOLOGIQUE
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La peau est I'enveloppe du corps humain, elle estcentinuité avec les
muqueuses recouvrant les cavités naturelles dgalsme. C’est le plus gros organe
de I'étre humain, représentant le tiers du poidd'@lganisme avec une surface de

I'ordre de 2 m?2 chez un adulte. La peau et sesxasnent de multiples fonctions.

La peau se compose d'une couche stratifiee supidic(l’épiderme) qui
repose sur un tissu de soutien (le derme) et uneheoprofonde ou ('hypderme).

Cette organisation en trois étages resulte de rgohbgie de la peau.

Aussitot apres la féecondation, la «morula» senggrpar division cellulaire, puis
évolue rapidement en «blastula». Pendant la troisiphase dite «gastrula» se produit
I'ébauche de trois feuillets. L’ectoblaste formepeau et les phanéres a partir du
feuillet épiblastique externe. Trois structures gyohbnaires sont impliquées dans
I'embryologie de la peau : I'ectoblaste est a fore des kératinocytes, des cellules de

Meckel, des annexes et de I'épiblaste.
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Embryon de 17 jours en coupe
frontale montrant I'ectoderme

Figure 18: Embryon de 17 jours en coupe montrant I'ectoblastentoblaste.
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Les crétes neurales, d’ou dérivent les mélanomttéss nerfs et le mésoblaste,
sont a l'origine des cellules de Langerhans, duméert de I'hypoderme. Le
développement de la peau se fait selon les gradieniporaux et spatiaux. Pour le
gradient antéropostérieur ; on a d’abord le cuevelu, puis le reste du corps avec un
décalage de 3 a 7 jours. Et selon le gradienttahgite dos se développe en premier,

puis I'abdomen.
[1l.1- Epiderme :
L'épiderme, de nature épithéliale, se forme a pddil’ectoderme.

A la 4eme SA (semaine d’aménorrhée) ; 'embryondésitnité par I'épiblaste
formé par une seule assise cellulaire, puis a hae78A le futur épiderme comporte 2
assises cellulaires: les cellules de la couche rBode, aplaties, forment le

périderme jusqu’a la 23eme SA et la jonction degpmermique sera plate.

A la 10eme SA ; I'aspect ondulé de la jonction de#pidermique est due au

début de la formation des crétes épidermiquesspdpilles dermiques.

A la 24éme SA ; la couche intermédiaire va s’épaigsur atteindre 4 a 5

assises et le périderme sera remplacé par la caochée.
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\

Figure 19: Structures embryonnaires a la 3eme semaine d’amin&®o
[11.1-1- Mélanocytes :

Les mélanocytes ont pour précurseurs les mélasiaislajui sont des cellules
issues de la créte neurale. Ces cellules ont adesifgeurs communs totipotents qui se
différencient progressivement durant leur migrataes crétes neurales jusqu’aux
territoires cibles.
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Figure 20: Formation des mélanocytes a partir des crétesatesur

Légende A : plaque neurale, B : gouttiere neurale, 1 biysite, 2 : gouttiere neurale,

3 : cellule de la future créte neurale.

Dés la huitieme semaine de la vie embryonnaire, nedanoblastes vont
pénétrer et proliférer dans le mésoderme sous ipigee, puis coloniser I'épiderme
et les follicules pileux. lls vont alors rapidemesg différencier en mélanocytes
matures, avec apparition d’expansions cytoplasmsiquappelées dendrites

mélanocytaires et début de synthese des mélanines.

En empruntant des voies de migration identiques,nd@anoblastes vont aussi
coloniser certaines structures oculaires (choroiajitives (organes vestibulaires) et

nerveuses (leptoméninges).
[11.1-2- Cellules de Langerhans et cellules de Meak

L’hématopoiese foetale est la source des celluletamgerhans colonisant

I'épiderme.
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Les cellules de Merkel dérivent des kératinocyeesalx. Elles apparaissent a la
7eme SA en méme temps que la 3eme couche de ramde

[11.2- Derme et hypoderme :

Ce sont des tissus conjonctifs avec tous leurstitoants habituels, richement

vascularisés et innerveés. lls ont pour origine ésablaste intra-embryonnaire.

I11.3- Annexes :

Les premiers poils visibles sont ceux des sourdisla levre supérieure et du
menton. lls contribuent a former le lanugo verg2ame SA [4].
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[ IV. HISTORIQUE
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Virchowa initialement décrit la calcinose cutanée en 1&85h

En 1938,Atkinsonet Weberont cité, dans une étude compléte de la situation,
quelLeissieren 1877 a enregistré le cas d’une femme de 2fj@resvait eu depuis son
enfance des nodules cutanés durs: il y avait ucbailge de particules calcaires et
gu’il croyait que son cas est comme I'un des geuiesociées a la sclérodermie, et que

le premier cas de calcinose a été décrit en 1878/paer

En 1899 Derville a publié un cas, et dans la méme ariDgett a suggéré une

incidence familiale, mais cela n’a pas été prouveé.

En 1900 Proficheta écrit une these sur la calcinose, avec un résigniéus les
cas publiés jusqu’a ce jour. Il fut ensuite apgpeléles écrivains étrangers le syndrome
de ProfichetRichea rapporté qu’un agent de I'acide sulfurique forhes nodules de

carbonate de calcium et du phosphate.

En 1902,Hutchinsona rapporté un cas d'une femme agée de 58 ans qui a
probablement souffert de sclérodermie; les doigtsentaient en bois, et des plagues
calcaires ont été trouvées dans les couches presomel la peau de I'avant-bras. Cela
semblait étre un cas de sclérodermie avec calcimse été le premier cas publié en

Angleterre.

En 1927, Lehrenbeckera décrit un patient qui avait auparavant subit une
sympathectomie bilatérale pour la maladie de Rayretuqui a développé plus tard
une calcification. L’auteur se demandait si I'ofiena avait été la cause excitante de la

calcinose.

En 1930,Steinitza signalé un cas d’'une femme agée de 82Bxasier a cru
que la fonction ovarienne diminuée avait un liere@va calcinose et que les

perturbations circulatoires auraient favorisé up&dé&alcaire.
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En 1935,Wilson pensait que les dépbts de phosphate et de catcouwés
dans les doigts de I'un de ses cas, pourraient &éidus a une hypervitaminose D
endogene liée a un taux de cholestérol anormalegéhevd dans le sang, en association
avec la maladie de Raynaud qu’il avait. Les mémeteuss affirment que la
sclérodactylie et la sclérodermie sont fréquemmasdociées et que la calcinose

universelle peut étre fatale.

En 1943 Pedersena dit que les Francais appellaient la pahologmmtoétions
calcaires des atrophies cutanées". Il a décritfememe a la ménopause qui avait une
calcinose circumscripta typique avec une tendanoaias bleues et froides. Il a exclu
la corrélation entre la calcinose et les pertudvetidu systeme endocrinien. Il a donné
la composition chimique des dépodts de calcium drpdlun patient présentant une
calcinose. Il y avait des granules brunes humigles an noyau central dur. L’analyse
a montré la présence de calcium, de phosphateswig carbonate et une faible trace
de magnésium, mais pas d’oxalate ou d’acide uridj@econclu que le noyau était tres

similaire a l'os.

En 1944, Comroe affirmait que la variante circumscripta est gélegrent
limitée a la distribution de la région articulaides phalanges, des genoux et des
coudes. Le métabolisme du calcium est normal aireidéminéralisation osseuse ou

arthritique n’a été observee.

En 1945,Wigley et Hunter décrivaient un cas de calcinose chez un patient

souffrant de néphrite chronique avec hyperparatbygsecondaire.

Concernant le traitement Atkinson et Weber en 1938, affirmaient que les
médicaments, la physiothérapie, la diététique gaitement endocrinien et chirurgical
ont été essayeés sans succes celithintera expérimenté avec la fibrolysinelpffman
avec de l'acide chlorhydriqueWeissenbaclavec la thiosinamine, l'iodure, et les

extraits thyroidiensChopra a donné le phosphate de sodium pendant de longues
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périodes, constatant que la formation de nodulesies empéchédVeil, Weissmann-
Netteret Brauerjugeaient que les extraits thyroidiens et ovargorg d’aucune utilité
lorsqueWerleyaffirmait 'amélioration avec les extraits thyraédis. Drucker pensait
que le radium est inutile, maBucassea constaté que les nodules se sont liquéfiés

avec ce traitement.

Ramsdela effectué une hémithyroidectomie dans un cas. dagathyroides
semblaient normaux et une grande amélioration @a@istatée; 50% des nodules ont
disparu et la jeune fille infirmait devenant actieea repris ses fonctionBrody et
Bellin considéraient que I'avantage de la parathyroideietaéside dans la baisse du

taux de saturation calcigue du sang et donc unandtion de formation des dép6éts.

Sheldona la Société royale de médecine le 25 Mars 198®matré un enfant

dont les dépots calcaires avaient disparu sarisrirant particulier.

En 1944,Comroeaffirmait que I'hémithyroidectomie et la parathiglectomie

ont été essayees avec des résultats mediocres [20].
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[ V. ETIOPATHOGENIE
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La pathogenése de la calcinose cutanée n’est papl&®ment comprise et

d'une variété de facteurs permettant a différent€narios cliniques de se

produire [19].

La composition des calcinoses cutanées, outre ftdxydpatite de calcium qui
est de loin majoritaire, peut également compores cristaux d’oxalate de calcium,
d’'urate, et des protéines telles que I'ostéopontilostéonectine et la sialoprotéine.
Ces dépbts forment des masses dures, parfois ygegecliniguement, anhistes,

localisées dans le derme ou dans I'hypoderme/¢isgs-cutané [21].

Pour obtenir des dépbts d’hydroxyapatite de calcianvivo dans la peau

murine, deux facteurs sont nécessaires :
* 'administration systémique de sels de calciundewitamine D.

* un facteur d’initiation local, traumatique, castaint en une injection ou toute

autre altération tissulaire.

Cela illustre bien les mécanismes intriqués im@ijgans le développement
des calcinoses cutanées chez 'homme: premiéremeatanomalie du métabolisme
phosphocalcique impliquant des taux anormaux sésigie calcium, de phosphore ou
de vitamine D ; deuxiemement, des altérations lag®s cutanées permettant

I'initiation de la cristallisation des sels calcepudans la peau.

Les taux sanguins de calcium, de phosphore et fibertee active de la vitamine
D (1,25(0OH) D3) sont régulés par un réseau complexe d’hormatieszymes et de
facteurs environnementaux externes (rayonnement . U\De nombreux
dysfonctionnements au sein de ce réseau, partatdinn organe (parathyroide, os,
rein, foie, tube digestif), par défaut enzymatique par endocrinopathie spécifique

peuvent entrainer une hypercalcémie, une hyperplobogmie ou une hypervitaminose
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D, pouvant étre responsables de calcifications éetafR21].

La calcification peut se produire dans le cadreypéuicalcémie et / ou
d’hyperphosphatémie lorsque le produit du calciumgphate dépasse 70 i, en
absence de Iésion tissulaire. Ces niveaux extrdae#s élevés peuvent provoquer une
augmentation des taux intracellulaires du phospbegth calcium, la nucléation et la

précipitation cristalline [19] [22].

Alternativement, le tissu endommagé peut permetine afflux d’ions de
calcium, ce qui conduit a une élévation du taurairgllulaire du calcium puis a une
précipitation cristalline ultérieure. Les lésioisstilaires peuvent également se traduire
par le biais des protéines dénaturées qui fixeétépentiellement le phosphate. Le
calcium réagit ensuite avec le phosphate lié aatepres, conduisant a la précipitation

du calcium-phosphate [22].

La cristallisation de I'hydroxyapatite de calciundbdite au niveau cellulaire
dans les mitochondries ou dans des vésicules vitlasmiques dérivées de la
membrane plasmique. Ce phénomene est finement rédé@éhelon cellulaire par un
équilibre entre des facteurs promoteurs de laatlisition (produit phosphocalcique
extracellulaire éleve, pH alcalin, enzymes mastioy$, altérations des fibres
collagénes ou élastiques), et des facteurs inhisitede la cristallisation
(polyphosphates organiques ou analogues pyrophtesplsynthétiques comme les

biphosphonates) [21].
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{ VI. EPIDEMIOLOGIE
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La Fréquence :

Les données de fréquence et d’incidence spécifigeesont pas disponibles

dans la littérature [19].

La calcinose dystrophique est la forme la plus satidécrite, alors que la

variante idiopathique est la plus rare [19].
Le nodule calcifié sous-épidermique est le plugdent chez les enfants [23].
Le sexe :

On note une prédominance masculine dans la catcinotanée idiopathique
[23]. Cependant, aucune prédominance sexuelle mlestmentée dans les autres

types de calcinose [19].
La race :

La calcinose tumorale est plus fréquente cheada noire [19].
La mortalité / morbidité :

La calcinose cutanée est généralement un prockésus Lorsqu’il est présent,

la morbidité est liée a la taille et 'emplacemdatla calcification.

Les Iésions peuvent devenir douloureuses, limianbbilité d’une articulation
adjacente, ou comprimer les structures nerveugaseades. L’ulcération et I'infection

secondaire peuvent se produire [19].
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[VII . CONDUITE DIAGNOSTIQUE
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VII.1- Diagnostic positif :
VII.1-1- Diagnosticclinique :

Cliniguement, les calcinoses cutanées consisterdestpapules, plaqu: ou
nodules infiltrés, dura la palpation, de cowr blancjaunatre. Les Iésionpeuvent

étre asymptomatiques ou douloureuses, plus ou mtsgasces

Les calcinoses cutanées peuveétre spordnément eéliminées a trave
I'épiderme. Cette élimination transépiderne se manifeste par I'extrusiord’un

matériel crayeux, blanchatre, plus ou moins lie par une ulcération cutan

La plupart des calcinoses ont unéveloppement progref et sont
asymptomatiques. Li@partition des calcinosesr le tégument varie en fonctide la

maladie causale [21].

Figure 21: Nodules calcifiés jaunes blancs une base érythémateuse au nivee

pouce d’une fille de 13 ans.
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Figure 22: Nodules calcifiés au niveau du visage, des dagtkes genoux d’'un
enfant de cing ans.

Figure 23: Plaques calcifiees au niveau du thorax et du membégeur droit d’'un
enfant de dix ans.
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VII.1-2- Diagnostic paraclinique :
VIl.1-2-1- Radiologique :
A- Radiographie standard :

Les dépdts d’hydroxyapatite sont radio-opaques eztv@nt étre découverts

fortuitement dans la peau sur des radiographidisééa pour d’autres raisons [21].

Compte tenu de la différence de contraste inhéetne le calcium et les tissus
mous, la radiographie standard est utilisée deimputar elle est standardisée,
reproductible, largement disponible et trés effecaour détecter une calcification des
tissus mous de toutes sortes [24].

Elle est sensible mais représente une sommatiadi@i® information 3D [25].

Figure 24 : Radiographie du coude de profil d’'une fille de @is objectivant une
opacité de tonalité calcique.
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Figure 25: Radiographie de la main d’un enfant de cing anstraat des lésions
compatibles avec des calcifications cutanées adtesiphalanges

B- Echographie des tissus mous :
L'échographie montre des foyers hyperéchogénes awveccone d’ombre

postérieur, qui est caractéristique du diagnosticalcification et qui le différencie de

I'inflammation locale

Figure 26: Image échographique des tissus mous réveélanbgessfhyperéchogenes
avec un cone d’ombre postérieur.
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C- Tomodensitométrie:

La TDM est la meilleure modalité d’évaluation de dalcinose car elle
permet :

v’ L’évaluation quantitative et qualitative de la datise (taille, aspect,
densité...).

v La localisation exacte et les rapports avec lssisi@voisinants.

v Le reformatage multiplanaire et 3D [25].

Figure 27: Foyer groupé et ponctué de calcinose, a la fais thypoderme (fleches)
et I'épiderme (tétes de fléches).
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D- Imagerie par résonance magnétique :

L'IRM permet une exploration des différentes coucloatanées épidermique,
dermique et hypodermique, ainsi que de leurs diffésr composants. Les dépots
calcifiés ont des signes caractéristiques sur I'IRBépendant, elle est d’'une utilité
limitée dans I'évaluation des structures calcifiéeg elle manque de résolution

spatiale et de contraste pour les petites caltibioa [19] [25] [26].
E- Scintigraphie osseuse :

La scintigraphie osseuse avec des composés de hatespadiomarqueé
(technétium-99m méthylene diphosphonate) est piiler évaluer les calcifications

des tissus mous. Ce test est plus sensible qadilagraphie simplgL9].
VIl.1-2-2- Biologique :

Le dosage des taux seériques du calcium, du phaspimarganique, et

d’albumine est nécessaire :

« L’élévation des taux sériques de la phosphatasdiradcet du calcium avec une
diminution du taux de phosphate inorganique est c&viwe de
I’hyperparathyroidie.

¢ On peut en outre calculer le produit de calciumspiate afin de déterminer si
le seuil de 70nTddI? est dépassé.

e La valeur dalbumine est nécessaire pour interpréee signification
d’hypocalcémie ou d’hypercalcémie. Le calcium estdment lié aux protéines
et des anomalies de la concentration d’albumine/gr@ucauser des anomalies

insignifiantes de la concentration en calcium.
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En outre, d’autres examens biologiques peuvenuétes :

* Le dosage seérique de l'urée et de la créatingrenpt d’évaluer la fonction

rénale.

« Sur la numération-formule sanguine, des anomdi@satologiques peuvent

évoquer un cancer ou un lupus érythémateux systensigus-jacent.

* Si le syndrome des buveurs de lait est suspect@)dair du pH artérielle et des

bicarbonates peut indiquer la présence d’'une aleaiwétabolique.

« Une concentration élevée de la parathormone @stsigne direct de

I’hyperparathyroidie.

* Le dosage des anticorps antinucléaires est dtles le dépistage du lupus

erythémateux dissémine.

* Les taux de la vitamine D doivent étre dosés afavaluer la possibilité d'un

exces de vitamine D ou de carence.

* Un test de 24 heures de I'excrétion urinaire dlciam et / ou du phosphate

inorganique peut étre utile [19]
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Laboratory
Iinvestigations

I

Mormal serum Elevated serum
Ca2+/Phas Caz+/Phi+

Dystrophic CC Idiopathic CC MetastaticCC

Dermatomyositis A8
Mi-2, Jo-1, PM-5c|
Scleroderma AB:

AMA, SciT0, Phi-Scl,
RMA palymeraies,
CENP-B
SLE AB:

ANA dsDMNO, Sm,

Rof/55A, La/558,
U1RNP

Figure 28: Examens biologiques utiles dans la calcinose éatan

v' Un taux sériqgue normal de calcium et de phosphateobservé dans la
calcinose dystrophique et la calcinose idiopathique

v La perturbation de ces taux est vue dans la caeingétastatique.
VII.1-2-3- Histologique:

Les résultats de I'examen anatomopathologique surbibpsie cutanée
confirment le diagnostic.

Sous le microscope, les dépdbts calcifies sont faeid reconnaissables en
coloration standard. lls sont de forme et tailleéées, anhistes, basophiles, de couleur
bleu-violet. Une réaction granulomateuse résorpiveorps étranger ou une fibrose
cicatricielle périphérique sont souvent associkasoloration de Von Kossa souligne
les dépdts calciques en noir, et permet la déteams dépbts de tres petites tailles,

parfois indétectables en coloration standard [21].
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Figure 29: Dépbts calciques cutanés consistant en des masskgdares bleues-
violettes de forme irréguliere dans le derme prdfHES).
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Figure 30: Dépbts calciques dermiques mis en évidence a taiat@n de Von Kossa
(x20).
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VII.2- Diagnostic étiologique:
La calcinose cutanée est classifiée en quatre grigpés selon 'étiologie:

¢ les calcinoses dystrophiques ;

+ les calcinoses métastatiques ;

¢ les calcinoses idiopathiques ;

+ les calcinoses iatrogénes.

Cependant, l'histoire et I'évolution des Iésionspeiddent de I'étiologie de la
calcinose :

v’ Les patients atteints de calcinose dystrophiquevergu fournir des
antécédents d’une maladie sous-jacente, d'un nadliidé préexistant (qui
représente une tumeur), ou d’'un événement trauusatiq

v’ Les patients atteints de calcinose métastatiquesauntent des antécédents
d’insuffisance rénale chronique.

v Les cas de calcinose cutanée idiopathique ne godrglement pas associés
a un traumatisme ou a une maladie précédente.

v' Ceux qui développent une calcinose iatrogéne amiesd des antécédents

récents d’hospitalisation.
La localisation des Iésions varie selon le typealeinose :

» Calcinose cutanée dystrophique: La calcificationggnéralement localisée a
une zone spécifiqgue d'une lésion tissulaire. Cepsfdelle peut étre
généralisée dans certains troubles.

» Calcinose cutanée métastatique: Le dépot de caleatrsouvent répandu. De
grands dépots se retrouvent frequemment dansdsseag articulations comme

les genoux, les coudes et les épaules, dans umébution symétrique.
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Cependant, le dépot calcique d’'un organe viscérales vaisseaux sanguins se

produit plus souvent que le dépot cutané.

» Calcinose cutanée idiopathique: La calcificationpdgs couramment localisée

a une zone diffuse.

» Calcinose cutanée iatrogéne: La calcification ésegalement située sur le site

d’'une procédure invasive [19].
VII.2-1- Calcinoses dystrophiques :

La calcinose cutanée dystrophique est le typeude pbmmun des calcinoses

cutanées.

C’est un résultat de Iésions ou d’anomalies tissedalocales, telles que des
altérations du collagene, de l'élastine, ou de raisge sous-cutanée. Les niveaux

sériques de calcium et de phosphate sont dansnigss normales [27].

Theéoriquement, la calcification dystrophique sedpib parce que la maladie
sous-jacente entraine des altérations des membcefieiires, permettant I'afflux de

calcium intracellulaire et la cristallisation ulgure [28].

Elle est associée a une variété de troubles, y dengs maladies du tissu
conjonctif, les troubles héréditaires, les tumecusanées, les traumatismes et les

infections [27].
VIl.2-1-1- Calcinoses des maladies du tissu conjbnct

Plusieurs maladies du tissu conjonctif sont resploles de calcification de la
peau, y compris la sclérodermie systémique, laradéEmie localisée, la
dermatomyosite juvénile, le lupus érythémateux&ygijue et la porphyrie cutanée
tardive [27].
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A- Connectivites :

a- Sclérodermie systémique :

Il s’agit d'une maladie du tissu conjonctif survah@xceptionnellement chez

I'enfant avec une prédominance féminine (ratio 4/1)

Les calcifications sont frequentes dans la sclénoi@eet plus particulierement
dans le CREST syndrome, ou la lettre C de l'acranyse réfere justement aux

calcifications cutanées [21].

Robertson et al. rapportent qu’elle survient dab® 2les cas de sclérodermie.
Leur apparition s’observe en moyenne apres 10 @an$2d’évolution de la maladie et

est rarement vue dans I'enfance [29] [30].

Il a été démontré que les tissus des patientsosi@démiques contiennent cing a
vingt fois plus de calcium que les tissus des suggins. Une hyperparathyroidie

discréte peut parfois étre démontrée chez cesnpa{i2l].

Les Iésions sont souvent de petite taille, de terde quelques millimétres a
quelques centimetres, affectant de facon préf@intes zones de microtraumatismes
comme les avant-bras, les coudes, les doigts g@ides. Les calcifications existent en
peau cliniguement scléreuse mais aussi en peawlimguement Iésée. Elles sont

cliniguement indétectables, asymptomatiques et emuxassociées a une réaction

inflammatoire treés limitée [21] [29] [31].

Dans ce contexte, les calcifications n'ont pas tecelaa la régression
spontanée. Certaines peuvent étre éliminées pa transépidermique, devenant

particulierement douloureuses, surtout sur la pdgsedoigts [22] [29] [31].

Une étude précédente par Vayssairat et al. démbutileé des radiographies

de la main dans la détection de la calcinose sotsiée chez les patients atteints de
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sclérodermie systémique. Des radiographies sysigmest mettent en évidence

jusqu’a 40% de calcinoses cutanées chez ces a2t

Leur principale complication vient du risque d'ulagons qui peuvent
s’infecter dans un second temps, alors méme queaszularisation distale est

frequemment altérée. Elles sont associées a undérargche altération de la qualité de

vie de ces patients et sont volontiers douloure[&56429].

Figure 31: Petites calcinoses cutanées palmaires et digaalesurs de la

sclérodermie systémique.

b- Dermatomyosite juvénile:

C'est une maladie inflammatoire vasculaire chroaiqdiorigine inconnue

intéressant la peau et le systeme musculaire strié.

C’est une pathologie rare qui survient chez I'ehfamec une prévalence
d’environ 6/100 000 et un sex-ratio de 1/1,7.
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La dermatomyosite juvénile survient souvent chezelefants de moins de sept

ans. Un deuxieme pic de prévalence est observélehenfants entre 10 et 13 ans.

La calcinose est frequemment observée dans la tlmmyasite. Selon al. et
Sallum, elle peut étre trouvée chez jusqu’a 70%eéants et des adolescents atteints

de dermatomyosite [27].

Plus rapide que dans les autres maladies du t@gonctif, elle survient dans

les 2-3 ans a patrtir de I'apparition de la DMJ [31]

Les calcinoses cutanées dans le contexte de laatenyosite sont plus
diffuses et de plus grande taille que dans lesabdEmies. Elles forment de petites
plaques ou des nodules dispersés a la surfaceéeutanchant typiquement les zones
périarticulaires, les cuisses, les bras et le trbes lésions sont souvent associées a
une importante réaction inflammatoire locale, deslalos invalidantes et une

élimination transépidermique [21] [29].

Les dépdbts calciques peuvent étre cutanés, soasésjtintéresser les fascias,
étre intramusculaires avec une prédilection powr ddes qui sont exposés aux
microtraumatismes. lls sont douloureux et peuviemtér la mobilité articulaire. Dans
les cas extrémes, les calcinoses peuvent étre wveassiréalisant alors un

«exosquelette», pouvant entrainer des troublesitomels majeurs.

Les complications sont la encore des ulcératiantsnges qui vont voir se
drainer du matériel calcaire, pouvant secondairénsénfecter, ou favoriser des
ankyloses articulaires. Des nécroses cutanées pewlmparaitre dans les zones
d’appui [21] [29] [31].
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Figure 32: Nodules calcifiés au niveau de 'abdomen chezniarg de onze ans
atteint de dermatomyosite sévere.

Figure 33: Radiographies du genou droit face et profil marttdes calcifications
diffuses chez une fille de cing ans souffrant deJDM
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c- Lupus érythémateux :

Toutes les formes cliniques de lupus érythémateuwent s’accompagner de
calcinoses cutanées, cependant globalement mégsentes que dans la sclérodermie

systémique ou la dermatomyosite.

C’est une complication rare touchant les patietitsras de formes graves et de
longue durée d’évolution. Elle est habituellemehsarvée chez les femmes agees,
cependant il y a eu un nombre limité de cas dézlahez les enfants [30] [33]. Le
délai entre le diagnostic de lupus et la surveneiealcinose cutanée est de 20 ans
environ. En cas d’association a une panniculipégwe, elle survient plus tét, environ

5 ans apres le diagnostic [29] [31].

Les calcifications sont souvent peu symptomatiques indracliniques

découvertes accidentellement sur des clichés agitples [29].

Les depobts calcifiés ont un aspect clinique pratdeelui observé au cours de
la sclérodermie systémique ou de la dermatomyogéméralement vus sous des

lésions de lupus cutané et sont limités dans lméet le tissu sous-cutané [27].

Les lésions se localisent préférentiellement adséaités, principalement dans

les zones périarticulaires et peuvent aggravery@pathie associée [21] [34].

Dans le cas particulier de la néphropathie lupiguec insuffisance rénale, les
calcifications pourraient étre dues a I'associattaitérations tissulaires diffuses et de

perturbations du métabolisme phosphocalcique [34].

Les radiographies systématiques peuvent montrgujasi0 % de calcinose

cutanée asymptomatique, principalement dans lesszpériarticulaires [34].
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Figure 34: Plaques calcifiées et érythémateuses sur la niafigreeure gauche de la

mandibule d’un enfant de 13 ans atteint de lupythémateux.

Figure 35: Radiographie du bassin montrant des calcificattbfigases chez un enfant
de neuf ans atteint de lupus.
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d- Autres :

Les connectivites indifférenciées sont peu fréquentrassociées a la calcinose
cutanée. Des cas isolés ont été décrits avec wt daiyen relativement rapide de 2,7

ans a partir du diagnostic. Leurs lésions intérdskes extrémités, les mains et les

pieds [29] [31].

Il y a quelques cas rapportés de calcinoses agsoaiéles connectivites mixtes
sans que l'on puisse en préciser les caractérestigqpar le délai d’apparition et les

sieges sont tres variables [29].

Enfin, de rares cas de calcinoses cutanées sonensisrvau cours des
arthropathies juvéniles idiopathiques, de formesalisées de sclérodermie, de
syndrome de Gougerot-Sjogren primitif, ou de polgsite. lls sont trop rares pour en

faire une description précise [29].

Figure 36: Calcinose cutanée des deux genoux au cours dameectivite mixte.
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B- Porphyrie cutanée tardive :

Les porphyries sont des maladies métaboliques dages a une anomalie
enzymatique intéressant le meétabolisme de I'hémieagGe enzyme peut étre

déficiente et étre alors a I'origine d’un type aeghyrie [35].

La porphyrie cutanée tardive est la forme de patipha plus fréquente, due a
un déficit en uroporphyrinogéne décarboxylase.digses cliniques chez I'enfant sont
dominés par une fragilité cutanée photodistribug¢ecades grains de milium, une

hyperpigmentation et une hyperpilosité du visadd.[3

La calcification dystrophique avec ulcération sentidans 8% des cas. Les
localisations habituelles sont le cuir chevelucdel, la face dorsale de la main et la
région périauriculaire. Les dépbts calcifiés sonuvent associés a des lésions
sclérodermiformes [27] [35].

VIl.2-1-2- Troubles héréditaires :

La calcinose cutanée se produit dans le pseuddwxan@ élastique, le

syndrome d’Ehlers-Danlos et le syndrome de RothritUmzimpson.
A- Pseudoxanthome élastique :

C’est une génodermatose essentiellement transelise $n mode autosomique
récessif, causée par une mutation dans le gene AB@JP-binding cassette
transporter C6), situé au chromosome 16p13.1 etrtoan transporteur du calcium
[34]. Le géne défectueux provoque la calcificataes fibres d’élastine qui débute
dans le centre de la fibre d’élastine et avance Mextérieur sur la surface de la fibre,
pour aboutir finalement a la rupture de la fibreendig et al. ont montré que les
patients atteints de PXE ont des niveaux bas dé&#, un inhibiteur systémique de

calcification. Les premiers signes apparaissert Madolescence [27] [36].

La calcinose cutanée dystrophique n’est pas sowenen association avec le
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PXE malgré les collections pathognomoniques deiwalcsur les fibres élastiques

fragmentées. Les lésions apparaissent sous fornpapldes jaunatres, généralement
situées sur le cou, les aisselles, les fosses dde¢cd’abdomen, l'aine et les creux

poplités [27] [36].

B- Syndrome d’Ehlers-Danlos :

Il s’agit d’'un groupe hétérogéne de maladies héaids du tissu conjonctif. A
ce jour, 11 variants ont été décrits; les plus comsnsont les sous-types | et IV. Les
sujets atteints du syndrome d’Ehlers-Danlos de typeeuvent développer une
calcification cutanée dans la guérison des ciarihirurgicales et des nodules sous-
cutanés [19] [27].

C- Syndrome de Rothmund-Thomson :

C'est une génodermatose autosomique récessive qare associe une
poikilodermie congénitale a des anomalies phangée®n osseuses, oculaires,
endocriniennes, dentaires et un risque néoplasiqorl. Une petite taille est souvent
décrite sans explication [35]. L'apparition de dabse cutanée au cours de ce

syndrome est rare mais des cas ont été rappoBEs [3

VII.2-1-3- Calcinoses des tumeurs et des kystemést:

De nombreuses tumeurs cutanées bénignes et mapgueent présenter des
calcifications en leur sein. Elles sont souvent gaggmatiques et de découverte
fortuite a I'examen histologique [40]. Le pilomawbime, ou calcification épithélioma
de Malherbe, est la tumeur la plus fréquente quiet calcifiee [19].

Le pilomatricome est une tumeur cutanée bénigniiaule pileux retrouvée
le plus souvent chez l'enfant. C'est une tumeureaigile souvent méconnue et
confondue avec d’autres Iésions cutanées. Le pilicoene se présente typiquement
sous la forme d’'un nodule sous-cutané unique odipiell asymptomatique, rond ou

ovalaire, irrégulier, de consistance dure ou fermas. localisations habituelles sont la
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téte et le cou [39]. La calcification dans le pilmmcome est présente dans 75% des
cas [34].

Figure 38: Coupe histologique d’un pilomatricome calcifié (H&5).
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Des calcifications peuvent occasionnellement étresevi@es dans les
syringomes, les lipomes, les histiocytofibromes ieérdes autres tumeurs bénignes.
Ceci peut aussi étre le cas de tumeurs malignesieole carcinome basocellulaire,
les liposarcomes ou des métastases cutanées. kesfikystes sont régulierement le
siege de calcifications, principalement les kystiehitemmaux et épidermoides [19]
[34] [39].

VIl.2-1-4- Calcinoses traumatiques :

La calcinose dystrophique a été rapportée a l& sles blessures des tissus
cutanés, y compris les plaies cutanées, les aieatde brllures et les piglres de talon
dans la période néonatale. Elle est liée a uneatltié tissulaire sous-jacente et peut se
produire des années apres la blessure. On peutvebstes papules ou des lésions
nodulaires dures des talons des nourrissons apv@®® quatre a douze mois apres la

réalisation de nombreuses ponctions veineusesradpééonatale [34] [40].

Des calcifications aprés les injections intramusmedasont aussi décrites,
méme en l'absence de calcium dans les produitstége Elles peuvent s’observer
aprées un traumatisme par des agents physiquedgde® dizaines d’années apres un
traumatisme, une électrisation, une exposition raid,f des brdlures, ou apres des

interventions chirurgicales multiples [27] [41].
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Figure 39: Calcinose cutanée traumatique chez un garconitiari

Figure 40: Calcinose cutanée survenant sur brdlure.

VII.2-1-5- Calcinoses post-infectieuses :

Les calcinoses post-infectieuses les plus classigsent les calcinoses

parasitaires observées dans la cysticercose, tairalose, les loases, la filaire de
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Bancroft, les kystes hydatiques et surtout I'onenogse (calcifications nodulaires).
Les onchocercomes se calcifient frequemment avdenhigps. |l s'agit souvent de
parasites s’enkystant dans la peau ou ils entratmenfibrose, formant un petit nodule

contenant un ou des parasites qui y finissent lieui34].

Depuis quelques annees, des bactéries d'une neugkdsse, appelées des
nanobactéries, sont incriminées dans la produass cristaux d’hydroxyapatite de
calcium pour induire la formation de calcificatiotissulaires mais la pathogenése
reste incomplétement comprise [40] [42]. On troawessi des calcifications dans la

lepre, le long des nerfs atteints [34].

On décrit enfin d’exceptionnelles calcifications aites de lésions virales,

comme I'herpés ou le zona, voire sur des intersri@d].
VII.2-1-6- Calcinoses vasculaires:

La situation la plus fréquente est celle de l'ifisaihce veineuse qui induit tres
souvent des calcifications inapparentes cliniquentelfds sont retrouvées chez pres
de 10% des patients souffrant d'une insuffisance.radiographie démontre de
multiples zones radio-opaques trés superficiellssj@@bes avec un aspect en maille
ou en traits de brosse [34] [40].

Toutes les phlébolithes peuvent se calcifier, entiqudier dans les
malformations vasculaires, donnant des aspectslogijues en anneau ou en bille.

Ce phénomeéne est fréquent aussi dans les hémaiids¢40].
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Figure 41: Aspect radiologique des calcifications cutanées dansuffisance

veineuse des membres inférieurs.
VII.2-1-7- Calcinoses post-inflammatoires :

L'inflammation des tissus cutanés peut entrainerddg®ts d’hydroxyapatite,
comme c'est le cas dans les foyers d’ostéomyéltmrique, dans les adénites
chroniques ou dans les pavillons auriculaires apgess engelures, en cas d'eczéma

chronique ou de chondrites diverses [34] [40].

A l'instar des panniculites lupiques, toutes lesrpeulites avec adiponécrose
peuvent se calcifier secondairement. Dans la paht@méonatale (nécrose du tissu
sous-cutané du nouveau-né) ou la panniculite patiguee par exemple, la libération
des acides gras par l'adiponécrose participerdid dormation locale de sels de

calcium, et a leur cristallisation [21].
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Figure 42: Radiographie montrant la calcification d’'une at&hronique fistulisée.
VII.2-2- Calcinoses métastaticps :

La calcinose métastatique, appelée également nigadboest caractérisée par
une anomalie du métabolisme du calcium et / ou lthsphore ce qui conduit a la

précipitation du calcium dans la peau.

De fagon caractéristique, les calcifications apigaesmt sur les sites péri-
articulaires, leur taille et leur nombre semblee &n corrélation avec le degré de
I’hyperphosphatémie. Les Iésions regressent lorgegitaux sériques de calcium et du

phosphore se normalisent.

La calcification métastatique survient principalemehez des patients souffrant
d’insuffisance rénale avec une hyperparathyroidi@aire ou secondaire [41]. Elle est
rencontrée également dans le syndrome des buveudast,dqui est caractérisé par une

ingestion excessive d’aliments ou d’antiacides eoants du calcium. En outre, elle
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peut étre observée dans I'hypervitaminose D (ingesthronique de vitamine D a des

doses élevées) [27].
VII.2-2-1- Hypercalcémies :

Les causes classiques sont lintoxication a lamviite D et le syndrome de
«buveurs de Ilait» mais elles ne s'accompagnent xqefionnellement de
calcifications cutanées, alors que les localisatisissérales sont courantes (rein,

poumon, coeur), ainsi que celle de I'ceil et des teag84].

Dans les causes diverses d’hypercalcémie comme al@oidose, les
phénoménes ostéolytiques, certaines maladies iefisels comme la tuberculose ou

I'histoplasmose, quelques rares cas de calcinagaaées sont rapportés [34].
A- Hyperparathyroidie primitive:

Les hyperparathyroidies s’associent tres raremelgsacalcifications cutanées
probablement du fait de [I'existence, initialemendg I'hypophosphorémie avec
I'hyperphosphaturie. La PTH est hypersécrétée denfaomplétement inappropriée et

non freinable par un tissu parathyroidien pathajogi

L’hypercalcémie est habituellement bien tolérée edle s’installe trés
progressivement. Elle s’associe biologiguement & bypercalciurie, une acidose
hyperchlorémique et une augmentation du calcitiBte peut étre asymptomatique ou
se manifester par des signes rénaux (lithiase,roéaltinose), des signes articulaires
(chondrocalcinose, calcification périarticulairegsaignes neuropsychiques (faiblesse,
dépression, troubles de la mémoire), des signesstiig (anorexie, constipation,
nausées, vomissements, ulcere, pancréatite), esigess cardiaques (hypertension

artérielle).

Il s’agit dans 80% des cas d'un adénome bénined’'seule glande, d’'un
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carcinome parathyroidien (1%), d’une hyperplasie gigatre parathyroides (15%), ou
d’'un adénome double ou multiple (4%). La découvetiene hyperparathyroidie

primitive fait rechercher des néoplasies endoanmés multiples (NEM) : NEM1

(syndrome de Wermer) associant des tumeurs hypaphgs pancréatiques,
parathyroidiennes et d’autres glandes, ou NEM2Adesyme de Sipple) associant a
I'hyperparathyroidie, un phéochromocytome et unceammeédullaire de la thyroide
[40].

B- Hypervitaminose D :

Lors des hypervitaminoses D, il existe une hypegraie par augmentation de
I'absorption intestinale du calcium, une hyperaai€, une normophosphorémie et
une parathormone basse. Le dosage de calcitriéh (DH) D3) est normal dans les
hypervitaminoses D liées a un apport exogéne nadise, il augmente au cours de la
production endogene dans le cadre des maladiesulgnaateuses. On observe
également une élévation des taux de calcifédiol@2bD3). La vitamine D est une
vitamine lipophile stockée dans la graisse, celadigue que les effets toxiques de la
vitamine D peuvent persister jusqu’a deux mois sijggrét de I'apport exogene. Ce
phénomene permet de comprendre l'apparition deificalitons apres l'arrét de

I'intoxication [40].

Il faut des apports de 50 000 Ul/j pour que ddsiftzations se développent,
alors gque les besoins physiologiques sont de 1@0etlles supplémentations orales

recommandées sont de 1000 Ul/j [40Q].

Les calcifications cutanées, d’apparition tardivegent préférentiellement dans
les régions périarticulaires (mains, hanches).sBlleuvent régresser spontanément ou
aprés correction du trouble phosphocalcique. Ltadté calcitriol (Rocaltrdl) et une
hyperhydratation permettent d’obtenir la correcttanl’hypercalcémie en deux jours
[40].
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C- Syndrome des buveurs de lait :

Le syndrome de Burnett, ou syndrome des buveurgitjerare de nos jours,
apparait chez les sujets consommant de grandesitgeate produits laitiers et atteints
d’'ulcéres gastriques traités par des pansementsstdg) alcalins ou a base de
carbonate de calcium. On observe dans ce syndronee hypercalcémie, une
insuffisance rénale (parfois terminale et irréveesdn cas d’intoxication chronique) et
une alcalose métabolique. Les calcifications sotsnées, siégeant en région
périarticulaire, sont rares et peuvent régressetaaét de [lintoxication en

interrompant la consommation de produits laitierdesproduits alcalins [40].
D- Hypercalcémie paranéoplasique:

L’hypercalcémie peut se produire dans le cadre ddancer a cause de
métastases osseuses ou de la production anormae diormone qui perturbe
directement le métabolisme du calcium [19]. Biere dihypercalcémie soit une
complication fréquente des cancers, la calcinosestatique reste relativement rare

dans cette situation [44].

Chez l'enfant, ce sont surtout les hémopathies gnaé (lymphomes et

leucémies) qui s'Taccompagnent d’'une hypercalcémie.
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Figure 43: Calcinose cutanée chez un enfant de quatre astate lymphome de
Burkitt.

Figure 44 : Radiographie du genou droit montrant une vastfaadtion cutanée chez
un enfant de huit ans souffrant de syndrome detlys®eral.
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E- Autres causes d’hypercalcémie:

Quelgues cas de calcinose cutanée ont été rapmatésplusieurs affections
avec I'hypercalcémie : sarcoidose, maladies osigals (principalement métastases
osseuses de la maladie de Paget), maladies infeetie granulomateuses

(histoplasmose, tuberculose) [36].

Les histiocytes, les granulomes sarcoidosiquedibertculoides sont capables
de produire de la vitamine D, induisant une hypesraie et donc une calcinose

cutanée [19].
VI1.2-2-2- Insuffisance rénale : hyperphosphoréati@aormo/hypocalcémi

La calcinose cutanée se produit chez 1% des patateints d’insuffisance
rénale au stade terminal sous dialyse chroniqubituglement aprés une courte

période de dialyse (4 ans en moyenne) [43].

Elle touche les deux sexes et tous ages. Toutedlbesest rare surtout chez les
enfants [45].

La cause principale de la formation des calcinasgeznées dans le contexte de
l'insuffisance rénale est I'hyperparathyroidisme osel@ire. Les altérations du
fonctionnement rénal s’accompagnent d’une dimimutid’hydroxylation de la
vitamine D, de la forme inactive 25 OH-D3 a la ferarctive 1,25(OH)D3 par déficit
en activité 1-alpha hydroxylase. Le manque de foattéve de vitamine D entraine
une hypocalcémie et une hyperphosphorémie, déaemncpar rétrocontrble un
hyperparathyroidisme secondaire. Le taux élevéadBTH augmente la résorption
osseuse, normalisant la calcémie, mais aggravaypdrphosphorémie. Dans cet état,
le niveau de calcium sérique se normalise génémlemncore, mais le niveau de

phosphore reste nettement élevé. Cette élévatindudioa la précipitation des dépots
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de sels de calcium et de phosphore dans I'ensesieSlerganes du corps, y compris la
peau [21] [45].

Ces calcinoses sont symeétriques et localisées ldansones périarticulaires,

dans les plis de flexion, sur la face antérieurecdesses et le tronc [45].

Les radiographies permettent de montrer les catifics mais la scintigraphie

osseuse au technétium semble plus sensible [22].

Les calcifications cutanées surviennent rarementc@mparaison avec les

calcifications vasculaires, pulmonaires, rénalegastriques [34].

Le contrble du taux de phosphore circulant est donobjectif majeur dans la
prise en charge des patients avec insuffisancéer@mancee. Il permet de diminuer la
fréequence des dépodts d’hydroxyapatite périarticedai dermiques et conjonctivaux.

Cependant, il ne diminue pas la fréequence des sé&adtulaires [21].

Le traitement de ces calcinoses nécessite un marke spécifigue de

I’hyperphosphorémie et pas seulement 'amélioratiera fonction rénale [21] [46].
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Figure 45: Nourrisson de deux mois atteint d’une insuffisarérele présentant des
calcinoses cutanées.
A. Papules érythémateuses multicentriques surdaes thembres inférieurs.
B. Nodules irréguliers, réticulés et plaques ulaées sur les deux membres
supérieurs.
C. Vue rapprochée de la lésion sur la face intdtnbras.
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VIl.2-2-3- Calcinose tumorale de Teuschlander :

La calcinose tumorale familiale ou lipocalcinogrEmatose de
Teuschlander est une affection autosomique réaessivere liée a un trouble du
métabolisme phosphocalcique, qui se manifeste parhyperphosphatémie parfois
importante associée a des dépbts de calcium somastifs, voire tumoraux, dans la

peau ou les tissus sous cutanés [47].

C’est une affection peu fréquente, souvent fangilimuchant I'adolescent et
I'adulte jeune de race noire avec une prédominamasculine (sex-ratio de 2 pour 1)
[40] [47].

Il s’agit classiquement d’'une maladie a transmissécessive, mais des études
récentes suggerent plutbt une transmission en @gmodna expressivité variable avec
des anomalies métaboliques sans traduction clirifae les sujets de la méme famille
[34].

La premiere mutation a été identifiée sur le genelLEF3 situé sur le
chromosome 2024-2q31 et codant pour Il'enzyme polygpigue N
acétylgalactosaminyl-transférase. Plus récemmest,nautations du géne FGF 23 ont

été rapportées [40].

L'association a des dents hypoplasiques et a urtarailon des cavités
pulpaires est typique de cette forme de calcindses lésions cutanées sont
cliniguement évocatrices et permettent le diagnoslinique mais le probléme est

celui de son étiologie [48].

Les radiographies des tissus mous atteints montfénbrmes masses radio-
opaques. L'examen histologique révele des caltifina de grande taille, arrondies,

entourées d’histiocytes épithélioides [21].
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Le diagnostic de lipocalcinogranolomatose est retelevant les criteres
suivants : les masses pseudotumorales périarties)dihyperphosphorémie isolée, la
calcémie, les phosphatases alcalines et la panatima normales et des masses radio-
opaques a la radiographie [48].

L’évolution des lésions se fait souvent vers desnmations douloureuses par
fistulisation de ces masses calcaires et élimingtrogressive du matériel calcifié. Le
risque infectieux cutané et osseux est égalemgutriiant, en général par surinfection
des lésions ulcérées [49].

Figure 46: Nodule du creux poplité gauche et masse polyloloée en regard du

trochanter droit d'un enfant de dix ans atteintdkinose tumorale de Teuschlander.
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Figure 47 Calcinose tumorale (maladie de Teutschlander).

A. Radiographie du genou gauche de profil d'un ententlix ans montrant des
coulées calcifiées des tissus de la cuisse etalix goplité.
B. Aspect histologique de masses calcifiees de gratmlibss associées a une

réaction a corps étranger (HES).
VIl.2-2-4- Pseudohypoparathyroidie (PHP) :

Il s’agit d'un groupe hétérogéne de maladies carmgies par une
hypocalcémie avec une hyperphosphatémie, une augtisende la concentration

sérique de la PTH, et une insensibilité biologiquiéactivité de la PTH. La calcinose
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cutanée est un symptome clinique rare dans l'eefaQuelques enfants ont été

rapportés avec calcinose cutanée présentant dgsaséis clinigues ou biochimiques
de PHP [50].

Figure 48: Nodules sous-cutanés blanchatres fermes surdadfarsale de la main

droite d’'un nouveau-né atteint d’'une PHP.

75



La calcinose cutanée chez [enfant : étiopathogénie et formes cliniques

Figure 49: Radiographie démontrant une vaste calcificatiarssmutanée sur le dos
de la main droite et le poignet au cours d’'une PHP.

VI1.2-2-5- Hyperoxalurie primitive de type | ou dase :

L’'oxalose est une maladie héréditaire a transmmsaigosomique récessive. Au
cours de cette pathologie, liee a un déficit enziguat en alanine-glyoxylate-
aminotransférase codée par le géne AGT sur le dgome 2q36-37, il existe des
nodules sous-cutanés parfois étendus, liés a gédsdé’'oxalate de calcium. Parfois, il
s’agit de papules ou de macules jaunatres de tapbgr acrale. Les autres signes
cliniques, apparaissant dans 75% des cas avarg Hag5 ans, sont des lithiases
urinaires, des fractures spontanées, une ostéspeéttaine petite taille. L'insuffisance
rénale s’installe avant la puberté et est respdag#b|'accumulation d’oxalates dans

les tissus [40].
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VI1.2-3- Calcinoses idiopathiques :

La calcinose cutanée idiopathigue est une entitdé Elle peut étre solitaire ou
multiple, sporadique ou associée avec le syndrarie@aivn et apparait le plus souvent

dans I'enfance ou I'adolescence [51].

La pathogenese de ces calcinoses n'est pas clatenmnprise et le
mécanisme sous-jacent n’est pas connu. On suppobeeut y avoir une certaine
anomalie dans le métabolisme de I'acide gamma-ggrpttamique, un acide aminé
unique, qui se trouve normalement dans les osdisigus. Il possede des propriétés de
liaison avec le calcium et les phospholipides. Bbidment cet acide aminé se dépose
dans la peau en raison d’'une aberration dans lebmkétme, ce qui conduit a un dépot

de phosphate et du calcium dans la peau [52].
VII.2-3-1- Calcinoses génitales :

La plus fréquente est la calcinose scrotale, magn iexiste des équivalents

vulvaires et méme péniens.
A- Calcinose scrotale :

La calcinose scrotale idiopathique est une affacti@nigne, rare qui se
manifeste par des papules fermes ou des nodukressant la peau scrotale débutant
des I'enfance ou I'adolescence. Ces lésions augmeptogressivement de taille (0,5
a 2 cm de diametre) et en nombre (de 1 a 20 él&navec le temps pouvant aboutir a
de véritables masses tumorales qui s’ulcerentigtdat sourdre un matériel crayeux.
Les nodules sont multiples durs jaunatres et imdsloavec différentes tailles [53]
[54].

L'étiologie de la calcinose scrotale est encoremue, plusieurs hypothéses

étiopathogéniques sont avancées. Wright et al.iesmdnt que les lésions de la
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calcinose sont purement idiopathiques. D’autregwast considerent cette affection
comme l'aboutissement d’'un processus de calciioatile kystes épidermoides
scrotaux. Cet aspect histopathologique est note thenajorité des patients (4/5).
Parfois méme la calcinose est décrite comme leltaésde la nécrose et de la
dégénérescence du muscle dartos avec calcificdiistrophique de ce dernier [54]
[55].

Le bilan lésionnel ne retrouve aucune autre loattin. Le bilan
phosphocalcique sanguin et urinaire de méme quwaug d'acide urique et de
phosphatase alcaline sont normaux. Le dosage pird@hormone, la calcitonine et la

vitamine D est normal. L’histologie confirme le greostic [53].
B- Calcinose vulvaire :

La vulve est un lieu insolite pour toute forme @dcification, et la calcinose
vulvaire est exceptionnellement rare. Seuls quelqo@s ont été deécrits dans la
littérature dont la majorité était des enfants. Hikan phosphocalcique est normal.
Cependant, le diagnostic de calcinose vulvaire e le premier signe d'une

anomalie du métabolisme phosphocalcique [56].

La calcinose vulvaire peut étre un diagnostic ddiféiel pour des maladies
sexuellement transmis, y compris le molluscum tagiosum et le condylome, méme

si elle n'est pas une maladie verruqueuse [56].
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Figure 50: Lésions vulvaires de calcinose distribuées le ldeg grandes lévres et du

pubis d’'une fille de neuf ans.
VI1.2-3-2- Calcinose de Winer :

La calcinose nodulaire Winer, également appelé deule calcifié sous-
épidermique, est un type de calcinose idiopathdjétologie inconnue. Elle peut étre

congeénitale ou apparaitre dans la petite enfance.

L’étiologie reste incertaine. Ces lésions ne sentbp@s résulter de glandes
sudoripares ou d’'un naevus préexistant. Certaibhsuesl ont supposé que le nodule
calcifié sous-épidermique représente une calciinatdystrophique suite a une
blessure par piqlre d’aiguille au cours de la piriméonatale. D’autres pensent
gu’elle peut étre induite par un traumatisme pentiagestation [57].

Cliniguement, il s’agit d’'une lésion ferme, soligi dure, jaune avec une

surface lisse ou verruqueuse. Elle est généralesiteige dans le pdle céphalique des
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enfants, plus précisémeles oreiles, les paupiéeres et le cou. Malke peit également

se produire dans les extrémitdu c6té des doigts et la plante des p[58] [59].

A la radiographie, on note une masirréguliére radiospaque dermiqu
superficiellg[40].

Des ulcérationavec élimination de matériel crayeux sont poss [41].

Figure 51: Nodulecalcifié sous-épidermique uniquserr le talon de pied gauc d’'un

nourrisson de dix mois.
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Figure 52: Nodule calcifié sous-épidermique de la paupiepggaure droite.
VII.2-3-3- Calcinoses idiopathiques des extrémités

Les calcinoses idiopathiques des extrémités re@muples calcinoses
circonscrites (calcinose circumscripta), mais audss calcinoses cutanées
idiopathiques miliaires au cours des syndromes denD(MICC), et les nodules

calcifiés sous-épidermiques décrits ci-dessus [40].

On trouve en effet des calcifications multiples préthant aux mains et aux
pieds, sans sclérodermie associée. Plusieurs ptiblis ont montré I'existence de ces

calcifications dans la trisomie 21 [34].

La calcinose cutanée circumscripta est une forrae tare de la calcinose
cutanée idiopathique. Les calcifications siegenomidrs sur les doigts et les pieds

sans qu’il n'existe de sclérodermie associée. Etmschent les enfants et se
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manifestent par des Iésions papuleuses fermestragmatismes sont des facteurs

prédisposants et expliquent probablement la topiggaacrale [40].

Figure 53: Nodule de calcinose cutanée circonscrite surt®geauche.

MICC se produit dans I'enfance et 'age moyen daisepts est de 9,9 ans. La
plupart des cas de MICC apparaissent chez les tsrditeints du syndrome de Down,
mais des cas de MICC non associés au syndrome wea Bant parfois signalés [60]
[61].

Bien que la pathogenese de MICC ne soit pas clpiusjeurs théories ont été
proposeées. L’'une est que les conduits sudoripaagent jouer un réle dans le déepot
de calcium et des canaux sudoripares calcifiesetnidécrits chez certains patients.
Une autre théorie est que les lésions représedemnkystes microépidermiques qui

génerent secondairement une réaction inflammagbive dépdt de calcium [61].
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MICC apparait sous forme de papules blanchatresdjfermes ressemblant au
Milia, et sont parfois entourées par un érythemeeetaines disposent d’'une crolte
centrale qui indique une élimination transépidetraigle la calcinose. Les sites de
prédilection de la maladie sont les mains et |eslqi cependant la participation du
visage a été rapportée occasionnellement. En datpdpart des cas de MICC ont été
signalés chez des enfants atteints du syndromeoda [2t ces patients peuvent avoir
des syringomes palpébrales ou périlésionnels sdufant simultanément avec le
MICC [60].

MICC peut guérir spontanément, avec ou sans aeatriet disparait souvent

avant I'age adulte [60].

Figure 54: Multiples Iésions de MICC, fermes, de 1~4 mm daitre, blanchatres

sur la plante du pied et les 4e et 5e orteils slidiin nourrisson de 19 mois.
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Figure 55: Multiples papules blanchatres Milia fermes de 5 denaille sur la
paupiéere supérieure droite d’'un adolescent de 6 an

Figure 56: Petites papules blanches palmaires traduisantalomose perforante des
extrémités au cours de la trisomie 21.
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VI1.2-3-4- Calcinoses idiopathiques étendues :

Elles sont souvent rapportées dans la littératones de nom de calcinose
universelle (calcinosis universalis), ce terme @@rtconfusion puisque des calcinoses
universelles ont été rapportées au cours de malajistémiques. Au cours de ces
calcinoses, les patients présentent une calciicatiffuse de la peau, des tendons, des
aponeévroses, sans sclérodermie ni dermatomyositzias. Le tableau clinique et le

pronostic fonctionnel sont proches de la myositfiesite chez I'enfant [22] [40].

Des poussees inflammatoires douloureuses sont tappoet les lésions
peuvent s’ulcérer, permettant ainsi I'éliminatioansépidermique du matériel calcique
[40].

On trouve, comme dans toutes les calcinoses ddfuses complications non
spécifiques liées aux compressions ou aux réactidffeanmatoires aux points de

pression responsables de génes fonctionnelleg46#]
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Figure 57 : Multiples nodules et papules calcifies de calognosniverselle
idiopathique sur la jambe droite et les deux avmas d’une adolescente de 16 ans.
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Figure 58: Images radiologiques d’'un enfant de 9 ans attigrtalcinose
idiopathique universelle :

A. Radiographie des deux cuisses montrant un aspaiquey de calcification des

tissus mous.
B. Image de TDM en coupe axiale de la région de lasseuiconfirmant la

calcification étendue dans les tissus cutanéseiléas musculaires.

VIl.2-4- Calcinoses iatrogenes :

La calcinose cutanée iatrogéne est une affectioncpanue, peu décrite, mais

dont la fréequence reste probablement sous-esti@ést la variété la plus rare des

calcinoses [62].

Dans la littérature, des cas de calcinoses iatexgjeont été rapportés

initialement apres électroencéphalographie, éleciographie et potentiels évoqués
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secondairement a l'application d’'une pate pour tédeles contenant de I'acide
chlorhydrique. D’autres cas ont été décrits aprémeasation suite a des injections de
gluconate de calcium, de chlorure de calcium onjekitions sous-cutanées de béta-1a
interféron [63].

La physiopathologie reste incertaine, il s’agit rd’'umécanisme non
immunologique. Ces dépobts seraient favorisés partrlumatismes locaux ou par
I'existence de tissus cutanés préalablement pajltples, ainsi que par I'élévation de
la concentration cellulaire de calcium. Certainstearts suggeérent que des
traumatismes locaux pourraient augmenter la periiitéatte la membrane cellulaire
conduisant a une augmentation du calcium intrasofigue dépassant les capacités de

séquestration en calcium et phosphate de la mitabie[63].

Les traumatismes locaux seraient ainsi un factauorisant et les sels de
calcium contenus dans [I'héparine calcique déclaaote ce phénomene.
L’hypercalcémie sanguine est aussi un facteur stpié et I'insuffisance rénale est de

ce fait également un facteur prédisposant [63].
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Schéma 1: Schéma expliguant le mécanisme de la calcinoaée iatrogene.

a : Avant un traitement

b : Lésion cutanée induite par I'introduction de laiite capillaire provoquant des
perturbations dans le derme avec libération d’'gmsalcium.

c : Le phosphate se lie au calcium libéré dans le deavwec dépbt de cristaux de
phosphate de calcium dans le derme.

Cliniguement, les calcinoses apres injections smgnées se manifestent par

la présence de papules, nodules, ou plaques irgjuigégudes et érythémateuses.

Aprés les perfusions, les calcinoses siegent aimprtex du site d’injection
adoptant parfois une disposition sporotrichoideismpauvent aussi se situer sur tout le
membre homolatéral a la perfusion, le long du trajsculaire ou a proximité

immédiate, ou parfois disséminées [40].
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% Calcinoses secondaires a des injections de solsitioncalcium :

La maladie est généralement décrite chez le nadméamais il n'y a pas d'age
exonéré. Cliniguement, les signes d’inflammationpapissent habituellement
plusieurs jours apres I'administration d’'une santde calcium. La période moyenne
rapportée entre l'infusion et l'apparence d’uneidésclinique est de 13 jours

(extrémes de 2 heures a 24 jours).

Les lésions peuvent étre fermes, diffuses érythémsat, composées de papules
blanchatres ou de nodules bruns. La lésion peettétdre, chaleureuse et fluctuante.
En cas d’extravasation massive, la Iésion peutadrdr une escarre de la peau sus-
jacente et linfection secondaire. La résolutiorogressive prend habituellement

plusieurs mois [62] [64].

Les solutions de calcium utilisées en théutigue sont radiotransparentes. La
découverte initiale radiographique suivant 'exasation de gluconate de calcium est
un gonflement des tissus mous sans aucun signersitél calcique. Les radiographies
prises a 4 ou 5 jours a 3 semaines apres la penfusontrent une calcification dans
les tissus mous, qui est maximale a environ 2 sesai Cela peut varier d’'une masse
amorphe localisée sur le site de l'injection a dst@s zones de calcification vasculaire

ou calcifications péri-vasculaires [64].

s D’autres médicaments extravasgeuvent prédisposer les patients a une
calcification des tissus soit par une lésion tasal(la quinine, le tannate de la
vasopressine et de I'épinéphrine) ou par la foromatle précipités de calcium
(le phosphate sodique de prednisolone, le maléaterdchlorpérazine, le

sulfate de streptomycine, I'amphotéricine, et mbbonate de sodium) [64].
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Figure 59: Calcinose cutanée au niveau du dos de la maitediain nouveau-né a j4

de vie survenant trois jours apres extravasatiogiutenate de calcium.

Figure 60: Nodules sous-cutanés de calcinose iatrogéne suaseaprés perfusion

avec du gluconate de calcium.
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Figure 61: Radiographie objectivant umvaste calcification sur la région dorsale
droite de la main et du poignet apres extravasatiogluconate de calcium.

Figure 62: Radiographie montrant une vaste calcification sauanée iatrogéne du
membre supérieur droit.
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VII.3- Diagnostic différentiel :
VII.3-1- Ostéome cutaneé :

L'ostéome cutané est une maladie rare impliquarfotenation d’os dans la
peau [65].

Burgdorf et Nasemann ont conclu qu’il n’existe glgeix hypothéses probables
expliquant I'ossification de la peau. La premiest @n processus embryologique ou
les cellules mésenchymateuses primitives se diftéeat normalement en ostéoblastes
mais migrent au mauvais endroit, comme la peausdande explication consiste a
provoquer une stimulation métaplasique inconnue ckdhiles mésenchymateuses

normales en ostéoblastes [66].

Les ostéomes cutanés se répartissent en deux grolgseostéomes primitifs en
absence de toute Iésion tissulaire et les osté@®esndaires se produisant sur une
lésion dermique préexistante inflammatoire, trauguat ou néoplasique [65] [66]
[67].

Dans le groupe des ostéomes cutanés primaires,ismédistingue I'ostéome

cutané solitaire et les ostéomes multiples :

v' L’ostéome solitaire est le plus souvent congéngalprésentant sous la forme
d’'un nodule dur, radio-opaque, avec une prédilacpour le cuir chevelu. Il
peut former, surtout chez I'enfant, des plaquesatf@ignent parfois de grandes
dimensions.

v Les ostéomes primaires multiples sont de petitle tdis peuvent étre localisés
a la face et réaliser I'ostéomatose miliaire dages ou maladie d’Arzt, qu’on
distingue des ostéomes secondaires aux lésionsgaesé Elle est étendue a

'ensemble des téguments [67].
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L'ostéome cutané secondaire est significativeméu fréquent. Il se produit
sur une lésion préexistante dans le cadre de nesladilammatoires, de cicatrices
cutanées, de traumatismes ou de processus neogasitf est localise, le plus
souvent, sur la téte et le cou [66].

La calcinose cutanée correspond a des dépatssti@ux d’hydroxyapatite dans
la peau. L'ossification est un processus plus cerglmais qui a en commun la
cristallisation de [I'hydroxyapatite. Les processssnt souvent confondus mais
I'examen anatomopathologique est tres spécifiqassification cutanée correspond a
la formation d’un véritable tissu osseux par dépdhe matrice protéique comportant
du collagene de type | ayant pour unique origine a&téoblastes situés dans la peau
[67].

Aucun traitement des ostéomes n’est réellemenftiéodlusieurs observations
de la littérature mentionnent I'efficacité de I'ésion simple, du Laser YAG Erbium,
du curetage associé au laser,Cd® I'excision au tréparpgnch et de la trétinoine en
gel a 0,025 % [67].

Figure 63: Ostéomes cutanés multiples dans un contexte d@uodique.
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VI1.3-2- Pilomatricome :

Le pilomatricome ou épithélioma momifié de Malhedst une tumeur cutanée,
bénigne, rare, dont la fréquence est inférieurgal2 toutes les tumeurs primitives de

la peau [68].

La lésion touche principalement les enfants et déelescents avec une
prédominance féminine (3/2). Elle survient dans 4886 cas avant 10 ans et dans
60% avant I'age de 20 ans [69].

Dans sa forme typique, le pilomatricome se tradliitiquement par un petit
nodule sous-cutané, solitaire, asymptomatique adouloureux. Le diamétre de la
tumeur va de 0,5 a 3 cm, mais les lésions attetgnagu’a 15 cm ont été rapportées.
Les localisations habituelles sont la téte et ke, Geulement quelques exceptionnelles
localisations isolées au niveau des membres ontapfiortées dans la littérature [68]
[69].

L’'imagerie radiologique a peu de valeur diagnosiqu

v' La radiographie standard est utile uniquement detansuspicion d'un
pilomatricome significativement calcifié.

v' L’échographie montre une masse sous-cutanée Iinitédi avec un aspect « en
cible » : un centre échogéne et un pourtour finoeghogene. L'existence d'un
cbne d’'ombre postérieur traduira la présence dsficaltion.

v' La tomodensitométrie et la résonance magnétiqueppident pas d'éléments

supplémentaires [68] [69].

La calcinose cutanée et le pilomatricome sontdi&s a différencier méme si
ce dernier peut montrer une opacité plutét plugonme sur une radiographie, une

echogeénicité élevée et uniforme a I'échographieyret densité de signal uniforme
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dans une analyse par IRM. La calcification se pitoéll’'intérieur du pilomatricome

dans 70% a 85% des cas, tandis que l'ossificatibrviee dans 15% a 20% des cas
[69].

Le pronostic du pilomatricome est généralement hanguérison sans récidive
est la regle aprés une exérese chirurgicale tfi8le

Kb, or
G

Figure 64 : Aspecttypique d’'un pilomatricome chez un enfant de quatre.
VII.3-3- Kyste épidermique :

Les kystes épidermiques sont les kystes cutangsussfréquents. Il s'agit de

tumeurs sous-cutanées bénignes, dérivant en géerapithélium de l'infundibulum
pilaire, ou d’autres modalités histogeénétiques.[70]
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L’histogenése des kystes épidermiques est sujetpdusieurs controverses.
L’ancienne théorie évoquait la notion d'un traum@i® cutané entrainant l'inclusion
des cellules épidermiques dans le derme. Ces eglant continuer a s’accroitre pour
donner lieu a des kystes. Certains auteurs ontésaggn lien entre les kystes

épidermiques et le papillomavirus humain [70] [71].

lls sont généralement asymptomatiques ; de craisskmte et peuvent varier
en taille de quelques millimetres a 5 cm. Il sipgéférentiellement au niveau du cuir

chevelu, du front, de la nuque, du tronc et duwsadi70] [71].

Le kyste épidermique se voit essentiellement chedulte jeune. Lorsqu'il
survient chez l'enfant, il constitue souvent unn@ét du syndrome de Gardner:
syndrome a transmission autosomique dominant @rsé&tpar des polypes coliques,
des ostéomes et des tumeurs des tissus en partibesi tumeurs desmoides, des
fibromes, des lipomes et surtout des kystes épideies d’inclusion. Ces derniers

sont associés au syndrome de Gardner dans 50 &dés as [72].

Histologiquement, le kyste épidermique est unetéakystique bordée par un
revétement malpighien régulier comportant une cewrhnuleuse. Le kyste est rempli
de lames de kératine [71] [72].

La rupture de la paroi du kyste entraine I'évaamtie son contenu dans le
derme et s’accompagne de signes inflammatoirest &ealution est bénigne mais

ceux du cuir chevelu peuvent dégénérer (carcingmmo<cellulaire) [71] [72].

Le traitement est essentiellement chirurgical tsasda résection en monobloc
de la lésion. L’étude histologique est obligatoiem raison de la possibilité

d’association ou la transformation maligne [72].
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Figure 65: Kyste epidermique sur la racine du nez.
VI1.3-4- Kyste trichilemmal :

Le kyste trichilemmal, également appelé kyste malagst une tumeur bénigne
développée aux dépens du follicule pileux. Il reprée le deuxieme type de kyste

cutané le plus fréquent.

La lésion se présente comme un nodule sous cutgoé@wvert d’'une peau rose
et glabre non adhérent. La localisation la plusitballe de cette tumeur est le cuir
chevelu. Cependant, d’autres localisations ontlétgites notamment le dos, la face, le
cou et les organes génitaux externes. lls sontule gpuvent observés au niveau des

zones pileuses, avec une prédilection féminine. Ggstes peuvent étre
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solitaires (30%) ou multiples (70%), ils augmentgmogressivement de taille et

peuvent se surinfecter [73] [74].

L’analyse anatomopathologique confirme le diagrmoSaida et al. ont classé le
développement des lésions trichilemmales en ttades. Le stade 1 correspond a un
kyste trichilemmal adénomateux, le stade 2 cormedpa un kyste trichilemmal
prolifératif épithéliomateux, et le stade 3 cor@msph a un kyste trichiiemmal
prolifératif malin carcinomateux. Ainsi, le kystechilemmal est une tumeur bénigne
qui peut présenter des atypies cellulaires et désses anormales, donnant a cette

tumeur un caractere malin [73] [74].

Le traitement consiste en lI'exérese chirurgicalengleéte cutanée et sous-

cutanée emportant le kyste, sans thérapeutiqueléoraptaire [74].

Figure 66: Kyste trichiiemmal au niveau du cuir chevelu.
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VI11.3-5- Grains de milium :

Les grains de milium (GM) sont de petites élevucesanées blanchatres
superficielles mesurant quelques millimetres deméiae. Le diagnostic en est

clinique.

L'image histologique est celle d'un petit kyste dgimoide, rempli d’'une

substance blanchatre qui correspond a de la kérdigposée en lamelles.

Ces lésions sont fréquentes chez I'enfant et ilimgtortant de séparer les
formes isolées bénignes des GM associés a unelpgithesous-jacente. On peut
schématiqguement individualiser deux groupes : Ibksd&quis (les plus fréquents) et

les GM congénitaux (transitoires ou permanents

Les GM acquis sont les plus fréquents : ils appaedt le plus souvent de
maniére spontanée ou sont secondaires a un precessticatrisation, pathologique

ou non. Rarement, ils s’'integrent dans le cadreyddromes complexes.

La présence de GM profus a la naissance doit éioguer un certain nombre

de génodermatoses rares.

Le diagnostic différentiel se pose essentiellenaget la calcinose idiopathique

miliaire perforante [35].
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Figure 67: GM au cours d’'une épidermolyse bulleuse dystroghiqu

Figure 68: GM médiofaciaux profus dans le cadre du syndroaiEsence congénitale

de dermatoglyphes et GM».
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VII.3-6- Molluscum contagiosum :

L’infection par Molluscum contagiosum est une tumeutanée virale bénigne
qui touche habituellement les enfants. L'infects® produit a la suite de contact de
personne a personne directe a travers la peauérfesvec des vecteurs passifs, ou par
auto-inoculation. Le temps d’incubation n’a pasdgéerminé. Toutefois, il est estimé

a partir d’environ 14 a 50 jours [75] [76].

Le Molluscum contagiosum se manifeste cliniquensents forme de papules
soulevées (1-5 mm de diameétre) ou de nodules (B¥i0de diametre), de couleur
chair, blanche ou rose, translucide avec un cesbiliquée mesurant 1-5 mm de
diameétre. Le nombre de lésions individuelles esiegdement moins de 20 chez les
sujets immunocompétents, mais il peut occasionmelig atteindre 100 ou plus. Les
zones les plus freguemment touchées sont le ttemanembres et le cuir chevelu. La
dermatite eczémateuse localisée est souvent olesaw®ur des lésions mais elle
régresse généralement spontanément lors de laril@pales lésions. Cependant, le
prurit associé pourrait aussi aider la propagatioale par inoculation plus large du

virus dans la peau eczémateuse [75] [76] [77].

Le diagnostic de cette maladie est clinique. Une&tistologique de la Iésion
n'est effectuée qu’occasionnellement, lorsque Bguiostic est incertain. Elle révéle
une lésion hyperplasique bien définie de I'épidepadois avec un cratere central, et
souvent des corps d’inclusion éosinophiles dan&éeatinocytes qui deviennent plus
tard des corps d’inclusion basophiles. Ces lédi@mgnes disparaissent généralement

spontanément, méme si cela peut prendre des maissoannées [75].

Le traitement est I'objet de débats. En raisoradegture d’auto-résolution de la
lésion, l'abstention thérapeutique est proposée. bieé du traitement actif est
d’empécher la contagion et l'auto-inoculation. Uertain nombre d’approches de

traitement existe, mais ceux-ci sont tous I'objetdEbat et aucun n’est exempt de
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risque; quelques exemples comprennent les traitsmepiques (par exemple : la
cantharidine, I'hydroxide de potassium 5%, l'acidalicylique, l'imiquimod, la
trétinoine, la podophyllotoxine, le cidofovir, laeinture d’iode, [Iacide
trichloracétique) et le traitement physique avecclgothérapie, le curetage, la

chirurgie ou le laser [77].

Figure 69: Multiples lésions de Molluscum contagiosum sullds et le bras d’'un

enfant de trois ans.
VII.3-7- Xanthome :

Les xanthomes sont considérés comme des pseudotuinénignes, le plus
souvent liées a un trouble du métabolisme des fgiémes. Les types de xanthomes
sont décrits en fonction de leur morphologie clirgigleur topographie, leur mode de
développement et leur histologie. On retient ctassinent les xanthomes tubéreux,

tendineux, éruptifs, plans, verruciformes et papxlg8].

Les xanthomes tubéreux sont des lésions fermeoudew jaune ou orange,
mesurant entre 0,5 et 3 cm de diameétre, localidaas les zones de pression sur les

coudes, les genoux et les fesses [79].
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Les xanthomes constituent la principale manifestatde ['altération du
métabolisme lipidique. Les dyslipoprotéinémies m@ims ou familiales sont
représentées par les hyperlipidémies selon la ittzgeon de Frederickson et les
dyslipoprotéinémies avec accumulation de stérolsrmaaux. Il existe aussi des
dyslipoprotéinémies secondaires (diabéte, hypoit@p syndrome néphrotique,
cholestase, prise médicamenteuse dont les stéroiledn, les xanthomes dits
«normolipémiques» doivent faire rechercher un symdr lymphoprolifératif, une

gammapathie monoclonale ou une inflammation chimutanée [78] [79].

Figure 70: Xanthomes tubéreux des fesses d’'un enfant de ihslit a
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Parce que la calcinose cutanée est une entitéirarea un manque notable
d’essais cliniques contrlés sur son traitemenefficacité du traitement de la

calcinose n’a été rapportée que dans des cas molds petites séries de cas [80].

Aucun traitement n’a été généralement accepté conomteaitement standard,
bien que divers traitements ont été rapportés m@iwe bénéfiques, y compris la
warfarine, les bisphosphonates, la minocycline, deftriaxone, le diltiazem,
I'hydroxyde d’aluminium, le probénécide, les coostéroides intralésionnels, les
immunoglobulines intraveineuses, le laser a dioxgee carbone, la lithotritie et

I'excision chirurgicale [29].
VIII.1- Traitement médical :
VIII.1-1- Diltiazem :

Le diltiazem est le médicament le plus utilisé it@st largement prescrit dans

la sclérodermie systémique.

Il semblerait que le diltiazem, bloqueur des canealciques, diminue I'afflux
de calcium dans les cellules ce qui diminue favierabnt la concentration du calcium
intracellulaire dans les mitochondries, en saclkjahin autre mode d’action envisagé

serait une amélioration de I'oxygénation tissul§?@] [80].

La calcinose cutanée dans la dermatomyosite adtée avec succes avec le
diltiazem (2-4 mg/kg/j). Des doses plus faiblesddgazem n’ont eu aucun effet sur la

calcinose [80].

En outre, Ichiki et al. ont traité avec le diltiazeune fillette de trois ans
souffrant de dermatomyosite avec calcification. &eamens cliniques et paracliniques

ont révélé de nombreux nodules sous-cutanés desmatds et du cou. Aprés environ
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un an de traitement avec une dose quotidienneltdazdm de 30 mg, les dépots de

calcium avaient pratiquement disparu [80].

En revanche, Vayssairat et al. testaient le détimzhez 23 patients souffrant de
calcinose sous-cutanée secondaire a la sclérodesysémique. Il a été
principalement prescrit comme traitement pour lgliénomene de Raynaud associé.
Trois patients se sont améliorés apres I'excisibimucgicale; chez un patient la
calcinose s’est résolue spontanément apres l'iofeet I'ulcération. Chez 12 patients,
les radiographies des mains itératives ont permeé aomparaison préecise. Le suivi
moyen était de 6,5 ans (extrémes: 1-15 ans). Lgmtslécalcifiées sont restés
strictement inchangés chez six patients; il y aua# légere régression en trois, et la
calcification s’est intensifiée chez trois patiestgpplémentaires. La dose quotidienne
est de 180 mg de diltiazem. Les auteurs suggerentiajdose était trop faible pour

diminuer la calcification [80].
VIII.1-2- Biphosphonates :

Les biphophonates BPO sont des analogues synthsétaju pyrophosphate qui
est un inhibiteur naturel de la résorption osselisaliminuent le turnover osseux en
diminuant I'activité des ostéoclastes et en fawiseur apoptose. L’hypothése est
gue les macrophages et plusieurs cytokines seas@nés étre présents dans des sites
de calcification. Les BPO ont un effet puissantladignée cellulaire des macrophages
en les détruisant et en inhibant leur productiorcg®kines pro-inflammatoires. En
outre, les BPO réduisent le roulement du calcium, st une source de dépbt de
calcium. lls sont donc censés arréter et partigdlgmnverser le processus de
calcification [29] [80] [81].

Certains patients porteurs de calcifications ontlewrs lésions partiellement
résorbées, voire méme de fagon spectaculaire eatpédnotamment un garcon de 7

ans, traité par pamidronate, ayant recu auparaleantolchicine, le rituximab,
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I'azathioprine, le méthotrexate, les immunoglobedinntraveineuses et la ciclosporine

sans succes sur les calcinoses [29].

De facon générale, certains auteurs signalent atienaantalgique avec une
diminution des récidives d’abces et une amélionatie la mobilité articulaire. Le
pamidronate offrirait 'avantage de conférer moilesrisque d’cesophagite dans cette
population a haut risque de complications (en cadteihte sclérodermique en
particulier) et de s’assurer d’'une bonne observahes auteurs soulignent bien
cependant les risques de retard de croissanca ligslisation de cette thérapeutique

en pédiatrie [29].

Une amélioration clinique spectaculaire a été ofgsechez un garcon de 6 ans
atteint de calcinose cutanée secondaire a la demmyasite et ayant été traité par
I'alendronate. Le patient avait progressivementipdgoute capacité de se déplacer en
raison des contractures fixes de toutes les aations et des duretés de la peau et des
muscles qui ont pris la forme d'un exosquelette. ttaetement en cours avec la
prednisone (0,5 mg/kg), et le méthotrexate (7,5semAine) a été maintenu et
I'alendronate (10 mg/jour) a été ajouté. Au courdalpériode de traitement d’'un an,
le tissu s’est ramolli et I'amplitude articulaireest améliorée afin que le patient fat
capable de reprendre ses activités. Une publicaéoente a montré |'effet favorable
d’'un traitement par alendronate (10 mg/j pendaneanjchez un enfant de dix ans
présentant une forme extensive de calcinose: r&igresdes calcifications et
importante récupération fonctionnelle articulaisgns aucun effet secondaire du
traitement. Le méme effet positif a déja été dé&woiis alendronate chez deux enfants
de six ans et avec l'association pamidronate-deta chez une fillette de huit ans
[82].

Les résultats favorables sont moins souvent rapp@vec I'étidronate mais ils

semblent s’appliquer a toute la classe thérapeaitaipec des résultats favorables chez
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un patient sur cing dans la série de Balin et28l] [80].

Les bisphosphonates semblent étre bien tolérés lgseenfants. Bianchi a
montré que la tolérance de l'alendronate adminiatr88 enfants était excellente.
Cependant, des essais contrblés, bien que diffecil@aliser sont nécessaires pour

évaluer l'efficacité des bisphosphonates dans leirmse et montrer leur sécurité

d’utilisation chez les jeunes enfants [82].

Figure 71: Nette régression des calcinoses cutanées desdsmugs coudes et des
genoux d’'une fille de six ans apres administratierpamidronate disodique.
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Figure 72: Radiographies d’'une fille de 14 ans atteinte de @bl pliquée de
calcinose cutanée, avant et aprées traitement paidpanate, montrant une disparition
complete de la calcinose.

VIII.1-3- Hydroxyde d’aluminium :
Le phosphate est connu par son réle crucial dandéleeloppement de la

calcinose cutanée, car il a été noté que la masssfi@e ectopique contient

d’hydroxyapatite de calcium et du phosphate amorphieydroxyde d’aluminium
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diminue l'absorption intestinale du phosphate emémt du phosphate d’aluminium
insoluble. Cela provoque I'épuisement de phospkafeeut aider a arréter ou méme

inverser la réaction de précipitation minérale [[3q].

Son innocuité est prouvée aux doses utiliséest-aege 1,8 a 2,4 g par jour
par voie orale. L’hydroxyde d’aluminium a été évalaralement chez des patients
souffrant de calcinoses associées a la dermatotaypsiénile, avec des réponses
satisfaisantes dans les 4 a 8 mois suivant sonnétration. D’autres auteurs l'ont
également proposé au cours du lupus, ce qui atéal@xérese d'une Iésion du bassin
aprés échec de colchicine, de prednisone et d'lydhdoroquine. Dans les études
rapportées, les symptéomes et les calcificationsniiemt dans des proportions diverses

sans toutefois atteindre une compléte résolutidh [2

Quelques cas ont été rapportés dont I’hydroxyduniemium par voie orale a
conduit a la régression des dépots calcifies. Nasdi al. ont rapporté le cas d'un
garcon de neuf ans qui avait une calcinose cutiéee la dermatomyosite. Il a été
traité avec de I'hydroxyde d’aluminium (2,4 g/jouB)prés six mois de traitement, il y
avait une compensation considérable de la caltificaet une nouvelle amélioration
au cours des 18 prochains mois. Wang et al. omqtoré le cas d’une fille de 13 ans
avec une calcinose cutanée liée a la dermatomypsi@mile. Elle a développé de
multiples plaques et nodules situés sur le frentlds et les membres supérieurs. Elle a
éte traitée par I'hydroxyde d’aluminium adminisip@r voie orale avec une dose
initiale de 1,68 g par jour. Quatre mois plus tdadjose a été augmentée a 2,24 g par
jour. Il y avait une amélioration clinique dans &mois; a la fin d’'un an de traitement,

la plupart des nodules calcifieés avaient dispa@].[8
VIIIl.1-4- Minocycline :

La minocycline est un antibiotique a large spectte la famille des

tétracyclines. Parmi ses actions non antibiotiqgoassouligne la capacité a chélater le
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calcium, I'inhibition de la fonction ostéoclastiget I'inhibition des métalloprotéases
de la matrice [29] [80].

La minocycline, a travers sa liaison au calciumyrpait réduire I'activité des
neutrophiles en diminuant l'afflux calcique intrakaire qui est un des agents
stimulant la production de radicaux libres oxygépés les neutrophiledl n’est pas
exclu que le réle antibiotique soit favorable ernh&me, en particulier dans les dépots

qui s’'ulcérent et dont l'infection secondaire aggrée processus inflammatoire [29].

Elle a été proposée prospectivement par Robertisah dans le traitement de
calcinoses de la sclérodermie systémique, traigrdtients a la dose de 50 a 100 mg
par jour dans une étude ouverte pour une durée meyde 3,5 ans. Huit des neuf
patients ont été améliorés avec un délai d’effiéadiun mois a un an (moyenne 4
mois). L’amélioration portait sur la diminution dedpisodes d’ulcération et
d’'inflammation de la calcinose ainsi que la dimiantde sa taille. Cette étude n’a pas

éte répéetée depuis [29] [80].

Un des effets secondaires était la modificatioradmUuleur des dépbts devenant

de teinte bleue foncée, suggeérant que l'antibietigjétait intégré aux Iésions [29].

VIII.1-5- Warfarine :

La vitamine K joue un réle important dans la figatidu calcium des os et des
tissus. Les antivitamines K agissent en inhibantydearboxydation-vitamine K
dépendante des protéines affectant ainsi de nomipregessus physiologiques dont la
coagulation. Le niveau d’acidecarboxyglutamique est élevé dans les protéines des
lésions de calcinose. lls contribueraient ainsirairtier la formey-carboxylée de la
Protéine Matrix Gla. Sur la base de ce conceptgd@eet al. et Matsuoka et coll. ont
pu utiliser de faibles doses de warfarine poumplasents atteints de DMJ et calcinose

nodulaire. Ces auteurs ont rapporté une diminutdenla taille des lésions apres
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I'utilisation de la warfarine pendant trois ans][28].

Des résultats encourageants ont été rapportés. Daesétude testant la
warfarine a 1 mg/j chez 8 patients, des résultatsphologiques ont été notés.
Cependant, méme quand la réponse est mesurabtguelnent, elle peut parfois étre
retardée jusqu'a 1 an. On trouve comme toujours d@snées contradictoires
n'obtenant qu’une réponse dans 25 % des cas, $espluvent sur des dépdts récents et
tres localisés et 6 non répondeutaikierman et al. ont rapporté que deux des trois
patients atteints de sclérose systémique avemoakeicutanée ont bien répondu a un

traitement d’un an avec une faible dose de wartg@9] [80].
VIIl.1-6- Biothérapie :
VIII.1-6-1- Anti-TNFe :

La présence de macrophages activés semblant jooerrdle dans la
physiopathologie des calcinoses, ainsi que l'augatem du risque de calcinose
favorisée par I'association au polymorphisme 308ATdNF-u, ont conduit a utiliser
des médicaments anti-TNEF-dans des calcinoses réfractaires. Ainsi, Riley let a
rapportent un succes thérapeutique chez cing psitiayant une dermatomyosite
juvénile traitée par infliximab, tandis qu'un casest de scléromyosite anti-PMScl
semble également avoir bénéficié de cette moléewies un recul de 41 mois sans
aggravation de la pneumopathie infiltrati@apendant, il est absolument nécessaire de
moduler ces conclusions du fait de cas d’aggranatesclérodermie traitées par anti-
TNF-a ou de cas de lupus induit€es perspectives prometteuses pourraient par
exemple concerner des sous-populations de patwaractérisés geénotypiquement

(analyse des calcinoses et génotypage) en casld’ptospective [29].
VIIl.1-6-2- Rituximab :

L'utilisation d'anticorps anti-CD20 a été proposé&cemment pour traiter

certaines pneumopathies infiltratives associées &dérodermies systémiques. C’est
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dans cette indication que des patients porteursaleinoses réfractaires en ont
bénéficié. Cependant, son efficacité est trés iraotes car dans un essai
multicentrique prospectif traitant neuf cas de deomyosite de moins de 16 ans par
rituximab, on notait cing patients atteints de italse (dont un traité pour cette

indication) mais aucun ne bénéficia du traiteme@t. [2
VIII.1-6-3- Immunoglobulines intraveineuses :

L'efficacité des immunoglobulines intraveineusesgl{) dans les
dermatomyosites a été bien établit notamment dem$ormes corticorésistantes mais
leur efficacité sur les calcinoses n’a été déctuie dans quelques cd3hez un patient
suivi depuis dix ans pour une dermatomyosite,&eafiar pamidronate (20 injections),
ciclosporine (un an), diltiazem (sept mois), alemdte (un an), probénécide (six
mois), et colchicine mais aucune de ces thérapediqm’a été efficace. Apres la
quatrieme injection, les IglV a 2g/kg/mois ont piumphuer les myalgies et faire
disparaitre les fistules. L’effet était toujours ebmble sept ans apres le traitement.
Yang a également rapporté une régression des fdgecalcinose sous IglV chez un
garcon de dix ans suivi pour une calcinose uniVlerseompliquant une

dermatomyosite [29] [84].

Ce traitement était efficace chez une patiente 8REST syndrome qui avait
un grand dépdt calcifié sur un doigt. Apres deusesula douleur et l'inflammation
ont disparu; apres trois cures, elle est devenym@tematique. Les auteurs estiment
que leffet des IglV sur la calcification a été Basur un mécanisme anti-

inflammatoire, possiblement lié a la suppressianrdacrophages activés [80].
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AVANT TRAITEMENT PAR IGIV APRES 9 CURES D’IGIV

Figure 73: Radiographies du bassin de face, avant et aptitentent par

immunoglobulines intraveineuses, montrant une ssjpa des calcifications.

VIII.1-7- Probénécide :

Le probénécide est un agent uricosurique qui intabeabsorption de l'acide
urigue dans le tubule proximal. Il a été utilis&@awsucces comme traitement dans la

calcinose sous cutanée compliquant la dermatoneypsiénile.

Eddy et al. ont rapporté le cas d’'un patient avee vaste calcification sous-
cutanée secondaire a la dermatomyosite juvéniléade de dix ans, la JDM a été
diagnostiquée; a 14 ans, il a développé une cedtifin cutanée et fut traité par le
méthotrexate, des doses plus importantes d’hydexg@luminium, les IglVv et
I’hydroxychloroquine quotidienne. Cependant, apdesans de traitement, il avait
encore la calcification autour de ses épaules et da region fessiere, limitant
séverement sa mobilité. En plus d’'un régime alimieatrestreint de calcium et du
phosphore, le traitement avec du probénécide ada de 500 mg trois fois par jour a
été démarré. Apres sept mois de thérapie avec dbépécide, il y avait une

amelioration clinique et radiographique remarquabks auteurs ont supposé que le
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probénécide peut étre efficace pour réduire laifczdtion en augmentant la clairance

rénale du phosphate et donc diminuer le niveauhdsghate sérique [80].

Figure 74: Radiographies du genou droit et de I'épaule gaavhat et apres le

traitement par probénécide chez un adolescenhatteicalcinose universelle.
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VI11.1-8- Colchicine :

La colchicine agit sur les microtubules du fuseaciéaire. Elle a des propriétés
anti-inflammatoires, elle est largement prescriteisdée traitement des arthrites
microcristallines. Par analogie a cette situatianpyovoque une inflammation autour
d'un « corps étranger », elle a donc été presdates les calcinoses. La littérature
rapporte une efficacité dans pres de la moitié ddiengs rapportés, avec une dose
allant de 1 a 1,8 mg par jour. Méme si elle ne rdomé pas toujours a une diminution
de la charge lésionnelle, on apprécie dans notatigpe quotidienne son action

antalgique parfois trés significative [29].

Fuchs et al. ont publié le cas de deux filles, ¢'uhelles souffre de la sclérose
systémique progressive et la deuxieme de la dermatsite, et qui ont développé une
calcinose avec inflammation et ulcération localess deux patientes ont été traitées
par la colchicine a des doses de 1 mg/jour pen@anois, avec une réduction
significative de l'inflammation et une cicatrisatiodes ulcéres. Les auteurs ont
également rapporté un cas de calcinose cutanée w@Wuération secondaire a la
sclérodermie qui a été traité par la colchicineea doses de 1 mg / jour pendant 4

mois. L’évolution a été marquée par la guérisonmeie des ulcérations [84].
VIII.1-9- Thiosulfate de sodium :

Le thiosulfate de sodium est un puissant antioxydgnvasodilatateur qui
chélate le calcium et se dissout dans les dépéitgas.|l favorise la vasodilatation
et la vascularisation des unités neuronales péigples, résultant en une résolution
rapide de la douleur. Cest un sel anorganiqueisétihistoriquement par voie
parentérale dans les intoxications aux cyanuresaiement de I'urolithiase calcique,
puis plus récemment dans la prise en charge desnasés tumorales et la
calciphylaxie. Bien qu’il soit principalement adnstié par voie intraveineuse, la voie

topique a été décrite pour des ulcérations assocae< calcinoses. Plusieurs
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publications font état de résultats significatifs aplication locale a 10% sur des
calcifications inaccessibles a un geste local opicat. Des auteurs l'ont utilisé
réecemment pour des calcinoses ulcérées des mernmbéereurs de deux patients.
Apres 12 a 15 semaines de traitement par applicatione solution a 25% dans de
'oxyde de zinc avec une résolution compléte desiotés. Son utilisation, en

association a des mesures générales, parait eefeuse [29] [85].

Figure 75: Lésions de calcinose avec ulcérations cutanéed avapres 6 mois du
traitement par le thiosulfate de sodium par voeale et parentérale chez un enfant de
14 ans.

VII1.1-10- Ceftriaxone :

La ceftriaxone, une céphalosporine de troisiemeéggdion, est un anion
capable de créer une liaison avec les ions deucalpiour former des complexes de

calcium insolubles. La ceftriaxone est principaletméliminée par les reins. Le
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calcium restant est excrété via le systeme bilidbes concentrations élevées de
ceftriaxone conduisent a la précipitation de lar@efone dans le calcium biliaire et /
ou dans les systemes de collecteurs rénaux. Laitapk liaison de la ceftriaxone au
calcium pourrait étre utile dans le traitement dafinoses cutanées. La capacité
nonantimicrobial de ceftriaxone pourrait donc cimter a diminuer I'inflammation et

le dépdbt du calcium. La calcinose cutanée a éidravec succes par la ceftriaxone
chez un garcon de 16 ans. |l a développé de piiéts calcifiés sur les deux bras, la
poitrine et la cuisse gauche. On lui a adminisdrédftriaxone par voie intraveineuse a
raison de 2 g/j pendant 20 jours, et la calcifmata diminué dans quelques semaines
[80].

VIII.2- Traitement instrumental :
VIII.2-1- Injection intra-lésionnelle de corticostéides :

Aprés échec d'un traitement associant la colchi@hde pamidronate, Al-
Mayouf et al. ont administré des corticostéroidesnéra-lésionnel a un jeune patient
de 14 ans, alors que la dermatomyosite était erissgon, par la technique du
barbotage sous sédation consciente. Sous conttgaphique, avec aiguille de 21
gauge, la calcinose est ponctionnée plusieursefoia bourse olécranienne, siege des
calcifications, est infiltrée avec 80 mg de déponiéelrae la xylocaine a 1%. Apres
deux ans de recul, aucune récidive n’a été obsebviééitration de corticostéroides a
éte également décrite chez un patient de dix aréedé par I'administation du
méthotrexate, de la colchicine et de perfusionateigronate tous les trois mois (total
de cing doses) mais sans amélioration. Cette ratiihin utilisant la technique de

barbotage a été effectuée, avec régression conggdetla calcinose [29] [83].

Le mécanisme d’action ne parait pas évident, mhigsi possible que
'inflammation résiduelle soit diminuée et que laation de la calcinose soit ainsi
facilitée [29].
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VIII.2-2- Laser CO; -

Les lasers constituent aujourd’hui une appeottférapeutique trés séduisante
particulierement en dermatopédiatrie. Les procé&dume laser C§& développées
depuis les années 1960 ont été utilisées avec suleg®s le traitement de calcinoses
superficielles. Elles ont une précision chirurgicaleec un risque hémorragique
modeéré et peu de complications infectieuses. Utierga ayant une forme limitée de
sclérodermie systémique a été traitée sur six ditesalcinose digitale. 1l y a des cas
de guérison définitive, illustrés par une étude guirtsur six patients ayant une
sclérodermie systémique dans une forme localisés, wceres et des calcinoses
digitales. En tout, 21 sites ont été traités. lawait une résolution complete de la
calcification dans 12 sites de traitement, une mmvatlon partielle dans cing sites, et
seulement une Iégére réponse dans deux sitesldificadion revenait dans deux sites
[29] [80] [84].

VIII.2-3- Lithotritie extracorporelle :

La lithotritie extracorporelle LEC est une techreqqui détruit les calcifications
par les ondes de choc acoustiques. Le principebasé sur I'amplification d’un
courant électriqgue généré par des électrodes,rqduft des ondes de choc acoustiques
transmises a la calcification au moyen d’'une membrastique. Ces ondes de choc

fragmentent la |ésion a la surface et a l'intérideida calcinose [86].

Elle a été utilisée en routine depuis plusieurséasrpour éliminer des calculs
rénaux, ainsi qu’en rhumatologie pour traiter uardinite calcifiee. Quelques cas

cliniques ont été décrits en dermatologie poutdrades calcinoses cutanees [86].

Sultan Bichat et al. ont publié récemment uneesdei huit patients consécutifs
traités par cette technique, avec parmi eux 4 migtiayant une insuffisance veineuse

chronique, 3 une sclérodermie systémique et 1 wrenatomyosite. D’apres les
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auteurs, l'efficacité, quoique modeste méme si eleé significative (passant en
médiane de 3,1 & 1,9 &nserait meilleure sur les petites Iésions ulcgréio-
opaques. L’effet antalgique de la procédure rehgias simple I'excision chirurgicale
des fragments résiduels [29].

L’efficacité de la LEC réside dans la diminution ldedouleur (diminution de

I'EVA douleur et de l'utilisation d’analgésiquesandis que la zone de diminution a

été plus modeste et variable [86].

Figure 76: Calcinose cutanée avant et aprés 27 séancebakeitié extracorporelle.
VIII.3- Traitement chirurgical :

La technique chirurgicale de base utilisée paaitdr la calcinose est I'excision
simple avec un scalpel ou curette. Cette procéduverte procure un soulagement

raisonnable de la douleur et une amélioration derlation [87].

Certains auteurs ont rapporté que la chirurgiecesdtive et les rechutes sont

rares, tandis que d’autres rapportent un risqueéélde rechute. L'intervention
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chirurgicale a été effectivement mise en ceuvre démgres cas de calcinose cutanée
[80].

Les indications chirurgicales concernent les lgsi@ntrainant une douleur
irreductible, des infections réccurentes, des ala@ns ou des situations ou elles sont
particulierement affichantes [29]. L’interventiohirgicale est considérée comme le
traitement de choix dans la calcinose cutanée afiogue en particulier la calcinose

scrotale.

Le traitement chirurgical des lésions de calcinesieparfois rendu difficile du
fait de la topographie des lésions dont la résecamporterait par exemple, en
'absence de zone de clivage, des structures r@pessau maintien de la fonction
articulaire. Il peut également étre compliqué pamibladie sous-jacente, en particulier
la calcinose cutanée associée a la sclérodermiénsiggle ou certaines connectivites
de chevauchement. Ainsi, en dehors des techniqb@sirgicales qui viennent
accélérer le processus parfois spontané d’extgaitbon du matériel calcique, et
diminuer les douleurs occasionnées par ces lésidiagitres approches ont été
proposées. De méme, quand les calcifications sofbqdes et qu’elles menacent les
tendons, les vaisseaux et les nerfs, I'interventibimurgicale doit étre discutée. Elle
peut, en cas de succes, autoriser un large déleitesuivi d’'une reconstruction

préservant I'intégrité fonctionnelle de la zonewitie [29] [87].

Selon certains auteurs, un trop large débridemeunt compromettre la viabilité
tissulaire (digitale) et doit étre proscrit. Ce st'@as I'opinion d’'une équipe italienne
de Turin qui préne un traitement plus radical rembsur une chirurgie reconstructrice
(utilisation d’'un lambeau vascularisé par la pramiartere métacarpienne dorsale).
Actuellement, peu d’équipes chirurgicales sont iqy#es dans ces prises en charge et
I'on considere qu’il s’agit souvent d’une solutipalliative en privilégiant les soins

locaux et un traitement des surinfections qui fesaat une cicatrisation spontanée de
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certains ulceres calcifies. Les risques chirurgicaue sont pas négligeables,
comportant les hématomes post-chirurgicaux, langotion, et en dehors d’un plan de
clivage facilement accessible, des séquelles fomaeélles importantes. Il n'y a, de
facon assez étonnante, quasiment pas de sériasrgitmles rapportées dans la
littérature, ce qui rend difficile de porter, enhdes d’expériences locales, toute
conclusion sur ces stratégies [29].

Un dép6t calcique sur le doigt d'un patient deah3 avec DMJ a été traité avec
succes par incision et drainage apres traitemeffiticace avec stéroides systémiques
et intralésionnels. Dans un autre rapport, un grdédét cutané calcifié ulcéré

compliguant la sclérodermie a été effectivementsex80].
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Figure 77 : Radiographies de la main d’'un enfant de trois aasiteet apres deux ans
de I'exérése chirurgicale d’'une calcinose dystrqpai
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VIll.4- Recommandations :

Il Ny a pas, a ceour, d’arbre décisionnel consensuel. Le traitemées
calcinoses est un véritable défi car aucun médioam& pu démontrer de facon
reproductible son efficacité dans l'arrét de la gpession ou la diminution des

calcifications.

Les principes généraux du traitement sont ceuwodte taffection douloureuse
et a risque de complications fonctionnelles ou dtiéeises. Il est pour le moment
impossible de pouvoir assurer une diminution de ¢harge Iésionnelle » par quelque
thérapeutique que ce soit. On peut au plus che@han favoriser la résorption ou
I'élimination. Sans que des études puissent leicoaf, on part du postulat que le
traitement de I'affection inflammatoire sous-jaeemontribue a la prise en charge
[29].

Le traitement dépend principalement de I'étendus késions génantes. Le
traitement des calcinoses localisées primaires emorglaires repose sur I'excision
chirurgicale des lésions et de la Iésion assodigmdur). Le traitement médical des
calcinoses étendues est généralement décevarny. dl pas de consensus ni d’étude
comparative satisfaisante. L’hydroxyde d’aluminiuies biphosphanates et les
corticoides oraux ont été utilisés avec des rasuli@gaux. lls méritent d’étre essayés
successivement chez les patients. La warfarindi|tlazem et le probénécide ont aussi

éte proposes [21].

La grande variabilité individuelle de réponse abgrapeutiques, I'évolution
parfois spontanément favorable obligent a des xiéis au cas par cas. Des
évaluations standardisées, pluridisciplinaires tibsant a des essais thérapeutiques

prospectifs et des recommandations consensueli¢stendus [29].
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Enfin, certains traitements peuvent étre consideodsme symptomatiques et
utilisés au besoin pour diminuer I'inflammation &b et les douleurs dans les types de
calcinoses cutanées : colchicine per os, injectidascorticoides intra- ou sous-

lésionnelle, antalgiques de palier deux a troi§.[21

Ewaluation morpholomgue des 8sions, recherche de complications
Radiographie des 18sions { cartographie a [Ninitiabion du traitement)
Auttes examens en cas de 1ésions profondes {recherche de compressions
wasoulaires, nerveuses) ou pari-articulaires . échographie, scanmer, 1RM,
scintigraphie osseuse
Recherche de surinfection bacténenne [18sions wloérées ou effraction
cutamée]

Mesures tharopeutiques générales
Antalgigues
En premiére intention {évaluation en moks, voire annfes) ; diltiazem
120r3 480 mg par jourjcokchicine 13 2 mg par jour
Dptimization du traitement de fond de I'affection { vasoulopathie distale,
myosite, etc.)

Soins locaux de désinfection, antibiothérapie aprés documentation si
surinfection
Lutte contre bes rétractions articulaires, ergothérapie { doulewrs acrales]

Leésions de petite tmlle Incolisées
Excision des lesions superficielles les plus dooloureuses {curette] ou
petite chirurgie,

Laser Cik:

Lithotripsie {18sions extra-articulaires )

Pansements ooclusifs thiosulfate de sodium (102 20%)

Traitements : minocycline 503 200 mg par jour, warfarine | mg par jour

Lésions de plus grande taille ou dissémmées
Curetage ou excision chimergicales
Inpections de corticostéroides ( technigue de barbotage )

Traitements - biphosphonates { pamidronate 60 ma'maois, alendronate
10 mg/pour] ; hydroxyde d aluminivm 1,83 2.4 gf jour

2 Mous tenons 3 seuligner qu'll n'existe awcune #tude prospective permettant de
garantir la validitg de ces recommandations, Elkes reposent sur une synthese des
principales publications disponibles et Fexpérience personnelle de I'auteur,

Tableau 1: Recommandations de la prise en charge des cadsmmoganées des

connectivites.
VIII.5- Traitement préventif :

La prévention ou le traitement de la maladie sags#jte, ainsi que la
prévention des traumatismes et des facteurs assaci@ calcinose iatrogene, est

optimale [19].

Il y a plusieurs recommandations visant a red@redque de calcinose cutanée

iatrogéne. Dans I'hypocalcémie, la supplémentatioralcium par voie orale doit étre
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utilisée lorsque cela est possible. La voie intracolaire et sous-cutanée doit étre
évitée en raison des risques de nécrose tissulairgluconate de chlorure est préféré,
car le calcium est moins susceptible de précip8ete gluconate de calcium par voie
intraveineuse est nécessaire, un maximum de 2midenmait étre administré, et son
utilisation avec des anions tels que les phosphlasdicarbonates, les sulfates doit
étre évitée. Les sites de canulation doivent éaenptés regulierement, et chaque
canule doit étre vérifiée pour éviter un reflux shng avant la perfusion de calcium
[64].
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IX. PRONOSTIC
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Le pronostic est déterminé par celui de la maladiiss-gacente. Le pronostic
des calcinoses cutanées diffuses associées auxdiesalaystémiques ou
idiopathiques, est principalement relié a leurméésement fonctionnel. Touchant
particulierement les zones périarticulaires, elesivent limiter les amplitudes
articulaires. Elles sont responsables de douleumjues avec un retentissement
important sur la qualité de vie, notamment auxémttés (doigts, paumes, orteils).
Des escarres et des surinfections peuvent sure¢rsont de mauvais pronostic
[21].

Les principales complications de la calcinose cwagémprennent la

douleur, l'ulcération et la compression mécanique.

v Les plagues ou nodules sont susceptibles d’afféetestructures adjacentes
telles que les articulations entrainant la limitatde la mobilité articulaire,
et les nerfs responsables de douleurs ou de péasesth

v’ La destruction du tissu synovial peut aussi résulter

v L’occlusion vasculaire peut entrainer la gangréne.

v" L'ulcération peut se compliquer d’'une infection lEaEnne.

Les lésions localisées ont un bon pronostic, remtésau pire par le
pronostic de la lésion associée. Il n'y a pas dmpiation spécifique des
calcinoses localisées, si ce n’est I'éliminatioangépidermique, qui peut étre

douloureuse, mais qui expose tres rarement ailafesciion [22].

La calcinose cutanée seule est habituellement bé&niges complications
graves sont rares. Les patients doivent étre édusjudes processus pathologiques

sous-jacents et I'histoire naturelle de leur treudpécifique [19].
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Figure 78: Dépbts calcaires massifs du genou gauche surisfpaiée

staphylocoqueloré.

Figure 79: Dép0ts cutanés calcifiés massifs des deux coudes.
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L X. CONCLUSION
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Les calcifications cutanées se caractérisent pas dépots dermiques

d’hydroxyapatite de calcium.

La physiopathologie de ce processus reste mal eoassociant des facteurs

locaux et systémiques.

Le diagnostic est suspecté cliniguement mais n'esinfirmé que
histologiguement. Le bilan biologique permet deirdiéér les différentes formes

cliniques de calcinose cutanée.

Les calcinoses peuvent s’associer a des anomalies metabolisme
phosphocalcique (calcinoses métastatiques) maisi asisrvenir sans désordre
métabolique, en particulier au cours de certailnesectivites. Parmi celles-ci, la plus

représentée chez I'enfant est la dermatomyositniie:

Le diagnostic différentiel se pose avec plusieathq@ogies, en particulier avec

I'ostéome cutané et le pilomatricome.

Les complications sont représentées essentiellenpamt l'ulcération, la

surinfection et la compression mécanique.

Le traitement de la calcinose reste un véritable @n suggere le traitement
chirurgical pour les dépots calcifies localisés.p&elant, les formes disséminées
nécessitent souvent un traitement systémique pgélanais ce dernier ne fait pas

consensus et reste souvent décevant.

Parce que les données disponibles sont insuffisgodeir recommander un

agent unique, le traitement de la calcinose cutdoéetre adapté au cas par cas.
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RESUME
Titre . La calcinose cutanée chez I'enfant: étiopathogénfermes cliniques
Auteur : Najlae Benjelloun
Rapporteur : Pr. F. Jabouirik
Mots clés  :Calcinose cutanée- Enfant- Etiopathogénie- Forchegues

Les calcinoses cutanées chez l'enfant sont un grode maladies dans
lesquelles des dépbts calciques se forment dapsaa. Ces dépobts consistent en des
cristaux de d’hydroxyapatite de calcium ou de pha$p de calcium amorphe.

La pathogenese des calcinoses cutanées impliquefadésurs locaux et
systémiques, principalement les altérations tigmgadocales et les perturbations de
I’'homéostasie phosphocalcique.

Les calcinoses peuvent étre réparties en quatreupgso calcinoses
dystrophiques secondaires a un dommage tissulagal l(tumeur cutanée, post-
traumatique, insuffisance veineuse) ou a des doramatssulaires diffus
(dermatomyosite, sclérodermie, lupus), calcinosétastatiques (insuffisance rénale,
hypercalcémies, calcinose tumorale), calcinosepathiques et calcinoses iatrogénes.

Les calcinoses peuvent étre localisées ou diffudass le dernier cas, elles
peuvent étre graves, se compliquer de douleurs|cétations chroniques, de
surinfections, parfois l'origine de retentissemémctionnel majeur et d’altération
sévere de la qualité de vie.

Le traitement des calcinoses est difficile et matlité. Dans les formes
localisées, I'excision chirurgicale est souveniceife parfois précédée d’'un traitement
local (laser, lithotritie extracorporelle, applicat local de thiosulfate de sodium, etc)
ou général (minocycline, warfarine). Pour ce quiaarne les formes disséminées et
de plus grande taille, elles peuvent bénéficietraiégements additionnels systémiques
(hydroxyde d’aluminium, biphosphonates) parfoisamsociation avec un traitement
chirurgical. La réponse thérapeutique est difficde évaluer allant de plusieurs

semaines a plusieurs mois.
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SUMMARY:
Title . Cutaneous calcinosis in children: etiopathogerd/@mical forms
Author . Najlae Benjelloun
Protractor : Pr. F. Jabouirik

Keywords : Cutaneous calcinosis - Child- Etiopathogeny- Chhiorms

Cutaneous calcinosis in children are a group oéatiss in which calcium
deposits are formed in the skin. These depositssisbrof crystals of calcium
hydroxyapatite or amorphous calcium phosphate.

The pathogenesis of cutaneous calcinosis involeeal land systemic factors,
mainly local tissue damage and disruption of calcand phosphate homeostasis.

The calcinoses can be divided into four groupsosdary dystrophic calcinosis
a local tissue damage (skin tumors, post-traumagopus insufficiency) or diffuse
tissue damage (dermatomyositis, scleroderma, lupmetastatic calcinosis (renal
failure, hypercalcemia, tumoral calcinosis) calse® idiopathic and iatrogenic
calcinosis.

The calcinoses can be localized or diffuse. Inléisé case, they can be serious,
be complicated by pain, chronic ulcers, secondafgctions causing sometimes
significant functional impairment and severe alieraof life quality.

The treatment of calcinosis is difficult and narslardized. In localized forms,
surgical excision is often recommended, precededesimes by a local treatment
(laser, extracorporeal lithotripsy, local applicati of sodium thiosulfate, etc.) or
general treatment (minocycline, warfarin). Regagdihe scattered shapes and larger
size, they may benefit from additional systemicatmeent (aluminum hydroxide,
bisphosphonates) sometimes in combination with esyrgTherapeutic response is

difficult to assess, from several weeks to sevei@hths.
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Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [’humanité.

[ Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

dus.

L Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité, la santé de mes
malades sera mon premier but.

[ Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

[ Je maintiendrai, par tous les moyens en mon pouvoir, ['honneur et les
nobles traditions de la profession médicale.

U 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.

L' Je maintiendrai le respect de la vie humaine des 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 Genévre,

1948
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