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51. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

52. Pr. EL YAACOUBI Moradh
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Anatomie Pathologique
Cardiologie
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Neurochirurgie
Radiothérapie

Meédecine Interne
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Pathologie Chirurgicale
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Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
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Pathologie Chirurgicale
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Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie



53. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
54. Pr. LACHKAR Hassan

55. Pr. OHAYON Victor*
56. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

57. Pr. BENHMAMOUCH Mohamed Najib
58. Pr. DAFIRI Rachida

59. Pr. FAIK Mohamed

60. Pr. FIKRI BEN BRAHIM Noureddine
61. Pr. HERMAS Mohamed

62. Pr. TOULOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
63. Pr. ABIR ép. KHALIL Saadia

64. Pr. ACHOUR Ahmed*

65. Pr. ADNAOUI Mohamed

66. Pr. AOUNI Mohamed

67. Pr. AZENDOUR BENACEUR*

68. Pr. BENAMEUR Mohamed*

69. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
70. Pr. CHAD Bouziane

71. Pr. CHKOFF Rachid

72. Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH
73. Pr. HACHIM Mohammed*

74. Pr. HACHIMI Mohamed

75. Pr. KHARBACH Aicha

76. Pr. MANSOURI Fatima

77. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
78. Pr. SEDRATI Omar*

79. Pr. TAZI Saoud Anas

80. Pr. TERHZAZ Abdellah*

Février Avril Juillet et Décembre 1991
81. Pr. AL HAMANY Zaitounia

82. Pr. ATMANI Mohamed*

83. Pr. AZZOUZI Abderrahim

84. Pr. BAYAHIA ép. HASSAM Rabéa
85. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

86. Pr. BENABDELLAH Chahrazad
87. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdelatif
88. Pr. BENSOUDA Yahia

89. Pr. BERRAHO Amina

90. Pr. BEZZAD Rachid

91. Pr. CHABRAOUI Layachi

92. Pr. CHANA EIl Houssaine*

93. Pr. CHERRAH Yahia
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Meédecine Interne
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Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
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Médecine-Interne
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Anesthésie Réanimation
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Chirurgie Générale
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Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie



98. Pr. NEJMI Maati
99. Pr. OUAALINE Mohammed*

Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene

100. Pr. SOULAYMANI ép.BENCHEIKH Rachida Pharmacologie

101. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Chimie thérapeutique
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Pr. ELHADDOURY Mohamed

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
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Mars 1994
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Pr. EL KIRAT Abdelmajid*
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136. Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

137. Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique
138. Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne
139. Pr. HDA Ali* Médecine Interne

140.
141.
142.
143.
144,
145.

Pr. HASSAM Badredine
Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha
Pr. MOUDENE Ahmed*
Pr. MOSSEDDAQ Rachid*

Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Neurologie
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147.

148. Pr. SENOUCI ép. BELKHADIR Karima

149.

Pr. OULBACHA Said
Pr. RHRAB Brahim

Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

150.

151.

152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BARHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI llham

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. ELABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
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183.
184.
185.
186.
187.
188.

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir
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Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Pr. HDA Abdelhamid*
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Pr. IBRAHIMY Wafaa
Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan
Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. KABBAJ Najat

Pr. LAZRAK Khalid (M)
Pr. OUTIFA Mohamed*

Décembre 1996
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Neurochirurgie
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Gynécologie Obstétrique
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Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
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Urologie
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Neurologie

Chirurgie Générale
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199.
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201.
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Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
Pr. MOHAMMADI Mohamed

Pr. MOULINE Soumaya

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

204.
205.
206.
207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.

220.

221.
222.
223.
224,

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN AMAR Abdesselem
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. BOULAICH Mohamed
Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. DERRAZ Said

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KANOUNI NAWAL

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
Pr. NAZZI M’barek*

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. SAFI Lahcen*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

225.
226.
227.

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI Ali*
Pr. LABRAIMI Ahmed*

Novembre 1998

228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
Pr. ALOUANE Mohammed*

Pr. LACHKAR Azouz

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. MANSOURI Abdelaziz*

Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. RIMANI Mouna

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie — Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie — Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie — Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Gastro - Entérologie
Pneumo-phtisiologie

Oto- Rhino- Laryngologie
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Neurochirurgie
Stomatologie Et Chirurgie Maxillo Faciale
Anatomie Pathologique



239. Pr. ROUIMI Abdelhadi

Janvier 2000

240. Pr. ABID Ahmed*

241. Pr. AIT OUMAR Hassan
242. Pr. BENCHERIF My Zahid

243. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

244, Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
245. Pr. CHAQUI Zineb

246. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

247. Pr. ECHARRAB EI Mahjoub
248. Pr. EL FTOUH Mustapha
249. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
250. Pr. EL OTMANYAZzzedine
251. Pr. GHANNAM Rachid

252. Pr. HAMMANI Lahcen

253. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
254. Pr. ISMAILI Hassane*

255. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
256. Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
257. Pr. TACHINANTE Rajae

258. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

259. Pr. AIDI Saadia

260. Pr. AIT OURHROUIL Mohamed
261. Pr. AJANA Fatima Zohra

262. Pr. BENAMR Said

263. Pr. BENCHEKROUN Nabiha
264. Pr. BOUSSELMANE Nabile*
265. Pr. BOUTALEB Najib*

266. Pr. CHERTI Mohammed

267. Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

268. Pr. EL HASSANI Amine

269. Pr. EL IDGHIRI Hassan

270. Pr. EL KHADER Khalid

271. Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
272. Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
273. Pr. HSSAIDA Rachid*

274. Pr. MANSOURI Aziz

275. Pr. OUZZANI CHAHDI Bahia
276. Pr. RZIN Abdelkader*

277. Pr. SEFIANI Abdelaziz

278. Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

PROFESSEURS AGREGES :
Décembre 2001

279. Pr. ABABOU Adil

280. Pr. AOUAD Aicha

281. Pr. BALKHI Hicham*

282. Pr. BELMEKKI Mohammed
283. Pr. BENABDELJLIL Maria
284. Pr. BENAMAR Loubna

Neurologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Neurologie

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Génétique
Réanimation Médicale

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie



285.
286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.
293.
294.
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUHOUCH Rachida

Pr. BOUMDIN EI Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. CHELLAOUI Mounia

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HAJOUI Ghziel Samira
Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid

Pr. EL OUNANI Mohamed

Pr. EL QUESSAR Abdeljlil

Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NABIL Samira

Pr. NOUINI Yassine

Pr. OUALIM Zouhir*

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Pr. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

325.
326.
327.
328.
329.
330.
331.
332.
333.
334.
335.
336.

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed*

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELGHITI Laila

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENBOUAZZA Karima
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*
Pr. BERADY Samy*

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatnique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Gynécologie Obstétrique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Rhumatologie
Dermatologie

Gastro — Enterologie
Médecine Interne
Anatomie Pathologique



337. Pr. BICHRA Mohamed Zakarya
338. Pr. CHOHO Abdelkrim *
339. Pr. CHKIRATE Bouchra

340. Pr. ELALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

341. Pr. EL ALJ Haj Ahmcd

342. Pr. EL BARNOUSSI Leila

343. Pr. EL HAOURI Mohamed *
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Naevus congénital géant

INTRODUCTION




Naevus congénital géant

Le navus congénital correspond a des lésions cutanées bénignes,
présentes des la naissance.

Son évolution est marquée par le risque de transformation
maligne.

La prise en charge thérapeutique doit étre instaurée des le jeune
age afin d'éviter au patient et a son entourage des répercussions
esthétiques et psychosociales importantes.

La premiere partie de ce travail est consacrée a I'étude des aspects
histopathologiques, étiologiques, cliniques et évolutifs du navus
congenital.

Dans la deuxiéme partie nous rapportons quatre cas de navus

congénital avec discussion de ces cas.



REVUE DE LA
LITTERATURE




Naevus congénital géant

I-INTRODUCTION-EPIDEMIOLOGIE:

Le naevus congeénital est défini comme étant une prolifération bénigne de
cellules mélanocytaires, cliniqguement apparente a la naissance. [1]

On parle de navus géant lorsque le plus grand diametre du naevus dépasse 20cm.

C'est une affection rare, son incidence varie entre 1/1000 et 1/20000
naissances.

Elle touche toutes les races avec une legére predominance feminine.

Sur le plan histopathologique ¢’est une atteinte de la jonction dermo-
épidermique qui peut s'étendre au derme.
C'est une affection non héréditaire, elle est due a une mutation génétique

dont le gene a eté récemment découvert.

Son évolution est surtout marquee par le risque de transformation maligne

en mélanome et la possibilité de survenue d'une mélanose neurocutanée.

Son diagnostic est clinique, les explorations s'imposent lorsqu'on suspecte

une complication.

Le traitement est chirurgical. La prise en charge doit étre médicale,

esthétique, et psychologique.
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II-HISTOLOGIE:

A-Rappel embryologique:[2]

Le développement de la peau s’effectue a partir de la 3eme semaine. Ainsi
vers la fin de la 2éme semaine I’embryon est fait de deux couches (disque
embryonnaire didermique): épiblaste qui donnera les tissus embryonnaires et
I’hypoblaste qui sera responsable d’une partie des organes extra embryonnaires.

Au cours de la 3 eme semaine il se produit une invagination entre les deux
feuillets existants a 1’origine d’un troisieme feuillet: le mésoblaste encore appelé
mésoderme. A partir de ce moment on parle d’ectoblaste (=ectoderme) au lieu
d’épiblaste et d’entoblaste (=entoderme) qui remplacera progressivement
I’hypoblaste.

Ces trois vont continuer leur developpement aboutissant a la formation des

différents organes y compris la peau:

Les structures embryonnaires a I’origine de la peau:

Ectoblaste . crétes neurales meésoblaste

1-kératinocytes 1-mélanocytes 1-cellules de
Langerhans

2-annexes 2-nerfs 2-derme/hypoderme

3-cellules de Merkel

4-épiblaste
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B-Histologie de la peau normale:

La peau est I’organe le plus lourd des organes du corps humain, il
représente 16% du poids du corps pour une surface de 1.2 a 2.3mz2.

C’est un organe complexe qui enveloppe la surface du corps et se continue
au niveau des orifices naturels par une muqueuse.

1/ la constitution de la peau:[3-5]

Elle est constituée de trois couches: épiderme, derme, et hypoderme

(Schémasl et 2)

—

Y.

% JEpiderme

Hypoderme

Schéma 1: coupe schématique de la peau
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V]

Schéma 2: les trois régions de la peau

1-épiderme 4-hypoderme
2-jonction dermo-épidermique 5-aponevrose
3-derme 6-tissu musculaire
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€ L’épiderme:

L’épiderme est la couche la plus superficielle de la peau et
est décrit comme un épithélium malpighien pluristratifié kératinisant qui
comporte 4 assises cellulaires qui sont:(schéema3)
*une assise basale (stratum germinativum)
*une assise des cellules a épines (ou corps mugqueux de Malpighi) (stratum
spinosum)
*une assise granuleuse (stratum granulosum)

*des assises cornées (stratum corneum).

Schéma 3: les couches de I'épiderme
1-couche basale 2-couche spineuse

3-couche granuleuse 4-couche cornée
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L’épiderme est constitué de 4 types cellulaires qui sont:(schéma4)
e Les Kkératinocytes:

Proviennent de I’ectoblaste.

Assurent la cohésion de I’épiderme par leur cytosquelette et les systémes
de jonction d’adhésion qu’ils établissent entre eux (desmsomes) et avec la
matrice extracellulaire (hémidesmosomes).

Ils forment une barriére entre le milieu extérieur et le milieu intérieur
au niveau de la couche cornée résultat d un processus complexe, appelé la
differenciation épidermique terminale.

Ils protegent 1’organisme des radiations lumineuses grace aux
mélanosomes de type IV qu’ils ont phagocyté a partir des mélanocytes.

Les keratinocytes subissent en permanence une évolution
morphologique témoignant de leur kératinisation sous-tendant le réle de
barriere protectrice (mécanique et chimique) de I'épiderme. Cette évolution
se fait de la profondeur vers la superficie et permet de distinguer sur une
coupe d'épiderme les quatre couches superposees de la profondeur vers la
superficie: la couche germinative (ou basale), la couche a épines (ou
spineuse), la couche granuleuse et la couche cornée (compacte, puis

desquamante).
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e Les mélanocytes:[3-6]

Deuxiéme grande population cellulaire de 1’épiderme.

Proviennent des crétes neurales.

IIs sont situés principalement dans la couche basale. lls ont un aspect
étoile et leurs prolongements cytoplasmiques s'insinuent entre les
kératinocytes. Ils sont dépourvus de systéemes de jonction intercellulaires
avec les cellules voisines.

IIs sont responsables de la synthése des mélanines dans des organites
spécialisés: les mélanosomes.

La synthése de la mélanine est soumise a des régulations complexes,
en particulier par des hormones et des cytokines ainsi que par certaines
prostaglandines.

Les mélanocytes synthétisent de nombreuses cytokines (IL1alpha,
IL1-béta, IL3, IL6, TNF-alpha, GM-CSF); en période néo-natale, ils
synthétisent également des leucotriénes dont I'action est encore méconnue.

Les mécanismes intimes du transfert des melanosomes des
mélanocytes aux kératinocytes sont incompletement compris.

La mélanine est, en grande partie, responsable de la couleur de la

peau et des phaneres.
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e Les cellules de Langerhans:[3-5]

Troisieme population cellulaire de 1’épiderme, représente 3 a 8% des
cellules épidermiques.

Ce sont des cellules dendritiques présentatrices d’antigenes et
transépitheliales.

Elles dérivent des cellules souches hématopoiétiques situées dans la
moelle osseuse et sont présentes dans tous les épithéliums pavimenteux
stratifiés des mammiferes.

Les cellules de Langerhans de I’épiderme possedent des marqueurs
spécifiques qui n’ont pas les autres cellules dendritiques comme: la E-
cadherine, ’antigéne Lag. Elles expriment d’autres marqueurs dont les
molécules de classe Il (et 1) du CMH, le CD1a, utilisées en routine pour les
identifier.

La fonction des cellules de Langerhans est de capturer les exo
antigenes par la voie des endosomes, de les appréter et de les ré exprimer en

surface avec les molécules de classe Il du CMH.
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o Les cellules de Merkel:[3-5]

Quatrieme population cellulaire.

Ce sont des cellules neuroépitheliales dérivant des cellules souches
de I’épiderme feetal, qui ont pour fonctions celles des mécano récepteurs a
adaptation lente de type | et/ou des fonctions inductives et trophiques sur les
terminaisons nerveuses périphériques et les annexes cutanées (poil, ongle,
glandes sudorales).

Les cellules de Merkel sont irrégulierement réparties dans
I’épiderme inter folliculaire ; elles sont particuliérement abondantes au
niveau des levres, des paumes, de la pulpe des doigts et du dos des pieds.

Elles sont avant tout caractéristiques en microscopie électronique.
Elles ne sont pas visibles en microscopie optique standard.

Dans 1’épiderme, elles se présentent en régle comme des cellules
1solées, situées entre les kératinocytes basaux, au contact d’une terminaison
nerveuse. Ce sont des cellules ovalaires, a grand axe souvent parallele a la

jonction dermo-épidermique, a noyau dense, contourné ou indenté.

12



Naevus congénital géant

1 2 3 4
Schéma 4: les quatre populations cellulaires de I'épiderme
1-kératinocyte
2-mélanocyte
3-cellule de Langerhans

4-cellule de Merkel
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@ Le derme: (schémab)

Le derme est un tissu conjonctif habituellement lache en périphérie et plus
dense (fibreux) en profondeur. Il contient de nombreux vaisseaux sanguins et
lymphatiques, des nerfs et des terminaisons nerveuses sensitives libres et
corpusculaires, ainsi que diverses annexes cutanées dérivéees de I'épiderme et
plongeant dans le derme. [5]

Il dérive du mésoblaste. C’est un tissu qui soutient 1’épiderme et le rattache
a I’hypoderme. Son épaisseur varie selon sa localisation, elle atteint au
maximum 4mm au niveau du dos. [3-5]

La surface du derme est trés irréguliere, elle présente de nombreuses
projections (papilles dermiques) qui s’imbriquent avec des projections
épidermiques (crétes épidermiques); ces papilles sont plus nombreuses au
niveau de la peau soumise a des pressions; elles augmentent et renforcent la
jonction dermo-épidermique.

Le derme est constitué de deux zones:

- une zone superficielle dite«derme papillaire» formée de tissu conjonctif lache
qui renferme des fibres collagenes-fines, isolées et orientées le plus souvent
perpendiculairement ou obliquement par rapport au plan de la membrane basale
et I’arborisation terminale du réseau élastique-et des anses capillaires terminales
ainsi que des terminaisons nerveuses.

-une zone profonde dite«derme réticulaire» formée d’un tissu conjonctif dense

ou les fibres de collagéne plus épaisses en faisceaux et les fibres élastiques
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s’entrecroisent dans toutes les directions dans des plans grossicrement paralleles
a la surface cutanée. Le derme réticulaire contient aussi de petites artérioles et

veinules, des petits nerfs.

Derme papillaire derme réticulaire

Schéma 5: Coupe du derme: histologie standard en HES
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€ L’hypoderme:

I1 s’agit d’un tissu conjonctif lache reliant la peau aux organes sous-jacents
et rendant possible le glissement de la peau par rapport a eux.

Il contient des adipocytes plus ou moins nombreux, des gros vaisseaux, des
nerfs, des fibres de collagene paralléles a la surface.

2/ La vascularisation de la peau:[3,4]

Les vaisseaux n’existent que dans le derme et I’hypoderme ; I’épiderme est
un tissu avasculaire, sa nutrition se fait a travers la lame basale par diffusion.

3/Les lymphatiques:[3,4]

Sont des sacs borgnes situés au niveau dermique; ils forment deux réseaux
paralléles aux plexus artériels, un superficiel et un profond.

4/L’innervation: [3,4]

Elle est trés riche. La peau étant un organe sensoriel, I’organe de tact.

5/Les annexes cutanés:(schémab)

Sont représentes par: les glandes sudoripares, les follicules pilo-sébaceés et

les ongles.
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€ L’appareil pilo-sébacé: comprend le poil et la glande sébacée

(schéma7)

*Le poil: ¢’est une structure kératinisée propre aux mammiferes, elle dérive
d’une invagination de I’épiderme. La couleur, la taille, la répartition des poils est
variable et dépend de la race, de I’age, du sexe et de la région du corps (au

niveau du cuir chevelu il y’en a 500/cm?).

Le poil est constitué de 2 parties, une visible a la surface: la tige, et une
enfoncée obliguement dans la peau: la racine entourée de deux gaines

(épithéliale externe et interne).

Le muscle érecteur du poil relie le bulbe pileux a 1I’épiderme. Sa

contraction provoque 1’érection du poil.

Par definition : [3]

— I’isthme d’un follicule pileux est la zone ou s’abouche (nt) la ou les glandes
sébacées.
— le “buldge”, zone particuliérement importante ou sont situées les cellules

souches du poil, est un renflement situé juste sous 1’insertion du muscle érecteur.

*La glande sébacée: au nombre de 100/cm? jusqu’a 400/cm? au niveau de

la face, du front et du cuir chevelu. Ces glandes sont absentes dans la peau
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glabre (paume des mains et plante des pieds). Elles dérivent d’un bourgeon de la
gaine épithéliale externe du follicule pileux. Chez 1’adulte, elles produisent le

sébum. Il s’agit de glandes acino-alvéolaires a sécrétion holocrine.

@ Les glandes sudoripares:

Ce sont des glandes exocrines, tubuleuses simples pelotonnées, sécrétant la
sueur. Leur portion sécrétrice (épithélium cubique simple), entourée de cellules
myo-épithéliales, siege dans le derme profond. Leur canal excréteur (épithélium
cubique bi stratifié) gagne la surface de I'épiderme par un trajet hélicoidal.

L'innervation des glandes sudoripares est sympathique, segmentaire.

@ Les ongles:

Faits de cellules épithéliales kératinisées, tassées les unes contre les autres
et issues par prolifération tangentielle de la matrice unguéale, les ongles ont une

croissance ininterrompue du fait de I'absence de desquamation
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Tige du poil

%a et

i’j o
g "'if,}':ﬁ'{:fﬁ@ Epiderme
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sébacée
Glandes
sudoripares
eccrines

Follicule
pileux

Glandes
sudoripares
apocrines

Schéma 6: les annexes épidermiques
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DERME

Schéma7: follicule pilo-sébacé

1-isthme 6-gaine épithéliale interne

2-glande sébacée 7-gaine épithéliale externe

3-infundibulum 8-papille folliculaire

4-tige pilaire 9-buldge

5-racine du poil 10- muscle érecteur du poil.
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[HI/HISTOPATHOLOGIE:

A-Lésions dermatopathologiques:[6-14]

Les mélanocytes naviques sont des cellules rondes ou fusiformes

caractérisees par leur arrangement caractéristique en theques.

On distingue trois types de navus, en fonction de la localisation des

théques, qui correspondent a trois stades évolutifs:

Lorsque la prolifération de cellules naeviques se situe dans la partie basale
de I’épiderme et au niveau de la jonction dermo-épidermique, le naevus est dit
jonctionnel. L’examen anatomopathologique retrouve une prolifération
mélanocytaire en théques situées dans les couches inférieures de 1’épiderme. La
Iésion est symétrique et les theques sont régulieres dans leur taille, leur

espacement et dans la taille des cellules qui les composent. (Schéma 1). [7]

Schéma 1:Nevus jonctionnel, aspect dermatopathologique (hémalun-
éosine-safran [HES]x100). Noter les theques mélanocytaires en position

jonctionnelle
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Les naevus dermiques présentent une diminution ou une disparition de
’activité jonctionnelle, les mélanocytes se détachent de la membrane basale
pour rejoindre le derme. A I’examen histologique, on retrouve habituellement
une « grenz zoney, dépourvue de mélanocytes sous 1’épiderme, et une
prolifération mélanocytaire dermique avec le plus souvent une « maturation »

cellulaire en profondeur. (Schéma 2). [7]

Schéma 2:Navus dermique, aspect dermatopathologique (hémalun-
éosine-safran [HES], x25). Noter I’importante prolifération mélanocytaire

dermique et la « grenz zone » respectée entre mélanocytes et épiderme.
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Les na&evus composés ou mixtes résultent de 1’association des deux types.
(Schéma 3). [7]

Schéma 3:Neaevus composé, aspect dermatopathologique (hémalun-
éosine-safran [HES] x50). Noter la minime prolifération jonctionnelle associée

aux theques dermiques.
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Les mélanocytes navigues intra épidermiques ou situés dans le derme
papillaire sont « épithélioides » et pigmentés. Leur forme est ovale ou cuboide.
I1s restent localisés dans les assises basales et n’atteignent pas la partie
supérieure de I’épiderme.

Dans le derme moyen et profond, les cellules sont de plus petite taille que
dans le derme superficiel, et d’aspect « lymphoide ». Il existe un gradient de
maturation vers la profondeur du derme, les cellules apparaissent plus petites et
moins pigmentées.

Certaines cellules du derme profond sont de forme plus allongeée et
prennent une allure neuroide ou fibroblastique, surtout si elles sont isolées.

L’architecture globale du na&vus est symétrique, et les cellules neviques
sont semblables entre elles a un niveau donné de la lésion.

D’autres cellules peuvent ¢galement €tre occasionnellement retrouvees,
comme des cellules géantes multi nucléées, des cellules fusiformes ou
ballonnisantes.

Des images histologiques de fibrose (fibroplasie sous épithéliale),
d’involution adipeuse, de mucinose suggerent une régression navique. [6,7]

Les immunomarquages par les anti-PS100, vimentine et parfois HMB45
(en cas de composante jonctionnelle) sont positifs. [6,7]

Dans le navus geant les annexes, les vaisseaux, les nerfs, les fascias
hypodermiques et parfois le muscle et les ganglions lymphatiques peuvent étre

colonisés par les cellules naeviques.[6,7]
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Plusieurs études réalisées pour preciser les caractéres distinctifs entre
naevocytes mélanocytes normaux et cellules de mélanome ont été réalisées et

ont montrées:

*les cellules naeviques sont habituellement considérées comme ayant un état de
différenciation intermédiaire entre les deux autres types cellulaires.

La sécrétion de bFGF, facteur de croissance essentiel des mélanocytes a été
montrée pour les naevocytes et les cellules de mélanome alors que les
mélanocytes normaux n’en produisent pas et sont dépendants de la sécrétion
paracrine des kératinocytes avoisinants. Des variations d’adhésion aux matrices
extracellulaires et de susceptibilité a I’apoptose ont été également décrites entre

mélanocytes normaux, naevocytes, et cellules de mélanomes. [1,13]

*|a réalisation de plusieurs cultures cellulaires a montrer que les cellules
naeviques issues du derme du navus congénital gardaient a court terme, des
propriétés phénotypiques propres, regroupement en theques, absence de transfert
de mélanosomes. Et contrairement aux autres cellules, elles ne franchissent pas,
sur une durée de 10j a 2 semaines la membrane basale épidermique pour envahir
le derme. Ceci est li¢ a des caractéristiques d’activation différentes de
métalloprotéinases dégradant les protéines de membrane basale et aussi une
meilleure adhésion aux kératinocytes avoisinants par la E- cadherine. [1, 10,
13,14]
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B-Histogenese:[7, 9, 10,12]

Les cellules naeviques sont issues des mélanoblastes qui dérivent de la créte
neurale. Apres une étape de migration (d’environ 6semaines) et de
différenciation, les mélanocytes naviques atteindraient la membrane basale du
derme profond et I'nypoderme entre les 40e et 50e jours de gestation. La perte
d’adhésion avec les kératinocytes adjacents permettrait la formation de theques
dans 1’épiderme (navus jonctionnel), le derme (na&vus dermique) ou les deux
(naevus mixte ou compose).

Ces cellules sont semblables aux mélanocytes normaux de par leurs
caractéristiques architecturales, immunophénotypiques et fonctionnelles. [6,14]

Certains auteurs parlent d’un concept de neurocristopathie regroupant les
anomalies du développement de la croissance et de la différenciation des cellules
issues de la créte neurale embryonnaire. Ce concept est invoqué pour expliquer
un développement dysplasique du systeme mélanocytaire. [13, 15,16]

Les cellules de la créte neurale se forment dans les premiéres semaines de
vie, dans les replis latéraux de la plague neurale. Ces cellules vont migrer au
moment de la fusion des rebords de la plaque neurale, qui correspond a la
période de formation du tube neural et migrer sur de longues distances dans la
majorité des tissus en formation. Les mélanocytes, ainsi que les composants du
systeme nerveux periphérique, les composants mesenchymateux de la face, les
méninges ainsi que de nombreuses autres cellules, dérivent de ces précurseurs ce
qui explique les constatations histologiques a I’examen du navus congénital, en
particulier les formes géantes ainsi que ’existence de tumeurs malignes qui ne

sont pas restreintes au systéme mélanocytaire. [16]
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IV-ETIOPATHOGENIE:

Une étude par hybridation génomique comparative n’a pas mis en évidence
d’altération (amplification et/ou délétion) génique dans les naevi congénitaux
qui ne présentent pas de foyers de prolifération cellulaire atypique. Par contre,
les naevi congénitaux présentant ce type d’image histologique révelent
fréquemment des aberrations chromosomiques. [17]

I1 s’agit, dans ce cas, surtout de gains ou pertes de chromosomes entiers
plutdt que d’altérations numériques de sous régions chromosomiques comme
celles trouveées en genéral dans le mélanome. [19]

Quelques temps apres la découverte du role de la mutation du gene BRAF
dans la genése du mélanome. On a démontré gque cette mutation ainsi que
I’activation de la voie de MAPK constituent des étapes cruciales du
développement non seulement du mélanome mais aussi des tumeurs

mélanocytaires bénignes. [17,18]

A-Structure et fonction du BRAF:[17,18]

Il existe 3 génes RAF chez I’homme : CRAF (ou RAF1), ARAF et BRAF,
codant tous les 3 pour des sérine/thréonine protéines kinases, et partageant une
architecture commune caractérisée par 3 régions conservées (CR1, 2 et 3)
(Figure A). [20]

Le domaine CR1, du cote N-terminal, comprend 2 domaines liant RAS-GTP
. le « Ras-GTP binding domain » (RBD) et le « cysteine-rich domain » (CRD), le
domaine CR2 est un domaine régulateur riche en sites de phosphorylations, et la
région CR3, du cote C-terminal, comprend le « proteine-kinase domain »
(PKD).[21]

27



Naevus congénital géant

Dans les cellules non stimulées, les protéines RAF sont maintenues dans le
cytoplasme sous une conformation inactive sous forme d’un complexe entre
RAF et la protéine 14-3-3. [21]

L’interaction entre RAS-GTP, localisée a la surface interne de la membrane
plasmique, et RAF via son RBD (et son CRD) permet le déplacement de RAF au
niveau de cette membrane plasmique ou se déroulent les événements de
déphosphorylations/phosphorylations de RAF responsables de son activation
(Figure B).[21]

Le r6le oncogénique de BRAF a été mis en évidence il y a a peine quelques
années suite a la déecouverte de mutations activatrices de ce gene dans divers
échantillons tumoraux. [22]

Le mélanome malin est la tumeur ou les mutations activatrices de BRAF
sont les plus fréquentes (de 30 a 60% des mélanomes portent une mutation du
gene BRAF), mais des mutations de ce géne sont également mises en évidence
dans d’autres tumeurs connues pour arborer des altérations activatrices d’autres
genes impliqués dans la voie de signalisation RAS/RAF/MEK/ERK (MAPK), tels
RAS ou RET, comme les cancers colorectaux, les cancers du poumon, les
cancers de ’ovaire ou les cancers papillaires de la thyroide par exemple.[22]

Hormis quelques rares exceptions, les mutations touchant les genes BRAF
et NRAS semblent mutuellement exclusives au sein d’une cellule
mélanomateuse, ce qui suggere que BRAF est le principal effecteur de la voie
RAS/RAF/MEK/ERK (MAPK) dans la tumorigénése, a moins qu’il ne s’agisse
que du reflet de I’impact 1étal qu’aurait la combinaison de ces 2 types de

mutations. MEK1 et MEK2 sont les seuls substrats connus de BRAF. La quasi-
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totalité des mutants BRAF concernent des acides aminés du PKD, le plus
fréguemment touché étant la valine 600 (initialement erronément décrite comme
la valine 599), la mutation V600E (transversion du nucléotide T en A en position
1799) représentant plus de 80% des mutations mises en évidence. Les résidus
mutés concernent généralement des acides aminés contribuant a stabiliser la
conformation inactive du PKD de BRAF, leurs mutations favorisant alors la
conformation active de la protéine. La plupart des mutants BRAF stimulent
I’activité kinase de la protéine, résultant en une activation constitutive de ERK,
indépendante de leur liaison & RAS .Cependant, certains mutants associés a une
réduction de ’activité kinase de BRAF aboutissent a une activation de ERK,
probablement par le biais d’une activation de CRAF. La présence d’une mutation
BRAF ne semble pas affecter le pronostic clinique des patients. [22-26]

Au méme titre que pour RAS, I’activation de BRAF semble jouer un role
dans I’initiation de la prolifération mélanocytique. En effet, des poissons zebres
transgéniques exprimant le mutant BRAFV600E développent des patchs de
mélanocytes ectopiques (équivalents naviques), et lorsque ce mutant est
exprime chez des poissons déficients pour P53, on observe des lésions
mélanocytiques qui deviennent rapidement invasives, mimant le mélanome
humain.[27]
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Corroborant cette hypothese du réle initiateur (mais non suffisant pour
entrainer la dégénérescence maligne) de BRAF, des mutations activatrices de ce
gene sont observées dans un pourcentage €leveé (Jusqu’a 80%) de naevi bénins.
[28]

L’incidence des mutations du géne BRAF dans les naevi congénitaux
semble, au méme titre que les mutations du gene NRAS, dépendre de leur taille,
et représente 1’image en miroir des mutations NRAS : on en retrouve dans plus
de 60% des naevi congenitaux mélanocytiques de petite taille, dans 30 a 40%
des naevi mélanocytiques de taille moyenne, alors qu’elles sont absentes ou trés

rares dans les naevi congenitaux de grande taille. [29-31]

B- Réle des Récepteurs Tyrosine Kinase (RTK) dans les tumeurs

mélanocytiques:

Le RTK c-KIT (dont le ligand est le KITL ou SCF) a été impliqué dans le
mélanome.

Le récepteur c-KIT joue un role critique dans la physiologie du
mélanocyte, influencant la mélanogénése, la prolifération, la migration et la
survie des cellules pigmentaires. En particulier, son réle est crucial pour la
migration et la survie des mélanoblastes embryonnaires. [32]

Dans la melanotumorigénese, le role de c-KIT est par contre loin d’étre
clair. Certains suggerent que cette voie de transduction signalétique joue un réle
dans la prolifération des cellules mélanomateuses et considerent le c-KIT comme
un oncogene important dans le mélanome, agissant par le biais d’amplifications
géniques (région chromosomique 4q12) ou de mutations activatrices mises en
¢vidence dans certains meélanomes.[33,34] Pour d’autres, il semblerait que la

prolifération des cellules mélanomateuses soit devenue indépendante de cette
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voie de transduction, voire diminuée par I’activation de c-KIT. Ce point
justifierait la diminution d’expression de c-KIT observée dans de nombreux
mélanomes. [32] Enfin, d’autres suggérent encore que 1’activation de ¢-KIT dans
le mélanome pourrait entrainer I’apoptose des cellules tumorales via une
signalisation aberrante. [35]

En conclusion:Les découvertes récentes en genétique et biologie
moléculaire du role de I’oncogéne BRAF dans la genése des mélanomes et des
naevi congénitaux constituent une étape importante dans la compréhension de la
genese de ces tumeurs .ces découvertes indiquent que I’activation De la voie du
MAPK peut étre 1’étape initiant la genése tumorale et que la différence entre la
genese d’un mélanome et celle du navus est en rapport avec une inhibition des

signaux oncogenes. [34]
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FIGURE A: Structure du géne BRAF

Les 3 génes RAF connus chez I’homme partagent une architecture commune
caractérisée par 3 régions conservées (CR1, 2 et 3). Le domaine CR1, du coté N-
terminal, comprend 2 domaines liant RAS-GTP : le « Ras-GTP binding domain
» (RBD) et le « cysteine-rich domain » (CRD), le domaine CR2 est un domaine
régulateur riche en sites de phosphorylations, et la région CR3, du coté C-
terminal, comprend le « proteine-kinase domain » (PKD).

Les sites de phosphorylations importants pour la régulation de 1’activation du
gene sont indiqués : les résidus S364, S445, D448, T598 et S601 sont
actuellement renommés d’aprés la numérotation corrigée S365, S446, D449,
T599 et S602.
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FIGURE B : Mode¢le de Pactivation du géne BRAF

Dans les cellules non stimulées, les protéines RAF sont maintenues dans le
cytoplasme sous une conformation inactive sous forme d’un complexe entre
RAF et la protéine 14-3-3. L’interaction entre RAS-GTP, localisée a la surface
interne de la membrane plasmique, et RAF via son RBD (et son CRD)

permet le déplacement de RAF au niveau de cette membrane plasmique ou se
déroulent les événements de dephosphorylations/phosphorylations de RAF
responsables de son activation.
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IV-DIAGNOSTIC:
A-Diagnostic positif:
Le diagnostic du naevus congénital est purement clinique, les explorations

ne s’imposent qu’en cas de navus congénital géant (a la recherche de 1ésions

associees) ou si suspicion de transformation maligne. [36-41]

1-Clinique:
*L'interrogatoire doit préciser I'existence ou lI'apparition récente de certains
symptomes:[39]
e Douleur, prurit, halo inflammatoire, saignement, excoriation.
e Changement de caracteres: asymeétrie, bords irréguliers, couleur
hétérogene, diametre supérieur a 6mm.
¢ Signes neurologiques: céphalées, convulsions, hydrocéphalie, déficits
neurologiques focalisés, retard mental...

*L'examen physique doit étre minutieux et complet; il doit préciser le siege
des lésions, leurs aspects, leurs couleurs, leurs dimensions sans oublier I'examen
du cuir chevelu, la paume des mains, la plante des pieds et I'appareil génito-
urinaire.

Parfois la prise d'une photo initiale permettra de suivre I'évolution des lésions.

*Un naevus congenital est un naevus présent des la naissance. Il peut revétir
differents aspects:[1, 35, 36, 37,38]

1-1) La forme:

Le naevus peut se manifester sous forme de tache, plaque, papillome,

nodule voire méme d'une tumeur.
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1-2) La texture:

Plus ou moins homogeéne, tantét lisse ou plate, tant6t surélevée ou
verrugueuse au toucher, cet aspect ne présente aucun probléme sur le plan
médical. Mais ce qui doit inquiéter c'est le changement de caractére au cours du

temps.

1-3) La taille:

Elle varie de quelques millimétres a de larges régions du tronc ou d'un

membre. Les naevi augmentent de taille de facon proportionnelle a la croissance
de I'enfant.
Cette variabilité de taille a permis de faire une classification (encore source
de discussions). On différencie 3 groupes:[40,41]
e Navus de petite taille lorsque le plus grand diameétre est<1.5cm
e Navus de taille moyenne entrel.5 - 20cm

e Navus géant au dela de 20cm de grand diametre.

1-4) Le siege:

Le naevus congeénital peut siéger a n'importe quelle région du corps mais

certaines régions sont plus touchées notamment la téte le cou et le dos.

1-5) La couleur :

Elle dépend largement de la teinte naturelle de I'enfant. Le NCG peut étre
brun clair ou noir, parfois avec un teint violacé a la naissance. Souvent, il parait

plus fonceé a la naissance et s'éclaircit peu avec I'age.
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La couleur peut varier aussi d'une partie du naevus a une autre; les parties

les plus foncées ont une collection plus importante de cellules pigmentaires.

1-6) Les poils:

En général, les naevi sont plus poilus que le reste de la peau, on parle

d'hypertrichose. Cette pilosité n'est pas toujours apparente au départ mais peut
aussi étre présente voire méme visible a I'échographie anténatale. Quand le
neaevus se trouve sur le cuir chevelu, les cheveux peuvent étre plus foncés, plus
épais a cet endroit, ce qui peut n'étre guere visible parmi le reste de la chevelure.
Cette abondance de poils est due a la stimulation des follicules des
cheveux dans la partie plus profonde de la peau par les cellules pigmentaires du

naevus. Cette pilosité n'a pas de rapport avec I'évolution du navus.

1-7) Le nombre:

Peut étre unique ou multiple (NG+ satellites).

1-8) Les satellites:

Plusieurs personnes avec un NCG ont une multitude de petits naevi

distribués ailleurs sur le corps. Ce sont les satellites, ils sont généralement plus

importants en nombre et parfois en taille.
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2-Paraclinique:
Elle n’est utile que devant la suspicion de mélanose neurocutanée ou la
suspicion de transformation maligne en mélanome.
2-1) La dermoscopie:[42, 43,44]

Surtout utile pour avoir acces aux lésions et déterminer le degre de
suspicion de mélanome.

L’évaluation dermoscopique des NC est difficile. Les aspects globaux sont:
des pavés ronds, globulaires, ou souvent des modéles multi-composés.

De méme pour les aspects locaux, on trouve des structures pigmentées
typiques avec quelques petites variations, des variétés de taille et de forme avec
différentes couleurs allant du brun au noir a travers les lésions.

Au niveau des zones folliculaires, on note souvent la présence multifocale
de zones hypo-pigmentées particulierement autour des follicules préexistants.

Un autre aspect dermoscopique plus intéressant: ¢’est 1’incidence des zones
bien localisées d’hyperpigmentation correspondant a des bouquets tres
pigmentés faits de cellules mélanocytaires, aspect histopathologique
freqguemment rencontré dans les NC. Cet aspect particulier peut étre clairement

appreécié cliniguement pouvant parfois étre confondus avec un mélanome. [85]

2-2) La biopsie:

Biopsie des lésions suspectes, des Iésions de petite taille inaccessibles a la

biopsie excision. [44]
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2-3) UIRM:

C’est ’examen de référence dans le diagnostic de la mélanose neuro-
cutanée. Il peut étre réalisé systématiquement devant un NCG ou devant

I’apparition secondaire de signes neurologiques. [45,46]

B-Formes compliquées:
Les naevi congénitaux géants sont associés a un risque de:
*transformation maligne en mélanome.
*existence simultanée ou apparition secondaire d’une melanose neurocutanée.

*développement de néoplasies autres que le mélanome malin.

1-La transformation maligne en mélanome:

e Le risque de transformation maligne est d’autant plus important que 1a
surface est grande. Ce risque se situe entre 2-5% avec un risque relatif de 100
a 1000 par rapport a la population générale. [39, 47,48]

e Dans 50% des cas, il se développe avant I’age de 5 ans. [49]

e Le diametre du NC et le nombre de naevi satellites sont en général plus
grands chez les patients qui vont développer un mélanome que chez ceux qui
n’en développent pas; bien qu’il n’ait jamais ¢té décrit de transformation
maligne dans une lésion satellite.[49]

e La prolifération mélanomateuse peut prendre naissance au sein du NC (au
départ de la jonction dermo-épidermique ou a partir du derme) ou au niveau

des autres sites cutanés ou extra-cutanés (rétropéritoine ou le SNC).
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o Les signes cliniques évoquant un mélanome sont : reégle de I’ABCDE:
Asymétrie
Bords irréguliers
Couleur hétérogéne
Diamétre > 6mm
Evolution rapide extensive
L’association des ces signes + un contexte évocateur doit conduire a la
réalisation d’une biopsie exérese.

e Le bilan d’extension comporte un bilan biologique, radiologique et
histologique permettant d’établir une classification AJCC (voir tableau ci
dessous).

e Le pronostic dépend de I’indice de Breslew (épaisseur tumorale), de 1’age du

patient, le siege du mélanome et de I’existence ou non de métastases.
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Classification
T

T

1,0 mm
a:sans ulcération
b:avec ulcération ou niveau IV ou V

T2

1,01-2,0 mm
a: sans ulcération
b: avec ulcération

T3

2,01-4,0 mm
a: sans ulcération
b: avec ulcération

Ta

>4.0 mm
a: sans ulcération
b: avec ulcération

Classification
N

N1

1 ganglion
a: micro-meétastase
b:macro-métastase

N2

2-3 ganglions

a: micro-métastase

b:macro-métastase

C: métastase (S) en transit/ satellite (s) sans atteinte
ganglionnaire

N3

4 ou plus de ganglions métastatiques ou des combinaisons de
métastases en transit ou satellites et des métastases
ganglionnaires

Classification

M1 Métastase cutanée a distance, sous cutanée ou ganglionnaire
LDH normale

M2 Métastase pulmonaire LDH normale

M3 Toute autre métastase viscérale ou a distance

LDH normale ou
élevée
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2-la mélanose neuro-cutanée: MNC [45, 46, 48,54]
La MNC correspond a I’existence d’un nombre ¢élevé de mélanocytes bénins
ou malins dans le SNC.
Elle est en général associée au NCG et/ou a de multiples naevi (>3).
La majorité des cas se manifeste tot; le plus souvent avant 1’age de 3 ans.
Les signes cliniques (céphalées, convulsions...) sont dus a la prolifération
bénigne importante des mélanocytes des leptoméninges ou au développement
d’un mélanome a partir de ces cellules. Cependant les patients peuvent étre
asymptomatiques et la mélanose est alors découverte a I’imagerie.
La ponction lombaire, parfois réalisée, met en évidence des cellules
mélanocytaires dans le LCR.
En cas de MNC manifeste, le pronostic est sombre: 90% des patients
décedent en général dans les 3 ans suivant le début des symptémes
neurologiques.
En cas de découverte radiologique, le pronostic est indéterminé.
Les facteurs prédisposants a cette complication:
-un NCG de taille particulierement grande >50 cm de grand diameétre.
-une localisation axiale du NCG.

-la présence de nombreuses lésions satellites.
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3- risque de néoplasies en dehors du mélanome:[45, 55,56]

Risque exceptionnel.
On trouve dans la littérature scientifique des rapports occasionnels décrivant
des tumeurs comme le rhabdomyosarcome, le lipome ou le neuroblastome

survenant chez des enfants porteurs de NCG.
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V-TRAITEMENT:

La nécessite de traiter précocement les NCG est admise de tous; le risque
de transformation maligne en est la principale raison; le préjudice esthétique
avec ses répercussions psychologiques et sociales constitue 1’autre motif.
Plusieurs techniques existent et différent par leur indications et leur résultats.
[56,57]

A-Modalités thérapeutiques:
1-La chirurgie:

Les différentes techniques utilisées dépendent de la surface des Iésions, de
la localisation du na@vus, de 1I’age de I’enfant, avec 1’augmentation prévisible de
sa taille avec la croissance justifiant un geste précoce lorsqu’on pense que ce
naevus devra étre enlevé.

Cette chirurgie doit étre pratiquéee par des équipes spécialisées dans la
mesure ou la taille ou la localisation des Iésions a exciser peuvent représenter un

deéfit technique et anesthésique. [56,58]

1-1) I’excision chirurgicale:

C'est la technique idéale, elle consiste a enlever la totalité ou le maximum
de cellules navigues avec une marge de sécurité de 1-2mm.cette exérese n'est
pas toujours possible car les cellules naviques infiltrent parfois les tissus en
profondeur atteignant les fascias, muscles, voire les nerfs.

La plupart des NC de petites tailles peut étre facilement excisés, la question
principale dans ces cas est de preciser la date de I'intervention afin de choisir

entre une intervention retardée sous anesthésie locale (apres 7-8ans) et une
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intervention précoce sous anesthésie genérale dans les 2 premiéres années de
vie. [59, 60,61]
Pour les NC de grandes tailles, le traitement doit étre discuté cas par cas

selon la taille, la localisation et la profondeur des lésions.

1-2) Les excisions successives:

Il s'agit d'une excision en plusieurs temps espacée chacune d'au moins 6
mois. C'est un procede simple qui offre le meilleur résultat cosmétique avec une
rancon cicatricielle qui est la plus petite possible; il faut veiller cependant a ce

que ce geste ne provoque pas de déformation des tissus avoisinants.

1-3) L’expansion cutanée:[62-68]

Elle consiste soit a bénéficier de I'élasticité innée de la peau du nouveau-ne,
soit a placer sous la peau saine, a c6té de la lésion a exciser, un ballon muni
d’une valve de remplissage. Ce ballon dit< expanseur> est gonflé
progressivement (1-2 fois/ semaine) avec du sérum physiologique jusqu’a
I’obtention d’une surface de peau suffisante pour fermer la plaie laissée par
exérese du navus.

Parfois plusieurs expanseurs et plusieurs expansions sont nécessaires pour
retirer I’intégralité du navus.

Avant chaque expansion les parents appliquent un patch avec un
anesthésique local (pommade) sur chaque valve (au niveau du déme
d’injection). Lors de I’injection, I’enfant ressentira seulement une 1égere tension
dans le ballon. Celle-ci disparaitra seule ou avec I’aide d’un antalgique comme
le paracétamol.

Ce traitement dure entre 3-6 mois a chaque intervention.

44



Naevus congénital géant

2- Alternatives a la chirurgie:

2-1) Dermabrasion:

Technique réalisée a la naissance car elle bénéficie d’un plan de clivage qui
existe entre I’épiderme et le derme.

Elle consiste a enlever, a I’aide d'une fraise rotative, I’épiderme et une
partie du derme, éliminant ainsi les cellules superficielles. Ce geste peut étre tres
hémorragique néecessitant parfois une ligature vasculaire ou une transfusion ; et
doit étre associé a un refroidissement par du sérum physiologique afin d’éviter
les brhlures des tissus avoisinants occasionnées par la chaleur de la fraise.

La profondeur de la dermabrasion ne doit pas déepasser la jonction dermo-
épidermique pour éviter la création de cicatrices.

Cette technique réduit le degreé de pigmentation et ameliore 1’apparence
esthétique. Les tissus restants (reste du derme et le tissu sous-cutané) sont
couvert par un tissu cicatriciel.

La peau restante est en général mince, fragile, sensible, et avec moins de
poils. [69-71]
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2-2) Curetage:

C'est une technique de surface qui comme la dermabrasion bénéficie du
plan de clivage qui existe a la naissance entre les couches de la peau. Ce plan
existe uniguement durant les premieres semaines de vie ce qui limite le moment
de réalisation de cette technique. [57, 72,73]

Le curetage est souvent proposé€ lorsque 1’excision chirurgicale est
irréalisable en raison d’une surface trop importante ou d’une localisation
délicate.

C’est une technique:

- simple qui ne nécessite pas de matériel compliqué;

-relativement non traumatique avec moins de saignement;

-peu codteuse;

-qui offre un résultat cosmétique particulierement intéressant dans les NCG trés
étendus.

La guérison peut prendre 10 a 14 jours.

Le risque carcinologique de transformation maligne est réduit, sans étre
totalement aboli.

Une surveillance clinique réguliere dont les conditions sont améliorées par

I’éclaircissement obtenu doit permettre de réduire ce risque.
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2-3) Le traitement laser:

Le laser est une technique de surface dont I’utilisation est controversée,
certains auteurs pensent que le laser peut réduire la masse mélanocytaire et le
risque de malignité; d’autres pensent que les complications du laser sont
beaucoup plus importantes.

Elle est également proposée lorsque exerése chirurgicale est impossible du
fait d’une surface trop importante ou d’une localisation dé¢licate.

La précocité du traitement laser dans les 15 premiers jours de vie ne
conditionne pas la qualité esthétique.

On distingue deux grands types de laser:

*Les lasers dépigmentaires:[66, 74,75]

Divers types de lasers ont été utilisés pour traiter les lésions pigmentées (Q-
switched Qs, rubis, YAG....)

Les lasers déclenchés par le Qs permettent d’obtenir une haute puissance
pointe et une duréee de pulse tres courte (hanoseconde) d'ou un effet photo
acoustique et photo thermique sur les mélanosomes. [76]

Le laser rubis-Qs (694nm) est supérieur au laser Nd-YAG-Qs (1064nm) et
le laser rubis mode normal est encore plus efficace que le Rubis-Qs.[77,78]

Plusieurs séances sont nécessaires; Apres traitement, apparait une nécrose
de I’épiderme superficiel qui cicatrise en 2 semaines avec une peau proche de la
peau normale, la repigmentation est minime. La réapparition de 1’hyperpilosité
est modeste.

En contre partie de cette profondeur d’action, une rétraction cicatricielle est

inévitable.
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*Le laser CO2:

Technique de plus en plus utilisée, le laser CO2 pulsé offre des résultats
esthétiques intéressants avec des temps de cicatrisation réduits, il permet de
traiter en méme temps les naevi satellites quasiment constants. [57, 66, 74,
79,80]

Le risque de transformation maligne est réduit mais non totalement aboli;
une surveillance réguliere doit permettre de réduire ce risque.

La technique: [57] sous anesthésie générale, le traitement débute entre la
lere et la 3eme semaine de vie si associé a un curetage néonatale.

Le matériel utilisé: laser CO2 superpulsé qui permet par sa longueur d’onde
de 10600nm d’atteindre la cible cutanée par évaporisation de I’eau
intracellulaire en restant sur une tres fine couche. Il délivre 1’énergie en un
temps trés bref, de préférence inférieur au temps de relaxation thermique
cutanée (une milliseconde) limitant ainsi les dégats thermiques et la conduction.

Cet effet est obtenu grace a une piece a main (piece pour relissage de 200mm
de diameétre avec un spot de 9mm de diameétre, une puissance de 15W en mode
pulsé, durée de pulse= 0,45sec a raisons de 2-3 passages) composée d un
microprocesseur permettant de faire tourner 2 petits miroirs, qui créent un
mouvement permanent du spot laser a vitesse constante, selon une spirale
réguliere.

Le faisceau se déplace tres vite et reste au contact de la peau pendant un temps
trés court (1-10ms) afin de diminuer le risque cicatriciel.

La durée du geste technique variait d’une demi-heure a une heure et demie.

La peau est nettoyée et séchée avant tout traitement; tous les débris tissulaires

sont nettoyés avec une compresse non tissée mouillée au sérum physiologique
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apres chaque passage. La surface traitée est alors sechée avec une compresse
seche. Les passages successifs pour éliminer les zones cutanées encore
pigmentées ne se font que sur celles-ci et non pas sur la totalité de la région
traitée, comme lors du premier passage.

Résultats: la précocité du traitement ne conditionne pas la qualité du
résultat esthétique; 1’éclaircissement obtenu est satisfaisant notamment dans les
naevi tres étendus qui ne peuvent pas étre traités chirurgicalement et lorsque les
résultats du curetage a la curette sont insuffisants.

Le laser CO2 permet dans un méme temps de traiter les naevi satellites
présents. Il permet aussi un bon contrdle visuel de la surface a traiter car il
n’entraine pas d’hémorragie; cependant il n’est pas possible d’effectuer une
étude histologique sur les débris cutanés donc il faut réaliser des biopsies avant
laser sur les zones suspectes.

Le risque d’hyperkaliémie est important pour les grandes surfaces traitées
d’ou la nécessité d’une surveillance biologique.

Le laser élimine la plupart des cellules naevocytaires, mais celles-ci

peuvent étre profondes, il persiste alors un risque de transformation maligne.

3- Autres techniques:

3-1) La greffe de peau mince ou totale:[65,81]

*La greffe de peau mince est la couverture du site de 1’ancien navus par de
la peau préleveée tres mince sur les fesses ou la face interne de la cuisse. Elle est
prélevée mince quand la surface a couvrir est trés grande.

*La greffe de peau totale:consiste a prendre de la peau dans toute son
épaisseur derriére les oreilles, en sous claviculaire ou en inguinal pour couvrir la

zone excisee. Elle présente plus de souplesse et moins de rétraction que la greffe
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de peau mince; aussi est-elle plus souvent utilisée en unités esthétiques au
niveau du visage. Le site donneur est fermé par suture directe et laisse peu de
séquelle.

3-2) Les lambeaux locaux:

Les lambeaux sont des unités de tissus (peau seule, peau et muscle...)
prélevés a coté du navus qu’on déplace en les transposant ou en les faisant

tourner ou avancer sans couper la vascularisation.

3-3) La greffe de peau expansée:

Lorsque de larges greffes de peau sont nécessaires, on peut associer la
technique de I’expansion a celle de la greffe en plagant notre expanseur sous la

future greffe afin d’en augmenter la surface.

3-4) L’intégra ou derme artificiel:

Utilise depuis longtemps chez les grands bralés.
Elle peut constituer une alternative intéressante a des greffes de peau mince

ou totale lorsque la surface a couvrir est importante.

3-5) L’épilation chimique:

Technique utilisant des agents chimiques tels que le phénol. [57082,83]

Elle peut réduire le nombre de mélanocytes, et peut constituer une
alternative pour les lésions non résécables chirurgicalement ou esthétiguement
defigurantes.

Les naevi les plus favorables pour cette technique sont ceux moins

pigmentées et ceux localisées au niveau de 1’épiderme et le derme superficiel.
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Des effets indésirables sont possibles en rapport avec 1’utilisation du phénol
notamment la toxicité cardiaque et rénale qui doivent étre prises en

considération avant de démarrer ce traitement.
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B-INDICATIONS:
Les indications thérapeutiques doivent étre prise cas par cas par des équipes
multidisciplinaires impliquant pédiatre, dermatologue, chirurgien plastique et

dermatopathologiste.

1) Pour les naevus de petite taille (<1,5cm), de topographie non
affichante:[13]
L’abstention thérapeutique est préconisée en premicre intention.
Une excision prophylactique ou pour convenance esthétique sera

considérée avant la puberté ou 1’age adulte.

2) Pour les naevus de taille moyenne (entre 1,5 et 20cm), de
topographie non affichante:[13]
L’excision ou 1’abstention seront décidées en fonction de la localisation, de
la taille de la l1ésion et de 1’age du patient.
Les principaux critéres en faveur de 1’excision sont:

-une zone de surveillance délicate (périnée, cuir chevelu)

-la taille de la Iésion: les naevi de plus de 5 cm sur des localisations cutanees
importantes prendront des dimensions qui rendront la chirurgie une étape plus
difficile ultérieurement.

Les critéres en faveur de 1’abstention sont:

-la non-adhésion de la famille au projet thérapeutique

-la région pré mammaire en période pré pubertaire chez la fille

-une zone de cicatrisation difficile ou sous tension, avec risque de séquelles

fonctionnelles ou esthétiques (membres inférieurs, plantes des pieds, cuir
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chevelu et organes genitaux externes)

3) Pour les naevi de taille petite ou moyenne, de
topographie affichante:[13]

Excision précoce recommandée avant 1 an ou mieux avant 6mois.

4) Pour les naevi de grande taille ou géant:
La conduite change en fonction des circonstances.
Aprés un examen général et neurologique minutieux+/- une IRM on

distingue 2 possibilités: voir schémas (1, 2, 3,4). [57]

5) Cas particuliers:
Pour les naevi du cuir chevelu et des extrémités: soit
-abstention
-laser CO2 pulse en période néonatale pour les NC de taille moyenne et pour
les NCG en pelerine
Pour les naevi de la région mammaire: certains auteurs préconisent de les
enlever apres le développement complet des seins a 1’age pubertaire avec grefte

de peau si nécessaire. [84]
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NC géant ou de
grande taille

R - N\
Examen neurologique Examen neurologique
normal suspect de MNC
_1 [ ‘ ’

Pas de signes cutanés Signes cutanés ( SCHEMA 4
suspects suspects

- J

L[ SCHEMA 2 \_[ SCHEMA 3 }

—

SCHEMA 1: CAT devant un NC géant ou de
grande taille
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EXAMEN NEUROLOGIQUE
NORMAL

NC sans signes suspects

SURVEILLANCE: INTERVENTION:
*Clinique+photos *Dans un but esthétique
*Examen neurologique ou

régulier *Excision prophylactique
*Biopsie si doute totale ou partielle si
*Protection contre les possible.

rayons solaires

Suivi du patient avec
surveillance réguliére des
cicatrices

SCHEMA 2: CAT devant un NC géant ou de grande taille
avec un examen neurologique normal et sans signes
suspects

55



Naevus congénital géant

NORMAL

EXAMEN NEUROLOGIQUE

NCG avec des signes suspects

Réaliser une biopsie

MELANOME (-) MELANOME (+)
NCG facile a NCG difficile a Avoir un 2éme avis
atirveiller atirveiller dermatonatholoqiste
\oir Surveillance Excision Mélanome Mélanome
SCHEM du patient, prophylactique si simulant vrai
A2 du naevus ou possible ou
des exeérese des zones
cicatrices de suspectes Traitement
facon du
reguliere Melanome mélanome:
() -chirurgien
-oncologue

SCHEMA 3:CAT devant un NC geant ou de grande taille
avec un examen neurologique normal ET des signes suspects

56




Naevus congénital géant

EXAMEN NEUROLOGIQUE
EVOQUANT UNE MNC

FAIRE UNE IRM

IRM (+) POUR LA MNC

-Traiter ou soulager les
symptdmes (dérivation
ventriculo-péritonéale,
chirurgie...)

-surveiller le patient

IRM (-) POUR LA MNC

-déterminer la cause des
symptomes (EEG, TDM)
-surveiller le patient et refaire
I'IRM

v

Bon pronostic ou Mauvais
guérison spontanee

\4

pronostic

2 ft R

\Voir SCHEMAS -surveillance

clinique+photos

du NC

-biopsie des zones
suspectes
-discuter
I'excision

prophylactique
apres
stabilisation
clinique

SCHEMA 4:CAT devant un NC géant ou de grande taille
associé a des signes évoquant une MNC
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Naevus congénital géant

Nous rapportons dans ce travail quatre cas de navus congeénital géant
colligés en consultation de dermatologie pédiatrique durant I'année 2008-2009 a
I'ndpital d'enfants de RABAT.

Le ler cas:

Il s'agit d'un nouveau-né de sexe féminin, issu de parents non consanguins,
originaire de RABAT.

-Antécédents:

*personnels:grossesse suivie, menée a terme
Accouchement par voie basse.
*familiaux:mere porteuse de navus au niveau du visage.

-L'examen a la naissance trouve un nouveau-né eutrophigue, tonique,
réactif.

-L'examen cutané note la présence au niveau du tronc d'un navus
congenital géant de diameétre supérieur a 20 cm, de surface hétérogene avec au
sein d'une nappe plane pigmentée et pileuse quelques ilots circonscrits et
papulonodulaires glabres et plus foncées.

Aucun navus satellite n'a été retrouvé.
-Le reste de I'examen clinique y compris I'examen neurologigue est sans

particularités.
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Le 2éme cas:
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Nourrisson de sexe feminin, &gé de 18 mois, issu de parents non
consanguins, originaire de SIDI SLIMANE, 2°F2 et qui s'est présenté en
consultation de dermatologie pédiatrique pour un naevus géant de I'hémiface
droite.

-Antécédents:

*personnels:grossesse bien suivie, menée a terme.
Accouchement par voie basse.
Pas de notion de souffrance néonatale.
Allaitement exclusif au sein avec une bonne diversification dés le
6°mois.
*familiaux:notion de naevi chez la mere, la grand-mere maternelle et la tante
maternelle.

-L'examen cutané met en évidence un navus congenital géant de I'hnémiface
droite, d'aspect hétérogene papulonodulaire et pileuse, a disposition linéaire
selon les dermatomes ou les lignes de Blasko.

Pas de naevi satellites.

-Le reste de I'examen somatique est sans anomalies.
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Le 3éme cas:

Nourrisson de 4 mois, de sexe masculin, originaire de Rabat, qui consulte

en dermatologie pédiatrique pour un navus congénital géant localisé au niveau
de I'abdomen.

-Antécédents
*personnels: grossesse bien suivie, menée a terme.
Accouchement non meédicalisé.
Cri immediat.
Allaitement exclusif au sein.
Nourrisson bien vacciné selon le PNI.
Bon développement des acquisitions psycho-motrices.
*familiaux: pere et frére porteurs de navus.

-L'examen clinique cutané montre un naevus geant s'étendant de
I'nypochondre droit a I'nypochondre gauche en sus ombilical. C'est un navus
plan de couleur hétérogéne noiratre parseme de taches hypochromiques parfois
de taches normochromiques, non infiltré, sans nodules ni poils.

On note la présence de quelques naevi satellites sur le tronc, les membres et la
téte.

-Le reste de I'examen clinique est sans particularités.
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Le 4éme cas:
Il s'agit d'un nourrisson de 4mois, de sexe masculin, issu de parents non

consanguins, originaire de Sidi Slimane qui s'est présenté en consultation de
dermatologie pédiatrique pour un prurit et surinfection de la main droite.
-Antécédents:
*personnels: grossesse bien suivie, menée a terme.
Accouchement par voie basse.
Pas de notion de souffrance néonatale.

*familiaux : Pas d'antécédents particuliers.
-L'examen clinique cutané met en évidence un navus géant unique prenant

la totalité des doigts et de la face dorsale de la main droite, d'aspect hétérogéene
parseme de lésions nécrotico-hémorragiques parfois surinfectées avec perte de

substance, inflammées avec cedéme et douleur a la mobilisation génant la

fonction de la main.
-Le nourrisson a été mis sous antibiothérapie avec une guérison sans

séquelles.
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Pour nos 4 patients:

Aucune exploration paraclinique n'a été demandée.
L'attitude thérapeutique n'est pas encore établie.

Nos malades sont toujours suivis en consultation de dermatologie

pédiatrique et en consultation de chirurgie plastique.
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1-Répartition selon le sexe:

Dans notre série on note une égalité de pourcentage 50% de sexe féminin et
50% de sexe masculin chose qu'on ne peut pas comparer avec les études
antérieures vu le faible nombre de cas de notre serie.

Dans la littérature, on note une predominance féminine. Chez LANIER
[36], sur 67 observations 38 de sexe féminin et 29 de sexe masculin.

De méme, chez LATOUCHE [88], sur 61 observations on trouve 42 filles
et 19 garcons; et chez BELLIER-WAAST [89], 55% filles et 45% garcgons.

Seul GREELEY [90] a retrouvé un sexe ratio égal a 1(sur 56

observations:28 filles et 28 garcons).

2-Aspect clinique:

*Surface hétérogene dans 100% des cas.

*Lésions papulonodulaires dans75% des cas.

*Lésions poilues dans 75%, glabres dans25 % des cas.

*Couleur inhomogene dans 100% des cas.

Ces aspects cliniques sont concordants avec ceux retrouves dans toutes les
autres études puisque le naevus peut revétir plusieurs aspects et qui changent
progressivement avec la croissance de I'enfant comme I'a décrit TANNOUS et al
[1] ainsi que MARK et al [8]; mais souvent le naevus est hétérogéne de couleur

et de surface, poilu, d'aspect papulonodulaire ou verrugueux.

3-Siege:
Dans notre série:*face : 25% des cas.
*tronc: 50% des cas.

*main: 25% des cas.
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Sachant que le naevus peut siéger a n'importe quelle région du corps, on
note qu'il y a une différence de résultats d'un auteur a un autre; cependant trois
localisations restent prédominantes:

-face et cuir chevelu
-tronc
-membres

BELLIER-WAAST et al [89] ont trouvés 45,6% de naevi au niveau de la
face et cuir chevelu et 31% au niveau du tronc.

Alors que chez BETT [53]:59% au niveau du tronc et dos; 29% au niveau
de la téte; et 10% siégeant au niveau des membres.

Dans I'étude de LANIER [36], 65% de naevi siégeaient au niveau de la téte
et du nez; 20% au niveau des membres et 13% au niveau du tronc.

Chez LATOUCHE [88], le tronc et la racine des membres étaient le siege
de naevus dans 41% des cas contre 37,7% au niveau de la face, la téte et les

extrémités

4-Taille:
Dans notre série:naevus géant dans 100% des cas.
Certains auteurs rapportent la taille du naevus a la surface corporelle. C'est
ainsi que LATOUCHE [88] décrit 3 groupes de navus:
*groupe I: navus du tronc et de la racine des membres représentant plus de 5%
de la surface corporelle.

*groupe 11: naevus de la face, du crane et des extrémités.

73



Naevus congénital géant

*groupe I11: naevus géant du groupe | ou Il, accompagneée de nombreuses taches
naeviques disséminées sur le tégument.

BELLIER-WAAST [89] retient comme critére du terme géant, les naevi
touchant 1% de la surface cutanée totale au niveau de la face et 2% de surface
cutanée totale au niveau des autres régions. De plus, il tient compte de la notion
de topographie pour définir le naevus géant: un navus touchant la totalité d'une
paupiere supérieure peut étre considérée comme géant pour l'unité anatomique
concernée alors qu'un naevus de méme taille sur le tronc ne peut étre considéré

comme tel.

5-Satellites:
Présents dans 25% des cas.
La présence des naevi satellites est souvent associée a un navus congénital
géant.
Dans la série de BETT [53] ,59% des patients avait des naevi satellites.
Chez LATOUCHE [88], la présence de satellites correspond au groupe |11

de sa classification; ce groupe représentait 21,3% dans son travail.

6-Evolution:
-Pas de transformation maligne dans 100 des cas. Ceci peut s'expliquer par:
*|e jeune age de nos patients.
*|a durée du suivi.
Dans une étude prospective faite en 1992, RUIZ-MALDONADO et al [86]
ont démontré que le risque de développement de meélanome chez les patients
porteurs de navus congénital géant est plus important; sur 80 patients 3 ont

développé un melanome sur une durée de surveillance de 4,7 ans soit un
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pourcentage de 3,8%.

De la méme maniére (étude prospective réalisée en 1996), MARGHOOB et
al ont trouvé que 3patients sur 92 ont développé un mélanome sur une période
de surveillance de 5,4 ans soit 3,3%.

EGAN et al [91], dans une étude rétrospective faite sur 46 patients publiée
en 1998, ont aboutis aux mémes résultats: 2 patients ont développés un
mélanome soit un pourcentage de 4,3%.

-Pas de signes de mélanose neuro-cutanée.

Vu que le diagnostic de mélanose neuro-cutané est difficile en I'absence de
signes neurologiques, on peut proposer une surveillance clinique neurologique
réguliere tout en sachant que le diagnostic précoce de cette complication
n'améliorera pas son pronostic.

KADONGA et al [45] dans une revue de la littérature (1991) ont trouve 39
ces de mélanose neurocutanée chez des patients porteurs de navus congénital
géant.

D'ARGENIO et al [92] rapportent dans leur travail le cas d'un nouveau-né
avec un navus congenital géant recouvrant 40% de sa surface corporelle et dont
I'imagerie par résonance magnétique montre des signes de mélanose
neurocutanée.

-Notion de surinfection dans 25% des cas qui a bien évolué sous traitement

antibiotique.
7-Histologie:

La biopsie pour un diagnostic histologique n’a pas été réalisée dans notre

série mais on décrit dans la littérature une prédominance des naevi mixtes.
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8-Génétique:

Nous avons constaté la présence de navus de petite taille chez des parents
de 1° et de 2° degré dans 75% des cas, chose qui ne signifie pas forcément que
le n&evus congénital est une affection héréditaire mais plutét une affection
génetique.

AMIR [93] en 1982 rapporte le cas d'un naevus congenital géant survenant
chez un vrai jumeau et I'autre est sain.

La méme étude a été faite en 1991 par MORGANRQOTH [94] sur un autre
cas de navus congénital géant chez un seul jumeau.

GOODMANN [95] en 1971 avait émis la théorie d'hérédité autosomique
dominante mais les publications d'AMIR et de MORGANROTH ont réfutés
cette théorie.

Actuellement, la découverte de la mutation du géne BRAF permet
d'expliquer, quoique partiellement, le mécanisme de genése de naevi en

particulier les naevi géants.

9-Traitement:
Dans les revues de la littérature I'attitude actuelle est d'intervenir aussi
précocement que possible dans le but de :
*@viter au patient et a son entourage un préjudice esthétique et psychosocial
important.
*eviter la transformation maligne en mélanome.
*profiter au maximum de la laxité innée de la peau du nourrisson.
*obtenir le meilleur résultat esthétique possible.
ZAAL et al [96] rapportent dans leur étude 17 cas de navus congénital

géant traités par I'expansion cutanée et concluent en I'importance de cette
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méthode dans le traitement des naevi congénitaux du cuir chevelu et de la face
avec des résultats cosmétiques tres acceptables. Ils préconisent l'indication de
cette technique pendant les premiers mois voire semaines de vie.

MICHEL et al [66] ont étudiés les résultats du traitement par le laser CO2
superpulsé chez 14 patients entre 1998-1999. Ils ont remarqués que le traitement
par laser CO2 a permis de traiter les naevi a tout age, de traiter leur périphérie et

de traiter les satellites.

Ce traitement présente quelques avantages:
*suites simples
*temps de cicatrisation raccourci
*cicatrices esthétiques,
*traitement des naevi satellites
*la précocité du traitement laser n'est pas indispensable
*il permet d'obtenir un éclaircissement cutané satisfaisant.

En revanche, il expose, chez les nouveau-nes, a des complications
infectieuses avec une prise en charge s'apparentant a celle des bralés du 2° degré
superficiel.

Finalement, MICHEL et al insistent sur I'intérét de la surveillance a long

terme pour évaluer les risques de repigmentation et de transformation maligne.
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Ce travail rapporte quatre cas de navus congénital colligés en consultation
de dermatologie pédiatrique durant I'année 2008-2009 a I'h6pital d'enfants de
Rabat.

Le naevus congeénital est une pathologie rare dont I'étiopathogénie est de
mieux en mieux connue.

L'intervention de facteurs génétiques dans la genese du naevus congénital a
été récemment décrite; en effet la mutation du gene BRAF semble déclencher la
genese des naevi mais son mécanisme reste encore mal €lucidé.

Le naevus congénital se manifeste cliniquement sous différents aspects; il
s'agit souvent de Iésions uniques ou multiples, d'aspect papulonodulaires,
hétérogenes, parfois poilues, de couleur et de taille variables.

Le diagnostic est essentiellement clinique, le recours a des examens
compléementaires ne devient indispensable qu'en cas de suspicion de
complications.

Ces derniéres sont surtout représentées par le mélanome malin et la
mélanose neurocutanée dont le pronostic affecte celui du navus.

Le traitement du navus congénital varie selon les cas. Il comprend, en plus
de l'abstention, des techniques chirurgicales et des alternatives a la chirurgie.

L'attitude thérapeutique actuelle est d'intervenir précocement des les
premieres années voire semaines de vie, afin de:

v" Prévenir la survenue secondaire de mélanome malin.

v’ Obtenir un résultat esthétique satisfaisant.
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v Eviter au malade et & sa famille un préjudice psychosocial d'autant plus
important que I'enfant grandit.
v’ Bénéficier de I'élasticité innée de la peau a un age précoce.
De nouvelles techniques thérapeutiques semblent répondre a ces objectifs
en particulier le laser Co2 superpulsé qui permet non seulement de traiter le
neaevus congenital mais aussi les naevi satellites avec le meilleur résultat

esthétique possible.
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Le naevus congénital géant est une prolifération bénigne de cellules mélanocytaires,
cliniguement apparent a la naissance de taille supérieure a 20cm.

C'est une affection rare, son incidence varie entre 1/1000 ET 1/20000 naissances. Elle
touche toutes les races avec une légére prédominance féminine.

C'est une affection non héréditaire, elle est en rapport avec une mutation du géne BRAF.

Histopathologiquement, le naevus congénital correspond a la prolifération de cellules
mélanocytaires caractérisées par leur arrangement en theques et qui sont surtout localisées a la
jonction dermo-épidermique.

Son diagnostic est clinique, basé sur l'interrogatoire et I'examen clinique complet.

Les explorations paracliniques s'imposent devant toute suspicion de complications, en
particulier le mélanome malin et la mélanose neuro-cutanée.

L'évolution du naevus congénital géant est marquée donc par la possibilité de survenue
de ces complications d'ou la nécessité d'une surveillance clinique réguliére.

L'attitude thérapeutique doit étre décidée cas par cas par une équipe multidisciplinaire.
Les options thérapeutiques comportent des techniques chirurgicales (exérése chirurgicale,
excision sériée...) et des alternatives a la chirurgie (la dermabrasion, le curetage, et le laser).

Notre travail porte sur 4 cas de naevus congénital géant colligés en consultation de
dermatologie pédiatrique a I'hépital d'enfants de Rabat durant I'année2008-2009. Ces malades
sont encore suivis en consultations de dermatologie pédiatrique et de chirurgie plastique.

Les nouvelles découvertes en matiere de naevus congénital géant ont permis d'améliorer
le choix thérapeutique en particulier avec I'avenement de la laserotherapie CO2, méthode tres
prometteuse qui permet d'obtenir des résultats curatifs et esthétiques meilleurs.

SUMMARY
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Giant congenital nevi are defined as a benign proliferation of melanocytic cells; present
at birth which measure greater than 20cm in their largest diameter.

It's a rare affection, its incidence varies between 1/1000 and 1/20000 of newborns. It
touches all races with a light female prevalence.

Congenital nevus is a nonhereditary disease; it's caused by a mutation of the
BRAFgene.

Histopathologically, congenital nevus is a proliferation of melanocytic cells
characterized by their arrangement into theques and which are specially localized in the
dermo-epidermic junction.

The diagnosis is essentially clinical based on interrogation and full clinical examination.
Para clinic explorations are requires in front of any suspicion of complications, particularly
the malignant melanoma and the neuro-cutaneous melanosis.

Its evolution is marked by the possibility of developing these complications which
require a regular clinical follow-up.

Management decisions must be taken case by case by a multidisciplinary team. The
options of treatment include surgical techniques (surgical excision, serial excision...) and
alternatives to the surgery (dermabrasion, curettage, laser).

Our work concerns 4 cases of giant congenital nevus collected between 2008 and 2009
in the dermatopediatric counseling at the children hospital of Rabat. They are still followed in
pediatric consultation of dermatology and plastic surgery.

The new discoveries on giant congenital nevi made it possible to improve the
therapeutic choice; particularly with the advent of the laserotherapy CO2, a very promising

method, which gives better results (curative and aesthetic).
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