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DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969  : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974  : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981  : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989  : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997  : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003  : Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Jamal TAOUFIK

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

Pr. LAHBABI Naima Physiologie

Novembre 1983

Pr. BELLAKHDAR Fouad Neurochirurgie

Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie

Décembre 1984
Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil Radiothérapie
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne




Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL. ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
Pr. IRAQI Ghali

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

Pr. TOLOUNE Farida*

Anesthésie -Réanimation
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Neurologie
Pneumo-phtisiologie

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

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique



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

BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
JANATT Idrissi Mohamed*
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANTI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
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
OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

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

AGNAOU Lahcen
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOQOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANT Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
EL IDRISSI Lamghari Abdennaceur
ERROUGANTI Abdelkader

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne
Chirurgie Générale



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

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

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amoqrane*
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

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

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene



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

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa

MANSOURI Aziz

OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFTANI Abdelaziz

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZI M’barek*
OUAHABI Hamid*

Cardiologie

Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie



Pr.
Pr.

TAOUFIQ Jallal
YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
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*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNTI Al Montacer

ECHARRAB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
HAMMANTI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha

Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie



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

CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*
ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

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

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANT Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

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



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

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINT 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.

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 BARNOUSSI Leila
EL HAOURI Mohamed *
EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie



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

IKEN Ali

ISMAEL Farid

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

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.

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
KARMANE Abdelouahed
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire



Pr. SASSENOU ISMAIL*
Pr. TARIB Abdelilah*
Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENHARBIT Mohamed
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI Sakina
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. KARIM Abdelouahed

Pr. KENDOUSSI Mohamed*
Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NTAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam
Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006
Pr. ACHEMLAL Lahsen*
Pr. AKJOUJ Said*

Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale

Ophtalmologie

Cardiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique

Microbiologie

Cardiologie

Pédiatrie

Radiologie

Ophtalmologie

Cardiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie
Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie



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.

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

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire

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 vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation

Biochimie-chimie



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

BENZIANE Hamid*
BOUTIMZIANE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL BEKKALI Youssef*
EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*

ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANTI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain™
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima

MASRAR Azlarab
MOUSSAOUI Abdelmayjid
MOUTAJ Redouane *
MRABET Mustapha*
MRANTI Saad*
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Aplasie Cutanée Congénitale : Etiopathogénie, Aspects Cliniques et Traitement

INTRODUCTION

1 Généralités
L'Aplasie Cutanée Congénitale (ACC) correspond a une absence congénitale
localisée et bien délimitée du revétement cutané. 11 s'agit d'une pathologie rare
pour laquelle moins de 500 cas ont été décrits dans la littérature (1)[1]. Son
diagnostic est clinique et peut étre rendu difficile du fait du polymorphisme et
des localisations variables des lésions cutanées. Il s'agit en pratique d'une
situation d'urgence en période néonatale avec des risques septiques et/ou
hémorragiques, particulierement lors de lésions étendues et profondes exposant
les structures sous-jacentes. Le traitement par des soins locaux ou par chirurgie
dépend de la localisation de I'ACC, de sa taille, de sa profondeur, du risque de
complications et de malformations veineuses associées. Les étiologies sont tres
diverses : on peut distinguer principalement des causes vasculaires, infectieuses,
médicamenteuses et génétiques. Les mécanismes d'action restent obscurs et sont

probablement différents en fonction de chaque étiologie.

De nombreuses classifications, dont la plus utilisée reste celle de Frieden, ont été

proposées. Leur complexité reflete la diversité des étiologies de I'ACC.

Nous rapportons un cas d’ACC, du membre inférieure chez un nouveau-né,

associée a une épidermolyse et une dystrophie unguéale.
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2 Définition

L'Aplasie Cutanée Congénitale (ACC) est définie comme une absence
congénitale localisée du revétement cutané (2). Ce terme regroupe en fait des
pathologies variées pour lesquelles il existe une perte de peau localisée présente a
la naissance. Le polymorphisme clinique des lésions, incluant les lésions
cicatrisées in utero, contribue a la difficulté de définition et de diagnostic de

FACC.
Cette définition exclut (2) :

Les ulcérations des dermatoses bulleuses

e Les malformations de la ligne médiane a type de dysgraphie antérieure,
postérieure ou périnéale

e Les aplasies d'autres tissus (aplasie ou hypoplasie musculaire, syndrome
de Prune Belly caractérisé par la triade atrophie des tissus musculaires
abdominaux, dilatation des voies urinaires et cryptorchidie bilatérale)

e Les traumatismes obstétricaux et les traumatismes locaux (patchs, clips)
en réanimation néonatale

e Les gangrenes néonatales

Actuellement, le diagnostic reste principalement clinique.
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OBSERVATION

Identité :

Il s’agit d’un nouveau-né de sexe masculin, agé de 03jours de vie, I'unique de ses

parents, niveau socio économique bas.

Figure 1 Membre inférieur d'un nouveau-né atteint d'une ACC

Motif d’hospitalisation :

Adressé au service pour une suspicion d’aplasie cutanée congénitale.

Antécédents personnels :
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e Nouveau né issu de parents consanguins.
e Grossesse bien suivie avec :
o Sérologie syphilis (-)
o Sérologie toxoplasmose (-) en ler et 2em trimestre de grossesse
o Sérologie rubéole (-)
e Accouchement par césarienne du fait d’une dystocie cervico-utérine.
e Liquide amniotique claire.
e Cris immédiat, APGAR : 8/10 passé a 10/10 apres aspiration et

oxygénothérapie.

Antécédents familiaux :
RAS
L’examen clinique :

e Nouveau-né rose, réactif, tonique, reflexes archaiques (+).

e Poids de naissance : 3,200kg.

e Taille : 52cm.

e Périmetre cranien : 35cm.

e Le membre inférieur gauche est d’aspect rouge violacé, parsemé de
placard hémorragique.

e Une aplasie cutanée de la face antéro interne de la cuisse et de la jambe
associée a une épidermolyse plus marquée au niveau du pied avec une
anomalie des ongles (dystrophie).

e Pied en antéflexion.
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e Genou légerement en flexion.
e [’examen cardiovasculaire :
o B1 B2 bien percus.
o Systole et diastole libre
e [’examen pleuro pulmonaire :
o Les vibrations vocales sont bien transmises.
o Les murmures vésiculaires sont bien percgus.
e [L’examen abdominal :
o Quelques lésions bulleuses (4 lésions de diametre 1-2cm) au niveau
de la fosse iliaque gauche.
o Pas d’hépatomégalie, pas de splénomégalie.

e Les autres articulations sont libres et mobiles.

Conclusion :
C’est un nouveau né a j3 de vie, I'unique de sa famille, de parents consanguin,
d’une grossesse bien suivie, adressé au service pour aplasie cutanée, et chez qui

I’examen clinique note effectivement une aplasie cutanée congénitale au niveau

du membre inférieur gauche associée a une dystrophie unguéale gauche.
Les bilans :
Biologie :

e La numération de la formule sanguine : normale.
e [’ionogramme sanguin :

o Transaminases: normales.
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o Fonction rénale : normale.
e CRP : normale.

e Sérologies syphilitiques (-).

Radiologie :
e Radio pulmonaire : normale.
e FEchographie abdominale : normale.

Discussion :
Devant :

e Une aplasie cutanée.
e Epidermolyse associée.
e Dystrophie unguéale.
Le diagnostic de syndrome de Bart reste le plus probable. Une confirmation

génétique est souhaitable.
Traitement :
Nouveau né mis sous traitement symptomatique, des soins locaux a base de :

e Biafine.
e Chlorexide.
e Vaseline.

e Fucidine.
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Le nouveau-né est revu 2 semaines apres traitement : Peau non infectée, adressé

au service de la chirurgie plastique et réparatrice pour une prise en charge.
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HISTORIQUE

L'ACC a été pour la premiere fois décrite par Cordon en 1767 (3). Cette
description concernait une forme probablement familiale d'ACC des mains et

des pieds chez trois enfants d'une méme fratrie (2).

La premiere description anglo-saxonne a été attribuée a Campbell en 1826 et

concernait la forme la plus fréquente : 'aplasie du vertex (2).

Ingalls a mis en évidence en 1933 la présence d'un foetus papyracé lors de la
délivrance de nouveau-nés ayant des atteintes du tronc ou des membres. Dans
cette étude, il distinguait les atteintes du tronc et des membres des atteintes du
cuir chevelu. Il attribuait ces atteintes du cuir chevelu a des facteurs génétiques
et constitutionnels, combinés a des traumatismes secondaires au travail ou a la

délivrance.

Demmel, en 1975, a réalisé une revue exhaustive de la littérature et a conclu que

les causes étaient probablement plurifactorielles (4).

En 1985, la tendance était de différencier deux types d’atteintes : celles du cuir

chevelu, et celles des autres parties du corps (extrémités et tronc) (2).

Frieden a proposé en 1986 une classification en 9 groupes selon la localisation de
'aplasie cutanée et l'association ou non a d'autres malformations (3). Cette

classification est 1'une des plus utilisées actuellement.
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HISTOLOGIE

En pratique, la biopsie cutanée est peu réalisée. Elle permet d'observer (2,29):

e Un revétement cutané normal en périphérie.

e Une zone de transition, avec amincissement de la couche cornée et des
annexes cutanées qui peuvent disparaitre, la peau étant alors réduite a
quelques couches épithéliales.

e Une zone d'aplasie faite d'un épiderme réduit a une simple rangée de
cellules épithéliales pavimenteuses ou cubiques, de type immature. Le
derme sous-jacent est densifié et les fibres élastiques peuvent manquer.

¢ Au maximum, il peut exister une absence complete de toutes les couches
du revétement cutané pouvant s'étendre aux os, voire a la dure-mere,

dans les localisations du cuir chevelu.

L'examen histologique d'une lésion cicatrisée montre souvent un épiderme
aplati, une prolifération de fibroblastes dans un tissu conjonctif pauvre, avec des

néocapillaires et une absence complete d'annexes.

La profondeur de l'aplasie peut varier de l'atteinte épidermique et dermique

superficielle a l'atteinte osseuse et de la dure-mere (30).
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EPIDEMIOLOGIE

L'ACC est une malformation rare dont l'incidence est évaluée a 1 cas pour
10.000 naissances (5,6). Le sexe ratio n'est pas déterminé, avec pour certains une
atteinte plus fréquente chez les filles (1,6), ce qui n'a pas été confirmé dans

d'autres études (7). Aucune prédominance raciale n'a été rapportée (7).
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PHYSIOPATHOLOGIE

1 Embryologie

La peau est un tissu complexe qui dérive a la fois du mésoderme et de
l'ectoderme. L'embryon est recouvert deés la 6™ semaine de gestation d'une
surface ectodermique qui comprend une couche basale et une couche superficielle
transitoire qui disparaitra a la fin du second trimestre en donnant le vernix.
Vers la 8™ semaine de gestation, la stratification de 1'épiderme débute et son
épaisseur augmente. La kératinisation, qui est un marqueur de différenciation
terminale de 1'épiderme, débute entre la 117 et la 15°™ semaine de gestation
autour des follicules, mais ne s'étend au reste du tégument qu'entre la 22°™ et
24" semaine de gestation. Cette kératinisation se poursuivra durant le 3™
trimestre de grossesse. L'épiderme feetal débute sa fonction de barriere contre

I'environnement externe a la fin du 2" trimestre (8).

2 Hypotheses pathogéniques

Différentes hypotheses ont été successivement évoquées (9) :

e FEn 1917, Abt avancait que 1'adhésion de membranes amniotiques la peau
du feetus entrainait des ulcérations. Mais si cette « théorie amniogene »
pouvait expliquer une atteinte du cuir chevelu elle n'expliquait pas le
caractere bilatéral des lésions du tronc. De plus, les placentas examinés

étaient pour la plupart normaux.

11
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e En 1948, Beresford et Samman avancaient 1'hypothése d'un défaut de
développement des vaisseaux cutanés superficiels.

e En 1972, Patriarca et coll mettaient en évidence 1'existence de facteurs
héréditaires.

e En 1960, Cross et cou | notaient qu'il existait une diminution du nombre
de fibres élastiques de la peau en périphérie de la lésion. Ils suggéraient
donc que lors de la croissance foetale, une zone cutanée pauvre en fibres
élastiques pouvait étre étirée, ce qui entrainait des troubles circulatoires
avec défaut de développement.

e En 1963, Duhamel considérait que l'aplasie cutanée était un exempte de

défaut de développement de la couche basale.

L'hypothéese d'un traumatisme anténatal a été abandonnée, 1'anamnese

retrouvant tres peu d'antécédents de traumatismes lors de la grossesse.

Les trois hypothéses les plus plausibles actuellement sont les

suivantes (2) :
1. Théorie embryologique

L'ACC serait une lésion précoce, se constituant vers le 2*™ mois de grossesse
environ. Elle serait due a un défaut de maturation des structures cutanées par
défaut d'induction du mésenchyme sous-jacent. Les biopsies cutanées réalisées
sur des zones d'ACC trouvent effectivement une couche ectodermique évoquant
une peau foetale de 7 semaines. Celle-ci est située sur un socle dermique d'origine

mésenchymateuse immature, comme le prouve l'absence de fibres élastiques en

12
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particulier. Le caractere symétrique de certaines lésions a fait évoquer une
origine métamérique. Un facteur tératogene pourrait étre a l'origine de cette
anomalie d'induction. Des manipulations expérimentales ont en effet été

réalisées, avec création d'une aplasie cutanée par hypervitaminose A.
2. Théorie vasculaire

Elle concerne les ACC d'un enfant liées a la mort prématurée in utero de son
jumeau, appelé feetus papyracé lorsqu'on le retrouve macéré a la naissance. Les
lésions cutanées engendrées sont des ACC souvent symétriques, principalement

localisées au tronc.

La mort prématurée d'un jumeau pourrait entrainer un déséquilibre vasculaire
entre le jumeau décédé et le jumeau survivant, ce qui serait responsable d'une
ischémie puis d'une nécrose de certaines parties cutanées. Il s'agirait donc plutot
d'une dégénérescence cutanée d'origine vasculaire, mais elle explique le caractere
symétrique habituel des lésions du tronc. Les atteintes rapportées vont de
petites zones d'aplasies des deux genoux, a une atteinte extensive des deux

flancs. Il n'y a actuellement aucune explication a des tableaux si différents.

Des éléments comme 1'état de l'appareil circulatoire du feetus décédé ou du
degré de maturation de son systeme de coagulation lors du déces pourraient étre
en cause. On sait en effet que le développement des systéemes d'hémostase,
plaquettaires ou plasmatiques est précoce et fonctionnel des la 10 et 11°™

semaine de gestation (10). Il pourrait donc y avoir un lien entre 1'dge du foetus

au moment du déces et l'atteinte cutanée de son jumeau survivant (11). Ainsi,
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plus les systemes fibrinolytiques et de coagulation arrivent a maturité et plus le
risque est important pour le jumeau survivant du fait d'emboles ou de
coagulation intravasculaire disséminée. De méme, des caillots ou des tissus
nécrotiques provenant du jumeau décédé passeraient dans la circulation du

jumeau survivant (12).

La proportion de tissus mésodermiques ou ectodermiques vascularisés par
'activité cardiaque foetale est variable durant 1'embryogénese ; durant le second
trimestre de grossesse, des arteres dorsales segmentaires irriguent le tube neural
et le territoire thoracique dorsal. Une atteinte de ces arteres pourrait expliquer

l'atteinte cutanée bilatérale du tronc par ischémie (12).

Une autre théorie évoque la possibilité d'une exsanguination aigué du jumeau
survivant dans la circulation a moindre résistance du jumeau décédé,
responsable d'hypotension aigué et de dégats cérébraux. Cette hypothese
explique cependant mal l'atteinte cutanée isolée souvent décrite, alors que la

peau est moins sensible & 1'hypoxie que d'autres organes comme le cerveau (10).
3. Concernant l'aplasie du vertex

Stephen et coll (3) ont proposé l'hypotheése selon laquelle, il y aurait une
déchirure mécanique de la peau embryologique et du mésenchyme sous-jacent du

fait de la croissance cérébrale entre la 10™™ et la 18" semaine de gestation (13).

Le développement cérébral au moment de la croissance rapide du cerveau,

associé a une prédisposition génétique, pourrait en effet étre responsable d'une
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rupture cutanée au niveau d'un point de tension maximale correspondant au

vertex (2,5).

Les facteurs prédisposant pourraient étre génétiques anomalies autosomiques
dominantes ou anomalies chromosomiques. Un défaut de fermeture du neuropore

antérieur lors de 'embryogéneése pourrait étre également en cause (5).

Des cas d'ACC ont été décrits en association avec des anomalies de fermeture
du tube neural. La peau et le systeme nerveux sont tous les deux des dérivés de
I'ectoderme. La séparation de l'ectoderme neural et de l'ectoderme épithélial se
fait lors de la fermeture du tube neural. Ce rapport chronologique pourrait
expliquer les anomalies cutanées souvent retrouvées lors des défauts de

fermeture du tube neural (14).

3 Perspectives d'avenir

Il existerait un modele animal de I'ACC (13) : des souris transgéniques ayant
une surexpression des récepteurs de glucocorticoides naissent avec une peau tres
fine et des zones d'ACC du crane et de l'ombilic. Des défects concernant
d'autres dérivés ectodermiques existent, comme des atteintes oculaires, dentaires

et cérébrales.

Les glucocorticoides sont anti-inflammatoires et anti-prolifératifs et la
surexpression de leurs récepteurs entraine une inhibition importante de la

morphogénese de la peau.
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Les similitudes entre ces souris et les patients atteints d'ACC permettent

d'envisager de futures progressions dans la compréhension de cette pathologie.
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ASPECTS CLINIQUES

1 En fonction du stade de cicatrisation

Les lésions d'ACC passent par un processus de réparation qui est parfois entamé

voire complétement achevé en intra-utérin (15) :

Stade membraneuz (stade initial) : la zone d'aplasie est recouverte d'une fine
membrane transparente constituée en général d'une seule couche de cellules

cubiques ou aplaties.

Stade wulcéreux: la membrane se desseche en moins de 24 heures, laissant a

découvert un tissu granuleux.

Stade d'épidémisation : 1'épidémisation progresse de la périphérie vers le centre
pour aboutir en 3 a 6 semaines a un revétement cicatriciel dépourvu de follicules
pileux et de glandes annexes. La cicatrice est le plus souvent souple, mais peut

étre chéloidienne.
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2 Quelques aspects cliniques particuliers

2.1 Aplasie cutanée de forme bulleuse

A

'y

Figure 2 ACC de cuir chevelu de forme bulleuse (www.e-ijd.org)
L'ACC de forme bulleuse est une variante rare. Elle peut se présenter sous la
forme d'une lésion bulleuse (16), d'un kyste translucide présent a la naissance et
qui se transforme par la suite en une cicatrice atrophique (14), ou encore d'une
ulcération avec tissu de granulation. Cette forme est un diagnostic différentiel

des 1ésions vésiculo-bulleuses néonatales.

L'examen anatomopathologique montre des anomalies identiques a un
encéphalocele ou un méningocele, et differe nettement des cicatrices sclérotiques
des autres formes d'ACC. Ces données sont en faveur d'une origine
embryologique commune entre 1'ACC membraneuse et les anomalies de
fermeture du tube neural. Toutes les formes d'ACC membraneuse ne sont pas
associées a une lacune osseuse, la fermeture ayant pu se faire avant la naissance,

ou bien en périnatal.
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Bien que la plupart des ACC associées a des anomalies du tube neural se
trouvent sur la ligne médiane, il existe des localisations latérales qui pourraient

étre expliquées par une croissance asymétrique du crane.

2.2 Signe du collier de cheveux

Figure 3 ACC avec signe du collier de cheveux (www.graphicshunt.com)

Le signe du collier de cheveux correspond a de longs cheveux noirs
hypertrophiques encerclant la zone d'ACC. Il s'agit d'un marqueur connu

d'anomalies neurales, notamment de la présence d'un tissu neural ectopique.
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I a été décrit en association avec un encéphalocele, un méningocele. Un
méningocele rudimentaire (Présence de tissu méningé au niveau cutané sans

tissu cérébral associé et sans lacune osseuse) et du tissu cérébral ectopique (17).

Des anomalies des cheveux existent souvent chez des enfants ayant des
anomalies cérébrales (14). Des hypertrichoses localisées sont également décrites
en association avec des anomalies neurologiques (neurofibromes, dysraphisme
spinal...). On ne sait pas pourquoi des follicules anormalement grands se
développent au pourtour des lésions : la proximité anormale entre l'ectoderme
neural et la peau pourrait modifier les interactions habituelles entre 1'épiderme
et le derme par l'intermédiaire d'une molécule d'adhésion neurale exprimée lors

de la fermeture du tube neural.
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BILAN

Il n’existe pas de réel consensus quant au bilan a réaliser lorsqu’un nouveau né
présente une ACC. Le diagnostic étiologique et la conduite a tenir reposent sur
la topographie, la disposition, le caractére unique ou multiple et I'existence ou

non de manifestations associées.
Dans tout les cas, il semble souhaitable de réaliser (12,15,34) :
1) Chez la mere :

e Un interrogatoire soigneux a la recherche d’antécédent familiaux
particuliers et d’antécédents maternels obstétricaux. Un arbre
généalogique sera réalisé si besoin.

e La recherche d'une prise médicamenteuse, toxique ou dun épisode
infectieux durant la grossesse.

e La recherche des données de 'examen anténatal (échographie..)

2) Chez 'enfant :

e Un examen clinique complet du nouveau-né a la recherche d’autres
malformations associées.

e Un examen des produits de délivrance avec recherche dun feetus
papyracé ou de brides amniotiques, et un examen anatomopathologique

de placenta a la recherche d’'une cause vasculaire.

En pratique, la majorité des ACC ne sont pas compliquées et la prescription
d’examens complémentaires est souvent guidée par l'orientation clinique:
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exploration radiologique, préléevements a la recherche d’une infection, caryotype

(106).

On peut ensuite distinguer deux conduites a tenir en fonction de la localisation

de PACC :
1) ACC cervico-céphaliques:

Un bilan radiologique recherchera une lacune osseuse sous-jacente. L'TIRM est

I'examen de choix pour préciser les anomalies vasculaires associées(34).

Une attention particuliere sera portée en cas de présence de signe du collier de

chevre.
2) ACC du tronc et des extrémités :

Le risque de récurrence n’est pas augmenté dans les ACC médicamenteuses,
infectieuses ou par déces d'un feetus jumeau in utero. Il est par contre mal
connu en cas d’ACC isolée du vertex ou avec dysraphie: le dosage de 'alpha FP

pendant la grossesse pourrait avoir une utilité(106).

Un conseil génétique doit étre proposé dans le cas le cas d’une affection
héréditaire comme une épidermolyse bulleuse ou un syndrome malformatif

reconnu. Un diagnostic anténatal peut également étre proposé dans ces cas.
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FORMES TOPOCRAPHIQUES

1 Atteinte du cuir chevelu

Les atteintes du cuir chevelu sont les plus fréquentes puisqu'elles concernent 65
a 85 % des cas selon les études (5,18). Elles se situent principalement sur le

vertex et la ligne médiane. La fontanelle bregma est la zone la plus touchée (19).

Parmi ces lésions, 70 a 75% sont uniques, 20% sont doubles et 8% sont triples.

Les lésions sont proches de 1'aire pariétale dans 80% des cas.

La forme des lésions varie considérablement : elles peuvent étre circulaires a
I'emporte-piece, rondes, ovales, linéaires, rhomboides, ou en étoile. Elles peuvent
étre profondément wulcérées, superficiellement érodées ou complétement
cicatrisées a la naissance. Des chéloides ont été également rapportées. Le signe

du collier de cheveux peut étre présent.

La taille des lésions varie entre 0,5 cm? a 100 cm?. Les défects étendus sont
souvent profonds et peuvent s'étendre a la dure-mere ou aux méninges. Ils se
compliquent fréquemment d’hémorragies, de thromboses veineuses ou de
méningites. Des veines proéminentes et dilatées ont été décrites dans de
nombreux cas. Cette dilatation pourrait correspondre a un mécanisme

d'obstruction ou a une anomalie vasculaire primitive.
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Une lacune osseuse est associée dans 20 a 30% des ACC du cuir chevelu. Une
fermeture spontanée de ces lacunes dans l'enfance a été observée lors de

radiographies de controle.

2 Atteinte du tronc et des extrémités (1,2,9,20,21,22,23)

Figure 4 ACC du tronc et des extrémités (www.jpma.org.pk)

Les localisations autres que le cuir chevelu représentent 15 a 35 % des cas
(5,23). Elles sont par ordre de fréquence : les avant-bras, les genoux, le tronc, les
jambes et le visage (18). Les extrémités sont atteintes dans 25 % des cas et le

tronc dans 10 % des cas (2).

Dyon et coll (2) ont mis en évidence en 1985 le fait que les atteintes du tronc
constituaient une entité remarquable par leurs similitudes les lésions étaient de

grande taille, symétriques et en ailes de papillon ; la région atteinte était
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recouverte d'une membrane diaphane et transparente a travers laquelle on
pouvait voir la partie profonde du derme et les muscles sous-jacents. Ces
constatations sont probablement le reflet de la fréquence d'une méme étiologie

dans les atteintes du tronc : la présence d'un feetus papyracé.

L'existence de malformations associées, évaluée a 10 % dans le cadre général des
ACC, serait plus faible dans les lésions thoraco-abdominales que dans les
atteintes du cuir chevelu (2). De méme, l'atteinte thoraco-abdominale semblerait

s'intégrer plus rarement dans un ensemble polymalformatif.

Higginbottom et coll (24) ont rapporté 4 cas d'association d'ACC de la région
lombo-sacrée associée a un dysraphisme spinal occulte. L'examen neurologique
des enfants émit normal. La peau était attachée a la dure-mere ou au filum
terminal par un tractus fibreux. Les auteurs ont donc proposé de considérer
I'ACC comme un marqueur de dysraphisme spinal occulte, au méme titre que la
présence d'un lipome lombosacré, de zones pileuses, d'anomalies de la coloration

cutanée et d'hémangiomes a ce niveau.
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Aplasie cutanée et atteinte du visage (25)

Figure 5 ACC du visage (www.jpma.org.pk)
La structure faciale de 1'adulte résulte du développement et de la fusion de 5
proéminences : une proéminence fronto-nasale, deux proéminences maxillaires et

deux proéminences mandibulaires.
Il existe essentiellement 3 zones d'ACC du visage :

o La zone correspondant d la ligne de fusion entre ta mandibule et le
mazillaire (ligne oblique allant de la tempe a la joue) les lésions sont
rondes ou ovales, recouvertes d'une membrane translucide, et présentent
parfois le signe du collier de cheveux. Elles sont donc trés semblables aux
lésions décrites dans la forme membraneuse des ACC tant au niveau

clinique qu'histologique et correspondraient a un défaut de fermeture de
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I'ectoderme entre la proéminence maxillaire et mandibulaire lors du

développement cutané.

La zone correspondant a la ligne de fusion entre la proéminence fronto-
nasale et mandibulaire : différents termes sont utilisés pour cette méme

atteinte cutanée :

1) Le syndrome de Setleis correspond a des lésions cutanées linéaires
au niveau de chaque tempe avec des anomalies faciales associées ;

il serait de transmission autosomique dominante.

2) Brauer a décrit des lésions faciales identiques sans anomalie

associée sous le terme de lignes de Brauer.

3) Le terme de dysplasie faciale focale est également utilisé pour

décrire ces lésions.

Pour certains auteurs, ces trois termes correspondent a une méme entité

ayant une expressivité variable.

Une zone me correspond a aucune ligne de fusion: des érosions stellaires
linéaires vont de la joue a la base du nez et sont associées a une
microphtalmie. Le mécanisme semble donc différent des atteintes
précédentes. Ce tableau a été décrit également dans les cas de délétion et

translocation du bras distal du chromosome X (p22.3).
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4 Quelques formes topographiques particuliéres

Une ACC étendue d'un membre inférieur (26) la lésion se situait a la face
d'extension d'une seule jambe. Aucune étiologie ni facteur favorisant n'ont pu

étre mis en évidence.

Une ACC du cuir chevelu en spirale suivant les lignes de Blaschko (27). Une
atteinte bilatérale du tronc ne suivant pas exactement les lignes de Blaschko s'y

associait. La cause évoquée serait un mosaicisme somatique.

Une ACC localisée a la face dorsale du pénis (28). Aucune étiologie n'a pu étre

mise en évidence.
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DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

L'ACC peut aisément étre confondue avec un autre défaut ectodermique

néonatal (31) :

e Traumatisme a la naissance

e Plaie liée aux forceps ou a 1'utilisation d'électrodes
e Naevus sébacé de Jadassohn

e Hypoplasie focale dermique (ou syndrome de Goltz)
e Dysplasie ectodermique

e Autres causes d'alopécie congénitale

L'anétodermie congénitale est un diagnostic différentiel d'ACC ayant cicatrisé in

utero (32).

Bray et coll (33) rapportent le cas d'une infection in utero probable par
mycoplasmia pneumoniae qui serait responsable d'anomalies cutanées a type de
dépressions du cuir chevelu avec des zones d'alopécie, associées a une

hydrocéphalie.
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ETIOLOGIES

1 Aplasie cutanée et foetus papyracé (10,11,12,34,35,36,37)

Les ACC associées a la présence d'un foetus papyracé lors de la délivrance sont
souvent situées au niveau du tronc ou des membres et sont généralement
symétriques. Elles se présentent sous formes de zones linéaires plus ou moins
étendues de chaque coté du tronc qui peuvent se rejoindre au niveau abdominal
en formant une image stellaire ou en « H ». Elles ne suivent pas les lignes de

Blashko. Une atteinte du cuir chevelu peut étre associée pour certains.

Des échographies de routine ont montré que 2/3 des grossesses gémellaires
diagnostiquées a 10 semaines d'aménorrhée se terminent en une grossesse unique
a la naissance (12). Dans une grossesse gémellaire sur 181, il existe un foetus
papyracé associé a un jumeau viable (35,37). Lorsque le déces se produit au 1%
trimestre, le foetus est résorbé ; au 2™ trimestre, un foetus papyracé, c'est-a-dire
macéré sans momification, est retrouvé a la naissance ; au 3™ trimestre, le

foetus est momifié (11,12).

Dans la grande majorité des cas, I'ACC s'accompagne du déces in utero d'un
jumeau monochorionique biamniotique. La morbidité et la mortalité foetale sont
en effet nettement augmentées par rapport a des grossesses uniques ou méme
bichorioniques, en partie du fait d'anastomoses vasculaires placentaires. Ces
anastomoses sont pratiquement constantes chez des jumeaux monochorioniques,

a type d'anastomoses artério-veineuses, veino-veineuses et artério-artérielles.

30



Aplasie Cutanée Congénitale : Etiopathogénie, Aspects Cliniques et Traitement

Elles sont d'ailleurs responsables dans 5 a 38 % des cas d'un syndrome du
transfusé-transfuseur (10). Cependant, les raisons du déces d'un des jumeaux ne

sont pas connues dans la plupart des cas.

Apres le déces d'un jumeau monochorionique, la fréquence des anomalies
neurologiques s'éleve environ a 27 %. Il existe également de fréquentes anomalies
rénales (rein en fer a cheval, nécrose corticale congénitale), hépatiques,

digestives (atrésies coliques ou du gréle) ou cutanées a type d'ACC (10).

es anomalies du jumeau survivant dépendraient du moment du déces de 1'autre
L lies d td d td tdud de 1'aut

jumeau : s'il est précoce, les nécroses tissulaires du survivant peuvent aller
. N , ) . . . .
jusqu'a la résorption de tout ou partie d'un organe ; s'il est tardif, on observe a
la naissance des zones de nécroses cutanées. Lorsque le déces survient peu de
temps avant l'accouchement, on peut constater de nombreux infarctus extensifs
touchant de multiples organes du jumeau survivant, probable résultat d'une

coagulation intravasculaire disséminée (CIVD) (12,37).

L'hypothese actuelle la plus probable expliquant 1'atteinte bilatérale de VACC
serait la libération de facteurs thrombotiques du jumeau décédé vers la
circulation du survivant par l'intermédiaire des anastomoses placentaires
vasculaires. Ces substances seraient responsables de l'atteinte cutanée par
l'intermédiaire des anastomoses placentaires plus ou moins étendus d'une CIVD
ou de l'atteinte directe du feetus par des shunts vasculaires. Une interruption
vasculaire entrainerait alors une anomalie de développement dermo-

épidermiquel voire un défect cutané.
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Cette hypothese vasculaire est confortée par l'atteinte hépatique faite de
multiples « hématomes » du jumeau survivant le foie est en effet le premier

organe rencontré par des thrombi venant de la circulation feetale (11).

Du fait de la tres forte probabilité d'origine vasculaire, le risque de récurrence
lors de la prochaine grossesse est nul (12). Par contre, la réalisation de réduction
embryonnaire dans le cadre de grossesses induites pour troubles de la fertilité

entrainerait théoriquement une augmentation des ACC (38).

2 Le syndrome des brides amniotiques

Figure 6 Syndrome des brides amniotiques (www.main-enfant-paris.com)
Le syndrome des brides amniotiques est un ensemble complexe de malformations
congénitales dont 1'élément le plus constant et le plus caractéristique est la
présence de sillons cutanés de striction des membres. Ce syndrome est rare avec
une incidence comprise entre 1 pour 1200 et 1 pour 15000 naissances vivantes.
Il est habituellement sporadique, bien que quelques cas familiaux aient été

décrits. Son diagnostic est souvent méconnu du fait a la fois de la diversité des
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anomalies constatées et de la présence inconstante des brides amniotiques

retrouvées lors de l'examen du placenta (39).

IT est lié a la formation d'une bande : constrictive annulaire comprimant les
tissus mous du feetus. Les conséquences soin variables selon le site atteint : ACC
de morphologie linéaire ou stellaire, paralysie nerveuse, cedeme du membre
atteint, malformations crano-faciales, bande abdominale ou syndactylie.
L'atteinte peut aller jusqu'a l'amputation d'un membre, voire le déces en cas
d'atteinte du cordon ombilical. Le pied bot, moins spécifique, fait également
partie des malformations de membres rencontrées. Il pourrait étre secondaire a

l'oligoamnios présent dans ce syndrome.

Les sillons de striction ont un aspect de dépression linéaire d'aspect cicatriciel.
[Is sont généralement circonférentiels et de profondeur variable, allant d'une
discrete dépression cutanée a une profonde gouttiere ou le tissu sous-cutané est
absent. La peau en regard du sillon peut étre ulcérée a la naissance. Ces sillons
siegent presque toujours aux membres avec par ordre décroissant les doigts, les
orteils, les jambes, les avant-bras, les mains, les pieds, les bras et les cuisses. Le

tronc est exceptionnellement atteint.

Le cas d'un nouveau-né présentant des ulcérations superficielles linéaires
multiples a la naissance lors d'un syndrome des brides amniotiques, ainsi qu'un
pied bot a été décrit (40). Les lésions étaient localisées sur les régions fronto-
temporales, le vertex, le tronc et les extrémités. Les déformations cranio-faciales
associées a des bandes amniotiques sont décrites dans 1/3 des cas. Parmi celles-

ci, 2 cas d'absence du dome supérieur du crane ont été décrits, dont 1'un avec un
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cerveau normal (41) et l'autre avec une désorganisation des hémispheres

cérébraux (42).

Plusieurs causes ont été proposées pour expliquer ce syndrome : traumatisme
abdominal, connectivite, épidermolyse bulleuse, malformations utérines,
amniocentese, serait plus fréquent lors d'une premiere grossesse chez une femme

de moins de 25 ans.

Bien qu'elle ne soit pas confirmée, la théorie la plus probable serait la
prolifération de bandes mésenchymateuses produites par le chorion et enserrant
le foetus aprés une rupture prématurée des membranes. Le degré d'atteinte
dépendrait donc du stade de développement du feetus. Une autre théorie avance
une origine endogene avec formation d'adhérences entre I'amnios et le feetus. Au
total, plusieurs mécanismes non exclusifs pourraient participer a la formation

des différentes lésions présentes au cours de ce syndrome (43).

3 Aplasie cutanée et grossesse abdominale (44,45)

La grossesse abdominale est définie par une implantation trophoblastique
péritonéale intra-abdominale. Elle représente 1% des grossesses extra-utérines.
Son incidence est de 1 pour 10 000 naissances vivantes La mortalité périnatale
se situe entre 40 et 95% et la morbidité entre 20 et 40% Le risque maternel de

déces est de 5,2%0, soit 89,8 fois plus élevé qu'en cas de grossesse intra-utérine.
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Il s'agit d'un diagnostic difficile du fait du caractere non spécifique des
symptomes, du polymorphisme clinique, de la faible rentabilité de 1'imagerie

traditionnelle et de sa rareté.

La plupart des auteurs recommandent la laparotomie une fois le diagnostic posé
compte tenu du caractere imprévisible et grave des complications maternelles.
Un traitement conservateur peut étre proposé lorsque la grossesse évolutive est
découverte apres 20 SA. Une réflexion multidisciplinaire incluant obstétricien,
pédiatre et réanimateur doit étre menée en étroite collaboration avec le couple.
La décision dépend de 1'age de la patiente, de la parité, du contexte de survenue
(long passé de stérilité...), du terme lors du diagnostic, des données anatomo-
cliniques de l'imagerie (morphologie foetale, localisation de la grossesse, site
d'insertion placentaire) et de la possibilité d'accés & une structure médico-

chirurgicale et réanimatrice adaptée.

Il existe un taux cumulé de 21,4% de malformations et déformations. Les
malformations regroupent par ordre de fréquence décroissante une asymétrie
craniosfaciale, des anomalies articulaires, des pieds en varus-équin une
cyphoscoliose, des empreintes cutanées et une hypoplasie pulmonaire. Elles
seraient dues a une insuffisance vasculaire précoce liée au siege ectopique de la
grossesse. Les déformations décrites sont des fentes palatines, des anomalies des
membres allant de la déformation a l'amputation et des anomalies du systéeme

nerveux central. Elles sont le résultat des contraintes mécaniques tardives.

Notre cas associant une ACC en rapport avec une grossesse abdominale est le

seul rapporté dans la littérature jusqu'a ce jour.
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4 Aplasie cutanée et anomalies chromosomiques (7,46)

4.1 Trisomies 13 et 14

La prévalence de la trisomie 13, encore appelée trisomie D ou syndrome de
Patau, est estimée entre 1 pour 12 000 et 1 pour 29 000 selon les études (47).
L'age moyen de survie serait d'environ 90 jours, et le déces serait di
principalement a des apnées « primaires » plutot qu'a des malformations

cardiaques (48).

Une ACC du cuir chevelu est décrite dans 35 a 50 % des trisomies 13 (634). Des
anomalies cérébrales atteignant la ligne médiane comme [’holoprosencéphalie
(défaut de développement de la partie antérieure de l'encéphale et de la région
médiane) existent dans plus de la moitié des cas. Des anomalies comme
I'anencéphalie 1'encéphalocele et le spina bifida ont rarement été rapportées mais
suggerent une susceptibilité génétique a la fermeture du tube neural. Les autres
anomalies décrites dans la trisomie 13 sont des malformations oculaires, des
anomalies cardiaques, des anomalies diaphragmatiques des malformations

gastro-intestinales et des lésions kystiques rénales (49).

Les feetus ayant une trisomie 13 et une ACC auraient plutét un taux élevé
d'alphas foeto-protéines («FP) dans le liquide amniotique, alors que les autres
trisomies sont généralement associées a une diminution de ce taux. Guibaud et
colt (14) ont d'ailleurs décrit 4 cas de trisomie 13 avec une augmentation de
I'aFP et une forme particuliere d' ACC : I'ACC membraneuse, souvent associée

a des anomalies du tube neural. L'OEFP est un marqueur bien connu
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d'anomalies du tube neural, avec augmentation de son taux dans le liquide

amniotique par contamination du liquide céphalorachidien.
Un cas d'ACC a également été décrit dans la trisomie 14 (6).

4.2 Le syndrome de microdélétion Xp22 (46)

Ce syndrome a été décrit sous plusieurs noms : le syndrome de délétion Xp, le
syndrome MIDAS (pour Microphtalrnia Dermal, Aplasia and Sclerocornea) le
syndrome MLS (Microphtaimia et Linear Skin defects) et le syndrome de

Gazah-Temple.

Ce syndrome consiste en une association variable de 3 caractéristiques cliniques
principales : ACC de la téte et du cou, microphtalmie et petite taille. Ce
syndrome est 1étal chez le feetus male et la sévérité est variable pour le nouveau-
né féminin, allant d'une ACC peu importante du visage avec petite taille a des

malformations d'organe létales.

La microphtalmie est retrouvée dans 76 % des cas et la petite taille dans 70 %
des cas. L'atteinte cutanée est constante et caractérisée par une aplasie
réticulolinéaire de la face. Il n'y a actuellement pas d'explication a l'atteinte
exclusive de la face et du cou dans ce syndrome alors que dans d'autres
syndromes dominants liés a I’X comme le syndrome de Goltz, I'atteinte cutanée

peut atteindre I’ensemble du corps.

4.3 Autres anomalies chromosomiques

Translocation déséquilibrée entre les chromosomes 1 et 12. Cela correspond a
une trisomie pour la partie distale de 1q et une monosomie pour la partie
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terminale de 12q. Un cas d'ACC extensive associée a cette anomalie

chromosomique a été décrit (7,19).

Délétion du bras court d’un chromosome du groupe 4-5 . Cette anomalie
chromosomique a été décrite dans un cas de syndrome polymalformatif
comprenant entre autre un colobome, une fente palatine, une malformation des

orteils et une hypotonicité avec épilepsie (7,50).

Tétrasomie 12p, appelée encore syndrome de Killian-Pallister. Un seul cas

d’ACC a été décrit en association avec ce syndrome (51).

5 Syndromes polymalformatifs

De fagon générale, les anomalies les plus courantes associées a une ACC du cuir
chevelu sont des polydactylies et des syndactylies (37). Dans les ACC localisées
sur d'autres parties du corps, il existe plus souvent des défects des extrémités et

du systeme nerveux central.

Les syndromes malformatifs associant une ACC et des anomalies oculaires sont
principalement la trisomie 13, le syndrome de délétion 4p, le syndrome oculo-

cérébro-cutané et le syndrome des hamartomes sébacés (52).

5.1 Le syndrome d'Adams et Oliver

Ce syndrome a été décrit pour la premiere fois en 1945 par Adams et Oliver
(24).11 s'agit d'une anomalie congénitale rare, caractérisée par une ACC du cuir

chevelu avec parfois défect osseux, associée a des degrés variables d'hypoplasie
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des extrémités allant de la dystrophie ungéale a une absence compléte des

extrémités (53).

La transmission serait autosomique dominante avec une expressivité variable,
mais des cas de transmission récessive ou des cas sporadiques ont été décrits.
Pour certains, les cas sporadiques pourraient d'ailleurs refléter le caractere

incomplet de la transmission autosomique dominante.

L'étiopathogénie demeure inconnue. De nombreuses théories ont été proposées,
comme des anomalies vasculaires lors de l'embryogénese, ce qui parait étre

I'hypothese la plus probable (54).

D'autres anomalies peuvent étre associées. Il s'agit principalement d'anomalies
neurologiques, cardiaques et rénales (54). Des anomalies oculaires ont également
été décrites (55). Le taux de malformations cardiaques dans le syndrome

d'Adams et Oliver serait de 13,4% (53).

Les principales causes de mortalité sont les complications a type de méningite,

sepsis ou hémorragies liés a I'ACC (54,56).

5.2 Le syndrome de Bart
11 a été décrit pour la premiere fois par Bart en 1966 (26). Il est caractérisé par
l'association d'une épidermolyse bulleuse (EB), d'une ACC atteignant
habituellement les ' extrémités et d'anomalies des ongles a type d'anonychie Ou

de dystrophie.
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L'EB peut étre simple, jonctionnelle ou dystrophique. Le syndrome de Bart est

I'un des types dominants de I'EB dystrophique.

La transmission est apparemment autosomique dominante a pénétrance
complete niais expressivité variable. Ce syndrome résulte d'une substitution du

gene du collagene de type VII (57).

5.3 Le syndrome de Johanson-Blizzard

Il associe une ACC médiane, une hypoplasie des ailes du nez, une
malabsorption, des anomalies dentaires, un retard neuropsychique, une

imperforation anale, une hypothyroidie et une surdité (47, 114).

5.4 Le s:yndrome de Dellman

Appelé encore syndrome oculo-cérébro-cutané, il associe des kystes orbitaires,
des achrocordons périorbitaires, une porencéphalie cérébrale et des zones d'ACC

souvent entourées d'un signe du collier de cheveux (52).

5.5 Autres syndromes
Un syndrome associant une ACC du cuir chevelu avec des anomalies des
membres pouvant aller de 1'hypoplasie de phalanges a 1'absence compléete d'un
membre et un mamelon surnuméraire, a été décrit dans quelques familles. La

transmission serait autosomique dominante (59).

Un nouveau syndrome associant une ACC, des kystes dermoides épibulbaires et

un strabisme a été rapporté (52). Les bases génétiques en sont incertaines : une
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nouvelle mutation dominante est possible, mais une hérédité autosomique

récessive ne peut pas étre exclue.

6 Aplasie cutanée iatrogene (60,61,62,63)

6.1 Médicaments

6.1.1

Les antithyroidiens de synthese.

L'hyperthyroidie complique environ 2 grossesses sur 1000 ; le traitement de
choix reste médicamenteux. Les antithyroidiens traversent le placenta et
peuvent agir sur la thyroide du feetus. L'imputabilité de ces traitements repose
sur le fait qu'aucune anomalie cutanée foetale n'a été décrite lors d'hypo ou
d'hyperthyroidie maternelle non traitées. Une quinzaine de cas d'ACC associée &
une prise de méthimazole ou de carbimazole (qui est métabolisé en méthimazole
dans l'organisme) pendant la grossesse ont été décrits (61,63). Ainsi, méme si
son mécanisme d'action n’est pas connu, ces 15 observations semblent suffisantes
pour l'incriminer (60). Cependant, pour certains auteurs, de cause a effet reste

controversée (62).

La carbimazole n'est pas contre-indiqué de fagon absolue pendant la grossesse,
mais surveillance prolongée des enfants atteints d’ACC est impérative du fait

d'un développement psychomoteur anormal possible (63).

Aucun cas d'ACC n'a été décrit avec le propylthiouracile (PTU), dont le
passage transplacentaire est moins important. Il reste, a faible posologie,

'antithyroidien de synthese de référence lors de la grossesse (61).
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Dans tous les cas, le rapport bénéfice-risque des antithyroidiens de synthese
permet leur administration a une femme enceinte présentant une hyperthyroidie

quel que soit le produit utilisé (63).

6.1.2 Acide valproique.
Hubert et coll (62) ont rapporté le premier cas d'ACC du cuir chevelu chez un
enfant dont la mere prenait de 1'acide valproique durant la grossesse il n'est bien
évidemment pas possible de conclure sur un seul cas, celui-ci pouvant résulter de
'effet du hasard. Cependant, l'acide valproique est connu pour augmenter le

risque de spina bifida et autres défects de la ligne médiane.

6.2 Toxiques

Les substances térat enes et mutagenes comme la cocaine et la marl3uafla sont

associées a un risque plus élevé d'ACC (38).

6.3 Traumatismes iatrogenes

Stone et coll (64) rapportent une suspicion d’ACC d’un membre inférieur
secondaire a une photocoagulation placentaire au laser Nd: YAG dans le cadre
d’un syndrome transfusé-transfuseur. Les lésions seraient secondaires a la

génération d’infarctus focaux placentaires.
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7 Aplasie cutanée et viroses

7.1 Infection congénitale a HSV

7.1.1 Généralités
Il s’agit d'une infection documentée présente des la naissance ou dans les 24h
suivant la rupture des membranes. La présence de lésions cutanées dés la
naissance indique également que linfection a débuté in utero(65). Le délai
d’apparition des lésions se situe en fat entre 2 et 20 jours lorsque le virus a été

contracté lors de 'accouchement ou pendant la période post-natale

Entre 5 pour cent et 14 des infections néonatales a HSV sont acquises in
utero(66). La contamination se fait par voie hématogene transplacentaire lors
d’'une primo infection avec virémie maternelle ou plus rarement par infection

ascendante transmembranaire(67,68)

L’infection congénitale secondaire a une récurrence maternelle est beaucoup plus

rare.

Le moment de latteinte foetale in utero peut étre déterminé lorsque la
contamination ou la récurrence chez la mere sont symptomatiques. Cependant ,
I’éruption herpétique caractéristique serait absente dans 40 pour cent des cas
(69). Les symptomes précoces sont d’ailleurs souvent non spécifiques. dans la
majorité des cas , il n’ya pas d’histoire maternelle d’infection herpétique, ou bien
les symptomes rapportés ne sont pas spécifiques comme une dysurie récurrente,
une folliculite vulvaire , ou des signes généraux. Il est également souvent difficile

de faire la différence entre une primo infection et une récurrence herpétique
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(70) : nombres des récurrences herpétiques ont un tableau clinique marqué
évoquant une primo-infection, alors que les primo-infections passent souvent

inapercues.

La présence de lésions cutanées sans atteinte d’autres organes chez le nouveau-
né pourrait signifier que l'infection cutanée a été acquise tardivement lors de la
grossesse (71) .Les malformations de certains organes pourraient également
refléter le moment de l'infection par rapport a leur formation embryologique .Le
cas d'un nouveau-né ayant une atteinte cutanée associée a la perte de trois
angles a été décrit. Les angles rudimentaires se forment entre la 14eme et la
16™™ semaine de gestation, ce qui a permis de supposer que le foetus a été atteint

durant cette période (65).

Epidémiologie :

L’infection herpétique néonatale est une pathologie encore rare mais qui semble
en progression constante (72.73).Elle est devenue la premiére maladie
sexuellement transmissible dans les pays industrialisés depuis les 15 deniéres

années.

Si une femme sur 20 en age de procréer rapporte une histoire d’infection génitale
a HSV 754 90 pou cent des sujets infectés I'ignorent(71,73) un a 16 pour cent
des femmes enceintes porteuses du HSV en une excrétion virale asymptomatique

, contre 2 a5 pour cent ou elle est symptomatique.
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Sur le plan virologique 66 a 67 pour cent des infections néonatales sont dues a
HSV2 contracté a partir d’une infection génitale maternelle, mais 25 pour cent

des infections néonatales résultent d’une infection oro-labiale ou génitale a HVS1

Le risque d’infection feetale est 10 a 20 fois plus élevé lors d’une primo infection
maternelle que lors d’une récurrence herpétique(66) et reste a peu prés le méme

durant toute la grossesse(74)

Clinique

Les lésions cutanées ou muqueuses sont présentes chez 5O pour cent des
nouveau —nés ayant contracté le HSV in utero (71).Elles peuvent se situer &
n’importe quel endroit du tégument et peuvent toucher jusqu’a 60 pour cent de

la surface cutanée(65).

L’hétérogénéité des manifestations cliniques rend le diagnostic parfois
difficile :les lésions primaires peuvent étre des vésicules, des bulles purulentes ou

non , des pustules, des érosions (75)et des cicatrices(66).

D’autres formes cliniques plus atypiques ont également été décrites :des
cicatrices hypopigmentées, des lésions a type d’épidermolyse bulleuse.,des ACC
dont certaines peuvent avoir une disposition zostériforme(71.76),un exanthéme
maculeux généralisé ou des macules érythémateuses qui deviendront ensuite des

vésicules(76).

Le tableau clinique chez le nouveau —né peut étre d’emblée celui d’une forme
disséminée avec atteinte polyviscérale et méningo-encéphalitique entrainant le

déces dans plus de 70 pour cent des cas ,ou laissant de lourdes séquelles
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neurologiques.Cette dissémination polyviscérale est souvent responsable
d’atteintes hépatiques, surrénaliennes et ou pulmonaires.(72). Il peut exister une
localisation cesophagienne a type de sténose. Des calcifications hépatiques

d’origine infectieuse ont été exceptionnellement décrites.
Il existe trois stades de gravité croissante :

e Stade initiale: atteintes uniquement cutanéo-muqueuses(mortalité nulle
mais possibles séquelles neurologiques secondaires aux récurrences)
e Second stade: atteinte du systéme nerveux centrale

e Troisieme stade: dissémination de 'infection aux autres organes.

Complications

C’est une pathologie grave qui expose le nouveau-né a un risque élevé de
mortalité et de séquelles neuro- sensorielles liées au neurotropisme important du
virus. La mortalité serait de 70 a 80 % dans les formes disséminées et 50% dans
les formes localisées au systeme nerveux central, avec une morbidité importante
a long terme (77). Des séquelles psychomotrices lourdes persistent chez la moitié
survivant, et sont notamment la conséquence des récurrences. Une infection a
HSFT est d’ailleurs de meilleur pronostic qu'une infection a HSV2 du fait des
récurrences moins nombreuses. Le risque de séquelles neurologiques dépend du

délai de traitement initial ainsi que du traitement des récurrences

L’infection congénitale a HSV peut étre associée a d’autres malformations
congénitales liées a latteinte des organes par le HSV lors de

I'embryogenese(71) : instabilité de température, microphtalmie, choriorétinite,
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retard psychomoteur, convulsions, calcifications intracranienne et hépato

splénomégalie(65)

Diagnostic :
Le diagnostic d’infection néonatale potentielle a HSV doit étre rapidement
évoqué devant un sepsis ne s’améliorant pas dans les 48h avec des cultures

bactériologiques négatives (73).

Les trois méthodes diagnostiques principales sont la technique de frottis de

tzank, les cultures virales et 1 immunofluorescence.

La négativité de ces trois méthodes associée a un aspect cicatriciel des lésions

signifie que les lésions sont apparues trés précocement pendant la grossesse

Les prélevements cutanéo-muqueux réalisés sur des érosions ou des ulcérations
peuvent étre initialement négatifs lors d’une infection par la suite avérée, ce qui
serait le reflet du stade avancé des lésions a la naissance. Ceci a été décrit dans
4 observations d’HSV congénital (65, 76, 87). Le diagnostic est alors plus long a

établir, particulierement en cas de Iésions cliniquement atypiques.

Une PCR devrait également étre réalisée dans tous les cas sur un échantillon de
liquide céphalo-rachidien, car une atteinte herpétique du systeme nerveux
central peut parfois avoir un tableau de simple atteinte cutanéo-muqueuse et 25
a 40% des nouveau-nés ayant une infection & HSV disséminée ne présentent pas
de signe d’atteinte du systéme nerveux central (69). La détection I’ADN du

HSV dans le song d’un nouveau-né est également un marqueur de grande
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sensibilité d’une infection néonatale a HSV : ce test n’est pas encore

recommandé en diagnostic de routine (69).

Le traitement anti-viral doit étre débuté en urgence dans les 48 premieres heures
d’évolution de la maladie, dés les prélevements viraux effectués sur les lésions
cutanées, les conjonctives, le rhinopharynx, la bouche et les urines, et des la

ponction lombaires réalisée pour la recherche de HSV par PCR.

Une prise en charge thérapeutique rapide permet une diminution de la moralité
des formes séveres et de la morbilité globale & moins de 10%, mais n’empéche

pas les récurrences.

Deux traitements antiviraux sont autorisés dans les traitements de I’herpes
néonatal : I'acyclovir et la vidarabine. La résistance a 1’acyclovir est rare chez le
nouveau-né bien que son systéme immunitaire soit en développement. Son
utilisation pendant la grossesse ne doit avoir lieu qu’en cas de risque foetal ou

maternel élevé, sinon elle n’est pas recommandée.

Les nouveaux agents antiviraux (famciclovir et valaciclovir) ne sont pas

disponibles par voie veineuse.

7.2 Aplasie cutanée et virus de la varicelle (VZV) (78)

L’infection a VZV est connue comme pouvant etre responsable d’ACC.
Cependant, nou n’avons pas trouvé de cas d’aplasie cutanée congénitale en
rapport avec une infection congénitale VZV rapportés dans la littérature. Les
lesions cutanées décrites correspondent plus souvent a des cicatrices en zig-zag

ou a des zones d’hypopigmentation
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8 Aplasie cutanée et cas familiaux

En 1977, mannino a réalisé une revue de la littérature qui retrouvait 40% de cas
familiaux sur | ensemble de toutes les ACC. La transmission n’était
habituellement pas determinée mais des modes autosomiques dominants et

autosomiques récessifs ont été décrits(37)

Les différents cas rapportés dans la littérature se résument habituellement a de
simples constatations clinique et il n’est souvent pas possible d’en déterminer le

mode de transmission (15,19,79,80,81,82)
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CLASSIFICATION

Différentes classifications ont été proposées (22): Celles de demmel(1975),
sybert (1985), frieden (1986), kuster and traupe (1988), gordin et coll (1990) et

evers et al (1995)

La classification de Frienden reste actuellement la plus utilisée. Elle est fondée
sur le fait qu’il ne peut y avoir de théorie uniciste quand aux causes de l'aplasie
cutanée congénitale, celle-ci étant une constatation clinique d’absence de peau a
la naissance survenue in utero. Frieden a donc réalisé une revue exhaustive de la
littérature et en a dégagé 9 groupes distincts selon la localisation des lésions, la

présence ou non de malformations associées et le caractere héréditaire.

1 ACC du cuir chevelu, sans anomalies associées

Zones atteintes : le cuir chevelu et habituellement le vertex

Anomalies associées : par définition, le groupe 1 n’inclut pas d’anomalies
associées. Cependant, quelques unes ont été rapportées: canal artériel

persistant, malformation cardiaque, reins polykystiques, retard mental...

Hérédité : de nombreux cas d’ACC de transmission autosomique dominante ont

été décrits
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2 ACC du cuir chevelu associée a des anomalies des membres

Le phénotype de ce groupe consiste en une lacune unique du cuir chevelu avec
une hypoplasie ou une absence des phalanges distales a la fois des mains et des

pieds.

Zones atteintes : la partie médiane du cuir chevelu. Les lésions varient
habituellement de 0,5 a 10 cm, mais de nombreux individus ont de fagon

disproportionnée de larges lésions du cuir chevelu avec des veines dilatées.

Anomalies associées : anomalie de taille d’'un membre, syndactylie des 2™ et
3™ orteils, diminution de la taille des 17¢ et 2" phalanges, ectrodactylie
(absence congénitale d’'un ou de plusieurs doigts), hypoplasie des métatarses,

pied bot, dystrophie unguéale, anonychie.

D’autres anomalies ont été rapportées : anomalie cardiaque

congénitale,hypoplasie du nerf optique...

Hérédité : transmission autosomique dominante avec une grande variabilité
d’expression génétique. Quelques cas familiaux ont été décrits. Un défect des
chromosomes 16-18 a été rapporté chez un enfant atteint ’ACC et chez sa mere

qui n’avait pas présenté d’ACC a la naissance.

51



Aplasie Cutanée Congénitale : Etiopathogénie, Aspects Cliniques et Traitement

3 ACC du cuir chevelu associée a des hamartomes épidermiques

et sébacés

Le groupe 3 pourrait étre caractérisé par une ACC du cuir chevelu avec des
lésions souvent multiples, des hamartomes sébacés du cuir chevelu ou du visage,

de fréquentes anomalies ophtalmologiques et parfois un retard psychomoteur.

Zones atteintes :le cuir chevelu, avec possible asymétrie des lésions qui peuvent
étre uniques ou multiples. Dans tous les cas observés, les hamartomes étaient

directement adjacents ou a proximité de ’ACC

Anomalies associées : anomalies ophtalmologiques homolatérales a type
d’opacités cornéennes, de kyste dermoide de la sclére, de retard mental et

d’epilepsie.

Hérédité : sporadique. Aucun cas familial n’a été rapporté(jusqu’en 1986)dans ce
groupe. Les hamartomes épidémiques et sébacés sont habituellement des

événement sporadiquessan transmission génétique.

4 ACC reflétant des malformations embryologiques

Ce groupe comprend des malformations embryologiques majeures dont les

implications médicales dépassent largement le cadre de I'atteinte cutanée.

Zones atteintes : tous les sites sont possibles, mais principalement I’'abdomen et

le cuir chevelu.
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Anomalies associées : myéloméningocele(le LCR, les méninges et la queue de
cheval malformée sont enfermés dans un sac au dessus duquel il y a un defect
cutané),  omphalocéle, sténose craniale, angiomatose leptoméningée,
porencéphalie congénitale(variété d’encéphalopathie infantile caractérisée par la
présence de cavités s’ouvrant a la surface des hémispheres et communiquant
avec les ventricules) dysraphie spinale occulte (un tractus fibreux relie la zone
d’aplasie cutanée a la moelle épiniere dans 4 cas sur 5 d’ACC de la région

lombaire ou lombo-sacré)

Hérédité : le caractere génétique dépend dans ce groupe des malformations

associées.

5 ACC avec un feetus papyracé associé ou un des infarctus

placentaires

Ce groupe a été défini d’apres l'observation d’aplasies cutanées étendues du
tronc et des membres, habituellement symétriques, linéaires ou en étoile en

association avec la présence d’un feetus papyracé.

Des cas similaires ont été décrits en association avec des infarctus placentaires

ainsi que de larges placentas pales sans présence de feetus papyracé.

Zones atteintes: cuir chevelu, thorax, flancs, aisselles et extrémités. Le s lésions

peuvent étre multiples, symétrique, souvent stellaires ou linéaires.

Anomalies associées: artéere ombilicale unique, paralysie spastique, retard

mental, dystrophie unguéale, pied bot et main bote, bandes amniotiques.
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Hérédité: sporadique. Les cas de ce groupe sont en effet secondaires a des
événements ischémiques ou thrombotiques. Aucun cas familial n’a été décrit. Il

n’ya donc pas d’augmentation du risque lors des grossesses ultérieures.

6 ACC associée a une épidermylose bulleuse

Ce groupe repose sur l'observation de nombreux cas d’ACC associée a une
fragilité cutanée ou a la présence de bulles, ce qui avait initialement conduit a
distinguer, a tort d’apres frieden, le syndrome de Bart. Celui-ci consiste en une
ACC affectant uniquement les extrémités inférieures, associée a des bulles

cutanées et/ou muqueuses, ainsi qu'une absence ou une déformation des ongles.

La pathogénie de '"ACC dans les épidermolyses bulleuses est inconnue. Des
traumatismes mécaniques pourraient survenir lors des mouvements foetaux,
créant un décollement cutané puis une érosion. Cette hypothese expliquerait la

prépondérance des lésions aux extrémités.

a) Bulles habituellement localisées, sans anomalie congénitale multiples :

Zones atteintes : les extrémités

Malformation associées : bulles cutanéo-muqueuses, ongles déformés, anonychie,

absence congénitale du rein.

Hérédité : autosomique dominante ou récessive selon le type de I'epidermolyse

bulleuse.
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b) fragilité cutanée étendue avec anomalies congénitales :

Zones atteintes: zones étendues du tronc et des extrémités.

Malformations associées: atrésie pylorique ou duodénale, sténose urétérale, reins
polylobés, canal artériel persistant, oreilles implantées basses ou hypoplasiques,
nez hypoplasique, fente palpébrales rétrécies, arthrogrypose(spasme tonique),

pieds bots en piolet, bandes amniotiques et dystrophie ungéales.

Hérédité : autosomique récessive

7 ACC localisée aux extrémités sans bulle associée

Zones atteintes : zones pré tibiales, faces dorsales des mains et des pieds, face

d’extension des poignets.
Anomalies associées : aucune.

Hérédité : autosomique dominante a pénétrance incomplete ou autosomique

récessive.

Le diagnostique différentiel se fait avec le groupe 6 et des cas sporadiques
doivent faire rechercher la présence d’infarcissement placentaire ou d’un foetus

papyraceé.

8 ACC causée par des tératogenes spécifiques

Quelques cas d’ACC sont liés a certains tératogenes, particulierement a des

agents infectieux intra-utérins comme le virus de herpes (HSV) ou de la
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varicelle (VZV) ainsi qu’a des traitements pris pendant la grossesse, notamment,

le méthimazole.

Zones atteintes: cuir chevelu dans le cas du méthimazole. Toutes les

localisationssont possibles pour le HSV et le VZV.

Anomalies associées: imperforation anale (avec le  méthimazole). Signes

d’infection intra-uterines avec le HSV et le VZV.

Hérédité: aucune.

9 ACC associée a des syndromes polymalformatifs

Des cas d’ACC ont été rapportés en association avec des syndromes

malformatifs ainsi qu’avec certaines dysplasies ectodermiques.
Zones atteintes : toutes les localisations sont possibles.
Malformations associées :

e Trisomie 13 appelée encore syndrome de trisomie D :35 a 50% d’ACC.
Les malformations associées les plus fréquentes sont les fentes palatine ou
le bec-de-lievre dans 60% des cas, les pathologies cardiaques congénitales
dans 80% (atrésie septale ventriculaire ou atriale, canal artériel persistant
et dextroposition cardiaque).Plus rarement :holoprosencephalie, surdité,
microcéphalie, microphtalmie, colobomes de Iliris, hélices anormaux,
hémangiomes du front, polydactylie, doights hyperconvexes, uterus

bicorne, cryptorchidie et scrotum anormal.
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e Le syndrome 4p(délétion du bras court du chromosome 4)peut
associer :ACC, retard de croissance intra-uterin, retard mental sévere,
colobome, strabisme, anomalies de l'iris, hypertension oculaire, bec-de-
lievre et fente palatine, cicatrice pré-oculaire, hypospadias et

cryptorchidie.

e Un certain nombre de caractéristiques décrites dans la trisomie 14 et le
syndrome 4p ont été rapportées dans des cas d’ACC, sans le phénotype
complet. L’étude chromosomique se justifie probablement chez tout
enfant présentant une ACC associée a de multiples anomalies
congénitales quand un syndrome spécifique n’est pas identifiable comme
dans le mosaicisme, la trisomie 13 partielle, et les petites délétions du

syndromes 4p, ce qui entrainerait des phénotypes moins séveres.

e Quelques formes de dysplasie ectodermique ( affection caractérisée par

une absence congénitale des glandes sudoriques) peuvent étre associées a

des zones d’ACC.

e L’hypoplasie dermique focale ou syndrome de Goltz. La transmission est

dépendante de I’X et 1étale pour les foetus males.

D’autres syndromes polymalformatifs tres rares ont été décrits en association

avec une ACC (syndrome 46,XY de dysgénésie gonadique...).
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ASSOCIATIONS

1 Aplasie cutanée et syndrome des anti-phospholipides (83)

Le syndrome des anti-phospholipides (APL), peut étre responsable chez le foetus
d’infarctus extensifs, de nécroses et de vasculopathie artérielle au niveau des

vaisseaux déciduaux.

Un seul cas de cette association a été rapporté par roll et coll(83), ce qui peut
étre une association fortuite. Cependant, il est tout a fait concevable que des

infarctus placentaires liées au syndrome des APL puissent étre responsables

d’ACC.

2 Deux formes extensives d’aplasie cutanée (84,85) et un cas de
foetus papyracé (86) avec augmentation de ’alpha-

foetoproteine

Des taux élevés d’alpha-foetoproteine dans le sang maternel et dans le liquide
amniotique peuvent se voir lors des défauts de fermeture du systéme nerveux
central, de 'ACC, des malformations a type de défaut de fermeture de la paroi
abdominale, des anomalies rénales ou des voies urinaires (38,86,87). La
spécificité de ce test a été augmentée par le développement de 1’électrophorese
de lacétylcholine. Celle-ci révele une bande spécifique dans les atteintes
neurales, différente des autres causes non spécifiques de l'augmentation de

'acétylcholine estérase (achE).
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La présence d'un feetus papyracé peut également étre responsable d’une

augmentation de 'alpha FP et de I'achE dans le sérum maternel, ce qui peut

conduire & tort a un avortement thérapeutique du jumeau survivant(88). Une

des hypotheses avancées est que I'achE pourrait venir d’une transsudation de la

cholinestérase présente dans le derme et les tissus musculaires du jumeau décédé

(86).

Quelques auteurs ont décrit des cas d’élévation de l'alphaFP dans le cadre

d’ACC associée a d’autres anomalies :

Cas d’un nouveau né ayant une ACC de tout le corps hormis la présence
de peau au niveau de la cuisse droite et des fesses. Lors de la grossesse,
un niveau élevé de l'alphaFP dans le sang maternel et le liquide
amniotique avait été détecté. D’autres anomalies étaient présentes :
atrésie choanale, imperforation anale, hypoplasie pulmonaire et
hépatomégalie. Aucune autre cause n’a été trouvée. Ce cas est inclassable

dans les classifications actuelles (84)

Cas d’'un nouveau né ayant une ACC de plus de 90% du corps associée a
une microtie avec fusion des oreilles au scalp, un cou court, une
dystrophie unguéale, des phalanges distales courtes des mains, une hépato
splénomégalie et un cedeme pulmonaire. Sur le plan biologique, il existait
un niveau élevé de l'alpha FP dans le sang maternel a 19 semaines de
gestation. Le liquide amniotique contenait également un haut niveau de

I'alpha FP et la présence d’acétylcholinestérase (85).
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3 Aplasie cutanée, épidermolyse bulleuse et atrésie du pylore

(89,90,91)

[’ACC a été décrite en association avec plusieurs types d’épidérmolyse

bulleuse(90) :

e [’épidermolyse bulleuse jonctionnelle, habituellement létale.
e L’epidermolyse bulleuse dystrophique de forme récessive ou dominante.

e Le syndrome de Bart.

Les lésions cutanées se trouvent plus volontiers sur les membres inférieurs et les
pieds, bien qu’'une atteinte des bras et des mains ait été décrite. Le diagnostic
d’ACC est habituellement clinique tandis que le diagnostic d’épidermolyse

bulleuse nécessite une histologie.

La présence simultanée d’une épidermolyse bulleuse et d’une atrésie du pylore
est reconnue comme étant une pathologie autosomique récessive rare(91). Une

ACC s’y associe dans un grand nombre de cas.

L’entité regroupant « épidermolyse bulleuse+atrésie du pylore+ACC » a été
individualisée en 1998 apres une revue exhaustive de la littérature :elle serait
due & un état homozygote d’un géne autosomique récessif(91). L’hypothese la
plus probable est la suivante : la séquence des événements débuterait par la
séparation de 1’épiderme ou de la couche de la muqueuse intestinale par
destructions des hémidesmosomes. La réponse inflammatoire secondaire

entrainerait la formation d’une fibrose massive infiltrant les couches profondes,
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rsponsable de la destruction de la peau et de l'observation de la lumiere

intestinale.

Cette hypothese est soutenue par la biologie moléculaire : une délétion spécifique
du géne de l'intégrine béta-4 serait responsable d’anomalies déformation des
hémidesmosomes, ce qui entrainerait une fragilité de la membrane basale. Une

mutation des chaines intégrines alpha-6 peut également étre impliquée(92).

L’issue peut étre fatale pour les nouveau-nés porteurs d’une épidermolyse

bulleuse, souvent du fait de sepsis ou de pertes hydro électrolytique.

4 Aplasie cutanée et oreille ectopique (93)

Un cas d’ACC située dans la région post-auriculaire d'une oreille ectopique
temporale a été rapporté. L'oreille externe débute son développement pendant le
second mois de grossesse et prend sa position finale au quatrieme mois.
L’hypothése d'un traumatisme ayant entrainé simultanément larrét du

développement cutané et I'arrét de la migration de l'oreille a été avancé.

5 Aplasie cutanée et malformations cardiaques

Peu de cas ont été décrits dans la littérature : persistance d’un canal artériel,
communication inter ventriculaire, a été rapporté sans qu’’il soit possible

d’éliminer une association fortuite(96).
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6 ACC et hamartome sébacé (97,98)

De nombreux cas de cette association on été décrits. Las lésions A’ACC et

I’hamartome sébacé ont tendance a étre proches sue le plan topographique ce

qui pourrait étre expliqué par un mécanisme génétique. L’hamartome sébacé

serait, comme I’ACC, le resultat d’une dysrégulation ectodermique.

7 ACC et anomalies gastro-intestinales (21,22)

De nombreuses anomalies gastro-intestinales ont été décrites en association avec

des ACC :

Laparoschisis (ouverture pariétale para ombilicale droite intéressant
toutes les couches de la paroi abdominale a travers laquelle 'intestin est
toujours éviscéré).

Omphalocele (ouverture médiane de la paroi abdominale antérieure
intéressant les muscles de la peau, responsable d’une herniation du
contenu abdominal & la base du cordon).

Atrésie duodénale ou pylorique.

Lymphangiectasies intestinales.

Fistule trachéo-oesophagienne.

La majorité des syndromes associant une ACC du tronc ou des extrémités a des

anomalies gastro intestinales serait soit de transmiision autosomique récessive,

soit, sporadique.
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8 Aplasie cutanée et autres associations (79,80)

De nombreuses autres anomalies ont été décrites en association avec une ACC :

e Anomalies oculaires : kératocones, nystagmus, épithélium pigmentaire
atrophique, dysfonction des cones, myopie, colobomes oculaires, anneaux
blancs de la cornée, microphtalmie.

e Fente palatine et labiale.

e Reins polykstiques.

e Malformations ano-rectales.

e Duplication ou absence de 1'uterus.

e Anomalies vasculaires.

e Lipome(99).

e Diverticule cérébrale.(100)
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TRAITEMENTS

Les traitements restent actuellement controversés: ils peuvent étre

conservateurs, chirurgicaux ou peuvent associer les deux.

1 Soins locaux

Il existe plusieurs méthodes de soins locaux. Les pansements antibactérienne

restent les plus utilisés.

1.1 Pansements antibiotiques et antiseptiques

De nombreux pansements antibactériens sont rapportés dans la littérature
comme la créme a base de sulfadiazine argentique (107,108), la pommade a la

bacitracine, les pansements contenant de la providone iodée...

Avantages : ces soins permettent une cicatrisation en créant une protection

antimicrobienne ; ils autorisent également le fermeture de la lacune osseuse (13).

Inconvénients : les soins locaux par sulfadiazine argentique, bien que souvent

utilisés, sont contre indiqués chez lenfant de moins de 2 mois (109). La
bacitracine ne peut pas étre utilisée sur des plaies trop importantes. L utilisation
d’antibiotiques topiques pourrait également étre responsable de 1’émergence de
souches bactériennes résistantes, mais aussi d’une augmentation de l'incidence
des eczémas de contact (109). Les pansements de povidone iodée ont une bonne
activité antibactérienne, mais sont responsables d’une sécheresse des tissus avec

un risque hémorragique plus important, un cas de dysthyroidie a été rapporté
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chez un nouveau né, lors de son utilisation sur une plaie étendue(110). Aussi

certains préferent utiliser du Dakin.

1.2 Pansements hydro colloides (109)

Il existe peu de données disponibles dans la littérature concernant ce type de

pansements mais il semble licite de les utiliser.

1.3 Tulles vaselinés (10)

Ces pansements ont été utilisés avec succes, mais ils ne possedent pas d’activité
antibiotique et antiseptique.

1.4 Film de polyuréthane (107)

Ce pansement a été utilisé pour un enfant ayant une importante perte de
substance du cuir chevelu avec lacune osseuse, et pour lequel toute intervention

chirurgicale immédiate était impossible du fait de son état de santé.

En conclusion, il n’existe aucune attitude thérapeutique consensuelle sur les

pansements les plus adéquats a utiliser dans ’ACC du nouveau né.

2 Traitement chirurgical

Le traitement chirurgical consiste en lexistence des tissus nécrotiques puis

réalisation d’une couverture par greffe cutanée ou un lambeau.

2.1 Lambeau local

Avantages : le lambeau réalise une bonne couverture et permet la croissance

osseuse.
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Les lambeaux de rotation du cuir chevelu semblent étre la meilleure solution
chirurgicale. La couverture est en effet meilleure et n’empécherait pas le

synthese d’os sous-jacent.

Inconvénients : ils sont ceux de chirurgie chez un nouveau né (hospitalisation,

possible transfusion, anesthésie générale, intubation endo-trachéale, et risque
infectieux). La chirurgie de lambeau est responsable d’une perte de sans et il

existe un risque de saignement dans les atteintes du cuir chevelu.

Le défect cutané est souvent trés important pour trouver un lambeau local

suffisant.

Les lambeaux locaux ont un taux d’échec élevé quand il existe des anomalies

vasculaires du tissu sous-jacent(107).

2.2 Greffes cutanées

Avantages : la technique est plus simple que celle du lambeau de rotation.

Inconvénients : cette méthode est ce pendant limitée par le site donneur, et les

différentes techniques.

Dans les cas ou il existe une lacune osseuse, les greffes cutanées fines peuvent se
déchirer ultérieurement du fait de la croissance cérébrale. Il serait également

possible qu’elles inhibent la fermeture spontanée du défect osseux(13,111).

2.3 Greffes allogéniques et autogreffes

L’allogreffe apporte des facteurs de croissance et peut étre considérée comme un

agent pharmacologique. Cette technique n’est pas encore couramment utilisée.
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Avantages:

Matrice dermique synthétique : 'allogreffe dermique apporte une matrice
appropriée pour I’épithélium de surface. Cette matrice favorise la
prolifération, la migration et I'implantation des cellules épithéliales, des
cellules endothéliales et des fibroblastes. Elle est peu a peu détruite et
remplacée par les cellules propres du patient. Il semblerait qu’elle
stimule le réépithélialisation par 'intermédiaire de facteurs de croissance.
Cette technique évite en outre la morbidité liée au site donneur dans le
cadre d’une autogreffe(23).

Peau synthétique : un exemple en est I’Apligraf. La couche épidermique
est formée par des kératinocytes humains allogéniques et a un stratum
cornéum bien différentié : le derme est du collagene bovin de type 1
mélangé a des fibroblastes humains allogéniques. L’apligraf ne contient
pas de cellules de Langerhens, de mélanocytes, de macrophages, de
lymphocytes, de vaisseaux sanguins ou de follicules pileux. Les
kératinocytes allogéniques sont remplacées en plusieurs mois par la
migration de cellules épithéliales autologues. Bien que toutes les greffes ne
prennent pas, il existe une diminution significative de la taille des plaies
et un risque plus bas d’anomalies hydroélectrolytiques et d’infections
(112).

Greffe composite :une méthode alternative consiste en I'application d’une
greffe composite formée a partir d'un derme acellulaire allogénique
immunologiquement inerte (AlloDerme) et d’une greffe épithéliale

autologue ou d’une autogreffe de cultures épithéliales(113). Ceci limiterait
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les rétractions lors de la cicatrisation, et améliorerait le résultat
fonctionnel et cosmétique. L’utilisation d’une autogreffe de cultures

épithéliales diminue la morbidité.

Inconvénients : le contact permanent pendant plusieurs mois avec un tissu

autologue entraine une inflammation prolongées qui est responsable de
rétraction. L’absebce de mélanocytes est responsable de dépigmentation en
patchs dans les peaux synthétiques, alors que l'utilisation d’autogreffe par
culture épithéliale entraine une pigmentation plus homogéne (114). L’AlloDerme

aurait donc de meilleurs résultats cosmétiques que l'apligraf.

3 Choix de la méthode

Le choix du traitement reste controversé et il n’existe actuellement aucun

consensus.

3.1 Lésions de petite taille

Traitement chirurgical :

Dans les larges pertes de substance, le traitement du choix serait plutot la greffe
de peau ou de lambeau cutané. Le traitement de référence pour beaucoup

d’auteurs reste le lambeau local incluant une greffe osseuse ou de périoste(5,6).

L’exposition du sinus sagittal ou la présence d'un défect de la dure-mere
orientent vers une intervention chirurgicale précoce du fait du risque
hémorragique trés important engageant le pronostic vital (5,11). Lorsqu’il existe

de larges malformations veineuses. L’intervention chirurgicale doit étre précéder
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d’une angiographie pour vérifier la perméabilité du sinus sagittal et le bon

drainage veineux cérébral avant de les réséquer(115).
Les inconvénients de la chirurgie sont (13) :

o La fréquente nécessité de réaliser des expansions au niveau des lambeaux
péri-lésionnel. Particulierement dans les atteintes du cuir chevelu, ou la
réalisation de vascularisations libres de lambeau.

e Le risque important d’hémorragie durant la chirurgie.

e Le risque de nécrose distale du lambeau ou d’ischémie lorsqu’un lambeau
local est utilisé pour des lacunes osseuses étendues. D’autres solutions
peuvent alors étre envisagées. Comme l'utilisation de plaques de métal ou
la réalisation d’une cranioplastie a partir d’une cote ou un lambeau du
muscle latissimus dorsi. La chirurgie est alors plus complexe, mais a été

réaliser avec succes.

Traitement conservateur :

Pour d’autres auteurs, le traitement conservateur est le traitement de premiere
intention. Celui-ci est fondé sur 1 régénération rapide de ['épithélium des
nouveau nés pendant les premiers mois de vie, et sur le fait que les risques
chirurgicaux serait plus importants que les risques d’infection ou

d’hémorragie(108).

Ce traitement conservateur consiste en une cicatrisation dirigée. Les pansements
se déroulent sous anesthésie générale en cas de nécessité, et peuvent étre

complétés d’une greffe cutanée(5,112). La réalisation des soins locaux a domicile
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diminue la durée d’hospitalisation, permet 1'allaitement maternel et favorise un

développement psychologique normal (109).
Quelques risques sont liés au traitement conservateur :

e (e sont principalement les risques infectieux. Ils sont le plus souvent
localisés, mais peuvent étre également responsables de méningites dans
les atteintes profondes, voir de septicémie. Les principaux germes en
cause sont le staphylocoque, le pseudomonas aéruginosa et le
streptocoque béta-hémolytique.

e Des risques hémorragiques ou d’anomalies hydro électrolytiques sont
possibles dans les atteintes étendues.

e L’inflammation prolongée peut étre responsable de rétractions
cicatricielles, pouvant dans certains cas interférer avec la croissance des

tissus mou du bébé(116).

Dans les cas ou le traitement conservateur ne serait pas possible, des solutions

différentes sont proposées selon les auteurs:

e Pour Kelly et Coll, le traitement chirurgical serait a envisager en
premiére intention(34).

e Sinon, l'utilisation de greffes cutanées diminuerait la taille de la lésion et
permettrait un traitement conservateur en attendant de pouvoir réaliser
ultérieurement un lambeau cutané(34).

e Pour Bull et Coll, les complications d’un traitement conservateur

pourraient étre évitées en utilisant immédiatement une peau synthétique
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humaine qui se comporte comme un pansement biologique et supprime la

morbidité liée au site donneur dans la greffe cutanée(112).

Dans tous les cas

Une chirurgie a visée esthétique peut étre envisagée plus tard : reprise de
cicatrices, réalisation de protheses d’expansion, correction d’une alopécie par
lambeau de rotation, excision simple ou encore transplantation de

cheveux(5,34).

3.2 Choix de la méthode selon la localisation de ’ACC

3.2.1 Atteintes du cuir chevelu

Guinard et Coll(6) ont proposé un scéma pour les ACC du cuir chevelu :

e La ACC n’intéressant pas les structures osseuses: elles ne mettent jamais
le pronostic vital en jeu. Des soins locaux biquotidienss permettent alors
une bonne cicatrisation spontanée. Cependant, si la surface concernée est
supérieure a 4cm?, il est possible de proposer une excision suivie d’une
greffe mince pour accélérer la cicatrisation et réduire le temps
d’hospitalisation. Il est également possible de mettre des substances
cutanées.

e Lorsque la voute osseuse est absente avec éventuellement exposition des
structures sous jacentes : le pronostic vital peut étre mis en jeu. Guinard
propose donc d’adopter une attitude chirurgicale précoce associant une
détersion des zones nécrotiques, un recouvrement par lambeaux de scalp

ou de galéa ou encore par greffe de peau mince. En effet, I'abstention
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chirurgicale imposerait alors des soins locaux biquotidiens avec une

surveillance médicale stricte.

3.2.2 Atteintes du tronc
La réalisation de soins locaux permet une cicatrisation habituellement rapide. La
prise en charge des lésions du tronc est effectivement plus simple que dans les
atteintes du cuir chevelu ou la cicatrisation se fait plus lentement, probablement

du fait des lacunes osseuses.

Dans la littérature, quelques cas d’ACC abdominale traitée par des greffes
dermiques autologues, des greffes dermiques allo géniques ou des autogreffes de
cultures épithéliales ont été rapportés. Le résultat final cosmétique était
satisfaisant pour toutes ces techniques, avec néanmoins une morbidité plus

élevée avec les autogreffes du fait de cicatrices suplémentaire(23).
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EVOLUTION

1 Complications immédiates :

La mortalité et la morbidité sont liées aux complications locales et générales
pour Verhell et Coll. La majorité des enfants présentant une ACC serait environ

de 21%(5,6).

Les vastes plaies feetales n'ont pas de tendance spontanée a la cicatrisation in
utero, méme si quelques observations de plaies cicatrisée a la naissance ont été
rapportées. L’absence de formation d’un tissu de granulation et de phénomenes
de contraction de la plaie en serait responsables. Le liquide amniotique aurait
effectivement un effet inhibiteur direct sue la cicatrisation en empéchant la
formation des myofibroblastes(64). Une diminution quantitative ou qualitative
de PDGF( platelet derived growth factor) et TGF beta (transforming growth
factor bete) pourrait également etre en cause. Dés la naissance, un processus de

cicatrisation de type adulte s’enclencher(10).

1.1 Complications lors des atteintes du cuir chevelu :

Elles peuvent étre responsables d’hémorragies ou de sepsis(2). L’ensemble de ces
complications serait corrélé a la largeur et a la profondeur de l'atteinte cutanée
ainsi qu’a la présence ou non d’une lacune osseuse. Une étude a montré que le
taux de mortalité des patients ayant une ACC avec lacune osseuse serait de

43%(61).
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e Complications hémorragiques:

Les ACC associées a des defects osseux s’accompagnent généralement de
malformations veineuses et de lacs sanguins, avec un risque hémorragique plus
important(6). En l'absence de la protection que constitue la calotte cranienne,
une lésion du sinus sagittal peut survenir lors d’ un traumatisme méme minime,

entrainant une hémorragie dont l'issue peut étre fatale.

L’évaluation de la profondeur de l'atteinte dans les lésions du cuir chevelu est
donc primordiale pour en estimer le risque hémorragique et décider d’un

traitement chirurgical ou conservateur(101).
e Complications infectieuses :

En théorie, l'affleurement des méninges peut étre responsable d’une autre
complication mortelle :la méningo-encéphalite(15). Cependant, un seul cas de
méningite bactérienne a été rapporté dans l'ensemble de la littérature comme
complication d’'une ACC du cuir chevelu avec défect osseux sous-jacent et
absence de dure meére. La contamination dans ce cas était probablement

secondaire a des pansements infectés(102).

En pratique, le risque septique ast plus faible et actuellement mieux contrélé par

I’antibiothérapie.

1.2 Complications des autres localisations

e Atteinte du tronc :
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Elle poserait moins de problemes thérapeutiques que 'atteinte du cuir chevelu,
avec une cicatrisation spontanée(2). Mais les lésions étendues avec atteinte

musculaire peuvent se compliquer de perforations avec péritonite.

L’ACC secondaire a un foetus papyracé est généralement de bon pronostic avec
une cicatrisation souvent spontanée sans complication grave mais avec un
préjudice esthétique parfois important. Le pronostic est alors lié aux éventuelles
malformations associées chez tout jumeau survivant d’une grossesse gémellaire
mono chorionique. Ces malformations notamment a type d’infarctus cérébrauux,
de micro ou porencéphalie, d’atrésie colique et de nécrose rénale sont cependant

exceptionnelles.
e Atteinte des membres :

Une cicatrisation atrophique des membres peut s’accompagner de compressions
musculaires et/ou nerveuses, selon le méme mécanisme que celui du syndrome

de volkman(10).

2 Complications a long terme

2.1 Dégénérescence carcinomateuse

Les carcinomes cutanés peuvent compliquer toutes les cicatrices quelques

dizaines d’année apres la plaie.

Sur les 500 observations décrites dans la littérature, un seul cas de
dégénérescence d’une cicatrice d’ACC en carcinome basocellulaire du cuir

chevelu chez un patient de 43 ans a été décrit(103). L’auteur a supposé que le
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tissu cicairiciel est plus vulnérable aux effets du rayonnement ultraviolet. Ce cas
est d’autant plus atypique que ce sont généralement les carcinomes

spinocellulaires qui sont plus fréquemment associés aux cicatrices chroniques.

Un cas de lésion histologiquement interprétée comme précancéreuse sur une
cicatrice ’ACC du cuir chevelu a également été rapporté en 2000(104). Celle-ci
ne s’est jamais transformée en cancer avec un recul de 10 ans apres la premiere

biopsie et malgré I'absence de traitement.

2.2 Retentissement psychologique

La cicatrisation par traitement conservateur peut laisser des cicatrices
atrophique ou encore hypertrophique(105). Les atteintes étendues et
particulierement les alopécies importantes, peuvent engendrer des dépressions

réactionnelles notamment a 1’adolescence.

La chirurgie reconstructive peut alors apporter une solution(18).
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DISCUSSION

Dans notre observation, il s’agit d’'un nouveau-né, de sexe masculin, a j3 de vie,
issu d’'un mariage consanguin, qui associe, sur le plan clinique, une aplasie
cutanée congénitale du membre inférieur gauche, une dystrophie unguéale
gauche et une épidermolyse. Cela pose plus probablement le diagnostic de
syndrome de Bart. Mais une confirmation génétique par les parents n’est pas
faite. Le nouveau-né a été hospitalisé et traité par des soins locaux a base de :
Biafine, Chlorexide, Vaseline, Fucidine. Il a été adressé par la suite au service de

la chirurgie plastique et réparatrice pour une prise en charge.
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CONCLUSION

L’aplasie cutanée congénitale est définit comme une absence congénitale localisée
du revétement cutané. Ce terme regroupe en fait des pathologies variées pour
lesquelles il existe une perte de la peau localisée présente a la naissance. Le
polymorphisme clinique des lésions, incluant les lésions cicatrisées in utero,

contribue a la difficulté de définition et de diagnostic.
Cette définition exclut :

e Les ulcérations des dermatoses bulleuses.

e Les malformations de la ligne médiane a type de dysgraphie antérieure,
postérieure ou périnéale.

e Les aplasies d’autres tissus(aplasie ou hypoplasie musculaire, syndrome
de Prune Belly caractérisé par la triade :atrophie des tissus musculaires,
abdominaux, dilatation des voies urinaires et cryptorchidie bilatérale).

o Les traumatismes obstétricaux et les traumatismes locaux (patch, clip) en
réanimation néonatale.

e Les gangrenes néonatales.

Actuellement, le diagnostic reste principalement clinique. Les mécanismes en
cause ne sont toujours pas élucidées, son pronostic dépends a la fois de son

étiologie et des complications qui en découlent.

La prise en charge rapide par une équipe pluridisciplinaire doit permettre

d’éviter les complications immédiates avec engagement du pronostic vital liées
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principalement au risque hémorragique et au risque septique. Ces complications
surviennent principalement dans les localisations du cuir chevelu associées a une

lacune osseuse sous jacente avec exposition des méninges.

Une fois les complications immédiates prises en charge, le bilan étiologique doit
permettre d’écarter les causes nécessitant un traitement rapide, telle qu’une
embryofoetopathie hérpetique dont le pronostic dépend de la rapidité de

I'instauration du traitement antiviral.

Cependant, la majorité des aplasies cutanées congénitales ne présente pas de
complication, et la prescription d’examens complémentaires doit étre guidée par
I'orientation clinique. L’anamnese recherchera des antécédents personnels et
familiaux particuliers, une prise médicamenteuse, ou une infection durant la
grossesse. L’examen du placenta et des membranes avec recherche d’un foetus
papyracé doit étre systématique. L’examen du nouveau-né, si besoin réalisé par
un généticien recherchera un syndrome poly malformatif et fera prescrire
éventuellement un caryotype. Des prélevements locaux et des sérologies virales
rechercheront une origine infectieuse acquise in utero. Un bilan radiologique
comprenant une radiographie, ou mieux une IRM, c’est indiqué dans les
atteintes du cuir chevelu afin d’éliminer un defect osseux sous-jacent ou une

anomalie vasculaire.

Le traitement est en général déterminé par la profondeur du defect, les aplasies
cutanées de petite surface évoluent spontanément vers la cicatrisation sous soins

locaux. Un traitement chirurgical, une reconstruction ou l'utilisation de greffes
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cutanées peuvent étre nécessaires dans le cas d’aplasies cutanées congénitales

étendues ou profondes.

Un conseil génétique est nécessaire dans le cas d’une aplasie cutanée congénitale

entrant dans le cadre d’une affection héréditaire.
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RESUME

Titre : Aplasie cutanée congénitale : Etiopathogénie, aspects cliniques et traitement
Auteur : Mme Imane MOUALLIF

Mots clés : Aplasie, étiopathogénie, aspects cliniques, traitement.

L’aplasie cutanée congénitale est définie comme une absence congénitale localisée du
revétement cutané. Il s’agit d’une malformation rare, pour laquelle moins de 500 cas
ont été décrits dans la littérature jusqu’a présent. Son diagnostic, principalement
clinique, est rendu difficile par le polymorphisme des lésions. Les mécanismes en cause
ne sont toujours pas élucidés. Les principales étiologies sont le syndrome du foetus
papyracé, les anomalies chromosomiques, les prises médicamenteuses durant Ia
grossesse et les viroses acquises in utero. Un traitement étiologique précoce dans le cas
d’un herpes congénital permet d’améliorer le pronostic de I’aplasie cutané congénitale.
Le traitement symptomatique fait appel a des soins locaux comprenant des pansements
antibactériens, des hydrocolloides, des greffes de peau mince, des greffes allogéniques,

des autogreffes ou des greffes en fonction de 'importance des lésions.

Nous avons rapporté un cas clinique d’aplasie cutanée congénitale, associée a une

épidermolyse et une dystrophie unguéale (syndrome de Bart).

Nous avons réalisé une revue compléete de la littérature concernant cette pathologie

dermatologique.

Devant une aplasie cutanée congénitale, une prise en charge rapide et spécialisée
pluridisciplinaire (pédiatre, généticien, dermatologue, chirurgien plasticien) est

nécessaire.
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ABSTRACT

Title: Aplasia cutis congenita: Etiopathogenesis, clinical aspects and treatment
Author: Ms. Imane MOUALLIF

Keywords : Aplasia, pathogenesis, clinical features, treatment.

Aplasia cutis congenita is defined as a congenital absence of localized skin surface. This
is a rare malformation, wherein less than 500 cases have been described in the
literature so far. Diagnosis, mainly clinical, is made difficult by the polymorphism of
the lesions. The mechanisms involved are still not elucidated. The main causes are
papery syndrome fetus, chromosomal abnormalities, drug taken during pregnancy and
viral infections acquired in utero. Early etiological treatment in the case of congenital
herpes improves the prognosis of aplasia cutis congenita. Symptomatic treatment uses
local treatments including antibacterial dressings, hydrocolloids, transplants thin skin,

allogeneic grafts, or autologous grafts depending on the extent of damage.

We reported a clinical case of aplasia cutis congenita associated with epidermolysis and

nail dystrophy (Bart’s syndrome).

We conducted a comprehensive review of the literature on this dermatological

pathology.

In front of a aplasia cutis congenita, a fast support and specialized multidisciplinary

(pediatrician, geneticist, dermatologist, plastic surgeon) is required.
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e Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

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

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

e Les médecins seront mes freres.
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