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Introduction




I.La maladie de Kaposi [MK] , connue également sous le nom de sarcome de Kaposi ,
est une maladie proliférative qui se manifeste a la fois sur la peau et les organes internes [1].
Cette pathologie implique diverses cellules mésenchymateuses [2] et est causée par des
facteurs viraux, notamment I'herpés virus humain de type 8 (HHV8)[3,4].

La maladie a été initialement décrite en 1872 par Moritz Kaposi Kohn, un dermatologue
hongrois, sous le nom d’hémangiome ou de sarcome pigmenté cutané multiple[5].

La maladie de kaposi survient dans différents contextes épidémiologiques permettant

d’individualiser quatre formes principales [6] :

La forme classique, également appelée forme méditerranéenne, est rare et affecte
principalement les hommes &gés de 50 a 70 ans, originaires d'Europe de I'Est et du pourtour
méditerranéen, avec une prevalence plus élevée chez les Juifs ashkénazes. Elle est considérée
comme la plus indolente avec une progression généralement lente.

D'un autre c6té, la forme endémique a été observée pour la premiére fois en 1914 au
Cameroun par HALLENBERGER. Elle est plus fréquente en Afrique subsaharienne, affectant
une population plus jeune et présentant une évolution rapide et agressive au niveau local. Elle
est souvent accompagnée d'une extension aux ganglions lymphatiques et d'une atteinte
viscérale, ce qui peut entrainer une mortalité rapide.

La MK iatrogénique a été individualisée dans les années 1970 par SIEGEL. Elle se
développe chez des patients soumis a des traitements immunosuppresseurs a long terme, dans
le cadre ou non d'une transplantation d'organe, et touche souvent des patients d'origine
méditerranéenne.[9] La survenue de la MK iatrogénique a mis en évidence le caractére
opportuniste de cette tumeur, qui a pris toute son importance avec l'apparition de I'épidémie
de VIH dans les années 80.

Dés cette période, HYMNES a signalé la survenue de MK chez de jeunes homosexuels
présentant d'autres infections opportunistes.[10] Cette observation a conduit a I'identification
de la quatrieme forme épidémiologique de la maladie de Kaposi, appelée MK épidémique,
qui est maintenant connue pour étre associée au deficit immunitaire induit par le VIH. Elle se
manifeste sous forme de Iésions cutanées étendues avec atteinte ganglionnaire et viscérale et
peut entrainer rapidement la mort.[11]



Bien que les différentes formes de la maladie de Kaposi présentent des caractéristiques
cliniques et évolutives distinctes, certaines caractéristiques sont universelles et cruciales pour

comprendre la physiopathologie de la maladie.

La maladie touche principalement les hommes, en particulier dans les formes classiques

et épidémiques.

De plus, les caractéristiques histologiques sont similaires entre les différents types de la
maladie.

Enfin, la présence du virus herpes humain 8 (HHV-8), également connu sous le nom de
virus associé au sarcome de Kaposi, est constamment observée chez les patients atteints de la
maladie de Kaposi. La découverte de cette association a ouvert de nouvelles voies dans la
recherche sur la maladie.[12] Les techniques de détection génomique et morphologique ont
permis de démontrer le lien de causalité entre le HHV-8 et le développement de la maladie, ce
qui a conduit a I'identification de nombreux genes impliqués dans la régulation de la division
cellulaire, la transformation cellulaire et I'angiogenese, offrant ainsi de nouvelles perspectives

thérapeutiques.[13]

Cependant, les traitements utilisés actuellement dépendent de la forme clinique de la

maladie ainsi que de son évolutivité agressive ou non.[14]

A travers cette étude rétrospective réalisée au service de dermatologie de 1’hdépital 1bn
Sina de Rabat, nous nous proposons d’analyser les particularités épidémiologiques, cliniques,

thérapeutiques et évolutives de la maladie de Kaposi dans notre contexte.



Objectifs de ['étude




La MK est une maladie rare pour laquelle il est difficile d'établir avec précision
I'incidence et la prévalence a I'échelle mondiale. Cette situation peut s'expliquer en partie par

la restriction géographique des 4 formes de cette pathologie.

Dans la région méditerranéenne, le Maroc est un pays ou la forme classique de la

maladie est relativement répandue et constitue de loin le type le plus frequent .

Ce travail a pour principal objectif de décrire les données épidémiologiques,
étiopathogénies, cliniques, thérapeutiques et évolutives des malades hospitalisés pour la
maladie de kaposi dans le service de dermatologie de 1’hopital Ibn Sina de Rabat en

comparant nos données a celles de la littérature.

Il a également pour objectif d’analyser nos attitudes diagnostiques et thérapeutiques en
les comparant aux donnees de la littérature afin d’en déceler d'éventuelles lacunes et de
déterminer les limites de notre approche, notre objectif ultime est de rechercher les moyens

d’améliorer la prise en charge globale de nos malades.
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I. PATIENTS ET METHODES :

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective monocentrique sur une période de 20 ans
(janvier 2002- décembre 2022). Tous les dossiers archivés des patients hospitalisés pour
maladie de kaposi dans le service de dermatologie du centre hospitalo-universitaire Ibn Sina

ont été colliges.

Afin d'inclure les cas pertinents, notre étude a retenu certains criteres d'inclusion, tels
qu'un tableau clinique correspondant a une MK, une biopsie cutanée confirmant le diagnostic,
ainsi que des examens complémentaires permettant de classer la maladie comme étant de la
forme épidémiologique classique (VIH négatif) et d'évaluer son étendue. Cependant, tous les
cas ne répondant pas a ces critéres ont été exclus, et nous avons pu exploiter les dossiers de 83

patients répondant a nos critéres.

Pour chaque patient, nous avons utilisé une fiche d'exploitation préétablie pour recueillir
des informations épidémiologiques, cliniques, paracliniques et anatomopathologiques, ainsi

que les modalités thérapeutiques et évolutives.

Nous avons adopté la classification clinique de KREIGEL (la plus couramment utilisée
pour la MKC), qui comprend 4 stades cliniques (I a V) en fonction du type de lésions, du

siege localisé ou diffus, du caractére agressif ou non, ainsi que de I'évolution.

Les données ont été saisies et traitées sur Microsoft Office Excel .



2. FICHE D’EXPLOITATION:

N°observation :
O o 1= 01 11 (= OO U R RO URURURRR

2
3
4, Origine .......ccoovvveenvennnnnnn.
5

.Agededébut.................... 6. Age de priseencharge....................o...e.
7.Antécédents

=  Personnels
L DT o 1< (-

e Notion de rapports sexuels non protégés : O

e Habitudes toxiques : Tabagismed............ Alcoolisme O0.........
e Exposition ades plantes O...........cooevvviiiiiiiinniinan.n
e Traitement immunosuppresseur au long cours O................

e NcEoplasies assoCiées T.....vvrenrenniniieennnans
e Autres antécédents pathologiques..............ccoeviiiiiiiiinan.n.
=  Familiaux :

e Cassimilaires de MK : O..ooviiiiiiiiii e

8. Clinique
=  Signes fonctionnels : Douleur o Prurit o
=  Etat général...................

= Examen dermatologique :

< Atteinte cutanée :

o Aspect des lésions :
= oedéme localisé O
= Macules érythémato-angiomateuses O

=  Plaques érythémato-angiomateuses 0O



= Papulo-nodules o

= Lésions bulleuses O

=  Lésions ulcéreuses O

= Troubles pigmentaires O

B AUIIES cei
o Topographie des lésions :

=  Membres inférieurs O Atteinte plantaire O

=  Membres supérieurs O. Atteinte palmaire O

= TroncO

= Téteo

* Disséminées O

< Atteinte mugueuse :

O BUCCAIE O
I 0 1011 1) (I = U
O GBNIAIE 1 O o

O ANAIE I O,

< Atteinte phanérienne :

o Cuir chevelu : o

o Ongles : o
= Evolution des lésions

o Non agressive O

o Localement agressive O

o Dissémination O

o Evolution par poussées O
= Complications :

o Surinfection bactérienne O

o Ulcération/saignement O

(@]

Bourgeonnement O

o Nécrose O



o Impotence fonctionnelle du membre atteint o

= Signes cliniques extra cutanés
o Pleuro pulmonaires O..........cooviiiiiiii e
O GanNglioNNAITES . .vent i e
O digestifs O vt
O HePatiqUeS DO ...ttt
IO 131 -
o Autres O
9.Histologie :
= Composante vasculaire o0 Composante cellulaire fusiforme o
= Localisation : dermique O hypodermique 0
= Dépdt d’hémosidérine (suffusions hémorragiques) o
= Stade: 1o Mo I o
= Atypies cytonucléaires: absentes 0 modérées O importantes O
= Infiltrat inflammatoire lymphoplasmocytaire o
= Recherche du HHV8 sur fragment biopsique O
10.Examens complémentaires
a. Biologiques :

e NFS O
e Hémoccults O
e Autres anomalies o

e Sérologies: HIV O...... HHVS8 O...... TPHA /VDRL O............
Hépatite BO.......... CO.evvinies e
b. Radiologiques :
® THOTaX T.eiriiieii e
o SQUElEtte Dhveveeeeee e
e Echographie ganglionnaire
ettt it i ittt it ittt it iitteeeeanteeeaannnns
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e Echographie abdominale o.................cooiiiiiiin

0 TDM thoraco-abdominale O ......coovveevieeieiiiiieaannnn.

0 Fibroscopie bronchique: O.........covviviiiiiiiiiiinn.

O AUITES it

12.Traitement :

= Abstention thérapeutique : O

= Local:

o Exérése chirurgicale O

o Cryothérapie o

o Radiothérapie o

o  Chimiothérapie intralésionnelle o

= Général :

o Monochimiothérapie O............ccviiiiiiiiiiiieeenn..s
o Polychimiothérapie d.........ccccveveeiecieeeeeeeeeeeee e,
o Immunothérapie o.............oooiiiiiiiiin,

13.Suivi :

= Durée du suivi :

11



= Evolution :

3mois 6mois lan

Etat
stationnaire

Clinique Amélioration
des lésions

Disparition
des lésions

Nouvelles
lésions

Stabilisation

Radiologique Amélioration

Disparition
lésions

Nouvelles
Iésions

= Rechute:
o Cutanée : O
o Viscérale : O
= Autre alternative thérapeutique : o
o T 1 o1t
o Réponse thérapeutique @ ........ooviiiiiiiii e
- Amélioration O
- Etat stationnaire O

- Aggravation O

14.Apparition de : Diabéte o Lymphome o Autres pathologies ...............

15.Perdu de vue : O
16.Décés : O
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Résultats
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Dans cette analyse rétrospective, nous avons rassemblé 85 cas de maladie de Kaposi,

avec des données allant de janvier 2002 a décembre 2022.
Nous avons colligé :
—> 78 patients atteints de maladie de Kaposi classique.

— 4 cas de maladie de Kaposi iatrogéne, déclenchée par la prise prolongee d'un

traitement immunosuppresseur.

Tableau 1: Caractéristiques cliniques des patients atteints de maladie de Kaposi iatrogéne :

Casl Cas?2 Cas 3 Cas 4
Age / sexe 50/homme 67/homme 72/femme 79/femme
Maladie sous- Polyarthrite rhumatoide Pemphigoide bulleuse Pemphigoide Lichen plan
jacente bulleuse
Traitement corticothérapie systémique + Corticothérapie Corticothérapie Coticothérapie
immunosuppresseur méthotrexate systémique Systémique systémique
avant I'apparition
de la MK
Délais d’apparition 6 mois 8 mois 3 mois 4 mois
apres la prise du
traitement
Stade de la maladie i i | I
et Atteinte de la muqueuse Atteinte de la cutanée localisée | Cutanée localisée
localisations buccale mugqueuse buccale aux membres aux membres
inférieures inférieures
Prise en charge Aurrét de la corticothérapie et Dégression de la Abstention Abstention
abstention thérapeutique corticothérapie puis thérapeutique thérapeutique
arrét et surveillance
Evolution Rémission partielle des Disparition des Iésions Disparition des Disparition des
Iésions 1ésions aprés ’arrét lésions apres
de la dégression de la
corticothérapie corticothérapie

= Un patient de 43 ans a été diagnostiqué avec la forme épidémique de la maladie de
Kaposi. Deux sérologies positives ont confirmé une infection par le VIH. Il présentait une
forme cutanée rapidement agressive qui s'est disséminée sur tout le corps, avec une atteinte de
la muqueuse buccale et génitale. Son taux de CD4 était de 100 e/ul. Pour traiter sa maladie , il
a été mis sous trithérapie antirétrovirale comprenant Efavirenz, Emtricitabine et Tenofovir, ce
qui a permis de stabiliser les Iésions cutanéo-muqueuses . Cependant, trois ans plus tard, le

patient est décédé a cause d'un sepsis sévere a point de départ pulmonaire.
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B MK classique
MK iatrgénique

MK épidémique

Figure 1: Répartition des patients atteints de la MK
en fonction des formes clinicoépidémiologiques

Vu la fréquence élevée de la maladie de kaposi classique dans notre étude , nous avons
décrit les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutives pour les

78 patients recrutés .

I. EPIDEMIOLOGIE :

1. Répartition selon le sexe :

Nous avons colligé 78 patients : 66 hommes (85%) et 12 femmes (15%), soit une nette
prédominance masculine avec un sexe ratio H/F de 5,5.

répartition selon le sexe

B homme

m femme

Figure 2: Répartition des patients selon le sexe
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2. Répartition selon I’age:

L’age moyen était de 69 ans avec des extrémes allant de 25 a 89 ans. La tranche d’age
la plus touchée était celle de 70-79 ans . 79% des patients avaient a ’hospitalisation un age

entre 50 et 80 ans

age moyen = 69 ans

30

25

20

15

: I
, .

20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 >80

%]

Figure 3: Répartition des patients selon 1’age
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3. Répartition par anneée :

Un maximum de 25 cas a été noté entre 2018 et 2022.

Effectif

25
20
15
10

5 I

]

2002-2006 2007-2010 2011-2014 2015-2018 2019-2022

Figure 4: Nombre de cas hospitalisés par an entre 2002-2022

4. Délai de consultation :

Les patients ont consulté tardivement aprés I'apparition des premieres lésions cutanées,
avec un délai médian de 18 mois et des extrémes allant de 1 mois a 14 ans.
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II. ANTECEDENTS :

Dans les antécédents personnels :

o 26 patients avaient une hypertension artérielle (33,3%) et 8 une cardiopathie associée
(10,3%).

o 12 patients éetaient diabétiques (15,38%).

o 7 cas de pathologie infectieuse (9%) : 2 syphilis traitées et 5 cas de tuberculose

pulmonaire traitées
o b5 patients étaient suivis pour rhumatisme inflammatoire chronique (6,5%)

o Chez 3 cas (3,84%), la MKC a été aggravée par la prise prolongée de corticothérapie
orale (PREDNISOLONE) par auto-médication pour un asthme chez 2 patients et

pour des douleurs rhumatismales non documentées chez le 3 éme

o Chez 2 patients (2,56%), la MKC était associée a une néoplasie : 1 cas de mycosis

fongoide et le deuxiéme un adénocarcinome gastrique.
o 2 avaient la notion de rapports sexuels non protégés (2,6%).
o 15 cas de tabagisme chronique (19.2%).

Nous n’avons pas trouvé de cas familiaux de maladie de kaposi.

Rapports sexuels non protégés
Néoplasies

prise d'immunosupresseurs au long cours
Pathologies rhumatismales

Pathologies infectieuses

Diabete

Figure 5: Antécédents des patients atteints de MKC



1. ASPECTS CLINIQUES

1. Signes fonctionnels

Les symptdmes les plus couramment observes sont la douleur et le prurit. Parmi les
patients, 58 (74,4%) ont signalé des douleurs, tandis que 22 (28,2%) ont présenté des

démangeaisons. Treize (16,66%) des patients ont signalé les deux symptdmes fonctionnels, a

savoir la douleur et le prurit.

signes fonctionnels
100
50
0 . , , m signes fonctionnels
. &
0\6& Q‘o& xQ‘\)‘
Oo R
\0
e

Figure 6: signes fonctionnels associés a la MKC

2. Signes généraux :

L’¢tat général était jugé altéré chez 10 patients (12,82%) , assez bon dans 16 cas

(20,51%), et bon chez 52 patients (66,66%) .
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3. Manifestations dermatologiques :

3.1. Atteintes cutanées :
a. aspect des lesions :

Plusieurs types de lésions ont été rencontrés :
o Papulo-nodules
o Plaques érythémato-angiomateuses
o Macules érythémto-angiomateuses
o lésions ulcéreuses/bourgeonnantes
o Lésions kératosiques
o Troubles pigmentaires
o Sclérose cutanee

o (Edeme localisé

lésions cutanées

60

50

40

30

20

10

Figure 7: manifestations cutanées de la MKC
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La majorité des patients ont présenté une forme papulo-nodulaire de la maladie de
Kaposi, qui a été observée chez 56 d'entre eux (71,8%). Les plaques angiomateuses ont été
présentes chez 50 patients (64%), tandis que les macules angiomateuses ont été détectées chez
39 patients (50%). Les lésions kératosiques ont été identifiées dans 34 cas (43,59%). Seuls 9
patients (11,53%) ont présenté des Iésions ulcéreuses, et des troubles pigmentaires n'ont été

observés que dans 7 cas (9%).

Deux cas (2,56%) présentaient un aspect sclérodermiforme associé qui rentrait dans le

cadre de syndrome paranéoplasique .
Les nodules étaient associés aux plaques chez 35 patients (44,8%).

Le lymphcedéme, par ailleurs, a été retrouvé chez 44 patients (56,41 %).

H Lymphoedéme

Figure 8: présence du lymphadéme chez nos patients
b. Distribution des Iésions :

Chez la majorité des patients (97,5%), les lésions cutanées eétaient localisées
principalement aux membres inférieurs, avec une atteinte plantaire observée dans 49 cas
(62,8%). Les membres supérieurs étaient touchés chez 47 patients (60,2%) , tandis que 44
patients (56,41%) présentaient une atteinte simultanée des deux membres supérieurs et

inférieurs.
Les régions moins affectées étaient ; la téte 14 cas (17,94% )et le tronc 10 cas (12,8% ) .

Par ailleurs , 10 patients (12,8% ) présentaient une atteinte disséminée a tout le corps.
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Figure 9: Topographie des Iésions cutanées
c. Evolution :

L’évolution était lente chez la majorité des patients : 67 patients (86%) et rapide chez 11

patients (14%) seulement.

L’évolution rapide a été définie par I’augmentation dans le nombre de nodule et/ ou
plaques ou la surface totale de la plague en moins de trois mois apres le premier examen

clinique.

Figure 10: évolution de la MKC
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d. Modes évolutifs des lésions :
Nous avons distingué 3 modes d’évolution :
o Non agressive : 32 patients (41,02%)
o localement agressive : 28 patients (35,89%)
o Dissémination : 18 cas (23,07%)
e. Complications :

Les patients ont présenté différents types de complications en rapport avec 1’agressivité

des lésions :
o L’ulcération : 14 patients (17,94%)
o Le bourgeonnement : 4 patients. (5,12%)
o Lasurinfection : 16 patients. (20,5%)
o Le saignement : 29 patients. (37,17%)
o L’impotence fonctionnelle : 25 patients. (32,05%)
30 patients n’ont pas présenté de complications. (38,46%)

A noter que 20 patients présentaient plusieurs complications au méme temps

complications locales

Figure 11: complications au cours de la MKC
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3.2. Atteinte muqueuse :

L’atteinte muqueuse était présente chez 28 patients (35,9%).

La localisation de la MCK a été observée au niveau de la muqueuse :
o Buccale : chez 21 patients (27%).
o Génitale : chez 13 patients (16,66%)
o Anale : chez 1 patient (1,28%)

Aucune localisation oculaire n’a été signalée.

Atteinte mugeuse

25
20
15
10 B Atteinte mugeuse
5 I
0 : . e .

Oculaire Buccale Génitale Anale

Figure 12: atteinte des différentes muqueuses au cours de la MKC

3.2. Atteinte phanérienne :

1 patient présentait des nodules au niveau du cuir chevelu.

Aucune 1ésion unguéale évocatrice de MKC n’a été observée chez nos patients.
4. Manifestations systémiques cliniques :

Lors de l'examen clinique, nous avons observé chez 4 patients une localisation
ganglionnaire de la MKC, chez 3 patients une toux chronique suggérant une atteinte pleuro-
pulmonaire et chez 3 autres patients une douleur osseuse intense, confirmée ultérieurement

par les examens complémentaires.
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L’examen clinique, chez plusieurs patients, n’a pas orienté vers des localisations
profondes découvertes ultérieurement au cours des explorations radiologiques ou

endoscopiques.
5 . Dermoscopie :
La dermoscopie a été réalisée chez 28/78 patients , nous avons retrouveé :
o Une couleur rose violacée chez les 28 malades (100%)
o Un aspect multicolore chez 26 malades (92,85%)
o Des squames en superficie chez 18 malades (64,28%)
o Une collerette blanchatre chez 16 malades (57,14%)

o Une hyper pigmentation périfolliculaire a été également notée chez 8 malades en

rapport avec des Iésions cicatricielles hyperpigmentées. (28,57%)
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IV. PARACLINIQUE :

1. L’étude histologique :

Tous les échantillons examinés par anatomopathologie ont révélé une MK présentant les
trois caractéristiques histologiques typiques : une prolifération vasculaire, une composante
cellulaire fusiforme et des suffusions hémorragiques, accompagnées ou non d'un infiltrat

inflammatoire.

Des atypies cellulaires ont été observées dans 62 cas, allant de modérées a tres importantes,

et des mitoses ont été détectées dans 44 cas.

Cependant, il n'y avait pas de corrélation entre la gravité de ces anomalies et I'agressivité
clinique de la maladie : 70% des patients atteints d'une forme non agressive de la maladie
avaient des atypies cellulaires. Sur les 30 cas ayant bénéficié d'une immunohistochimie, 16

ont montré une réactivité focale au CD31 et une forte positivité au CD34.
La détection de I'HHV8 par PCR sur des fragments biopsiques a été réalisée chez 22 des
78 patients inclus dans I'étude, avec des résultats positifs.

2. Examens paracliniques :

o La sérologie HHV8 a été réalisée chez 47 patients : Elle était positive chez ces

malades.
o Lasérologie HIV était négative chez les 78 patients
o Lasérologie syphilitique : positive chez 2 patients.
o Lasérologie hépatique B : positive chez 2 patients

o Lasérologie hépatique C : positive chez 1 patient.
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L’hémogramme a révélé une anémie chez 20 patients : hypochrome microcytaire
chez 11 patients avec un taux de ferritine bas et une VS accélérée . Chez les 9 autres
patients,le taux des leucocytes était élevé(>10000 ¢/mm3) chez 15 patients et cela

était en rapport avec les lésions cutanées surinfectées.

Tous les patients ont subi une radiographie pulmonaire pour détecter toute éventuelle
localisation pulmonaire. Cette analyse a révélé des images suspectes de nodules

parenchymateux chez cing d'entre eux.

Par ailleurs, trois patients ont subi une fibroscopie bronchique avec biopsie, dont un
seul a présenté une localisation bronchique. Chez les deux autres, une tuberculose

pulmonaire a été diagnostiquée.

45 malades ont bénéficié d’une échographie abdominale : une localisation hépatique

a été suspectée chez 1 patient.

50 malades ont bénéfici¢é d’une échographie ganglionnaire : des adénopathies
d’allure suspecte ont été objectivées chez 7 patients, ces 7 patients ont benéficié
d’une biopsie ganglionnaire qui a révélé une atteinte ganglionnaire chez 4 patients,
un lymphome de hodgkin type IV chez un patient et une lymphadénite
dermatopathique chez 2 patients .

La TDM thoraco-abdomino-pelvienne réalisée chez 60 patients a révélé des

localisations secondaires dans 6 cas (pulmonaire, ganglionnaire, hépatique).

Chez 58 patients, une endoscopie digestive haute (FOGD) avec biopsie a été réalisée.
Les résultats ont montré que 5 patients avaient des lésions de kaposi
gastroduodénales confirmées par I'examen anatomopathologique des biopsies. Ces 5

patients présentaient également des Iésions de la muqueuse buccale.

La colonoscopie a été réalisée chez 7 patients , elle a objectivé une atteinte colique

associée chez un patient qui avait une atteinte de la muqueuse anale .

= Résultats :

L’atteinte extra dermatologique a été retrouvée chez 14 malades (17,94 %) d’emblée au
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moment du diagnostic de la maladie :

O

La localisation Gastro-intestinale : 6 patients sur une étude anatomopathologique

réalisée sur des biopsies digestives réalisées lors de la FOGD et la colonoscopie.

La localisation osseuse : chez 5 patients a type d’image d’ostéolyse au niveau des

membres inférieurs pour 4 malades et de la main gauche pour le 5éme malade.
Pulmonaire : chez 5 patients selon les données radiologiques et fibroscopiques

La localisation ganglionnaire périphérique et profonde : dans 4 cas retenue sur des
données de 1’échographie ganglionnaire et la TDM et confirmée sur étude

anatomopathologique d’une biopsie ganglionnaire.

Hépatique : chez 1 patient sur des images échographiques et scannographiques en

faveur de formations tissulaires.

Atteinte extra dermatologique

5 I I I

Figure 13: Atteintes extra-cutanées au cours de la MKC
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V. CLASSIFICATION DES PATIENTS

= Suivant la classification de KRIEGEL,
o Stade | :27 patients (34,6%)
o Stade Il: 12 patients (15,38%)
o Stade 111 :25 patient (32,05%)

o Stade IV: 14 patients(17,94%)

STADIFICATION KRIEGEL

STADE IV

STADE Il

STADE Il

STADE |

10 15 20 25 30

o
%]

Figure 14: Stadification KRIEGEL des patients ayant MKC
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VI. CARACTERISTIQUES DU TRAITEMENT

Il existe différentes approches thérapeutiques qui ont été adoptées, en fonction de :
o L'avanceée de la maladie.
o Le comportement et la vitesse de progression de celle-ci.

o L'emplacement des dommages observés.
1. Abstention thérapeutique :

Préconisée chez 17 (21,8%) patients ayant un stade | de la maladie avec une atteinte

localisée et bien tolérée.
2. Traitement local :

Il a été administré chez 22 (28,20%) patients en premiére intention ou en complément

thérapeutique selon les modalités suivantes :
o Chirurgie (10 patients)
o Cryothérapie (8 patients)
o Radiothérapie (8 patients)
a. Lachirurgie :

Une exérese chirurgicale a été réalisée chez 10 patients qui présentaient des nodules
ulcérés douloureux qui saignaient ; seule dans 2 cas , associée a une cryothérapie et en

complément du traitement systémique chez 8 patients .

Une récidive des lésions au bout de 6 moisa été notée chez les 2 malades qui ont

bénéficié de la chirurgie seule.
b. La cryothérapie :

A été utilisée en complément thérapeutique chez 8 patients, avec des résultats

satisfaisants.
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c. La radiothérapie locale :

Administrée en complément d’une chimiothérapie systémique chez les 8 malades, La

dose administrée était de 15 a 40 Gy:

o Elle a été indiquée chez 5 patients qui présentaient toujours des lésions évolutives
de la MK aprés 6 cures de BLEOMYCINE injectable et elle a nettement amélioré le
confort des patients.

o Chez les 3 autres patients elle a été utilisée en association avec une chimiothérapie

systémique a base de PACLITAXEL, avec stabilisation des lésions.
Aucun effet indésirable n’a été noté chez ces patients.
3. Chimiothérapie systémique :
La chimiothérapie systémique a été administrée chez 49 patients (60,27%) :
= Une monochimiothérapie chez 44 patients :

o A base de BLEOMYCINE intramusculaire chez 42 patients avec une MKC :
D’emblée chez 36 patients et chez 6 patients aprés aggravation des lésions apres

abstention thérapeutique.
o A base de Vinblastine chez 2 patients d’emblée avec une MKC stade IV

o A base de Placitaxel chez 9 patients : d’emblée chez 5 patients ayant une MKC
stade 1V , chez 2 malades stade Ill apres échec thérapeutique a la bléomycine,
chez un patient qui a présenté une pancytopénie fébrile apres la 2 eme cure de la
bléomycine et chez une patiente stade IV aprés échec thérapeutique a la

vinblastine.
= Une polychimiothérapie chez 5 patients :

o ABV (Adriablastine-bléomycine-vinblastine) : d’emblée indiquée chez 2 patients
ayant un stade IV de la MKC et chez 2 patients aprés échec de la bléomycine en

monochimiothérapie .
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o VINBLASTINE + FARMORUBICINE : chez 1 patient avec un stade IV de sa

maladie.

Le tableau suivant représente un résumé des différentes données concernant les

modalités des traitements systémiques et leurs réponses thérapeutiques.

Tableau 2: les traitements systémiques administrés et leur réponse thérapeutique

Protocoles Nbre Nbre Réponse clinique Réponse Complications
thérapeutiques patients | cures au bout du traitement radiologique P
Complete 7 Patients
. . Toxicité
BLEOII:\A/IY(HNE Partielle 21 Patients Hématologique
15mg /3-dsem 42 6 Stabilisation 9 Patients
Aggravation 2 Patients
Rechute 3 Patients
Complete 3 Patients Amelioration
. . A Neuropathie
Partielle 3 Patients Amélioration Périphérique
PACLITAXEL 9 5-10 e . e
Stabilisation 1 Patient Stabilisation
Aggravation 2 Patient
(décés)
Vinblastine 9 9.4 Complete 1 patient Amélioration
Aggravation 1 patient Progression
Partielle 2 patients
ABV 4 7 Stabilisation
Stabilisation 2 Patients
VINBLASTINE + Toxicité
FARMORUBICIN 1 10 Réponse compléte Stabilisation Hématologique

E
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VII. LEVOLUTION :

1. La durée du suivi :

Les pratiques de suivi ont présenté une grande variabilité en fonction du stade initial de

la maladie, de I'évolution de celle-ci et des traitements administrés.

La durée du suivi s'est avérée généralement courte, en raison de la non-observance des
patients qui pourrait étre due a la nature indolente de la maladie, particulierement pour les

stades précoces. Cette durée a fluctué entre 5 mois et 3 ans, avec une médiane de 18 mois.
2. Résultats du suivi :

o 36 patients sont encore suivis dans notre formation , la durée de suivi est entre 5

mois et 3 ans avec une médiane de 18 mois , 4 sont en cours de traitement.

o 14 patients étaient perdus de vue apres abstention thérapeutique , ils avait un stade |

de la maladie.
o 22 patients ont abandonné le suivi aprés I’amélioration clinique.

o 6 patients sont décédés : 2 patients décédés apres chimiothérapie systémique, et un
patient décédé¢ d’un choc septique sur surinfection des lésions cutanées. Les 3
autres patients sont décédé sans causalité avec la MKC, 1 patient aprés traitement
par chimiothérapie de son lymphome non hodgkinien, un autre par une détresse
respiratoire et une autre malade par accident vasculaire cérébrale sur fibrillation

auriculaire. (tableau 2)

=> 46,15 % des patients sont suivis, 28,2% ont abandonné le suivi, 17,94 % sont perdus

de vue et 7,69% sont décedés.
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Tableau 3: Caractéristiques des cas de déces

Cas1 Cas 2 Cas3 | Cas4 Cas 5 Cas 6
Age 76 69 85 25 81 64
Atcds Adénocarcinome | Diabete sous ras ras Rhumatisme | diabéte sous ado
gastrique insuline mal suivi cardiopathie sous
HTA sous traitements
traitement
Stade de la i 1l i \Y] i v
MKC
Traitement - chimiothérapie - paclitaxel - paclitaxel
recu pour un
¢ lymphome d
hodgkin
Cause du Détresse Neutropénie AVC | Neutropénie Choc Arrét cardiaque
décés respiratoire fébrile aprés 2 sur fébrile + septique sur | en ambulatoire
eme cure ACFA | surinfection | surinfection aprés 1% cure
des lésions | des lésions
cutanées
Suivi des patients
B Suivis

m Abandon de suivi
W Perdus de vue

Décés 0%

Figure 15: le suivi des patients apres diagnostic de traitement de la MKC
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3. Réponse thérapeutique :

e Stabilisation : 21 patients

Progression sous traitement : 4 patients

Rémission compléte : 10 patients

Rémission partielle majeure : 20 patients

rechute : 3 patients

Statut inconnu : 14 patients

Suivi de la réponse thérapeutique

| Stabilisation

B Progression

M Rémission compléte
Rémission partielle

M Récidive

m statut inconnu

Figure 16: Résultats du suivi thérapeutique des patients au cours de la MKC

Au cours de cette étude, nous avons noté 34,61% de maladie stable, 25,64 % de réponse
partielle, 12,82% de guérison sur un intervalle moyen de 4 mois, 5,12 % de maladie

progressive et 3,84 % de récidive.

La réponse thérapeutique ainsi que I'évolution de la maladie étaient étroitement liées
retentissement de la maladie, a son stade clinique et au choix de la modalité thérapeutique

adoptée.
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Synthése :

— 27 patients avaient un stade I :

o Nous avons préconisé une abstention thérapeutique chez 17 patients et on a noté
une progression chez 3 patients qui ont bénéficié de chirurgie et des séances de

cryothérapie pour des lésions papulo-nodulaires, 14 ont été perdu de vu.

o 6 autres avaient bénéfici¢é d’un traitement local par chirurgie et cryothérapie

d’emblée.

o 4 patients ont recu une monochimiothérapie systémique par de la Bléomycine

pour des Iésions plantaires invalidantes.
= 12 patients avaient un stade 11 :
o 10 patients avaient recu de la bléomycine par voie systémique .

o La Radiothérapie a été préconisée chez 2 patients, dont un malade avec de la

vinblastine en monochimiothérapie.

— 25 patient avait un stade 111 :

o 22 ont été traités par cure systémique de Bléomycine.on notait une progression
de la maladie chez 3 malades chez qui il a été préconisé de les mettre sous
placxitaxel et chez qui on notait une amélioration compléte au bout de la 3 eme

cure

o 3 malades sont décédés avant de démarrer le traitement et un autre est décédé

apres 2éme cure de chimiothérapie pour son lymphome systémique.
= 14 patients avaient un stade IV :

o 6 patient ont recu 5 cures de PACLITAXEL : 2 cas de réponse partielle, 1 cas de
réponse compléte , 2 cas de décés et un cas de progressions dont sa prise en

charge et son suivi sont toujours en cours.

o 4 ont regu I’ABV dont 2 avec une radiothérapie locale : 2 cas de reponse

compléte et 2 cas de stabilisation des Iésions.
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o 2 patient ont recu de la bléomycine par voie systémique avec une réponse

partielle majeure.

o 1 patiente a regu 2 cures de la vinblastine sans amélioration puis un traitement

par placitaxel a été préconisé puis perdue de vu .

o 1 patient a recu un traitement & base de VINBLASTINE + FARMORUBICINE

avec une réponse compléte .
4. Lasurvie globale :

Nous avons noté 3 cas de déces pour des raisons non liées directement a la MKC.

Et 3 autres déces (3,84%) chez des malades dont la MKC était agressive, les causes de

déces étaient surtout liées eux effets indésirables de la chimiothérapie systémique.

En général, la maladie de Kaposi classique ne semble pas avoir d'impact significatif sur
la survie globale des patients, étant donné son évolution généralement lente et son caractere

peu agressif dans la plupart des cas.
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Discussion
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I. HISTORIQUE :

La forme classique de la maladie de Kaposi a été décrite pol
par Moritz Kaposi (1837-1902), un professeur de dermatologie a |
le nom d™idiopathisches multipes pigmentasarkom der Haut". [5]

Kaposi a observé que la maladie était limitée aux me
lentement et touchait principalement les hommes d'origine mediter
de I'Est.[5,14]

Figure 17:: Moritz Kohn

Cependant, Helmut Kobner a déja rapporté des incidents de sarcome -cutané
métastatique en 1869. [15]

En utilisant le matériel provenant de cing cas initialement décrits, Kaposi a mené des

études anatomopathologiques qu'il a partagées et discutées avec Rudolf Virchow (1821-1902)
[6].
Dans cette publication révolutionnaire, Kaposi a inclus des images cliniques et

histopathologiques qui n'ont été publiées qu'en 1876 dans I'« Atlas der Hautkrankheiten »
publié par Hebra.[6]

matose multipla hemorrhagica de Ka

por Arminio Fraga

Chefe do Dispensario de Doengas da belle « Venercas
do Santa Casa de Misericordia

M. F., 56 annos, preto, solteiro, internado no Ho
Il de Santa Cruz

" A convite do Dr. Eurico Villela fomos examii
nte, o qual apresentava grande numero de nodulos
perficiaes, salientes ¢ pediculados, outros intradermice
psistencia firme, de tamanhos variaveis, indolores, ni
rados, apparecendo, ora sobre as superficies infiltrada:
bre a pelle sa.

FIGURE 1: Reproduction of the first page of Arminio Fraga's paper

Figure 18: I’une des premiéres publications & propos de la MK. [6]
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En 1894, Kaposi a publié une nouvelle étude dans laquelle il a proposé le nom de «
sarcoma idiopathicum multiplex haemorragicum », ou « sarcome idiopathique multiple

hémorragique », afin d'éviter toute confusion avec le mélanome (16).

En 1895, Koebner a proposé le nom de sarcome de kaposi (6). Plusieurs années plus
tard, en 1905, Tommaso De Amicis de l'université de Naples en Italie a publié une

monographie détaillant I'analyse de 12 patients atteints de sarcome de kaposi (17).

Au cours de la fin du 19eme siécle et de la premiere décennie du 20eme siécle, plusieurs
observations ont suggéré que cette maladie était plus fréquente chez les patients d'origine
juive, méditerranéenne et d'Europe de I'Est, mais particulierement rare chez les enfants et les

adolescents (18).
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Il. EPIDEMIOLOGIE :

Du fait de la progression lente de la MK, il est souvent difficil de déterminer de maniere
précise la période exacte de son apparition, ce qui complique également la distinction fiable

entre les taux d'incidence et de prévalence.

Il est aussi fréquent que les registres de population de cancer ne donnent pas
d'informations détaillées sur chaque type de MK, mais plutdt des données agrégées sur le
nombre total de cas et I'incidence globale de la maladie. Ce manque de spécificité complique

I'analyse individuelle des différents types de MK

Dans notre étude , nous avons trouvé 83 patients atteints de maladie de kaposi, la
maladie de kaposi classique était la plus fréquente notée chez 78 patients , contre 4 MK
iatrogenique et un seul patient qui présentait la forme épidémique. Ce qui rejoint les donnees

de la littérature .

Il n'y a pas de schéma de distribution commun des sous-types de KS dans les études
rapportées de différentes régions du monde . Dans la grande majorité des séries de cas, la MK

classique est la variante la plus courante.[19] (tableau)
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Tableau 4: Séries de maladies de kaposi rapportées dans la littérature évaluant les formes

Clinico-épidémiologiques de la maladie

MK MK MK MK
Etude /pays /année | Effectif/periode | classique | iatrogénique( | epidémique | endémique
(%) %) (%) (%)
Weissmann et .
al./1srael/2000 [19] 125/1957-1993 | 108 (86.4) 17 (13.6) -
Dogan et
al.Turkey/2010 [20] 51/1998-2009 | 50 (98.03) - 1(1.9) -
Jakob et .
al./Germany/2011[21] 20/1987-2009 15 (75) 5(25) -
Tiussi et a[lé/;razn/ZOlZ 15/1986-2009 3 (20) ] 12 60) _
zaraa et a[lé/:'gl']unls/2012 75/1982-2007 | 70 (93.3) 1(1.3) 4(5.3) -
wuet alt/ziqlnwzo14 105/1997-2013 | 77 (73.3) 'f 28 (26.7) :
Rescigno et .
al./ltaly/2013 [25] 32/2008-2012 | 27 (84.3) 5(15.7) -
Laresche et
al./France/2014 [26] | °//1977-2009 | 17/(30) 5(9) 35 (61) -
Kamyab eE2a7I.]/ Iran/2014 34/2006-2011 20 (85) 5 (15) _ _
Sen et .
al.Turkey/2016[28] 128/1997-2014 |113(88.3) | 15 (11.7) )
Baykal et al 137/2007-2017 | 88 (64.2) 37 (27) 11 (8.03) 1(0.73)
/Turkey/2018[29] : : .
Notre etude 83/2002-2022 | 78(93,9) 4(4,8) 1(1,20) -
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+ Maladie de Kaposi classique :
1. Repartition géographique :

La répartition géographique de la maladie de Kaposi varie en fonction du type de la
pathologie considérée. La forme classique de la maladie est principalement présente en
Europe de I'est, en Europe centrale ainsi qu'autour de la Méditerranée, avec une extension en
Amérique du Nord et en Israél qui peut s'expliquer par I'immigration [30,31], Elle a été
estimée a 0,014 cas pour 100 000 personnes-années au Royaume-Uni entre 1971 et 1980 et
jusgu'a une incidence standardisée de 1,58/100 000 habitants par an en Sardique entre 1977 et
1991.

Cependant, cette maladie semble étre plus répandue qu'on ne le pensait auparavant. En
effet, des séries de cas ont été signalées en Asie (Japon, Chine, Arménie, Iran, Turquie) ainsi

que dans la population latino-américaine [32].

La prévalence de la maladie de Kaposi est variable selon les études et les pays. On peut
distinguer les pays a forte incidence, ceux a incidence intermeédiaire et ceux a faible incidence.
Le Maroc est considéré comme un pays ayant une prévalence intermédiaire en matiére de

maladie de Kaposi.
2. L’age :

La forme classique de la MK se manifeste généralement chez les individus de plus de
50 ans, bien que des cas chez des sujets plus jeunes aient été observés de maniére moins
fréquente. La maladie est rare chez les personnes de moins de 30 ans[33], avec seulement

quelques cas sporadiques pédiatriques signalés dans le monde entier[34,35].

Dans notre série, nous avons identifié deux cas de MK chez des patients de moins de

30 ans.

L’age moyen des malades observé lors de leur premiére consultation est de 55,6+/- 16,8

ans dans I’étude chinoise, 74 ans dans 1’étude espagnole et 68 ans dans I’étude suédoise.
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Au niveau Maghrébin, la moyenne d’age était de 69,1 ans en Tunisie et de 73 ans a Fés.

Notre étude rejoint les mémes résultats et retrouve aussi 1’age avancé de la majorité des

patients qui est d’'une moyenne de 69 ans.

Tableau 5: Tableau comparatif de 1a moyenne d’age des patients au cours de la MKC :

1993-2016
1997-2013 77 35-92 55,6
ans
2002-2016 35 58-90 74ans
1982-2007 70 55-83 69,1
ans
2007-2017 17 42-89 73 ans
2010-2019 27 38-89 66,4
ans
2002-2022 78 25-89 69 ans

3.Le sexe :

Les données épidémiologiques montrent une nette predominance de la MKC chez les
hommes par rapport aux femmes, ce qui suggeére que le sexe est un facteur de risque
important de la maladie.

Cette prédominance chez les hommes a été observée dans les premieres publications du
siecle dernier et confirmée par les registres de population des années 50 jusqu'aux années 80,
avec un ratio hommes-femmes de 10-15/1. [39,40]

Une hypothése avancée depuis longtemps suggére que les hormones pourraient avoir un
impact sur la maladie de Kaposi. Selon cette hypothése, les hormones stéroides, en particulier
les androgenes, pourraient favoriser la prolifération des lymphocytes et la production
d'interleukines, tout en affaiblissant les fonctions des cellules T. Cette interaction pourrait

ainsi promouvoir la progression de la maladie [41,42]
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Cette prédominance masculine reste toujours d’actualité et elle a été rapportée en Chine
avec un sexe ratio de 15 /1, en Espagne et en Suede a 2,5 /1. Elle est observée aussi au niveau

Maghrébin, avec des sexe ratio de 2,3/ 1 en Tunisie et de 3/1 & Fés.

Dans notre série, nous avons trouvé 66 hommes et 12 femmes, soit un sexe ratio de
5,5/1.

Tableau 6: tableau comparatif des sexe- ratios au cours de la MKC

Pays Période Effectif Sex ratio H/F
Suede [36] 1993-2016 55 2,51

Chine [24] 1997-2013 77 15,71
Espagne [37] 2002-2016 35 2,51

Tunisie [23] 1982-2007 70 2,31

Fés [38] 2007-2017 17 311

Rabat (HMMV) 2010-2019 27 12,51

Notre étude 2002-2022 78 5,51

% Maladie de Kaposi iatrogénique ou post-transplantation

La Maladie de Kaposi (MK) peut survenir chez les patients qui ont subi une
transplantation d'organe ou qui ont été traités avec des médicaments immunosuppresseurs
pendant une longue période. Les premiers cas de MK iatrogénique ont été décrits chez des
patients ayant subi une transplantation rénale en 1969 . Les patients ayant recu une greffe de
moelle osseuse semblent moins susceptibles de développer la MK par rapport aux patients
ayant recu une greffe d'organe solide. On pense que la reconstitution immunitaire peut jouer

un role protecteur contre la MK [43].

Le temps moyen de survenue de la MK apres une transplantation est relativement court,
allant de 12 a 20 mois selon les études [44,45].

Les patients transplantés d'organes dans des zones ou le virus HHV-8 est endémique
sont plus susceptibles de développer la MK. On pense que la réactivation du virus HHV-8 est
la principale cause de la MK plutdt que la transmission du virus par le greffon [46].
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Des études ont montré que l'infection au cytomégalovirus (CMV) peut réactiver le

HHV-8 et contribuer a la survenue ou a la réapparition de la MK [46].

La survenue de la MK chez les patients transplantés est plus fréquente chez ceux qui
prennent de la ciclosporine. Dans une étude menée par Penn et al., I'incidence de la MK était
de 3 % chez les patients prenant de l'azathioprine, mais elle a augmenté a 10 % apres

I'introduction de la ciclosporine [47].

La MK a été signalé chez des patients recevant des corticostéroides pour un large
éventail d'indications, principalement des maladies auto-immunes. Dans une série récemment
publiée de 143 patients atteints de KS iatrogéne, la polyarthrite rhumatoide (12,7%) était la
cause la plus fréquente , suivie de la polymyalgie rhumatismale (10%) et de la myasthénie
grave (8,2%).[48]. 5,5 % des patients atteints de MK sans transplantation d'organe
présentaient également une pemphigoide bulleuse. Des cas rares de MK ont également été

signalés chez des patients atteints de pemphigus.

Dans notre étude ; 4 patients présentaient une MK iatrogénique due a la prise prolongée
de corticothérapie systémique pour une pemphigoide bulleuse chez 2 patients, un lichen pour

un patient et une polyarthrite rhumatoide pour le 4 éme cas .
Les principaux facteurs de risque de survenue de la MK iatrogenique comprennent :
o le statut sérologique HHV-8 positif au moment de la transplantation
o lacharge virale HHV-8
o le régime d'immunosuppression et d'induction
o léage
o le lieu de naissance
o l'origine ethnique (Moyen-Orient)
o le phénotype HLA (A2, AW19, B18, B5-B8 et DR5)

o les comportements sexuels a risque (hommes ayant des relations sexuelles avec des

hommes ou ayant des partenaires multiples) [49,50].
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% Maladie de kaposi épidémique ou liée au VIH :

Dans les années 1980, I'épidémie mondiale de VIH a eu un impact important sur
I'épidémiologie de la maladie de Kaposi. On a observé une augmentation de I'incidence de la
maladie et une modification du ratio hommes/femmes. Aux Etats-Unis, 15% des personnes
infectées par le VIH ont été diagnostiquées avec la maladie de Kaposi, contre 29% en Europe.
Chez les patients séropositifs, la survenue de la maladie de Kaposi est un signe de passage au
stade du Sida.[51,52,53].

Dans notre étude , un seul patient était séropositif avec un taux de CD4 a 100 e/pl.

Le risque de développer la maladie de Kaposi est 20 000 fois plus élevé chez les
personnes infectées par le VIH que chez la population générale non immunodéprimée, et 300
fois plus élevé que chez les personnes ayant une autre cause d'immunodépression. L'incidence
de la maladie est de 25 cas pour 100 000 habitants chez les hommes hétérosexuels et de 540
cas pour 100 000 chez les hommes homosexuels. La maladie de Kaposi est plus fréquente
chez les patients séropositifs ayant été infectés par voie sexuelle que chez ceux ayant été

infectés par voie parentérale.[54]

Le risque de développer la maladie de Kaposi est plus élevé chez les patients
séropositifs pour le VIH chez qui la primo-infection a HHV-8 survient aprés I'infection par le
VIH.

Une classification appelée TIS a été proposée par le groupe des essais AIDS Clinical
Trials Group (ACTG) pour identifier les patients a bas et haut risque de mortalité. Cette
classification est basée sur I'extension tumorale (TO/T1), le taux de CD4 (10/11) et la présence

ou non de symptomes systémiques (S0/S1) (tableau 14). [55]

Les patients présentant les facteurs T1S1 ont une survie a trois ans significativement
plus faible (53%) que les patients TOSO (88%).[56]
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% Maladie de Kaposi endémique :

La MK endémique ou MK d’Afrique a été identifiée en Afrique subsaharienne durant
les années 1950. Elle a représenté entre 3 et 9% des cas de cancer en Ouganda en 1971 . Cette
maladie est actuellement présente en méme temps que la MK épidémique, principalement en
Afrique centrale et de I'Est. Dans une étude prospective menée en Tanzanie sur 248 patients,
il a été constaté que 49,2% d'entre eux étaient séropositifs pour le VIH . L'incidence de la
maladie est élevée dans le Nord-Ouest du Zaire, en Ouganda et en Tanzanie, atteignant 600
cas pour 100 000 habitants. Elle est encore plus fréquente dans les régions rurales,

volcaniques et en altitude (> 600 m) .[57]

Il convient de noter que la MK endémique affecte principalement les hommes.
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IH1.PHYSIOPATHOLOGIE :

Au début du 20eme siecle, les chercheurs ont confirmé que la cause de cette maladie

était infectieuse et virale.

Les données épidémiologiques ont renforcé cette hypothese dans les années 80 lorsque
la maladie a connu une croissance exponentielle chez les homosexuels masculins en

corrélation avec le virus de I'immunodéficience humaine de type 1 (VIH1) [58].

Cependant , la decouverte de I'agent pathogene responsable de la maladie de Kaposi n'a

été réalisée que plus de dix ans apres[59].

1.’ Infection HHV-8 :

L'HHV-8, également appelé KSHV, est le plus récemment identifié des virus de la

famille des herpés.

En 1994, I'équipe de Chang a découvert des fragments d'/ADN du HHV-8 gamma
présents dans plus de 95% des lésions de sarcome de Kaposi, quelle que soit leur forme

(classique, iatrogéne, endémique ou associée au VIH).[60]

Cette forme oncogene de I'herpés virus est également associée au lymphome des cavités
(PEL), a certains cas de maladie de Castleman multicentrique (MCD) et a d'autres lymphomes
rares [61,62].

Depuis cette découverte, de nombreuses recherches ont été entreprises pour comprendre

la relation entre HHV-8 et la prolifération vasculaire incontr6lée observée dans la MK.
a. Classification, structure et génome :

HHV-8 est un virus a enveloppe avec un génome a double brin d’ADN qui appartient a
la famille des Gammaherpesviridae, a la sous-famille des Gammaherpesvirinae et au genre
des Rhadinovirus. Il a un grand génome qui contient plus de 85 genes, chacun étant
potentiellement antigénique. Néanmoins, la réponse humorale de I'hdte aux antigénes n'est pas

uniforme et ne peut pas étre prédite [63,64].
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Son génome présente des variations essentiellement au niveau du gene K1 localisé a son
extrémité gauche qui code pour une protéine lytique transmembranaire et qui est essentielle

pour ’exploration de la variabilité génétique de ’"HHV-8.

En Europe, aux Etats-Unis et en Eurasie (notamment en Russie et en Asie du Nord), les
sous-types A et C de 'HHV-8 sont les plus répandus, tandis que le sous-type B prédomine en

Afrique subsaharienne [65].

Selon une étude, aucun des différents sous-types de I'HHV-8 ne serait lié a une forme
specifique de la maladie. Toutefois, cette méme étude suggeére que le sous-type A serait

associé a des formes plus agressives de maladies kaposiennes que les sous-types B ou C
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b. Réplication virale :

Le virus HHV-8, comme les autres virus de I'herpés, présente deux modes d'infection
des cellules hétes : une phase latente et une phase lytique. [66]

= Lecycle lytique :

Lors de la phase d'induction du virus, on observe un passage de la phase de latence a
une phase d'accumulation de formes génomiques linéaires. La réplication lytique est ensuite
initiée par des protéines transactivatrices, codées par des génes viraux transactivateurs, qui
contrlent I'expression des genes de lyse. La réactivation virale, entrainant la réplication
Iytique, peut étre déclenchée en réponse a des signaux cellulaires tels que des agents
chimiques (comme le butyrate de sodium), des agents viraux (comme le VIH, ou plus
spécifiqguement la protéine Tat du VIH) ou des facteurs physiologiques (notamment des
cytokines inflammatoires).[66] Cette phase de réplication lytique conduit a la production de
virions, accompagnée de lyse et de mort cellulaire.[67]

= Lecycle latent :

Pendant la phase de latence, le génome viral s'integre dans I'ADN cellulaire et se réplique
conjointement avec lui. A ce stade, I'expression des génes de HHV-8 est fortement réduite, et
le virus dépend de la machinerie de réplication de 'ADN de la cellule pour sa survie. Ce
faible niveau d'expression des génes viraux pendant la latence réduit la présentation
antigénique et favorise I'échappement aux réponses immunitaires de I'h6te [67,68].

Ainsi, lors de la MKC, le virus est principalement présent sous forme latente dans les
cellules fusiformes caractéristiques des tumeurs de Kaposi.

c. Modes de transmission :
o  Transmission salivaire : contacts répétés oro-oraux ou oro-génitaux +++

o Transmission Sexuelle : surtout chez les homosexuels par contact étroit, le
HHV8 étant absent dans le sperme

o La Transmission materno-feetale dans les pays a forte incidence a été suggérée
mais non prouvée

o Greffe d’organe : la réactivation du HHVS chez les receveurs a été démontrée

51



o  Transmission sanguine : possible
d. Techniques de détection :

Différentes techniques sérologiques ont été developpées pour détecter la présence
d'anticorps anti-HHV-8, dont I'immunofluorescence (IFA), I'immunoperoxydase (IP), les tests
immuno-enzymatiques (ELISA) et le Western Blot (WB).

Les méthodes d'IFA et d'IP utilisent des lignées cellulaires établies a partir de cultures a
long terme de cellules tumorales de PEL non infectées par 'EBV comme systéme producteur
de virus.[69]

Les tests ELISA, quant a eux, utilisent des combinaisons d'antigenes recombinants ou
de peptides synthétiques.

L'IFA permet de détecter des anticorps dirigés contre I'antigene nucléaire de latence
(LANA),[69] ce qui en fait la technique de référence. Toutefois, sa sensibilité peut étre
améliorée en la combinant avec un autre test, généralement un ELISA, permettant la
reconnaissance d'anticorps dirigés contre un antigene lytique.

Il est possible de détecter la présence du virus HHV8 en examinant directement les
fragments de biopsie tissulaire a l'aide de techniques telles que I'immunomarquage ou la PCR
pour repérer les particules virales.

Lors de notre étude la détection de ’HHVS par PCR était positive chez tous les patients
chez qui ce test a été réalisé . Ce méme résultat a été rapporté par les autres études ou la
détection du virus était toujours positive.

e. Réle dans la genese de la MK :
= L’environnement tumoral : cytokines inflammatoires et facteurs
angiogéniques :

La production de cytokines inflammatoires a été démontrée in vivo. Chez les patients
atteints de MK, on constate que la présence de cytokines telles que IL-1, TNF-a et IFN-y est
un facteur majeur dans la progression de la maladie [68]. Selon les hypotheses d'Ensoli et de
leur équipe, le développement de MK est intimement lié a la production de ces cytokines dans
les compartiments tissulaires et systémiques [69]
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Tableau 7: réle des cytokines inflammatoires dans la genése de la MK[46,47]

Au niveau des cellules endothéliales Au niveau cellulaire

Angiogenese et extravasation des cellules inflammatoires

(Ilymphocytes, monocytes) Recrutement de cellules inflammatoires,

Prolifération et différenciation des progéniteurs de Prolifération des cellules fusiformes kaposiennes et
cellules kaposiennes circulantes production par ces cellules de facteurs
angiogeénigues,

Réactivation de HHV-8 dans les cellules mononuclées du | Activation de cellules endothéliales qui acquiérent

sang (PBMC), augmentation de la charge virale, un phénotype de cellules fusiformes kaposiennes, un
dissémination virale vers les tissus et donc expansion du | phénotype angiogéne, et expriment des molécules
réservoir de HHV-8 d’adhésion

La progression de la MK est influencee par différents facteurs de croissance, dont le
facteur de croissance de l'endothélium vasculaire (VEGF) qui favorise la croissance des

cellules endothéliales et augmente la permeéabilité des vaisseaux sanguins. [70,71,72].

Des chimiokines telles que la MCP-1, I'lL-8 et la MIP-1, produites en réponse a des
cytokines inflammatoires, jouent également un réle en recrutant des cellules mononucléaires,
notamment des monocytes, dans les tissus kaposiens. Ces chimiokines peuvent également
inhiber la signalisation constitutive du récepteur viral couplé a la protéine G (vVGPCR), ce qui
pourrait affecter le développement de la MK. [45].

Plusieurs observations suggerent que la MK est une réaction inflammatoire et
angiogénique qui débute sous forme de tissu de granulation riche en cellules inflammatoires

telles que les lymphocytes et les monocytes/macrophages.
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Il est possible que l'infection par le HHV-8 déclenche ou amplifie ces phénomeénes, car
le virus peut étre réactivé par les mémes cytokines inflammatoires qui induisent les
chimiokines. Cette réactivation virale et I'absence de contr6le immunologique contre le HHV -
8 pourraient favoriser la dissémination du virus. En effet, le HHV-8 induit des réponses
immunitaires inefficaces contre le virus, ce qui pourrait paradoxalement exacerber le

processus de réactivation.[45]
= Geénes viraux potentiellement impliqués dans la maladie :

La transformation des lésions de MK en tumeurs malignes est liée a I'expression
prolongée de genes de latence du virus HHV-8 dans les cellules fusiformes. Ce virus possede
des geénes exclusifs ainsi que des homologues de génes cellulaires qui jouent un réle dans la

transformation oncogene. [68]

Tableau 8: génes de ’HHYV-8 potentiellement impliqués dans les mécanismes de régulation de la
prolifératon cellulaire. [65,73]

Geénes Protéines Homologue Expression
virales cellulaire
orfKlI K1 - Lytique
orf72 vCyclin Cycline D Latente
orf74 vGPCR IL-8 GPCR Lytique
orfK9 vIRF IRF Lytique
orf16 vBcl-2 Bcl-2 Lytique
orf71 vFLIP FLIP Latente
orfK2 viL-6 IL-6 Lytique
orfK4; K4.1; K6 | vMIP MIP I, 11, 1N Lytique
orf73 LANA - Latente
orfK12 kapsonine | — Latente
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Tableau 9: les différents produits viraux du HHV8 et leurs fonctions [68,74]

Proteines exprimées par

Role dans la genése de la MK

HHV8
VMIP-I -Effet paracrine : Modification du microenvironnement inflammatoire des
VMIP-II | lésions
Cytokines VvMIP-1I1 | -Angiogenése
-Role multifonctionnel dans la prolifération cellulaire et la réponse immunitaire
vIL6 -Effet paracrine : prolifération et migration des cellules adjacentes.
-Sa surexpression induit I’angiogenése par sécrétion de VEGF in vitr
Récepteurs -Propriétés transformantes et angiogéniques dans les fibroblastes in vitro et dans

De cytokines | vGPCR les cellules hématopoiétiques de souris transgéniques entrainant des lésions qui
ressemblent morphologiquement aux Iésions de MK.
-Effet paracrine .
VIRF-1 -Bloquent les défenses médiées par I’INFa (effets anti-tumoral, anti-infectieux et
Protéines de | VIRF-2 pro-apoptotique)
régulation -capacité de transformer des fibroblastes in vitro
Immunitaire K3, K15 | -modulent I’expression des molécules du complexe majeur d’histocompatibilité
et K5 (CMI-I), ce qui pourrait réduire ’activité des lymphocytes cytotoxiques.
-Inhibe la réponse cellulaire des cellules Natural Killer [106]
-Complexe la protéine cdké et inactive la protéine du rétinoblastome.
-Le complexe vcyclin/cdko6 est résistant & 1’action des protéines p16, p21 et p27,
Protéines des inhibiteurs physiologiques de cdk. Il est capable de phosphoryler et donc
anti- Veyclin d’inactiver la protéine régulatrice p27 connue comme étant le principal
apoptotiques inhibiteur de la cycline E cellulaire ce qui favorise le passage de la phase G1 a la
et de phase S par 2 voies différentes.
régulation du -stimule la progression dans le cycle cellulaire defibroblastes
cycle quiescents.
cellulaire
vbcl-2 -Prolonge la survie cellulaire pour favoriser la formation et la libération de
virions complets
VvFLIP -Protége les cellules infectées contre 1’apoptose
-Exprimée dans 10 % des lésions de Kaposi initiales (macules et plaques) et
dans pres de 90% des cellules fusiformes des Iésions nodulaires.
LANA-1 -Essentiel pour le maintient de 'HHV-8 sous forme épisomal.
-Agit comme un activateur transcriptionnel et modifie 1’expression des génes
cellulaires ou viraux.
-Contribue a la transformation cellulaire
K1 -Sa transfection dans des fibroblastes de rats est responsable de modifications
morphologiques suggérant que KI puisse avoir un potentiel transformant
-Exprimée dans la majorité des cellules fusiformes de Kaposi nodulaire.
Kaposine -Capable de transformer des fibroblastes de rat suggérant qu’elle pourrait jouer
un role dans la prolifération des cellules fusiformes
microRNAs -Impliquées dans la suppression de la réactivation Ilytiqgue du virus,

ladifférenciation des cellules endothéliales et I'angiogenése
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2. Autres co-facteurs associés aux HHV-8 :

Bien que le r6le du virus HHV-8 soit établi, il est largement prouvé que sa simple
présence n'est pas suffisante pour causer la maladie de Kaposi. D'autres facteurs sont

impliqués dans la pathogeneése de la maladie, mais ces co-facteurs restent mal connus.
a. Déficit immunitaire :

L'association de MK a lI'immunosuppression a été notée chez les patients transplantés
d’organes solides et chez les patients sous un traitement immunosuppresseur . Plusieurs
études ont montré que I’arrét de I'immunosuppression chez les patients transplantés entraine
une régression de la maladie. Des études suggerent que les corticostéroides induisent la
maladie de kaposi en inhibant indirectement le facteur de croissance transformant-béta, une

protéine qui inhibe la croissance des cellules endothéliales [29]

Par ailleurs, la présence d'une co-infection par le VIH est un facteur de risque important
pour le développement de la maladie de Kaposi, surtout en I'absence d'un traitement antiviral
adéquat [75].

Les altérations de I'immunité cellulaire sont étroitement liées au risque de développer la
maladie de Kaposi. Une réduction du nombre de lymphocytes CD4 est associée a un risque
accru de la maladie de Kaposi, qu'il s'agisse de la forme classique ou de la forme associée au
SIDA [76].

Dans notre série de cas, nous avons identifié 3 patients présentant un déficit
immunitaire secondaire a une thérapie immunosuppressive a base de corticothérapie
systémique prise par auto-médication pour un asthme chez 2 patients et pour des douleurs
rhumatismales non documentées chez le 3éme, ce qui a entrainé une aggravation rapide des

Iésions de la maladie de Kaposi.

Nous avons également noté 4 autres patients atteints d’une maladie de Kaposi

iatrogénique induite par la prise de corticothérapie au long cours.

Par ailleurs un seul cas présentait une maladie de kaposi épidémique avec un taux de
CD4 a4 100 e/ul.

56



b. Co-facteurs infectieux :

Bien que la distribution de I'infection par le virus de I'népatite D (VHD) soit différente
de celle du virus de I'népatite B (VHB), il a été suggéré que le VHD facilite la maladie
provoquée par le VHB et peut-étre sa transmission. Par conséquent, il est possible qu'un autre
virus puisse augmenter la réplication de HHV-8 ou favoriser I'apparition de la maladie de
Kaposi [78].

Une étude menée a Montpellier a révélé une augmentation significative de la prévalence
du virus de la transmission transfusionnelle (TT) chez les patients atteints de la maladie de
Kaposi par rapport a un groupe témoin. Bien que ces résultats ne suffisent pas a prouver le
role pathogéne du virus TT dans la maladie de Kaposi, il est possible qu'il interagisse avec
HHV-8 en facilitant la pénétration de ce dernier dans les cellules ou en modifiant la réponse

immunitaire vis-a-vis de HHV-8 [75].

Le génome du virus de I'népatite B (VHB) a été découvert dans des Iésions de Kaposi,
mais cela reste exceptionnel. En revanche, les toxicomanes sont souvent infectes par le VHB,
mais leur risque de développer une maladie de Kaposi est plus faible par rapport aux autres

groupes a risque, tout comme pour le virus de I'népatite C (VHC) [78].

Des observations ont suggéré une possible interaction entre le virus d'Epstein-Barr
(EBV) et le HHV-8 dans la tumorigenése de la maladie de Kaposi. Des études ont notamment
rapporté un lien entre les deux virus chez les Juifs israéliens, ou une transmission commune
ou des facteurs associés a l'infection par EBV pourraient favoriser la transmission de HHV-8.
Par ailleurs, des taux élevés d'EBV circulant ont également été associés a un risque accru de
développer la maladie de Kaposi, peut-étre en raison d'un déficit immunitaire spécifique ou

d'un dysfonctionnement dans le contréle des gammaherpesviridae [78].

Les données actuelles ne fournissent pas suffisamment d'éléments pour appuyer la
participation des herpesvirus humain de type 6 et 7 (HHV-6 et HHV-7) dans la pathogenése
de la maladie de Kaposi (MK). Cependant, il est possible que ces deux virus stimulent la
production de cytokines angiogenes qui favorisent le développement de la MK [78]. Par

ailleurs, une étude suggere que l'infection par I'herpésvirus simplex de type 2 (HSV-2)
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favorise la transmission de I'HHV-8 [196]. Toutefois, quelques études menées dans des

groupes a risque n'‘ont montré que des associations faiblement significatives [79].

Méme si des papillomavirus humains (HPV) 16 et 18 ont été détectés dans des lésions

de Kaposi, leur rdle n'a pas €té confirmé par des études ultérieures [78].

Les personnes immunodéprimeées sont plus susceptibles de contracter la tuberculose. Si
la maladie est grave et disséminée, elle peut aggraver la cytopénie CD4 et favoriser ainsi le

développement de la maladie de Kaposi en aggravant I'immunosuppression.[78]

Dans 1’¢étude de fes , les auteurs ont rapporté un cas d’une association de MKC a une

tuberculose pulmonaire et une co-infection par le VHC chez un autre. [38]

Dans notre expérience, nous avons observé deux cas d'association de la MK a une
tuberculose pulmonaire chez I'un de nos patients, ainsi que deux cas de co-infection par le
VHB et un cas de co-infection par le VHC.

c. Co-facteurs hormonaux :
Les recherches menées sur la maladie de Kaposi mettent en évidence une variation du
ratio homme-femme compris entre 1,4 et 15, laissant ainsi penser que des facteurs liés au sexe

pourraient &tre impliqués dans le développement de cette pathologie.

Bien que le role précis du sexe masculin dans le risque accru de développer la maladie
demeure incertain, il est considéré comme un facteur de risque. 1l est possible que la relation
entre la réponse immunitaire et les hormones stéroides soit une explication plausible. En effet,
certains auteurs suggerent que I'excés d'androgénes pourrait favoriser la prolifération des
lymphocytes et la production de lymphokines, contribuant ainsi a la progression de la maladie
[80].

De plus, la régression complete de la maladie de Kaposi chez des femmes enceintes a
soulevé des questions quant & I'influence possible de I'normone gonadotrophine chorionique
humaine (HCG) sur la croissance de la maladie. Des études menées sur des souris atteintes de
tumeurs similaires a la maladie de Kaposi ont montré que I'HCG bloquait la croissance et le
potentiel métastatique de la tumeur. Cependant, des resultats contradictoires ont également été

rapportés concernant les effets bénéfiques de I'HCG [80,81].
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Prédisposition génétique:

Il a été rapporté une incidence plus élevée de la MKC chez les individus d'origine juive
ou méditerranéenne, mais il est difficile de déterminer si ce modéle est lié aux caractéristiques

géographiques ou ethniques.

En conséquence, les études portant sur I'association éventuelle entre le phénotype HLA
et la MK ont produit des résultats contradictoires et variables, ne permettant pas d'utiliser le

phénotype HLA comme un facteur prédictif de risque fiable [82].
d. Facteurs héréditaires

La série israélienne de Weisseman a observé que 3 des 125 cas de MKC avaient un ou

deux proches parents atteints de la maladie [83].

Les cas de MKC familiaux sont rares et ont principalement été rapportés sous forme de

reports de cas [80].

Dans notre étude, nous n’avons identifi¢ aucun cas familial de MKC, ce qui rejoint les

résultats des grandes séries publiées dans la littérature.
e. Facteurs environnementaux

Un des facteurs étiologiques largement étudié dans la littérature pour la MKC est
I'exposition au fer. Les sols volcaniques présents dans les zones de fractures intercontinentales
et volcaniques sont trés altérables, ce qui entraine une libération importante de composés de

fer dans I'environnement, notamment dans I'eau et les légumes. [84].

Plusieurs observations ont établi un lien entre le fer et le développement des néoplasies,
renforgant ainsi I'nypothese du role pathogene du fer dans l'incidence élevee et endémique de
la MKC dans ces zones. [84,85]..

L'hypothése du fer permet également d'expliquer la faible prévalence de la MKC chez
les femmes en raison de leur faible réserve en fer par rapport aux hommes. Cette hypothése
peut également expliquer la disparition des lésions de Kaposi pendant ou juste aprés la

grossesse.
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Bien que l'exposition au fer oxydé n'a pas été étudiée chez les patients au maroc , la

localisation du pays dans une zone de fracture intercontinentale suggere que cette exposition

ne peut étre éliminée comme facteur potentiel.

= Synthese :

Il est clair que la pathogenese de la maladie de Kaposi est complexe et implique

plusieurs facteurs, chacun étant nécessaire mais pas suffisant pour la faire apparaitre ;

O

Le HHVS8 est I'élément indispensable, mais la maladie n'apparait pas chez les
personnes dont le systtme immunitaire contrdle efficacement les cellules
hébergeant le virus. Cependant, chez certaines personnes atteintes d'un déficit
immunitaire, comme les patients sous corticothérapie, la perte de contrdle des
lymphocytes T et l'activation du processus inflammatoire peuvent déclencher la

maladie.

Des facteurs tels que l'age, le sexe, l'ethnicité, l'origine géographique, la
prédisposition génétique, les facteurs héréditaires, les facteurs environnementaux
comme l'exposition a des sols volcaniques jouent également un role dans la
pathogenése de la maladie de Kaposi, bien que leur mécanisme précis ne soit pas

encore élucidé.
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IV.ETUDE CLINIQUE :

La MKC est une affection multifocale d’évolution indolente qui est généralement
limitée a la peau des membres inférieurs mais qui peut se localiser parfois au niveau des

mugqueuses, des ganglions lymphatiques ou des visceres .
1. Manifestations dermatologiques :
+ Maladie de kaposi classique :
1.1 Manifestations cutanees :

a) Les papulo-nodules :

Les papulo-nodules peuvent apparaitre sur une peau saine ou sur des macules
érythémato-angiomateuses.

Elles sont nettement délimitées et peuvent varier en taille de quelques millimetres a 1 ou
2 centimetres. Dans certains cas, elles peuvent former de volumineuses tumeurs adhérentes au
plan profond et ayant une croissance végétante.

Elles sont généralement enchéssées dans le derme ou, plus rarement, pédiculées. Leur
surface est lisse et luisante et ne s’efface pas a la vitropression. Cependant, il peut arriver

qu'elles soient rugueuses et couvertes de squames ou de cro(tes.

Ces lésions cutanées ont une couleur rouge violacée ou brunatre et leur consistance peut
varier de molle a dure. Si elles se rompent, elles peuvent produire un écoulement aqueux ou

une substance amorphe semblable a I’albumine coagulée.

A un stade plus avancé, certaines Iésions prennent I'aspect de cicatrices chéloides, voire
évoluent vers des tumeurs exophytiques.

Les papulo-nodules semblent étre les Iésions les plus fréquentes au cours de la MKC
dans la littérature [23,24].

Chez nos malades, ils ont été retrouvees chez 71.8% d'entre eux siégeant
essentiellement au niveau des extrémités dans 88 % des cas mais également intéressant le
tronc, le visage et le cuir chevelu. lls étaient associés aux plaques chez la majorité des
patients.
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Figure 20 : A : Nodules kaposiens siégeant au niveau de I’avant bras . B : Iésions papulo-nodulaires
squameuses de la plante du pied .

Figure 21 : Nodule kaposien siégeant au niveau de la paupiere inférieure gauche.
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‘~ [Sans titre]

Figure 22 : Nodules kaposiens évoluant vers des tumeurs exophytiques et de cicatrices chéloides

b) Les plaques et macules érythémato-angiomateuses :

Les Iésions présentent une couleur allant du rouge vif au rouge violacé et ne s'effacent
pas lorsqu'on exerce une pression sur la peau, surtout dans le cas de Iésions anciennes. Elles
varient en taille et en contour, mais ont des bords nets, bien que parfois irréguliers.
Initialement plates, tachetées et lisses, elles deviennent rapidement infiltrées, mais légérement
saillantes, voire trés kératosiques pour les plus anciennes. Elles ont une apparence semblable
a un angiome ou a une ecchymose, et peuvent parfois présenter des zones jaune-verdatre a la

périphérie [85].

Leur évolution est le plus souvent lente avec infiltration progressive et un aspect

kératosique.
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Figure 23 : Macules angiomateuses des jambes .

[Sans titre]

Figure 24 : plaques angiomateuses avec des degrés d’infiltration différents au niveau des pieds
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c) le lympheedéme:

Initialement, cet cedéme est mou, de couleur blanche et prend le godet. I1 est volontiers
bilatéral et intermittent. Toutefois, sans traitement, il peut devenir permanent et conduire a
une forme d'éléphantiasis, entrainant des symptémes fonctionnels et des infections récurrentes
[23].

Figure 25 : lympheedéme et placard kératosique intéressants la main gauche .

d) Les lésions bulleuses :

Les lésions bulleuses sont rares et peuvent apparaitre indépendamment des plaques,

nodules ou cedémes.
Cependant, dans notre série, nous n‘avons pas identifié de cas de lésions bulleuses. [86]
e) Les troubles pigmentaires :

Ils sont souvent associés aux manifestations précédentes. En général, ils se présentent
sous forme de macules de teinte ocre, qui peuvent étre plus ou moins étendues. Certains de

ces éléments peuvent succéder a d'anciennes lésions qui sont en voie de guérison.

Les troubles pigmentaires sont plus rares au premier plan, mais peuvent se manifester
sous la forme de taches brunatres ou de taches de couleur « café au lait », regroupées en

plaques ou en bandes symétriques sur les membres et le tronc [87].
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Dans notre série, les troubles pigmentaires ont été observés chez 7 patients, soit 9% des

cas au niveau des membres inférieurs.

o
I

Figure 26 : troubles pigmentaires associés a un lympheedéme bilatéral au cours de la MKC

= Notre étude a retrouvé la domination des lésions papulonodulaires rapportée par les

différentes études, suivie par la présentation en plaques et en macules.

= Le lympheedéme a été retrouvé dans 56% des cas de notre série , ce méme chiffre a
été rapporté dans 1’étude tunisienne, contrairement aux séries chinoise, suédoise et

espagnole qui enregistrent des chiffres plus bas.( tableau 8 )
f) Complications locales :

Bien que généralement 1’évolution de la MKC se fait lentement sur un mode non

agressif, les 1ésions cutanées peuvent s’ulcérer, se surinfecter ou bourgeonner et saigner.

Les complications locales essentiellement : le bourgeonnement, 1’hémorragie post-
traumatique et la surinfection sont les complications les plus notées dans les différentes séries.

Elles ne semblent toucher que moins de 20% des cas au cours de 1’évolution de leur maladie.(

tableau 9)

Contrairement a notre serie ou les complications locales étaient dominées par le

saignement et I’impotence fonctionnelle chez 61,5% de nos malades.
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Nos chiffres élevés peuvent s’expliquer par le retard de consultation des patients vue
I’évolution indolore et lente de la maladie .D’ailleurs presque le 1/4 des patients consultait au

stade de complications.

I~
1

Figure 27 : lésions kaposiennes ulcérées et surinfectées

Figure 28 : tumeur bourgeonnante mamelonnée au cours de la MKC
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Tableau 10: tableau comparatif des aspects cutanés au cours de la MKC

Papulo- FIEILES VEEUIES Complication
Etude b angiomateuse | érythémato- Oedeme b .
nodules : s locales :
s angiomateuses
Chinoise [24] 71% 85% 53% 29,9% 7,3%
Suédoise [36] 63 % 51% 34% 9,2% 2,4%
Espagnole [37] 57,7% 33,3 8,89% 21,2% 9%
Tunisie [23] 83% 48% 43% 56% 19%
Rabat (HMMV) 63% 55,5% 37% 62,6% 18,5%
Notre série 71,8% 64% 50% 56,41% 61,5%

g) La distribution des lésions cutanées :

Les membres inférieurs suivis par les membres supérieurs sont habituellement les

localisations d’inauguration de la maladie, néanmoins les 1ésions cutanées peuvent se voir au

tronc, visage ou de facon disséminée a tout le tégument. [88]

Tableau 11: distribution des lésions cutanées au cours de la MKC

Etude Ml MS Tronc Téte Disséminée
Chine [24] 62% 37% 15% 15% 7%
Suéde [36] 77,5% 25% 8,9% 11,4% 9%

Espagne [37] 84,9% 24,5% 3,7% 5,6% 3,2%
Tunisie [23] 64% 27% 13% 21% 9,7%

Rabat 0 0 0, 0, 0
(HMMV) 85,2% 51,9% 14,8% 18,5% 11%
Notre série 97,5% 60,2% 12,8% 17,9% 12,8%

L’atteinte simultanée des MI et MS a été retrouvée chez 56,41% de nos patients.

1.2 Les manifestations muqueuses :

La fréquence de l'atteinte muqueuse est étroitement liée a la durée de 1’évolution de la

maladie de Kaposi. Bien que cette atteinte soit assez répandue dans les grandes séries de cas

de Kaposi-SIDA, elle est rare lorsqu'il s'agit de la forme classique de la maladie. Elle peut étre

isolée ou associée a des lésions cutanées et doit étre recherchée systématiquement [89].
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= Les lésions bucco pharyngées :

Les lésions bucco-pharyngées sont les plus courantes chez les patients atteints de la

maladie de Kaposi.

Elles se manifestent sous la forme de lésions planes angiomatiformes visibles a la

lumiére, de lésions nodulaires et massives, ou d'ulcérations exophytiques de couleur violine.

Ces lésions sous-muqueuses peuvent varier en taille, allant de la taille d'une lentille a
celle d'un noyau de cerise, voire plus grandes, et peuvent causer une sensation de corps

étranger et une géne fonctionnelle importante.

La région la plus souvent touchée est le palais buccal, dans 31% a 70% des cas, suivie
de la face interne des joues, des amygdales, des piliers, de la paroi postérieure du pharynx, de
la commissure intermaxillaire et des gencives, tandis que le larynx et la face dorsale de la

langue sont touchés beaucoup plus rarement.

Il est important de noter que ces lésions bucco-pharyngées sont souvent associées a des

localisations digestives et doivent donc étre recherchées systématiquement. [90]

Figure 29 : lésion nodulaire au niveau de la langue
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— La localisation génitale est rare, et intéresse surtout le gland sous forme de macules,

plaques ou nodules violaces [91]

— L’atteinte_de la_conjonctive oculaire est particulierement affichante, elle altére

parfois la vision en cas de remontée sur le globe oculaire en gagnant sur la cornée [91].

— L’atteinte anale est exeptionnelle et se présente sous forme delésion nodulaire voire

des formations tumorales ulcérées .

L’atteinte muqueuse dans la littérature est faible et ne dépasse pas les 10% des séries

publiées.[92]

Les atteintes oculaires et anales sont anecdotiques sans que les grandes séries de la

MKC n’en rapportent des cas.

Nos chiffres légerement élevés (35,9%) peuvent s’expliquer par le retard de

consultation des patients vue I’évolution indolore et lente de la maladie.

Dans notre série nous avons retrouvé une atteinte muqueuse buccale dans 27% ,une

atteinte génitale chez 16,66% des patients et une atteinte anale chez un seul patient (1,28%) .
Aucune atteinte conjonctivale n’a été retrouvée.

Tableau 12: I’atteinte muqueuse au cours de la MKC

Etude Buccale Génitale
Chine [24] 6,5% 2,6%
Suéde [36] 2,3% 0,5%
Espagne [37] 0% 3, 7%
Tunisie [23] 24,5% 1,8%
Rabat (HHMV) 18,5% 7,4%
Notre série 27% 16,6%

Chez nos patients, les lésions présentaient une distribution polymorphe, avec des
pourcentages importants d'atteinte céphalique, muqueuse (notamment pénienne et anale) et de

disséminationcutanée.
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1.3 Manifestations extra-dermatologiques :
a) 1Atteinte digestive :

Bien que généralement asymptomatique, la présence de lésions kaposiennes peut causer
divers troubles selon leur localisation dans le tube digestif, pouvant affecter n'importe quelle

partie allant de 1'eesophage a 1'anus.

Il est important de systématiquement rechercher des traces de sang dans les selles (par
le biais du test de Weber ou Hémoccult*) afin de pouvoir détecter toute atteinte digestive
potentielle. Si le test est positif, des examens plus approfondis tels que des examens
endoscopiques peuvent étre nécessaires pour confirmer la présence de lésions maculeuses ou

nodulaires rougeatres et violines.

Dans notre série, des examens endoscopiques étaient réalisés chez tout patient
présentant une atteinte de la muqueuse buccale ou annale, cette atteinte digestive a été

retrouvée chez 6 patients.

Par contre, le test de Weber réalisé chez 67% de nos patients n’a été positif que dans 3

cas, sans atteinte kaposienne aux examens endoscopiques,

Cette atteinte a été peu rapportée dans les études suédoises et chinoises [36,24], mais est

estimée a environ 8% en Tunisie [23] et a 7,69% dans notre seérie.

Figure 30 : lésions maculeuses angiomateuses au niveau bulbaire.
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b) Atteinte pulmonaire :

Souvent asymptomatique au cours de la MKC, elle peut se présenter par une toux seche,
parfois associée a une dyspnée d’aggravation progressive. Des douleurs thoraciques,

généralement d’origine pleurale et des hémoptysies sont plus évocatrices mais plus rares. [93]

Les lésions peuvent étre parenchymateuses ou pleurales. Elles sont suspectées par la
radiologie pulmonaire conventionnelle et La TDM thoracique, et prouvées par la fibroscopie
bronchique et I’examen anatomopathologique des biopsies bronchiques. Le diagnostic de

certitude de 1’origine kaposienne des Iésions est souvent difficile a établir. [94]

Dans notre étude, 6,41% des patients avaient une atteinte pulmonaire parallélement a
6% des patients de 1’étude tunisienne [23]. Ce chiffre ne dépassait pas les 10% des patients

dans les différentes séries.

A noter que la TDM thoracique a été réalisée chez 70% des patients, dont seulement
9,25% avaient une localisation pulmonaire.

La bronchoscopie réalisée chez 3 de ces patients, a montré chez un seul patient des
taches rougeatres au niveau de la muqueuse bronchique, la biopsie avec étude

anatomopathologique a confirmeé I’atteinte kaposienne.

Figure 31 : Radio du thorax montrant des nodules irréguliers et opacités diffuses mal définies, plus

confluentes dans les lobes pulmonaires moyennes et inférieures et en parahilaires bilatérales.
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c) Atteinte osseuse :

Il est depuis longtemps bien établi que la maladie de Kaposi peut toucher les os, avec
une fréquence d'environ un tiers des cas [95]. Cette atteinte est souvent asymptomatique et
découverte fortuitement ou lors d'un examen systématique. Cependant, dans certains cas, elle
peut causer des douleurs, des fractures pathologiques ou des déformations, nécessitant un
examen radiologique. Les images radiologiques peuvent étre non spécifiques, montrant des
décalcifications ou des microgéodes corticales, ou spécifiques, sous la forme d'une
condensation osseuse due a la prolifération kaposienne. Ces images sont plus fréquentes aux
extrémités et prés des lésions cutanées, surtout lorsque la Iésion est proche de la surface

osseuse [95].

Dans notre série, 1’atteinte osseuse ¢€tait aussi fréquente que I’atteinte pulmonaire
estimée a 6,41%. Les lésions siégeaient essentiellement en regard des lésions des Ml et les 5

patients se plaignait d’une douleur a la palpation osseuse et d’une impotence fonctionnelle .
d) Atteinte ganglionnaire :

Dans environ 10% des cas de MKC, une adénopathie peut étre observée. Cependant, il
s'agit le plus souvent d'une hyperplasie réactionnelle non spécifique en réponse au processus
cutané, et plus rarement, I'adénopathie est directement liée au processus kaposien. Dans tous

les cas , La biopsie ganglionnaire est nécessaire pour différencier les deux formes.

Toutes les chaines ganglionnaires peuvent étre touchées, y compris les ganglions
profonds qui ne sont pas accessibles a I'examen clinique, mais qui peuvent étre détectés par

imagerie médicale [95].

Dans la forme africaine de la MK, en revanche, la localisation ganglionnaire est trés
fréquente. Elle touche principalement les jeunes sujets et les enfants, et peut parfois

représenter la seule manifestation clinique de la maladie [90].

Dans notre étude, elle a été retrouvée chez 4 patients selon les données échographiques
et scannographiques. La biopsie ganglionnaire a été réalisé chez 3 patients et a confirmé

I’atteinte kaposienne.

Cette atteinte n’est pas trés fréquente selon la littérature, 8% dans 1’étude tunisienne, et
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aucun cas dans les séries espagnole et suédoise.

e) Autres localisations

Les lésions de la maladie de Kaposi peuvent affecter divers organes, tels que le ceeur, le
cerveau, le foie, la rate, les surrénales, les reins, les voies urinaires, le pancréas, la thyroide,
I'épididyme, le cordon spermatique, le scrotum, les testicules, l'utérus, les ovaires et les
trompes. Bien que ces lésions soient trés rares et souvent découvertes lors d'autopsies, aucun
organe ne semble étre a I'abri du développement de la maladie de Kaposi. [91]

Dans notre contexte I’atteinte hépatique a été retrouvée chez 1 patient objectivée sur
échographie abdominale et confirmée par une IRM hépatique , aucune autre atteinte extra

cutanée n’a été objectivée .
1.3 Maladie de kaposi classique et autres neoplasies :

Des études ont montré que les personnes atteintes de la MKC ont un risque plus élevé
de développer un lymphome non hodgkinien que la population générale. De plus, il existe une
association fréquente entre la MKC et dautres maladies liees au HHVS, telles que le
lymphome primitif des sereuses, la maladie de Castleman multicentrique et le syndrome
POEMS (polyneuropathie, organomégalie, endocrinopathie, protéine monoclonale, anomalies
cutanées).[78]

Dans notre série, 1 patient avait un lymphome de hodgkin type IV. Nous n’avons pas pu
déceler autres associations surtout avec le taux important d’abandon de suivi et des perdus de

VUe.
« Particularités des autres formes cliniques :

— Maladie de kaposi iatrogénique :

La présentation clinique de cette forme est similaire a celle d'autres formes de MK. Elle
se caractérise principalement par des lésions cutanées sous forme de macules ou de papules
violacées ou bleu foncé, qui apparaissent généralement sur les membres inférieurs. Dans
certains cas, ces Iésions peuvent étre associées a un lympheedéme kaposien. L'atteinte de la
muqueuse buccale peut étre confondue avec une hypertrophie gingivale provoquée par la
ciclosporine. Des atteintes génitales et conjonctivales ont également été signalées. De plus, un
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phénomene de Koebner a été observé, en particulier sur les cicatrices de greffe [48].

Dans 25 a 50% des cas, des complications viscérales extracutanées peuvent survenir, ce
qui peut avoir un impact négatif sur le pronostic [56]. La rapidité d'apparition et la
progression des lésions dépendent du degré d'immunosuppression. Toutefois, ces lésions

peuvent régresser apres la diminution ou l'arrét du traitement immunosuppresseur.

Dans la littérature , 70 a 80 % des patients présentaient des formes cutanéo-muqueuses

non agressives [96] et cela a été également constaté chez nos 4 malades.

= Maladie de kaposi épidémique :

La MK épidémique est agressive avec des lésions multifocales et florides. Elle se
caractérise par l'apparition d'une papule rouge sombre avec un halo de biligénie, qui est un
signe distinctif de la maladie. Les localisations fréquentes comprennent les muqueuses et le
tronc (r). 1l est important de rechercher des signes d'atteinte de la muqueuse buccale car cela
peut étre la premiére manifestation de la maladie dans 25 % des cas (56). Les atteintes

extracutanées du tube digestif et les atteintes pulmonaires sont également courantes.

D'autres infections opportunistes cutanées présentent des symptdémes similaires et
peuvent étre confondues avec la MK épidémique. Parmi les diagnostics différentiels

possibles, on peut citer I'histoplasmose, la cryptococcose et I'angiomatose bacillaire (93).

— Maladie de Kaposi endémique :

Il existe différents types de présentations cliniques de la maladie de Kaposi (MK)

endémique non associée au VIH [93].

Chez les adultes, c’est une forme localisée bénigne qui se caractérise par une atteinte
cutanée localisée, pouvant se présenter sous la forme de macules ou de nodules parfois
ulcérés, ressemblant parfois a une MK classique . Cette forme evolue lentement et de maniére
indolente, et les atteintes viscérales ne surviennent que tardivement. Cette présentation de la
MK a été associée a une forme d'immunodépression locale, qui est favorisée par une

exposition chronique des pieds nus aux sols volcaniques [57].

Chez les enfants, la MK endémique non associée au VIH peut se présenter sous
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plusieurs formes cliniques :[96]

o Forme localement agressive : cette forme se caractérise par une atteinte cutanée
localisée sous forme de tumeurs végétantes qui envahissent et détruisent les tissus
mous et squelettiques sous-jacents. Dans certains cas, des atteintes viscérales ou

ganglionnaires peuvent étre présentes.

o Forme disséminée : cette forme de la MK se manifeste par une atteinte multifocale

cutanée et muqueuse, accompagnée d'une dissémination viscérale précoce.

o Forme fulminante ganglionnaire : cette forme de la MK est rare et affecte
principalement les enfants en bas &ge. Elle se caractérise par une dissémination
ganglionnaire, suivie d'un envahissement viscéral. Dans cette forme clinique,

I'atteinte cutanée est absente ou survient tardivement.

Des études menées en Ouganda sur la séroprévalence a HHV-8, le virus vecteur de la
maladie, chez les enfants agés de 1 a 5 ans, ont identifié plusieurs facteurs de risque, tels que
I'age élevé de l'enfant, la présence d'une parasitémie palustre asymptomatique, la

séropositivité au VIH et la séropositivite HHV-8 maternelle positive [97].
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V. DIAGNOSTIC POSITIF :

1. La dermoscopie :

La dermoscopie est devenue un outil important pour le diagnostic et le suivi de la
maladie de Kaposi. Les Iésions cutanées de la maladie de Kaposi peuvent présenter plusieurs
aspects en dermoscopie, tels que la couleur rose-violacé, les squames en surface, la colerette
blanche et les petits globules bruns. Un aspect caractéristique est I'aspect multicolore "arc-en-
ciel", qui est d0 a la diffraction de la lumiére polarisée. Cette technique n'est possible qu'avec

un dermoscope équipé d'un filtre de polarisation [83, 98].

Puisque la Iésion est de nature vasculaire le pattern le plus retrouvé est la coloration
bleuatre rougeatre, mais plusieurs patterns de vascularisation peuvent étre retrouveés : des

vaisseaux télangiectasies, des vaisseaux en pointillés , des vaisseaux enroulés ou courbés.[98]

Dans une étude récente menée par ; L'analyse dermoscopique de 222 lésions chez 38
patients atteints de maladie de Kaposi confirmée histologiqguement a retrouvée : une
coloration rose violacée (55,9 %) les squames en surface (37,8 %) et I’aspect multicolore
(22,1 %).[99]

Dans notre série la dermoscopie a été réalisée chez 28 patients/78, et objectivait des
signes dermoscopiques en faveur de la MK chez tous ces malades ce qui confirmait le

diagnostic de la maladie.

Figure 32 : examen dermoscopique révele coloration rose-violacée
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et un aspect multicolore en arc en ciel. (DermLite Foto *20)

Figure 33 : A: aspect clinique d’un nodule kaposien de la main B : aspect dermoscopique montrant

une couleur violacée , un aspect en arc en ciel et des squames en superficie

2. L’étude histologique :

2.1 Histologie :

L'aspect histologique des lésions de la maladie de Kaposi (MK) est particulierement
distinctif et peut confirmer le diagnostic en cas d'incertitude. Pour diagnostiquer la MK par
histopathologie, il est nécessaire de trouver des structures vasculaires, des cellules fusiformes,
des éléments lympho-plasmocytaires et des depdts ferriques simultanément. Il n'y a pas de
différences significatives dans le diagnostic histopathologique en fonction de la forme

clinique ou de la localisation des lésions, qu'elles soient cutanées ou viscérales [100].
» Formes débutantes : stade maculeux :

Au début, la maladie de Kaposi se présentent cliniguement sous forme de macules. Sur
le plan histologique, les altérations sont peu marquées et peuvent passer inapercues. La
prolifération vasculaire se produit dans le derme réticulaire, principalement dans sa partie
supérieure. Cette prolifération se compose de petits vaisseaux irréguliers, ayant I'apparence de
fentes bordées d'un endothélium, qui s'insérent dans les amas de collagéne et se propagent

autour des vaisseaux normaux et des annexes. Des vaisseaux lymphatiques irreguliers de plus
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grande taille peuvent également étre présents, entourés de cellules endothéliales.
L'infiltrat inflammatoire périvasculaire est composé de lymphocytes et de plasmocytes.

Il est possible de trouver de rares cellules fusiformes, des globules rouges extravasés et

des dépots d'hémosidérine.

Au fur et a mesure de I'évolution des Iésions, elles s'étendent pour affecter I'ensemble du
derme [100].
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Figure 34 : Stade maculeux : montrant des vaisseaux nouvellement formés pénétrant dans un

espace vasculaire plus grand caractéristique du signe promontoire (HE). [98]
» Formes papuleuses et nodulaires :

Lorsque la maladie de Kaposi évolue, la tumeur envahit I'ensemble du derme et peut
méme affecter une partie du tissu hypodermique. En plus de la prolifération vasculaire
présente dans les stades précédents, on observe également une prolifération de cellules
fusiformes dispersées entre les amas de collagene et entourées par des fentes vasculaires
irréguliéres et anguleuses. Ces cellules peuvent présenter des atypies nucléaires et des mitoses
peu fréquentes. L'infiltrat lymphoplasmocytaire est toujours présent, mais peut étre moins

important que précédemment.

Dans les lésions avancées de la maladie de Kaposi, on observe souvent des fentes
vasculaires qui contiennent des globules rouges, ainsi que des cellules endothéliales en

apoptose. Les dépots d’hémosidérine sont plus abondants que dans les stades précédents, etdes
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globules rouges peuvent étre observés en dehors des vaisseaux sanguins. On note également

la présence de vaisseaux sanguins dilatés en périphérie des lésions.

Des globules hyalins sont également observés, ce sont des petites sphéeres discretement
éosinophiles, PAS-positives et diastase-résistantes. ils sont évocateurs du diagnostic de la
maladie de Kaposi. Mais non spécifiques a cette maladie. Puisqu’ils peuvent étre présents
dans d'autres pathologies comportant une extravasation abondante de globules rouges, comme

un angiosarcome ou un botriomycome.

Généralement, les mitoses sont peu nombreuses dans les lésions de MK, mais il peut
exister des formes avec de nombreuses mitoses .

Dans certains cas agressifs, la morphologie de la tumeur peut évoquer celle d'un
sarcome : la densité des fentes vasculaires est réduite, tandis que la prolifération de cellules
fusiformes est plus marquée et présente des mitoses fréquentes.

Dans certains cas, la bordure de certaines lésions nodulaires peut présenter une
concentration plus importante de fentes vasculaires dilatées, donnant I'impression d'un schéma
trés similaire a celui d'un hémangiome caverneux (figure) [100].

Les nodules de grande taille qui apparaissent lors de la maladie de Kaposi peuvent
souvent étre ulcérés, ce qui peut rendre le diagnostic difficile pour les pathologistes lorsqu'ils
réalisent des biopsies superficielles. En effet, ces échantillons peuvent contenir
principalement une composante inflammatoire avec un tissu de granulation sous-jacent, qui
peut étre mal interprété comme un granulome pyogene. 1l est difficile, voire impossible, de
differencier les cellules fusiformes du tissu de granulation des cellules Iésionnelles de la partie
supérieure d'un nodule sous-jacent sans l'utilisation de I'immunohistochimie. Les marqueurs
LANA-1 de I'HHV-8 et D2-40 des cellules endothéliales lymphatiques peuvent s'avérer tres
utiles dans ce contexte. Il est préférable d'utiliser ces marqueurs plutdt que des marqueurs
vasculaires moins spécifiques tels que CD31 ou CD34, car ils ne facilitent pas la
reconnaissance des cellules endothéliales lésionnelles et non lésionnelles. En conséquence, il
est recommandé d'éviter les biopsies superficielles autant que possible. [101]

D'autres types de Iésions peuvent étre confondus avec la forme nodulaire de la maladie
de Kaposi sur le plan histologique. Par exemple, I'angiomatose bacillaire, différentes tumeurs
vasculaires telles que I'némangiome a cellules fusiformes et I'hémangioendothéliome
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kaposiforme, les tumeurs fibrohistiocytaires (y compris les variantes cellulaires,
angiomateuses et atypiques de I’histiocytofibrome et le dermatofibrosarcome), le mélanome a
cellules fusiformes et diverses tumeurs mésenchymateuses a cellules fusiformes comme le
Iéiomyosarcome cutané peuvent présenter des similitudes histologiques avec la MK nodulaire
[100,101].

Figure 35 : Stade de la plaque : Un grand nombre de globules hyalins éosinophiles
intracellulaires et extracellulaires sont visibles (coloration HE). Les fleches indiquent ce qu‘on

appelle ""autolumination™, avec des vacuoles paranucléaires contenant des érythrocytes. [98]

Dans notre étude, I'analyse histologique a révélé un aspect caractéristique de la MK a un
stade avancé, avec la présence de la triple composante (prolifération vasculaire et fusiforme,
infiltrat inflammatoire et dép6ts d'hémosidérine), ainsi que des globules rouges extravasés.

2.2 Cytologie :

En principe, les cellules fusiformes ou CK présentent un cytoplasme coloré en rose pale,
avec des limites distinctes, leur noyau est en forme d'ovale et a une chromatine foncee, avec
des nucléoles peu évidents. Des modifications nucléaires légeres peuvent étre remarquées

ainsi que des mitoses variables en nombre, plus fréquentes dans les tumeurs.

En observant les CK sous microscope électronique, on peut noter une lame basale
discontinue autour d'elles. Leur cytoplasme contient peu d'organites, telles que les
myofilaments et les vésicules de pinocytose, méme les corps de Weibel Palade typiques des
cellules endothéliales, sont généralement absents.
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Dans certains cas, comme dans la forme liée au SIDA, des inclusions tubulo-réticulaires
peuvent étre présentes dans I'ergastoplasme des CK. On pense que ces inclusions sont induites

par l'interféron. [100]
2.3 Immunohistochimie :

Les tests immunohistochimiques sont trés utiles pour le diagnostic des CK, en

particulier dans les formes avancées et les différentes variantes histologiques.

Les cellules fusiformes expriment des marqueurs de différenciation vasculaire tels que
les anticorps CD31 et CD34. [101]

Cependant, le marquage le plus important est celui du virus HHVS8, qui est le virus
causal de la maladie. Les cellules fusiformes ainsi que les cellules endothéliales des vaisseaux
anormaux présentent un marquage nucléaire positif pour HHV8. Ce test est trés sensible et
spécifique, ce qui permet de distinguer les CK des autres tumeurs contenant des éléments

vasculaires, méme dans les formes précoces.[78]

Dans notre étude , 'immunomarquage HHVS était positif chez tous les patients pour

lesquels ca a été effectué .
3. Paraclinique :
3.1 Biologie :

En l'absence de toute maladie sous-jacente, les examens biologiques indiquent des
valeurs qui se situent dans les limites de la normale. Dans certains cas, une anémie légere
associée a une hyperleucocytose peut étre détectée, ainsi qu'une augmentation modérée des
lymphocytes et des monocytes. En régle générale, la moelle osseuse fonctionne normalement

ou peut présenter une légere augmentation d'activité.[87]

En ce qui concerne l'état immunitaire, I'électrophorése des protéines est rarement
perturbée, mais elle peut révéler une augmentation de 1'oa2 ou de la y globulinémie liée a I'age,

a une corticothérapie éventuelle ou de maniére fortuite.

Une sérologie HIV doit étre systématiquement demandée a la recherche d’une

coinfection VIH .
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Par ailleurs, il a été fréquemment signalé une présence de diabete sucré.

Le dépistage de sang dans les selles, également appelé test de Weber, peut étre positif et
indiquer une hémorragie occulte pouvant étre causée par des lésions intestinales nécessitant

une endoscopie pour un examen complet.[102]

Dans notre étude, 20 patients (25,64%) présentaient une anémie hypochrome
microcytaire, tandis que seulement 12 patients (15,38%) avaient un diagnostic de diabéte, un

chiffre relativement faible comparé aux données de la littérature.
3.2 Immunologie :

Au cours de la MK, la sérologie d’HHVS est presque toujours positive et les taux de

séroprévalence avoisinent 100%.

Elle n’est pas encore réalisée systématiquement mais de plus en plus demandée pour le

diagnostic étiologique.

Environ 85 % des patients chez lesquels de 'ADN HHV-8 a été trouvé dans les Iésions
cutanées de maladie de kaposi ont des anticorps sériques HHV-8, généralement a des titres

élevés, détectables par le test d'immunofluorescence directe (IFA). [87]

En 2002, a été menée une étude au laboratoire d'hématologie du CHU Ibn Rochd de
Casablanca, au Maroc, portant sur la séroprévalence des anticorps anti-HHV8 dans deux
groupes de sujets VIH négatifs : 26 donneurs de sang et 26 patients atteints de la maladie de
Kaposi classique. Les résultats ont montré que 24 des 26 patients atteints de MKC
présentaient une sérologie HHV8 positive, soit une séroprévalence de 92 %, tandis que tous

les témoins étaient séronégatifs pour 'HHV8. [103]

Dans notre série, la serologie HHV8 a été réalisee chez 47/78 patients (60,25%) : Elle

était positive chez tous ces malades .
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VI.DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

1. Clinique :

>

Botriomycome : Tumeur unique, en général vascularisée, saignant au contact et

survenant apres un traumatisme.

Mélanome : surtout dans sa forme acrale lentigineuse ou nodulaire d’évolution

rapide .

Métastase cutanée du cancer du rein : se manifestant par une papule ou nodule

érythémateux infiltré avec un contexte clinique évocateur.

Tumeurs Vasculaires ou fibreuses : hemangiome, lymphangiome,

angiosarcome....

Il est important de noter que le pseudo-Kaposi, également connue sous le nom de
maladie de Machado-Joseph, est une entité anatomo-clinique qui ressemble
cliniguement et histologiquement a la maladie de Kaposi, mais qui survient sur un
terrain particulier. Cela inclut les malformations artério-veineuses, les membres
paralytiques, les moignons d'amputation et les fistules artério-veineuses des patients
hémodialysés. La pseudo-Kaposi se manifeste par des macules érythémato-

violacées qui peuvent devenir nodulaires ou verrugueuses.

Angiomatose bacillaire, mycobactéries atypiques, CMV... : surtout dans le cadre
de MK et SIDA. [93]

2. Histologique:

Lorsqu'une prolifération vasculaire est observée, il est important de distinguer les

différentes pathologies qui peuvent en étre a l'origine. Par exemple, une cicatrice récente ou

une télangiectasie peuvent étre évoquées, mais le contexte clinique permet généralement de

les écarter.

Le botriomycome se caractérise par une prolifération capillaire sous forme de lobules,

tandis que le pseudo-Kaposi présente une histologie similaire a la maladie de Kaposi mais
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sans fentes vasculaires.

L'angiosarcome, quant a lui, peut présenter des différenciations vasculaires nettes et des
atypies cellulaires fréquentes, ainsi que des zones plus angiomateuses que la maladie de
Kaposi. Le contexte clinique peut également aider a orienter le diagnostic, notamment en cas

d'atteinte du visage et du cuir chevelu chez des sujets agés.

D'autres pathologies peuvent également étre considérées, comme l'acro-angiodermatite,
qui présente une prolifération de petits vaisseaux dilatés au niveau du derme superficiel,
centrés dans les papilles dermiques et ne s'étendant pas dans le derme profond. Le
lymphangio-endothéliome bénin se caractérise quant a lui par des vaisseaux irréguliers
disséquant le collagéne, mais sans infiltration, plasmocytes, globules rouges extravasés, dépot

d'hémosidérine ou tendance a la néovascularisation.

L'angiomatose bacillaire, pour sa part, est marquée par la présence de neutrophiles, de
cellules endothéliales épithélioides et de bactéries visibles sous forme d'amas granuleux, avec

des vaisseaux petits et ronds dans un stroma cedémateux.

Enfin, I'némangioendothéliome a cellules fusiformes se caractérise par des vaisseaux
tres dilatés contenant des thrombus et bordés de cellules épithélioides a noyau vésiculeux,

associés a des zones plus cellulaires composées de cellules fusiformes.
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La forme anévrysmale de I'histiocytofibrome peut souvent étre confondue avec la MK
en raison de la présence d'une prolifération de cellules fusiformes dans le derme. Dans cette
forme anévrysmales, les cellules tumorales forment des espaces pseudovasculaires sans
revétement endothélial, qui peuvent étre remplis de globules rouges et donner I'impression de
capillaires. Cependant, les images d'encapsulement des fibres de collagéene par les cellules
tumorales en périphérie sont des caractéristiques distinctives qui peuvent aider a poser le

diagnostic.

» Autres tumeurs a cellules fusiformes : un fibrosarcome, un Iéiomyosarcome, un
mélanome malin desmoplastique, ou méme un carcinome épidermoide dans sa forme

sarcomateuse.[100]
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VII. CLASSIFICATION DE LA MK :

La Maladie de Kaposi présente une grande variété de formes épidémiologiques,
cliniques et histologiques, ce qui a conduit a la mise en place de nombreuses classifications au

fil des annees. Cependant, aucune classification uniforme n'a été établie a ce jour.

La classification de Kriegel, établie en 1983, est la plus couramment utilisée pour
évaluer la gravité de toutes les formes de la MK, a I'exception de celle associée a I'infection au
VIH, et pour orienter la stratégie thérapeutique. Elle divise la maladie en quatre stades
distincts. [93]

Tableau 13: I’atteinte muqueuse au cours de la MKC

Stade | forme cutanée pure, localisée, peu agressive sur le plan histologique

Stade Il forme cutanée localement agressive avec ou sans adénopathies loco-
regionals

Stade Il | forme cutanéo-mugueuse généralisée et /ou ganglionnaire

Stade IV | forme viscérale.

En 2003, un systeme de stadification révisé a eté élaboré pour la MK. Ce nouveau
systéeme est base sur des critéres objectifs qui permettent de suivre de prés la variabilité
clinique de la maladie et de faciliter la prise de décision thérapeutique. Il se compose de
quatre étapes qui prennent en compte les caractéristiques des lésions cutanees, leur

localisation, la présence ou non de complications, ainsi que la participation viscérale. [104]
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Tableau 14: systéeme de stadification de la MKC de Brambilla 2003

Stade Lésion Localisation |Comportement |Evolution Complications
I- Macro- Nodule ou .. |a.rapide
. macule ou les MI Non agressif
nodulaire b. lente
deux
II- Infiltrative |  Plaques MI Localement ja.rapide| . o horrhé
d agressif b. lente ympheedeme Lymphorrhee
Nodul Memb Hémorragie Douleur
III- Florid © u::s (;n'lblres, Localement |a.rapide Impotence fonctionnelle
- Floride | angiomateux ,al e agressif b. lente Ulcération?
et plaques prévalence
IV- N.odules Membres, Disséminé, |a.rapide
A angiomateux N .
Disséminée trong, téte agressif b. lente
et plaques

L’atteinte viscérale (stadeV) comprend: atteinte buccale, pharyngée, digestive, ganglionnaire, de la moelle osseuse et des poumons.
L’évolution rapide: augmentation du nombre total des nodules ou plaques ou de leur surface totale dans les trois mois suivant I'examen
clinique. a : Tous sont répandus dans les stades 11 et 1V, le lymphoedéme et la lymphorrhée sont observés au stade 11, rarement en stade I.

Nous avons choisi d'utiliser la classification de Krigels pour notre étude car elle est

couramment utilisée et facile a appliquer. Les résultats ont montré que le stade | était le plus

fréquent avec 34,6% des cas, suivi du stade 111 avec 32,05%. Ces résultats sont cohérents avec

les données de la littérature et pourraient s'expliquer par la nature progressive et lente de
I'évolution de la MKC.

Tableau 15: Classification TIS (tumeur-systéme immunitaire-maladie systémique)

Dans notre étude ,le seul patient présentait une maladie de kaposi épidémique stade

dans la maladie de Kaposi épidémique [93]

T = tumeur

I = systéme
immunitaire

S = maladie
systémique

Bon pronostic

TO

Limité a la peau et/ou ganglions et/ou

atteinte muqueuse minime (lésions
planes)

10 = CD4 > 200/ul

SO

Pas d'antécédent d'infection
opportuniste

Pas de symptéme de type B
Indice de Karnofsky > 70
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Mauvais pronostic

T

Si un des criteres :

- cedéme ou ulcération

- atteinte muqueuse extensive
- atteinte viscérale autre que
ganglionnaire

11 = CD4 < 200/ul

S1

Antécédent d’infection
opportuniste, et/ou de symptéme
de type B

Indice de Karnofsky < 70

Autre atteinte liée au Sida
(exemple : atteinte neurologique,
lymphome)

nt ; Sida : syndrome de
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VIII. TRAITEMENT :

1.But:

Les approches thérapeutiques pour la maladie de Kaposi sont déterminées en fonction
de divers facteurs tels que le stade de la maladie, le schéma de progression et la distribution

des lésions, ainsi que le statut immunitaire du patient.

Cependant, traiter efficacement la MK tout en évitant une immunodépression du patient
est un défi majeur. Dans I'idéal, le traitement devrait également contribuer a reconstituer le
systeme immunitaire altéré, étant donné la physiopathologie de la maladie et le rdle de

I'immunosuppression dans sa pathogenese.

L'objectif principal du traitement n'est pas toujours une rémission complete de la
maladie, mais plutdt une amélioration de la qualité de vie des patients, ainsi que la prévention

de la progression de la maladie et de ses complications.

Il est important que les patients soient conscients que la maladie connue sous le nom de
MK est une maladie multicentrique, et que son traitement exige souvent une approche
systémique pour une régression compléte. Dans certains cas, il peut étre préférable de

combiner des traitements locaux et systémiques pour une meilleure efficacité [105].
2. Moyens :
2.1 L’abstention thérapeutique :

Compte tenu de la lente évolution progressive de la maladie de Kaposi classique, de
nombreux patients ne nécessitent pas de mesures thérapeutiques locales ou systémiques.
Ainsi, il est possible d'envisager l'abstention thérapeutique comme une option de gestion
raisonnable pour la maladie de Kaposi classique, a condition que les patients bénéficient d'un

suivi régulier.[106]

Dans une étude portant sur 75 cas de MKC en Tunisie, il a été initialement recommandé

d'envisager l'abstention thérapeutique chez 33 patients, représentant 47% de I'échantillon.[23]
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Cette attitude a été envisagée dans 37% et 41% des patients des séries chinoise et
espagnole respectivement. [24,37] . Dans notre étude, elle a été recommandée chez 17
patients, soit 21,8%.

2.2 Traitements locaux :
a) Exérese chirurgicale :

La technique thérapeutique consistant a enlever chirurgicalement un nodule ou une
Iésion localisée, qu'elle soit cutanée ou muqueuse, par lame froide ou au bistouri électrique,

est peu courante en pratique médicale.

L'exérese chirurgicale est efficace pour les nodules de grande taille, les lésions
affichantes et les localisations délicates (paupieres, lumiére intestinale, pénis...). Cependant,
les lésions ont tendance a récidiver aprés l'intervention en raison de la prédisposition des
tissus cicatriciels ou des sites d'inflammation a développer des lésions secondaires
(phénoméne de Koebner). Les risques de complications postopératoires locales sont

habituellement rares.[107]

Bien que I'exérése chirurgicale soit peu documentée dans la littérature, elle a été utilisée
chez 10 patients en Tunisie sur un total de 75 patients, dont 8 en premiére intention et 2 en

seconde intention.[23]

Dans notre série, I’exérése chirurgicale a été faite chez 10 malades (12,8%) : seule chez
2 malades et combinée a d’autres traitements chez les 8 autres . On notait une récidive des

Iésions au bout de 6 mois chez les 2 malades qui ont bénéficié de la chirurgie seule.
c) La Cryothérapie :

La cryothérapie est une technique thérapeutique locale utilisée pour traiter les lésions
kaposiennes. Elle consiste a appliquer de l'azote liquide sur les tissus concernés, ce qui
entraine leur congélation et leur nécrose ultérieure aprés la décongélation. Cette nécrose
affecte egalement les lésions kaposiennes, ce qui peut entrainer une rémission locale partielle

ou complete de la maladie.

La cryothérapie est une méthode relativement simple, peu codteuse et présentant peu
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d'effets secondaires. Elle est généralement réalisée en plusieurs séances espacées d'au moins 3

semaines, chacune d'entre elles comprenant au moins 2 cycles de congélation.[107]

La cryothérapie est une méthode thérapeutique qui offre des résultats satisfaisants, avec
un taux de rémission d'environ 90 %. Les effets secondaires sont généralement transitoires et
peu graves, notamment des douleurs temporaires apres les séances de congélation qui ne

durent que quelques heures, ainsi que des troubles passagers de la pigmentation.

Cependant, les Iésions kaposiennes ont tendance a réapparaitre, ce qui peut s'expliquer

par la persistance de foyers kaposiens au niveau du derme profond a I'histologie.[108]

Les indications de la cryothérapie sont limitées aux lésions cutanées superficielles ne

dépassant pas 1 cm de diameétre.

Dans certaines lésions plus profondes et plus larges mais moins de 3 cm, une technique
plus efficace peut étre utilisée : la cryochirurgie, elle permet une congélation plus précise et

sélective des lésions avec une efficacité remarquable atteignant 97% de rémission complete.

L’étude tunisienne a rapporté 8 patients qui ont bénéficié d’une cryothérapie de 75

patients.[23]

Dans notre étude, la cryothérapie a été utilisée en complément thérapeutique chez 8

patients , avec des bons résultats.
d) La Radiothérapie :

Avant I'avénement du VIH/SIDA, la radiothérapie était couramment utilisée pour traiter
localement les patients atteints de MK non liée au VIH, avec des taux de réponse supérieurs a

80 % en raison de la grande radiosensibilité des Iésions de MK.

De nos jours, la radiothérapie est principalement envisagée comme option thérapeutique
chez les patients qui présentent des Iésions uniques et localisées, genéralement au niveau des
membres inférieurs. Elle peut également étre utilisée chez des patients dont I'état général ou

les comorbidités empéchent I'utilisation de chimiothérapies.

En outre, la radiothérapie peut aider a contréler les grandes plagques et les plaques

défigurantes sur le plan esthétique dans certains sites qui n'‘ont pas répondu a la thérapie
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intralésionnelle ou a la cryothérapie.

Il n'y a pas de protocole standard recommandé pour traiter la MK, mais certains
chercheurs proposent des doses de 20 a 30 Grays administrées en plusieurs séances, avec des

doses allant de 2 & 8 Gy par séance.

La radiothérapie a prouvé son efficacité thérapeutique dans de nombreuses études. Par
exemple, une étude menée sur 36 patients atteints de MK localisée sur les pieds a montré que
la radiothérapie était efficace avec un schéma de trois séances hebdomadaires, avec des doses
de 3-5 Gy par séance pour une dose totale de 21 Gy. Dans cette étude, 80% des lésions ont

montré une réponse complete.

La radiothérapie est efficace dans le traitement de la MK, et certains auteurs ont signalé
des taux de rémission complets allant jusqu'a 80%, avec une durée moyenne de rémission de 2
ans. [107]

Malgré son efficacité, la radiothérapie peut provoquer des effets secondaires tels que
des ulcérations cutanées, une dermatite exsudative-érythémateuse, la fibrose cutanée, des
troubles de la pigmentation, des cedémes et une mucite buccale. Ces effets secondaires
peuvent limiter l'utilisation de la radiothérapie dans les localisations délicates et les formes

lympho-cedémateuses.[109]

En Tunisie, la radiothérapie a été utilisée avec succes chez 11 patients sur un total de
75 cas traites.[23]

Dans notre série, elle a été administrée en complément d’une chimiothérapie systémique
chez 8 malades , les taux de rémission étaient de 50-100%. Aucun effet indésirable n’a été

note.
e) La Chimiothérapie intralésionelle :

La chimiothérapie intralésionnelle est une méthode thérapeutique locale qui consiste a
administrer des substances antimitotiques directement dans les lésions de la maladie de
Kaposi. Les molécules les plus couramment utilisées sont la vinblastine, la vincristine et la
bléomycine, mais la vinblastine est préféréee en raison de ses effets secondaires moins

importants.
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La chimiothérapie intralésionnelle avec la vinblastine est efficace, avec des taux de
réponse clinique complete ou partielle allant de 60 a 92 % pour les lésions cutanées. La dose
recommandée est de 0,1 a 0,5 mg de vinblastine injectée par cm? de lésion, avec une dose
maximale de 2 mg. Apres une période de guérison de 3 semaines, chaque lésion peut
nécessiter une ou deux injections supplémentaires pour obtenir une réponse optimale. La
durée de la réponse varie de 4 a 5 mois en moyenne, avec jusqu'a 4 injections nécessaires pour

les lésions les plus volumineuses.

Les effets secondaires sont dominés par la douleur localisée pendant la procédure, d’ou
la dilution de vinblastine dans de la xylocaine a 1%, rarement Une hyperpigmentation

inflammatoire ou des cedémes voire une nécrose localisée peuvent survenir.

L’électro- chimiothérapie est une technique qui consiste a utiliser un faible courant
¢électrique pour augmenter 1’administration de médicament dans la tumeur, dont le but
essentiel est d’améliorer [’efficacité thérapeutique. Cette technique a ¢été utilisée
principalement avec la bléomycine et a montré des bons résultats avec des taux de rémission
compléte atteignant 65%.[109]

La BLEOMYCINE a été utilisée dans I’étude tunisienne chez un seul patient avec une

bonne évolution. [23]

Une autre molécule est proposée pour la chimiothérapie intralésionelle : L’interféron
alpha-2 qui se caractérise par son activité antitumorale et immunomodulatrice, aussi que
I’inhibition de la prolifération vasculaire in vitro, ce qui en fait un candidat pour le traitement
local de la maladie de Kaposi. Cependant, son utilisation reste trés limitée et nécessite encore

des recherches et des études sur son efficacité et ses effets indésirables.

L’interleukine 2 est une cytokine impliquée dans la stimulation des cellules
lymphocytaires de type T et NK, et donc dans la réponse immunitaire surtout antitumorale.
Des études ont montré I’efficacité de 1’administration locale de I’interleukine 2 seule ou en
association a d’autres molécules chimio thérapeutique dans le traitement de la maladie de

kaposi.[110]

La chimiothérapie intralésionnelle n’a été utilisée chez aucun de nos patients.
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f) Le Traitement par laser :

La thérapie au laser est une option envisageable pour les stades précoces de la maladie,
lorsqu'elle est limitée a la peau ou aux muqueuses. Toutefois, cette approche n'est efficace que
pour les lésions superficielles ou maculeuses, [109,111]et les résultats obtenus avec le laser a
colorant pulsé de 585 nm sont mitigés. Le laser a dioxyde de carbone CO2 pulsé a haute
énergie est une autre option couramment utilisée, car son efficacité est similaire a celle de la

chirurgie, bien que cela puisse présenter un risque de projection des particules virales. [106]

Il convient de noter que, dans notre étude, aucun de nos patients n'a bénéficié d'une

thérapie au laser.
La Theérapie topique :

= L'Imiquimod est une molécule de la famille des imidazoquinoléines, qui a des
propriétés anti-angiogéniques et est un modificateur de la réponse immunitaire. Il
peut réguler localement I'angiogenése en augmentant les inhibiteurs endogenes et
en favorisant I'apoptose des cellules endothéliales. Une étude menée par Schwartz
et al a évalué I'efficacité et la sécurité de la creme a 5% d'imiquimod, et a obtenu
une réponse clinique globale satisfaisante (47% de rémission) avec peu d'effets

secondaires, principalement de I'érytheme et des démangeaisons locales.[109]

= Rapamycine :_Un seul cas décrit une régression de la MKC aprés 16 semaines de

traitement topique par la rapamycine (sirolimus) [112].

= Timolol : Quelques petites séries de cas ont noté une régression des lésions
traitées avec du timolol topique, un antagoniste béta-adrénergique non sélectif

pour la similitude angiogénique qu’a I’hémangiome infantile avec les 1ésions de la

MKC. [113,114].
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g) Les Bas de contention :

Les bas de contention ont montré une efficacit¢ dans le contrdle du lymphecedéme
associée a la MK, puisque plusieurs études ont objectivé 1’inefficacité des traitements locaux

a réduire les lymphceedémes. [115]

Dans notre étude, ils ont été systématiquement prescrits a tout malade présentant un
lymphcedéme.
h) Le Camouflage des lésions :

Il peut représenter une alternative aux traitements habituels surtout dans le cas des

Iésions affichantes ou stigmatisantes.
2.3 Traitements systémiques :
a) La chimiothérapie générale :

Le traitement systémique par chimiothérapie cytotoxique est généralement considéré
pour les patients atteints d'une maladie de kaposi plus largement disséminée, progressive ou
symptomatique, étant donné que le traitement local d'une Iésion n'affecte pas les autres lésions
distantes.[93]

Les produits chimio-thérapeutiques ciblent les lésions cutanées et viscérales du SK en
empéchant le developpement et la prolifération des cellules tumorales, et peuvent étre

administrés en monothérapie ou en association avec d'autres meédicaments.
a.1l. La monochimiothérapie :
= La Vinblastine :

Il s'agit d'un médicament antinéoplasique de la famille des vinca-alcaloides, chef de file
des monochimiothérapies utilisées dans la MKC. La posologie habituelle chez I'adulte est de 4
a 8 mg IV une fois par semaine. Les résultats post-thérapeutiques lors de la MKC sont
généralement favorables entrainant une rémission atteignant 90%, mais qui nécessite parfois

une durée de traitement allant jusqu’a 13 semaines. [110]

Ses effets secondaires sont principalement représentés par la Myélosupression, la

neurotoxicité et les vomissements, ce qui restreint son utilisation dans certains cas.
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= La bléomycine :

D’apres les études thérapeutiques et évolutives sur la MK, la bléomycine semble étre le
médicament le plus efficace en chimiothérapie anti- kaposique et la plus simple a utiliser,
puisque c’est le seul qui peut étre administré par voie intramusculaire et donc la possibilité

d’une administration ambulatoire.

La bléomycine est prise a la dose de 15 mg tous les 15 jours, répartie en 5 mg par jour
sur 3 jours successifs, avec une dose maximale cumulée de 300mg qu’il ne faut pas dépasser.

Elle permet d’obtenir des résultats assez bon, avec des rémissions globales de 50 a 70 %.

Les effets secondaires de la chimiothérapie incluent généralement des effets
indésirables tels que la fievre et les toxidermies, qui peuvent causer des pigmentations
linéaires d'aspect flagellé, des nodules sclérodermiformes et des mucites. Cependant, des
effets plus graves tels que la fibrose pulmonaire, I'insuffisance hépatocellulaire et les nécroses

distales par phénomeéne de Raynaud peuvent egalement survenir.[106]

Dans une étude menée par le groupe de Brambilla et al, la vinblastine et la bléomycine
ont été utilisées chez 29 patients atteints de MKC. Les résultats ont montré que 21 % des
patients ont atteint une réponse complete, et la réponse maximale a €té observée apres une
médiane de 5 mois, avec une durée moyenne de réponse de 4 mois. Cependant, 11 cas de

neutropénie ont été observés, dont 3 ont été classés grade 4.[116]
= L’Etoposide :

L'Etoposide est un inhibiteur de I'enzyme topoisomérase II. 1l a été utilisé dans le
traitement d'une grande variété de néoplasmes, notamment le cancer du poumon a petites
cellules, le SK, le cancer du testicule, la leucémie aigué et le lymphome. Son utilisation

thérapeutique actuelle est limitée par la Myélosupression, en particulier la neutropénie.

Selon plusieurs études comparant I'efficacité de I'Etoposide oral et de la vinblastine dans
le traitement de la MK classique sévére, une différence notable entre les deux médicaments
n'a pas été observée au niveau des taux de réponse (étoposide, 73,5 % contre vinblastine,

58 %), de la duréee de réponse ou de survie.[117]
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L'Etoposide est la seule molécule du traitement chimiothérapeutique de la MK
administrée par voie orale, a la dose de 150 mg/m?/j pendant 3 jours successifs tous les 28
jours. Des schémas a faible dose ont été testés : 50 mg par jour pendant 7 jours consecutifs de
chaque cycle de 2 semaines, et ont montré leur efficacité avec peu d'effets secondaires. Par
conséquent, I'Etoposide oral a faible dose est considéré comme sir et efficace pour le

traitement de la MK réfractaire.
= Les anthracyclines :

Il existe deux classes d'anthracyclines : la forme classique comprenant la Doxorubicine
conventionnelle, I’Epirubicine, 1’Idarubicine et le Mitoxantrone, ainsi que la forme
liposomiale plus récente. L'encapsulation de la Doxorubicine classique dans des liposomes
pégylés (PLD) permet une distribution préférentielle du médicament dans les tumeurs
présentant des vaisseaux sanguins anormaux avec une perméabilité vasculaire élevée,
favorisant ainsi I'extravasation des liposomes. En outre, la formulation liposomiale
d'anthracyclines présente des avantages théoriques tels qu'une demi-vie plasmatique plus
longue et une toxicité moindre pour les organes non ciblés, par rapport a la chimiothérapie

conventionnelle a base d’anthracyclines. [110,118]

Les effets secondaires les plus couramment observés sont la myélosuppression, en

particulier la neutropénie, les nausées, les vomissements et la neuropathie périphérique.
= Les taxanes :

Les taxanes (paclitaxel et Docétaxel) sont des agents stabilisateurs des microtubules qui
ont démontré leur efficacité contre la MK associée au SIDA. Le Paclitaxel a été administré a
une dose de 135 mg/m2 toutes les 3 semaines, pendant des périodes de traitement allant de 9 a
36 semaines. Afin de minimiser les risques de toxicité immediate, une prémédication par

corticoides et antihistaminiques a été administrée avant la perfusion.[118]

Les effets indésirables les plus fréquents incluent la neutropénie, une urticaire apparaissant
géneralement entre 7 et 10 jours aprés la cure, une insuffisance rénale, une cardiomyopathie,

une fievre et une hyperéosinophilie. Aprés 10 a 15 cures, des cedémes et/ou des épanchements
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séreux peuvent également survenir. [110]

Dans une étude récente menée par Fardet et al., 12 patients VIH-négatifs atteints de MK
ont été traités avec succes par taxanes apres I'échec d'une premiére chimiothérapie ou d'un
traitement & base d'IFN. [119]

Récemment, Brambilla et al. Ont évalué I’efficacité clinique et la tolérance du Paclitaxel
(100mg / semaine) chez 17 patients a un stade avance¢ et réfractaire de MKC agressive. Chez
14 des 17 patients qui ont été traités, des résultats partiels ou complets ont été observés. Les

effets secondaires du traitement ont été généralement bien tolérés.[118]

Ces résultats suggerent que les taxanes sont tres actifs chez les patients atteints de MK
non associée au VIH et que les médicaments pourraient &tre considérés comme une thérapie

de premiére ou de seconde ligne au cours de la MK classique.
De notre part, une monochimiothérapie a été administrée chez 49 patients (62,82%).

Tableau 16: les principales drogues utilisées dans la chimiothérapie de MK[110]

DCI Dose Voie RC et RP Toxicité
(%)
Bléomycine 5mg pendant 3j de IM 50-70 Toxicité cutanée
suite /15j v Nécrose digitale
Fiévre
Vinblastine 423 8mg /7] v 25-90 Myélosupression
Neurotoxicité
Vincristine 2mg/7j v 60 Neurotoxicité
Etoposide 450mg/m2/28j Orale 0-75 Myeélosupression
Alopécie
Doxorubicine 20 a 40mg/m2/15j v 15-50 Toxicité cardiaque
Myélosupression
nausées
Paclitaxel 80 a 100mg/m#/15j v 60 Choc anaphylactique
Fuite capillaire
Dacétaxel 75mg/ m2/15_] Toxicité cutanée
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a.2. La polychimiothérapie :

Différents schémas thérapeutiques ont été utilisés avec succes dans le traitement de la
maladie de Kaposi cutanée et viscérale étendue, en utilisant des associations de Doxorubicine,
bléomycine, étoposide et vinca-alcaloides. L'association la plus courante est celle de
I'Adriablastine, de la vincristine et de la bléomycine, également connue sous le nom de

protocole ABV, qui s'est avérée plus efficace que la monochimiothérapie.

Cependant, I'ABV peut présenter des effets indésirables tels qu'une myélotoxicité
marquée, ce qui conduit parfois a l'utilisation d'une combinaison de bléomycine et de
vinblastine, qui a démontré son efficacité avec une toxicité moindre.

Le choix du traitement chimiothérapeutique pour la maladie de Kaposi demeure
controversé, car il n'existe pas de protocole universel. Selon les derniéres recommandations,
la Doxorubicine liposomale pégylée est le traitement de choix et de premiére ligne en raison
de son efficacité et de sa faible toxicité. Toutefois, en cas de contre-indication cardiaque ou de
réponse insuffisante, le choix d'un médicament de deuxiéme ligne (vinblastine, bléomycine,
ABYV) dépend de chaque cas individuellement, en fonction de I'dge, des comorbidités et du
stade de la maladie. [110]

Dans notre serie, La chimiothérapie systémique a été administrée chez 53 patients au
total, indiquée d’emblée chez 43 cas d'entre eux, et en seconde intention chez 10 autres.

La monochimiothérapie était la plus utilisée : a base de Bléomycine chez 42 patients ,
Vincristine 2 patients et a base de Paclitaxel chez 9 patients entrainant des rémissions
partielles ou globales chez 85,7% des malades et une stabilisation des Iésions chez 12,82%
des patients sans complications ou effets indésirables notables sauf chez 2 malades ; un
patient a présenté une toxicité hématologique induite par la bléomycine et la 2°™ malade a
présenté une neuropathie périphérique induite par le Paclitaxel .

La polychimiothérapie dans notre étude, a été administrée chez 5 patients au total, 4 cas
sous le protocole ABV aboutissant a une rémission compléte ou partielle, et un seul cas sous
I’association Vinblastine + Farmorubicine, avec une toxicité hematologique induite.

En conclusion, nos résultats confirment les données de la littérature selon lesquelles la
chimiothérapie systémique est un traitement sdr et efficace pour les MKC aux stades avancés.
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b) L’immunothérapie :

L'TFNa recombinant est utilisé pour le traitement de la MKC. Bien que le mécanisme de
l'action antitumorale de 1'IFN dans la MKa ne soit pas connu, il peut impliquer des effets
antiprolifératifs directs, des effets antiviraux, l'inhibition de I'angiogenése et la modulation des

réponses immunitaires cellulaires et humorales de I'h6te [120].

Il'y a une expérience limitée avec cette molécule dans la MKC. Dans un essai clinique
prospectif de phase 11, 13 patients avec MKC ont été traités par IFNa (5 millions d'unités par
voie sous-cutanée trois fois par semaine) pour un minimum de six mois [98]. Des régressions
tumorales majeures (complétes ou partielles) ont été observées chez 10 patients, et 3 autres

patients ont montré une réponse mineure ou une maladie stable.

Des doses plus faibles d'IFNa (1 a 3 millions d'unités cing jours par semaine) ont induit
une régression compléte de MKC chez trois patients et une régression partielle chez un autre
patient [121]. Cependant, Les effets secondaires comprenaient la fiévre et la fatigue, qui ont
été gérées par une réduction de la dose. A noter qu’une toxicité hématologique et hépatique

peut survenir

D’apres ces résultats insuffisants, 1’utilisation de I’immunothérapie dans la MKC

nécessite encore des études et des essais cliniques plus larges.

Les autres types d'interféron 3 et & n'ont pas montré leur efficacité dans le traitement de

la MK.
Dans notre cas, nous n'avons utilisé l'interféron chez aucun de nos patients.
c¢) Les traitements anti- angiogéniques :
= Thalidomide :

La thalidomide est considérée comme un modulateur immunitaire avec des propriétes
antiprolifératives. Bien que son mécanisme d'action précis ne soit pas encore clairement
défini, certaines études ont suggéré qu'elle pourrait avoir un effet antiangiogénique en
modulant le microenvironnement tumoral par le biais de cytokines immunomodulatrices.
[122]
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Dans une étude récente menée par Ben M'barek et son équipe, l'efficacité et la toxicité
de la thalidomide ont été évaluées chez des patients atteints de MK non liée au SIDA. Cette
étude rétrospective a inclus onze patients, dont trois ont montré une réponse partielle et quatre
ont présenté une stabilisation de leur état. Cependant, 27% des patients ont arrété
prématurément le traitement en raison de la toxicité neurosensorielle de grade 1 et de vertiges
[122]

d) Les thérapies ciblées:
= Inhibiteurs du point de controle immunitaire : anti-PD1

Récemment, certains rapports ont suggéré que les anti-PD1 pourraient étre efficaces

pour traiter le sarcome de Kaposi.

Delyon et al [123] ont rapporté pour la premiere fois une réponse partielle avec le

nivolumab chez deux patients atteints d'un sarcome de Kaposi endémique sévére.

Dans une étude plus importante [124], Galanina et al. ont rapporté leur expérience chez
neuf patients atteints d'un sarcome de Kaposi lié au SIDA. Sept d'entre eux ont recu du nivo-
lumab et deux du pembrolizumab. Une réponse partielle a été observée chez six des neuf

patients et une réponse compléte a été observée chez un patient.

La tolérance aux anti-PD1 dans cette série était plutét bonne . Cependant, chez les deux
premiers patients rapportés par Delyon et al [125], lI'un d'entre eux a développé une

myocardite sévere nécessitant son transfert en réanimation.

De plus, dans une étude rétrospective récente sur [I'utilisation d'inhibiteurs de
I'immunoblocage chez des patients atteints du SIDA et présentant divers types de cancers et
de lymphomes, les auteurs ont rapporté que six des huit patients atteints du sarcome de
Kaposi ont connu une amélioration du sarcome de Kaposi [126]. Cependant, un patient a
développé une forme agressive de prolifération lymphoide qui a été déclenchée par l'anti-
PD1.

Ces observations soulignent la nécessité d'évaluer soigneusement l'efficacité et la

tolérance des anti-PD1 par des essais plus larges prospectifs.
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3. Les indications thérapeutiques :

+»» Maladie de kaposi classique :

Il n'existe pas de consensus concernant le traitement optimal de la maladie de Kaposi
classique. Plusieurs approches ont été developpées laissant le choix a 1’expérience du
clinicien et aux préférences des patients. Mais généralement le choix de traitement est
déterminé individuellement en fonction de 1’age, des antécédents, de la distribution des

Iésions, le stade de la maladie, le mode évolutif des lIésions, et la tolérance thérapeutique.[110]
3.1 Abstention thérapeutique et Surveillane :

Indiquée chez les patients présentant des Iésions cutanées superficielles, uniques ou peu

nombreuses, de petite taille, asymptomatiques et d’évolution lente.
En cas d'eedéme associé, les bas de contention élastiques aident souvent a le contréler.
3.2 Traitement local :

Indiques principalement en cas de lésions localisées et/ou asymptomatiques, le choix
d'une modalité thérapeutique dépend du site de la lésion, de sa taille, de sa profondeur, des

matériaux disponibles et des préférences du patient.

Compte tenu de I'évolution lente de la MKC, et de I'dge généralement avancé des
patients, il est recommandeé d'utiliser les traitements locaux en premiére intention si possible,

sauf dans les cas ou l'indication d'un traitement systémique est requise.
3.3 Traitement systémique :

Indiqué dans Les formes agressives caractérisées par une atteinte ganglionnaire et/ou

viscérale, un cedéme important, des complications locales ou une extension rapide :

= une monochimiothérapie peut étre indiquée, de préférence a base de vinblastine ou

de bléomycine.

= En cas d'échec du traitement et/ou de maladie de Kaposi menacant la fonction ou le
pronostic vital, il est possible d'utiliser des anthracyclines liposomales [127] ou des
taxanes [128].
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= Pour cette forme, I'lFN a des doses de trois a cing millions d'unités semble étre bien
toléré et constitue une alternative possible a la chimiothérapie systémique chez les

patients jeunes et en bonne santé (<70 ans et fonction cardiaque normale) [110].

Stage 1 and I (slow tumor evolution) Stage Il (rapid tumor evolution) or
disease complications or advanced stages (Il and 1V)

Systemic treatment

- Surgical excision First line
- Radiotherapy ) ) ) o
- Intralesional injection of vincristine ) Adr{amycm, bleomycin plus vincristine
or vinblastine
- Etoposide, vinblastine and bleomycin
- Pegulated liposomal doxorubicin
or daunorubicin
- Interferon-a2b

Second line

- Taxanes (paclitaxel and docetaxel)

- Pegulated liposomal doxorubicin or
daunorubicin

- Experimental approaches

Figure 36 : Une approche thérapeutique pratique en fonction du stade du sarcome de Kaposi

classique.[129]

+ Maladie de Kaposi épidémique :
L'arrivée des thérapies antirétrovirales combinées a totalement transformé le pronostic
du sarcome de Kaposi épidémique, ce qui signifie qu'il est justifié de mettre tout patient
présentant un sarcome de Kaposi sous antirétroviraux. Cependant, des détériorations

paradoxales du sarcome de Kaposi peuvent étre observées dans les premiers mois suivant
I'initiation du traitement antirétroviral [130].

103



Dans les formes localisées, les thérapies antirétrovirales combinées sont suffisantes.
Dans les formes plus repandues, il faudra recourir a un traitement systémique associé a un
traitement antirétroviral en tenant compte de toute interaction médicamenteuse. Cependant,
I'administration systématique de chimiothérapie associée a une thérapie antirétrovirale, bien
qu'elle offre un bénéfice initial, n'a montré aucun avantage en termes de réponse clinique et
s'est révélée plus toxique a long terme dans une étude comparant I'étoposide en fonction des

besoins et I'étoposide immédiat [131].

Dans les formes plus répandues et/ou celles affectant les organes internes, il faut utiliser

de la daunorubicine liposomale ou des taxanes.

% Maladie de kaposi iatrogénique :
Dans la maladie de Kaposi iatrogéne, [’objectif principal est de réduire
I'immunosuppression car cela conduira, dans la majorité des cas, a une régression voire une

résolution compléte des lésions . [110]

En effet toutes les études rapporte une amélioration des Iésions cutanées apres arrét du

traitement immunosuppresseur et cela a été également constaté dans notre étude.

Une étude portant sur 15 patients ayant subi une transplantation rénale a démontré
I'avantage de passer de la ciclosporine associée au mycophénolate mofétil a la rapamycine,
avec une régression des lésions de Kaposi chez tous les patients en quelques mois, et ces

résultats ont été confirmés par de nombreuses études ultérieures.[132]

 Maladie de Kaposi endémique :
L'approche dans les formes de sarcome de Kaposi a progression lente devrait étre la

méme que celle du sarcome de Kaposi classique.

Pour les formes localisées agressives, la chimiothérapie et la radiothérapie seront
nécessaires dans la plupart des cas, bien que le pronostic soit mauvais et que des amputations

traumatiques puissent étre nécessaires.[110]
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IX.EVOLUTION ET PRONOSTIC :

1. L’évolution sans traitement :

La maladie de Kaposi classiqgue (MKC) est une pathologie qui se distingue par sa
progression trés lente sur plusieurs années, contrairement aux autres formes épidémio-
cliniques qui peuvent étre rapidement fatales. Ce profil évolutif indolent de la MKC conduit
souvent a un diagnostic tardif de la maladie a des stades avancés.

Néanmoins, dans certains cas sans traitement, la MKC peut évoluer rapidement vers une
dissémination muqueuse et viscérale a distance ou une extension locale des lésions en
profondeur et/ou en superficie. Pour cette raison, une surveillance réguliére est nécessaire
pour détecter les signes d'atteinte viscérale.

En général, la durée de I'évolution est trés variable, s'étalant sur plusieurs années, avec
des périodes de poussées extensives suivies de périodes de régression ou de stabilisation [93].

Dans notre étude, nous avons defini I'évolution rapide comme une augmentation du
nombre de nodules et/ou plaques ou de la surface totale de la plague en moins de trois mois
apres le premier examen. Dans la majorité des cas (86%), I'évolution était lente, expliquant le
délai long avant la consultation qui pouvait aller jusqu'a 14 ans, avec une médiane de 18 mois.
Ces résultats concordent avec la littérature qui décrit une évolution indolente de la MKC.

Cependant, dans 41,02% des cas, le comportement évolutif était non agressif, tandis que
dans 35,89% des cas, il était localement agressif, avec une dissémination observée dans
23,07% des cas.

2. L’évolution sous traitement :

L'efficacité du traitement dépend des modalités thérapeutiques, qu'elles soient locales
ou systémiques, ainsi que de la tolérance au traitement. L'évolution sous traitement peut
aboutir a une rémission compléte et a l'affaissement total des lésions cutanées, a une
rémission partielle ou a la stabilisation de la maladie et au contrdle de sa progression. Dans le
cas contraire, elle peut aboutir a I'aggravation des lésions ou a I'apparition de complications,
nécessitant alors un changement de traitement pour une option plus efficace.
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Méme aprés une réponse thérapeutique favorable, le risque de récidive est toujours
présent et justifie un suivi post-thérapeutique, car la récidive peut survenir aprés une durée

variable d'arrét du traitement.

Dans notre étude, I'évolution a été essentiellement marquée par la stabilisation de la
maladie chez 21 patients (26,9%) , d'une rémission partielle chez 25,64% et d'une rémission
compléte chez 12,82% des malades. Alors que 4 patients ont présenté une progression de la
maladie et 14 ont été perdus de vue.
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Figure 37 : Disparition des plaques de MKC apreés 6 cures de Bléomycine

Figure 38 : affaissement des lésions et diminution du lymphoedeme

de la MKC aprés 3 cures de paclitaxel.
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3. Pronostic :

+»Maladie de kaposi classique:
Au cours de la maladie de Kaposi classique, le pronostic vital n'est généralement pas
mis en jeu dans un délai proche ou moyen, vu le caractere indolent de son évolution. Par
contre, 1’dge avancé des malades et leurs tares associées augmentent le risque deS

complications directes ou indirectes de la MKC.
Dans les formes diffuses avec atteinte viscérale, le pronostic peut parfois étre sombre.

Donc, Le pronostic semble étre en corrélation avec le degré d'immunosuppression et
I'dge avancé des patients atteints de MK classique. La MK nodulaire localisée a le meilleur

pronostic, avec peu de déces directement attribués a la MK.[109]

Dans notre série, nous avons enregistré 6 déces, parmi lesquels 3 ne sont pas liés a la
MKC.

“*Maladie de kaposi épidémique :
La maladie de kaposi épidémique est de mauvais pronostic. le taux de décés au cours de
la maladie Kaposi épidémique est élevé et est estimé a 46% . Les déceés ne sont pas
directement liés a la maladie de Kaposi, mais ils sont surtout dus aux infections opportunistes

observées dans le cadre de I’immunodépression ; notamment les infections pulmonaires [114]

“+Maladie de kaposi iatrogénique :
Les atteintes viscérales mettent en jeu le pronostic vital et nécessitent d’envisager soit
une diminution de I’immunosuppression, soit sa levée complete au prix du rejet du greffon en

cas de greffe d’organe .[110]

“*Maladie de kaposi endémique :
Le pronostic est sombre pour les formes pédiatriques avec une survie de 5 a 7 ans dans

la forme localement agressive, et de trois ans en moyenne pour les formes disséminées.[110]
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Ces dernieres décennies, de nombreuses études ont permis daméliorer notre
compréhension des caractéristiques cliniques, histologiques et épidémiologiques de la maladie
de Kaposi classique. Cette maladie est un processus angioprolifératif chronique et multifocal,
qui affecte principalement les hommes méditerranéens et implique une double prolifération

vasculaire et cellulaire fusiforme.

Bien que des progres significatifs aient été réalisés dans l'identification des facteurs et
des processus qui contribuent au risque et au développement de la maladie de Kaposi, y
compris l'implication récente de I'herpes virus HHV8 dans sa pathogenése, de nombreux
points restent flous ou font I'objet de controverses. En particulier, I'interaction entre ces
facteurs et leur contribution respective au développement de la maladie demeurent des sujets

de recherche importants.

Le diagnostic de la maladie de Kaposi est généralement établi en présence de lésions
cutanées kaposiennes caractéristiques, qui sont ensuite confirmées par I'histologie. Cependant,
I'aspect histologique peut parfois étre difficile a différencier dans les variantes atypiques, d'ou

I'importance de I'immunohistochimie dans le diagnostic différentiel.

Les traitements de la maladie de Kaposi sont nombreux et varient en fonction des
mécanismes d'action, allant des traitements locaux & la chimiothérapie systémique.
Cependant, il n'existe pas de consensus sur un schéma thérapeutique optimal, et le choix du
traitement est donc effectué individuellement pour chaque patient, en fonction de plusieurs

facteurs déterminants.

Notre étude a révélé certaines particularités de la maladie de Kaposi, notamment la
fréquence élevée de la forme classique et de sa localisation céphalique, de I'atteinte muqueuse
et des atteintes extra-dermatologiques. Cela suggere qu'il est important de mener des examens
approfondis méme en l'absence de signes évidents de la maladie. En outre, nous avons
constaté que la survenue d'une atteinte viscérale était souvent associée a des lésions
muqueuses. Ces résultats devront étre confirmés par des études multicentriques pour évaluer
I'incidence réelle de la maladie de Kaposi et préciser ses caractéristiques épidémiologiques et
cliniques au Maroc. Des études prospectives seraient également utiles pour évaluer les

protocoles thérapeutiques et I'évolution de la maladie.
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RESUME
Titre : Maladie de kaposi: Expérience du service de dermatologie-vénérologie du CHU Ibn
Sina - RABAT
Auteur : Zoubida Mehsas
Mots clés : maladie de kaposi, HHV8, immunodépression.

Introduction : La maladie de kaposi est un processus angiogénique multifocal
caractérisé par une double prolifération vasculaire et cellulaire. Il existe quatre formes
épidémio-cliniques de la MK : la forme classique ou méditerranéenne, la forme endémique, la
forme épidémique ou liée au virus de I'immunodéficience humaine et la forme iatrogénique

ou post-transplantation d’organe.

Matériel et méthode :Notre travail est une étude rétrospective, descriptive , intéressant

83 cas de Maladie de kaposi répertoriés et pris en charge au sein du service de dermatologie
de I'Hépital IBN SINA de Rabat sur une période de 20 ans allant 2002 & 2022. Nous avons

collecté les données a partir des dossiers papiers archivés de notre formation.

Résultats : Les résultats de I'étude ont montré que sur les 83 patients hospitalisés, 4 cas
présentaient une MK iatrogénique, 1 cas une forme épidémique et 78 cas une forme classique
(93,97%). Parmi les cas de forme classique, 85% étaient des hommes et I'dge moyen au début
de la maladie était de 69 ans avec un délai moyen de consultation de plusieurs mois. Une
atteinte muqueuse a été notée chez 35,8% des patients. L'atteinte viscérale a été observée chez
33,3% des patients.En ce qui concerne les complications, 62,54% des patients ont presenté
différents types de complications en lien avec l'agressivité des lésions.Plusieurs options
thérapeutiques ont eté proposees, La durée du suivi a fluctué entre 5 mois et 3 ans. Enfin, 6

déces ont été notés, mais ils n'étaient pas liés a la maladie de Kaposi chez 3 cas.

Conclusion : Au terme de cette étude , nous avons trouvé des résultats cohérents avec
ce qui a déja été publié dans la littérature, bien qu'il y ait certaines particularités, telles que la

fréquence élevée des atteintes muqueuses et extracutanees.
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SUMMARY
Title: Kaposi's disease: Experience of the Dermatology-Venereology Department at Ibn Sina
University Hospital - RABAT
Author: Zoubida Mehsas
Keywords: Kaposi's disease, HHV8, immunodeficiency.

Introduction: Kaposi's disease is a multifocal angiogenic process characterized by a
dual vascular and cellular proliferation. There are four epidemiological and clinical forms of
Kaposi's disease: classic or Mediterranean form, endemic form, epidemic or human

immunodeficiency virus-related form, and iatrogenic or post-organ transplantation form.

Materials and Methods: Our study is a retrospective, descriptive study that included

83 cases of Kaposi's disease treated in the dermatology department of Ibn Sina Hospital in
Rabat over a period of 20 years from 2002 to 2022. Data were collected from archived paper

records.

Results: Of the 83 hospitalized patients, 4 cases had iatrogenic Kaposi's disease, 1 case
had an epidemic form, and 78 cases had a classic form (93.97%). Among the cases of classic
form, 85% were men, and the mean age at the onset of the disease was 69 years with an
average consultation delay of several months. Mucosal involvement was noted in 35.8% of
patients, while visceral involvement was observed in 33.3% of patients. Regarding
complications, 62.54% of patients presented different types of complications related to the
aggressiveness of the lesions. Several therapeutic options were proposed, and the follow-up
duration ranged from 5 months to 3 years. Finally, 6 deaths were recorded, but they were not

related to Kaposi's disease in 3 cases.

Conclusion: In conclusion, our study found consistent results with what has already
been published in the literature, although there were some particularities, such as the high

frequency of mucosal and extracutaneous involvement.
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	II.  EPIDÉMIOLOGIE :
	1. Répartition géographique :
	2. L’âge :
	3.Le sexe :

	III.  PHYSIOPATHOLOGIE :
	1.L’Infection HHV-8 :
	a. Classification, structure et génome :
	HHV-8 est un virus à enveloppe avec un génome à double brin d'ADN qui appartient à la famille des Gammaherpesviridae, à la sous-famille des Gammaherpesvirinae et au genre des Rhadinovirus. Il a un grand génome qui contient plus de 85 gènes, chacun éta...
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