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Le kyste trichilemmal proliférant du cuir chevelu, aussi appelé tumeur
trichilemmale proliférante, est une tumeur annexielle généralement bénigne, peu
fréquente qui dérive de la partie isthmique du follicule pileux . Le kyste trichilemmal
proliférant fut décrit pour la premiére fois wilson Jones en 1966.

Le kyste trichilemmal proliférant reste rare , avec une incidence marquée chez
les femmes agées .Les formes malignes sont rares et prés de 50 cas seulement ont
été rapportés dans la littérature mettant en jeu le pronostic vital des sujets en
question.

Le diagnostic du kyste trichilemmal proliférant est évoqué apres un examen
dermatologique minutieux et précis de la Iésion suspecte. Ce dernier serait confirmé
par un examen histologique qui précisera d’une part le type histologique du kyste,
d’autre part ferait la différance entre la bénignité et la malignité de la tumeur en
question ainsi gu’aider a écarter d’autres diagnostics différentiels .

La prise en charge du kyste trichilemmal proliférant est généralement simple ,
se basant sur la chirurgie d’exérése avec des marges de sécurité suffisantes . On
peut parfois, dans les formes malignes , avoir recours a une chimio-radiothérapie
efficace en complément de la prise en charge .

Sa rareté, son agressivité dans les formes malignes , et son accessibilité a la
prévention , encouragent a détecter , dépister et diagnostiquer ces lésions a un
stades précoce afin d’améliorer son pronostic et limiter son agressivité dans les
formes méchantes.

Nous avons le plaisir de guider ce travail , qui regroupe et documente la
majorité de études scientifigues rapportées a ce jour en matiere de kyste
trichilemmal proliférant , notamment les mécanismes pathogéniques , les approches
épidémiologiques , les aspects cliniques , la démarche diagnostique et ainsi que les

dernieres recommandations thérapeutiques adoptées jusqu'a présent .
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Nous avons également le plaisir de mener cette études au sein du service de
dermatologie de I’hépital militaire Moulay Ismail de Meknés afin d’étudier le profil

epidémio-clinique et thérapeutique, et comparer nos résultats avec des données de

la littérature.
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PARTIE THEORIQUE
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Rappels :[1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,11]

La peau posséde de nombreuses fonctions qui en font un organe complet. Les
fonctions de la peau peuvent étre divisées en différentes parties. Son coté protecteur
du fait de la barriere physique contre les forces mécaniques, les infections, les
produits chimiques, les irradiations ultra-violettes est essentiel... La peau nous
permet également de ressentir toutes modifications thermiques et mécaniques grace
a la transduction sensorielle cutanée qui peuvent aller de la sensation tactile et
agréable a la douleur. La peau est capable d’avoir des échanges avec I’extérieur
uniquement si cela n’est pas nocif. Chez I’lhomme, elle joue un rbéle de régulateur de
la température et permet de s’adapter a la température extérieure. Enfin, la peau
possede aussi la capacité de se défendre et de se réparer en cas de lésions, d’avoir
la capacité de présenter les antigénes aux cellules inflammatoires et de permettre
ainsi les réactions immunologiques et indispensables a la cicatrisation des plaies.
Pour assurer toutes ces fonctions, la peau a une structure adaptée. La peau est
subdivisée en deux compartiments séparés par une jonction appelée la jonction
dermo-épidermique :

1- Partie superficielle, appelée I’épiderme

2- partie profonde, épaisse, qui est le derme et I’hypoderme
Les annexes cutanés englobent d’une part les phanéeres (poils et ongles) et d’une
autre part les glandes sébacées, sudoripares apocrines et sudoripares eccrines .

(figure)
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Figure 1 : structure schématisée de la peau [2]
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A- I’épiderme :

L’épiderme désigne le tissu de nature épithéliale qui recouvre le derme. Les
kératinocytes sont le principal type cellulaire représenté dans ce tissu, cellules
extrémement dynamiques qui subissent une prolifération et une différenciation
permanente aux termes desquelles elles se transforment en cellules mortes
(cornéocytes), s'éliminant régulierement par desquamation . Il est normalement
constitué de 4 types cellulaires dont 80% sont keratinocytaire , les 20% restants sont
repartis entre les couches de keratinocytes et sont les mélanocytes , les cellule de

langerhans et les cellules de Merckel .

Figure 2 : Differantes populations cellulaires de I’épiderme [2]

A : keratinocytes , B : Mélanocytes

C : cellules de Langerhans ; D : Cellules de Merkel

M. RAYANE Mohammed Alae 10
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1. Les keratinocytes :

C’est la population cellulaire majoritaire des cellules épidermique constituant
80 % de ces derniéres. elles sont polyédriques , avec un noyau central arrondi et un
cytoplasme basophile . elles son situées intimement au-dessus de la couche basale .

Les kératinocytes assurent trois grandes fonctions liées a des structures

morphologiquement individualisables :

@ La cohésion de [I'épiderme et sa protection contre les agressions
meécaniques en rapport avec le cytosquelette et les systemes de jonction des
kératinocytes entre eux,

@ Une fonction de barriere entre les milieux intérieur et extérieur en rapport
avec la différenciation terminale des kératinocytes en cornéocytes,

@ La protection contre les radiations lumineuses en rapport avec les
mélanosomes de stade IV qu'ils ont phagocytés. Les kératinocytes de
I'épiderme se répartissent dans quatre couches qui sont bien visibles en
microscopie optique et dénommeées de la profondeur a la superficie:

a) La couche cornée, Stratum corneum, est une couche constituée de cellules
tres épaisses, les cornéocytes qui ne possedent pas de noyau et qui sont
remplies de kératine. Ces cellules sont jointives sauf sur la partie
superficielle, ou elles se tassent. Cette couche permet a la peau d’avoir un
pH acide a sa surface (pH)

b) La couche granuleuse, Stratum granulosum est la couche la plus foncée,
contenant 3 ou 4 assises de cellules. Ces cellules contiennent des grains de
keratohyaline (ou profilaggrine).

c) La couche de Malpighi ou couche des cellules a épines (Stratum spinosum)
contient des kératinocytes (responsable de la dureté de la peau). Cette

couche contient des tonofilaments, précurseurs de la kératine, des

M. RAYANE Mohammed Alae 11
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mélanocytes (cellules produisant de la mélanine responsable de la
pigmentation cutanée), des terminaisons nerveuses mais aussi des cellules
de Langerhans (macrophages qui phagocytent les impuretés et sont
impliqués dans les dermatites de contact et Iles phénoménes

inflammatoires).

d) Et pour finir, la couche basale (Stratum germinativum) ou les kératinocytes

forment une seule assise de cellules, tenues entre elles par des
desmosomes. C’est dans cette couche dite aussi couche germinative, que
les cellules se divisent, I'une des deux (cellule souche) reste dans la couche
basale tandis que l'autre migrera dans les couches supra-basales. Comme
pour tout épithélium, la couche basale repose sur une lame basale ou

s'ancrent des fibres de réticuline sur le versant chorionique

— --'r__'-—_-r.__-_,:_-— " — {  COfMeed

{ granuleyse

¢ deg cellyles & épines

j ¢ basaie

Figure 3 : Les 4 couches de keratinocytes en microscopie optique [2]
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2. Les mélanocytes

Les mélanocytes constituent la deuxiéme grande population cellulaire de
I’épiderme, et sont situées principalement dans la couche basale. Ills ont un aspect
étoilé avec un corps volumineux, un noyau rond central avec des prolongements
cytoplasmiques, ces prolongements s’insinuent entre les kératinocytes, et

représentent avec eux l’unité épidermique de mélanisation.

Figues 4 : Explication schématique de I'unité épidermique de mélanisation [3]

La fonction des mélanocytes est la synthése des mélanines : phéomélanines et
eumélanines, dans des organites spécialisés, les mélanosomes qui sont ensuite
transférés aux kératinocytes. Les mélanines ont a leur tour deux fonctions : elles
donnent a la peau sa "couleur", les phéomélanines étant des pigments jaune-rouges
.et les eumélanines, des pigments brun-noirs. Les eumélanines ont un réle photo
protecteur. En revanche, sous l'action des radiations lumineuses, les phéomélanines
sont carcinogenes. Le nombre de mélanocytes est relativement constant, mais leur
degré d’activité varie selon chaque individu, ce qui explique les différences de
pigmentation cutanée entre divers groupes de population humaine et entre divers

individus d’un méme groupe.

M. RAYANE Mohammed Alae 13



Thése N° 259/17

KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT
= "
% N e B T O R e g
by N % o e B
- iy T S e w g
L R - - e
ks : T o — =
2 L =, ] < s ey 5
= - n = - —E ~
ey vy h =5 - .
o Ve " s " Ll

Figue 5 : A : mélanocyte ( corps cellulaire ) B :Dendrite mélanocytaire C :

Keratinocytes [1]

Figure 6 : Aspects des melanocytes en microscopie optigue avec coloration :

A : Melanocyte ; a : corps cellulaire ;B : Dendrite ; C : Keratinocyte [1,2]
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3. Les cellules de langerhans

Les cellules de Langerhans, troisieme population cellulaire de I’épiderme,
représentent 3 a 8% des cellules épidermiques. Elles appartiennent au groupe des
cellules dendritiques  présentatrices d'antigénes aux lymphocytes T,
transépithéliales. Les cellules de Langerhans, produites au niveau des organes
hématopoiétiques, migrent vers I’épiderme ou elles vont capturer les exoantigéenes,
les transformer et les réexprimer en surface avec les molécules de classe Il du CMH.
Elles vont ensuite rejoindre les ganglions lymphatiques ou elles présentent
I'antigéne aux lymphocytes T CD4+. Les cellules de Langerhans apparaissent en
microscopie optique comme des cellules claires étagées dans toutes les couches de
I’épiderme mais plus facilement visibles dans la couche des cellules a épines, la
présence pathognomonique des granules de Birbeck est mise en évidence en
microscopie électronique, et sont des bourgeonnements de I’appareil de Golgi(en

forme de raquettes de tennis).

Figue 7 : A : aspect des cellules de Langerhans en microscopie optique B : en

microscopie électronique [2]

M. RAYANE Mohammed Alae 15
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4. Cellules de Merckel :

Les cellules de Merkel sont peu abondantes et difficile a mettre en évidence
dans la peau normale. Elles sont situées dans la couche basale et ressemblent en
microscopie optique (apreés colorations spéciales ou immunohistochimie) a des
mélanocytes, en microscopie électronique en revanche, on peut mettre en évidence
des granules cytoplasmiques neuro-endocrines arrondis, limités par une membrane.
Elles font synapse au niveau de leurs bases avec des terminaisons nerveuses
périphériques et présentent de rares desmosomes les reliant avec les kératinocytes

avoisinantes.

M. RAYANE Mohammed Alae 16
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B- la jonction dermo-épidermique :

La jonction dermo-épidermique, comme son nom l'indique, sépare I'épiderme
du derme. La complexité de sa structure et son importance fonctionnelle en font une
zone a part entiere. En microscopie optique, la jonction dermo-épidermique n'est
pas identifiable apres une coloration de routine, elle n'est vue qu'aprés des
colorations spéciales comme le PAS ou des études immunohistochimiques. Elle
apparait entre les kératinocytes basaux et le derme papillaire comme une ligne
ondulée, fine et homogene ou alternent les saillies de I'épiderme dans le derme dites
"crétes épidermiques" et les saillies du derme dans I'épiderme dites "papilles
dermiques". En microscopie électronique, la structure de la jonction dermo-
épidermique est beaucoup plus complexe que ne le laisse supposer la microscopie
optique. Examinée de I'épiderme vers le derme, elle comprend : la membrane
cytoplasmique des cellules basales de I'épiderme (kératinocytes, mélanocytes et
cellules de Merkel), la lamina lucida claire aux électrons et la lamina densa dense

aux électrons.

Figure 8 : Jonction dermo- epidermigue en microscopie optigue apres coloration

(A) et en microscopie electronique (B) [2]

M. RAYANE Mohammed Alae 17
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C- Le derme

Le derme se compose de protéines fibreuses appelées collagéne et élastine,
qui permet la souplesse de la peau. Un réseau de vaisseaux sanguins, de nerfs, de
fibroblastes (cellules participant a la synthese des macromolécules) et de cellules du
systeme immunitaire (comme les lymphocytes, les mastocytes et les macrophages
tissulaires), de glandes, de pores et de follicules pileux est retrouvé dans cette
couche. Le derme est irrigué par un réseau sanguin microcirculatoire qui prend en
charge la nutrition de I'épiderme par diffusion. Outre son réle nutritif, le derme joue
également un réle primordial dans la thermorégulation chez I’lhomme et dans la
cicatrisation ainsi que dans I'élimination de produits toxiques (par la sueur).

Deux zones différentes peuvent étre distinguées dans le derme :

1. Le derme papillaire :

Superficiel, mince, est constitué de I’ensemble des papilles dermiques situées
entre les crétes épidermiques. Il est formé de tissu conjonctif lache avec des fibres
de collagéne, fines, isolées et orientées le plus souvent perpendiculairement ou
obliquement par rapport au plan de la membrane basale, des fibres de réticuline,
I'arborisation terminale du réseau élastique, des fibroblastes, des cellules d’origine
hématopoiétiques autour des anses capillaires terminales des vaisseaux sanguins,
les anses borgnes lymphatiques, des terminaisons nerveuses et les récepteurs au

tact que sont les corpuscules de Meissner.
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2. Le derme réticulaire sous-jacent :

Il est formé d'un tissu conjonctif dense constitué essentiellement de fibres :
les fibres de collagéne épaisses en gros faisceaux et les fibres élastiques
s'entrecroisent dans toutes les directions dans des plans grossierement paralléles a
la surface cutanée. Le derme réticulaire contient aussi de petites artérioles, des
veinules et des glomus artérioveineux, des lymphatiques, des petits nerfs sensitifs
et du systeme nerveux autonome, des follicules pilosébacés et les muscles érecteurs
des poils (sauf au niveau des paumes et des plantes) et enfin les canaux excréteurs

des glandes sudorales

Figure 9 : Coupe histologie du derme

A unité sécrétrices ; B Crete épidermiques ; C : papilles dermiques ;

DR : Derme Réticulaire ;DP :derme papillaire [5]

M. RAYANE Mohammed Alae 19
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D- L’hypoderme

L’hypoderme (ou le tissu sous-cutané) est en grande partie constitué de tissu
adipeux cloisonné par des septa fibreux, et contient les principaux vaisseaux
sanguins et nerfs destinés au derme sus-jacent. Il agit comme un isolant thermique,
comme une réserve de nutriments et absorbe les chocs. L’hypoderme peut contenir
des extensions de structures cutanées, comme la partie profonde de longs follicules

pileux dans le cuir chevelu, et quelques glandes apocrines et eccrines.

E- La vascularisation de la peau et son innervation .

1. Architecture globale de la vascularisation de la peau

Les micro vaisseaux sont nombreux dans la peau, retrouvés a la fois dans le
derme et dans I’hypoderme. Comme dans la circulation sanguine générale, il existe
un réseau artériel et un réseau veineux. Le réseau artériel dermique est un réseau
sous papillaire avec des artérioles de petit calibre, destinées aux papilles dermiques.
Il véhicule le sang oxygéné dans le sens « aller », c’est a dire du cceur vers le reste
du corps. Le réseau veineux dermique est un réseau sous papillaire avec des
veinules qui partent des papilles dermiques et qui véhicule le sang dépourvu
d’oxygene dans le sens « retour ». Entre ces deux réseaux, il existe des connexions
appelées « anastomoses artério-veinulaires » qui jouent un rble dans la
thermorégulation, en particulier. Un réseau lymphatique superficiel est également
présent sur tout le revétement cutané. La circulation cutanée est formeée de plusieurs
millions de plexus veineux-capillaires sous- épithéliaux (entrelacement entre les
veines et les capillaires), et de vaisseaux de transfert situés plus profondément dans
le derme. Au sein des plexus se déroulent les échanges métaboliques et de facteurs
de croissance avec |'épiderme et les annexes pilo-sébacées et sudoripares. La

plupart de ces vaisseaux d'échange ont une structure veinulaire. Les extrémités ont
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en plus une richesse particuliere en anastomoses artériolo-veinulaires a tous
niveaux de profondeur. Les parois des vaisseaux sont relativement résistantes. Le
flux sanguin y est extrémement réactif et en instabilité permanente. La
microcirculation cutanée a des fonctions qui lui sont propres car elle permet le
maintien de la pression artérielle par un tonus vasoconstricteur, la nutrition de
I'épiderme et des annexes cutanées, la thermorégulation, la tolérance par la peau a
de longues périodes d'ischémies dues a la pression extérieure appliquée au corps.
Ce réseau de microvaisseaux assure certaines de ces fonctions par I'intermédiaire de
I’endothélium et des cellules musculaires lisses. Le systeme vasculaire périphérique
ou cutané est constitué d’arteres qui se divisent en artérioles puis en réseaux de
capillaires ou se font les échanges de gaz et de molécules dissoutes. Ces capillaires
vont ensuite devenir des veinules, puis des veines qui retournent au cceur. Les
artérioles, capillaires et veinules cutanés sont organisés en réseau trés complexes

(figure)

Figure 10 : Représentation schématique de la microcirculation cutanée

E : épiderme A : artériole V : veinule F : graisse sous cutanée [4]

M. RAYANE Mohammed Alae 21
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2. L’innervation de la peau

2.1. Les récepteurs cutanés

Un certain nombre de récepteurs cutanés ou structures plus complexes sont
capables de recevoir et de traduire I'information du stimulus en signal électrique.
Ces récepteurs sont retrouvés dans les couches superficielles ou profondes de la
peau

Ainsi, en plus des éléments constitutifs des tissus conjonctifs, I’épiderme, le
derme et I’hypoderme contiennent de trés nombreux nerfs indispensables aux
différentes fonctions de la peau. Il existe les terminaisons nerveuses du systeme
nerveux autonome, amyéliniques, destinées aux vaisseaux et aux annexes
épidermiques ; les terminaisons nerveuses des voies de la sensibilité, myélinisées ou
amyéliniques et les terminaisons nerveuses libres. Au niveau de I’épiderme, ces
terminaisons libres classiquement décrites dans les phénomenes douloureux
correspondent a la sensibilité nociceptive, et plus récemment, a la sensibilité tactile.
Les terminaisons libres comprennent les mécanorécepteurs, les thermorécepteurs et
les nocicepteurs. Les mécanorécepteurs sont a adaptation lente, sensibles a la
pression situés dans la peau avec des poils, leur fibre nerveuse afférente est
amyélinisée. De plus, ils sont peu sensibles a I’étirement. Les thermorécepteurs
(chaud et froid) répartis sur toute la peau, sont présents sur les fibres nerveuses
afférentes myélinisées Ah et les fibres afférentes non myélinisées C qui vont étre
décrites ci-dessous. Enfin, les nocicepteurs ou récepteurs a la douleur sont
sensibles au pincement, a la piqQre, aux températures supérieures a 43°C ou
inférieures a 20°C, aux algogénes (bradykinine), et sont présents sur les fibres
nerveuses afférentes Ah et C. Au niveau du derme, plusieurs structures capables de

répondre aux stimuli extérieurs sont retrouvées. La sensibilité tactile subtile

possede ses propres corpuscules sensitifs spécifiques situés dans I’épiderme
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(disques de Merkel et terminaisons sensitives annexées aux poils). Les corpuscules

de Meissner sont responsables de la détection du tactile fin et peuvent répondre

aussi a des déformations dynamiques de la peau. Les corpuscules de Ruffini sont

des structures répondant pincement de la peau. Dans I’hypoderme se trouvent les

corpuscules de Vater-Paccini et les corpuscules de Golgi-Mazzoni. lls enregistrent la

sensibilité a la pression sur la peau.( figure : différents récepteurs cutanés chez les

mammiféres ainsi que leur stimuli )
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Figure 11 : Différents récepteurs cutanés chez les mammiféres ainsi que leur stimuli

[4.5]
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F- Les annexes de la peau

Les annexes cutanés regroupent les glandes cutanées [glandes sudoripares
(sudorales) eccrines et apocrines et glandes sébacées] et les phanéres (poils et
ongles). En regle, les glandes sébacées sont annexées aux poils, I'ensemble
constituant les follicules pilo-sébacés. Les glandes sudoripares apocrines sont
annexées a certains de ces follicules pilo-sébacés alors que les glandes sudoripares

eccrines sont toujours indépendantes des poils

1. Les follicules pilo-sébacés :

Les follicules pilo-sébacés comportent :

- La tige du poil avec deux ou trois couches de kératine trés organisées,
entourée par ses gaines épithéliales interne et externe au niveau de sa
racine

- Le muscle érecteur du poil qui détermine la position du follicule pileux et de
la tige du poil

- Les glandes sébacées, sécrétant le sébum, débouchent par évagination

latérale de la gaine épithéliale externe.
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Figure 12 : Constitution d’un follicule pilo-sébacé [6]
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2. Les glandes sudoripares et sudorales :

Les glandes sudoripares (ou sudorales ) eccrines: elle ont une fonction
sécrétoire et excrétoire et interviennent dans le processus de thermorégulation .
Elles sont constituées d’un peloton sudoripare situé dans le derme , que prolonge le
canal excréteur jusqu’a l'orifice situé a la surface cutanée . ces orifices constituent
les pores de la peau . on trouve des glandes eccrines sur la quasi-totalité du
tégument (2a5 millions au total ) . Elles sont innervées par le systéeme nerveux
sympathique, mais le principale neurotransmetteur est I’acétylcholine .les glandes
eccrines sont constituées de cellules épithéliales , qui interviennent dans la sécrétion
et la réabsorption d’électrolytes et de cellules myoépithéliales , qui jouent un réle de
moteur de I’excrétion sudorale.

Les glandes sudoripares apocrines ; elles sont indexées au follicule pilo-
sébacée et leur canal débouche dans la portion superficielle de I’orifice folliculaire.
Elles sont principalement situées dans la région axillaire .on en trouve également
autour des aréoles mammaires , sur le cuir chevelu, et dans la région génitale. elles
produisent et excrétent un soluté dans la composition est différente de celui des
glandes eccrines , notamment plus riche en protéines .la sécrétion des glandes
apocrines peut se mélanger au sébum secrété par les glandes sebacées.la
dégradation de la sueur stagnant a la surface cutanée par les bactéries produit au
bout d’un certain temps une odeur souvent ressentie comme désagréable .Les

glandes apocrines interviennent peu dans le processus de thermorégulation.( figure)

3. Les glandes sébacées .

Les glandes sébacées sont annexées aux follicules pileux .Elles ont pour
fonction la synthése du sébum dans les sébocytes , cellules qui naissent a la base de
la glande et libérent leur contenu dans le canal du follicule pileux lorsqu’elles sont
arrivées a maturité. Le sébum produit en continu se repartit alors sur les poils .l est

composé de lipides et de débris cellulaires sébacés.(figure)
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4.L’ongle

La face cutanée dorsale de chaque doigt et de chaque orteil, forme une
annexe tres spécialisée, I’'ongle. On décrit a I’'ongle deux parties: une partie visible,
le corps de I’ongle ou limbe et une partie cachée sous un repli cutané, la racine. La
lunule est la partie blanchatre du limbe situé au voisinage de la racine. Elle est
particulierement bien développée au niveau des pouces.

La croissance de l'ongle se fait par prolifération et différenciation de
I’épithélium de la racine et de la lunule de I’ongle, encore appelé matrice de I'ongle :
la partie proximale de la matrice produit le tiers supérieur de I’'ongle; les deux tiers
inférieurs sont issus de sa partie distale. La matrice produit le plateau unguéal a la
vitesse de 1 mm/semaine aux mains et 0,25 mm aux pieds. Ensuite, ce plateau
glisse en avant sur le reste du lit unguéal qui ne participe pas activement a la
croissance de l'ongle. Les ongles ont une croissance ininterrompue du fait de
I’absence de desquamation.

1. Cycle pilaire :

La durée des cycles pilaires est génétiquement programmée, elle est de 2 a 4
ans chez la femme et de 4 a 6 ans chez ’homme.

25 a 60 cheveux tombent tous les jours et sont remplacés par des nouveaux
de plus en plus fin, évoluant progressivement vers un duvet.

Le cycle pilaire présente trois phases successives :

@ Phase anagéne ou phase de croissance du cheveu

La croissance de nos cheveux est en moyenne de 0,4 mm par jour, c'est a dire

1,2 cm par mois et 15 cm par an. Elle dure 4 & 6 ans chez la femme et 2 a4 4 ans

chez I'homme.
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@ Phase catagene ou phase d'involution

Elle correspond a un arrét de la croissance et a un début d'involution du bulbe
pilaire. Cela représente 25 a 60 cheveux/jour. Cette phase catagene dure trois
semaines.

@ Phase télogéne ou phase d'élimination

Elle correspond a la phase de chute du cheveu. Le bulbe est a la surface du
cuir chevelu, le cheveu tombe progressivement en 2 a 4 mois, poussé par le cheveu

suivant en formation.

Catagéne . Télogéne ___,. Anagene __

Anagéne

Figure 13 ; cycle pilaire [7]
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G- Anatomie chirurgical du cuir chevelu

1. Les différentes couches du cuir chevelu

Comme la peau, le cuir chevelu est composé en surface de trois couches :
I’épiderme, le derme, et hypoderme.

Le cuir chevelu est remarquable par I’existence des cheveux qui recouvrent
toute sa surface, de 500 a 700 cm?2, qui s’étend sur I’ensemble de la convexité
cranienne, limitée en avant par le front, latéralement par les pavillons auriculaires et
en arriere par la nuque. Il est caractérisé par son épaisseur et sa rigidité. Les bulbes
pileux prennent naissance a la jonction dermohypodermique.

Les follicules pileux sont nombreux sur le cuir chevelu.ils sont annexés a un
appareil pilo-sebacé : une glande sébacée associée au muscle pilo-arreteur , dont la
contraction sous I'influence du froid , de I’émotion , est a I’origine du phénomeéne «
chair de poule » .grace aux réseaux nerveux ramifiés entourant les follicules , les
poils participent aux sensations tactiles .

L’épiderme a un ph de 5.6 et est recouvert de sébum et de sueur , permettant

la lubrification et la protection des cheveux .
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Figure 14 : Les différentes couches du cuir chevelu . [8]
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De la superficie a la profondeur , on peut observer :

@ La peau , avec une vascularisation et une épaisseur importante du derme

@ Le tissu sous cutané avec un tissu graisseux et des travées fibreuses
conjonctivo-élastiques.

@ La galéa ou épicrane , Prolongement du plan musculoaponévrotique
occipitofrontal, elle est constituée de plusieurs feuillets : la lame
suprapériostique, la lame sous-épicranienne, I’aponévrose épicranienne et la
lame sus-épicranienne. C’est sur cette derniére que s’inserent les muscles
occipitofrontaux, auriculaires supérieurs et antérieurs constituant ainsi la
continuité avec le systeme musculoaponévrotique superficiel du visage.

@ Espace de Merckel : Il se trouve sous la galéa, constituant un espace de
glissement avasculaire, alvéolaire

@ Périoste : Mince, il tapisse la voQte cranienne et adhéere peu a la table externe
de la vodte cranienne, sauf le long des sutures.

Le cuir chevelu a une épaisseur moyenne de 6 mm.

E Nl Wit

Espace de Menckel - - -
w l i|~i iR
Périaste : = .

Tablette osieuwe ——

Figure 15 : coupe schématigue exhibant les différentes couches du cuir chevelu [9]
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2. La vascularisation artérielle et veineuse

La vascularisation artérielle est assurée par:

L'artére temporale superficielle

L’artére auriculaire postérieure

L’artére occipitale

L’artere frontale interne et l'artére sus-orbitaire (issues de l'artére
ophtalmique).

Sur le schéma suivant, on peut voir :

L’artére carotide externe
La branche temporo-frontale

La branche temporo-pariétale.
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Figure 16: vascularisation artérielle du cuir chevelu [10]
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La vascularisation artérioveineuse est richement anastomotique, de type
périphérique et située dans des feuillets sus-aponévrotiques. Trois grands axes
vasculaires, frontal, temporal, occipital convergent vers le vertex, avec de fortes
anastomoses entre eux. Ces axes vasculaires proviennent du systéme artérioveineux
temporal superficiel pour les branches frontale et temporale et du systeme occipital
pour les branches postérieures. Les gros vaisseaux cheminent au-dessus de la galéa
(lame porte-vaisseaux), et alimentent un deuxieme réseau anastomotique : le plexus
vasculaire dermique superficiel dense qui nourrit les bulbes pileux. La richesse
anastomotique de ce réseau vasculaire est telle qu’il est classiquement dit qu’une
seule artére et notamment l’artére temporale superficielle suffit a vasculariser
I’ensemble du cuir chevelu.

Le systéme veineux est assez gréle, le drainage s'effectue grace a :

La veine médiale frontale allant vers la veine angulaire
La veine temporale superficielle et la veine auriculaire postérieure
s’anastomosant vers la veine jugulaire externe

Les veines occipitales allant vers la veine vertébrale.

Branches
frantakes

- Bramches
temiporates

temiporalos
supeericielles

— Ar&re oL viding
oocipitales

Figure 17 : vascularisation veineuse du cuir chevelu. [10,11]
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3. Innervation du cuir chevelu .

L’innervation du cuir chevelu, exclusivement sensitive, suit les mémes
orientations ascendantes et convergentes que le réseau vasculaire. Les différents
nerfs proviennent du trijumeau et du plexus cervical superficiel.

Les nerfs permettant I'innervation du cuir chevelu sont :

Le nerf frontal interne

Le nerf auriculo-temporal

Le plexus cervical superficiel

Le grand nerf occipital d'Arnold

La branche postérieure du troisieme nerf cervical.

Vi
A i 4
Branches du nerf —— \ {
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-
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wemporal (VZ) \
Merf auriculo- 2 5
temporal (W3 \
\\.
II
= & |

Rameau ménings
du nerf
ophtalmigue (C2)

“ﬁ \.// Merf ophtalmique

| Merf maxillaire

; \ Merf mandibulaire

Figure 18 : Innervation sensitive de la face et du cuir chevelu [11]
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4. Le drainage lymphatique du cuir chevelu

Cercles ganglionnaire per cervicale :

-ganglions mastoidiens : cuir de la partie temporale et médiane

-Ganglions sous occipitaux superficiels et profonds : cuir de la partie occipital

du cuir chevelu

-Ganglions parotidiens : drainant la partie frontale du cuir chevelu

De par la richesse et I’'abondance du réseau lymphatique, I’extension et la
dissémination de certaines tumeurs malignes peuvent étre tres étendues par rapport
a la surface tumorale visible, ce qui conduit a pratiquer des marges de sécurité

carcinologiques plus larges.
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Figure 19 : drainage lymphatique du cou et du cuir chevelu [10,11]
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- Epidémioloqgie [ 12 — 22 ]

L’approche épidémiologique du KTP rencontre un manque souligné de
données épidémiologiques précises. Ce manque est justifié par la rareté de cette
entité.

Le KTP, constitue un véritable diagnostic différentiel du carcinome épidémie.
En addition a sa rareté, la superposition des données épidémiologiques du
carcinome epidermoide , rend I’'approche épidémiologique ambigle et imprécise .

Plusieurs facteurs favorisants sont suggérés a savoir une irradiation intense

récente, une cicatrise de brulure, kératose actinique , Notion de traumatisme .

A. Epidémiologie descriptive

1. La fréquence

La survenue KTP est mal documentée comme cité auparavant , il n’existe
toujours pas assez d’analyse épidémiologique récentes pour établir un profil exacte
sur la lésion kystique .Mais il existe des statistiques estimatives de sa fréquence
dans la littérature ancienne anglaise :

@ Fréquence du KTP bénin

Le kyste trichilemmal simple qui peut toucher environ 5-10 % de la population
général , peut se transformer en un KTP bénin , la fréquence de cette transformation
s’estime a 2-3% de la totale des KT . En effet , le taux de cette incidence est basse
chez la population générale , et en contrepartie augmentée chez les caucasiens avec
un taux de 70 %

@ Fréquence du KTP malin :
La premiére description de KTP malin a été rapportée par Saida et al. en 1983.
La survenue d’un virage malin donnant un KTP hautement invasif s’avere

exceptionnel selon toutes les sources révisées de la littérature et ne dépasse pas
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0.5% de la totale des KTP selon Wilson et Brownstein . Cependant , Les formes
malignes sont rares et prés de 50 cas seulement ont été rapportés dans la
littérature.

2. L’age d’apparition

Le risque de survenue du KTP augmente avec I’age . Selon la majorité des
études révisée, la moyenne d’age est a 65 ans .Le KTP reste trés rare chez les sujets
de moins de 40 ans .Méme chez la femme a partir de 60 ans. Le KTP peut survenir
chez des sujet avant 18 ans

3. Le sexe ratio

Selon toutes les études décrites , le KTP touche majoritairement les femme de
groupe d’age élevé avec un sexe ratio de 7F/2H dans toutes les tranches d’age (2.5)
Il n’existe toujours pas de sexe ratio mondial standardisé pour cette lésion .

4. . La topographie de la Iésion

Le site le plus commun de la survenue du KTP est celui du scalp , avec un taux
de survenue a ce niveau de plus de 80% , suivi par la localisation au tronc avec un
taux de 13 %.

Il existe également des sites de survenue inhabituels et rares du KTP rapportés
séparément par les auteurs :

Front et paupiéeres

Le cou

La région fessiere
Région génitale vulvaire

5. Le nombre des lésions

Le KTP est le plus souvent présenté sous forme de Iésion unique , mais de

multiples lIésion peuvent étre rencontrés parfois .
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B. Epidémiologie analytique

1. Facteurs déclenchants

@ Notion de traumatisme récent et répéteé :
De nombreuses études ont évoqué la participation des traumatismes récents a
la survenue des kystes trichilemmaux simple et proliférant , mais aucun auteur n’a
exprimé une véritable preuve que le traumatisme aurait un impact sur la
pathogénése du KTP.
Notion d’inflammation chronique

Immunodépression et infection
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lII- Physiopathologie-Nosoloqgie [12,19,23,26,27.,28]

1.Développement du keratinocyte.

Les keratinocytes proviennent de cellules progénitrices hautement mobiles de
la créte neurale (CCN) qui migrent jusqu’a la peau lors des premiéres étapes du
développement embryonnaire. Les cellules de la créte neurale sont pluripotentes ,
elles peuvent se différencier en neurones et cellules gliales ou en keratinocytes. La
régulation de cette différenciation en keratinocytes est sous le contréle de
nombreuses protéines telles que les facteurs keratin5 et keratinel5 ( K5 , K15
p63,p53,IRF6). Le lignage keratinocytaire est établi a partir d’'un nombre restreint de
cellules de la créte neurale appelées « keratinocytes basales », ces dernieres
proliferent intensément et migrent dorso-latéralement entre les somites vers la
périphérie de I’'embryon au niveau troncal. lls envahissent ensuite le derme, puis
I’épiderme pour commencer le développement des différentes couche de I’épiderme

ainsi de commencer le processus de développement du follicule pileux .

2.La régénération physiologigue des kératinocytes :

Le renouvellement de I'épiderme est assuré par les kératinocytes souches. Ces
derniers possedent deux propriétés : celle de se diviser activement et celle de se
différencier. Chaque kératinocyte donne naissance a deux cellules filles identiques.
L'une reste sur place pour se diviser a nouveau tandis que l'autre migre vers la
couche supérieure, la couche de différenciation, ou elle va donner les différents

types de cellules épidermiques.
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Couche cornée s rnéocyte
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Figure 20 : Régénération de I'épiderme par le biais des kératinocytes . [23]
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3.Physiopathologie cellulaire

Le kyste trichilemmal constitue plus de 20 % des kystes épithéliales . Le
développement du kyste trichilemmal dérive de la zone isthmique ( gaine externe ou
interne ou les deux ) du follicule pileux . Il est admit que la survenue du KTP prend
place par bourgeonnement de la gaine externe de la portion isthmique du follicule
pileux.

Apres chaque blessure de la peau , I’épiderme régénere et reconstitue les
différents éléments ( glandes sébacées , follicule pileux ) et différentes couches de
I’épiderme . Ce mécanisme s’effectue par le biais des keratinocytes qui subissent de
nombreux changements commencant au niveau de la couche basale de
I’épiderme L’épiderme se régénere continuellement et ce turnover constant est
réalisé a partir de cellules de la couche basale comprenant des cellules souches
épidermiques qui présentent un haut potentiel prolifératif, une grande capacité a
s’auto-renouveler et a générer des cellules filles ou cellules a amplification
transitoire (TAC = Transit Amplifying Cells). Aprés quelques cycles de division, les
cellules a amplification transitoire entament un processus de différenciation
terminale, dénommé kératinisation ou cornification. Les cellules a amplification
transitoire quittent alors de facon permanente le cycle cellulaire pour se différencier
progressivement en cornéocyte au cours de leur migration vers I’extérieur. Le KTP se
caractérise par un passage brutale de la couche basale a la couche cornée , avec
une absence de la couche granuleuse ,avec un kératinisation trichlemmal diffuse ,
définissant ainsi le Kyste trichilemmal simple .Cela serai expliqué par le
dysfonctionnement diffus d’un contenu contrdlant ce continum et formateur de la

couche granuleuse , qui sont les granules kératohyalines .
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Figure 21 : L’aspect kératinisant d’un KT simple avec une absence de la couche

granulaire (éosine x320)[13]

Cet état pathologique de la difféerenciation de I’épiderme laisse place a une
formation continue de couche kératinisante formant un kyste.

Il est admit actuellement que le KTP se développe selon un continuum évolutif
en 3 stades distincts, chacun de ses stades définit un type de kyste a

développement trichilemmal avec degrés et risque de malignité propre a lui .
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1. La phase adénomateuse

Le continuum se déclenche par une lésion kystique pilaire simple , avec une
kératinisation  trichilemmale simple selon une phase adénomateuse.
Histologiquement , cette phase est catégorisée comme bénigne ou a risque tumorale
minime , caractérisé par une infiltration tissulaire minimale avec des atypies

cellulaires tres peu marquées ou absentes selon des études .

Figure 22 : kératinisation trichilemmal analysant la composition du kyste

trichilemmal simple . [28]
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2. Phase épitheliomateuse

La continuité du développement du KT simple vers un KTP , prend des années
pour se produire , et a besoin d’expression de protéine CK 10 et de I'involucrine .
L’aspect kératinisant durant cette phase est similaire a celui de la phase
adénomateuse mais plus marquée avec des limites irrégulieres . Une prolifération
soulignée pseudoepitheliomateuse et epitheliomateuse prend place avec une
membrane basale hyaline avec un cytoplasme éosinophile et une absence de la

couche granuleuse. Le statut de la Iésion a ce stade est considéré de risque de

malignité moyen ou intermédiaire.

Figure 23 : KTP de consistance solido-kystigue bien délimité . [13]
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3. Phase carcinomateuse

La Iésion prend de I'ampleur et de la taille au fil des année ( 8-12 ans ) Pour
entrer dans une phase de développement carcinomateux . De nombreux auteurs ont
essayé d’expliquer cette tournure a la malignité en incriminant une notion de
traumatisme, inflammation ou d’infection du kyste trichilemmal simple et
proliférant. Cette phase est la phase néoplasique de la Iésion , montrant des atypies
nucléaires , des mitoses anarchiques , et une infiltration violente de I’épiderme avec
invasion de structures vasculaires , aboutissant a des ulcérations. cette phase est
caractérisé immuno histologiguement par la présence de nombreuses cellules avec

une présentation d’antigene de prolifération , en addition du CK16 avec une perte

d’expression de CD34.

Lesion kystique ,
kératinisation
trichilemmal

Kyste trichilemmal Kyste trichilemmal
simple ( KT) proliférant [ KTP)

KTP bénin KTP malin

KTP malin de bas grade KTP malin de haut
grade

Figure 24: Continuum du développement du kTP malin schématisé [25]

Trauma

irritation L
Kyste Kyste trichilemmale
trichilemmal Proliferant Kyste trichilemmal
simple Proliferant malin

M. RAYANE Mohammed Alae 44



KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT Theése N° 259/17

4. Physiopathologie moléculaire

De nombreuses études ont rendu I’approche moléculaire la priorité pour
étudier d’avantage la causalité du passage au KTP malin a partir d’un KTP bénin . Le
passage carcinomateux de cette entité commence au niveau de la couche basale de
I’épiderme qui subit de nombreuses mutations pour aboutir a une Aneuploidie.
L’antigene  responsable de I'amplification proliférative d’'un KTP est le PCNA
(proliferating cell nuclear antigen ). L’analyse histochimique de I’antigéne PCNA dans
le KTP bénin a mise en évidence

une diploidie d’ADN . Ces réalisations supporte la théorie faisant preuve d’une
progression séquentielle a partir d’un simple kyste trichilemmale arrivant a un kyste

trichilemmal carcinomateux invasif .

Figure 25 : une expression immun histochimigue du PCNA au niveau de la couche

basale dans un KTP (fleche) . [27]

Ces observations suggeéerent que le KTP est une lésion Pré cancéreuse du KTP
malin.

Par ailleurs, De Nombreuses études ont démontré que de nombreuse
mutations ayant comme cible le géne p53 suppresseur de tumeurs sont a lI’origine

du passage a I’'aspect malin du KTP
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IV - classification [28] :

Selon YE J, les critéres de classification sont histologiques. Sur 73 cas de KTP.,
Il a regroupé les KTP en 3 groupes selon :

Architecture tumorale

degrés d’atypie nucléaire

activité mitotique

Envahissement angiolymphatique.

Les tumeurs ont été classée comme suit :

Tableau 1 : Classification histologigue du KTP

Architecture bien circonscrite avec des marges envahissantes
.Des atypies nucléaires modestes avec absence totale de
Groupe 1 des KTP ) ) ] ) )
mitoses pathologiques , nécroses ou invasion nerveuses et

vasculaires .Ce groupe est considéré comme bénin

Similarité considérable avec groupe 1 , mais manifeste une
architecture irréguliére et localement invasive avec une
Groupe 2 des KTP extension vers le derme profond et I’hypoderme .Ce groupe
est considéré comme bénin mais avec un potentiel

d’agressivité locale .

Une croissance invasive marquée avec des atypies nucléaires
trés marquées , et des formes mitotique pathologiques
Groupe 3 des KTP | .présences de nécrose géographique avec/ou sans

envahissement de structures nerveuses et vasculaires . Ce

groupe est considéré d’avoir un pouvoir métastatique élevé .

Les catégories 2 peuvent étre différencié par le niveau de différenciation ou de

grade de malignité en cas de virage .

M. RAYANE Mohammed Alae 46



KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT These N° 259/17

V- Clinique [22,28]

Le diagnostic du KTP , suspecté cliniquement par I'inspection , est affirmé par
I’examen anatomopathologique qui conditionne la prise en charge thérapeutique

initiale et I’évaluation du pronostic de ce dernier .

1.L’anamnese

L’interrogatoire du patient est indispensable, précise lI’age du patient, le
terrain, le profil évolutif de la Iésion, et des antécédents carcinologique et de Iésions
similaires.

Les antécédents familiaux de méme type et aspects de la Iésion ou d’autres
cancers (carcinome epidermoide)

Les antécédents personnels de KTP (récurrence)

Les antécédents de traumatisme au niveau de la Iésion avant son apparition
Les antécédents de Iésion inflammatoire au niveau du cuir chevelu
Phototype (pouvant aider de faire la différance avec un carcinome

epidermoide cutané du cuir chevelu

2.Examen clinigue

Le KTP est cliniguement mis en évidence a ‘I'inspection de Ilésion, il est
habituellement :
Iésion unique
bosselé ou polylobé, a bords réguliers
Evolutivité de la lésion qui se développe en général depuis des années
lentement commencant par un nodule indolore
Consistance ferme d’aspect solidokystique
Sa taille peut varier selon le stade ou I’examen a été fait , elle peut arriver
jusgu’as 25 centimétres dans certains cas

L’ulcération peut étre mise en évidence au niveau de la lIésion
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Examen des adénopathie régionales et a distance s’avére nécessaire,
notamment les ganglions mastoidiens , ganglion de Troisier .
Examen pneumo et abdominale en recherche de signes d’appels orientant vers

des localisations secondaires.

Image 1 : image clinique d’un kyste trichilemmal proliférant nodulaire mal délimité

du scalp. [22]

Image 2 : kyste trichilemmal proliférant se présentant en masse de 10 cm au niveau

du scalp chez une femme agée [22]
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Image 3: Image cliniqgue d’un kyste trichilemmal proliferant malin de haut grade |,

Nodulaire , ulcéré du scalp [28]
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VI- Para clinique [22,28,29,30,31,32 ,33]

1. Histologie

a) Prélévements et techniques de I’'analyse .

La méthode de référence est la biopsie-exérese , elle doit étre compléte , avec
une marge de peau apparemment saine . ceci permet d’avoir un résultat fiable a
I’étude histologique et au niveau de I’envahissement. Il est important de documenter
explicitement les dimensions de I’exérése et la marge de I’exérese dans la
procédure par I'operateur . au cas ou il s’avére nécessaire d’élargir la marge de
sécurité si la lésion est maligne sur I'analyse . Les marges d’exérése de la piéce
opératoire doivent étre marquées, de préférence avant la fixation. Le prélevement
doit étre immergé rapidement dans le flacon de fixateur. La lecture de la lame se fait
sur des coupes histologiques standards en coloration usuelle de type Hématéine/
Eosine. plusieurs plans de coupe sont nécessaires. L’immun histochimie trouve son
indication dans le KTP .

b) Diagnostique positif histologique du KTP

U Nature histologique :

@ Le kyste trichilemmal proliférant :

L’aspect histologique du KTP présente une zone centrale hyper kératinisée
avec des ligne superposées de keratinocytes de grandes taille . le mode de la
kératinisation est trichilemmal avec un cytoplasme discret . une zone de transition
entre les kératinocytes et de la substance kératosique avec une absence de la
couche granuleuse et les granules kératohyalines . Le KTP peut étre bénin ou malin
avec un haut grade ou de bas grade de malignité selon la présence ou I’absence

d’atypie cyto nucléaire, nombre de mitoses ou présence de nécroses .
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Figure 26 : Exemple de KTP bénin avec une kératinisation trichilemmal proliférante

-[28]

Figure 27 :

A : KTP malin de haut grade avec présence de nids et de cordes néoplasique entre

coupées par des kératinisation trichilemmal .

B : KTP main de haut grade différant de celui de la figure A , montrant une atypie

cyto nucléaire soulignée avec des mitoses abondantes [28]
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U Critéres de malignité

i. Critéres architecturaux

Les criteres de malignité on été largement discutés dans la littérature , il est
actuellement admis que seule la présence d’une infiltration franche du stroma
permet de confirmer la malignité du KTP. Cette infiltration est mise en évidence par
la présence d’au moins un seul des 3 critéres suivants :

1- un stroma de type desmoplasique

2- I’'absence de membrane basale identifiée par une réaction du PAS (

Periodic acid-Schiff)
3- La transition entre des lobules malpighiens bénins et une zone

d’infiltration.

Figure 28 : Pleomorphisme dans un KTP malin de haut grade (HEx300)[22]
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Figure 29 : Prolifération cellulaire de type malpighien agencée en lobules centrés par

une kératinisation trichilemmale. Noter le bourgeonnement cellulaire périphérigue.

Encart : les atypies cytonucléaires sont marquées et le stroma en regard est
desmoplastique (HEx100 ) [22]

ii. Critéres cytologigues

Les atypies cellulaires marquées associées a une forte activité mitotique
peuvent étre observées dans le KTP dans sa forme bénigne. Inversement , des cas
typiques de ktp histologiquement quiescentes ont eu une évolution métastatique
avec des localisations secondaires a distance .

iii. Immuno histochimie

Le r6le de I'immuno histochimie dans I'analyse du KTP est capitale . Les
anticorps AE13 ; AE14 et Cytokeratinel5 Peuvent aider a distinguer entre un kyste
trichilemmal proliférant malin de haut grade et le carcinome epidermoide. La
présence également d’anticorps type ki67 et MI1B1 peuvent orienter I’analyse
histologique .

La marqueur CD34 devrait étre recherché , son absence pourrait renseigner
aussi bien sur I'indifférenciation du KTP et donc sa malignité que de le distinguer du

carcinome epidermoide ( intérét diagnostic différentiel)
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2. Radiologie [ 33 ]

Le diagnostic du KTP est clinique et histologique , la radiologie permets de

faire un bilan Iésionnel d’extension local , régional et de rechercher de localisations

secondaires .

. Radiographie standard

Pas de place dans le KTP , mais peut montrer des Iésion de lyses osseuses.

. Scanner :

L’apport de la TDM pour le KTP est important dans le cadre d’un bilan

radiologique devant un KTP cliniquement suspect d’agressivité (croissance rapide ,

ulcération .. ) En effet , la TDM établie une cartographie Iésionnelle de la lésion en

précisant :

@ Sa nature : tranche en faveur d’une nature kystique, tissulaire ou solido-

kystique hétérogéne avec ou absence de sites nécrotique intra-lésionnels. La
nature de la Iésion fournit en effet de données importantes qui élimine les
diagnostics différentiels .

Contenu du kyste : Un contenu Kkystique et solido-kystique sont le plus
souvent retrouvé en matiére de KTP , rarement liquidien.

Rapports du KTP : La TDM précises les rapports exacts qui lient la lIésion aux
tissus sous jacents (galéa , muscles , périoste , orifices..) , et ainsi informer
sur I’envahissement locale du kyste, notamment le crane , les tissus mous et
I’encéphale dans les cas agressifs.

En addition, la Tomodensitométrie (TDM) est la méthode radiographique la

plus fiable pour évaluer les métastases thoraciques. Elle est également supérieure a

la radiographie pulmonaire dans la recherche des adénopathies médiastinales et

hilaires accompagnant souvent des lésions parenchymateuses. La TDM est plus

spécifique que les radiographies standard dans I'évaluation des Iésions de la moelle
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et elle est particulierement utile pour la détection des lésions lytiques qui peuvent
échapper a la scintigraphie osseuse.

Une étude faite par kim EL suggeére que la TDM est la technique de choix pour
dépister et visualiser I’envahissement osseux a type d’érosion . L’aspect est
radiologiguement bénin sur la TDM quand la lésion est kystique , ce qui suggeéere
I’obligation de confronter les apports de la TDM a une Imagerie par résonnance

magnétique .

iii. Imagerie par résonance magnétique[33,34,35]

L’IRM reste I’examen de référence selon les auteurs malgré les problémes
d’accessibilité posés par ce moyen .Elle fournit avec précision de données a-
propos :

La nature : quand la nature de la lésion est solide , le signal s’intensifie sur
I’IRM .une similitude a été observée entre cette lésion et le reste des tumeurs de
consistance molle : hypo signal en T1 et hyper signal en T2 avec un rehaussement
apres injection de PC.

L’IRM est aussi performante en détectant des zones de nécrose au sein d’un
KTP en T2 sans injection .

Criteres de malignité en radiologie Des critéres ont été suggérés par plusieurs

études. Leur présence est fort pourvoyeuse de KTP malin .On cite :
@ I'invasion local du crane , des méninges et les sinus duraux .
@ rehaussement des tissus mou et leur infiltration a la périphérie du Kyste .

@ Infiltration du cerveau aprés érosion osseuse en regard du KTP .
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Image 4 : Images par résonnance magnétigue axiales sans injection de PC réalisée

chez une femme de 47 ans avec un KTP pariétale[35]
A : Coupe axiale en T1 Montrant une lésion sous cutanée du scalp homogene et en
isosignale

B : Coupe axiale en T2 mettant en évidence une masse du scalp comprenant un
hypersignal , iso , et hyposignal .

Image 5 : IRM apres injection de PC chez une femme de 47 avec un KTP pariétale

-[35]

a: Coupe axiale b: Coupe coronale en Tl , avec une masse prenant

considérablement le contraste sauf de petites portions de la masse ( nécroses )
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iv. Pet scan [36.,37]

La tomographie par émission de positions est une technique d’imagerie
médicale qui permet d’examiner, par un examen unique, I’ensemble du corps. la TEP
permet de visualiser les sites tumoraux grace a leur caractere hypermétabolique,
avec une augmentation de la captation et de la consommation du glucose. Un
analogue du glucose marqué, le fluorodeoxyglucose (18FDG) est injecté puis détecté
par une gamma-caméra. Le Pet scan est moins sensible que la TDM pour la
détection des petites métastases pulmonaires, et moins sensible que I'IRM pour les
métastases cérébrales. En I’occurrence, il est plus sensible pour la détection des
métastases dans le médiastin, la région abdominale, la peau, les aires
ganglionnaires, les muscles et les o0s. Les faux positifs sont représentés par les
Iésions inflammatoires, notamment les sites opératoires récents et les tumeurs
bénignes.

Le rehaussement homogéene des parties molles du coté du mur interne de la
masse est un facteur prédictif important de la nature de la masse , non pas un kyste
pure mais bel et bien une tumeur cystique.ces parties rehaussées correspondaient
aux lobules épithéliales , caractérisant la variété maligne du KTP. Jung et al
suggéra que le 18F-fluorodeoxyglucose (FDG) dans le pet scan montre une
performance élevée aux autres moyens d’imagerie pour étude des caractéristiques
métastatique du KTP malin .

Le PET scan est indiqué en cas de :
Confirmation de KTP malin de haut grade.
Atteinte ganglionnaire.

Confirmation de métastase.
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g o

Image 6 : PET 18F-FDG avec une prise focale bien limitée du coté occipital gauche

du scalp[37]

A : Vue sagittale

B : Vue coronale
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VIlI- Diagnostics différentiels

Le diagnostic différentiel se fait d’abord avec le kyste trichilemmal simple (KT),
ensuite avec le carcinome épidermoide et enfin avec toutes les tumeurs d’aspect
nodulo-kystique du cuir chevelu , a savoir les tumeurs annexielles du cuir chevelu ,

les tumeurs bénignes et les métastases cutanées.

1. Kyste trichilemmal simple [38, 42, 42]

Le KT est une lésion beaucoup plus fréquente que le KTP se présentant dans le
quart des kystes pilaires chez la population caucasienne . La comparaison du KTP et
du KT a travers de nombreuses études suggére une relation intime entre les deux
entités avec des similarités marguées en matiéere de :

@ Incidence féminine marqués de plus de 80 %

@ Diagnostic clinique de kyste du cuir chevelu dans les deux cas
@ Localisation au niveau du scalp .

@ Mode de kératinisation trichilemmal

Cliniquement, le KTP peut étre associé a la présence de KT chez le méme
sujet, rendant leur différenciation clinique difficile voir impossible . La survenue du
KTP est en générale unique contrairement au KT qui peut se présenter cliniguement

par des Iésions multiples de taille réduite.
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Image 7: Image clinigue des nombreux KTs et un KTP fronto pariétale droit [42]

histologiquement, la similitude étroite entre le KT et le KTP méme parfois leur
association est mieux élucidée par la présence , au sein des KT de régions
d’hyperplasie semblables au profil histologique du KTP et vise versa . un Spectrum
des ces hyperplasies commencant par une hyperplasies minime dans les KT arrivant
a une hyperplasies marquée bénigne ou maligne dans les KTP avec des états
intermédiaires d’atypies . Ce Spectrum conforte ainsi la théorie d’'un continuum
nosologique entre les deux entité posé par Saida en 1985 . Certains auteurs , en se
basant sur les ressemblances épidémiologiques cliniques et histologiques cités |,
expriment que le KTP est une complication du KT . Une notion de traumatisme ou
/et une inflammation chronique semble pousser les KT a se proliférer en un model

de différenciation pilo-sébacé plus marqué rejoignant I’aspect histologique du KTP .
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2. Carcinome épidermoide : [38]

Les carcinomes épidermoides (CE) sont les cancers cutanés les plus fréquents
apres les basocellulaires. lls touchent les sujets a partir de 60 ans. Les principales
Iésions cutanées précancéreuses sont: les kératoses actiniques, les cicatrices de
bralures, traumatismes. Le CE évolue sous une forme ulcéro-bourgeonnante ou
superficielle. L’évolution se fait de proche en proche ou par voie hématogéne. La
prise en charge thérapeutique consiste en I’exérese compléte de la tumeur avec
marges d’exérese sup a 6mm, et éventuellement un curage ganglionnaire. La
radiothérapie est réservée aux formes étendues.

Le diagnostic du KTP pose un grand probléeme diagnostic avec celui du CE .De
nombreuses études ont montrés une similitude entre les atypies observée sur les
KTP et les CE différenciés . Leurs études microscopiques ont mis en évidence une
atypie cytonucleaire marquée rendant I’écart du carcinome epidermoide quasi
impossible . des éléments favorisant le diagnostic du KTP :

@ La topographie de la Iésion et du siege de la kératinisation trichlemmale
Ressemblance marquée au Kyste trichilemmal simple
Présences de calcifications
Limites réguliéres et pointues

Absence de lésions pré cancéreuses type kératoses actiniques

Q QO Q. Q. W8

L’étude immuno histochimique trouve sa place dans le diagnostic différentiel
du KTP avec le CE . une présence de comportement cellulaire kératinisant
trichlemmal avec un marquage au AE13 , AE14 et la cytokeratin 15 peut aider

la distinction entre un KTP malin de haut grade et un carcinome epidermoide
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Figure 29 : aspect histologigue du carcinome épidermoide

A : Zone d’atypie cyto nucleaire marquée avec un réduction stromale ( infiltration
lymphocytaire )

B Zone kératosique avec foyers tumorales[38]
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3. Les autres tumeurs annexielles :

@ Le carcinome pilomatriciel [39]

Le carcinome pilomatriciel est une tumeur annexielle bénigne, issue de la
matrice du poil. Elle représente 1/1000 des tumeurs cutanées et touche
préférentiellement I'enfant de race blanche.

L'aspect clinique le plus fréquemment rencontré est celui d'un nodule solitaire
sous cutané, asymptomatique, de taille variable, de consistance ferme. La peau en
regard est en général normale, mais peut étre inflammatoire et rarement ulcérée.

Cette présentation clinique est similaire a celle du KTP .

Image 9 : Patiente agée de 45 ans presente 3 localisations contigiies de la Iésion

-[39]
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La tumeur siege préférentiellement a la face, cuir chevelu , le cou et les
membres supérieurs. L'atteinte du tronc et des membres inférieurs est rare.

Il existe des formes congénitales, familiales, post traumatique et des rares
formes multiples, pouvant constituer un marqueur dermatologique de la dystrophie
myotonique.

L'examen histologique montre que la tumeur est constituée de plages
syncitiales de cellules matricielles basophiles en périphérie et au centre, de larges
plages de cellules momifiées. Entre les cellules, on observe constamment une
stroma-réaction macrophagique et gigantocellulaire, facultativement une
ossification. La calcification des cellules momifiées est fréquente (80 % des cas) mais
non constante. Le carcinome pilomatriciel présente une similitude histologique avec
I’aspect du KTP :

@ Nécroses

@ Calcifications

@ Kératinisation ( absence de kératinisation trichlemmale)

Figure 30 : Aspect histologique du carcinome pilomatriciel montrant I’aspect
kératinisant ( étoile ) avec une architecture lobulaire ( fleche )[39]
L'évolution est souvent bénigne et le traitement chirurgical est le seul choix

thérapeutique.
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@ Cylindrome eccrine : [44,45,46]

De facon classique, le cylindrome cutané est décrit comme une volumineuse
tumeur multicentrique du scalp ou tumeur turban, (la majorité de ces adénomes est
de croissance lente, isolés et petits et prés de 10% surviennent dans des sites autres
que la téte et le cou .

Cliniquement, les lésions isolées sont des nodules fermes, rugueux, roses,
rouges ou bleus de quelques mm ou cm. La forme multiple se présente sous forme
de nombreux nodules (grappe de raisin ou de petites tomates)

Son traitement est I’exérese chirurgicale .

@ Hidradénomes nodulaires[46,47]

L'hidradénome est une tumeur de nature bénigne, résultat d'un
développement a partir des cellules d'une glande sudoripare de la peau, d'une petite
papule dont la consistance est ferme et souvent associée a des petits kystes.

Le plus souvent I'hidradénome apparait sur la paupiére inférieure, quelquefois
au niveau du cou ou sur le thorax, les bras, le dos, les aisselles, les fesses,
I'abdomen voir la Iégion génitale.

Il s'agit de petites papules (Iégers reliefs de la peau) de 2 a 3 mm de diametre
et dont la couleur est proche de celle de la peau, quelquefois plus foncée voir
transparente. Selon les individus on constate la présence d'une seule papule parfois.

@ Syringome chondroide :[48,49]
Nodule dermique ou sous-cutané, indolore, de 0,5 a 3 cm de taille, non
ulcéré, parfois calcifié ou ossifié pouvant imiter un pilomatricome, survenant
essentiellement sur la face, téte et cou ainsi que les membres (main, poignet, pied)

et le tronc

M. RAYANE Mohammed Alae 65



KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT These N° 259/17

@ Syringocystadenome papilifére : [48,49]

Tumeurs nodulaires verrugqueuses qui suintent, survenant principalement au
niveau du scalp, du cou ou de la face mais pouvant se retrouver partout, qui se
voient a tout age (surtout nouveau-nés ou enfants), le plus souvent de croissance
lente ou sous forme d'une transformation de naevus sébace.

@ Cystadenome
Tumeur nodulaire, parois noiratre, au niveau du cuir chevelu , nez paupieres

et oreilles .

4. Lipomes [40,41]

Il s'agit de la tumeur bénigne des tissus mous la plus fréquente. La forme
classique représente plus de 80 % des tumeurs lipomateuses bénignes. Elle
s'observe surtout apres 45 ans. Rare avant 20 ans.
Le lipome est le plus souvent superficiel de taille variant entre 2 centimetres et ne
dépassant que rarement les 12 centimétres , siégeant rarement au niveau du scalp ,
la face et le cou dans le cadre de le cadre de la maladie lipomateuse de madelung .

Le plus souvent asymptomatique de croissance lente, rond, discoide, mou,
mais durcissant aprés application de glace, mobile, douleur possible si compression
nerveuse par la masse. Le lipome suscite en général les patients a consulter par
souci esthétique .

Le lipome banal ressemble a du tissu adipeux normal : il est constitué
d’adipocytes matures de taille et de forme variable, en général un peu plus gros que
les adipocytes normaux. Absence d’atypies, hyperchromasie, pléomorphisme,
parfois rares lipoblastes prés des vaisseaux mais sans atypies. Sur le plan
architectural, la tumeur est lobulée et finement encapsulée. La vascularisation est

inapparente mais assez riche. Elle apparait mieux lorsqu’il existe une atrophie des

adipocytes.
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Figure 31 :Lipomes chez une femme de 45 ans x250[41]

Le traitement standard des lipomes symptomatiques ou/et présentant une
géne esthétique est bien le retrait chirurgicale. une énucléation de la capsule

adipeuse est obligatoire en guise d’éradiquer tout risque de récurrence de la Iésion .

5. Métastases cutanées : [43]

Le KTP devrait également étre différencié des métastases cutanées . Les MC
sont rares mais pas inhabituelles .Ce sont des localisations secondaires a partir des
tumeurs développées initialement a distance et pas nécessairement tumeurs
cutanées . elle peuvent survenir selon un mode révélateur , au cours de I’évolution
du néoplasme , simultanément ou en stade de récidive aprés PEC initiale.

La localisation du cuir chevelu est la plus fréquente apres celle du tronc en
matiére de MC semblables au site de survenu de KTP habituelle .

Cliniquement , au niveau du cuir chevelu , les MC se traduisent le plus souvent
par un aspect nodulaire ou ulcéro nodulaire , moins fréquemment scléreuse ou
herpétiforme . Un examen clinique minutieux est requis devant toute lésions du cuir
chevelu des aires ganglionnaires, ORL , pulmonaires , mammaire , pelvien

décelant des signes d’appels vers une tumeur primitive .
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Image 10 : Métastases cutanées multiples du cuir chevelu.

« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »

Image 11 : Métastase cutanée du cuir chevelu

« collection du service de dermatologie de 'HMMI »

L’histologie et I'immuno histochimie permet de trancher entre les deux entité
et dans le cas des MC d’identifier I’origine de la tumeur primitive partir de son degré

de différenciation.
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VIll-Evolution-pronostic [28,30,36,50,51]

Le pronostic du KTP est en général favorable , mais le comportement de cette
Iésion reste imprédictible et dans beaucoup de cas susceptible de virage malin. le
pouvoir métastatique ,soit local ou a distance, est rare mais pas inhabituel selon la
littérature ( environ 50 cas décrits dans la littérature ) ainsi la nécessité de prédire le
profile évolutif de ce cancer se révéle importante .

Des critéres clinique et histopathologiques ont été suggérés ,certains critéres
ont une valeur prédictive plus marquée que d’autres. Ainsi , les critéres cruciaux
pour le pronostic , sont I’évolution clinique , le profiling histopathologique et la

dissémination locale ou a distance .

A. Facteurs pronostics du KTP

1. Facteurs cliniques [50,51]

Une anamneése et un examen clinique minutieux , aident a apprécier le stade
de développement du kyste et de répondre a la question la plus importante en
matiére de KTP : Malin , ou bénin ? .Ces derniers doivent chercher les éléments de
prédiction de la malignité de la lésions :

Age avance, plus que 75 ans.

Augmentation exagérée et récente de la taille du kyste .

Exposition au soleil, irradiation et produits irritants récente pourrait
contribuer a induire des mutation allelique du P53 et donc passage a la
malignité.

Ulcération du kyste aussi bien au dermoscope qu’a I’ceil nu donne une
valeur péjorative.

Réception de traumatismes répétés au niveau du kyste, associé ou a

I’origine d’inflammation chronique de la Iésion.
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Signe a distance : mise en évidence clinique d’un ganglion palpable

douloureux ou sensible au niveau du cou, signes pulmonaires.
Facteurs cliniques de mauvais pronostic :

@ Age > 75 ans

@ Traumatismes répéte isolé ou causant une croissance du kyste avec une
inflammation chronique en paralléle.

@ Ulcération voire saignement au contact du kyste ( destruction centrale
du kyste avec envahissement vasculaire périphérique )

@ Nécrose a I’ceil nu ou au dermoscope .

@ Acquisition de caractére bourgeonnant lors d’une récidive aprés
traitement initial bien conduit.

2. Facteurs radiologiques :

La recherche de localisations secondaires locales ou a distance est importante
pour confirmer le caractére invasif de la Iésion et donc renseigner sur le pronostic.
des aspects radiologiques prédictifs de malignité doivent étre cherchés :

Erosion osseuse du périoste en regard du KTP .

Infiltration du cerveau avec une érosion osseuse du périoste .

Présence de Iésions de nécrose en intra lésionnel .

Nature hétérogene de la masse suspecte .

Une invasion des parties molles en regard du kyste .

Découverte de localisation secondaire a distance lors du bilan d’extension,

notamment lymphatique , pleuro-pulmonaire ou hépatique.
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3. Facteurs histologiques

L’histologie permet de confirmer la malignité ou la bénignité du KTP et ainsi
de définir le comportement biologique du néoplasme .

a. Atypies cyto nucléaires pathologigues

Bien qu’une atypie nucléaire intense marquée par un noyau chromatique
intense est pourvoyeuse de forme maligne , elle peu étre aussi présente dans les
forme bénigne , mais cette derniére reste a comportement imprévisible . L’atypie
nucléaire marqué a été liée dans la majorité des cas a des métastase lymphatique
estiméa2%.

b. Franchissement du stroma [55]

il est actuellement admis que seule la présence d’une infiltration franche du
stroma permet de confirmer la malignité et donc de conditionner le pronostic . cette
infiltration est en évidence par I’un des critéres suivants :

@ un stroma de type desmoplastique

@ I'absence de membrane basale identifiée par une réaction du PAS

@ La transition entre des lobules malpighiens bénins et une zone
d’infiltration carcinomateuse

c. Limites charnues :[51]

Les auteurs soulignent qu’un aspect asymétrique de la lésion induit par la
confluence et la variation en taille et en forme des lobules cellulaires est un critéere
incontestable de malignité méme dans les lésions bien circonscrites. Les auteurs
ajoutent qu’ Une inégalité entre les tailles des noyaux cellulaires traduisant une
anisocaryose s’ajoute a son tour aux éléments pronostic de malignité .

d. Pléomorphisme cellulaire [56]

Le pléomorphisme cellulaire se traduit par une irrégularité de forme et

polymorphisme cellulaire de la piéce histologique étudiée , et avec les mitoses
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pathologiques et les anomalies de superposition cellulaire comme le chevauchement
cellulaire , renseignent sur la malignité du KTP . Contrairement , Le versant bénin

de cette entité est I’'acanthome a type de kyste trichilemmal proliférant qui se
distingue d’une part, par un aspect quiescent et régulier des cellules et d’autre part

par I’absence de protubérance marquée des cellules au centre des lobules .

4. Facteurs immuno histochimiques[52,53,54] :

L’immuno histochimie a son tour pour répondre a la problématique malignité

ou bénignité . Son apport est primordiale dans le KTP .
a. Le Kki67

Rangnal et Gamboa , apres avoir analysé le marqueur ki67 chez un sujet
portant un KTP malin multi métastatique informe que ce marqueur aurait une étroite
corrélation avec le potentiel de récurrence de la tumeur. L’étude considére que le
ki67 est directement lié a la probabilit¢ du virage malin de la tumeur. Par
conséquent , une expression faible du ki67 serait prédictive d’'un bon pronostic et
de faible risque de virage malin .

b. Le p53 :[62]

Comme la majorité des néoplasme humains , une mutation du géne p53 étant
un géne suppresseur de tumeur provoquerait une prolifération carcinomateuse du
KTP , dans ce sens , une mutation intéressant le chromosome 17 a été isolé dans
les KTP .

c. Autres marqueurs [,58,64]

En addition aux autres marqueurs ,I'immuno histochimie apporte une aide
considérable pour le pronostic , en effet le KTP bénin exprime fortement le CK10 et
Ilinvolucrine alors que le contingent exprime fortement I’antigene nucléaire de

prolifération cellulaire est marqué avec le CK16 et absence d’expression du CD34
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IX- Traitement

1.Traitement chirurgicale : biopsie exérese . [65,66,68]

La chirurgie d’exérese tumorale au niveau du cuir chevelu est particuliere du
fait des caractéres anatomiques spécifiques, imposant une bonne gestion de
I’hémostase, une anticipation de la trés faible élasticité tissulaire, ainsi que la
nécessité de masquer les cicatrices dans les cheveux. La connaissance des
particularités anatomiques et des principes de base de la chirurgie du cuir chevelu
permet de guider les choix thérapeutiques, d’éviter les complications et
éventuellement, lorsque la reconstruction est plus complexe, d’orienter vers des
structures spécialisées utilisant les dispositifs d’expansion tissulaires .

Le traitement de choix du KTP reste I’exérese avec marge de sécurité d’un
centimetre du tissu sain , vu le taux considérable de récidive locale ( 3.7-6.6%) avec
un suivi de 15 mois en moyenne .

Un curage ganglionnaire s’avéré nécessaire en cas de métastase
ganglionnaire. Le curage est cervicale en cas de localisation mastoidienne temporale
ou pariétale . il est fonctionnel emportant les différents groupes ganglion du cou . il
est bilatérale si la Iésion est médiane. Elle se fait selon deux méthodes :

1 - Adénectomie a but diagnostique puis si le ganglion est envahi curage

ganglionnaire.

3- a un temps opératoire en une adénectomie avec examen extemporané puis

si atteinte ganglionnaire, curage complémentaire.
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2.Chirurgie micrographigue de Mohs [67,69]

La chirurgie de Mohs est aussi connue sous le nom de chirurgie
micrographique de Mohs. Il s’agit d’une intervention chirurgicale spécialisée par
laquelle on retire une tumeur par petites couches avec marges congelées jusqu’a ce
qu’il n’y ait plus de cellules cancéreuses. Cette technique réduit considérablement le
taux de récidives locale ou a distance et permets également de performer le
traitement curatif avec une haute économie de tissus en cas de tumeur de grande
taille. La chirurgie de Mohs trouve son indication dans les tumeur néoplasique
profondes de haut grade échappant aux techniques d’excision habituelles , haut
risque de récurrence ou récurrences répétée apres traitement initiale bien établi .La
chirurgie micrographique de Mohs obtient en général une efficacité remarquable
vis-a-vis des lésions hautement néoplasique notamment Le KTP malin de haut

grade , cylindromes .

Représentation de la chirurgie Premier stade de Mohs

micrographique de Mohs
eraphiq Premier feuillet Reséqué

e
e el T

Deuxiéme stade

C___®

Troisiéme stade de
Mohs

Quatriéme stade

Limites saines

Figure 32 : Représentation schématique de la chirurgie micrographigue de Mohs[59]
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3.Instillation intra tumorale par de I’éthanol [69]

Cette technique , toujours en phase d’essai performé par TANAKA sur un KTP
malin métastatique , consiste a injecter a I’aide d’une aiguille fine a travers la peau
de I'alcool pur au sein du kyste trichilemmmal malin en question . L’alcool pur
déshydrate intensément et modifie considérablement la structure des protéines des
cellules épithéliales tumorales et cause leur destruction et par conséquent réduire
voir éradiquer la Iésion tumorale. La technique est en général satisfaisant apres cinq
a six séances a fréquence hebdomadaire. Cette technique a été tenté pour réduction
de taille de la tumeur avant reprise chirurgicale apres récidive locale . Cette
technique a besoin d’essais supplémentaire pour mieux juger son apport au

traitement du KTP.

4. Traitement adjuvant [60,69]

a. Radiothérapie :

Pour limiter d’avantage le risque et le taux de récurrence locale ou a distance
de la tumeur, la radiothérapie s’avéere intéressante. bien qu’il n’existe pas
suffisamment de donnés sur I’'apport de la radio thérapie, mais vu le caractére malin
de la lésion, la radiothérapie serait justifiée. La radiothérapie avec ou sans
chimiothérapie serait réservée aux cas avanceés.

5. La radiothérapie adjuvante :

En adjuvant, la radiothérapie peut étre utile en cas de KTP malin métastatique
a haut risque de récurrence aussi bien locale que régionale. Quoi que cette
alternative est envisageable, il n’existe aucun consensus ni indication standardisée
pour son utilisation. Cette décision devrait étre multidisciplinaire en concertation
entre les différentes spécialités au cas par cas. (Chirurgiens, oncologues,

radiothérapeutes, dermatologues, anatomopathologistes).
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b. Chimiothérapie

@ Un Protocol fait de CAV ( cyclophosphamide / adriamycin /vincristine )
a montré une efficacité en association avec une radiothérapie

adjuvante.

5.Indications[28,59,70]

Le KTP est un tumeur peu fréguente , justifiant le manque d’études faites et
par conséquent I’absence d’une standardisation de sa prise en charge. Il n’existe
toujours pas un Protocol commun international . Mais I’exérése chirurgicale de la
Iésion reste le moyen le plus fiable, donnant rarement des métastases quand elle est
bien conduite , s’associant parfois a une radio chimiothérapie adjuvante .

i. Kyste trichlemmal proliférant groupe 1 et groupe 2

L’excision de la lésion avec une marge suggérée d’au moins 1 centimetre
s’avere nécessaire . l'approche de Mohs reste fiable avec son exactitude
d’appréciation des marges et de conservation de tissus . Un protocole de
surveillance rapproché doit étre instauré pour surveiller la cicatrisation et dépister
des récurrences locales ou régionales .

ii. Kyste trichilemmal proliférant malin de groupe 3 de YE |

Une excision avec une marge d’au moins 1 centimétre est recommandée .
L’efficacité de la Chirurgie micrographique de Mohs pour traiter les tumeurs
trichilemmale avec une bonne sensibilité aux marges et au respect des tissu en
regard . Cette technique est indiquée en cas de Iésion de grande taille avec crainte
de grande perte de substance . Cette catégorie des KTP a un grand pouvoir
métastatique , en effet un traitement adjuvant s’impose avec une chimiothérapie
type ( Cisplastine , Adriamicin , vindesine ). La place de la radiothérapie est encore
mal connue , mais elle trouve sa place dans des séries de la littérature vu le
caractere agressif du KTP malin . Le protocole de radiothérapie utilisé est similaire a

celui du carcinome epidermoides avec des bénéfices thérapeutiques maigres.
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6.Surveillance — Prévention [51,59,69,70]

a) Surveillance

Les modalités de surveillance des malades opérés d’un KTP quelque soit bénin
ou malin , sont directement liés a ses risques évolutifs .

Dans tous les cas , des examens radiologique et anatomopathologiques sont
demandés en fonction des signes anormaux décelés par I'interrogatoire et I’examen
clinique au cours du suivi .

Il n’ya toujours pas de consensus pour définir avec exactitude le mode de
surveillance et sa fréquence , par conséquent , il est admis qu’une surveillance
chaque 3 mois la premiére année et chaque 6 mois durant les deux années qui
suivent serait optimal en cas de KTP bénin . En cas de KTP malin , la surveillance doit
étre adaptée par appréciation subjective du pathologiste , et doit étre rigoureuse ,
multidisciplinaire et rapprochée.

@ Information du patient :

Le patient doit étre informé sur la nécessité de consulter lors des symptdomes
de récidive ou d’évolution de la maladie.

b) Evolution :

Le KTP bénin a une guérison assurée par I’exérése compléete .autrement , le
malade reste exposé au risque de récurrence.

La variété maligne du KTP peut évoluer vers une métastase apparaissant sur le
site tumoral initial, ou entre la tumeur et le premier relai ganglionnaire , et/ ou une
métastase ganglionnaire régionale .Les études suggere que le taux de métastase
ganglionnaire au cours des KTP estde 1.5% .

Les métastases cérébrales aprés lyse osseuse surviennent souvent en premier
avant la localisation ganglionnaire, mais peut s’y associer . La survenue de ces
métastases traduit une maladie de pronostic péjoratif conduisant a un délai médian

de survie ne dépassant pas les 20 mois .
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Les poumons et la plevre sont les sites les plus courants de métastase
viscérale dans le KTP malin , mais le taux de survenue reste inhabituel en
comparaison avec la localisation ganglionnaire et cérébrale.

Les métastases osseuses , hépatique et salivaires sont rares mais observée
cliniquement selon les auteurs .

c) Prévention :

Le potentiel malin du KTP , la gravitée du pronostic de cette tumeur quand elle
est maligne et I'identification des facteurs de risque sur lesquels il est possible
d’agir convergent vers la nécessitée d’établir des mesures de prévention .

1. La prévention primaire :

La prévention primaire du KTP passe par la prévention des facteurs favorisant
le virage malin de ce dernier :

@ L’exposition solaire : la prévention d’exposition aux rayonnement ultraviolet
est basée sur la protection vestimentaire et éviction d’exposition solaire
prolongés.

@ Minimiser [I’exposition au rayons ionisants souvent dans un cadre
carcinologique autre que le KTP , et ceci en pesant le pour et le contre .

2. La prévention secondaire :

La prévention secondaire ou dépistage doit étre précoce pour améliorer le
pronostic. En effet, plus un KTP est dépisté tardivement, plus il a de risque d’étre
invasif.

Les médecins doivent savoir examiner cuir chevelu de leur patient dans son
intégralité et doivent repérer les lésions kystiques suspectes.

Les familles avec notion de loupe familiale doivent faire I’objet d’une
surveillance médicale particuliére. Les sujets a risque doivent étre informés et les
sujets a tres haut risque (premier KTP , ou KTP récurrent) doivent avoir un suivi

médicalisé spécifique .

M. RAYANE Mohammed Alae 78



KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT These N° 259/17

PARTIE PRATIQUE
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I. Obijectifs du travail :

Le KTP du cuir chevelu a été une lésion longtemps méconnue voire négligée
en dermatologie. Il n’existe pas suffisamment d’études détaillant le mécanisme, la
physiopathologie, le pronostic et la prise en charge du KTP. Cette situation devrait
changer du fait que le KTP peut étre malin et engager le pronostic vital.

L’idée et I'initiative de réaliser cette étude vient du fait qu’il n’existe pas un
consensus standardisé et structuré pour la prise en charge de cette affection, de par
sa rareté et sa méconnaissance par la majorité des praticiens et d’autre part, pour
informer sur le haut risque de dégénérescence du KTP .

A travers une étude rétrospective , recrutant 9 cas au sein du service de
dermatologie de I’hdpital militaire Moulay Ismail ( HMMI-Mekneés ) , nous souhaitons
établir le profil epidémio-clinique, thérapeutique et évolutif du KTP au Maroc et ceci
en discutant les points suivants :

Les données épidémiologiques actuelles du KTP

Les aspects cliniques et histologiques du KTP

Les facteurs histopronostiques

Le profil évolutif

L’évaluation de [I'efficacité des traitements et de conduites pratiques
suggeérées devant un KTP

Les perspectives thérapeutiques proposeées .
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1. Matériels et méthodes

A. Type , lieu et période d’enquéte :

Notre démarche d’investigation fait appel a une étude rétrospective colligeant
des patients suivis en dermatologie pour KTP . cette investigation est guidée au sein
du service de dermatologie a I’hopital militaire Moulay Ismail de Meknes , étendue

entre janvier 2014 et décembre 2016.

B. Echantillon

Neuf patients représentés par 9 dossiers médicaux, ont fait I'objet d’un
profiling approfondi, dont hommes et femmes, tous ont été retenus apres avoir
répondu a des criteres d’inclusion et d’exclusion définis.

- Criteres d’inclusion :

§8 Un diagnostic certain fait de confirmation anatomopathologique.
§ Un profiling anamnestique et clinique suffisamment détaillé
§ Résultats des bilans radiologiques demandés.
§ Traitements conduits et proposés selon les recommandations des études
de la littérature
§ Une évaluation de I’évolution lésionnelle et I’efficacité de la PEC.
- Criteres d’exclusion :
Les dossiers ont été exclus avec I’un des éléments suivants :
§ Un manque de données fondamentales ( &ge , sexe , antécédents..)

8 Un manque de description clinique exacte
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1. Méthodoloqgie :

A.Fiche d’exploitation :

Les dossiers médicaux sélectionnés ont été traités d’une maniere méthodique
pratique et standardisée grace a une fiche d’exploitation pré établie faite de
données ciblées et structurées , on cite :

§ Données générales du cas ( age , sexe , profession ...),

§ Collecte anamnestique regardant la maladie ( antécédents personnels et
familiaux ...)

§ Les facteurs affectant I'apparition et I’évolution de la maladie ( notion de
traumatisme récent , irritation cutanée chronique , inflammation chronique ,

Iésion similaire ... )
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Identitée :

-Mom et prénom : .........

-AEE .

-Profession ...........

-Mum de dossier ........

-num de fiche .........

-Mum de la photo ........

-Mum de telephone ......
-Origine géographigue

-Niveau socioéconomique .........

o B R m—

-assrance maladie .........

Motif de consultation:

Fiche d'exploitation du KTP

Antécedants :
Personnels :
Exposition solaire : =] non

= ovil precision ) chronigue =
Phototype :
1 2 R m—

Intermitante =
(m—
L2 S0 2

Lesion precancereuse : oui =

Motion de tramatisme : oui :

Motion d'irritation chronigue : oui =

Familiaux :
Cas similaires dans la famille :

_____________________________________________________ =
Examen clinique : ,
Locale: Regionnal:
=OEsiE: . -Metastases:
-Nombre de lesion : cvvveeeeeenee. * cutanées D
-Siege de la lesion ............... * Viserales (=)
aille : ............. * ; P
Ganglionnaire:
-Morphologie : Lesion nodulaire D ulcerée D

ulcero-bourgeanante D

-Caracteristigues :

autre c Siege ...
-Mobilitee: forme i...........
Mobile : fixe G Mombre ...
-de novo sur lesion preexistante : Consistance @ ..............
-Durée d'evolution:....ccceecceeveneee Taille s oo
-Caractéristiques : Sensibilitée: ..............
Contours : Reguliers D Irreguliers D Contours : ...ceeueaene
Couleur * mmnnn. Mobilitée: ............
Ulcération : .........
Saignement : .......

General :

-Lesion primaire c Recurrente D
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Etude anatomopa 'r}*:nl,::u"l’l

Sur biopsie simple D Sur biopsie exérese D

Histologie :

Infiltration stomale ) pleomorphisme [ —

Mombre de mitoses pathologigues @ .ooa....

Marges : circonstrites el envahissantes
Chevauchements cellulaires : oui non [ —
Ulceration :  oui e mon

MECcrose 1 oui = MON —

Engainement perinerveux invasions vasculaires
Type histologigque @ oo ieiieiieiaaaeea

Limites d'exérese : SaineslT 0 Tumorales )

Immunomarquage : Kie7 ) P53 ) c<D3a )

Conclusion :

Bilan d'extension en cas de malignitée du KTP :

Bilan d'extension locale :
Radiographie du crane locale : faite D non faite D
Resultas & .ccvevennn.
Echographie des aires ganglionnaires : faite a non faite D

Resultas @ .....cconeae
Bilan d'extension générale :
Radiographie pulmonaire : faite c non faite )
Compte rendu @ ...
Echographie abodminale : faite ) non faite )
Compte rendu @ ...
TDM Abdomino-pelvienne : faite ) non faite )

Compte rendu @ coceeeecene

Pet scan : fait c non fait )

Groupe de KTP

Traitement :
Chirurgie :  oui ) nonfZ) Marge d'exérese : Peripherigues ( mmj} : ....
Profondes ({ mm } : ....

Curage ganglionnaire : Duia m:unn Siége @ .....

Unilateral D Bilatérale c
Chimioth&rapie : owui D non
Radiothérapie : oui non
Ethanolotherapie : oui : non
Evolution : Recidives : METEETESES :

Deceés : oui ) non I

Figure : Fiche d’exploitation des dossiers .
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B. Analyse statistique

Les variables de distribution qualitatives ont étés exprimées en effectif et en
pourcentage et les variable quantitatives ont étés exprimées en moyennes .
Les calcules et la saisie de données ont été fait par le biais de Microsoft Office

Excel 2015.

M. RAYANE Mohammed Alae 85



KYSTRE TRICHILEMMAL PROLIFERANT These N° 259/17

RESULTATS
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Tableau 2 : Observations cliniques des cas de la série .

Dédlai
Age - Notionde | Croissance | Présence | Symptomes o Taille o ) ) Traitement ) Recul
Cas d’apparition ) ) Ulcération Localisation | Histologie Evolution )
/sexe (a9 traumatisme rapide dekystes (cm) (marge) (mois)
ans
o Récidive et
) ) ) o Chirurgie )
1 70/F 6 Oui Oui Non Douleur Oui 12 Occipitale KTPM (1m) extension 8
cm
intracranienne
o Chirurgie o
2 64/F 10 Non Non Non Non Non 6 Occipitale KTP Rémission 30
sans marge
Chirurgie
3 62/F 22 Oui Oui Oui Prurit Non 3 Pariétale KTP Récidive 9
sans marge
Chirurgie
4 69/F 15 Non Non Non Non Non 2 Pariétale KTP Rémission 12
sans marge
. Chirurgie o
5 721F 20 Non Non Non Douleur Non 5 Pariétale KTP Rémission 18
sans marge
) o Chirurgie .
6 65/F 3 Non Oui Non Douleur Non 2 Occipitale KTP (1m) Rémission 5
cm
) Parieto- Chirurgie o
7 56/H 2 non oui non Douleur non 6 o KTP Rémission 4
occipitale (1ecm)
. . . Chirurgie o
8 37/F 2 non oui oui Non Non 15 Pariétale KTP Rémission 4
sans marges
. . o Chirurgie o
9 62/F 5 Oui Oui Non Douleur Non 4 Occipitale KTP (L.om) Rémission 4
cm
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|.Etude épidémiologique

1.Répartition annuelle de I’échantillon

Durant la période de 3 ans , on a pu collecter 9 cas de KTP . le nombre de cas

en fonction des années était de 3 cas / an.

Figure 33: Répartition selon le nombre de cas en

fronction des années

2014

2015 2016
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2.L’age

Sur les 9 cas de notre série , I’dge des sujets variait entre 37 ans et 72 ans

tout age confondu , avec une moyenne d’age de 61,8 ans .

Figure 34 : Répartition des sujets selon la
tranche d'age

'

30-39 ans 40-49 ana 50-59 ans 60-69 ans 70-79 ans

3.Le sexe

Une prédominance féminine marquée a été mise en évidence dans notre série

avec 8 femmes soit 88% contre 1 seul homme (11,11%).Le sexe ration était de 8 .

Figure 35 : Répartition en fonction du sexe

m Femmes

m Hommes
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[I.Etude clinique :

A. Anamnese :

1. Le délai d’apparition :

Le délai entre les premiéres manifestations de la Iésion notées par le sujet

et le jour de sa consultation varie dans notre série entre 2 et 22 ans avec

un délai moyen d’apparition de 12 ans .

délai le plus long

délai moyen

delai le plus bref

dl

Figure 36 : Repartition selon le délai
apparition

10 15

20

25 30

Délai le plus bref

Délai moyen

Délai le plus long

Années

2

12

22

2. Antécédents :

Des informations regardant les antécédents recherchés chez nos patients

étaient sans particularités , a savoir :

Médicaux :
@ Diabeéte :aucun

@ Asthme :aucun
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@ Tuberculose : aucun cas
@ Antécédents de loupe familiale : Absents
@ Lésions précancéreuses : Toutes les lésions étaient de novo

Chirurgicaux :

@ Cas similaires dans la famille : aucun
@ Lésions similaires traitées auparavant : Absentes

Familiaux : aucun

Toxiques : aucune habitude toxique

3. Notion de traumatisme :

La notion de traumatisme chez les sujets de notre étude était retrouvée chez 3

sujets avec un pourcentage de 33,3% .

Figure 37 : Répartition selon la présence de notion
de traumatisme

m présence de notion de
traumtisme ( 33,33% )

m Absence de notion de
traumatisme ( 66,66%)
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4. Croissance rapide :

La croissance rapide de la Iésion a été trouvée chez 6 de nos patients avec un

taux de 66,66%

Figure 38 : Représentation selon la survenue
d'une croissance rapide de la lesion

m Croissance rapide
M croissance stable
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B. Caractéristiques clinigues

1. Symptomatologie

Dans notre étude , la symptomatologie du KTP a été repartie comme suit :

- Douleur et géene au niveau du scalp exagérée a la mobilisation . 55, 55 %

des cas

- Prurit au niveau de la lIésion dans 11% des cas .

- Apparition d’une masse asymptomatique qui prend du volume dans 33, 33

% des cas

o 3333% |

Figure 39 : Mode de découverte du kyste

11,11%

55,55%

M Prurit
@ Douleur et géne

0 Asymptomatique
2. Siege du Kyste
Dans notre série, 3 sieges sont retrouveés :
Siege du kyste Nombres de patients Taux
Occipital 4 44%
Pariétal 4 A44%
Occipito-pariétal 1 11%
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Figure 40 : Répartition en fonction du siége

4,5
4 -
3,5 -
3 -
2,5 -
2
1,5 -
1 -
0,5 -
0 -

m Nombre de patients

Occipitale Pariétale Occipito-Pariétale

Image 12 : Masse nodulaire chez une patiente dgée de 70 ans de notre série au

niveau occipital
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« collection du service de dermatologie de 'HMMI »

Image 13 : Kyste nodulaire chez le seul homme de notre série au niveau pariéto-

occipitale

« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »
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3

R

Image 14 : Aspect de I'ouverture du site opératoire avant fermeture avec marge

d’exérése arrivant jusqgu’au périoste chez une patiente de notre série .

« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »

Image 15 : Aspect macroscopique d’un Kyste reséqué de 10 centimétres avec une

marge de chirurgie d’un centimétre chez une patiente de notre série agée de 70 ans

« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »
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Image 16: Photo prise apres excision d’un kyste mesurant 3 centimétres chez une

femme agée de 65 ans. ( avec peau saine en regard )

« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »

Image 17 : Aspect macroscopigue d’un kyste opéré sans marge chez la patiente la

plus jeune de notre série.

« collection du service de dermatologie de 'HMMI »
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3. La taille
La taille de la lésion kystique variait entre 1,5 centimétres et 12 centimeétres

avec une taille moyenne de 6,75 centimétres

Figure 41:Répartition selon la taille de la
|ésion

m Nombre de patients

O FRL NN WP~ OOl
|

1-5cms 6-10cms 11-15cms

4. Le nombres des Iésions

La Iésion était unique chez 7 de nos patients avec un pourcentage de 77%
alors que les deux autres cas restants présentaient d’autres kystes du cuir chevelu

soit un pourcentage de 22 %

Figure 42 : Répartition selon le nombre des
kystes
W Lésion unique

M Presence de
kystes
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5. L’ulcération
L’ulcération dans notre série était présente chez une seule patiente soit 11 %
des cas.

6. Fréquence selon les facteurs de risque

Notion de traumatisme : dans notre série cette notion était présente dans 3
cas , avec un pourcentage de 33, 33 % .

Notion d’ulcération : chez un seul cas . avec un taux de 11, 11 %
Symptomatologie : Présente sous forme de douleur chez 5cas avec un taux
de 55, 55 % des cas , sous forme de prurit chez 1 seul cas avec un taux de
11,11% et absente chez 3 cas avec un taux de 33, 33% des cas .

Croissance rapide : Présente dans 3cas avec un taux 33, 33 % des cas .

B non

m Oui

7

O P, NN W &~ 01 O N O ©
1

Douleur prurit  croissance ulcération
rapide

Figure 43 : Fréquence selon les facteurs de risque
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7. Aspect clinique des lésions

Au sein de notre série , les Iésions étaient majoritairement nodulaires (88 % )
avec présence chez le cas malin d’un aspect ulcéro bourgeonnant (11 %), ce dernier
était le seul avec une lésions fixe aux plans profonds (11%) tandis que le reste des
Iésions étaient toutes mobiles ( 88% ). L’ulcération, les limites irréguliéres et
déchiquetées, I'aspect bosselé de la peau en regard concernaient uniquement le cas
malin(11%) , le reste était des Iésions bien délimités propres avec une peau lisse en

regard(88%)
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[1l.Para clinique

1. Etude histologique

Une étude anatomopathologique a été réalisée chez tous nos patients . 88 %
des cas étaient des kystes trichilemmaux proliférants bénins soit 8 patients. le cas

restant était sous forme de KTP malin.

Figure 44 : distribution des resultas
histologique obtenus

m KTP malin
m KTP benin

Image 18 : Aspect microscopigue d’un kyste trichilemmal proliférant bénin montrant
une prolifération tumorale avec des invaginations épithéliales de type trichilemmale
avec absence d’atypies cyto-nucléaires .
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Image : 19 : Aspect histologiques d’un KTP malin chez une patiente de notre série

montrant des atypies cyto nucleaires avec une kératinisation trichilemmale .

2. Etude immuno histochimique :

Aucun complément immuno histochimique n’a été demandé chez les patients de

notre série.

3. Radiologie
- TDM : cérébrale

La TDM dans notre série a été réalisée chez un seul cas , il s’agissait d’un KTP
malin , initialement de grande taille soit 12 centimétres , la TDM a mis en
evidence une lésion multi kystique hétérogene avec des calcifications respectant les

tissus avoisinants .
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Image 20 : TDM cérébrale C- chez une patiente de notre série montrant une Iésion

multi kystique hétérogéne avec des calcifications respectant les tissus avoisinants
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4. Traitement :

Le traitement chez tous nos patients était chirurgical. Il consistait en une
énucléation du kyste ou biopsie exérése avec ou sans marges latérales , en fonction
de la nature kystique , la taille de la lésion et de son degré d’infiltration. Ainsi , 44%
de nos patients étaient opérés avec marges latérale d’un centimeétre , la marge en
profondeur atteignait le périoste en le respectant .

Toutes les piéces reséquées étaient adressées pour étude histologique.

Figure 45 : Répartition selon la marge d'éxision
chirurgicale

m Chirurgie avec
marge .

m Chirurgie sans
marge
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5. Evolution — Pronostic :

Une évolution favorable ou rémission dans notre étude se définit :
Absence de survenue de nouvelles lésions ou masses
Bonne cicatrisation
Disparition de la géne clinique et esthétique
Excision de la totalité de la masse sans résidus
L’évolution était donc favorable chez 88 % des cas soit 8 cas sur 9 qui ont vu
une disparition de la masse avec cicatrise en regard et un recul allant de 4 mois a un
maximum de 30 mois avec une moyenne de 17 mois. Une surveillance annuelle a
été instaurée pour détecter des récidives ou de nouvelles Iésions .
Une évolution défavorable était sous forme de :
Persistance de la géne clinique
Récurrence apres traitement chirurgicale
Localisation secondaire
L’évolution était défavorable chez une seule patiente de notre série
représentant 11 %, présentant une récurrence avec changement de I’aspect clinique

vers une lésion ulcéro bourgeonnante suintante au contact . Le recul était de 8

mois.
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Figure 46 : Récapitulatif de I'evolution de notre
serie apres traitement

m Evolution favorable

Evolution
défavorable

6. Récidives

La récidive aprés chirurgie a été notée chez 2 patients de notre série soit 22 %.

Figure 47 :Répartition selon les recidives

m Recidive
m favorable
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Le premier des deux cas récidivants était le cas malin d’'une femme opérée
pour un KTP bénin de 12 centimétres avec marge latérale , revenant apres 4 mois

avec une lésion ulcero bourgeonnante étendue et irréguliére.
T RS

Image 21 : Lésion récurrente ulcero bourgeonnante saignante au contact au scalp
sur un KTP opéré d’aspect bénin a I’examen anatomopathologique.
« collection du service de dermatologie de ’'HMMI »
Son examen histologique était en faveur d’'un KTP malin . Une TDM a été

refaite pour ce cas et a objectivée une lyse osseuse en regard de la lésion avec
infiltration marquée de I’encéphale. La patiente était adressée en Réunion de
Concertation Pluridisciplinaire (oncologie, radiothérapie, neurochirurgie) pour

décision thérapeutique.

"

i T 17 g 4 B o :
‘ e ¥ } # P B -

Image 22 : Aspect histologique pourvoyant de malignité fait de nombreuses atypies
cyto nucléaires associées a une kératinisation trichilemmale.
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|

Image 23 : Coupes coronales sur TDM cérébrale montrant une lyse de la voute

cranienne avec métastase locorégionale cérébrale chez une patiente de notre série

présentant une récidive d’un kyste reséqué aprés 4 mois.

Le deuxieme cas était cliniguement nodulaire bien délimité avec une peau
lisse et propre en regard . L’histologie était en faveur d’un KTP bénin repris en

résection avec marge latérale d’un centimétre avec un recul de 6 mois
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Tableau 3 : Répartition des résultats de la série .

Variables

Résultats

Moyenne d’age (ans)

61.8 [37 - 72]

Délai d’apparition (ans)

9.44 [2 - 22]

Notion de traumatisme 33,33 %
Croissance rapide 66.66 %
Symptomatologie 66,66 %

- Douleur 55.55 %
- Prurit 11.11 %

Ulcération

11,11 %

(forme maligne)

Taille (médiane en cm)

4.5[1.5 - 12]

Siege

- Occipitale 44.44 %
- Pariétale 44.44%

-Parieto-occipitale 11 .11%

Type histologique

- Bénin 88.88 %
- Malin 11,11%

Récidive

22,22 %

Recul

10.44 [4 - 30]
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DISCUSSION
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|. Profile épidémiologique

A.lncidence et prévalence

La comparaison des résultats de différentes enquétes les plus significatives ,
suggere que le KTP constitue un motif de consultation de plus en plus fréquent ,
surtout aux pays nord américains et européens[28,30] , cela pourrait étre lié a la
prédominance raciale blanche dans ces pays . Dans ce contexte Sau et al[30] , a
rapporté un taux de plus de 90 % de race blanche dans sa série , alors que les autres
études n’ont pas précisé, ce qui soulignerait la nécessitée de plus d’études ciblant la
population de peau noire . Les incidences des études révisés ont variés entre 1 cas
par an et 6 cas par an , cette derniére était rapportée par Ye j[28] en 2001 contre
une incidence la plus basse notée chez George Bernard[32] en 2012 . Sau al et
Wilson ont rapportés une incidence proche a la notre avec respectivement une
incidence de 4 cas et de 2 cas par an .

Cette augmentation d’incidence du KTP dans les 2 dernieres décennies
pourrait étre due a la facilitée d’acces aux examens anatomopathologiques et donc
plus de diagnostics histologiques du KTP selon les différents auteurs .

Comme dans notre étude les KTP bénins ont prédominés dans les différentes
études révisées avec des taux entre 70 % et 95 % comme I’étude Mexicaine de
Gamboa[32] et celle de Yej rejoignant notre étude avec un taux de bénignité de 90%
contre un taux le plus bas de bénignité rapporté par Bernard et George de 70 % .

L’incidence de la variété maligne est rare , Leopard [32,12] , en étudiant une
série de 56 cas de KTP , propose un taux d’incidence avoisinant les 0.5 % , cela
rejoint les autres études faite dans ce sens . En effet Le KTP malin ou tumeur
trichilemmale proliférante maligne survient trés rarement , une cinquantaine de cas

ont été rapportés dans la littérature jusqu’actuellement. [33]
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Au Maghreb et au Maroc , et a notre connaissance , aucune étude de série
n‘est encore faite sur cette pathologie qui pourrait élucider des données

épidémiologiques comparables .

Tableau 4 : Comparaison de I'incidence du KTP selon les séries de la littérature.

Etudes Durée d’étude | Nombre de cas Incidences
Wilson [13] 15 ans 8 cas 2 cas / an
Angleterre , 1966
Brownstein [17] 9 ans 50 cas 5cas/ an
USA, 1981
Yej [28] 12 ans 73 cas 6cas / an
USA ,2001
Sau [30] 16 ans 63 cas 4 cas / an
USA ,1995
George bernard [31] 8 ans 6 cas 0.75cas / an
France,2012
Rangel - Gamboa [32] 12 ans 15 cas 1.25cas / an
Mexique,2013
Notre étude 3 ans 9 cas 3cas/an
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B.Age

Dans notre études, la moyenne d’age était de 61.8 avec des extrémités d’age
entre 37 ans et 72 ans . ceci rejoint les données de la littérature

Au Portugal , L’age moyen de la survenue du KTP était de 62.5 variant entre
40-80 ans chez les cas de I’étude.

Aux états unis , les patients étaient agés de 23 ans a 89 ans, la tranche d’age
la plus touchée était comprise entre 60 et 85 ans avec une moyenne d’age de 60 ans

En France , I’&ge variait entre 39 ans et 65 ans avec une moyenne de 52 ans

Au Mexique les ages des patients atteints était de 53 a 78 ans avec une
moyenne d’age de 56 ans

A priori , il y’a une corrélation entre nos découverte en matiere d’age des
personnes atteinte et celles de la littérature . Les moyennes d’age présentées de la
littérature entaient comprises entre 52 et 66 ans , la notre était de 61.8 ans . Notre
étude rejoint le rang de la littérature également montrant une possibilité de
survenue de KTP méme a un age jeune mais cela reste trés rare selon les auteurs .

Tableau 5 : Comparaison d’age de nos résultats avec ceux des autres séries .

Etude Nombre de cas | Moyenne d’age | Extrémités des ages

Baptista [33,34]
Portugal ,1983

14 cas 62.5 ans 40- 80 ans

Meta analyse de 8 séries
publiée par THE AMERICAN
SOCIETY OF CLINICAL 185 cas 64.2 ans 2lans - 88 ans
PATHOLOGY aux USA
[13,17,30,33,34]

Ye j USA ,2001 73 cas 66 ans 23 ans — 89 ans

Gearge et Bernard

6 cas 52 ans 39 ans - 65 ans
France 2012
Rangel Bamboa
} 15 cas 56 ans 53-78 ans
Mexique 2013
Notre étude 9 cas 61.8 ans 37-72 ans
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C. Le sexe

Notre étude objective une nette prédominance féminine avec un sexe ratio F/H
de 8 . Ces constatations rejoignent les données de la littérature ,En effet la
prédominance féminine ressort dans toutes les études révisés avec un sexe ratio
variant entre 2.5 chez Yej et Baptista[28,33,34] alors que Wilson[17] , avec un sexe
ratio de 8, rejoins les données de notre étude .

Le tableau suivant récapitule les données concernant le sexe ratio des

principales études :

Tableau 6 : Tableau comparatif aux étude de la littérature du point de vue

répartition selon le sexe

Etudes Nombre de cas | Sexe ratio (F/M)

187 5 (184/37)
Meta analyse de 8 séries publiée par THE

AMERICAN  SOCIETY OF  CLINICAL
PATHOLOGY aux USA .

Wilson-Jones Royaume unis 1966 9 8(8/1)
Portugal , hopital universitaire de Lisboa 14 2.5(10/4)

, par , BAPTISTA et co . Portugal,1983

Ye j USA, 2001 73 2.5 (50/23)
Notre étude 2017 9 8(8/1)
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[I. Etude clinigue

A.Délai d’apparition

Le délai d’apparition, définit par I'intervalle de temps entre la premiére
manifestation et la date de la consultation , était dans notre étude de 12 ans en
moyenne , avec des extrémités de 2 et 22 ans . ceci rejoint les données de la
majorité des études dont le délai est d’habitude entre 6 mois et 30 ans

Les études de Brownstein et de Wilson Jones viennent rejoindre la notre avec ,
chez Bronwstein , une moyenne de 13 ans et des extrémités de 6 mois et de 22 ans
et chez Jones le méme intervalle .

Sau et AL a son tour décrit au sein de sa série de 63 KTP un intervalle de
5mois a 50 ans avec une moyenne de 16 ans .

Le retard de diagnostique pourrait étre expliqué par le fait que c’est une
Iésion cutanée asymptomatique , dont I’évolution est longue et indolore , donc ne
présente aucune source d’inquiétude au patient qui a I’habitude de ne consulter que
si la lIésion est symptomatique et d’évolution rapide et marquée , et ceci surtout
dans les pays en voie de développement comme le notre. [40]

Tableau 7 : Tableau comparatif résumant les données de la littérature concernant le

délai d’apparition du KTP

ETUDES Délais de consultation ( intervalle en années )

Brownstein 1983 6 mois — 20 ans

Wilsons Jones 1966 |6mois - 20 ans
Sau et Al 1995 5mois - 50 ans
Folp Al 2003 [41] Quelques moi 15 ans

Notre étude 2ans — 22 ans
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B. Les facteurs prédictifs :

1. Traumatisme

La notion de traumatisme répétée intéressait 33% de nos patients soit 3 , dont
le cas malin. dans ce sens de nombreuses études de la littérature suggerent que le
traumatisme est parmi les facteurs prédisposants au KTP[12,17]. Ce dernier, et
aprés un traumatisme, prendrait une taille plus grande et risque de virer vers la
malignité[42] , ceci pourrait expliquer la survenue du KTP malin dans notre série .
Nos données étaient nettement comparable aux données de George Bernard chez
qui , la notion la traumatisme concernait les 2 cas malins soit 33% de sa série .
Quant a Saida al , cette notion était la cause direct de la dégénérescence du cas
malin rapporté par cet auteur . Toutes ces données , comme les notre , convergent
vers I'importance d’appréciation du traumatisme répété pour prédire la malignité de
la Iésion au stade clinique .

Tableau 8 : Comparaison en fonction de la présence de notion de traumatisme selon
la littérature

. Notion de traumatisme chez
Etude Cas malins )
les cas malins
Saida al [43] 1983 1 100% ( 1cas)
George Bernard 2012 2 100% ( 2 cas)
Notre étude 1 100% (1 cas)

2. Croissance rapide [15, 31 , 32 .,43]

Le KTP évolue généralement au fil des années, lentement pouvant atteindre 50
ans d’évolution chez son porteur , néanmoins , une croissance rapide d’un KTP est
un élément d’alarme surtout aprés un traumatisme répété du cuir chevelu et peut
étre un élément prédictif de malignité selon Saida al[43] ,George Bernard et
Meheregan chez qui les taux de croissance rapide récente des KTP malins était d’au
moins 50 % . Notre étude ne rejoint pas cette suggestion , puisqu’elle intéressait

66% de nos cas, dont le cas malin et 5 autres bénins .
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Tableau 9 : Tableau comparatif de notre étude avec celles de la littérature en

matiére de croissance rapide du KTP

Etude Taux de cas avec une croissance rapide
Saida et al 1983 100%
Mehergan 1987 58%
George Bernard 2012 50 %
Notre étude 2017 66%

3. L’ulcération :

L’ulcération intéressait un seul cas , il s’agissait du cas malin , soit 11 % de la
série .

Selon la littérature , et quoi gqu’elle soit présente dans notre étude seulement
chez le cas malin , I'ulcération ne semble pas étre un élément prédictif de malignité
puisque selon Brownstein , Sau et Ye j , peut étre présente aussi dans les KTP bénins
.Néanmoins , la présence de saignement au contact de la Iésion alarmerait vivement
sur une transformation maligne[45] de la Iésion comme I’as assuré Khaled et al [44]

4. La symptomatologie :

Notre étude a mis en évidence 3 cas de KTP asymptomatiques , soit 33 % de la
série , contre 66% soit 4 cas , symptomatique . La littérature ne suggére aucune
orientation prédictive en cette matiere , mais exprime par le bais de nombreuses
études gu’une symptomatologie bruyante , notamment le traumatisme , I’ulcération
, la croissance rapide , I'inflammation chronique doivent prédire une malignité[45]
ou une transformation maligne attendue[32,43,44,45]

Par ailleurs , I’'association de ce KTP , avec une kératose , une surdité et une
ichtyose décrierait , selon Gurston et collegues[46] , le KID syndrome , une entité
rare avec seulement 90 cas rapporté dans le monde entier . Cette étude a vu 2 KTP
survenir dans le cadre de ce syndrome, ce qui suggere une certaine prédisposition

génétique a développer les KTP..
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C.Aspects cliniqgues du KTP

a) Siege

Dans notre étude, les KTP siégeaient soit en occipital (44%), soit en pariétal
(44%), soit entre les deux (occipito-pariétale avec 11%).

Les études de la littérature rapportent que le siége du KTP au sein du scalp n’a
aucune relation ni prédiction avec I'incidence de la malignité du KTP . Néanmoins
Reed et Lamar expriment une variabilité de localisation du KTP dans sa série sous
forme de 30 % de localisation occipitale ,20 % pariétale , 20% pariéto occipitale 20%
frontale et 10% temporo occipitale .[47]

b) Taille

Dans notre étude , les Iésions mesuraient au minimum 1.5 centimetres et ne
dépassaient pas les 12 centimétres . avec une moyenne de 4.5 centimeétres

Les résultats de notre étude suggeérent fortement que plus la taille du KTP est
grande plus elle est pourvoyeuse de malignité puisque notre cas malin avait une
taille initiale de 12 centimétres rejoignant ainsi I’étude de George Bernard ou la
moyenne de taille des deux KTP malins de cette série était de 18 centimetres.
Contrairement a ceci , Baptista, Sau et al, Ye j et celle Folp chez qui les moyennes
de tailles ne dépassaient pas les 5.5 cms, expriment clairement I’absence de
corrélation entre la taille et le virage malin de cette entité . Ceci suggere que la taille

n’est généralement pas incriminée dans la prédiction de malignité au stade clinique .
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Tableau 10 : Comparaison de la taille de la Iésions avec les études significative de la

littérature .
Etude Nombre de cas | Taille ( min-max) ( moyenne en cms)
Baptista et Silva 1983 14 (3-10)(5.5)
Sau Al 1995 63 (0.4-15)(2.9)
Folp et Mentzel 2003 5 (1-16) (5.5)
Ye j 2004 76 (0.3 -9cms )(2.6)
George Bernard 2012 6 (10-25)(17)
Notre étude 9 (1.5-12) (4.5)

c) Nombres

Le KTP est habituellement unique et se développe de novo. Cependant
quelques cas rapportés dans la littérature, notamment Sau L et Leopard , qui
mentionnent la survenue d’un KTP a partir kyste trichilemmal simple confortant ainsi
la théorie du continuum entre le KT simple et le KTP bénin et malin .

L’association également de KTP et de kystes trichilemmaux simples a été
rapporté comme I’a fait Saida a travers un KTP associé a des multiples kyste
trichilemmaux chez le méme sujet .

Dans notre étude , cette association a été retrouvée chez 2 patients , soit 22 %
I’'une chez la patiente la plus jeune suggérant ainsi une prédisposition génétique du
KTP selon un mode autosomale dominant .[22,46]

D’autre part , la présence de kystes était dans notre étude associée au prurit ,
ce qui pourrait prédire la survenue d’un KTP a partir d’un kyste trichilemmal devenu
prurigineux .[49]

Comme le montre le tableau , notre étude présente un taux intermédiaire de
22 % d’association de kystes multiples . avec le plus grand taux d’association chez

Leopard .
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Tableau 11 : Tableau de comparaison d’incidence de multiples kystes associés .

Etude Taux de présence de kystes multiples
Leopard 1976 60 % des cas

Baptista et Silva 1983 28 % des cas

Sau et Al 1995 6.25 % des cas

Notre étude 22 % des cas

d) Aspect clinique

La présentation clinique la plus fréquente du KTP est nodulaire , mais celle-ci
n’est pas la regles générale . Le KTP peut étre ulcero bourgeonnant , induré ,
inflammeé et aussi fistulisé . [13,17]

Ainsi dans notre cas , les lésions était le plus souvent nodulaires (88%)
mobiles (88%) a consistance kystique (88%) .

Certaines lésons étaient asymptomatiques ( 33%) ou ulcéro bourgeonnantes
(11%) prurigineuse (11%) fixe (11%) alopécique (11%) saignante au contact (11%) , a
contours irréguliers (22 %)

Le plus souvent , les lésions rappelaient I’aspect du carcinome epidermoide ,
mais aussi I’aspect de lipomes du cuir chevelu .

Dans les séries Sau et Graham , Brownstein , Ye j , les KTP étaient le plus
souvent nodulaires . Les Iésions dans les séries de Sau , Ye j étaient plutdt couvertes
de peau saine alors qu’elles étaient ulcérées voire méme infectées dans la série de
Baptista et de Brownstein .Habituellement , ces Iésions étaient indolores fermes et
fixes .

Des cas de lésions indurées et inflammées ont été décrites par Rangnal et

Gamboa .
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L’aspect cliniqgue des KTP est donc le plus souvent nodulaire mais peut étre
aussi ulcéré , induré et irrégulier , faisant penser le plus souvent a un carcinome
épidermoide soulignant ainsi I'importance de I’examen histologique .

Tableau 12 :Tableau comparatif de la présentation clinigue selon d’autres études .

Brownstein 1981 40 % Nodulaire avec limites pointues
Sau et Graham 1995 85% aspect Nodulaire

Yel] 2001 88% aspect nodulaire

Rangel et Gamboa 2013 66% indurés , 33% nodulaire

Notre étude 2017 88% avec un aspect nodulaire

12 % ulcérés

D. Etude histologiqgue

Le diagnostique du KTP est confirmé histologiquement .

L’étude s’effectue sur une piéce biopsique ou de préférence sur une lésion
excisée si la taille le permet . Cette étude histologique vient d’abord objectiver la
kératinisation trichilemmale avec un aspect essentiellement pseudocarcinmoateux
solide avec des bords pushing type, parfois on observe une ouverture au niveau de
la surface cutanée. de facon typique on note des travées entrelacées par des lobules
anastomosés d’épithélium squameux. Les foyers d’atypies nucléaires peuvent étre
marqueés, certaines atypies peuvent étre observées a I'interface entre I’épithélium et
le stroma avec une possibilité de mitoses en fonction du degré de malignité. [60]

La différenciation entre le KTP et le KT simple s’avére nécessaire mais pas
toujours simple puisqu’il existe un spectre d’aspect histologique observé a partir du
KT simple avec degré minimal d’hyperplasie arrivant a un KTP totalement formé.
Plus encore, les auteurs estime que le KTP est une complication du KT , et ceci serait
justifié par les multiples similarités entre les deux entités, par la présence d’aspect
histologique intermédiaire et leur association dans de nombreuses études de la

littérature .[61,62]
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Le grand défi de I’'anatomopathologiste reste dans I’'appréciation du degré de
malignité du KTP une fois confirmé. Dans ce sens Yej[28] a proposé une
classification histologique des KTP en 3 sous groupes , et ceci selon I'architecture
tumorale , degrés d’atypies cyto nucléaires et I’'invasion vasculo- nerveuse .

Le KTP malin peut préter a confusion avec d’autres diagnostiques surtout du
carcinome épidermoide , I'histologie a un intérét majeur en ce qui concerne le
diagnostic différentiel du KTP .Le CE était considéré pour longtemps comme une
transformation maligne du KTP[22,48] . D’autres auteurs ont méme considéré le KTP
comme une variante folliculaire du CE Brownstein a montré a travers son étude de
50 KTP , cette similarité entre le KTP et le CE surtout concernant les atypies cyto
nucléaires rendant parfois la tache dure , voire impossible . Néanmoins , une
kératinisation trichilemmale , la présence de calcification et I’absence de lésion
précancéreuse comme la kératose actinique orienteraient vers le diagnostic du KTP .

Une absence de kératinisation trichilemmale , présence de formations ductales
et une réaction pourrait aider a éliminer les autres carcinomes annexiels .[70]

L’apport de I'immunohistochimie se montre efficace en permettant d’un coté
d’éliminer le CE par une absence d’expression d’anticorps monoclonaux AE13 et
AE14 , et d’un autre coté de différencier entre la malignité et la bénignité de cette
entité. [50,71,72]

Dans notre étude , 88% des KTP montraient des signes de bénignité et par
conséquent classés groupe 1 de Yej

Un seul cas , soit 11%, était malin et I’étude histologique l’avait classé au
début groupe 2 de Ye j , ce n’est qu’en récidivant et en montrant une agressivité
régionale gu’il a été reconsidéré groupe 3 de Ye j , ce qui témoigne de I’absence
d’un critére clinico-histologique fiable prédictif du pronostic ou de I’évolution du

KTP .
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BTy St -4

Image 24 : Aspect histologie du KTP malin de notre étude avec multiples atypies

cyto nucléaires et de foyers tumorales .

L’immuno histochimie pourrait étre d’une aide cruciale dans ce sens , en effet
, elle pourrait orienter vers une nature bénigne du KTP par I’expression de la CK10
et de Iinvolucrine . d’un autre c6té, elle pourrait renseigner sur la nature maligne de
la Iésion en mettant en évidence une expression marquée du Ki67 et de I’antigene
nucléaire de prolifération cellulaire ainsi que la CK16 [32] .Par ailleurs , une perte
d’expression de CD34 pourrait s’ajouter aux éléments immuno histologiques
prédictifs de malignité .[73]

Dans notre série , I'immuno histochimie n’as pas été demandée
systématiquement ,mais celle-ci suggére qu’elle devrait étre sollicitée devant toute
suspicion d’une agressivité locorégionale ou générale .Cette considération pratique
devrait orienter [I'attitude thérapeutique notamment la marge de sécurité
chirurgicale , le curage ganglionnaire et le traitement adjuvant ( Radiothérapie ,

chimiothérapie .. ) [74,75]
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Tableau 13 : Tableau comparant I'incidence de la malignité dans notre étude par

rapport aux études de la littérature

Etude Nombre de cas

Sau 1995 63 15% (10 cas)
Ye j 2001 76 10% (8 cas)
Folp 2003 5 20% (1 cas)
Bernard george 2012 6 30% (2 cas)
Notre étude 2017 9 12% (1 cas)

Le type histologique le plus fréquent de la littérature est le KTP bénin |,
expliquant le taux de 88 % de KTP bénin dans notre étude , et ainsi celle de Ye j ,
sau , Folp et Geroge Bernard , avec des pourcentage respectif de KTP bénins de 90%
, 85% ,80 % et 70% .

En contre partie , Le KTP malin survient dans un taux estimé par Wilson et
Jones de 0.5 % de tout les KTP . ceci rejoint le taux bas d’incidence de KTP malin

dans notre étude soit 11% de la série .

E. Bilan d’extension

L’examen clinique de nos patients n’as révélé aucun signe associé a distance ,
notamment les aires ganglionnaire du cou , axillaires et inguinales , méme dans le
cas du KTP malin . L’examen clinique constitue une étape importante de prédiction
de malignité puisque le KTP malin pourrait avoir un pouvoir de dissémination locale
et a distance . malgré le caractere habituellement bénin du KTP , le moindre élément
suggestif de malignité doit faire faire un bilan radiologique minimale fait de TDM
céphalique, échographie des aires ganglionnaires , IRM , ou/et un pet scan . L’IRM
trouve son indication en matiére de KTP pour apprécier I'infiltration de tissus de

proximité et également dépister la présence de calcification et nécrose au sein de la
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tumeur . La TDM est intéressante surtout pour apprécier I’érosion osseuse et les
localisation secondaires a distance ( ganglions , poumon ...) [76]

Dans notre étude , une seule patiente a bénéficié d’'une TDM céphalique a
deux reprises . La premiére a confirmée la nature kystique et tissulaire de la Iésion
avec présence de quelques calcifications , sans signes d’envahissement locorégional
, i a distance . La deuxieme TDM faite apres récidive a montré une lyse de la voute
cranienne avec métastase locorégionale intracérébrale . Ceci suggére la nécessitée
d’un suivi radiologique méme apres exérese chirurgicale et en I’absence de récidives
dans les cas a degré de malignité élevé

Tableau 14 : Tableau comparatif de siege de métastase du KTP avec la littérature

Site de Localisation

Etude Nombre de cas i
secondaire
Saida et al 1983 1 Ganglionnaire
Batman et al 1986[77] 1 Tissus mous
Mori et al 1990[50] 1 A distance pulmonaire et
hépatique
Waligora et al 1993[78] 1 Ganglionnaire
Weiss et al 1995[52] 1 Ganglionnaire
Sau 10 Ganglionnaire
USA , 1995

Arico et al 1997[79,80] 1 Ganglionnaire

Takenaka et al 1998[69] 1 Intra cranienne

Jung et al 2003[49] 1 Local

Sidha 1 Cou , ganglionnaire

2007 [81]

George , Bernard 6 Disséminé

2010

Lobo Amonkar [76] 1 Intra cranienne +
Inde , 2016 pulmonaire

Notre étude 1 Intra crdnienne
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Il existe environ 50 cas de KTP malins métastatiques dans la littérature a ce
jour , nous avons collectés 26 cas malins métastatiques les mieux documentés en
matiére de localisation secondaire . Comme le montre le tableau le site de
localisation secondaire le plus fréquent est lymphatique avec plus de 55% des cas
suivi par linfiltration intra cranienne , récurrence locale , puis localisation
secondaire pulmonaire avec un taux de 8 % pour chacune de ces localisations . pour
certains cas, la maladie se développe et devient disséminée et pluri métastatique .

Ceci suggere I'importance de compléter le bilan d’extension en fonction de
ces résultats a savoir :

- Une radio pulmonaire qui permet I’étude de la cage thoracique et de son

contenu , ainsi que les parties molles

- Une échographie aussi bien cervicale dépistant une métastase

ganglionnaire , qu’abdominale explorant la cavité abdominale notamment
le foie .

- Voire un Pet scan, pour déceler des micro-métastases pouvant échapper

aux autres explorations.

Le couple étude histologique + bilan d’extension va permettre une bonne
appréciation de I’agressivité de la lésion , permettant ainsi une bonne adaptation

thérapeutique et pronostique .
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F. Traitement

Le traitement chirurgical par excision est le traitement de référence pour le
KTP . dans la majorité des cas , il est suffisant pour obtenir une rémission
compléte.[81,82]

L’excision chirurgicale des lésions a été le gold standard dans notre étude ,
ainsi , et comme le montre le tableau récapitulatif , 44% des patients ont bénéficié
d’une excision avec marge latérale d’un centimetre , le reste soit 55 % ont bénéficié
d’une excision sans marge latérale qu’on pourrait qualifier d’une « énucléation » .
tout les patients de notre série ont bénéficié d’une marge profonde d’excision
arrivant jusqu’au périoste en le respectant.

Apres la chirurgie sans marge , la rémission a été obtenue dans 88% des cas
contre une récidive. D’autre part , la chirurgie avec marge latérale d’un centimetre a
vu la rémission de 88% des et la récidive d’un seul cas , ce dernier était le cas malin .

Ceci suggere une excision avec marge de 0 a 01 centimétre pour les groupe
bénins 1 et 2 de Ye j , et cela en fonction de la taille du kyste , son degré
d’infiltration et sa localisation . Pour le groupe 3 de Ye j une marge d’excision de 01
a 02 centimeétres latéralement serait recommandée avec éventuelle association avec
un traitement complémentaire fait de chimio ou/et radiothérapie adjuvantes .[83,84]

Le traitement chirurgical était le gold standard thérapeutique du KTP dans les
différentes études de la littérature , et ceci avec une marge latérale de sécurité
conservative d’un centimétre .ceci rejoint notre conduite thérapeutique. Il n’y avait
aucune étude suggérant autrement en ce qui concerne le traitement chirurgical .

Le seul traitement systémique adjuvant qui se discute a I’heure actuelle est un
protocole de chimiothérapie a base de CAV 5 Fluorouracil et Cisplatine et
Adriamicine et/ou une radiothérapie sur le site tumoral[45,85]. Cette chimiothérapie

devrait intéresser les formes avancées des KTP malins métastatiques, mais comme
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rapportent certains auteurs , ce traitement n’aurait pas une efficacité supérieure a
celle obtenue par le traitement chirurgical seul. Cette décision devrait étre
multidisciplinaire, prise en concertation entre les différentes spécialités (chirurgiens,
oncologues, radiothérapeutes, dermatologues, anatomopathologistes).

Pour nos patients, la chimiothérapie a été envisagée chez la seule patiente
chez qui le KTP était malin de haut grade . elle était adressée en RCP pour décision
thérapeutique.

De nombreuses alternatives thérapeutiques du KTP étaient envisagés par les
auteurs , notamment I'instillation par de I’éthanol , la cryothérapie , le laser au Co2
et I'injection intra Iésionnelle de dérivés aspiriniques , mais leur efficacité est
toujours inconnue vue le manque d’essais thérapeutiques effectués . Ces traitement
n‘ont pas eu de place dans notre PEC et devrait étre écarté de I'arsenal
thérapeutique du KTP vu le risque dégénératif de ce dernier.[86]

Tableau 15 : Tableau regroupant les cas traités de notre étude et leurs résultats.

) Marges d’exérese )
Patient i Evolution
Marge latérale Marge profonde

Récidive et extension

1 lcm Périoste i .
intracranienne

Chirurgie sans

2 Périoste Rémission
marge
Chirurgie sans . I
3 Périoste Récidive
marge
Chirurgie sans . L
4 Périoste Rémission
marge
Chirurgie sans . o
5 Périoste Rémission
marge
6 1cm Périoste Rémission
7 1cm Périoste Rémission
Chirurgie sans o .
8 Périoste Rémission
marge
9 1cm Périoste Rémission
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G. Pronostic et surveillance

Le pronostic du KTP est en général bon . Habituellement, I’excision simple
donne une rémission totale. Cependant, et malgré le respect d’une marge d’exérese
correcte , le KTP a une tendance de récidive considérable comme I’exprime une méta
analyse chez 185 patients de 8 séries en rapportant un taux de récidive locale de
3.7 % et un taux de localisation a distance de 1.2 %[28,86] . La survenue de récidive
soit locale ou a distance, aprés excision compléte et respect de marges, serait le
signe prédictif de la malignité du KTP .

Dans notre série, le pronostic était bon avec un taux de récidive a 22% et de
métastase locale a 11% et pas de localisation a distance avec une moyenne de recul
de 10 mois et demi .

Kanjar et Kumar , en publiant les données pronostiques de 42 cas malins
métastatiques documentés , ont rapporté un taux €levé de mortalité de 10 % . [87]

Dans notre étude, la surveillance s’est faite comme suit :

- Un examen cliniqgue complet : examen général, examen pleuro pulmonaire ,

examen des aires ganglionnaire ...

- Examen de la cicatrice de la chirurgie et du scalp cherchant une récurrence

ou une lésion de novo

Les modalités de surveillance et leur rythme n’ont pas été détaillés dans la
littérature qui s’est contentée d’insister sur I'importance d’une surveillance étroite
vu le caractére récurrent et dégénératif du KTP.

Ainsi, selon notre expérience et en analysant la littérature, nous proposons
une surveillance adaptée a la présentation clinique, notamment les signes cliniques
prédictifs de malignité, et aussi a la nature histologique du KTP :

- surveillance annuelle chez les cas avec une petite taille de la Iésion et une

histologie bénigne .
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- Semestrielle chez les patient avec KTP de grande taille et une histologie
inquiétante

- Trimestrielle quand la Iésion présente des éléments cliniques de mauvais
pronostic (cliniques :ulcération, bourgeonnement, augmentation de taille
récente ; histologiques :histologie inquiétante notamment un
pléomorphisme cellulaire marqué , un franchissement franc du stroma et

des atypies cytonucleaires marqueées) .
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[1l. Limites et perspectives

Notre étude a été confrontée a plusieurs difficultés :

- Commencant par le biais de sélection qui concernait la population militaire ,
en effet celle-ci n’est pas considérée comme échantillon représentatif de la
population générale .

- Passant par le nombre de cas de KTP recrutés qui sous-estimait I’'incidence
réelle du KTP, du fait d’une part que les patients ne sont pas vus en
consultation de dermatologie seulement mais aussi pris en charge par
d’autres spécialités (ORL , chirurgie plastique , neurochirurgie ...) et d’autre
part que tous les Kystes excisés ne sont pas envoyés en étude
anatomopathologique, ainsi plusieurs KTP a un stade précoce peuvent
échapper au diagnostic.

- Le nombre réduit de la série est justifié par la rareté de la pathologie ,
quoigu’ on considére que celle-ci serait plutdt sous estimée que rare.

- Le manque de publications sur le KTP du cuir chevelu aussi bien au Maroc
qu’au reste du monde. cela justifie d’une part le manque accru de données
épidémiologiques et pratiques liés a ce théme , et d’autre part a
I’inattention prétée a une pathologie assez sérieuse qui nécessiterait parfois
une prise en charge multidisciplinaire lourde .

Vu ces limites, nous considérons les résultats de notre travail comme étant
des résultats préliminaires nécessitant d’étre mieux étayés a I’avenir par de larges
études prospectives comparatives et multicentriques avec un échantillonnage plus
représentatif, sur une durée plus longue et surtout avec un suivi prolongé et
rapproché et en collaboration avec les services d’oncologie, de chirurgie plastique,
d’ORL et surtout d’anatomo-pathologie. Tout cela pour bien évaluer I’épidémiologie
réelle du KTP du cuir chevelu , son aspect anatomo-clinique, évolutif et

thérapeutique afin d’optimiser sa prise en charge .
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CONCLUSION
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Le kyste trichilemmal proliférant est une entité rare , touchant
préférentiellement le cuir chevelu des femmes agées .Son évolution et généralement
bénigne et son traitement reste essentiellement chirurgical.

Les formes malignes, quoique rares , peuvent engager le pronostic vital ou
bien étre localement agressives avec des récidives fréquentes. La possibilité d’une
prévention primaire justifie I'intérét de notre étude.

Cette derniére nous a permis de mettre le point sur plusieurs observations et
proposer des suggestions :

@ La fréquence du KTP nous semble plutdt sous estimée que ne le montre les
différentes études révisées. Ceci devrait étre confirmé par un changement de
comportement des médecins vis-a-vis de toute lésion kystique excisée du
cuir chevelu, notamment chez la femme agée, pour qu’elle bénéficie d’une
étude anatomopathologique.

@ Faire de la classification de Yej un point de départ pour arriver a une
classification non seulement histologique, mais s’associant aussi a une
composante clinico-évolutive du KTP, afin d’établir éventuellement un
consensus diagnostique et thérapeutique du KTP .

@ Demander d’avantage des explorations morphologiques au moindre signe
inquiétant et devant tout doute diagnostique ou pronostique, notamment
TDM et IRM. Ces explorations devraient également servir pour la surveillance
des KTP opérés a haut grade de malignité.

@ L’établissement de criteres pronostiques cliniques, radiologiques et
histologiques standardisés.

@ La prise en charge chirurgicale doit étre adaptée a ces facteurs
pronostiques.

@ Une surveillance devrait étre instaurée a des rythmes adaptés au pronostic
pour déceler précocement les récidives, les métastases et d’éventuelles

nouvelles lésions.
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RESUME

Le kyste trichilemmal proliférant (KTP) est une tumeur annexielle proliférative
rare d’origine pilaire, de taille variable, survenant essentiellement au niveau du
scalp. Elle touche préférentiellement les femmes A&gées, avec une évolution
généralement bénigne. Une cinquantaine de cas malins sont décrits dans la
littérature.

Sa présentation clinique est non spécifique. Il s’agit d’une Iésion nodulaire ou
kystique, augmentant rapidement de taille, généralement aprés un traumatisme,
avec parfois une ulcération. Le diagnostic repose sur I’examen histologique qui
objective I'image caractéristique de la Kkératinisation trichilemmale avec une
prolifération pseudo carcinomateuse. L’histologie permet également d’éliminer les
diagnostics différentiels surtout les carcinomes épidermoide et annexiel.

Une exérése chirurgicale large est généralement suffisante pour obtenir la guérison et
éviter les récidives, si fréquentes dans cette tumeur. Dans les cas agressifs, une
radiothérapie et/ou une chimiothérapie peuvent étre proposés en complément.

Il s’agit d’une étude rétrospective observationnelle colligeant 9 cas de KTP du
cuir chevelu dont un malin, diagnostiqués au service de dermatologie de I’hépital
militaire My Ismail Meknés, entre janvier 2014 et décembre 2016.

Huit de nos patients étaient des femmes et un seul homme, avec une moyenne
d’age de 61 ans. La notion de traumatisme était retrouvée dans un 1/3 des cas
corrélée a une croissance rapide de la tumeur. Cette derniére était symptomatique
dans 2/3 des cas. L’ulcération concernait seulement le cas malin. La taille variait de
1.5 a 12 cm. Le siége de la tumeur était soit occipital soit pariétal mais aussi pariéto
occipitale. La récidive aprés chirurgie était notée dans 2 cas (tumeur maligne et
tumeur multikystique).

L’objectif de notre travail étant d’étudier les facteurs de risque, le profil
épidémiologique, clinique, paraclinique et les attitudes thérapeutiques dans notre

série avec une revue de la littérature.
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ABSTRACT

The proliferating trichilemmal tumor ( PTT ) is an uncommon , proliferative
lesion arising from the hair follicle epithelium . the lesion presents as various sizes
and is located essentielly in the scalp . PTT occur more commonly in elderly women,
with , in most cases , a benign biological behavior.Not more than fifty cases of
malignant PTTs are reported by the literature .

PTT clinical presentation comes in variant forms . It presents macroscopically
as a rounded form or a cystic lesion rapidly increasing in size after trauma , and may
be associated with ulceration in some cases . The histological examination is the key
of the PTT diagnosis , it shows a defining trichilemmal Kkeratinization with
pseudocarcinomatous proliferation . In addition , the histological examination |,
helps differantiating PTT from the squamous cells carcinoma and other adnexal
carcinomas .

the complete surgical removal of the lesion is sufficient to cure the lesions and
to prevent recurrences , both benign and malignant .In the aggressive cases , an
adjuvant treatemant of radiotherapy and chimotherapy can be proposed .

This is an observative retrospective study of 9 cases of PTT scalp located
including 1 malignant proliferating cyst , diagnosed in the dermatology department
of the Moulay Ismail hospital in Meknes , between january 2014 and december of
2016 .

our patients were females in 8 cases for 1 male patient with an age mean of
61 years . trauma concerned the third of the cases associated with rapid growth of
the tumor . The lesion was with symptoms in the two thirds of the cases . the
ulceration was found only in the malignant case . The size varied between 1.5 cm
and 12 cms . the tumors were located on the occipital , parietal and occipito parietal
region of the scalp . After surgical exision , 2 cas recurred .

Our objective with this work is to study risk factors , the epidemiological profil
of the PTT , the clinical and imagery presentation of this entity aswell as its

therapeutic aproach in this series with a review of the literature
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