UNIVERSITE MOHAMMED V - SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE -RABAT-

ANNEE: 2013 THESE N°: 42

DIAGNOSTIC DES PRINCIPALES TUMEFACTIONS
CUTANEES CHEZ L’ENFANT

THESE
Présentée et soutenue publiquement le: 15 Février 2013

PAR

Mr. Mohamed RABOUNE

Né le 27 Avril 1986 a Tétouan

Hour ['Obtention du Doctorat en Mederine

MOTS CLES: Tuméfactions — Enfant — Epidémiologie — Classification — Traitement.

JURY
Mr. A. BENTAHILA PRESIDENT
Professeur de Pédiatrie
Mme. F. JABOURIK RAPPORTEUR

Professeur Agrégé de Pédiatrie
Mme. F. MANSOURI

Professeur d’ Anatomie Pathologique JUGES
Mr. O. CHOKAIRI

Professeur d’Histologie Embryologie et Cyto-génétique



Litale Lo GIC S\ il
/@/

31 : 49 iJ)LJIéz}»

;mjwuw)wbuguunl i




UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :
1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

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

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :
Mars, Avril et Septembre 1980

1.  Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie
Mai et Octobre 1981
2. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

3. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
4.  Pr. TAOBANE Hamid*

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

5. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie

6. Pr. BENOMAR M’hammed Chirurgie-Cardio-Vasculaire
7.  Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

8. Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

9 Pr. LAHBABI Naima ¢p. AMRANI Physiologie

Novembre 1983

10. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir* Pneumo-phtisiologie
11. Pr. BELLAKHDAR Fouad Neurochirurgie
12.  Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie

Décembre 1984




13. Pr. BOUCETTA Mohamed*

14. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
15. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

16. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

17. Pr. NAJI M’Barek *

18. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985
19. Pr. BENJELLOUN Halima
20. Pr. BENSAID Younes
21. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
22. Pr. IHRAI Hssain *
23. Pr. IRAQI Ghali
Janvier, Février et Décembre 1987
24. Pr. AJANA Ali
25. Pr. AMMAR Fanid
26. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
27. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
28. Pr. EL HAITEM Naima
29. Pr. EL MANSOURI Abdellah*
30. Pr. EL YAACOUBI Moradh
31. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
32. Pr. LACHKAR Hassan
Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988
34. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
35. Pr. DAFIRI Rachida
36. Pr. FAIK Mohamed
37. Pr. HERMAS Mohamed
Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
39. Pr. ADNAOUI Mohamed

40. Pr. AOUNI Mohamed

41. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
42. Pr. CHAD Bouziane

43. Pr. CHKOFF Rachid

44. Pr. HACHIM Mohammed*

45. Pr. KHARBACH Aicha

46. Pr. MANSOURI Fatima

47. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
48. Pr. SEDRATI Omar*

49. Pr. TAZI Saoud Anas

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie

Meédecine Interne

Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Cardiologie

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



Février Avril Juillet et Décembre 1991

50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
38.
59.
60.
61.
62.
63.
64.
65.
66.
67.

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

AL HAMANY Zaitounia

AZ70UZI Abderrahim

BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
BELKOUCHI Abdelkader
BENABDELLAH Chahrazad
BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
BENSOUDA Yahia

BERRAHO Amina

BEZZAD Rachid

CHABRAOUI Layachi

CHANA EIl Houssaine*

CHERRAH Yahia

CHOKAIRI Omar

JANATI Idrissi Mohamed*

KHATTAB Mohamed

OUAALINE Mohammed*
SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.
80.
81.
82.
&3.

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

19

AHALLAT Mohamed
BENOUDA Amina
BENSOUDA Adil

BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

94

Mars

&4.
85.
86.
87.
88.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AGNAOU Lahcen

. AL BAROUDI Saad

. BENCHERIFA Fatiha

. BENJAAFAR Noureddine
. BENJELLOUN Samir

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

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

Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygicne
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

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

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale



89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.
99.
100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

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

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ¢p. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

. EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ¢ép. BELKHADIR
SLAOUI Anas

Mars

110.
I11.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

19

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

19

94

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

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

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

95

Mars

124.
125.
126.
127.
128.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABOUQUAL Redouane

. AMRAOUI Mohamed

. BAIDADA Abdelaziz

. BARGACH Samir

. BEDDOUCHE Amograne*

Biophysique

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

Meédecine Interne

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

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

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie



129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.

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

BENAZZOUZ Mustapha
CHAARLI lJilali*
DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
I51.
152.
153.
154.
155.
156.

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

AMIL Touriya*

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

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.
168.

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

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

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KANOUNI NAWAL

Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygicne
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

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

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Physiologie



169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. NAZI M’barek*

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*

Pr. ALOUANE Mohammed*
Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. KABBAJ Najat

Pr. LAZRAK Khalid (M)

Novembre 1998

185.
186.
187.

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

Janvier 2000

188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.
196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.
203.
204.
205.
206.

Pr. ABID Ahmed*
Pr. AIT OUMAR Hassan
Pr. BENCHERIF My Zahid

Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
Pr. CHAOUI Zineb

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EIl Mahjoub
Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. EL OTMANY Azzedine
Pr. GHANNAM Rachid

Pr. HAMMANI Lahcen

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

207.
208.
209.
210.

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologie

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

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

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale



211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.
225.
226.

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

BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

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

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

Décembre 2001

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243,
244,
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.

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

ABABOU Adil

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

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

EL OUNANI Mohamed

EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

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

Pédiatrie



253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.

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

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

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

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
2717.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.
293.
294.

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

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

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

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

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique



295. Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
296. Pr. NAITLHO Abdelhamid*

297. Pr. OUJILAL Abdelilah

298. Pr. RACHID Khalid *

299. Pr. RAISS Mohamed

300. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
301. Pr. RHOU Hakima

302. Pr. SIAH Samir *

303. Pr. THIMOU Amal

304. Pr. ZENTAR Aziz*

PROFESSEURS AGREGES :
Janvier 2004

305. Pr. ABDELLAH El Hassan

306. Pr. AMRANI Mariam

307. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
308. Pr. BENKIRANE Ahmed*

309. Pr. BENRAMDANE Larbi*
310. Pr. BOUGHALEM Mohamed*
311. Pr. BOULAADAS Malik

312. Pr. BOURAZZA Ahmed*

313. Pr. CHAGAR Belkacem*

314. Pr. CHERRADI Nadia

315. Pr. EL FENNI Jamal*

316. Pr. EL HANCHI ZAKI

317. Pr. EL KHORASSANI Mohamed
318. Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
319. Pr. HACHI Hafid

320. Pr. JABOUIRIK Fatima

321. Pr. KARMANE Abdelouahed
322. Pr. KHABOUZE Samira

323. Pr. KHARMAZ Mohamed

324. Pr. LEZREK Mohammed*

325. Pr. MOUGHIL Said

326. Pr. NAOUMI Asmae*

327. Pr. SASSENOU ISMAIL*

328. Pr. TARIB Abdelilah*

329. Pr. TIJAMI Fouad

330. Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

331. Pr. ABBASSI Abdellah

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

335. Pr. AMAZOUZI Abdellah

Cardiologie

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

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie
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Les tumeurs de I’enfant sont des proliférations circonscrites, non

inflammatoires, développées a partir des différents constituants de la peau.

Ce terme regroupe donc des pathologies a potentiel malin aussi bien que
des pathologies parfaitement bénignes. Leur multiplicité rend toute classification
difficile, et I’approche pratique d’un enfant porteur d’une tuméfaction cutanée
tient plus d’une conduite et d’un raisonnement médical adapté que de la

connaissance théorique d’un grand nombre d’affections potentielles.

D’autre part les classifications sont en perpétuelle réévaluation au regard

des avancées moléculaires et physiopathologiques.

Chez I’enfant, la trés grande majorité des tumeurs sont bénignes. Toutefois,
des tumeurs malignes peuvent se rencontrer, en particulier chez le nouveau-né et

le nourrisson. Il s’agit alors d’un diagnostic d’urgence.

La découverte d’une Iésion tumorale chez un enfant entraine chez les
parents des réactions variables, tant6t une anxiét¢ majeure, tantdt au contraire

une banalisation.

L’objectif n’est pas de rassurer d’emblée ni d’inquiéter sans raison, mais
d’aboutir a un diagnostic et a un traitement en tenant compte d’¢léments plus ou

moins discriminants :
< Le type de Iésion,
<~ La disposition.

Par exemple, les dysembryoplasies sont de topographie trés systématisée

(médiane, latérale, symétrique)
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la couleur : rouge (inflammatoire, vasculaire), bleue (vasculaire avec
veines de drainage, (de consistance dure : pilomatricome), violacée

(tumeur maligne), orangée (xanthogranulome, mastocytome)

<> La localisation de la lésion

Les caractéres a la palpation: dure et mobile : (pilomatricome)
dépressible : (angiome veineux) a 1’auscultation (souffle des l€sions

vasculaires)
Le caractere 1solé ou multiple

Le caractére évolutif : souvent explosif lors d’une éruption

métastatique néonatale

< L’age de I’enfant

L’¢état général de I’enfant : adénopathies, hépatosplénomégalie, etc
L’examen clinique doit se faire prudemment, en restant attentif aux
différentes manifestations cliniques éventuellement déclenchées par
la palpation (pour exemple, la potenticlle décharge en

catécholamines d’un neuroblastome).

Une conduite graduée est possible en répondant a trois questions :

< le diagnostic est-il possible cliniquement avec certitude ?

< peut-on facilement effectuer une biopsie ou une exérése

de la tumeur ?

<y a-t-il des examens a faire avant la biopsie ?
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Certains groupes lésionnels sont facilement identifiables cliniquement
< les tumeurs pigmentaires.
<> les anomalies vasculaires.
< les proliférations virales.

D’autres 1ésions peuvent étre évoquées, discutées ou retenues, en fonction

de ’expérience du praticien :
< Les xanthomes et xanthogranulomes.

< Les malformations congénitales, en particulier les tumeurs kystiques,

les reliquats embryonnaires
< Les tumeurs systématisées d’origine épithéliale

Parfois, le diagnostic clinique n’est pas possible parce que la 1ésion
¢lémentaire est peu spécifique ou trop profonde. Il faut alors expliquer aux
parents que I’examen clinique a ses limites et que seule I’histologie permet de
s’assurer de I’origine de la Iésion. Ainsi, devant une Iésion limitée et située sur
une zone accessible, la biopsie-exérese est le meilleur moyen de réaliser a la fois

un diagnostic et parfois aussi un traitement.

Si la lésion est volumineuse, seule une biopsie est pratiquée. Elle doit
toujours étre de bonne taille, et au moindre doute pour une tumeur maligne ou
de pronostic incertain, s’accompagner d’un prélévement frais qui est en partie

congelé, en partie acheminé frais au laboratoire de cytogénétique pour étude du

caryotype.
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Toutefois, il existe des contre-indications a 1’exérése systématique d’une

lésion tumorale :

< Les tumeurs paramédianes du dos, car elles peuvent étre d’origine

neurologique et présenter des connexions avec la moelle épiniére.

< Les tumeurs de la région sacrococcygienne, qui s’accompagnent
parfois de malformations rachidiennes que des clichés radiologiques

préopératoires doivent préciser.

Quelques examens simples, non invasifs, peuvent dans certains cas faciliter

I’approche diagnostique et I’orientation du geste chirurgical :
< 1’échographie : tumeurs kystiques, vasculaires.
< T1’échodoppler : anomalies vasculaires.

< la radiographie simple : tumeurs calcifiées, anomalies osseuses

associées.
le scanner.
I’imagerie par résonance magnétique (IRM) plus rarement.

A la naissance et chez le jeune nourrisson, les Iésions tumorales

correspondent le plus souvent a :
< Des dysraphies d’origine embryonnaire (kyste dermoide)
<> Des hamartomes (naevus verrucosébacé)

< Des tumeurs malignes (neuroblastomes, rhabdomyosarcomes,

leucémies) ou de pronostic incertain (fibromatoses) (Tableau 1).
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Tableau 1. Nodules du nouveau-né (d’apres [19]).

Malformations nodulaires Téte Kystes dysraphiques : kystes
dyraphiques dermoides
Meéningoceles et encéphalocéles
Tissu cérébral hétérotopique
Gliome nasal

Cou Kyste bronchogénique
Kyste thyréoglosse

Tronc Dysraphie
omphalomésentérique
Spinalipome

Nodules tumoraux a pronostic Hamartomes Nodule angiomateux
bénin Naevus congénitaux nodulaires

Hamartomes conjonctifs

Kystes épidermiques

Mastocytomes

Tumeurs nerveuses

Syndromes histiocytaires Histiocytoses non
langerhansiennes :
Histiocytoses non
langerhansiennes :
xanthogranulomes juvéniles,
histiocytose
céphalique bénigne
Histiocytoses langerhansiennes
: histiocytose
spontanément régressive de
Hashimoto-Pritzker,
histiocytose disséminée
(maladie de Letterer-Siwe)
Fibromatoses Myofibromatose
infantile
Fibrome digital infantile
Fibromatose infantile desmoide

Nodules tumoraux malins Neuroblastome métastatique Rhabdomyosarcome

Sarcomes Fibrosarcome
Nodules non tumoraux Leucémies congénitales

TORCH-syndrome

Nodules sous-cutanés liés a une

panniculite

Céphalhématomes déformants

Nodules calcifiés
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Chez le nourrisson plus grand (aprés 3 mois) et chez I’enfant, les tumeurs
cutanées malignes sont exceptionnelles. Les tumeurs les plus fréquentes sont les

hamartomes et les tumeurs bénignes (pilomatricome, etc.) [19, 20].

Par ailleurs, s’il ne faut pas passer a co6té d’une tumeur maligne nécessitant
une prise en charge adaptée urgente, il faut garder en mémoire que les tumeurs

bénignes sont plus fréquentes, en particulier au-dela de la période néonatale
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Histologie
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I. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE DE LA PEAU
A. Origine embryonnaire des constituants cutanés

La peau a une origine double, ectoblastique et mésoblastique. A la fin de la
gastrulation, a la troisiétme semaine du développement, on distingue trois
feuillets, le neurectoblaste superficiel, le mésoblaste intermédiaire et 1'entoblaste
ou feuillet profond. Au moment de la formation du tube neural, des cellules
s'isolent de chaque bord de la plaque neurale pour former les crétes neurales ;
celles-ci, sans connexion avec l'ectoblaste, sont paralléles au tube neural et se
métamérisent en segments aussi nombreux que les somites qui, eux, se forment

aux dépens de la plaque interne du mésoblaste.

Des crétes neurales dérivent, entre autres, les neurones des ganglions
rachidiens et du systtme nerveux orthosympathique, les cellules
paraganglionnaires, les cellules de Schwann des nerfs périphériques, les
mélanocytes et les cellules du systtme neuroendocrine ; les cellules
mésenchymateuses du derme céphalique ont également une origine

neuroblastique contrairement a celles du derme du reste du corps [1].

A la fin de la neurulation, l'ectoblaste ou ectoderme, séparé du tube et des
crétes neurales, donne naissance a 1'épiderme. Le derme et l'hypoderme sont
issus des plaques cutanées ou dermatomes qui se forment dés la quatriéme

semaine a partir de la paroi externe des somites.
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B.Séquences de la différenciation des éléments de la peau

X/

< Epiderme

L'ectoblaste primitif est une couche monostratifiée de cellules cubiques ; au
début du deuxiéme mois, il se bistratifie par formation d'une seconde couche de
cellules épithéliales polyédriques aplaties constituant le périderme. Celui-ci
exfolie, puis est remplacé dés le quatrieme mois par un épithélium malpighien
kératinisant ; a la fin du cinquiéme mois, la stratification définitive de 1'épiderme

est acquise.

Le diagnostic anténatal des troubles de la kératinisation par biopsie de peau

foetale est donc possible dans les délais 1€gaux.

Sur le plan ultrastructural et immunohistochimique, les desmosomes et les
tight junctions apparaissent deés le premier mois, les tonofilaments au deuxiéme
mois, les hémidesmosomes des kératinocytes basaux et les fibres d'ancrage au
troisiéme mois ; a ce stade de l'embryogenése, les antigénes de la membrane
basale (laminine, antigéneantigéne de la pemphigoide, collagénecollageéne type
IV) sont déja exprimés, tout comme les principaux antigenes du cell coat des

kératinocytes.

Le diagnostic anténatal des €pidermolyses bulleuses par la microscopie

¢lectronique et 'i'mmunomarquage est donc aussi possible a un stade précoce.
s Derme

Il acquiert sa différenciation en tissu conjonctif, contenant des fibres
¢lastiques et collagénes au cours des troisiéme et quatrieme mois ; il se forme a

partir de la plaque cutanée des somites du mésoblaste.

10
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s Mélanocytes

Ils sont présents dans I'épiderme dés le deuxieéme mois, mais n'y deviennent
identifiables qu'a partir du troisitme mois lors de l'apparition des premiers
prémélanosomes DOPA" ; les mélanosomes apparaissent au quatriéme mois et
les premicres images de pigmentation kératinocytaire au sixieme mois de la vie

foetale.

Les cellules de Merkel apparaissent au quatriéme mois ; les cellules de
Langerhans sont beaucoup plus précoces et sont présentes avant la migration des
mélanoblastes de la créte neurale.

X/

% Annexes

Les poils apparaissent au cours du troisiéme mois et se forment a partir des
bourgeons ¢épithéliaux primaires qui donnent naissance aux glandes sébacées
(quatriéeme mois) et apocrines (sixiéme mois). Les premiers poils sont
lanugineux et les tiges pilaires n'auront leur morphologie définitive qu'apres le
defluvium postnatal du lanugo foetal. Les ongles suivent a peu preés la méme
évolution que les poils et leurs malformations sont souvent concomitantes et
associées a d'autres anomalies congénitales ectoblastiques (exemple des
dysplasies ectodermiques anidrotiques avec hypotrichose ou atrichie, hypo- ou
anodontie et hyponychie). Les glandes sudorales eccrines apparaissent au
quatriéme mois a partir de bourgeons épidermiques différents des bourgeons
pilosébacés et apocrines, d'abord dans les régions palmoplantaires, plus

tardivement ailleurs.

11
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II. HISTOLOGIE PEAU NORMALE

La peau comprend quatre régions qui sont, de la surface vers la profondeur,
I’épiderme, la jonction dermo-épidermique (JDE), le derme et I’hypoderme
[2,3]. Les follicules pilo-sébacés (FPS) sont des annexes de la peau provenant de
I’épiderme embryonnaire, mais principalement situés dans le derme et

I’hypoderme (Figure 1 ;2 ).
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Fig.1 : Schéma de la structure de la peau normale [132]
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Figure 2. Coupe de paupicre en paraffine. [133]

A. Coloration par trichrome de Masson.

B. Coloration par hématéine-éosine.
1. Epiderme K
2. Jonction dermo- épidermique ;
3. Derme, avec en vert les trousseaux de « fibres de
collagene »
4. Muscle strie squelettique ;
5. Follicule pilo-sébacé, avec en
5 a : une glande sébacée,
en 5b : listhme,
en 5c: la tige pilaire,
en 5d : linfundibulum,
en Se : la gaine épithéliale externe,
en 5f : la racine pilaire ; encadré,
en 5g : le bulbe pileux,
en 5h : la papille folliculaire,
en 51 : des cellules matricielles,
en 5j : la gaine épithéliale interne et

en 5k : des glandes sudorales apocrines.

Il n’y a pas d’hypoderme au niveau des

paupieres.

13
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A. Epiderm

L’épiderme est un ¢épithélium de revétement, stratifié, pavimenteux,
orthokératosique, non vascularis¢ mais innervé. Il est constitué¢ de quatre types
cellulaires : les kératinocytes, d’origine ectoblastique, les mélanocytes,
provenant des crétes neurales, les cellules de Langerhans, issues de la moelle
hématopoiétique, et les cellules de Merkel, dérivant des cellules souches de
I’épiderme embryonnaire. Les kératinocytes représentent 80 % des cellules de
I’épiderme ; en migrant et se différenciant de sa profondeur vers sa superficie,
ils lui donnent ses caractéristiques morphologiques (stratification, cellules
superficielles pavimenteuses et anuclées). Les 20 % de cellules des autres types

sont dispersés entre les kératinocytes.
1. Kératinocytes

Les kératinocytes assurent trois grandes fonctions liées a des structures
histologiquement individualisables : la cohésion de I’épiderme, grace a leur
cytosquelette et a leurs systémes de jonction, la fonction de barriere entre les
milieux intérieur et extérieur, en rapport avec leur différenciation terminale et,
enfin, la protection contre les radiations lumineuses, grace aux mélanosomes de

stade IV qu’ils ont phagocytés.

La microscopie optique (Figure 3) montre que les kératinocytes de
I’épiderme se répartissent en quatre couches : basale (CB), spineuse (CS),

granuleuse (CQG) et cornée (CC).

14
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Figure 3. Coupe semi-fine, colorée par le bleu de

toluidine. . [133]

1.Epiderme, avec

- en la : la couche basale, constituée d’une seule
assise de cellules cylindriques,

- en 1b : la couche spineuse, constituée de
kératinocytes polygonaux, a noyau arrondi,
herissés d’« épines »

- en Ic : la couche granuleuse, formée de
kératinocytes aplatis contenant des « grains »

- en 1d : la couche cornée, dont les keratinocytes
devenus des cornéocytes ont perdu leur noyau
(orthokératose),

- en le : un mélanocyte, cellule claire de la
couche basale, et

- en If : une cellule de Langerhans, cellule claire
a noyau encoché de la couche granuleuse.

2. Jonction dermo-épidermique ;
3. Derme papillaire, avec

- en 3a : des fibres élastiques oxytalanes,

- en3b : « fibres de collagene »,

- en 3c : un fibroblaste et

- en 3d : un macrophage ;

4. Portion sus-isthmique d’un follicule pilo-sébacé
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La microscopie ¢lectronique (Figures 4 et 5) met quant a elle en évidence
des structures qui sont caractéristiques de la différenciation des kératinocytes de
la peau et dont la composition biochimique est maintenant connue. Des
mélanosomes de stade IV sont présents dans les kératinocytes de la CB, puis
disparaissent. Les tonofilaments (TF) sont des filaments intermédiaires de 10 nm
de diametre, constitués des kératines K5-K14 et K15 dans la CB, et des paires
KI1-K10 et K2e-K 11 dans les couches suprabasales [4]. Les desmosomes sont
les systemes de jonction qui accrochent les kératinocytes entre eux, et sur
lesquels s’inserent les TF [5]; leur abondance dans la CS rend compte des

« épines » observées en optique. Ils se transforment en cornéodesmosomes dans
la CC.

Ils contiennent des cadhérines transmembranaires (desmogléines Dsgl et
Dsg3 en particulier), des molécules strictement intracellulaires au niveau des
plaques d’ancrage des TF (desmoplakines DP1 et DP2, envoplakine,
plakoglobine et plakophillines PP1 et PP2). La cornéodesmosine est située au
niveau de leur ligne dense extracellulaire dans les CG et CC. Les grains de
kératohyaline correspondent aux grains vus en microscopie optique dans la CG :
ils sont constitués de profilagrine, qui se transforme en filagrine dans la CC et
forme la matrice cytoplasmique des cornéocytes. Les kératinosomes, invisibles
en microscopie optique, apparaissent a la partie supérieure de la CS, prés de
I’appareil de Golgi, puis migrent vers la membrane cytoplasmique avec laquelle
ils fusionnent a [I’interface CG/CC, libérant leur contenu dans 1’espace
extracellulaire. Celui-ci est composé de lipides polaires (phospholipides,
cholestérol et glucosylcéramides) et de protéines, en particulier de
cornéodesmosine, d’enzymes impliquées dans le métabolisme des lipides,
comme la stéroide sulfatase et la [ glucocérébrosidase, de protéases et

d’antiprotéases, comme la protéine LEKTI [6].
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L’enveloppe cornée, caractéristique des cornéocytes, apparait brutalement
quand disparaissent, par apoptose, le noyau des kératinocytes et tous les
organites cytoplasmiques. Elle contient notamment la loricrine (70 %) et
I’involucrine (2 %). Présentes dans le cytoplasme des kératinocytes de la CG,
ces molécules forment I’enveloppe cornée en s’associant par des ponts
disulfures et des liaisons Neg(y glutamine) lysine, grace a des transglutaminases

TG k/e dont l'activité ne se manisfeste que dans la CG [7].
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1.

2.

3.

5.
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Figure 4: Kératinocytes, mélanocyte, jonction

dermo-épidermique et derme papillaire en
microscopie électronique a faible (A) et

fort (B, C et D) grossissements. . [133]

Kératinocyte de la couche basale de 1’épiderme, avec
en la : son noyau,

en 1b : des tonofilaments rassemblés en trousseau.
Meélanocyte faisant saillie dans le derme, avec

en 2a : son noyatu,

en 2b : le cytoplasme clair de son corps cellulaire,
contenant des filaments de vimentine (double fleche)
et un abondant réticulum endoplasmique rugueux
(simple fleche), et

en 2c : I’origine d’un prolongement.

Mélanosomes a eumélanine, a différents stades de
maturation, avec

en 3a : un mélanosome I, provenant de la voie des
endosomes précoces,

en 3b : un mélanosome II, avec ses lamelles non
mélanisées qui contiennent [’antigéne Pmel 17,

en 3¢ : un mélanosome III, avec ses lamelles
mélanisées grdace a la tyrosinase et a la TRPI
(tyrosinase-related protein 1), situées dans sa
membrane limitante externe,

en 3d : un mélanosome IV mature, capable de migrer
dans les prolongements grdce a la myosine V et rab
23 et,

en 3e : un mélanosome IV phagocyté par les
kératinocytes

Jonction dermo-épidermique, avec

en 4a : la membrane du kératinocyte,

en 4b : la lamina lucida,

en 4c : la lamina densa,

en 4d : un hémidesmosome,

en 4e : les filaments d’ancrage dans la lamina lucida,
en 4f: les fibrilles d’ancrage.

Derme papillaire superficiel, avec

en Sa : les microfibrilles des fibres oxytalanes de 12

nm de diametre, et en 5b : les fibres de collagene II1

présentant une striation périodique de 67 nm.
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Figure S : Différenciation terminale des
kératinocytes. Clichés de  microscopie
¢lectronique a faible (A) et fort (B)

grossissement. . [133]

1. Couche granuleuse, avec en

- la : les grains de kératohyaline, trés denses
aux électrons, grands, étoilés, amorphes sans
membrane limitante,

- en 1b : les kératinosomes, petits organites
ovalaires,entourés  d'une  membrane et
présentant une alternance de lamelles sombres
et claires,

- en lIc: la fusion des kératinosomes avec la
membrane cytoplasmique des kératinocytes, a
linterface couche granuleuse/couche basale,

- en 1d : un desmosome, sur les plaques duquel
sont accrochés des tonofilaments.

2. Couche cornée, avec en

- 2a : la matrice cytoplasmique des cornéocytes
ne présentant ni noyau, ni orvganite cellulaire,

- en 2b : un épaississement de 15 a 20 nm a la
face interne de la membrane cytoplasmique,
dénommé enveloppe cornée,

- et en 2c: des desmosomes modifiés, avec une
ligne dense extracellulaire trés épaisse,

dénommeés cornéodesmosomes.
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2. Mélanocytes

Les mélanocytes constituent, par leur nombre, la 2° population cellulaire de
I’épiderme. Leur fonction est la synthése des mélanines, eumélanines et
phéomélanines, qui donnent a la peau sa couleur constitutive. Les premieres ont

¢galement un réle photoprotecteur [8].

En microscopie otpique (Figure 3), apres fixation et coloration standard ou
coupes semi-fines (SF), les mélanocytes se présentent comme des cellules
arrondies, claires, a noyau rond et dense, situées exclusivement entre les
kératinocytes de la CB (contrairement aux mélanocytes embryonnaires, foetaux
et tumoraux). Les dendrites ne sont pas observables, tandis que le pigment

mélanique n’est visible que dans les peaux foncées.

Apres congélation et DOPA (dihydroxyphénylalanine) réaction, les
mélanocytes apparaissent dendritiques, avec un corps cellulaire situé entre les
kératinocytes de la CB et des prolongements entre les kératinocytes
suprabasaux. L’ensemble forme une unité¢ de mélanisation, avec en moyenne 1
mélanocyte pour 10 kératinocytes basaux et 36 kératinocytes basaux et
suprabasaux. Le phototype cutané¢ ne dépend pas de la densité en mélanocytes :
celle-ci est identique chez tous les individus pour une zone cutanée donnée, mais
plus forte qu’ailleurs au niveau du visage (2 000/mm?), du cuir chevelu et des

zones génitales (1 000/mm?).

Le diagnostic immunohistochimique des tumeurs mélaniques est facilité
par 'utilisation d’anticorps (AC) marquant le cytoplasme du corps cellulaire et
des dendrites, sur coupes en paraffine. L’AC antiprotéine S100 est trés sensible,
mais peu spécifique ; I’AC HMB 45, dirigé contre les protéines Pmel 17/gp 100,
produits du locus Silver, est spécifique, mais peu sensible. Les AC A103 (anti-
mélan A, produit du geéne MART 1) et T311 (anti-tyrosinase) sont tres
spécifiques, et plus sensibles que I’AC HMB 45.
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La microscopie ¢électronique (Figure 4) met en ¢évidence les organites
pathognomoniques ou s’effectue la synthese des mélanines, les mélanosomes a
différents stades de maturation. Les mélanosomes a eumélanine sont ovoides et
contiennent des lamelles, tandis que les mélanosomes a phéomélanine sont
ronds et contiennent des vésicules. Leur taille et leur mode de capture par les
kératinocytes varient avec le phototype : petits et captés sous forme de
complexes dans les peaux blanches, gros et captés isolément les uns des autres
dans les peaux noires. Les mélanocytes n’établissent ni desmosomes avec les
kératinocytes avoisinants, ni hémidesmosomes avec la matrice extracellulaire.

En revanche, ils posseédent des contacts focaux.
3. Cellules de Langerhans

Les cellules de Langerhans [9] représentent 3 % a 8 % des cellules
¢pidermiques. Elles appartiennent au groupe des cellules dendritiques
présentatrices d’antigéne aux lymphocytes T, et sont transépithéliales. Dans
I’épiderme, leur fonction est de capturer les exo-antigénes par la voie des
endosomes, de les appréter et de les réexprimer en surface avec les molécules de
classe II du complexe majeur d’histocompatibilit¢é (CMH). Elles migrent ensuite

dans les ganglions lymphatiques

En microscopie optique (Figure 3), apres fixation et coloration standard ou
coupes SF, elles apparaissent comme des cellules claires, a noyau encoché,
situées le plus souvent au niveau de la CG. Apreés congélation et
immunohistochimie, elles prennent un aspect dendritique, avec un corps
cellulaire entouré de prolongements s’insinuant entre les kératinocytes

suprabasaux.
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En microscopie électronique, elles se caractérisent par un cytoplasme clair
aux ¢électrons, contenant des filaments intermédiaires différents des TF
(constitués de vimentine), un appareil de Golgi trés développé et, surtout, les
granules de Birbeck en raquettes, qui leur sont spécifiques. Elles n’établissent

pas de desmosomes avec les kératinocytes avoisinants.

Les cellules de Langerhans de 1’épiderme posseédent des marqueurs
spécifiques que n’ont pas les autres cellules dendritiques : le skin homing
antigen CLA (lymphocyte-associated antigen), la E-cadhérine et la langerine
(associée aux granules de Birbeck). Elles expriment également beaucoup
d’autres marqueurs, en particulier les molécules de classe II (et I) du CMH, le
CDla et la protéine S100.

4. Cellules de Merkel

Les cellules de Merkel [10] constituent la population cellulaire minoritaire
de I’épiderme. Elles sont relativement abondantes au niveau des lévres, des
paumes et du dos des pieds. Ce sont des mécanorécepteurs, mais elles ont aussi
des fonctions inductives et trophiques sur les terminaisons nerveuses

périphériques et les annexes cutanées.

Impossible a identifier avec certitude en microscopie optique standard,
elles sont repérées, en microscopie ¢électronique a faible grossissement, comme
des cellules a noyau dense et contourné, situées entre les kératinocytes de la CB,
au contact d’une terminaison nerveuse. A fort grossissement, leur cytoplasme
contient de trés nombreuses « vésicules a coeur dense », de 80 a 100 nm de
diamétre, caractéristiques. Elles ¢établissent des desmosomes avec les
kératinocytes avoisinants, et présentent a leur surface des « cornes» qui
s’enfongent dans le cytoplasme des cellules avoisinantes. Les cellules de Merkel
expriment des marqueurs de cellules nerveuses et de cellules épithéliales,

notamment la kératine K20.
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B. La jonction dermo-épidermique

La complexité de sa structure et son importance fonctionnelle font de la

jonction dermo-épidermique (JDE) une zone a part entiere [11, 12].

En microscopie optique (Figure 3), apres fixation et coloration standard, la
JDE n’est pas individualisée. Apres colorations spéciales (PAS ou Giemsa lent,
notamment), elle apparait comme une ligne ondulée ou alternent les saillies de
I’épiderme dans le derme, dites « crétes épidermiques », et celles du derme dans
I’épiderme, dites « papilles dermiques », dont I’ensemble forme le derme

papillaire.

En microscopie électronique (Figure 4), la JDE comprend la membrane des
kératinocytes et des mélanocytes, la lamina lucida (LL), claire aux électrons, et
la lamina densa (LD), dense aux électrons. En plus de cette ultrastructure de
base, similaire a celle des autres lames basales de 1’organisme, la JDE présente,
au niveau des kératinocytes, des complexes d’ancrage de I’épiderme sur le
derme, constitués par un hémidesmosome avec une plaque sur laquelle
s’insérent les tonofilaments, des filaments d’ancrage et des fibrilles d’ancrage

insérées sur des plaques d’ancrage dermiques.

Les études immunohistochimiques ont montré qu’il existait, au niveau de la
JDE, des constituants spécifiques, différents des constituants universels des
membranes basales, particulierement importants dans le maintien de 1’adhérence
dermo-épidermique : I’antigene BP 230 (bullous pemphigoid antigen 230 kDa)
et la plectine, au niveau de la plaque d’ancrage des hémidesmosomes, I’intégrine
a6p4 et l'antigéne BP 180 (ou collagene XVII), molécules transmembranaires
des hémidesmosome, les laminines 5 et 6 au niveau des filaments d'ancrage et le

collagene VII au niveau des fibrilles d'ancrage.
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C. Le derme et I'’hypoderme

Derme et hypoderme sont des tissus conjonctifs d’origine mésoblastique.
Ils contiennent également des vaisseaux, les récepteurs et nerfs de la sensibilité,
les terminaisons nerveuses destinées aux vaisseaux et aux annexes et, parfois, du
tissu musculaire lisse (poils, aréoles mammaires, pénis, périnée, scrotum) ou

strié¢ squelettique (expansions des muscles peauciers du visage).
1. Organisation architecturale

Le derme comporte deux zones: I’une superficielle, entre les crétes
épidermiques, ou « derme papillaire », formée de tissu conjonctif lache, I’autre
profonde, ou « derme réticulaire », formée d’un tissu conjonctif dense. Il se
poursuit en profondeur, sans limite franche, par I’hypoderme, constitué constitué¢
de lobules graisseux séparés par des septums interlobulaires servant de passage
aux vaisseaux et aux nerfs destinés au derme. L’hypoderme s’étend jusqu’aux
plans aponévrotiques ou périostés, sauf au niveau des paupicres, des oreilles et

des organes génitaux masculins, ou il n’y a pas d’hypoderme.

Ces subdivisions du derme et de 1I’hypoderme sont sous-tendues par la
vascularisation trés systématisée de la peau : plexus anastomotiques superficiel,
moyen et profond, respectivement sous le derme papillaire, le derme réticulaire
et I’hypoderme ; capillaires, artéres en candélabre de petit calibre et arteres
septales de moyen calibre, respectivement dans le derme papillaire, le derme

réticulaire et ’hypoderme.
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2. Kléments constitutifs du tissu conjonctif

Le tissu conjonctif du derme et de I’hypoderme comprend, comme tous les
tissus conjonctifs, des cellules entourées d’une abondante matrice
extracellulaire, elle-méme constituée d’une substance fondamentale et de fibres

¢lastiques [13], de collagéne [14-16] et de réticuline.

Les fibres ¢lastiques sont observées, en microscopie optique et apres
coloration standard par I’orcéine, au niveau du derme réticulaire, des septa
interlobulaires de 1’hypoderme et autour des annexes, sous forme de faisceaux
ondulés, parfois anastomosés, entre les fibres de collagéne. Les fibres élastiques
du derme papillaire, dites fibres oxytalanes, ne sont visibles qu’apres coloration
spéciale(Figure 3). En microscopie ¢électronique, les fibres €lastiques du derme
réticulaire apparaissent comme de vastes plages amorphes, claires aux électrons,
constituées d’élastine, entourées d’un fin manchon de microfibrilles de 12 nm de
diameétre, qui contiennent entre autres des fibrillines. Les fibres oxytalanes du
derme papillaire sont exclusivement formées de microfibrilles (Figure 4). Entre
les deux, les fibres d’¢launine forment un plexus paralleéle a la jonction dermo-
épidermique. Ce sont des fibres élastiques « immatures », plus courtes, moins

larges et moins riches en plages d’élastine que les fibres du derme réticulaire.

Les fibres communément appelées « fibres de collagéne » sont bien
observées en microscopie optique apres coloration standard par un
trichrome (Figure 2). Elles apparaissent en trousseaux, d’une longueur indéfinie
et d’un diametre de 0,5 a 40 microns, les plus fins étant localisés au niveau du
derme papillaire, et les plus épais au niveau du derme réticulaire. La

microscopie ¢électronique montre que ces « fibres de collagene », d’un diametre
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moyen de 50 nm, présentent toujours une striation transversale périodique de 67
nm. Les «fibres de collagéne » du derme et de I’hypoderme, ainsi définies
histologiquement, sont constitués de collagénes 1 (60 % a 80 %), III (15% a
25 %) etV (2% a5 %) qui, dans la grande famille des collagénes, appartiennent

au sous-groupe des collageénes fibrillaires a striation périodique.

Les fibres de réticuline mises en évidence en microscopie optique, apres
imprégnation argentique, au niveau de la jonction dermo-&pidermique et des
lames basales des vaisseaux, des nerfs et des adipocytes, correspondent a des

fibres isolées de collageéne III (a striation périodique) (Figure 4).

Les cellules, plus abondantes au niveau du derme papillaire que réticulaire,
englobent des cellules fixes et des cellules mobiles. Les premiéres sont les
fibroblastes (CD34") et les adipocytes a vésicule uniloculaire des lobules
graisseux. Les secondes, d’origine hématopoiétique, sont les mastocytes et les
macrophages et, en faible proportion dans les conditions physiologiques, des

plasmocytes, des lymphocytes et des granulocytes.

La substance fondamentale est essentiellement constituée de
mucopolysaccharides  acides, en  particulier d’acide  hyaluronique,

métachromatique au bleu de toluidine a pH acide.
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D. Follicules pilo-sébacés
1. Architecture et définitions

Les FPS [17] comportent le poil et ses gaines, des glandes sébacées et, dans
certains territoires, un muscle arrecteur et/ou des glandes sudorales
apocrines(Figure 2). Les glandes sudorales eccrines sont toujours indépendantes
des poils. Par définition, I’isthme est la zone ou s’abouchent les glandes
sébacées. La région sus-isthmique comprend la tige pilaire et 1’infundibulum,
cavité en communication avec la surface de la peau, bordée par un épithélium en
continuité avec 1’épiderme. La région sous-isthmique est formée par la racine du
poil et ses gaines, épithéliale externe (GEE) et épithéliale interne (GEI). La zone
particulierement importante ou sont situées les cellules souches du poil est
parfois visible sous forme d’un renflement (buldge), situé juste sous 1’insertion

du muscle arrecteur [18].

Les follicules pilo-sébacés sont distribués sur toute la surface de la peau, a
I’exception des paumes, des plantes et des faces latérales des doigts et des
orteils. Les rapports entre le poil et les glandes sébacées déterminent trois types
de FPS: (1) terminaux, au niveau des cheveux, de la barbe, du pubis et des
aisselles, (2) velus (lanugineux), les plus nombreux, principaux producteurs de
sébum, et (3) sébacés, présents sur le visage et le haut du tronc, et impliqués
dans la pathogénie de 1’acné. Les premiers, implantés dans la peau jusqu’a
I’hypoderme, ont des poils raides, épais et longs, occupant toute la largeur de
I’infundibulum, et des glandes sébacées rudimentaires ; les deuxiémes sont des
follicules miniatures, donnant un duvet chez la femme, des poils plus épais et
plus longs chez I’homme ; les troisiemes sont caractérisés par un petit poil
insignifiant au sein d’un infundibulum trés profond, a la partie basse duquel

s’abouchent de nombreuses et volumineuses glandes sébacées.
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2. Eléments constitutifs

Poils et gaines dérivent d’une invagination de 1I’épiderme, avec ses quatre

types cellulaires, dans le derme.

Cette invagination constitue d’abord la paroi de I’infundibulum, puis la
gaine épithéliale externe (GEE), respectivement dans les régions sus- et sous-
isthmiques. Au fur et a mesure qu’on s’¢loigne de la surface cutanée, ces deux
structures semblent s’amincir par disparition progressive de la couche
granuleuse, puis de la couche spineuse : la GEE est alors réduite a une seule
assise de cellules volumineuses et riches en glycogéne, ce qui leur donne un
aspect vacuolaire. A son extrémité profonde, I’invagination épidermique se
renfle et forme le bulbe pileux, constitué¢ de cellules matricielles mélées a trés
nombreux mélanocytes. Il est creusé d’une cavité, la papille folliculaire, occupée

par un tissu conjonctif richement vascularisé et innervé.

Les cellules matricielles, en proliférant puis en progressant vers la surface
de la peau, renouvellent le poil proprement dit et sa gaine épithéliale interne
(GEI), lors de la phase anagéne du cycle pilaire. Les cellules médianes donnent
la racine, puis la tige du poil. La racine des poils de gros calibre comprend, du
centre vers sa périphérie, trois couches concentriques (la médullaire, le cortex et
la cuticule), tandis que celle des poils fins et les tiges pilaires ne présente pas de
médullaire. Les cellules latérales, quant a elles, donnent la GEI, située entre la
GEE et la racine du poil, uniquement dans la région sous-isthmique. Pendant les
phases catageénes, puis télogénes du cycle pilaire, i1 y a respectivement
résorption de la région sous-isthmique, puis €limination de la vieille tige pilaire.
Le follicule pileux est entouré par une lame basale analogue a celle de
I’épiderme et par une gaine fibreuse, constituée de trousseaux denses de fibres

de collagéne et de trés nombreux fibroblastes CD34".
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Les glandes sébacées sont des glandes exocrines tubulo-alvéolaires a
sécrétion holocrine. Leur portion sécrétrice, située dans le derme, produit le
sébum, constitu¢ de lipides; le canal excréteur, bordé d’un ¢épithélium
malpighien, déverse le sébum au niveau de I’isthme des follicules pilo-sébacés.
Les glandes sudoripares a sécrétion apocrine sont des glandes exocrines tubulo-
contournées présentes au niveau des aisselles, du périnée, du conduit auditif
externe et des paupieres (Figure 2). Leur portion sécrétrice, profondément située
dans le derme, voire dans I’hypoderme, produit un liquide opaque, gras et
alcalin. Leur canal excréteur, bistratifié, débouche dans I’infundibulum, en aval

de la glande sébacée.

Le muscle arrecteur du poil est un muscle lisse tendu entre la jonction
dermo-épidermique et la région sous-isthmique du poil ; il longe la face externe
de la glande sébacée. Sa contraction provoque la verticalisation du poil, ou

horripilation.
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Aspects Cliniques
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I. TUMEURS PIGMENTAIRES

A. Lentigo, lentigines

Ce sont de petites 1ésions plates, brun foncé a noires, ovales ou arrondies et
bien circonscrites, apparaissant pendant I’enfance et pouvant se multiplier a
I’age adulte. Chaque 1ésion mesure de 3 a 15 mm et peut siéger sur n’importe
quelle zone du corps et également sur les muqueuses. Elles sont plus foncées
que des éphélides ou des taches café-au-lait, et leur couleur ne change pas aprés

exposition au soleil.

Les lentigines peuvent étre éruptives et disséminées ou segmentaires.
(F igure 6).

Figure 6 : Lentigo. . [134]

Macules brunes multiples des lévres

Certaines formes sont de transmission autosomique dominante et d’autres
sont syndromiques : syndrome de Bannayan-Zonana-Rucalcaba (lentigines du
pénis), syndrome de Cronkhite-Canada (lentigines sur les mains, les pieds et
dans la cavité orale), lentiginose centrofaciale. Surtout, les lentiginesmultiples
sont les principaux marqueurs du syndrome de Peutz- Jeghers, du syndrome
LEOPARD [21] et du complexe de Carney [22].
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A Uhistologie, on observe une hyperplasie épidermique, une prolifération
de mélanocytes disposés le long de la basale et induisant généralement une
augmentation de la pigmentation sur toute la hauteur de 1’épiderme et dans le

derme superficiel.

Il n’y a pas de prolifération mélanocytaire thécale a la différence d’un

naevus. (Figure 7)

Figure 7 : Lentigo simplex .Coloration : HE [135]

On note une hyperpigmentation de I’épiderme basal

Les lentigines d’apparition précoce peuvent s’éclaircir et méme disparaitre.

Celles qui apparaissent plus tardivement persistent généralement.
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B.Naevus commun acquis

Les naevus acquis débutent dés 2 ans environ, et s’accroissent en nombre et
en taille durant I’enfance pour atteindre un pic dans la trentiéme et quarantiéme
décade, et disparaitre lentement, leur nombre dépendant de plusieurs facteurs :
génétique, couleur de la peau, expositions solaires, antécédents de
chimiothérapie étant les plus fréquents [23]. En moyenne, on aurait trois naevus

a2 ans et 19 naevus a 7 ans.

Si certaines lésions peuvent se transformer en mélanome, cette éventualité
est treés rare et se fait toujours bien apres la puberté. En revanche, il est prouvé
quun nombre ¢levé de naevus est un facteur de risque important de

développement d’un mélanome.
Cliniquement, ces lésions peuvent étre extrémement variées :

Plates a nodulaires, brun clair a noires, verruqueuses, polypoides,
papillomateuses. Elles peuvent siéger sur n’importe quelle zone du corps et

méme sur les muqueuses. Leur taille vade 1 mm a 1 cm.

A Thistologie, le naevus correspond a une prolifération de cellules
mélanocytaires groupées en petits ilots appelés theques ; les cellules peuvent
siéger a la jonction dermoépidermique, dans le derme ou les deux (naevus

compos€ ou mixte).

Chez I’enfant, les naevus jonctionnels ou mixtes sont les plus fréquents.
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C. Naevus atypiques.Syndrome du naevus atypique

Les naevus atypiques (synonyme : naevus dysplasique, terme de moins en

moins utilis€¢) ne se voient qu’apres la puberté.

Les naevus sont dits « atypiques » car ils ont en commun des « atypies »
observées dans les mélanomes de type superficial spreading melanoma (SSM),
comme une asymétrie, un grand diamétre (6 a 15 mm), une couleur inhomogéne,
une bordure irréguliere. Ils siégent n’importe ou, particuliérement en zones
photoexposées mais €galement en zones protégées (fesses, cuir chevelu). Ces

sujets ont un risque accru de développer un mélanome [24].

Dans le cadre du syndrome familial des naevus atypiques, syndrome a
transmission autosomique dominante, les naevus atypiques se multiplient chez
I’adolescent et le jeune adulte. Ces sujets sont a trés haut risque de développer
un mélanome cutané et oculaire. Ils présentent souvent plus de 50 lésions de
taille variable, dont la plupart sont atypiques, et ont des mélanomes dans leur

famille proche (parents, grandsparents).

Bien que ces naevus apparaissent généralement pendant 1’adolescence, les
patients atteints de ce syndrome peuvent déja présenter de nombreux naevus en

période prépubertaire, notamment au scalp [25].

Les atypies sont aussi histologiques : mélanocytes irréguliers,

inflammation, fibrose [26].

L’identification des patients ayant un syndrome du naevus atypique est
fondamentale, d’autant plus que les mélanomes peuvent survenir des

I’adolescence.

34



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez [’enfant

La prise en charge de ces patients doit étre soigneusement planifiée,
incluant un examen complet du tégument, et un suivi régulier clinique et
dermoscopique, avec I’aide de photographies itératives tous les 6 a 12 mois. Une
éviction solaire soigneuse et une €éducation a autoexaminer sa peau doit étre

pratiquée.

Enfin, au moindre changement d’un naevus son exérese doit étre pratiquée,

avec examen anatomopathologique.

D.Naevus congénital

Les naevus congénitaux (NC) sont présents a la naissance ou apparaissent
dans la premic¢re année de vie. On les classe selon la taille qu’ils feront a 1’age

adulte :

<> petits : inférieurs a 1,5 cm
< moyens : de 1,52 19,9 cm
< grands : de 20 a 40 cm

< géants : supérieurs a 40 cm

Si 1 % des nouveau-nés nait avec un petit NC, seul un pour 20 000 est

atteint de NC de grande taille.

Le naevus spilus est une variété de NC se présentant en période néonatale
avec une tache café-au-lait dans laquelle se développent, plus tard, des naevus

de différents types.

Les NC ont une présentation trés polymorphe : 1ésions planes, papuleuses,
verruqueuses ou méme nodulaires dans le cas des grands NC ; pigmentation
variable allant du brun clair au trés foncé, au rosé ou au noir, parfois recouverts
d’une hypertrichose (Fig. 8,9, 10,11)
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Figure 8. Naevus congénital géant du dos associé a de nombreux petits naevus satellites

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker- Enfants malades). [136]

Figure 9 : NaevusCongénital Géant du tronc

Malade de service de P 4
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Figure 10 : Naevus congénital géant du tonc

Malade de service de P 4

Figure 11 : Nodule pédiculé ulcéré (40x40 mm) dans un NCG

de (120x120 mm) au niveau du cuir chevelu d’un nourisson [137]
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Les NC grands et surtout géants peuvent s’associer a des naevus satellites
disséminés sur I’ensemble du corps (figure 12) et dans ce cas a une mélanose

neurocutanée (mélanocytes dans le systéme nerveux central) [27-30]

Figure 12 : Naevus congénital géant du tronc avec plusieurs nodules satellites[ 137

L’aspect histologique (figure 13 )est un peu différent des naevus acquis, si
bien que le caractere congénital peut étre affirmé sur [’examen
histopathologique. Les NC de grande taille sont trés infiltrants et peuvent

comporter des foyers pouvant simuler un mélanome.

On note une céllularité variable

B, C : Fort grossissement x 400

On note un pléomorphisme céllulaire des ménalocytes avec des mitoses
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Le principal risque des NC est la survenue d’un mélanome. Toutefois, le
risque est tres bas (0,7 % a 1 % toute taille confondue) et tout particulicrement
dans le cas de NC de taille petite a moyenne. Dans cette situation, le mélanome

n’apparait que tard dans la vie, a I’age adulte, et sa détection précoce est facile.

Le risque est sensiblement plus ¢élevé pour les NC de grande taille,

proportionnel a la taille du naevus (3 % a 4 %).

Le mélanome peut apparaitre au sein du NC, mais également dans des

zones extracutanées, notamment dans le systéme nerveux central.

La survenue du mélanome est précoce, souvent avant 1’age de 5 ans, et sa

détection précoce est impossible.

La prise en charge est toujours a discuter au cas par cas, et la décision

revient aux parents et a ’enfant s’il est assez grand.

Un NC de petite taille ou moyenne peut soit étre surveillé régulierement ad
vitam aeternam, soit é&tre enlevé pour des raisons cosmétiques ou
prophylactiques, sans urgence, quand I’enfant est suffisamment grand pour
prendre la décision et supporter une anesthésie locale. La situation des NC de
grande taille est différente car les procédures chirurgicales sont complexes et
lourdes, nécessitant des hospitalisations multiples. La réduction de la masse
naevique réduit peut-&tre le risque de survenue d’un mélanome mais est loin de
I’éviter totalement. En revanche, la décision d’intervention est souvent prise par
les parents pour une raison cosmétique. Elle doit étre discutée apres consultation
multidisciplinaire et en prenant en compte la topographie (rancon cicatricielle),
la « cellule familiale » et une éventuelle mélanose neurocutanée, de trés mauvais

pronostic.
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E. Naevus de Spitz. Naevus de Reed

Le naevus de Spitz (NS) est une variété particuliere de naevus intéressant

principalement 1’enfant.

Cliniquement, typiquement il s’agit d’une tumeur arrondie, rose, lisse, bien

circonscrite, siégeant le plus souvent sur le visage (Fig. 14).

I1 est le plus souvent isolé, bien que des formes multiples (NS agminé) ou
méme disséminées aient été décrites. Sa taille varie de 0,6 mm a 1 cm.
Il peut étre pris pour un angiome, un granulome pyogénique, un

xanthogranulome.

Figure 14 : Naevus de Spitz typique de la joue chez une petite fille : Iésion ronde verruqueuse
et rosée (cliché du service de dermatologie, hopitalNecker-Enfants malades). . [136]
Certains NS sont toutefois pigmentés, parfois méme brun foncé a noirs,
plus plats, moins bien limités et peuvent siéger sur d’autres zones du corps, en
particulier aux extrémités. C’est le cas du naevus de Reed (figl5), variété plane
et pigmentée de NS, trés fréquent mais pouvant étre inquiétant par sa couleur

tres foncée
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Figure 15 : Naevus de Reed : 1ésion trés fortement pigmentée, aux bords réguliers, siégeant
sur ’abdomen d’un enfant de 4 ans (cliché du servicede dermatologie,
hopital Necker-Enfants malades). . [136]
A Thistologie, le NS est constitué d’une prolifération en proportion

variable de mélanocytes épithélioides et/ou fusiformes. (figl6,17)

Figure 16 : Naevus de spitz typique x 25. [ 138]

On note une prolifération jonctionnelle et dermique de grandes mélanocytes fusiformes

ou épithélioides, symériques bien limités et infiltration peu profonde

41



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez l’enfant

Figure 17 : Navus de spitz atypique x 400 . [138]

On note des mitoses profondes

Le principal probléme du NS vient du fait que les critéres histologiques le
différenciant d’un mélanome spitzoide ne sont pas fiables [31-33]. Par
conséquent, lorsque I’ensemble des critéres de bénignité ne sont pas présents,
ces Iésions sont classées en « tumeurs de Spitz atypiques » ou spitzoid tumors of
uncertain potential of malignancy, ce qui veut dire que leur évolution est
impossible a préciser mais qu’elles ont un risque potentiel de malignité, le plus

souvent faible.

Le naevus de Reed, en revanche, est un naevus jonctionnel ou mixte

a cellules fusiformes fortement pigmentées.

Il est parfaitement reconnaissable histologiquement et toujours bénin.
L’évolution du NS typique est bénigne, les récidives ne survenant que si
I’exérése est incompléte. Dans cette éventualité, le risque de récidive est tres

¢levé et se fait souvent sur un mode « atypique » cliniquement et
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histologiquement, la 1ésion étant alors plus étalée. Par ailleurs, certaines tumeurs
de Spitz, souvent des Iésions de taille supérieure a 1 cm et survenant chez des
adolescents, évoluent vers des atteintes métastatiques ganglionnaires, voire

exceptionnellement une dissémination métastatique.

Dans la mesure ou la distinction clinique est impossible avec une lésion
bénigne, il est conseillé de retirer complétement tous les NS ou, tout au moins,

ceux qui dépassent 5 mm en diametre.

Leur examen histologique doit étre pratiqué par des pathologistes experts

en tumeurs mélanocytaires, et particuliérement infantiles.

Si la Iésion est histologiquement atypique, une reprise d’exérese
complémentaire de 1 cm doit étre pratiquée ainsi qu’une surveillance régulicre

de la cicatrice.

Si le NS est considéré comme bénin, une exérése simple est suffisante a

condition que les marges soient saines.
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F. Naevus de Sutton

Le naevus de Sutton ou halonaevus est un naevus s’entourant d’un halo

d’hypo- ou de dépigmentation de 1 a 5 mm .(fig 18)

Figure 18 : Naevus de Sutton entouré d’un halo hypopigmenté. [139]

Ce phénomene est trés fréquent chez I’enfant. La cause de ce phénomene
est inconnue mais probablement liée a des phénomeénes auto-immuns induisant
la destruction des cellules naeviques. Certains de ces patients développent

d’ailleurs un vitiligo. Toutes les variétés de naevus peuvent étre intéressées.

Le halonaevus si¢ge préférentiellement sur le tronc, et en particulier le dos

(fig 19). Il n’est pas rare d’observer plusieurs Iésions concomitantes.

Figure 19 : neavus de Sutton au niveau du dos d’un enfant

de 15 ans de race caucasienne. [140]
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A Thistologie (figure20) on observe un infiltrat inflammatoire

lymphocytaire trés dense en périphérie et a I’intérieur du naevus.

Figure 20 : Nids de céllules naeviques entourées d’un nombre élevé de lymphocytes,

cellules de Langerhans, et macrophages . [141]

L’évolution peut se faire vers la disparition compléte du naevus.

Il n’y a pas d’indication d’en pratiquer I’exérése a moins que le naevus
central soit cliniquement inquiétant. Dans ce cas, seule la zone centrale

pigmentée est excisée.
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G. Mélanome

Les mélanomes sont exceptionnels chez I’enfant. L’incidence est de
1/1 000 000/an. Deux pour-cent des mélanomes surviennent avant I’age de 20
ans. IIs sont exceptionnels avant I’age de 10 ans. L’incidence du mélanome a
doublé en 10 ans chez I’adolescent alors que I’incidence du mélanome

prépubertaire reste stable.

Chez les adolescents ou les enfants en période péripubertaire, on peut
observer des mélanomes de type adulte, essentiellement des SSM. Ils sont en
général associés a des facteurs de risque (coups de soleil dans I’enfance,
syndrome de naevus atypiques familiaux, xeroderma pigmentosum,

immunodépression congénitale ou acquise, chimiothérapie).

Les signes en faveur d’un mélanome suivent la regle ABCDE : lésion
asymétrique, aux bords irréguliers, de couleur inhomogeéne, de diametre

supérieur a 6 mm et ayant subi une poussée évolutive.

En revanche, chez I’enfant prépubére, il n’y a pas de SSM mais des
mélanomes ressemblant cliniquement et histologiquement a des tumeurs de
Spitz. Ces mélanomes ne sont associés a aucun facteur de prédisposition. Ils
peuvent siéger sur n’importe quel site, mais plus souvent sur les membres

inférieurs, parfois a la région téte et cou.

Enfin, a tout 4ge mais en particulier avant 10 ans, peuvent survenir des

mélanomes chez des enfants ayant un NC géant.

Ce sont souvent des mélanomes de type « inclassable » et leur pronostic est

en général trés mauvais [34-37].
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Le diagnostic histologique des mélanomes spitzoides est trés difficile
car ils ressemblent a des NS et les criteéres utilisés ne sont pas totalement fiables
[38]. Les critéres ayant le plus de valeur sont les mitoses en profondeur, une
activit¢ mitotique ¢élevée (supérieure a 4/mm2), un pléomorphisme cellulaire

marque.
D’autres signes doivent €tre pris en compte :
<> Une ulcération,
<> une grande taille (supéricure a 10 mm),
<> une densité cellulaire forte,
<~ des amas cellulaires compacts en profondeur,
&

une extension hypodermique, une inflammation dispersée dans la

partie profonde de la tumeur.

C’est la conjonction de tous ces signes aux données de la clinique qui

permet de poser le diagnostic.

Surtout, ce type de Iésion doit obligatoirement étre relu par un ou mieux

deux pathologistes experts [26].

Les mélanomes de type SSM peuvent étre détectés précocement grace a
I’examen clinique et dermoscopique. Leur principal facteur pronostique est

I’épaisseur de la lésion (indice de Breslow).
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La prise en charge est I’exérése ¢largie, la marge étant guidée par
I’épaisseur de la Iésion : une lésion infiltrant le derme superficiel d’épaisseur
inférieure & 1 mm doit étre reprise chirugicalement en exigeant une marge

latérale saine de 1 cm.

Le pronostic est excellent pour les Iésions fines (100 % de guérison pour
une lésion intraépidermique). Inversement, une Iésion infiltrant I’hypoderme a
un risque majeur d’entrainer le déceés par métastases disséminées. La premiere
des préventions est I'utilisation d’écrans solaires protecteurs, et I’éducation des

parents et enfants a protéger leur peau des coups de soleil.

Les mélanomes spitzoides grossissent rapidement et donnent souvent des
métastases ganglionnaires. Les métastases disséminées sont en revanche rares

mais de pronostic catastrophique.

Bien qu’a épaisseur égale le pronostic soit meilleur que chez 1’adulte et
d’autant meilleur que D’enfant est jeune, trop de cas sont diagnostiqués

tardivement. Les patients doivent étre suivis toute leur vie [39, 40].

La prise en charge en est ¢galement 1’exérese élargie et éventuellement une

¢tude du ganglion sentinelle.
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II. DYSRAPHIES. HAMARTOMES
A.Malformations dysraphiques

On évoque particuliecrement cette hypothése lorsque la topographie est

médiane ou systématisée sur les lignes de fusion embryonnaire.

Il est important alors de ne pas passer a co6t¢ d’une urgence
neurochirurgicale. Toute 1ésion nodulaire de la ligne médiane doit ainsi conduire

a une exploration radiologique, par échographie ou au mieux par IRM.
1.A la téte
a. Kystes dysraphiques : kystes dermoides

Ce sont les nodules du crane les plus fréquents de 1’enfant, parfois présents
deés la naissance. Ces kystes sont situés en regard des lignes de fusion
embryonnaire, en particulier en regard des sutures de la volte du crane. La
localisation médiane préférentielle des kystes dermoides est en regard de la
fontanelle antérieure. Cependant, on peut également les observer chez le
nouveau-né dans d’autres topographies : queue du sourcil, zone périorbitaire,

racine du nez, cou, sternum, raphé périnéal, région génitale (Fig. 21).
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Figure 21 : Kyste dermoide de la queue du sourcil chez un nourrisson

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). . [136]

A Thistologie, ce sont des kystes « épidermoides » remplis de kératine,
particuliers par la présence d’ébauches pilaires et sébacées annexées a leur paroi,

de tiges pilaires lanugineuses dans la kératine.
b. Méningocéles et encéphalocéles

Ces Iésions sont dues a un défaut de la fermeture encéphalique du tube
neural. La fréquence des encéphaloceles est d’environ 1/4 000 naissances. Les

méningoceles sont plus fréquentes.

Il faut particulierement y penser dans cette topographie médiane, devant
une petite tuméfaction en dome, souvent a tégument glabre anormal, translucide
et atrophique, volontiers entourée par une touffe de cheveux différents du reste

de la chevelure, plus longs, plus drus et foncés (Fig. 22).

L’anomalie est parfois inapercue dans les premi¢res semaines de vie et

s’extériorise progressivement, en particulier lors des cris et de la toux.
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Figure 22 : « Collier de cheveux » foncés et drus entourant une méningocele

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfantsmalades). [136]

Les antécédents familiaux sont importants, les Iésions survenant plus
fréquemment dans les familles avec antécédents de malformation du systéme
nerveux central, de spina bifida, etc. Une notion de méningite, en particulier de

méningites a répétition, doit faire rechercher ce type de dysraphie.

La localisation préférentielle, mais non exclusive, des encéphalocéles
(fig23) et méningoceles est médiane et postérieure. Médianes et antérieures, en
particulier proche de la racine du nez, elles posent leprobléme du diagnostic

différentiel avec le gliome nasal [19].
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Figure 23 : Encéphalocele frontal d un nourisson[142]

c. Tissu méningé hétérotopique
Le tissu méningé hétérotopique correspond a du tissu cérébral extracranien

qui a perdu ses connexions avec le cerveau.

Il se présente comme une Iésion arrondie alopécique assez proche
sémiologiquement des Iésions précédentes, parfois franchement nodulaire,
sensible au toucher, de couleur normale, rosée ou bleutée, de siege pariétal ou

occipital (Fig. 24).
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Figure 24 : Tissu méningé hétérotopique

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

L’IRM s’assure de 1’absence de connexion et I’exérése neurochirurgicale

est simple.
d. Gliome nasal

Il apparait sous la forme d’un nodule congénital paramédian dans 1’angle
naso-orbitaire pouvant refouler I’orbite en dehors par compression, ce qui est un
bon argument diagnostique. Il peut révéler une encéphaloceéle du neuropore
antérieur. Il s’agit d’un nodule d’aspect angiomateux faisant hernie a la racine
du nez et observé des la naissance. Il peut étre a la fois extra- et intranasal. 11 est
constitué de tissu cérébral hétérotopique, surtout glial. Ce n’est pas un véritable
gliome. (fig25)
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Figure 25 : Gliome nasal faisant saillie de la narine gauche[143]

2. Au cou
a.Kyste bronchogénique

Il siege le plus souvent a la fourchette sternale (fig26) ou au manubrium,;
plus exceptionnellement, il peut étre acromial ou scapulaire(fig27). Il apparait
sous la forme d’un nodule congénital asymptomatique qui peut se fistuliser a la

peau.

Figure 26 :Kyste bronchogénique de localisation cervicale [ 144]
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Figure 27 : kyste bronchogénique de localisation scapulaire

chez un enfant de 22 mois [145]
b. Kyste thyréoglosse

Il est localisé sur la ligne médiane entre le menton et le sternum, solidaire

de I’os hyoide(Fig28). 1l se déplace lors de la déglutition.

Figure 28 : Kyste thyréoglosse chez une fille [146]
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3. Au tronc
a. Dysraphie omphalomésentérique

Elle correspond a I’absence de fermeture du canal omphalomésentérique
qui relie le sac vitellin au tractus digestif et peut se traduire par un nodule rouge,
une fistule ou un polype ombilical hémorragique suintant ou sécrétant un

matériel muqueux.

A T’histologie, il y a intrication de structures épidermiques et intestinales
mucipares. Il faut donc se méfier d’un aspect inhabituel de « botriomycome »
ombilical chez un nouveau-né, et dans les premiéres semaines de vie a la chute
du cordon. Le moindre doute impose une exérese chirurgicale, sachant la

possibilité d’une lésion complexe dysembryoplasique [19].
b. Spinalipome

Il apparait comme une tuméfaction sous-cutanée, congénitale, discréte ou

volumineuse, associée ou non a un angiome plan.

Elle doit conduire a réaliser une IRM qui permet de conforter la suspicion

diagnostique et d’orienter I’enfant en neurochirurgie.
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B. Hamartomes

Les hamartomes sont des formations tissulaires pseudotumorales définies
comme un « mélange anormal de cellules normalement présentes dans 1’organe
ou elles se développent » (synonyme : dysembryoplasie ou naevus). Les

hamartomes peuvent concerner toutes les structures de la peau :

L’épiderme, le tissu conjonctif (fibres de collagéne ou fibres élastiques), les
mélanocytes, le tissu adipeux, le muscle lisse (muscle arrecteur du poil), les
follicules pileux, les glandes sébacées, les glandes sudorales, etc. Certains
hamartomes sont dits « fonctionnels » car ils ne s’accompagnent d’aucune

modification histologique (I’hamartome anémique parexemple).

Ils peuvent é&tre simples, n’intéressant qu’une seule structure, ou
complexes, intéressant plusieurs structures (par exemple, naevus de Becker :

mélanocytes et souvent muscle lisse).

Leur diagnostic est habituellement clinique, chez un nouveau né en bon état
général, sans adénopathie, sans hépato-splénomégalie, et devant des

caractéristiques sémiologiques trés évocatrices.

En dehors d’une topographie entrainant une géne fonctionnelle ou d’une
évolutivité particuliere, une surveillance seule est nécessaire dans les premieres

années de vie.
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1. Hamartomes d’origine épithéliale
a. Hamartomes d’origine épithéliale ou naevus épidermiques

Appelés aussi naevus verruqueux, 1ils proviennent de 1’ectoderme
embryonnaire, qui donne lieu a la formation de I’épiderme et des annexes
cutanées. Ce sont les plus fréquents. Ils ont souvent un aspect verruqueux,
linéaire, squameux, suivant les lignes de Blaschko qui représentent les voies de
migration de cellules génétiquement identiques entre elles. C’est pourquoi
Happle propose I’hypothése que chacune des variétés de naevus est la

manifestation cutanée d’un mosaicisme donné [41, 42].

Ces naevus sieégent surtout au tronc et aux membres. L’extrémité
céphalique peut également étre touchée dans les grands naevus extensifs. Ils
peuvent étre congénitaux, mais plus de 50 % apparaissent dans la premicre
année de vie, parfois méme plus tard, a 1’adolescence. Ils peuvent s’étaler au
cours des années. Leur dimension est variable : de petite taille, localisés ou tres
étendus. Ce sont des lésions parfois discrétement papuleuses, parfois au

contraire verruqueuses, voire papillomateuses.

Leur couleur est également trés variable, gris clair, brun pale ou noire. Ils
ont une forme linéaire ou tourbillonnante suivant les lignes de Blaschko (Fig.

29,30,31) [43].
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Figure 29 : Naevus verruqueux linéaire des jambes suivant les lignes de Blashko

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfantsmalades). [136]

Figure 30: Hamartome épidérmique lin¢aire blashkoidien chez une fille de 13 ans

(Malade de service de P 4)
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Figure 30: Hamartome épidérmique linéaire blashkoidien
en forme de S couché sur le ventre chez un garcon de 4 ans

(Malade de service de P 4)

Certaines variétés ont ¢été décrites comme le naevus ¢épidermique
verruqueux inflammatoire linéaire, comportant des papules et plaques
érythémateuses extrémement prurigineuses, plus squameuses que dans le naevus

commun [43], et le naevus verruqueux (épidermique) épidermolytique.

Avec ce dernier, les patients sont a risque de transmettre I’ichtyose bulleuse
majeure secondaire & des mutations des kératines 1 et 10. Seule la biopsie
cutanée peut déceler ce risque, la présentation clinique ne permettant pas de

distinguer ces naevus épidermiques des autres.

L’histologie montre une hyperplasie de I’épiderme avec parfois une

discrete accentuation de la pigmentation.
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Dans la forme inflammatoire, on a un aspect d’hyperplasie psoriasiforme
avec alternance brutale de foyers de parakératose et d’orthokératose, associ¢e a
une inflammation du derme superficiel. Dans la forme épidermolytique, on

observe des foyers d’hyperkératose épidermolytique caractéristique.

La prise en charge thérapeutique n’est pas codifiée : les techniques
superficielles (dermabrasion, cryothérapies, destruction au laser CO2) sont
parfois suivies d’une rechute. Inversement, les exéréses chirurgicales peuvent

étre proposées si les 1ésions ne sont pas trop étendues.
b. Naevus sébacé (verrucosébacé)

Il s’agit d’une dermatose congénitale fréquente, se présentant comme une
plaque ou une Iésion linéaire plus ou moins verruqueuse, de couleur brune ou

jaune (fig32).

Figure 32 : Hamrtome sebacé chez un nourisson de 3 mois

(Malade de service de P 4)
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En fait, la 1ésion devient plus verruqueuse et jaunatre a la puberté avec la
stimulation hormonale des glandes sébacées. La linéarit¢ suit les lignes de
Blaschko, en particulier sur le front ou le visage. Le naevus sébacé simple est
localisé le plus souvent au cuir chevelu (50 %) et se présente alors comme une
plaque alopécique bien circonscrite. Les autres localisations sont le visage
(40%), puis le cou (6 %) et rarement le tronc (4 %). Sur le visage, le front est la

localisation la plus fréquente. Le sex-ratio est de 1.

Quand il est isolé, cet hamartome ne pose que des problémes esthétiques,
surtout dans les formes étendues qui peuvent aller jusqu’a I’atteinte de la quasi-
totalit¢ du visage. On doit étre attentif aux anomalies oculaires possibles quand
un hamartome sébacé est localis¢ de part et d’autre de la fente palpébrale.
Certains de ces hamartomes ne sont pas visibles a la naissance et peuvent
apparaitre un peu plus tardivement. Avec 1’dge, des changements
morphologiques sont classiques. La Iésion devient progressivement plus
papuleuse et plus jaune a I’adolescence en raison de la croissance des glandes

sébacées sous I’influence des hormones sexuelles.

L’ histologie varie également en fonction de I’age : chez les petits enfants,
les glandes sébacées sont trés rudimentaires. On trouve a la place de petites
formations kystiques dermiques superficielles. Chez [D’adulte, les glandes
sébacées sont tres volumineuses et superficielles et s’y ajoutent des glandes

apocrines profondes, hétérotopiques, non visibles chez I’enfant.

Le risque est la survenue de tumeurs annexielles majoritairement bénignes
[44], plus souvent a 1’4ge adulte que chez I’enfant. Le taux de carcinome est
inférieur a 1 %. Les tumeurs les plus fréquentes sont les trichoblastomes
(souvent  confondus avec des  carcinomes  basocellulaires), les

syringocystadénomes papilliféres et des trichilemmomes [45, 46]. De ce fait,
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I’excision pour des motifs prophylactiques ne se justifie pas si 1’apparence
clinique est bénigne. En revanche, il est parfois utile d’intervenir tot dans

I’enfance pour des raisons esthétiques.
¢. Naevus comédonien, naevus annexiel ostial porokératosique
Ils sont tres rares.

Cliniquement, le naevus comédonien se présente le plus souvent sous la
forme de Iésions linéaires anfractueuses sur le visage, les membres et le tronc,
parfois sous I’aspect d’une plaque linéaire du cuir chevelu. Ces lésions peuvent

étre trés extensives. Elles sont en général présentes des la naissance [46].

L’histologie montre de profondes invaginations épidermiques remplies de

kératine, comme une succession de comédons profonds.

Le naevus ostial annexiel porokératosique est une Iésion linéaire souvent
située sur la plante du pied, mais pouvant siéger partout [47, 48], ressemblant

cliniquement a un naevus épidermique verruqueux.

A Thistologie, on observe de nombreux bouchons cornés ressemblant a des
lames cornoides. Ces bouchons cornés surplombent des invaginations profondes
de I’épiderme correspondant a des dilatations des canaux excréteurs eccrines ou

des ostiums folliculaires.
d. Syndromes du naevus épidermique

Le terme de « syndrome du naevus épidermique » a été utilis€é pour décrire
I’association de naevus épidermiques a des anomalies d’autres organes.
Actuellement, depuis les travaux d’Happle montrant que chaque variété¢ de
naevus ¢€pidermique représente la manifestation cutanée d’un mosaicisme
différent, il est admis qu’il existe plusieurs « syndromes du naevus

épidermique ».
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Actuellement, on distingue sept différents syndromes de naevus

épidermiques [42] :

< le syndrome de Protée caractérisé par une prolifération de différents
hamartomes intéressant la peau et les tissus mous (tissu adipeux,
vaisseaux sanguins et lymphatiques, collagénomes, 1€sions pigmentées
ou hypopigmentées, épaississement cérébriforme des plantes et parfois
aussi des paumes), et associés a un naevus épidermique dans une
variété non €pidermolytique [49] ;

< le syndrome congenital hyperplasia with ichthyosiform erythroderma
and limb defect (CHILD) : syndrome du naevus épidermique de
transmission héréditaire dans une forme dominante liée a 1’X donc
transmise de la mére a la fille. Les 1ésions sont souvent latéralisées,
suivant les lignes de Blaschko. La mutation intéresse un géne jouant

un réle crucial dans le métabolisme du cholestérol [50] ;

< le syndrome Schimmelpenning (syndrome du naevus sébacé), qui
inclut des naevus sébacés situés sur I’extrémité céphalique, extensifs
et atteignant volontiers la région centrofaciale, une atteinte
neurologique, des anomalies oculaires et des anomalies osseuses [51].

La plupart des cas sont sporadiques.
De trés rares cas familiaux ont été décrits ;

< la phacomatose pigmentokératosique, qui associe un naevus
épidermique et de nombreuses taches pigmentées ;
< le syndrome du naevus comédonien, qui associe des naevus

comédoniens a une cataracte et une atteinte squelettique
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< le syndrome du naevus du cheveu « angora », qui est caractérisé par
des plaques comportant des pores folliculaires dilatés et des cheveux
longs dépigmentés. Ces 1ésions cutanées sont associées a des atteintes
neurologiques et a des atteintes squelettiques, ainsi qu’a une dysplasie
faciale ;

<~ le syndrome du naevus de Becker, qui associe a un naevus de Becker
une hypoplasie mammaire localisée au méme cOté, une atteinte
vertébrale, une scoliose et d’autres anomalies osseuses. L’atteinte est

sporadique avec toutefois quelques cas familiaux.
e. Naevus basocellulaire ou syndrome de Gorlin

Le syndrome de Gorlin ou naevomatose basocellulaire est une affection
dysembryoplasique de transmission autosomique dominante associant des
naevus basocellulaires a des trous palmaires (pits), des comédons, des kystes
épidermiques et des taches « café-au-lait » [52]. Les symptomes extracutanés
associés comprennent des kystes maxillaires et des anomalies osseuses (coOtes
bifides), des calcifications de la faux du cerveau.

Les naevus basocellulaires apparaissant durant I’enfance et ressemblent

souvent a de petits molluscums pendulums siégeant sur le

visage et le cou, moins souvent le tronc [53]. Ce sont de petites papules de

couleur chair ou brune de 1 a 10 mm.

Cette génodermatose prédispose a I’apparition de carcinomes

basocellulaires apres la puberté.
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2. Hamartomes conjonctifs

Les hamartomes (naevus) conjonctifs peuvent étre congénitaux, solitaires
ou multiples. IlIs sont souvent asymptomatiques, jaunatres ou couleur « peau
normale », formant des nodules, des plaques et des papules de taille et de forme
variables. Leur surface est parfois mamelonnée. Ils se situent souvent sur le
tronc et les extrémités. Lorsqu’ils sont multiples, ils doivent faire rechercher une
maladie syndromique (sclérose tubéreuse de Bourneville, syndrome de Buschke-

Ollendorf, syndrome de Protée).
a.Collagénome ou hamartome collagénique

Il s’agit de plaques et de nodules fermes, multiples, apparaissant de fagon
synchrone a 1’adolescence sur le tronc, notamment dans la région dorsale mais
aussi n’importe ou sur la peau. Ils sont constitués d’épaisses fibres de collagéne
compactes et hyalines. La plaque « peau de chagrin » de la sclérose tubéreuse de
Bourneville, de localisation lombaire, en est un exemple, ainsi que la plaque
fibreuse du front, pathognomonique de cette entité¢ [54]. De méme, 1’hyperplasie
cérébriforme palmoplantaire observée dans le syndrome de Protée représente un

exces de collagéne typique d’un collagénome.
b. Elastome ou hamartome élastique

C’est une variét¢ d’hamartome conjonctif dans laquelle 1’anomalie
prédominante est une augmentation du tissu ¢élastique dans le derme. Les 1ésions
peuvent étre solitaires sous la forme de petites tumeurs papuleuses, couleur peau
normale ou jaunatres, siégeant sur le tronc de fagcon symétrique. Elles peuvent
aussi etre nodulaires et coalescentes, et sont particuliérement rapportée dans le
syndrome de Buschke-Ollendorf qui associe a ces naevus conjonctifs une

anomalie spécifique osseuse appelée ostéopoikilose.
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La coloration spéciale des fibres ¢€lastiques (orcéine) met en évidence des
fibres épaisses et anastomotiques dans le derme réticulaire donnant un aspect

marbreé.

En réalité, la plupart de ces hamartomes conjonctifs sont mixtes, a la fois

collagéniques et €lastiques [55].
c. Hamartome dendrocytaire

Isolé depuis peu, il est défini par la présence de cellules fusiformes CD34+
dans le derme. Il peut se présenter sous la forme d’une lésion exophytique ou en
plaque atrophique, alors nommé I’hamartome dendrocytaire a type de médaillon.
Cette forme est piégeante cliniquement et histologiquement car elle mime un
dermatofibrosarcome en plaque atrophique. Seule la biologie moléculaire

permet un diagnostic de certitude [56].
d. Hamartome musculaire lisse

C’est le plus fréquent des hamartomes conjonctifs. Il se présente sous
forme de placards bosselés ou de petites Iésions qui semblent séparées les unes
des autres et sont animées de petits mouvements de contraction, ce qui peut les
rendre plus sensibles. Certains auteurs parlent de « pseudosigne de Darier »

(Fig. 33).
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.

Figure 33 : Hamartome musculaire lisse chez un nouveau-né

(cliché duservice de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

L’ histologie montre un grand nombre de faisceaux musculaires lisses dans
le derme disposés en tout sens. Il existe d’exceptionnels hamartomes a muscle
strié [57].

e. Hamartome fibreux du nourrisson

Il s’agit d’une tumeur assez rare atteignant plus souvent le gar¢on (sex-ratio
3/1), survenant en général avant I’age de 2 ans et présente a la naissance dans 20
% des cas. La lésion est en général unique. Elle siege avec prédilection au creux
axillaire, au membre supérieur, au cou ou sur le tronc, sans jamais atteindre les
doigts et les orteils. La Iésion se présente comme une masse sous-cutanée mal
limitée (1-10 cm) [58]. Cette tumeur parfaitement bénigne peut étre trés
anxiogéne pour les pédiatres ou dermatologues étant donné sa taille qui peut
atteindre 10 cm et sa précocité d’apparition. Une biopsie avec congélation a titre

diagnostique est conseillée avant I’exérese afin d’¢liminer une tumeur maligne.
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A Uhistologie, 1’hamartome fibreux est composé d’un mélange équilibré de
tissu adipeux mature, d’épais tractus fibreux contenant des cellules fusiformes,
et de plages cellulaires « mésenchymateuses » comprenant des cellules ovalaires
ou ¢toilées dans un stroma myxoide. L’ensemble infiltre le derme profond et le

tissu sous-cutané.
L’évolution est toujours bénigne sans récidive apres exérese totale.
f. Hamartome lipomateux

La forme classique est celle d’une plaque ou d’un nodule mou de la racine
des membres (Fig. 34), constitu¢ de multiples adipocytes normaux. Le
diagnostic différentiel est parfois difficile avec un trés gros molluscum

pendulum.

Figure 34 : Naevus lipomateux d’une cuisse chez un nouveau-né. Lésion exophytique,

mollasse (cliché du service de dermatologie, hdpital Necker-Enfants malades). [136]
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2. Hamartome angioeccrine

Cette lésion de localisation habituelle plantaire peut étre douloureuse et
peut subir des poussées inflammatoires. Elle se présente comme une plaque
érythémateuse parfois nodulaire posée sur une peau de couleur variable. On peut
observer en regard une hypertrichose et une hyperhidrose intermittente. Le

principal diagnostic différentiel est ’angiome en touffes.

A Uhistologie, on note de multiples glandes eccrines dans le derme moyen

associées a des capillaires et a des veinules dans un stroma myxoide [59].
h. « White sponge » naevus

Il s’agit d’une génodermatose rare de transmission autosomique dominante

intéressant essentiellement la muqueuse buccale.

L’anomalie porte sur les kératines 4 ou 13 [60, 61]. Ce sont des plaques
blanches papillomateuses de la muqueuse buccale, du palais, de la gencive et des
faces latérales de la langue. Ces 1ésions sont parfois présentes a la naissance, ou

apparaissent pendant I’enfance ou I’adolescence.

Le diagnostic différentiel se pose avec la leucoplasie orale, la pachyonychie
congénitale, la dyskératose congénitale et surtout I’hyperplasie épithéliale focale
de Heck dont l’origine est virale. Il s’agit d’une pathologie bénigne et

asymptomatique ne demandant aucune thérapeutique spécifique.

L’ histologie montre un aspect d’épidermolyse des couches supérieures de

I’épithélium associant une clarification des kératinocytes et des granulations.
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III. TUMEURS EPITHELIALES
A. Tumeurs bénignes épithéliales

La découverte d’un nodule cutané chez un enfant est toujours tres
inquiétante pour les parents. Fort heureusement les tumeurs cutanées malignes
sont extrémement rares chez I’enfant et les tumeurs bénignes prédominent

largement, excepté chez le nouveau-né et le nourrisson [19, 62].
v' Kystes

Un kyste est une lésion nodulaire rénitente qui, histologiquement, est

délimitée par une paroi épithéliale.
1. Kystes épidermoides

Les kystes épidermoides sont rares chez I’enfant. Ils apparaissent aux
alentours de la puberté. Ce sont des nodules de 0,5 a 5 cm de diametre,

intradermiques ou sous-cutanés, ronds et fermes, discrétement rénitents [62].

Les kystes épidermiques sont généralement peu nombreux et si¢gent sur le
visage, le cuir chevelu, le cou et le dos. IlIs sont nombreux et de grande taille au

cours du syndrome de Gardner de transmission autosomique dominante.

Les kystes trichilemmaux sont souvent multiples, localisés au cuir chevelu,

et peuvent également se rencontrer au cours de maladies héréditaires.

Les grains de milium sont de petits kystes épidermiques siégeant dans le
derme superficiel. IlIs sont trés fréquents et transitoires chez le nouveau-né
(30 % a 50 % des nouveau-nés) représentés par de petites papules blanchatres de

2 mm de diamétre, posées en peau saine, siégeant surtout sur le nez, les joues, le
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menton, le front. En général, ils disparaissent spontanément en quelques
semaines. Lorsqu’ils persistent, ils peuvent é&tre un marqueur d’une
génodermatose : hypotrichose de Marie- Unna, syndrome oro-facio-digital de
type I, maladie de Bazex- Dupré-Christol a transmission liée a I’X. Les grains de
milium peuvent étre également observés chez D’enfant plus grand. Ils
correspondent alors généralement a des séquelles de maladies bulleuses sous-
épidermiques : ¢épidermolyse bulleuse héréditaire dystrophique ou acquise,
porphyrie.
Le traitement est I’exérése complete.

2. Kystes éruptifs a duvet

Les kystes éruptifs a duvet se manifestent par de petites papules
folliculaires asymptomatiques mesurant 1 & 2 mm de diametre, couleur chair ou
rouge brun. Ils siégent surtout sur le thorax, parfois sur les extrémités. L’age
d’apparition est variable, allant de 4 a 18 ans. Des cas familiaux et des cas a

transmission autosomique dominante ont été décrits.

A Thistologie, on observe un kyste épidermoide situé dans le derme
moyen, et comportant dans sa cavit¢ des lamelles de kératine et des débris
pilaires de follicules lanugineux. Ils sont la résultante de ’occlusion et de la

dilatation kystique de petits follicules miniatures.

Ils régressent généralement spontanément a 1’age adulte [63].
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3. Kystes sébacés. Sébocystomatose (steatoma multiplex)

Il s’agit d’une maladie polykystique €pidermique héréditaire constitué¢e de
nombreux kystes souvent enflammés, disséminés sur le tronc et le visage,
d’origine sébacée. Ils apparaissent entre 10 et 20 ans, avec une nette
prédominance masculine. Ce sont des kystes soit petits et durs, soit rénitents et
oblongs. Ils si¢gent surtout dans les régions préthoraciques et axillaires, moins
fréquemment sur le visage, le dos et les fesses. C’est en général une affection
héréditaire transmise en dominance, mais 1l existe des formes isolées,

sporadiques. Une mutation de la kératine 17 a été rapportée [64].

L’ histologie est caractérisée par des glandes sébacées isolées écrasées

contre la paroi externe d’un kyste ou incluses dans son épaisseur.

L’évolution est souvent marquée par des épisodes inflammatoires et
suppuratifs laissant des cicatrices indélébiles. Ces complications peuvent étre

traitées efficacement par I’isotrétinoine.

Celle-ci est sans effet sur le kyste lui-méme.
B. Tumeurs annexielles

Les structures annexielles comprennent les follicules pileux, les glandes

sébacées, les glandes sudorales eccrines et apocrines.

Chez I’enfant, si on excepte les pilomatricomes, les tumeurs annexielles les
plus fréquentes sont les trichoépithéliomes ou les syringomes (56 %) ; elles se
manifestent sous la forme de papules du visage, du cuir chevelu et du cou. Les
autres tumeurs sont essentiellement représentées par les syringocystadénomes

papilliferes, les hidradénomes nodulaires et les hidrocystomes [62, 64].
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v' Tumeurs pilaires

1. Pilomatricome.

C’est une tumeur dérivée de la matrice pilaire et la plus fréquente des
tumeurs de I’enfant. En effet, elle représente 10 % de toutes les Iésions
nodulaires ou kystiques de I’enfant [65]. Cette 1ésion peut apparaitre tot dans
I’enfance. Elle se localise préférentiellement a la téte, en particulier aux régions
périorbitaires et aux zones préauriculaires (Fig. 35). La plupart des cas
apparaissent chez I’enfant et 1’adolescent. Il existe une nette prédominance

féminine (2 pour 1).

Cliniquement, il s’agit d’un nodule irrégulier de consistance souvent dure,
parfois pierreuse. La peau en regard est normale, bleutée, jaunatre ou rouge
violacée, et adhére a la 1ésion. Sa taille est variable, la Iésion est généralement
asymptomatique. Toutefois, on décrit des formes avec poussées inflammatoires

douloureuses, ulcérées.

Figure 35 : Pilomatricome : Iésion exophytique blanchatre, crayeuse, sur la tempe d’un enfant

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
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L’évolution est toujours bénigne chez I’enfant, sa croissance lente est

habituelle.

Il existe des formes familiales et de rares formes multiples qui peuvent
constituer un marqueur dermatologique de la dystrophie myotonique ou du

syndrome de Gardner [65, 66].

L’ histologie permet de confirmer le diagnostic en mettant en évidence des
massifs épithéliaux siégeant profondément dans le derme, constitués par des
cellules tant6t basophiles et régulieres rappelant les cellules de la matrice pilaire,

tantot momifiées, calcifiées, voire ossifiées.
L’évolution est toujours bénigne. Le traitement est chirurgical.
2. Trichoépithéliome.

Ce sont des petites tumeurs de 1 a 5 mm, se présentant comme des papules
couleur peau normale, lisses en surface et parfois d’aspect translucide. Ils
peuvent étre solitaires ou multiples. La forme solitaire se voit surtout durant la
seconde décade. La Iésion peut atteindre 2 a 3 cm de diamétre et semble plus
fréquente chez la fille. Elle peut aussi se localiser au cuir chevelu, au tronc et
aux extrémités. Il en existe une variété¢ « desmoplastique » plus indurée a la
palpation et déprimée en son centre. La forme multiple (trichoépithéliomatose
familiale) se traduit par de multiples petites papules sur le visage, paupiéres
(Fig 36), en particulier a la région périnasale et le nez, parfois au tronc et aux
extrémités. Dans ces formes, existe en général une transmission autosomique

dominante liée a un géne situé sur lechromosome 9p21 [67, 68].
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Figure 36 : Trichoépithéliome de la paupiére inférieure [147]

Le principal diagnostic différentiel est le carcinome basocellulaire, tant sur

I’aspect clinique qu’histologique.

A Phistologie, on observe une tumeur intradermique lobulée de cellules
basaloides plongeant dans un stroma fibreux riche en fibroblastes. Il existe

¢galement des kystes kératosiques et une différenciation trichogénique.

La forme desmoplastique peut ressembler a un carcinome basocellulaire
trabéculaire. 11 faut se méfier des petites biopsies qui peuvent Etre
particulierement difficiles a interpréter et se souvenir que, chez I’enfant, le

trichoépithéliome est bien plus fréquent que le carcinome basocellulaire [69].

L’évolution est bénigne. Dans la forme familiale, on observe une
multiplication progressive des lésions posant un probléme esthétique difficile a

résoudre.
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Le traitement de la forme solitaire est I’exéreése simple. Une récidive peut
étre observée si I’exérése n’est pas complete. Dans les formes multiples, la prise

en charge est difficile. On peut proposer le laser CO?2.
3. Autres tumeurs pilaires.

Elles sont beaucoup plus rares chez [D’enfant et bénignes

(trichofolliculomes, trichilemmomes).

Des trichilemmomes multiples ont été décrits chez 1’adolescent, et en

particulier au cours de la maladie de Cowden [70].

Les trichoblastomes surviennent en général sur des naevus sébacés.
v" Tumeurs sudorales

Les tumeurs sudorales sont rares chez I’enfant, les plus fréquentes étant les

syringomes et les syringocystadénomes papilliféres.
1. Syringomes :

Ils se présentent comme de petites papules de 1 a 3 mm de diametre,
couleur « peau normale », translucides ou jaunatres. Ces lésions sont surtout
localisées sur les paupicres inférieures et la partie supérieure des joues.
Toutefois, d’autres sites peuvent E&tre concernés, en particulier les creux
axillaires, 1’aine, le thorax et ’abdomen. La localisation vulvaire est ¢galement
relativement fréquente [71] (Fig.37). Chez I’enfant, ces lésions sont souvent
éruptives. Certains cas familiaux de syringomes éruptifs ont été rapportés, ainsi
qu’'une augmentation de la prévalence chez les enfants atteints de trisomie 21

[72,73].
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Le diagnostic de syringome de I’enfant dépend de leur localisation. Les
syringomes multiples éruptifs peuvent étre de diagnostic clinique difficile avec
d’autres éruptions papuleuses de I’enfant : lichen plan, lichen nitidus, verrues

planes et naevus basocellulaires.

Figure 37 : Syringomes vulvaires chez une petite fille de 10 ans. [136]

A UDhistologie, on observe dans le derme de nombreux petits ductules
plongeant dans un stroma fibreux et bordés par une double assise de cellules

cubiques.

L’évolution de ces Iésions est stable, I’involution spontanée étant rare.
Lorsque les 1ésions sont génantes esthétiquement, il peut y avoir une demande

thérapeutique.

Les traitements topiques sont peu efficaces et pour cette raison des
interventions chirurgicales sont parfois proposées, avec toutefois un risque de
séquelles cicatricielles (€lectrocoagulation, cryothérapie, excision chirurgicale,

laser).
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2. Syringocystadénomes papilliféres.

Ce sont des tumeurs bénignes a différenciation apocrine apparaissant le
plus souvent sur le cuir chevelu en association avec un naevus sébacé. Ces
Iésions peuvent également s’observer isolément dans la région axillaire et
inguinale. Elles sont alors souvent congénitales, mais ne deviennent apparentes
qu’apres la puberté. Ce sont des Iésions papuleuses de petite taille, translucides
ou discretement pigmentées, ombiliquées, parfois suintantes et croliteuses. Elles

deviennent verruqueuses a la puberté.

Le diagnostic clinique est souvent confondu avec un molluscum

contagiosum, une verrue, une lésion inflammatoire.

A Thistologie, on observe une lésion kystique profondément invaginée
dans le derme et s’abouchant a la surface, tapissée de végétations endoluminales
a double assise cellulaire et a différenciation apocrine. Le stroma est riche en

plasmocytes.

L’évolution de cette lésion est progressive ; elle grossit lentement et

présente souvent des poussées inflammatoires, et parfois une surinfection.

Le traitement est chirurgical. Lorsque la Iésion survient sur un naevus

sébacé sous-jacent, I’exérese de celui-ci est pratiquée.
3. Cylindromes.

La forme solitaire du cylindrome est exceptionnelle chez I’enfant. Il s’agit
d’un nodule ferme, siégeant surtout sur le cuir chevelu, de couleur chair ou
rosée, de consistance ¢lastique et a surface lisse. La forme multiple peut
apparaitre dés 1’adolescence, avec un caractére souvent familial et héréditaire
(transmission autosomique dominante intéressant le chromosome 16q12-13 avec
mutation du gene CYLD) dans le cadre d’un syndrome de Brooke-Spiegler et ils

sont alors associés a d’autres tumeurs annexielles [74].
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A Uhistologie, il s’agit d’une lésion nodulaire profonde, constituée par des
lobules épithéliaux comportant des cellules cubiques disposées en mosaique,
cerclés et séparés les uns des autres par une épaisse gaine hyaline fortement

positive a I’acide périodique de Schiff (PAS).

Le pronostic en général est bon, mais les Iésions peuvent récidiver si
I’exérése est incompléte et dans la forme a transmission autosomique
dominante, on peut observer des déformations du cuir chevelu et des alopécies

trés génantes esthétiquement.

Le traitement de choix est I’exérese chirurgicale compléte, chaque fois que

cela est possible
C. Tumeurs épithéliales malignes

Chez le nouveau-né et le nourrisson, les tumeurs cutanées malignes sont
exceptionnelles, le plus souvent secondaires a D’atteinte cutanée métastatique

d’une tumeur maligne profonde.

Chez I’enfant, les tumeurs cutanées malignes, et en particulier les tumeurs
d’origine épithéliale, sont également trés rares et surviennent presque toujours

sur un terrain particulier [75].

1. Carcinomes basocellulaires

Le carcinome basocellulaire est extrémement rare chez I’enfant et
I’adolescent de facon isolée [76]. En revanche, certaines génodermatoses
prédisposent a la survenue de carcinomes basocellulaires, généralement a partir
de la puberté. C’est le cas du xéroderma pigmentosum, du syndrome de Gorlin,

du syndrome de Bazex-Dupré-Christol. Par ailleurs, on peut en observer chez
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des enfants traités quelques années auparavant par chimiothérapie ou par
radiothérapie pour une tumeur maligne ou une leucémie [77]. Cette tumeur siege
surtout dans la région téte et cou, et en particulier sur la zone centrale et haute
du visage. Cliniquement, elle est similaire a la tumeur de I’adulte, se manifestant
sous la forme d’une Iésion nodulaire, sclérodermiforme, ou superficielle a
bordure perlée et recouverte d’une peau ponctuée de fines télangiectasies de
couleur normale ou pigmentée. Cette tumeur ne donne pas de métastases mais

peut récidiver et étre trés invasive localement.

Au plan histologique, le carcinome basocellulaire est une prolifération
tumorale dermique constituée d’une prolifération de cellules basaloides a
bordure palissadique. Le piege diagnostique a I’examen histologique est le

trichoépithéliome ou le naevus basocellulaire.

Comme chez D’adulte, cette tumeur se caractérise par sa capacité a

I’invasion et la destruction locorégionale. Les métastases sont tres rares.

Le traitement des carcinomes basocellulaires est I’exérése chirurgicale
large afin d’éviter les récidives locales. Dans le cadre du syndrome de Gorlin,

I’exérese systématique des tumeurs cutanées est recommandée.
2. Carcinomes spinocellulaires (carcinomes épidermoides)

Ces tumeurs sont exceptionnelles chez 1’enfant. Elles s’observent
exclusivement chez des enfants a la pubert¢ ayant un terrain prédisposant
comme un xéroderma pigmentosum ou un albinisme. On peut également en
rencontrer en association a une dyskératose congénitale, une anémie de Fanconi,
une épidermodysplasie verruciforme, un déficit immunitaire congénital, aprés un
traitement immunosuppresseur ou sur une plaie chronique d’épidermolyse

bulleuse dystrophique récessive [77].
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Cliniquement, ces tumeurs sont similaires a celles que 1’on observe chez
9 ro . r r r r r .
I’adulte. Ce sont des lésions végétantes ou ulcérovégétantes plus ou moins

infiltrantes. Au plan cutané, elles peuvent rarement envahir les ganglions.

Au plan histologique, il s’agit d’une prolifération tumorale intradermique

d’un carcinome épidermoide plus ou moins bien différencié.

L’évolution est variable. Sur certains terrains (épidermolyse bulleuse
récessive), elle est souvent catastrophique, donnant lieu a des récidives et

métastases ganglionnaires.

Le traitement de choix est I’exérese totale et large de la 1ésion.
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IV. TUMEURS VASCULAIRES

Elles sont extrémement fréquentes chez I’enfant. Leur trés grande majorité
est bénigne. Certaines peuvent étre associées a de graves complications ou étre
le témoin d’une pathologie plus générale. Enfin, les tumeurs vasculaires
malignes sont exceptionnelles chez I’enfant mais doivent étre identifiées

suffisamment tot pour étre traitées de fagon adaptée.
A. Granulome pyogénique

Plutdt nommé botriomycome par les francophones ou hémangiome
capillaire lobulé, il s’agit de I’anomalie vasculaire la plus fréquente de I’enfant
dont la nature réactionnelle ou tumorale est encore débattue. Certaines lésions
apparaissent trés rapidement aprés un traumatisme, mais la plupart

spontanément.

Il s’agit d’une tumeur d’aspect angiomateux de petite taille, pédiculée,

saignant au contact, de surface lisse ou érodée.

Les zones de prédilection sont le haut du dos, les Iévres, les doigts, mais il
peut étre situé sur n’importe quelle partie du corps et également les muqueuses

(Fig. 38,39) [78].
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A 7
Figure 38 : Botriomycome oculo nasal

(Malade de service de P 4)

Figure 40 : Volumineux granulome pyogénique

(botriomycome) sur la joue d un nourrisson. [136]
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La Iésion initiale est similaire a un tissu de granulation avec des vaisseaux
de type capillaire et veineux disposés verticalement perpendiculairement a
I’épiderme, celui-ci étant souvent érodé et crolteux. Le stroma est oedémateux
et contient un infiltrat inflammatoire mixte. Plus tard, il prend I’aspect d’un

hémangiome capillaire lobulé.

Ces lésions, parfaitement bénignes, peuvent étre retirées chirurgicalement,
curetées ou ¢lectrocoagulées. Dans de rares cas, et surtout si le granulome
pyogénique est localisé dans la région scapulaire, I’exérése d’un €élément peut

induire la formation de multiples éléments tout autour de la 1€sion enlevée.
B. Angiokératomes

Les angiokératomes peuvent étre solitaires ou multiples, et affectent
préférentiellement les membres inférieurs, parfois selon une distribution
zoniforme. Ils n’apparaissent que vers 7 ou 8 ans. Plusieurs variantes cliniques

ont €té rapportées :

< les angiokératome de Fordyce, qui se développent essentiellement

< sur le scrotum des patients agés, et sont représentés par une ou
plusieurs papules bleutées ou rouges ;

< les angiokératome de Mibelli, qui sont de nombreuses Iésions
verruqueuses sur les extrémités distales (doigt et orteils) des sujets
jeunes, plutdt des filles. L’angiokératome circonscrit est trés rare et
proche de I’entité précédente, réalisant des papules regroupées sur le
membre supérieur ou inférieur chez des enfants, 1a encore plutot des

filles ;
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< I’angiokeratoma corporis diffusum, caractérisé par des papules
rouges disséminées et symétriques, en particulier sur la partie

inférieure du tronc.

Les angiokératomes en nappes des fesses et des cuisses sont souvent
associ¢ a la maladie de Fabry, maladie héréditaire liée a 1I’X, par déficit en

enzyme lysosomial a-galactosidase A.

Des angiokératomes peuvent €tre observés au cours d’une autre maladie

métabolique, la fucosidose.

A T histologie, on observe des capillaires dilatés dans le derme papillaire
associés a une acanthose et une hyperkératose épidermique en regard. Dans la
maladie de Fabry, des vacuoles lipidiques peuvent étre observées dans les

cellules endothéliales, les péricytes et les fibroblastes.

Le traitement est purement local, fonction de la géne : destruction ou
exérese. La maladie de Fabry est maintenant prise en charge par

supplémentation en a-galactosidase A recombinante humaine.
C. Angiofibromes

Les angiofibromes peuvent étre isolés ou multiples et se présenter sous
différentes formes clinique : papules fibreuses, fibromes périunguéaux. Ils sont
multiples et faciaux dans le cadre de la sclérose tubéreuse de Bourneville
(anciennement nommeés a tort adénomes sébacés), et sont associés a de multiples

fibromes périunguéaux (tumeurs de Koenen).

L’histologie montre des capillaires dilatés dans un stroma fibreux

renfermant un nombre accru de cellules dendritiques.
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D.Hémangiome infantile

Encore appelé hémangiome juvénile et anciennement angiome immature,
angiome tubéreux, angiome cellulaire, I’hémangiome infantile (HI) est la plus

fréquente des tumeurs vasculaires de I’enfant.

Cliniquement, il n’est, en général, pas présent a la naissance mais apparait a
quelques semaines de vie. Ces I€sions croissent rapidement pendant la premiere
année de vie, se stabilisent et régressent spontanément jusqu’a restitution d’une
peau quasi normale en quelques années. Le siege de prédilection est la région
téte et cou. Il existe une nette prédominance féminine (3/1) [79]. La Iésion est
souvent précédée de Iésions prémonitoires, soit une tache blanche de
vasoconstriction, soit une nappe rouge homogene ou télangiectasique qui simule
un angiome plan. En quelques jours, la 1ésion se précise. Trois aspects sont

accomplis :
< superficiel rouge (tubéreux),
<> sous-cutané (une masse arrondie et chaude sous une peau normale)

< ou bleutée et mixte (superficiel et profond)

(Fig. 40,41,42,43,44,45 46).
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Figure 40 : Hémangiome infantile préauriculaire (nourrisson)

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades).[136]

L A
b

Figure 41 : hémangiome labial

(Malade de service de P 4)
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Figure 42 : hémangiome labial

(Malade de service de P 4)

Qg ——

Figure 44 : hémangiome facial

(Malade de service de P 4)
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Fig 44 : Hémangiome facial

( Malade de service de P 4)

Figure. 45 : Hémangiome facial

(Malade de service de P 4)
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Figure 46 : Hémangiome barbu

(Malade de service de P 4)

La régression commence au deuxiéme semestre de vie ou aprés 1 an.

Le diagnostic d’hémangiome est clinique dan la grande majorité¢ des cas. Il
est bas¢ sur 'aspect et le mode évolutif. Rarement, une exploration par

¢chodoppler et IRM est nécessaire.
Au plan histologique, trois phases caractéristiques se succedent.

< La premicre phase correspond a la phase de croissance clinique et est
histologiquement trés cellulaire. Elle est faite d’un tissu vasculaire
immature constitu¢ de cellules disposées en nappe et de cavités

vasculaires mal visibles.

< La phase suivante correspond a la phase de stabilisation. Elle montre

des lobules vasculaires bien différenciés sans cellules interstitielles.

< Le stade suivant correspond a la régression : la prolifération vasculaire
disparait progressivement, laissant place a un tissu fibreux avec foyers

de métaplasie adipeuse.
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Le Glut-1, transporteur de glucose positif dans les vaisseaux placentaires,
est exprimé par les cellules endothéliales quel que soit le stade évolutif et méme

au stade de séquelle. Aucune autre prolifération vasculaire ne I’exprime.
Un nombre important d’HI ne nécessite qu’un suivi clinique.

On observe le bon déroulement de la régression naturelle, on rassure les
parents. Les photos prises durant les consultations, et remontrées ensuite,
confirment les progres. En fin de résorption, I’existence d’éventuelles séquelles
cicatricielles (altération épidermique, perte d’élasticité cutanée, reliquat

adipeux) amene a discuter les possibilités de réparation avec les parents.

Toutefois, durant les 3 premiers mois, tout nouveau-né porteur d’un HI doit
étre suivi de pres si cette 1ésion est située en zone a risque fonctionnel ou au

visage s’il s’agit d’une variété segmentaire.

La complication la plus fréquente (vers 2 a 3 mois) est 'ulcération, en
particulier dans certaines localisations : périnée, lévres, columelle, cou. Les

ulcérations sont trés douloureuses, elles s’infectent et saignent.

Les HI alarmants du fait de leur expansion en surface et/ou volume, de
nécroses et d’ulcérations extensives, de localisation a risque fonctionnel (orbite,
larynx, digestif hémorragique, hépatiques, etc.) requiérent une intervention
médicale rapide et agressive, corticothérapie locale ou plus souvent générale,
interféron alpha 2b, vincristine. Les bétabloquants (propranolol) sont un
traitement trés prometteur ; ils sont trés efficaces, rapidement actifs et avec de

faibles effets secondaires [80].
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E. «Non-involuting and rapidly involuting congenital

haemangiomas »

Ces termes désignent des tumeurs vasculaires survenant in utero, donc déja

compleétement développées a la naissance [81, 82].
Deux sous-types ont été individualisés :
< rapidly involuting congenital haemangioma (RICH)
<> non involuting congenital haemangioma (NICH).

Le RICH siege plutot sur les membres prés d’une articulation ou sur la téte
prés de Doreille, et intéresse le garcon aussi bien que la fille. Il réalise une
tumeur ronde saillante de plusieurs centiméetres de diamétre, a fin halo blanc, au
centre pourpre ou rosé¢, ou globalement pale, cireuse. La surface peut étre
parcourue de longues télangiectasies a disposition radiée. Le RICH est le plus
souvent dépisté in utero par les échographies prénatales, parfois complétées
d’une IRM. Lors du dépistage anténatal, le volume peut conduire a une

césarienne.

Le NICH est une tumeur moins impressionnanteque le RICH a la
naissance. La 1ésion est souvent peu saillante, en plaque peu infiltrée, sessile
ronde ou ovale, télangiectasique sur fond blanc bleut¢ ou simulant un

hémangiome infantile en régression mais cerné d’une aréole blanche.
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Les localisations sont semblables a celles du RICH (Fig. 47).

Figure 47 : Non involuting congenital hemangioma. Aspect en « oeuf sur le plat ». [136]

L’aspect histologique est différent de ce que ’on voit dansl’hémangiome

infantile et ces tumeurs sont Glut-1 négatives [83].

< Le RICH involue au cours de la premiére année de vie, donc beaucoup

plus rapidement qu’un hémangiome infantile commun.
< Dans quelques cas, un début de régression in utero est noté.
< Enrevanche, il n’y a pas de phase de croissance.
<> Le NICH ne régresse jamais.

Le seul traitement a proposer éventuellement est I’exérése chirurgicale sans

urgence.
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F. Angiome en touffes

L’angiome en touffes (AT) a ¢été initialement décrit sous le nom
d’angioblastome de Nakagawa. Il fait partie du groupe des tumeurs vasculaires

associées au syndrome de Kasabach-Meritt.

L’AT peut étre congénital ou apparaitre plus tard dans la vie, plus souvent
chez le jeune enfant sans prédominance de sexe. Il est treés rare chez I’adulte. 11
siége surtout aux membres supérieurs, notamment aux avant-bras, moins

souvent sur le tronc, la téte, le cou et les membres inférieurs.

Il se présente sous forme de macules ou de plaques indurées regroupées,
érythémateuses, pourpres ou brunatres souvent infiltrées, parfois de grande taille
[84, 85]. 1l s’agit d’une tumeur de croissance lente puis qui se stabilise. La
tumeur peut étre associée a un syndrome de Kasabach-Merrit (coagulopathie et

thrombopénie) mais pas obligatoirement.

L’ histologie est caractérisée par la présence de lobules angiomateux trés
bien circonscrits plongeant dans un derme et un hypoderme fibreux, et donnant
I’aspect de petites touffes. Ces lobules sont constitués par des capillaires adossés
les uns aux autres donnant une image dite en « boulets de canon ». On observe a
leur périphérie un capillaire dilaté, d’allure lymphatique, arciforme, moulé sur le
lobule. La plupart des cellules intralobulaires sont fusiformes. Le Glutl est

négatif.

L’évolution est le plus souvent chronique, avec des variations dans le temps
et une sensibilit¢ a la pression. Une surveillance de la coagulation doit étre
pratiquée régulierement, surtout dans les 6 premiers mois de vie. Certaines

Iésions régressent spontanément mais souvent incomplétement.
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G.Hémangiome a cellules fusiformes

C’est une tumeur bénigne représentant probablement plutot une forme de
malformation vasculaire. Il peut s’associer a un lymphoedéme, un syndrome de

Klippel-Trénaunay ou un syndrome de Maffucci.

La présentation classique est celle de nodules solitaires ou multiples,
rouges ou bleudtres, siégeant sur une extrémité distale. Il existe une prédilection
pour la main et les 1ésions peuvent étre douloureuses. Elles peuvent étre uniques
ou multiples, en général limitées a une seule région. Les localisations les plus
fréquentes sont les mains et les pieds (Fig. 48). Des lésions plus profondes

peuvent s’observer [86]. Ce sont des nodules hémorragiques et bien circonscrits.

Figure 48 : Syndrome de Maffucci. Nombreuses lésions malformatives
veineuses sur la main et, en particulier, sur les doigts
(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
Au plan histologique, elle comporte 1’association de grandes cavités
vasculaires a type d’angiome caverneux et de foyers cellulaires denses

constitués de cellules fusiformes séparées par des fentes en foyers.
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Le pronostic est bon apres exérése. Il n’y a pas de régression spontanée.
Une surveillance réguliere par des radiographies osseuses doit étre pratiquée car
I’hémangiome a cellules fusiformes peut €tre un marqueur de syndrome de

Maffucci, avec comme principal risque la survenue de chondrosarcomes.

H. Glomangiomes

Ces lésions, également nommées malformations glomuveineuses, sont
situées sur la peau, parfois sur les muqueuses. Ce sont de petits nodules bleutés,
rarement douloureux, mous, compressibles, isolés ou groupés en plaque, de

siege ubiquitaire.

Les 1ésions se développent pendant 1’enfance ou I’adolescence, et peuvent

étre douloureuses, notamment au froid ou a la pression.

Le nombre des Iésions est trés variable au sein d’une méme famille. Elles
sont transmises de facon autosomique dominante dans 64 % des cas, secondaires

a une mutation du géne de la glomuline.

A T’histologie, on observe de larges vaisseaux a paroi fine anastomosés les
uns aux autres associés a des amas de cellules glomiques, situés dans la média

ou en périphérie des vaisseaux.

Le principal diagnostic différentiel est le blue rubber bleb naevus de
présentation trés semblable cliniquement mais associé a une atteinte digestive.

La tumeur glomique vraie des extrémités est exceptionnelle chez I’enfant.
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I. « Blue rubber bleb naevus »

Le blue rubber bleb naevus ou syndrome de Bean est présent dés les

premicres années de la vie. Les formes familiales sont rares.

I comporte des tuméfactions bleutées, multiples, dépressibles,
douloureuses ou asymptomatiques (Fig. 49). Des ¢léments de méme type
peuvent apparaitre sur le tube digestif et entrainer des saignements responsables
d’anémie [87]. Elles donnent des tumeurs sessiles ou polypoides bien vues a
I’endoscopie.

Elles peuvent intéresser tout le tube digestif et le mésentere.

Figure 49 : Syndrome de Bean (blue rubber bleb naevus) : petites 1ésions angiomateuses

(malformations veineuses) sur le bord latéral du pied

(cliché du Dr Guero). [136]

A 1’histologie, on observe des veinules malformatives dans le derme. Il n’y

a pas de cellules glomiques. On peut détruire ces lésions cutanées par laser.

Un angiome digestif saignant au cours du blue rubber bleb naevus releve

¢galement d’un traitement par laser ou résection chirurgicale.
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J. Hémangioendothéliome kaposiforme

L hémangioendothéliome kaposiforme (HEK) a initialement été décrit dans
le rétropéritoine et les tissus mous profonds chez le nourrisson, mais sieége bien

souvent a la peau.

Le plus souvent classé dans le groupe des tumeurs vasculaires a malignité
locale, c’est en réalit¢é son association quasi constante au syndrome de
Kasabach-Meritt qui en fait une tumeur de mauvais pronostic par déces

secondaire aux troubles de la coagulation.

Cette lésion apparait sous la forme d’une masse mal limitée, infiltrée,
souvent de grande taille, pouvant atteindre tout un segment de membre et de
couleur caractéristique « aubergine ». Le dépistage prénatal est possible dans les
formes richement vascularisées. L’association a une malformation lymphatique

sans thrombopénie est possible [83, 88].

Il faut se méfier d’un diagnostic par exces d’HEK, d’AT ou d’hémangiome
congénital et toujours garder a I’esprit la possibilit¢é d’une tumeur maligne

congénitale richement vascularisée, un fibrosarcome surtout.

Au plan histologique, 1l s’agit d’une tumeur lobulée et infiltrante, trés mal
limitée, constituée de cellules fusiformes séparées par des fentes vasculaires
renfermant des hématies en file indienne et d’une prolifération de lymphatiques.

L’HHV- 8 est toujours négatif.

Except¢ la maladie de Kaposi, exceptionnelle chez le nourrisson, le

principal diagnostic différentiel est I’AT.
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En réalité, ces deux entités peuvent s’accompagner d’un syndrome de
Kasabach-Meritt et coexistent souvent. Par conséquent, actuellement on les
considére comme les deux extrémités d’un méme spectre appartenant au groupe

des « tumeurs vasculaires associées au syndrome de Kasabach-Meritt ».
K. Hémangioendothéliome rétiforme

C’est une tumeur trés rare chez I’enfant. Les membres sont atteints de
fagon préférentielle, en particulier les membres inférieurs. Elle se présente
comme un papulonodule violacé ou une masse d’évolution lente. C’est une

tumeur de bas grade de malignité [89, 90].

A Dhistologie, 1a tumeur, de siége dermohypodermique, est caractérisée par
de longs vaisseaux a lumiere étroite, de forme irréguliere, d’allure arborescente

rappelant le rete testis.

Les vaisseaux sont bordés d’une couche de cellules endothéliales ayant un
cytoplasme rosé et un noyau faisant protrusion dans les lumieres vasculaires,
prenant [’aspect de cellules hobnail a fusiformes qui s’organisent en
microcanaux. Certaines de ces cellules contiennent dans leur cytoplasme une

vacuole.

L’évolution est celle d’une tumeur de bas grade a malignité locale,

récidivant localement si une exérése large d’emblée n’est pas pratiquée.

100



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez [’enfant

L. Hémangioendothéliome papillaire endolymphatique/tumeur

de Dabska

L’hémangioendothéliome papillaire endolymphatique décrit par Dabska en
1969 est trés rare et son individualisation est controversée par certains.Il est
probable qu’une partie de ces tumeurs correspondent a la forme infantile de

I’hémangioendothéliome rétiforme.

Ces tumeurs intéressent surtout les nourrissons et les enfants, et se
présentent comme un nodule violacé ou une plaque d’évolution lente siégeant

sur un membre.

Au plan histologique, la tumeur, de si¢ége dermohypodermique, est
caractérisée par de nombreux espaces lymphatiques dilatés, a paroi fine, bordés
par des cellules endothéliales de type hobnail et comportant des projections

endoluminales centrées par du collagéne.

Il s’agit également d’une tumeur de bas grade nécessitant une exérese large

d’emblée afin d’éviter les récidives locales.

Les métastases ganglionnaires sont trés rares. Aucun cas de déceés n’aété

constaté a ce jour [83].
M. Hémangioendothéliome épithélioide

C’est une tumeur de haut grade de malignité développée aux dépens des
cellules endothéliales prenant de fagon caractéristique un aspect de cellules

d’allure épithéliale.

Il intéresse surtout les organes solides comme 1’o0s et le tissu mou profond.
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Les lésions cutanées peuvent étre associées a une atteinte osseuse,
ganglionnaire ou pulmonaire. Il peut s’observer a tout age mais est rare chez

I’enfant.

L’aspect est celui d’un papulonodule souvent douloureux parfois associé¢ a
un cordon de thrombophlébite superficielle ou a un oedéme régional. Des

Iésions multiples simultanées ou successives ont été décrites.

A Thistologie, il s’agit d’une lésion habituellement assez bien circonscrite,
située dans le derme, faite de cellules dispersées en travées plus ou moins fines
ou en massifs sans formation canalaire vasculaire. Les cellules ont un
cytoplasme abondant fréquemment creus€¢ d’une petite cavité optiquement vide
ou contenant une hématie. L’immunohistochimie est d’une trés grande aide au

diagnostic.

Le pronostic est variable, avec un taux de métastase de 20 % a 30 % et un
taux de mortalité entre 10 % et 20 %. Il est toutefois meilleur dans le cas de

lésions cutanées isolées.

La prise en charge initiale est I’exérése large et un bilan d’extension

complet.

La possibilit¢ d’une métastase cutanée d’un hémangioenthéliome

¢épithélioide viscéral doit toujours étre présente a 1’esprit.

Un bilan d’extension complet est nécessaire avant de retenir le diagnostic

d’une forme primitivement cutanée.
L’évaluation ganglionnaire régionale est systématique.

La technique du ganglion sentinelle doit étre discutée car les ganglions

régionaux sont un site métastatique classique de ce type de tumeur.
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V. TUMEURS ET PSEUDOTUMEURS CONJONCTIVES

Elles sont essentiellement représentées par les proliférations fibroblastiques

et myofibroblastiques.

Tableau 2 : Classification des proliférations fibroblastiques et myofibroblastiques de

I’enfant (les entités en italique sont celles qui intéressent particulicrement la peau)

(d’apres [91]).

Pseudotumeurs et tumeurs bénignes

¢
¢
¢

Fasciite : cranienne, intravasculaire, nodulaire (proliférative)
Tumeur inflammatoire myofibroblastique

Dermatomyofibrome

Fibromatoses juvéniles

<>

I I

<>

Myofibromatose infantile

Fibromatosis colli

Fibromatose digitale infantile
Hamartome fibreux du nourrisson
Fibromatose aponévrotique calcifiante
Fibrome nasopharyngé juvénile
Fibromatose hyaline juvénile
Fibromatose gingivale héréditaire

Lipofibromatose (fibromatose infantile)

Fibromatoses de type adulte

¢
¢

Fibromatose type Dupuytren

Fibromatose desmoide

Fibromes

¢
¢

Fibrome des gaines tendineuses

Fibrome cardiaque

Fibrosarcome

¢
¢

De type adulte

De type congénital ou du nourrisson
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v" Proliférations fibroblastiques myofibroblastiques

Elles représentent 12 % des tumeurs des tissus mous chez I’enfant [91]. Le
myofibroblaste est une cellule possédant des caractéristiques phénotypiques
communes au fibroblaste et a la cellule musculaire lisse, et est impliqué aussi
bien dans des proliférations pseudotumorales que dans des proliférations

tumorales.

Les proliférations bénignes sont beaucoup plus fréquentes que les tumeurs
malignes. Toutefois, elles peuvent avoir cliniquement et histologiquement un
aspect trés inquiétant et certaines d’entre elles méritent le nom de

pseudosarcome.

Bien qu’il soit tres difficile de distinguer ce qui est prolifération
réactionnelle et tumeur vraie, I’expérience anatomoclinique reconnait des entités
bien définies [91]

Un diagnostic précis doit toujours étre exigé en raison des implications
thérapeutiques et pronostiques, et de la possibilité d’un conseil génétique dans
certains cas. Ce diagnostic est toujours anatomoclinique, reposant sur 1’age, le
nombre des Iésions et leur localisation précise, leur durée d’évolution. Avec ces
renseignements, une biopsie de bonne taille et une bonne technique histologique,

un diagnostic exact est possible dans la majorité des cas [91].

A.Fasciites et fibromes

1. Fasciite nodulaire

C’est une pseudotumeur fibreuse sous-cutanée également nommée fasciite
pseudosarcomateuse.Elle est fréquente dans la deuxieéme décade mais peut aussi
se rencontrer chez I’enfant et le nourrisson [92, 93]. Sa croissance est rapide, en
quelques jours a quelques semaines. Elle peut étre douloureuse ou sensible a la

palpation.
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Elle se présente sous la forme d’un nodule souscutané profond parfois
sensible, douloureux méme, généralement de petite taille (inférieur a 3,5 cm).
Son site est ubiquitaire mais volontiers localisé a la région « téte et cou » ou au

tronc chez I’enfant. Un traumatisme est parfois incriminé.

Une variété en est la fasciite cranienne qui survient dans les tissus mous
temporopariétaux, et ne se rencontre que chez le nourrisson et le trés jeune
enfant, généralement avant 2 ans. Il peut y avoir une atteinte osseuse a la

radiographie de la volte cranienne et méme une atteinte méningée.

A Uhistologie, il s’agit d’une prolifération de myofibroblastes réactionnels.
Sa cellularité assez ¢élevée, ses atypies cytologiques modérées, son
pléomorphisme nucléaire et une activité mitotique parfois importante peuvent

parfois rendre le diagnostic difficile avec une fibromatose ou un sarcome.

Le pronostic est excellent. Les récidives aprés exérése sont rares (1 %

a 2 %), probablement en raison d’exéreéses incompletes.

Des régressions spontanées ont été décrites. Le traitement en est I’exérese
simple.

2. Fibrodysplasie ossifiante progressive

Anciennement appelée myosite ossifiante progressive, elle associe des
anomalies squelettiques (Fig 50, 51) a des foyers multiples de myosite
ossifiante. Ces patients peuvent présenter précocement des nodules céphaliques

multiples correspondant a des foyers de fasciites (Fig 52, 53). La présence d’un

hallux valgus congénital permet de poser le diagnostic [94].
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Figure 50 : Malade de service de P 4

Figure 51 : Malade de service de P 4
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Figure 52 : Malade de service de P 4

Figure 53 : Malade de service de P 4
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3. Dermatomyofibrome

C’est une tumeur cutanée peu fréquente décrite chez 1’adulte jeune et le
grand enfant, parfaitement bénigne, qui se présente sous la forme d’une plaque
asymptomatique isolée de 1 a 2 cm de diamétre, bien circonscrite, plus ou moins

infiltrée et ferme a la palpation, située dans la région de 1’épaule.

L’histologie  permet d’observer une prolifération bénigne de
myofibroblastes dans le derme, disposés de facon horizontale et a limite

inférieure nette.
Le pronostic est excellent, sans récidive apres exérese totale [95].
4. Fibrome de Gardner

Le fibrome de Gardner intéresse les nourrissons, les enfants ou les
adolescents sans prédisposition de sexe et se présente comme une masse
indolore, mal limitée, asymptomatique. Il se développe dans les tissus mous
superficiels et profonds du tronc, de la téte et du cou, ainsi qu’aux extrémités. Il
est souvent la premi¢re manifestation de la polypose adénomateuse familiale
(syndrome de Gardner) pour lequel il est souvent 1I’élément sentinelle. Une
recherche de la mutation du géne APC sur le bras long du chromosome 5 doit

étre alors pratiquée [96].

L’histologie montre un tissu fibreux dense et mal limité au sein duquel

s’observent des cellules dispersées d’allure dendritique CD34+.

Lorsqu’il est isolé, il évolue tres lentement ou se stabilise.
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Le traitement en est I’exérése simple. Dans le syndrome de Gardner, il peut
étre associé¢ a une fibromatose desmoide avec une fréquence de 45 %. Celle-ci

peut se développer sur le site des fibromes de Gardner ou ailleurs.

B. Fibromatoses

Les fibromatoses représentent 2 % a 3 % des tumeurs bénignes des tissus
mous de I’enfant, la moiti¢ des enfants ayant moins de 5 ans. Il existe une
prédominance masculine. Certaines fibromatoses sont sporadiques, d’autres sont
la manifestation d’un syndrome familial. Dans la premieére décennie
prédominent les fibromatoses de type juvénile, mais les fibromatoses de type
adulte peuvent également se développer dés la petite enfance et s’observent de

facon croissante au fur et a mesure que I’on se rapproche de 1’adolescence [91].

L’aspect histologique commun aux différents types de fibromatoses est
réalis¢ par de larges bandes de cellules fusiformes qui s’entrecroisent au sein

d’un stroma collagénisé de maniere hétérogene.

Dans le cadre de ces fibromatoses juvéniles, on peut distinguer

schématiquement deux tableaux :

< la Iésion solitaire ou localisée présentant une prolifération cellulaire
souvent tres infiltrante, parfois méme destructrice, et un fort potentiel

de récidive locale.
- L’exemple type en est : la fibromatose desmoide ;

< les lésions multiples atteignant une région anatomique donnée ou se

distribuant au hasard sur n’importe quelle zone corporelle.
- Les exemples types sont représentés par :

= La myofibromatose infantile et

= La fibromatose hyaline juvénile.
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1. Fibromatoses juvéniles
a.Myofibromatose infantile

Anciennement appelée fibromatose congénitale, c’est la plus fréquente des
proliférations fibroblastiques et/ou myofibroblastiques de I’enfant et du

nourrisson. Il existe des formes familiales.

L’ancien « hémangiopéricytome infantile » est actuellement considéré

comme une myofibromatose infantile dans une variété fortement vasculaire [91]

Elle apparait souvent deés la naissance, mais également au cours des
premi¢res années de vie. Les lésions peuvent €tre solitaires ou multiples, le
nodule solitaire étant de loin le plus fréquent (75 % des cas). Lorsqu’elles sont
multiples, on en distingue schématiquement deux formes d’évolution différente
suivant la topographie des lésions : la forme multiple avec atteinte cutanée
associée a des atteintes osseuses dans 50 % des cas, et la forme généralisée, tres
rare, avec localisations cutanées, osseuses et viscérales, en particulier
pulmonaires, cardiaques, gastro-intestinales, hépatiques, etc. Cette forme n’est
observée que chez le nourrisson. Les nodules siegent préférentiellement sur le
tronc, le cuir chevelu et les membres. Ils sont recouverts d’une peau normale ou
parcourus de fines télangiectasies pouvant faire évoquer un angiome, mais ils
sont fermes a la palpation. Leur taille varie de quelques millimétres a plusieurs

centimetres. Les 1ésions volumineuses peuvent s’ulcérer (Tableau 3).

Tableau 3 : Myofibromatose infantile

Type Sitge Age Sexe Evolution
Solitaire Peau Naissance et aprés Masculin Bénigne
Régression
Multiple Peau Congénital Féminin > masculin Bénigne
Tissus mous Régression
Os
Généralisée Pean Congénital Masculin > féminin Décés ou régression

Tissus mous, os
Viscéres
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Le diagnostic repose sur |’histologie. On distingue deux zones : en
périphérie une prolifération de myofibroblastes actine muscle lisse positifs et
une zone centrale faite de cellules moins bien différenciées s’associant a une
prolifération vasculaire donnant un aspect d’hémangiopéricytome. Les biopsies
partielles peuvent étre tres difficiles a interpréter, notamment lorsqu’elles

portent sur le centre vasculaire (angiome) ou sur un nodule en régression

(fibrose).

Les zones cellulaires peuvent entrainer des erreurs de diagnostic, en

particulier avec les fibrosarcomes infantiles.

Le pronostic est différent selon les formes. Dans la forme solitaire ou
multiple avec ou sans atteinte osseuse, on observe une régression spontanée des
Iésions débutant apres 12 a 18 mois d’évolution et le pronostic en est excellent.
Dans les atteintes généralisées multiviscérales, [’évolution peut étre
extrémement réservée, en particulier en cas d’atteinte pulmonaire, le déces étant
observé alors tres tot dans la vie. Les atteintes viscérales isolées sans localisation
superficielle sont exceptionnelles. Par conséquent, lorsque le diagnostic est
¢tabli, un bilan clinique soigneux et complet assorti d’une imagerie est
indispensable, surtout lors des atteintes congénitales et multiples en raison des

implications pronostiques défavorables des atteintes viscérales.

b. Fibromatose digitale infantile

C’est une des plus fréquentes des fibromatoses juvéniles, anciennement
nommée syndrome de Reye [91]. Elle survient des la naissance ou au cours de la
premi¢re année de vie (80 % a 90 % des cas). Les I€sions sont solitaires ou plus

souvent multiples. Elles intéressent les doigts ou moins souvent les orteils. Les
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nodules sont petits (1 a 2 cm de diameétre), fermes et indolores, et se disposent
volontiers sur les articulations distales et moyennes des troisiémes, quatriémes et
cinquiemes doigts sur les faces latérales ou dorsales (Fig. 54). La clinique est
suffisamment caractéristique pour se passer de I’histologie. Si celle-ci est faite,

le diagnostic est aisé.

Figure 54 : Fibrome digital infantile multiple sur les quatriéme et cinquieme
orteils d’un enfant de 3 ans (cliché du Dr Guero). [136]
A Uhistologie, on observe une prolifération de myofibroblastes dans le
derme et I’hypoderme renfermant prés de leur noyau une inclusion

intracytoplasmique rouge vif pathognomonique.

Le pronostic est excellent malgré un taux de récidive de 60 % a 90 % apres
exérese. Certaines Iésions régressant spontanément, une simple surveillance peut
étre proposée, la chirurgie étant surtout utile pour préserver la fonction digitale

ou s’il y a géne fonctionnelle
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c. Fibrome aponévrotique calcifiant

Il est également appelé tumeur de Keasby ou fibrome aponévrotique
juvénile.

Il est trés rare et survient plus souvent chez le garcon. Les 1ésions varient
de 2,5 cm a 15 cm, et atteignent principalement les paumes des mains et les
plantes de pieds, mais peuvent aussi s’observer aux chevilles et aux poignets,
ainsi qu’au dos et au tronc. Il s’agit d’une lésion solitaire lentement évolutive,
asymptomatique, apparaissant dans les 2 premieres décennies de vie, parfois des
la naissance. Elle peut étre attachée aux aponévroses, aux tendons ou au fascia et
se développe dans le tissu sous-cutané ou plus profondément et a une forte

tendance a la récidive locale.

L’ histologie montre des plages cellulaires de tissu fibreux focalement
calcifiées infiltrant la graisse et le muscle stri¢, et comportant des bandes
paralleles de fibroblastes aux noyaux foncés, « dodus », ovalaires, et aux

cytoplasmes mal limités.

Le pronostic est difficile a évaluer. Il existe un fort pourcentage
de rechutes : environ 50 % récidivent dans les 3 ans qui suivent I’exérese
chirurgicale, principalement chez I’enfant de moins de 5 ans. Le traitement de
choix est I’exérese chirurgicale locale, non agressive. Plusieurs exéréses sont
parfois nécessaires en raison des récidives. Les fonctions importantes doivent

étre préservées, méme si I’exérese est intralésionnelle.
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d. Fibromatose hyaline juvénile

Il s’agit d’une maladie héréditaire autosomique récessive tres rare,
particulierement invalidante, qui se caractérise par sa localisation constamment

cutanée et I’accumulation dermique de matériel «hyalin» extracellulaire.

Elle est due a une mutation dans le capillary morphogenesis gene 2,
mutation également trouvée dans la « hyalinose systémique infantile » dont elle

partage une partie du phénotype clinique [98].

Les premicres lésions apparaissent chez I’enfant entre 2 a 5 ans sous forme
de plusieurs nodules, tumeurs et masses cutanés dont la taille peut aller de

quelques millimétres a 5 cm.

Ces lésions sont indolores, fermes, de croissance lente, prédominent a la
région téte et cou avec une prédilection pour le cuir chevelu, le nez et les
oreilles, mais peuvent aussi siéger sur les genoux et le dos. Les gencives sont

tres fréquemment atteintes.

L’atteinte peut intéresser les tissus sous-cutanés, le squelette sous-jacent et

les articulations.

L’ histologie montre des dépots dermiques d’une substance pale, faiblement
¢osinophile et hyaline, positive pour le PAS, contenant de petites nids de
cellules fusiformes joufflues. La densité cellulaire décroit avec I’age de la

Iésion.

Des lésions continuent a apparaitre tout au long de la vie, entrainant une
géne esthétique trés invalidante. Elles sont fréquemment responsables de
déformations articulaires avec limitation des mouvements, en particulier aux
genoux et aux coudes, et s’associent a des anomalies osseuses. Le traitement est

chirurgical, I’acte étant répété tout au long de la vie.
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e. Lipofibromatose

C’est une tumeur siégeant de facon préférentielle sur les membres

supérieurs et surtout les mains, mesurant de 1 a 7 cm.
Elle peut étre congénitale ou se voir plus tard (11 jours a 12 ans).

L’ histologie montre du tissu adipeux mature réparti en larges zones associé
a de longs fibroblastes souvent agencés en faisceaux situés dans les septums

fibreux [99].
L’évolution est caractérisée par des récidives fréquentes.
2. Fibromatoses de type adulte
a. Fibromatose superficielle type Dupuytren

Cette fibromatose est plus rare chez I’enfant que chez [’adulte, mais

représente cependant 10 % a 20 % des fibromatoses de 1’enfant.

Elle est plus fréquente en région plantaire, moins au niveau palmaire

(Fig. 55).

Elle se voit au cours de la deuxieme décade, et les I1ésions peuvent étre
bilatérales et multicentriques sous forme d’un nodule sous-cutané ou d’une

plaque envahissant le derme, le fascia et ’aponévrose.

Apres une période de croissance, la 1€sion devient stationnaire ourégresse

[100].
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Figure 55 : Fibromatose plantaire chez un enfant de 9 ans (cliché¢ du Dr Guero). [136]

Au plan histologique, on observe une prolifération nodulaire de

fibroblastes et de myofibroblastes a différents stades de leur évolution.

L’exérése n’est proposée qu’en cas de géne fonctionnelle. Une récidive est

possible dans les 2 premicres années suivant 1’acte chirurgical.
b. Fibromatose desmoide

Encore appelée fibromatose agressive ou fibromatose

musculoaponévrotique, elle est rare.
C’est la plus sévere des fibromatoses [91].

De 15 % a 40 % de ces tumeurs surviennent au cours des 2 premicres
décades, surtout de la naissance a 5 ans, parfois plus tardivement. Deux pour-
cent sont associés a une polypose adénomateuse familiale et entrent alors dans le

cadre du syndrome de Gardner.

La I¢ésion est en général unique. Les zones d’¢lection sont la téte, le cou, les

¢épaules, les cuisses.
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Si initialement la Iésion se localise au muscle squelettique, lors de son
évolution elle peut intéresser le fascia, I’aponévrose et le tissu sous-cutané et,
des lors, se présenter sous la forme d’une masse sous-cutanée unique, mal

limitée, d’évolution progressive.

L’histologie montre un aspect de « cicatrice » infiltrant le muscle
squelettique et les tendons. Coexistent de facon variable des faisceaux de
cellules fusiformes trés monotones et des trousseaux de collagéne. Lorsque la
densité¢ cellulaire est importante, ces proliférations peuvent étre difficiles a

distinguer d’un fibrosarcome.

L’évolution de ces lésions est incertaine, en général lente, extensive et
destructrice. Certaines ne récidivent pas aprés chirurgie, d’autres au contraire

semblent exploser aprés une premicre exérese.

I ny a pas a I’heure actuelle de consensus concernant [ attitude
thérapeutique : la surveillance des tumeurs peu évolutives ou une chirurgie

précoce.

Malgré I’absence de potentiel métastatique, 1’évolution locale peut

entrainer le décés du patient.

Des anomalies chromosomiques numériques (trisomie 8 et/ou 20) sont
décrites dans 30 % des cas. Les cas associés a la polypose familiale
adénomateuse présentent des mutations constitutionnelles du géne suppresseur
de tumeur APC alors que la plupart des cas sporadiques ont des mutations du

gene de la béta-caténine [101].
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3. Fibrosarcome infantile

Il est encore appelé fibrosarcome congénital. La majorit¢ de ces tumeurs

est diagnostiquée dans les 5 premicres années de vie.

Il représente environ 13 % des tumeurs fibroblastiques-myofibroblastiques

de I’enfant et de ’adolescent.
De 36 % a 80 % sont congénitaux.
Ils sont trés rares apres 2 ans.

La lésion prédomine chez le garcon et survient préférentiellement dans les
tissus sous-cutanés des extrémités distales ou de la téte et du cou, sous forme
d’une masse arrondie de croissance trés rapide, vite volumineuse (supérieure a
10 cm), souvent présente a la naissance ou survenant dans les semaines qui

suivent.

La peau en regard est tendue, brillante, parcourue de longues

télangiectasies rouges ou phlébectasies bleues.

Dans quelques cas, la tumeur trés vasculaire s’ulcére largement, simulant

un hémangiome infantile type RICH [102].

Une coagulopathie peut étre associée avec thrombopénie parfois profonde,
fibrinopénie et ¢lévation des D-dimeres et des produits de dégradation de la

fibrine.

L’histologie est caractérisée par une prolifération marquée de cellules
fusiformes ou ovoides souvent assez monotones, prenant une disposition dite en

« arétes de hareng ». L’activité mitotique est souvent intense.

Le diagnostic différentiel peut étre difficile avec les fibromatoses
agressives. Le diagnostic est confirmé par la translocation t(12;15) (p13;q26) et
le géne de fusion ETV6-NTRK3, mais il existe quelques cas ou cette

translocation est absente.
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Le traitement de choix est 1’ablation chirurgicale large, mais en s’efforcant

de conserver le segment de membre atteint lorsque la tumeur est distale.

Une polychimiothérapie est réalisée en préopératoire pour réduire la masse
tumorale ou en postopératoire pour compléter le geste chirurgical, le diagnostic

moléculaire étant obligatoire.

Le taux de guérison a 5 ans est supérieur a 90 % malgré un taux de récidive

de 30 % environ. Les métastases sont exceptionnelles.
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VI. PROLIFERATIONS FIBROHISTIOCYTAIRES
A. Tumeurs bénignes

L’histiocytofibrome bénin (dermatofibrome) est la tumeur cutanée la
plus fréquente de I’adulte mais est beaucoup plus rare chez I’enfant. Elle se voit
surtout chez 1’adolescent. Sa cause est inconnue. Il s’agit d’une tumeur ferme,
indolore, nodulaire, isolée ou multiple, localisée le plus souvent sur les
extrémités mais pouvant siéger n’importe ou. Sa taille habituelle est inférieure a
5 mm mais peut exceptionnellement atteindre 2 & 3 cm de diamétre. Elle est

habituellement rouge brun, parfois bleu noir dans la forme vasculaire.

Au plan histologique, on observe une prolifération intradermiqueétoilée de
cellules fusiformes bénignes dans un collagene dense et une hyperpigmentation

de I’épiderme en regard.

L’évolution de cette 1ésion est stable. Une exéreése n’est indiquée que pour

des raisons cosmétiques.
B. Tumeurs malignes

1. Histiocytofibrome angiomatoide

C’est un sarcome de bas grade rare, le plus souvent sous cutané, survenant
sur les extrémités ou le tronc d’enfants ou d’adultes jeunes sans prédilection de
sexe. Il s’agit d’une tumeur de croissance lente, de moins de 2 cm de diametre,
associée parfois a des signes systémiques avec fievre, amaigrissement, anémie,
paraprotéinémie, ces symptomes régressant apres exérese de la tumeur. Les
Iésions profondes récidivent dans 2 % a 12 % des cas, notamment celles situées

a la téte et au cou.
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Les métastases ganglionnaires sont rares (1 %) et 1’évolution est
habituellement favorable (les cas d’évolution fatale étant rarissimes). Il n’y a pas

de corrélations histopronostiques.

A [histologie, la tumeur est constituée de cellules monomorphes
fusiformes ou arrondies pauvres en mitoses exprimant de fagon variable 1’actine
HHF35 et la desmine. Il s’y associe des cavités vasculaires dilatées, des foyers

hémorragiques et un infiltrat lymphoplasmocytaire.

Quelques cas avec translocation 16-12 (16p11-12q13) et fusion des genes
FUS et ATFI ont ét€ rapportés.

L’évolution est relativement favorable, avec 2 % a 11 % de récidives et
moins de 1 % de métastases ganglionnaires. Il n’existe pas de facteurs

histopathologiques prédictifs de cette évolution.
Le traitement de choix est I’exérése large.
2. Tumeur fibrohistiocytaire plexiforme

La tumeur fibrohistiocytaire plexiforme est une tumeur rare de bas grade de
malignité. Elle est presque exclusivement observée chez I’enfant et 1’adulte
jeune avec une moyenne d’age de 6,5 a 14,5 ans. Elle peut également s’observer

chez le nourrisson [103].
Une nette prédominance féminine est retrouvée.

Elle peut étre ubiquitaire mais est le plus souvent située aux membres
supérieurs, plus rarement dans la région de la téte et du cou. Cette tumeur se
présente comme un nodule sous cutané dur, asymptomatique ou douloureux,

souvent inférieur a 3 cm de diamétre.
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A I’ histologie, elle est souvent mal limitée, localisée dans le derme
réticulaire et ’hypoderme, voire uniquement dans 1’hypoderme, et peut infiltrer

les plans musculaires profonds.

Elle comporte des cellules fusiformes d’allure myofibroblastique groupées
en faisceaux s’anastomosant de maniere plexiforme et des cellules histiocytaires
mélées a des cellules géantes multinucléées, groupées en nodules. Les atypies

cellulaires et les mitoses sont rares.

La tumeur fibrohistiocytaire plexiforme est marquée par son caractere

agressif local avec une récidive fréquente (40 %).

Quatre cas de métastases lymphatiques et deux cas de métastases
pulmonaires ont ¢été rapportés. Aucune corrélation n’est retrouvée entre

I’histologie et le potentiel invasif de la tumeur.
Le traitement est I’exérése chirurgicale large et complete.
3. Dermatofibrosarcome et fibroblastome a cellules géantes

Le dermatofibrosarcome (DFS) (tumeur de Darier-Ferrand) est un sarcome
cutané de bas grade de malignité caractéris¢ par la fréquence éElevée des

récidives locales, sans métastase ganglionnaire ou viscérale.

De 5 % a 10 % de ces tumeurs apparaissent chez ’enfant prépubere. Le
siege d’¢lection est ’abdomen, 1’épaule, plus rarement le pli inguinal, le thorax,

le dos.

Des formes congénitales sont possibles et trés souvent diagnostiquées avec
retard [104].

Il s’agit alors le plus souvent d’une plaque infiltrée ferme a la palpation,

rouge ou brune (Fig. 56).
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Figure 56 : Dermatofibrosarcome en plaque angiomateuse chez un nourrisson de 14 mois

(cliché du service de dermatologie, hdpital Necker- Enfants malades). [136]

Apres quelques temps d’évolution, des nodules peuvent se développer mais

la 1ésion peut étre longtemps asymptomatique. Elle peut devenir douloureuse.

Les Iésions précoces peuvent étre confondues avec une myofibromatose ou

un AT.

Le fibroblastome a cellules géantes (FCG) est actuellement considéré

comme la forme juvénile du DFS, montrant les mémes anomalies génétiques.

Le FCG apparait surtout chez le grand enfant, en période prépubertaire,

plus fréquemment chez le gargon.

Il est de localisation ubiquitaire avec toutefois une prédominance pour le
tronc. Il se présente comme une masse dermohypodermique a développement

lent, fixé a la peau, asymptomatique [105].

Au plan histologique, c’est une tumeur monomorphe dense, trés richement

cellulaire, envahissant le derme et ’hypoderme.
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Les cellules ont wune disposition plus ou moins fasciculée ou

tourbillonnante. Elles expriment le CD34.

La translocationt (17- ;22) (q22;q13) est quasi constante, ainsi que la

présence de chromosomes surnuméraires en anneau des chromosomes 17 et 22.

Le diagnostic différentiel est parfois difficile avec un fibrosarcome
(cytogénétique), une fasciite nodulaire ou un neurofibrome car le contingent

superficiel du DFS peut avoir un aspect trés oedémateux, d’allure neuroide.

C’est pourquoi, en particulier chez I’enfant, il faut se méfier des biopsies
superficielles et ne pas hésiter a faire une biopsie chirurgicale devant une tumeur
infiltrée. Le FCG est plus fibreux et comporte des cellules étoilées dispersées

CD34+ et des espaces clairs bordés de cellules multinucléées.

L’évolution naturelle est trés lente, sur des années voire des dizaines

d’années.
Le traitement de choix est I’excision ¢élargie.

Afin de réduire les marges tout en diminuant le risque de récidive, la

chirurgie de Mohs est recommandée.
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VII. TUMEURS ADIPOCYTAIRES
A.Lipomes

Les lipomes sont des tumeurs bénignes de localisation ubiquitaire.
Classiquement, ce sont des tumeurs bien circonscrite qui se développent
lentement. Ils apparaissent pendant les 2 premi¢res décades, mais on peut les

observer dés la naissance.

Le lipome lombosacré congénital peut €tre un marqueur de dysraphisme

spinal [106].

Les lipomes superficiels se manifestent sous forme de masses sous-
cutanées de taille variable, pouvant atteindre 20 cm, molles et mobiles, revétues

d’une peau normale.

Le diagnostic est en général clinique. Toutefois, il est recommandé de
pratiquer un échodoppler afin d’exclure une tumeur vasculaire, de confirmer le

diagnostic et de mieux apprécier la taille de la 1ésion.

L’histologie met en évidence une prolifération bénigne d’adipocytes

matures regroupés en lobules et en général encapsulée.

La plupart des lipomes observés chez I’enfant sont de petite taille,
grossissent peu et ne sont pas génants esthétiquement. Si nécessaire, une exérese
avec une incision & minima peut étre proposée ou une lipoaspiration pour les

Iésions de grande taille.
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B. Lipoblastomes et lipoblastomatose

Les lipoblastomes sont des tumeurs bénignes adipocytaires rares
développées aux dépens des cellules adipocytaires immatures, les lipoblastes.
Elles s’observent par conséquent surtout chez le nourrisson. Le lipoblastome est
une tumeur unique bien encapsulée. On rencontre aussi des lipoblastomatoses

mal limitées, donc difficiles a extirper [107].

Environ 100 cas en ont été rapportés, avec un sex-ratio de 3 garcons pour 1

fille. Tous sont observés avant I’age de 3 ans.
Ils siegent essentiellement dans la région lombaire et dans le dos.

A T’opposé des lipomes, ce sont des tumeurs a croissance rapide souvent

douloureuses, atteignant rapidement une grande taille, infiltrantes, non mobiles.

A Thistologie, on observe un mélange d’adipocytes matures, de lipoblastes
et de prélipoblastes arrangés en lobules. Il existe souvent en périphérie des

cellules fusiformes.

L’évolution est constamment bénigne. Le traitement est chirurgical. Une

récidive n’est pas rare dans I’année suivant I’exérese.
C. Fibrolipomes plantaires congénitaux

Les fibrolipomes plantaires congénitaux sont des nodules situés a la partie
postérieure de la plante des pieds, a la jonction de la partie postérieure de la
voute plantaire et du début de I’éminence talonni¢re. Ils sont bilatéraux et
symétriques, de grande taille (Fig. 57), plus rarement unilatéraux et

asymétriques.
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A la palpation, ces nodules sont fermes, rénitents et dépressibles. Ils sont
indolores a la palpation, mais entrainent une géne au cours du chaussage ou de

I’apprentissage de la marche.

Figure 57 : Fibrolipomes plantaires bilatéraux et congénitaux

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

Si on demande I’Zistologie, ce qui en pratique a peu d’intérét, on observe
une augmentation du nombre des lobules adipeux associés a des cloisons

fibreuses épaisses.

L’évolution est stable. Aucun traitement n’est nécessaire.
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VIII. TUMEURS NERVEUSES
A. Neurofibromes
Deux types de neurofibromes (NF) sont individualisés :
< les NF dermiques
<> les NF nodulaires périphériques isolés ou en grappe.

Les NF dermiques peuvent se développer sur n’importe quelle zone du
corps. Ce sont de petites tumeurs molles, mobiles avec la peau, de 0,1 cm a

quelques centimeétres de large.

Certains ressemblent a des molluscum pendulum. Ils se développent surtout
apres la puberté. Leur siege principal est le tronc. Dans le cadre des
neurofibromatoses, ces lésions sont souvent disséminées sur tout le corps,

épargnant toutefois les zones palmo plantaires.

Les NF nodulaires périphériques sont présents chez 15 % des patients
atteints de neurofibromatose. Ils réalisent des nodules violacés de consistance
ferme le long des nerfs périphériques ou des tumeurs diffuses mal circonscrites

souvent associées a une hypertrophie du tissu conjonctif avoisinant.

I s’y associe souvent une hyperpigmentation en regard et une

hypertrichose.

Ils peuvent étre douloureux et entrainer une neuropathie motrice ou
sensitive [108]. Parmi eux, les NF plexiformes sont classiquement

caractéristiques de la neurofibromatose de type 1 (Fig. 58).
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Ils apparaissent précocement pendant la premiere année de vie et peuvent

étre congénitaux sous 1’aspect d’une plaque pigmentée.

Ce sont des tumeurs de grande taille souscutanées, mal limitées, pouvant
atteindre plusieurs centimetres de diametre (tumeurs royales). Leur consistance
est en général molle mais on peut parfois palper des nerfs hypertrophiques. Ils
siégent surtout au tronc, parfois aux membres, moins fréquemment a la téte et au

cou.

Figure 58 : Neurofibrome plexiforme du pied dans le cadre d’une neurofibromatose de type 1

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

Le diagnotic différentiel principal est le syndrome de Protée (elephant

man).

A Dhistologie, on observe une prolifération de cellules neuroides dermique
ou dermohypodermique non encapsulée. Entre ces cellules se trouve un feutrage
lache de fines fibrilles pales ondulées associées a de nombreux mastocytes. Les
NF plexiformes sont trés mal limités, et on observe, au sein d’une image typique

de NF, de nombreux troncs nerveux de taille variable.
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En dehors du probléme esthétique, la complication principale des NF
plexiformes dans le cadre des neurofibromatoses est leur transformation maligne
en tumeur maligne des gaines nerveuses qui survient a partir de 1’adolescence
dans 5 % des cas. Cette éventualité doit étre évoquée devant 1’apparition d’une
tumeur qui grossit rapidement et qui devient douloureuse. Le pronostic est alors

trés mauvais.
B.Schwannomes

Parfois cités dans la littérature sous I’appellation de neurinomes ou
neurilemmomes, ils sont secondaires a une prolifération des constituants de la
gaine de Schwann des petits nerfs périphériques. Ils peuvent étre isolés ou
multiples et sont trés rares chez I’enfant. Les schwannomes multiples sont

essentiellement observés au cours des neurofibromatoses de type 11.

Cliniquement, ce sont de petits nodules fermes, parfois douloureux, cutanés

ou sous-cutaneés.

Au plan histologique, 1l s’agit d’une prolifération de cellules fusiformes se

disposant en « palissades » associée a des vaisseaux a paroi hyalinisée.
C. Neurothécomes cellulaires

Les neurothécomes cellulaires sont assez communs chez le grand enfant. Ils
prédominent a la téte et se manifestent sous forme d’un nodule asymptomatique

de 1 a 2 cm de diametre souvent revétu d’une peau de couleur normale.

Le diagnostic est rarement fait cliniquement [109].
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Il est constitué d’une population de cellules fusiformes et épithélioides
disposées en lobules dans le derme et parfois également dans la partie
superficielle de I’hypoderme. Ils pourraient appartenir au méme spectre que la

tumeur fibrohistiocytaire plexiforme.

Il s’agit d’une 1ésion de bon pronostic, pouvant récidiver si I’exérése n’est

pas complete.
D.Tumeurs a cellules granuleuses

La tumeur a cellules granuleuses ou tumeur d’Abrikossoff est de sicge
ubiquitaire sur la peau et siege dans 40 % des cas a la face dorsale de la langue.
C’est un nodule bien circonscrit, ferme, a surface un peu verruqueuse, allant de
0,5 a 3 cm de diamétre. La Iésion est le plus souvent solitaire, mais 10 % des cas
sont multiples et plurifocaux [110]. Dans ces cas, une association avec une

neurofibromatose de type 1 a parfois été décrite.

A T’histologie, ¢’est une prolifération dermique de cellules au cytoplasme

microgranuleux d’origine schwannienne PS100+.

Le pronostic est excellent apres exérese.
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IX. TUMEURS HISTIOCYTAIRES

A. Xanthogranulome juvénile

Le xanthogranulome juvénile (anciennement nommé naevoxantho-
endothéliome) fait partie du groupe des histiocytoses non langerhansiennes dont

il est, de loin, la plus fréquente.
Il s’observe chez I’enfant et principalement dans la premicre année.

Il a une prédominance masculine (12/1) chez les jeunes enfants avec

localisations cutanées multiples.

Les 1ésions cutanées se présentent sous I’aspect d’un nodule solitaire ou de
papules/nodules multiples, de couleur brun jaunatre, essentiellement localisés
dans la région cervicofaciale et les épaules (Fig. 59). Des localisations viscérales
ou systémiques sont possibles mais sont exceptionnelles. L’atteinte oculaire est

la plus fréquente.

Le risque de développer une leucémie my¢lomonocytaire chez les enfants
porteurs d’une neurofibromatose de type 1 est deux fois plus élevé lorsqu’ils ont

des xanthogranulomes juvéniles.

Une forme particuliere a I’enfant est 1’histiocytose bénigne céphalique,
variante du xanthogranulome juvénile, se traduisant par une éruption de macules
et de papules érythémateuses, jaunatres ou brunes de quelques millimetres dans
la région cervicocéphalique. L’age moyen de survenue est 15 mois ; 45 % des

cas surviennent avant 6 mois, avec une égale fréquence chez les gargons et les
filles.

Il n’y a pas d’atteinte muqueuse, ni viscérale ni systémique.
9

Quelques cas d’authentiques xanthogranulomes juvéniles associés a une

histiocytose langerhansienne (HL) ont été rapportés.
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Figure 59 : Xanthogranulome juvénile du dos chez un nourrisson.
Noter I’aspect trés jaune de cette 1ésion qui est a un stade trés fortement xanthomisé

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

Figure 60 : Xanthogranulome juvénile du cuir chevelu forme nodulaire jaunatre

(Malade de service de P 4)
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Figure 61. Xanthogranulome juvénile du cuir chevelu forme nodulaire jaunatre, plus étendue

(Malade de service de P4)

Figure 62 : xanthogranulomes juvéniles multiples: de nombreux papules rouge-brun,

lisse, en forme de dome situés dans la région péri-oculaire.

(Malade de service de P4)
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Au plan histologique [131], 1l s’agit d’une infiltration, dense, bien limitée,

non encapsulée d’histiocytes du derme papillaire, parfois réticulaire (Fig. 63).

L’extension peut se faire au niveau du tissu sous-cutané, du fascia et des
muscles, elle est estimé a 38 pourcent des cas. L'épiderme est généralement
inchangée, mais une acanthose, parakératose, une hyperkératose,
hypergranulosis peuvent étre présents. L’infiltrat peut amincir 1’épiderme, voire

I’ulcérer.

Il est composé d’histiocytes, de cellules géantes, de cellules de Touton
(figure 64, 65)a, de lymphocytes, d’¢osinophiles, de neutrophiles et parfois de
cellules mastocytaires. Les cellules géantes Touton classiques, qui se voient
avec une couronne centrale de noyaux entourés de cytoplasme spumeux, sont
caractéristiques mais non spécifiques pour le diagnostic de XGJ et peuvent étre
absentes. Les Iésions précoces de XGJ sont généralement dépourvues de cellules
géantes de type Touton. Les cellules mononucléées et géantes peuvent avoir des
vacuoles dans le cytoplasme, qui donnent I’apparence les cellules

xanthomateuses.

L’aspect des histiocytes et la composition de D'infiltrat peut varier en
fonction de I’ancienneté de la Iésion. Dans les Iésions débutantes, I’infiltrat
inflammatoire est moins important et le cytoplasme est homogene et
¢osinophilique ou amphophilique. Dans les 1ésions plus anciennes, I’infiltrat
inflammatoire est plus important et les histiocytes ont un cytoplasme vacuolé et

xanthomateux.
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Figure 63. Examen histologique standard (x40) d’un xanthogranulome juvénile.
On note un infiltrat dermique composé d’histiocytes, de cellules géantes

et d’un infiltrat inflammatoire lymphocytaire.
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Figure 64 : Microphotographie d'un xanthogranulome juvenile (JXG)

avec des Cellules géantes de Touton.

Figure 65 caractéristiques microscopiques montrent des cellules géantes,

de type Touton (astérisque), et 'hématoxyline-éosine; grossissement original x 400

Les 1ésions sont en régle spontanément régressives en quelques mois ou
années (en moyenne 4 ans) sans cicatrice en dehors d’une pigmentation

résiduelle.
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B. Histiocytoses langerhansiennes

L’HL, anciennement nommée histiocytose X, est définie par
I’accumulation et la prolifération de cellules de Langerhans dans les tissus. Elle
se présente sous des tableaux cliniques différents, allant d’atteintes cutanées
chroniques indolentes jusqu’a des atteintes systémiques généralisées mortelles

[113].
Dans la peau on distingue plusieurs formes.

La maladie de Letterer-Siwe ou HL aigué disséminée atteint généralement

I’enfant de moins de 2 ans.

L’¢éruption est faite de papules érythémateuses ou rouge brun, squameuses,
discretes, siégeant avec prédilection sur le cuir chevelu, la face antérieure du
thorax, le dos, les creux axillaires et inguinaux. Le périnée est souvent affecté
ainsi que les muqueuses. Ces Iésions prennent fréquemment un aspect

purpurique avec parfois des vésiculopustules qui peuvent simuler un herpés.

La maladie de Hand-Schiiller-Christian ou HL chronique multifocale

s’observe chez I’enfant de moins de 5 ans, parfois chez I’adulte.

Le diagnostic est souvent port¢ devant I’atteinte du squelette. L’atteinte

cutanée est généralement moins étendue qu’au cours de la forme aigué.

Le granulome a ¢€osinophiles ou HL chronique focale est une forme
bénigne le plus souvent de trés bon pronostic. Elle atteint généralement 1I’enfant

de 2 a 5 ans, le plus souvent I’os.

138



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez l’enfant

La peau peut également étre atteinte, et la maladie se manifeste alors sous
la forme de papules crolteuses extensives sur le cuir chevelu, le visage et le

tronc mimant une dermatite séborrhéique.

Des aspects nodulaires ou tumoraux ont ¢galement été décrits, en

particulier sur sites de vaccination.

L’HL d’Hashimoto-Pritzker ou HL congénitale spontanément involutive
est une forme a présentation uniquement cutanée et toujours né¢onatale, dont les
Iésions sont souvent disséminées, faites de papules et nodules cernés d’une

bordure perlée et volontiers crolteuse [114, 115] (Fig. 66).

Figure 66 : Histiocytose langerhansienne auto-involutive d’Hashimoto- Pritzker. Lésions
siégeant sur la face latérale du pied, crolteuses, entourées d’un bourrelet télangiectasique

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
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A T’histologie, on observe dans le derme, en particulier dans le derme
superficiel, une accumulation de cellules de Langerhans bien reconnaissables
par leur noyau excentré et réniforme, pale, plicaturé. Dans les formes aigués et
d’Hashimoto-Pritzker s’observe une exocytose intraépidermique marquée. Les

¢osinophiles sont en nombre variable.

Le diagnostic doit obligatoirement étre confirmé par le marquage des

cellules de Langherhans par I’anti-CD1a.

En raison du trés grand nombre des présentations cliniques, le pronostic est
souvent difficile a déterminer. Les paramétres les plus utiles sont 1’age : le
pronostic est plus sombre chez le trés jeune enfant, la forme de Hashimoto-

Pritzker exceptée car régressant spontanément.
L’Histiocytic Society a défini trois stades :
< atteinte d’un organe seul ;
< atteinte d’organes multiples ;
< atteinte d’organes multiples avec dysfonctionnement (foie,poumons).

Dans I’atteinte aigué disséminée, la mortalit¢ est d’environ 10 %. Les
Iésions de granulome a €osinophiles disparaissent spontanément ainsi que celles

de ’HL d’Hashimoto-Pritzker.
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X. MASTOCYTOSE

La mastocytose cutanée peut parfois se présenter comme une tumeur isolée,
néonatale, appelée le « mastocytome », ou donner un tableau de mastocytose
cutanée diffuse a début parfois néonatal (Fig. 67), ou enfin, chez I’enfant plus
grand, un tableau d’« urticaire pigmentaire ». Trente pour-cent des cas de

mastocytoses ont une révélation néonatale.

Dans la forme disséminée, les 1ésions sont volontiers bulleuses [116]. Le
signe de Darier (gonflement et rougeur au frottement) est en général positif. Le

diagnostic est le plus souvent clinique.

Dans les formes bulleuses, les autres maladies bulleuses néonatales peuvent
étre discutées, en particulier I’incontinentia pigmenti, une épidermolyse bulleuse

héréditaire ou une ichtyose bulleuse.

Un mastocytome peut étre confondu avec un xanthogranulome juvénile. Il
s’agit d’une pathologie CKit dépendante comme la grande majorité des

mastocytoses de I’enfant [117].

Figure 67 : Mastocytose néonatale diffuse. Certaines 1ésions sont bulleuses

(cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
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L’ histologie est faite au moindre doute et permet de confirmer le diagnostic
par la présence de mastocytes en nombre accru dans le derme superficiel. Dans
la forme tumorale, les mastocytes sont trés nombreux et volumineux, et
occupent toute la hauteur du derme. Ils sont volontiers associés a des

¢osinophiles.

L’évolution est bonne. Dans la majorité des cas, les Iésions régressent avant
1 an aprés une phase d’extension ou d’accroissement des lésions dans les

premiers mois.

La prise en charge inclut essentiellement 1’éviction des facteurs stimulant la
dégranulation des mastocytes dans les formes profuses (facteurs alimentaires,

médicamenteux, physiques) et des précautions rigoureuses en cas d’anesthésie

[118].
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XI. AUTRES TUMEURS MALIGNES

Les tumeurs cutanées malignes d’origine mésenchymateuse sont parfois
primitives mais sont le plus souvent secondaires a processus tumoral malin
profond. Elles sont en général présentes dés la naissance, mais peuvent
s’observer chez le nourrisson et le jeune enfant [118]. Elles ne représentent que

0,5 % a 2 % des tumeurs infantiles.

Cliniquement, certains arguments peuvent orienter vers la malignité : une
tumeur a développement rapide, de consistance dure, mamelonnée, souvent
bleutée ou violacée. Lorsque les 1ésions sont multiples, leur caractére éruptif «
explosif », avec multiplication rapide des ¢éléments, 1’altération rapide de I’état
général avec une absence de prise de poids, des adénopathies, une
hépatosplénomégalie, permettent de suspecter la nature maligne de 1’éruption

[19].

Lorsqu’on suspecte une tumeur maligne, il est important de prévoir une
biopsie-exérése d’une lésion qui sera en partie fixée, en partie congelée pour
¢tude immunohistochimique, et une autre partie confiée fraiche au laboratoire de

cytogénétique pour étude du caryotype tumoral.

Les sarcomes peuvent étre cutanés primitifs mais le thabdomyosarcome est
¢galement la premiére cause de métastases cutanées chez I’enfant, suivi du

neuroblastome [119].
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Globalement, I’histoire naturelle des tumeurs solides malignes est souvent
de meilleure évolution chez le nouveau-né que chez I’enfant plus agé. Des
anomalies structurales congénitales, cardiaques et orthopédiques en particulier,

sont associées dans 15 % des cas aux tumeurs solides néonatales.

Au cours du syndrome de Costello qui comporte un poids de naissance
¢levé, une macrocéphalie, une dysmorphie faciale, une cutis laxa et une
cardiopathie congénitale, il existe une activation constitutive de la voie des MAP
kinases et, aprés la période néonatale, un risque accru de tumeurs malignes,
rhabdomyosarcome et neuroblastome surtout. La neurofibromatose et le
syndrome de Gorlin sont aussi associés a un risque ultérieur accru de

rhabdomyosarcome [119].

Dans le cas de tumeurs néonatales, le diagnostic est de plus en plus
fréquemment évoqué grace aux échographies prénatales, compétées par une
IRM foetale.

A.Neuroblastomes

Il s’agit de la tumeur maligne la plus fréquente du nouveau-né et du

nourrisson [120].

En période néonatale, le neuroblastome est révél¢ par des métastases
cutanées dans environ 32 % des cas. Elle est beaucoup plus rare chez le grand
enfant (7 % des tumeurs malignes de I’enfant). Les lésions cutanées sont des
nodules fermes et indolores souvent mamelonnés, en général mobiles sur les
plans profonds, et particuliers par leur aspect volontiers violacé, entourés d’un
halo de vasoconstriction (Fig.68). Leur palpation entraine la libération parfois
massive de catécholamines avec blanchiment de la Iésion et risque de poussée
hypertensive. Ces Iésions se multiplient rapidement alors que 1’état général reste

bon.
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Cliniquement, chez le nouveau-né, ces lésions peuvent faire discuter un
blueberry muffin syndrome, des métastases de rhabdomyosarcome, des
localisations cutanées de leucémie ou une myofibromatose infantile dans une
forme multiple. Toutefois, le halo de vasoconstriction aprés palpation est tres
évocateur de la maladie [121]. 1l s’agit d’une tumeur des régions de la créte
neurale et la localisation primitive peut s’observer sur tout le trajet du systéme

nerveux sympathique (60 % des cas dans la zone rétropéritonéale).

Figure 68 : Neuroblastome révélé par ces métastases cutanées caractéristiques par leur
coloration bleutée (cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
L’ histologie permet d’en faire le diagnostic en mettant en évidence une
population tumorale dermohypodermique a différenciation variable, allant de la
forme indifférenciée a cellules rondes jusqu’a la forme différenciée avec

présence de cellules ganglionnaires et de cellules de Schwann (ganglioneurome).

L’¢étude immunohistochimique permet d’aider au diagnostic. Le pronostic
dépend de I’age de survenue du neuroblastome et des localisations secondaires.

On a décrit chez I’enfant de moins de 3 mois des rémissions spontanées [122].
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B. Rhabdomyosarcome

Le rhabdomyosarcome est une des tumeurs malignes les plus fréquentes de

I’enfant. Une présentation cutanée primitive n’est pas exceptionnelle.

Le rhabdomyosarcome primitivement cutané se présente comme une
masse lobulée, infiltrée, adhérente a la peau, luisante, rosée a orangée ou
pourpre, ferme au palper, finement télangiectasique, a ne pas confondre avec un
hémangiome infantile. Il est situé surtout dans les régions téte et cou et génito-
urinaires. Dans cette localisation, ces tumeurs sont alors exophytiques, en «
chou-fleur » et peuvent étre confondues avec des condylomes (sarcomes
botryoides) [123].

C’est également la plus fréquente des tumeurs malignes orbitaires

infantiles.

Au plan histologique, les tumeurs sont plus ou moins bien différencices.
Lorsqu’elles sont peu différenciées, elles posent le probleme du diagnostic des
tumeurs a cellules rondes de I’enfant (sarcomes d’Ewing, neuroblastomes) [20].
Une différenciation myogene peut toutefois souvent étre mise en évidence par

les anticorps spécifiques (myogénine).

Le type histologique le plus fréquent est le type embryonnaire ; les types

botryoide ou alvéolaire sont plus rares.

Le traitement est lourd, associant une excision large, une

polychimiothérapie, et éventuellement une radiothérapie.

Le pronostic semble d’autant meilleur que I’enfant est jeune. Le type

histologique est essentiel pour le pronostic.

Le rhabdomyosarcome alvéolaire a le risque le plus élevé d’expansion

rapide et de métastases.
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C. .Sarcome épithélioide

Le sarcome épithélioide a ¢été rapporté chez I’enfant. Il siege le plus
souvent aux extrémités sous la forme d’une papule ou d’un nodule et n’est pas

reconnaissable cliniquement.
Il est souvent pris pour un granulome a corps étranger [124].

L’ histologie montre des amas de cellules atypiques d’allure épithélioide
souvent associées a des foyers de nécrose. L’aspect peut mimer a granulome

annulaire.

L’immunohistochimie est d’une grande aide diagnostique (cytokeratine
epithelial membrane antigene, vimentine, INI1). Il n’y a pas de marqueur

moléculaire.

Il s’agit d’une tumeur agressive pouvant donner des métastases et

nécessitant, au minimum, une exérese ¢largie.
D. Choriocarcinomes

Le choriocarcinome est une tumeur extraembryonnaire hautement maligne
caractérisée par une prolifération de cellules a différenciation trophoblastique
sécrétant de la b-human chorionic gonadotrophin. Elle se rencontre
exceptionnellement en cas de choriocarcinome métastatique transmis de la mere

a I’enfant et provenant d’un choriocarcinome du placenta [125].

Il se caractérise par des Iésions cutanées et muqueuses pourpres ou
bleutées, papuleuses ou macronodulaires, qui peuvent simuler une

hémangiomatose néonatale disséminée.
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E. Tératome sacrococcygien

Le tératome sacrococcygien est en régle détecté in utero et apparait a la
naissance comme une masse médiane souvent polylobée, bleutée ou pourpre,
déviant le pli fessier, appendue au sacrum sur le scanner ou I’IRM. Les alpha-
foeto-protéines sont a un taux élevé. L exéreése doit étre parfois précédée d’une
chimiothérapie. Le traitement est une urgence néonatale car cette tumeur est trés

agressive.
F.Sarcome de Kaposi

Il est décrit a 1’état épidémique chez I’enfant africain sous la forme de
plaques et de nodules siégeant sur la peau et les muqueuses. Chez I’enfant atteint

de sida il est trés rare.

Dans tous les cas, il semble li¢ a une infection a HHV-8 [126]. Des
Iéilomyosarcomes ont été¢ également rapportés chez des enfants atteints du sida.
Les tumeurs malignes des gaines nerveuses (ancien neurofibrosarcome) ne
s’observent qu’au sein des neurofibromes plexiformes de la neurofibromatose.
Ces tumeurs peuvent étre de diagnostic histologique difficile si on n’a pas la
notion de neurofibromatose car I’architecture normale du neurofibrome disparait
et 'image est celle d’une tumeur maligne a cellules fusiformes, d’allure

sarcomateuse.

148



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez [’enfant

G. Lymphomes

Les lymphomes cutanés sont extrémement rares chez I’enfant. Le moins
rare est, comme chez I’adulte, le mycosis fongoide. Il atteint le grand enfant
généralement aprés 7 ans et ’adolescent, et se traduit au début par des plaques

érythématosquameuses fixes discrétement infiltrées.

Elles sont souvent prises pour des plaques d’eczéma ou de psoriasis. Les

formes en plaques hypopigmentées ne sont pas rares chez 1’enfant.

L’ histologie permet de confirmer le diagnostic, mettant en évidence une
prolifération de petits lymphocytes atypiques de phénotype CD3+, CD4+ dans le

derme superficiel et I’épiderme.

Chez I’enfant, on peut également rencontrer des mycosis fongoides CD8+,

CDA4-.

La biologie moléculaire, lorsqu’elle trouve un clone T, est un bon ajout

diagnostique.

L’évolution est chronique. Une transformation en lymphome de haut grade

est possible.

Les lymphoproliférations cutanées CD30+ viennent ensuite, par ordre de
fréquence. Elles sont représentées essentiellement par la papulose
lymphomatoide. L’age moyen d’apparition est de 7 ans, mais elle peut se voir
chez I’enfant trés jeune. Les 1ésions sont papulonodulaires parfois nécrotiques

(Fig. 69).
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Figure 69 : Papulose lymphomatoide : deux Iésions de la jambe, I’'une papuleuse, I’autre

papulocrotiteuse (cliché du service de dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]

L’ histologie est indispensable pour confirmer le diagnostic, mettant en
¢vidence un infiltrat inflammatoire mixte dans le derme, dans lequel s’observent

des cellules de grandes cellules CD30+.

Le diagnostic est toujours basé sur la confrontation anatomoclinique car
I’histologie n’est pas toujours spécifique et peut parfois faire discuter une lésion

inflammatoire réactionnelle.
L’évolution est celle de poussées successives involuant spontanément.

Le risque est la survenue possible, en général a 1’age adulte, d’un deuxiéme

lymphome nécessitant, par conséquent, une longue surveillance.
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Enfin, le lymphome lymphoblastique cutané doit étre connu car son
diagnostic doit toujours étre fait en urgence. Il se présente, en général, par
I’apparition rapide d’un ou plusieurs nodules a la région téte et cou d’allure

« maligne » : nodules tendus, fermes, rouge vif.

L’ histologie et I’immunohistochimie posent le diagnostic. Ce sont, le plus
souvent, des proliférations de lymphoblastes immatures de phénotype B. La

prolifération est clonale.

L’évolution spontanée est hautement agressive. Il s’agit, toutefois, d’un
lymphome trés chimiosensible et I’enfant peut guérir si le traitement est

commence en urgence [127].
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XII. PSEUDOTUMEURS
A.Granulome annulaire sous-cutané

Cette affection d’origine inconnue est quasi exclusivement pédiatrique. Elle
est appelée dans la [littérature nodule rhumatoide bénin, nodule
pseudorhumatoide, granulome palissadique nodulaire [128]. La lésion survient
en général chez le jeune enfant, rarement apres 10 ans, I’age moyen d’apparition
est de 7,5 ans. C’est un nodule ou une masse d’apparition rapide souvent fixée
aux plans profonds qui se localise en général a la face antérieure des membres
ou a I’extrémité céphalique (occiput) (Fig. 70). Soixante pour-cent des Iésions

sont multiples.

Le diagnostic peut étre posé sur les notions d’age, la localisation et ’aspect
des 1ésions, mais le granulome annulaire profond peut étre un piege diagnostique
puisqu’il est possible d’évoquer une tumeur (sarcome, pilomatricome) ou une

bursite.

i

Figure 70 : Granulome annulaire sous-cutané :

nodule ferme sur la face antérieure du tibia. [136]
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La preuve est donnée alors par I’examen histologique

L’ histologie montre un ou des foyers de collagéne nécrotique dans le derme
profond ou I’hypoderme, entourés par un infiltrat histiocytaire a disposition

palissadique.

La Iésion involue spontanément en quelques mois ou années vers la
guérison. Un traitement n’est donc pas nécessaire. En revanche, des récidives
sont possibles apreés une exérese chirurgicale incompléte, qui toutefois n’est pas
indiquée.

B. Calcifications et ossifications

Les calcifications cutanées et sous-cutanées ne sont pas rares.

Elles résultent de mécanismes multiples. Les calcifications localisées sont

les plus fréquentes. Elles correspondent a

< un phénoméne de calcification d’une tumeur sous-jacente

(pilomatricome, kyste sébacé, hématome) ou bien a

< un traumatisme plus ou moins récent a la suite d’injections de
solutions de chlorure ou de gluconate de calcium, en particulier chez

le nouveau-né.
C. Chéloide
La chéloide est une tumeur cutanée apparaissant dans deux circonstances :

< chéloide postlésionnelle, secondaire a des plaies opératoires, des

brilures, des vaccinations ou des 1ésions inflammatoires ;
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< chéloide spontanée, plus fréquente chez les sujets a peau noire,
apparaissant surtout dans les régions cervicothoraciques, quelquefois

trés invalidante.

Cliniquement, ¢’est une masse dure a surface lisse, rouge et tendue, souvent
spontanément sensible ou prurigineuse. Elle peut avoir une forme un peu
bosselée, mais elle a surtout en périphérie des expansions pseudopodiques, en «

pattes de crabe » (Fig. 71).

Figure 71 : ure Chéloide abdominale chez un adolescent

(cliché du servicede dermatologie, hopital Necker-Enfants malades). [136]
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A Thistologie, on observe une prolifération fibroblastique et des fibres de

collagene hyalinisées.

L’évolution des chéloides est indéfinie mais des guérisons spontanées sont

possibles.

Le traitement est difficile : I’excision chirurgicale est en général suivie
d’une récidive. Sont proposés pour réduire la taille de la chéloide : Ia
cryothérapie, les injections intralésionnelles au Dermojet de solutions ou de
suspensions de dermocorticoides, les résections chirurgicales endochéloidiennes
dans les Iésions volumineuses, la compression forte prolongée par un
pansement, une plaque de silicone ou un vétement compressif €lastique fait sur
mesure (chéloides aprés briilures), I’excision suivie d’une suture sur aiguilles de
curiethérapie maintenue en place pendant 24 a 48 heures dans un but de

prévention des récidives.
D.Nodules cutanés suivant une vaccination

Ces nodules peuvent apparaitre des semaines, voire des mois apres
I’injection et il est fréquent qu’une biopsie soit pratiquée pour suspicion d’un
processus tumoral [20].

Les 1ésions peuvent étre directement liées a la présence in situ d’un agent
pathogéne :

< lésions de BCGite, vaccin pouvant induire une réaction inflammatoire

secondaire a I’injection de mycobactéries de Calmette et Guérin ;

<> inoculation iatrogéne d’une mycobactérie atypique (Mycobacterium

chelonei).
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On a alors a [’histologie une réaction inflammatoire tuberculoide avec

nécrose.
Chez I’enfant immunocompétent, la coloration de Ziehl est négative.

Elles peuvent également correspondre a des réactions aseptiques a corps
étranger survenant apres vaccination par le DTCoq, I’Hevac, le Gardasil et liées

a I’adjuvant (hydroxyde d’alumine) [129].

L’ histologie met alors en évidence une réaction granulomateuse riche en

macrophages grisatres.
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XIII. LES TUMEURS VIRALES [130]
A.Molluscum contagiosum

Il s'agit d'une affection contagieuse inoculable, due au pox-virus, plus
fréquente chez les jeunes enfants. Les molluscums contagiosums se présentent
cliniquement sous la forme de petites ¢élevures hémisphériques, fermes,
blanches, ombiliquées a leur sommet et laissant sourdre un matériel blanc si on

les presse. Sans site préférentiel, ils peuvent €tre disséminés sur tout le corps.

Figure 73 : Molluscum contagiosum

(Malade de service de P 4)
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Figure 74 : Molluscum contagiosum du tronc

( Malade de service de P 4)

Figure 75 : Molluscum contagiosum du dos.

(Malade de service de P 4)
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Figure 76 : Molluscum contagiosum des membres superieurs.

(Malade de service de P 4)

Figure77 : Molluscum contagiosum du tronc.

(Malade de service de P 4)
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Histologiquement, I'épiderme est hypertrophié et constitue des lobules
piriformes. Chaque lobule figure une cupule dont le centre est rempli de cellules
malpighiennes d'aspect vari¢, souvent €osinophiles et volumineuses. L'évolution
est bénigne mais, sans traitement, les lésions peuvent persister. Le diagnostic
peut se poser avec des verrues planes, des papillomes, et éventuellement dans de

rares cas avec des naevus basocellulaires ou des xanthogranulomes juvéniles.

Le traitement peut se discuter entre la curette, l'azote liquide,

I'¢lectrocoagulation et les kératolytiques.
B.Verrues

Ces proliférations bénignes et contagieuses sont dues a un virus Papova,
qui se multiplie dans les noyaux des cellules ; on peut subdiviser cette classe de

virus en plus de 40 type.

Toutes ces verrues répondent & un traitement kératolytique, type acide
salicylique, ou a l'azote liquide.

Nous n'en détaillerons que quelques-unes fréquentes chez les enfants.

1. Verrues vulgaires (VPH 2)

Elles se présentent sous la forme d'une petite tumeur arrondie, grise,
cornée, a surface mamelonnée, isolée ou confluante en placards irréguliers. Elles
siegent €lectivement a la face dorsale des mains, des doigts, a la sertissure des
ongles. Moins souvent, on peut les trouver au niveau des jambes, des genoux,

des avant-bras et des coudes.
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Figure 78 : Verrues au niveau des doigts.

(Malade de service de P 4)

Figure 79 : Verrues au niveau des doigts.

(Malade de service de P 4)
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Figure 80 :Verrues a niveau des doigts.

(Malade de service de P 4)

Figure 81 : Verrues narinaires.

(Malade de service de P 4)
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Histologiquement, en microscopie optique, on note une hyperplasie de
'épiderme refoulant le derme, une hyperkératose avec acantholyse ainsi qu'un
papillomatose considérable. II existe également un important remaniement
cellulaire dans la moiti¢ supérieure de la couche de Malpighi et dans la
granulosa sous forme d'une vacuolisation et d'un noyau plus ou moins
pycnotique. Le diagnostic peut se poser avec une tuberculose verruqueuse, un
épithélioma spinocellulaire, un Bowen et un arsenicisme. Lorsqu'il s'agit d'une
localisation sous-unguéale, toujours penser a une tumeur glomique et surtout a

un naevocarcinome.

Ces Iésions ne justifient pas de traitement agressif. Elles répondent au
traitement kératolytique ou a l'azote liquide. Il existe aussi des guérisons

spontanées.
2. Verrues plantaires (VPH 1)

Tres polymorphes, elles peuvent se présenter comme une lentille cornée
profondément enchdssée dans le derme. On peut noter parfois des aspects
particuliers de verrues plantaires géantes ou arrangées en mosaique. Unique ou
multiple, on la trouve souvent chez des sujets présentant une hyperhidrose
marquée ou chez les enfants se rendant a la piscine. Elle siege avec prédilection
au niveau des points d'appui. Au niveau des diagnostics on peut évoquer dans
certains cas un durillon, un naevus achromique et rarement une hyperkératose
sur radiodermite. Comme les verrues vulgaires, elles répondent au traitement

kératolytique a base d'acide salicylique, mais elles sont plus tenaces.
q yhiq p
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3.Verrues planes (VPH 3, 10, 28)

Ces papules épidermiques de 1 a 5 mm de diametre présentent une surface
lisse ou finement granulée. Le plus souvent profuses, en nappes ou alignées le
long d'une strie (phénomene de Koebner), elles sicgent souvent sur le visage, le

dos des mains, les avant-bras ou les jambes.

Histologiquement, on constate une vacuolisation importante de la partie
supérieure de I'épiderme. Le diagnostic différentiel permet d'évoquer un
lichenlichen nitidus, un Darier, une ¢&pidémoplasie verruciforme ou une
acrokératose de Hopf. L'azote liquide appliqué toutes les semaines pendant 3 a 4

semaines permet un rapide nettoyage des lésions.
C. Papillome

Ce sont de petites digitations groupées en un bouquet a base étranglée dont
l'extrémité libre est kératinisée, siégeant autour des orifices faciaux, des

muqueuses, et dans la barbe ou le cuir chevelu.

Il se présente, histologiquement, comme une hyperplasie ¢épithéliale

bénigne papillomateuse.

D. Végétations vénériennes ou condylomes acuminés (VPH 6,

VPH 11)

Ces tumeurs papillomateuses sont souvent peu saillantes et siegent au
niveau des organes génitaux et de l'anus. Classiquement décrites comme
maladies sexuellement transmissibles, il semble que chez les enfants il puisse y

avoir transmission par les linges de toilette.

164



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez l’enfant

Figure 81 : Condylomes anaux.

(Malade de service de P 4)

Figure 82 : Condylomes anaux.

(Malade de service de P 4)
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Figure 83 : Condylomes anaus.

(Malade de service de P 4)

Histologiquement, elles comportent une forte hyperplasie épidermique avec
une hyperkératose orthokératosique et une vacuolisation des cellules

malpighiennes.

Le diagnostic peut se poser avec des condylomes syphilitiques mais le cas

est rarissime chez l'enfant.
Le seul traitement envisageable est I'azote liquide.

La papillomatose laryngée semble pouvoir, de méme, Etre reliée aux
végétations vénériennes. Ces lésions se développent chez les nouveau-nés au
cours des 6 premiers mois de la vie sous forme de Iésions multiples au niveau du

larynx, la présence de végétations vénériennes ayant été notée chez la mere.
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E. Epidermoplasie verruciforme

Considérée comme un modele de carcinogenése virale cutanée, cette
maladie autosomique récessive commence habituellement au cours de la petite

enfance par l'apparition de deux types de Iésions :

« des papules lisses a type de verrues planes, siégeant essentiellement sur
les membres. L'étude virologique de ces €¢léments met en évidence la présence
de VPH 3 le plus souvent. Toutefois, il est possible de retrouver dans quelques

cas du VPH 5 connu pour sonson pouvoir oncogene ;

« des macules squameuses de type pityriasiforme moins souvent de type
psoriasiforme. Rosées, violacées, pigmentées dans les races blanches,
achromiques dans les populations noires, ces 1ésions de quelques millimétres a
plusieurs centimétres de diametre peuvent confluer par endroit et se disposer en
anneau, en réseau lichénoide ou méme en ligne par phénomene de Kébner. VPH
5 est seul retrouvé a ce niveau et il semble responsable de la transformation
maligne de certains ¢éléments aprés quelques années d'évolution. On voit alors
apparaitre des plaques bowénoides pouvant dégénérer en épithélioma

spinocellulaire.

Plusieurs auteurs ont décrit dans 1'épidermoplasie verruciforme des troubles
de I''mmunité cellulaire (anergie aux intra-dermo-réactions de l'hypersensibilité
retardée, négativité de la sensibilité au DNCB). Le traitement est symptomatique
et consiste en l'exérése chirurgicale des ¢épithéliomas dont on surveille
régulierement l'apparition. Il ne faut en aucun cas pratiquer de radiothérapie sur
les plaques pityriasiformes et les lésions bowénoides, car elle accélere la

survenue d'épithélioma.
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Tableau 4.: Diagnostics a évoquer devant un nodule unique

Tumeurs Fréquence Siege Clinique

Kystes Dysraphiques

— Ombilical + Ombilical Nodule rouge

— Méningocele + Ligne médiane Nodule ferme

— du canal thyréoglosse + entre menton et sternum Nodule solidaire de I'os hyoide

Dermoides (dysembryomes) +++ Racine du nez Queue du sourcil ~ Nodule ferme adhérant a 1'os
parfois inflammatoire
Kystes mucoides ++ Doigts Muqueuse buccale Nodule translucide

Tumeurs annexielles

— Pilomatrixome +++ Visage, extrémités des membres  Petit nodule dur sous-cutané mobile parfois
supérieurs inflammatoire

— Trichilemmome + Face, cuir chevelu, tronc Proche de la verrue

— Hidrocystome apocrine + Face, cuir chevelu Aspect kystique ou noiratre

— Hidradénome papillifére + Périnéovulvaire Petit nodule mobile

— Adénome nodulaire ou + Nodule adhérant a 1'épiderme avec pertuis

tubulaire apocrine

Nodules du tissu adipeux

— Lipome +++ Ubiquitaire Masse sous-cutanée indolore, déprimable

— Hibernome + Cou, région interscapulaire, creux Ressemble aux lipomes
axillaire

— Nodule solitaire du nevus  + Racine des membres Nodule mou

lipomateux superficiel

— Angiolipome ++ Ubiquitaire Nodule douloureux plus ferme que lipome
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Nodules vasculaires et/ou

inflammatoires

— Botryomycome (g ++ Visage, doigts, tronc Tumeur inflammatoire rouge pédiculée

M¢lanome achromique)

— Tumeur glomique (g ++ Extrémités doigts Périunguéale = Masse bleutée

M¢lanome malin) douloureuse +++

— Lymphangiome ++ Ubiquitaire Masse sous-cutanée €lastique dépressible

dermohypodermique

— Angiome sous-cutané +++ Ubiquitaire Masse bleutée

— Rhabdomyosarcome + Téte, cou, membres, sphére Masse sous-cutanée blanc jaunatre,

embryonnaire urogénitale polylobée, vasculaire

— Hémangiopéricytome + Ubiquitaire Nodule sous-cutané

— Hémangiopéricytosarcome + Ubiquitaire Nodule bleuté lobulé douloureux

(Tumeur glomique)

— Fibrosarcome de Darier- + Racines membres, face ant. tronc  Nodule trés ferme, profond, indolore (début
évolution)

Ferrand

(Histiocytofibrome)

— Histiocytofibrome +++ Membres (inf.) Pastille ferme rosée (pigmentée ou
xanthomisée ou vasculaire)

— Gliome périphérique + Racine du nez Nodule angiomateux

Fibromatoses

— Fasciite nodulaire + Membres Tumeur sous-cutanée adhérant aux plans
profonds

— Tumeur desmoide + Abdomen Cou Masse ligneuse indolore, mobile
transversalement

Nodules jaunatres, bruns

— Mastocytome ++ Ubiquitaire Nodule jaunatre ou brun (signe de Darier)

— Xanthogranulome juvénile ++ Téte, tronc, jambe, avant-bras Nodules rosés ou bruns

— Xanthome (métabolique) ++ Coudes, genoux, fesses Gros nodules jaunatres

— Histiocytose type + Ubiquitaire Nodules néonatals érythémateux

Hashimoto-Pritzker

— Me¢élanome juvénile de ++ Visage Nodule rose, rouge-brun

Spitz (Navus juvénile)
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Les tumeurs cutanées de I’enfant sont le plus souvent bénignes, mais des
tumeurs malignes peuvent se rencontrer, en particulier chez le nouveau-né et le
nourrisson. Il s’agit alors d’un diagnostic d’urgence. Elles peuvent parfois étre

révélatrices d’une tumeur maligne profonde (métastases cutanées).

Le diagnostic repose sur la conjonction de plusieurs signes :
< le type de Iésion,

sa disposition,

la couleur,

la localisation de la 1ésion,

ses caractéres a la palpation, a I’auscultation,

le caractere isolé ou multiple,

le caractere évolutif,

I’age de I’enfant,

R T DS

I’état général de ’enfant (adénopathies, hépatosplénomégalie, etc.).

L’examen clinique doit se faire prudemment, en restant attentif aux

différentes manifestations cliniques éventuellement déclenchées par la palpation.
Une conduite graduée est possible en répondant a trois questions :
< Le diagnostic est-il possible cliniquement avec certitude ?

< Peut-on facilement effectuer une biopsie ou une exérése de

la tumeur ?

< Y a-t-il des examens a faire avant la biopsie ?
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Certains groupes I¢€sionnels comme les tumeurs pigmentaires et les
malformations vasculaires sont facilement identifiables cliniquement.

D’autres 1ésions peuvent €tre évoquées, discutées ou retenues, en fonction
de P’expérience du praticien comme les xanthomes et xanthogranulomes, les
malformations congénitales en particulier les tumeurs kystiques, les reliquats
embryonnaires et les tumeurs systématisées d’origine épithéliale.

Parfois le diagnostic clinique n’est pas possible parce que la Iésion
¢lémentaire est peu spécifique ou trop profonde, et alors on a recours a
I’histologie par, au mieux, une biopsie-exérese avec congélation partielle de la

Iésion et, si possible, fragment frais pour étude cytogénétique.

Eviter toutefois de biopsier les tumeurs paramédianes du dos et les tumeurs

de la région sacrococcygienne.

Quelques examens simples non invasifs, peuvent, dans certains cas,
faciliter D’approche diagnostique et [’orientation du geste chirurgical
I’échographie (tumeurs kystiques, vasculaires) ; 1’échodoppler (Iésions
vasculaires) ; la radiographie simple (tumeurs calcifiées, anomalies osseuses
associées) ; le scanner ; I’IRM plus rarement.

A la naissance et chez le jeune nourrisson, les Iésions tumorales

correspondent le plus souvent a des :
<~ dysraphies d’origine embryonnaire (kyste dermoide) ;
<> des hamartomes (naevus verrucosébacé) ;

< des tumeurs malignes (neuroblastomes, rhabdomyosarcomes,
leucémies) ou de pronostic incertain (fibromatoses).

<> Chez le nourrisson plus grand (plus de 3 mois) et chez I’enfant, les
tumeurs cutanées malignes sont exceptionnelles. Les tumeurs les plus
fréquentes sont les hamartomes et les tumeurs bénignes
(pilomatricome).
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Resume

Titre : Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez 1’enfant

Auteur : RABOUNE MOHAMED.

Directeur de thése : PR JABOURIK . F

Mots clés : Tuméfaction ; Enfant; Epidémiologie; Classification ; Traitement
Les tuméfactions cutanées sont un motif de consultation tres fréquent.

Ce sont des proliférations circonscrites, non inflammatoires aux dépens des

différents ¢léments constituant de la peau.

Ces tuméfactions peuvent révéler des pathologies a potentiel malin, aussi

bien que des pathologies bénignes.

La classification est difficile du faite de leur multiplicité, mais elle est en
perpétuelle  réévaluation au regard des avancées moléculaires et

physiopathologiques.

Chez le nourrisson et chez I’enfant, les tumeurs cutanées malignes sont
exceptionnelles. Les tumeurs les plus fréquentes sont les Hamartomes et les

tumeurs bénignes.
Certains groupes lésionnels sont facilement identifiables cliniquement.

D’autres 1ésions peuvent étre évoquées, discutées ou retenues, en fonction

de I’expérience du praticien.

Parfois, le diagnostic clinique n’est pas possible et seule 1’histologie permet

de s’assurer de la nature de la 1ésion.

174



Diagnostic des principales tuméfactions cutanées chez [’enfant

Abstmct

Title : Diagnosis of the main skin tumefactions in children.

Author : RABOUNE MOHAMED.

Thesis director : PR JABOURIK.F

Key words : Tumefaction; child; epidemiology; classification; treatment.
The skin tumefactions are a very frequent motive for consultation.

They are confined, non inflammatory proliferations at the cost of the

various elements constituting of the skin.

These tumefactions can reveal pathologies which has malignant potential,

as well as benignant pathologies.

Classification is difficult because of their multiplicity, but it is in perpetual

revaluation due to the molecular and physiopathological advances.

At the infant and in children, the malignant phymas are exceptional. The

most frequent tumors are hamartomas and benign tumors.
Some lesional groups are easily recognizable clinically.

Other damage can be evoked, discussed or retained, according to the

experience of the practitioner.

Sometimes, the clinical diagnosis is not possible and only the histology

allows to make sure of the nature of the lesion.
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