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JEUDI 20 OCTOBRE 2022

URGENCES EN DERMATOLOGIE

Concepteurs : Pr Jean-David Bouaziz, Dr Pascal Del Giudice

Allocution d'ouverture
Pr J.-D. Bouaziz, Dr P. Del Giudice

Mises au point interactives

9 h 15
–

10 h 30

➜  Infections bactériennes systémiques pour le dermatologue P. Del Giudice

➜  Cellulites (dermohypodermites) graves et fasciites nécrosantes T. Urbina

  10 h 30-11 h 00 : Pause 

Mises au point interactives

11 h 00 
–

12 h 00

➜  Le Lyell en 2022 S. Oro

➜  DRESS : avancées diagnostiques, physiopathologiques et thérapeutiques B. Ben Saïd

12 h 00-12 h 30 – Discussion générale

  12 h 30-14 h 00 : Pause déjeuner  

Questions flash 

14 h 00 
–

15 h 45

➜  La réanimation au cabinet : le b.a.-ba L. Zafrani

➜  Le choc anaphylactique : l’essentiel vital L. Zafrani

➜  Purpura fulminans, ce qui doit vous marquer N. de Prost

➜  Des tumeurs plus urgentes qu’on ne le croit E. Funck-Bentano

➜  Les bulles coriaces M. Alexandre

➜  Les urgences vasculaires P. Senet

  15 h 45-16 h 15 : Pause 

16 h 15
–

17 h 45

➜  Les grandes urgences du dermatologue interniste

l 1re partie : les vascularites M. Jachiet

l 2e partie : les connectivites urgentes F. Chasset

➜  Quelques cas d’érythrodermie qui doivent inquiéter V. Descamps

➜  Les quelques hémopathies urgentes en un coup d’œil A. de Masson

➜  Envenimations et urgences ressenties P. Delaunay

➜  Quelques urgences psychiatriques pour le dermatologue D. Grillault-Laroche

17 h 45-18 h 30 – Discussion générale
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Concepteurs : Pr Didier Bessis, Dr Michel Rybojad
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Pr Didier Bessis, Dr Michel Rybojad

Mises au point interactives

9 h 00 
– 

10 h 15

➜  Taches café au lait de l’enfant : beaucoup de clinique et un peu de génétique D. Bessis

➜  Mélanome de l’enfant S. Fraitag

  10 h 15-10 h 45 : Pause 

Lecture

10 h 45
– 

11 h 15

➜  Sommes-nous en train de perdre la magie de la clinique en dermatologie ? 
L’exemple de l’érythème fessier du nourrisson ! D. Tennstedt

Mises au point interactives

11 h 15
– 

12 h 15

➜  Dermatologie pédiatrique et SARS-CoV-2 T. Hubiche

➜  Tumeurs cutanées du jeune enfant : quand faut-il (ou pas) s'inquiéter ? E. Bourrat

12 h 15-12 h 30 : Discussion générale

  12 h 30-14 h 00 : Pause déjeuner 

Questions flash

14 h 00 
– 

15 h 45

➜  Nouveaux traitements du vitiligo de l’enfant K. Ezzedine

➜  Diagnostics différentiels des hyperpigmentations de l’enfant K. Ezzedine

➜  Lentiginose de l’enfant : signes cliniques distinctifs D. Bessis

➜  Cheveux gris ou blancs de l’enfant D. Bessis

➜  Mosaïcisme pigmentaire : quelle prise en charge en 2022 ? H. Aubert

➜  Quand hospitaliser un exanthème fébrile de l’enfant ? H. Aubert

  15 h 45 -16 h 15 : Pause 

16 h 15 
– 

17 h 45

➜   La vaccination HPV de l’enfant : le point en 2022 M.-A. Dommergues

➜   Nævus congénitaux de l'appareil unguéal L. Thomas

➜   Connaissez-vous le syndrome BAP-1 ? L. Thomas

➜   Teignes : nouvel algorithme décisionnel J.-P. Gangneux

➜   Pustulose infectieuse néonatale : ne pas méconnaître l’urgence A. Calugareanu

➜   Syndrome inflammatoire multisystémique lié au COVID M. Rybojad

➜   Troubles pigmentaires révélateurs d’une maladie interne M. Rybojad

17 h 45-18 h 30 – Discussion générale
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RÉSUMÉ : La prévalence de l’obésité est en nette augmentation dans le monde depuis plusieurs an-

nées. Les patients atteints de psoriasis souffrent plus souvent d’obésité que la population générale.

Ce lien entre psoriasis et obésité est probablement bidirectionnel. En effet, l’obésité amplifie l’inflam-

mation systémique et constitue ainsi un facteur de risque indépendant de psoriasis. On sait aussi que 

les patients avec un psoriasis ont des habitudes de vie qui pourraient favoriser le surpoids (isolement 

social, régime alimentaire moins équilibré, activité physique réduite).

Le dépistage de l’obésité doit se faire régulièrement lors du diagnostic et du suivi, ainsi que le dépis-

tage du syndrome métabolique.

Les traitements systémiques sont moins efficaces chez les patients souffrant d’obésité et les effets se-

condaires plus fréquents. Certains traitements, comme les anti-TNFaa, sont associés à une prise de poids.

E. BRENAUT
Service de Dermatologie, CHU de BREST ;
Laboratoire Interactions Épithéliums Neurones, 
EA4685, BREST.

Prise en charge du psoriasis 
chez le patient souffrant d’obésité

L’obésité, une comorbidité 
fréquente du psoriasis

L’obésité est une comorbidité fréquente 
du psoriasis. Elle se définit par un IMC 
supérieur à 30 et se divise en :
– obésité modérée (grade 1) : IMC 30,0-34,9 ;
– obésité sévère (grade 2) : IMC 35,0-39,9 ;
– obésité morbide (grade 3) : IMC ≥ 40.

On estime qu’entre 11 et 25 % des 
patients atteints de psoriasis sont 
obèses [1]. En France, une étude obser-
vationnelle multicentrique a inclus 
2 210 patients avec un psoriasis (en 
majorité de forme modérée à sévère car 
65,3 % d’entre eux avaient déjà reçu 
un traitement systémique). Parmi ces 
patients, 30,8 % étaient en surpoids, 
21,1 % étaient obèses et 3,1 % souf-
fraient d’obésité morbide [2]. L’analyse 
multivariée retrouvait une association 
entre l’obésité et la sévérité du psoriasis, 
le rhumatisme psoriasique, le diabète, 
la dyslipidémie et l’hypertension arté-
rielle. Cette fréquence de l’obésité chez 

les patients psoriasiques était supérieure 
à la fréquence dans la population géné-
rale, indépendamment de l’âge et du 
sexe, et la différence s’accentuait après 
45 ans [2].

Ce lien entre obésité et psoriasis est 
probablement bidirectionnel. En effet 
les patients psoriasiques présentent 
plus fréquemment que dans la popu-
lation générale un isolement social, 
des symptômes dépressifs, un régime 
alimentaire moins équilibré et une acti-
vité physique réduite pouvant favoriser 
l’obésité. Cependant, des études épidé-
miologiques ont montré que l’obésité 
est un facteur de risque indépendant 
de l’apparition et de la sévérité du pso-
riasis. Ainsi, dans une étude menée sur 
plus de 78 000 femmes suivies pendant 
14 ans, le risque d’apparition du psoria-
sis était de 1,48 (IC95 % : 1,15-1,91) chez 
les patientes avec un IMC compris entre 
30 et 35, et de 2,69 (IC95 % : 2,12-3,40) 
chez les patientes avec un IMC supérieur 
à 35 [3]. Dans cette étude, les patientes 
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avec un tour de taille élevé (supérieur à 
101 cm) avaient un risque relatif de 2,28 
(1,57-3,32) de psoriasis en analyse multi-
variée. Les patientes avec une prise de 
poids conséquente (supérieure à 15 kg) 
avaient plus de risques de développer un 
psoriasis : RR 1,88 (1,44-2,46) [3].

Une autre étude a suivi plus de 
33 000 individus pendant 10 ans. En 
comparaison avec les sujets ayant un 
poids normal, les sujets obèses avaient 
un risque de 1,87 (IC95 % : 1,38-2,52) 
de développer un psoriasis. Une prise 
de poids supérieure à 10 kg et un tour 
de taille élevé étaient aussi associés au 
psoriasis [4].

Physiopathologie : le lien 
entre obésité et psoriasis

L’obésité est un facteur de risque indé-
pendant de l’apparition du psoriasis par 
le biais de l’inflammation systémique. 
L’adiposité semble être un facteur cen-
tral dans cette association et l’expansion 
du tissu adipeux majore l’inflammation 
psoriasique par la surexpression de 
médiateurs pro-inflammatoires par les 
adipocytes : les adipokines. Il s’agit de 
cytokines classiques telles que le TNFa, 
et des molécules spécifiques telles que la 
leptine et la résistine. Des concentrations 
sériques d’IL17 et IL23 plus élevées ont 
été mises en évidence chez des patients 
obèses. À l’inverse, la sécrétion d’adipo-
nectine, adipokine anti-inflammatoire, 
est diminuée [5]. Par ailleurs, la libéra-
tion continue d’acides gras libres dans 
la circulation systémique provoque un 
stress oxydant [5].

Indépendamment de l’obésité, une ali-
mentation riche en graisses engendre 
également des taux sériques d’acides 
gras élevés, ces taux élevés étant corrélés 
avec la sévérité du psoriasis [6]. L’obésité 
amplifie aussi l’inflammation locale car 
elle altère la composition et l’activité 
des cellules inflammatoires de la peau. 
De forts taux de médiateurs de l’inflam-
mation sont retrouvés dans les cellules 

de lésions psoriasiques [6]. L’obésité a 
également une activité délétère sur le 
microbiome qui pourrait renforcer l’in-
flammation chronique [6]. Enfin, un lien 
génétique pourrait être suspecté car le 
gène HLA-Cw6, gène majeur de suscep-
tibilité au psoriasis, serait aussi associé 
à l’obésité [5].

Impact de l’obésité 
sur les traitements

L’obésité est un élément à prendre en 
compte pour le choix d’un traitement. 
Les effets indésirables des traitements 
sont plus fréquents chez les patients 
obèses. Cela s’explique notamment par 
l’association de l’obésité avec le syn-
drome métabolique ou la stéatose hépa-
tique : augmentation de l’hépatotoxicité 
du méthotrexate, augmentation de la 
néphrotoxicité de la ciclosporine [7].

Dans les différentes études, la réponse 
aux traitements systémiques et biolo-
giques était diminuée chez les patients 
obèses [7]. Une méta-analyse a évalué 
l’impact de l’obésité sur l’efficacité 
des anti-TNFa chez des patients avec 
différentes maladies inflammatoires. 
Les patients obèses avec un psoriasis 
ou un rhumatisme psoriasique avaient 
un risque augmenté de 57 % d’être en 
échec de traitement (OR 1,57 ; IC95 % : 
1,30-1,89) [8]. Dans l’étude ECLIPSE, la 
réponse au traitement était diminuée 
chez les patients obèses. À la semaine 48, 
le PASI 90 était atteint par 88,1 % des 
patients avec un poids normal trai-
tés par guselkumab versus 75,2 % de 
ceux traités par secukinumab et chez 
les patients obèses : 82,5 % versus 

65,3 % [9]. Dans l’étude comparant 
l’ixekizumab à l’étanercept et au 
placebo, les patients obèses avaient 
également une réponse diminuée par 
rapport à ceux avec un poids normal, 
avec atteinte du PASI 90 sous ixekizu-
mab et étanercept respectivement pour 
72,6 % et 30,8 % des patients de moins 
de 80 kg et 52,7 % et 11,6 % des patients 
de plus de 100 kg [10].

L’impact de l’obésité peut aussi être 
apprécié par les études de registre. Une 
étude espagnole basée sur le registre 
BIOBADADERM a étudié l’impact de 
l’IMC sur les traitements systémiques 
conventionnels et biologiques [11]. En 
analyse multivariée, une augmenta-
tion de 5 unités de l’IMC était associée 
à un risque accru de 12 % d’arrêter 
le traitement en raison d’un manque 
d’efficacité et de 17 % d’avoir un effet 
indésirable, quelle que soit la molé-
cule utilisée. Les données du registre 
BioCAPTURE permettaient d’analyser 
la persistance du traitement. Un IMC 
élevé était prédictif d’un arrêt de l’éta-
nercept et l’ustekinumab pour manque 
d’efficacité [12]. Dans le registre 
PSOBIOTEQ, les prescriptions de bio-
thérapies étaient différentes selon que 
le patient était obèse ou non (molé-
cules les plus prescrites : adalimumab, 
ustekinumab et étanercept), la persis-
tance du traitement était diminuée, 
principalement à cause d’un manque 
d’efficacité [13].

Impact des traitements 
du psoriasis sur le poids

Une méta-analyse a analysé l’effet des 
biothérapies sur le poids. Six études ont 
été incluses représentant 862 patients et 
évaluant les anti-TNFa, l’ustekinumab 
et le secukinumab [14]. L’adalimumab 
était associé à la plus grande prise 
de poids, suivi de l’infliximab puis 
de l’étanercept. L’ustekinumab et le 
secukinumab n’avaient pas d’effet 
sur le poids. Lors des essais cliniques 
UNCOVER 1, 2 et 3, le poids n’était pas 
impacté par le traitement par ixekizu-
mab à la semaine 60 [15]. Au contraire, 
l’aprémilast était associé à une perte 
de poids dans les études de phase III. 
Sur les 1 184 patients inclus et suivis 
pendant 156 semaines, 21,9 % d’entre 
eux avaient perdu plus de 5 % de leur 
poids à l’inclusion [16]. Aucune don-
née concernant le poids n’est encore 
disponible chez les patients traités par 
anti-Il23.
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Psoriasis et obésité : 
les recommandations 
de traitement

Concernant les traitements systémiques 
chez les patients obèses, les recomman-
dations françaises du groupe psoriasis 
(GRPso) proposent d’utiliser la photo-
thérapie en augmentant prudemment et 
graduellement les doses d’UV (grade C), 
ou le méthotrexate en surveillant de près 
le bilan hépatique (grade C), de considé-
rer l’acitrétine (grade C) et d’éviter la 
ciclosporine (avis d’expert) [17]. Pour 
les biothérapies, elles recommandent 
de préférer l’ustekinumab (grade C, car 
dosage adapté au poids et pas de gain de 
poids sous traitement) et, en cas d’échec, 
l’ixekizumab (grade C) avant les anti-
TNFa, le secukinumab et l’aprémilast 
(avis d’expert).

Il est à noter que ces recommandations 
ont été faites avant l’arrivée des anti-IL23 
et que le niveau de preuve est limité. Les 
critères de choix de traitement dans cette 
population comporteront l’efficacité du 
traitement, la tolérance, l’éventuelle 
prise de poids avec certaines molécules 
et l’effet des traitements sur le risque 
cardiovasculaire.

Psoriasis et obésité : 
prise en charge en consultation 
de dermatologie

Lors du bilan initial d’un patient avec un 
psoriasis, il est recommandé de mesurer 
le poids et la taille pour calculer l’IMC, 
de mesurer la tension artérielle ainsi que 
le périmètre abdominal. Cette mesure du 
tour de taille est importante car l’adipo-
sité centrale est associée aux maladies 

cardiovasculaires et/ou au syndrome 
métabolique. Pour dépister le syndrome 
métabolique, un bilan lipidique et une 
glycémie à jeun seront prescrits [18]. 
Les critères diagnostiques du syndrome 
métabolique sont rappelés dans le 
tableau I. En cas d’obésité, le patient 
pourra être orienté vers un diététicien ou 
un nutritionniste. Une chirurgie baria-
trique sera à envisager pour les patients 
ayant un IMC supérieur à 40 [16].

Différents conseils peuvent être donnés 
aux patients avec un syndrome méta-
bolique :
– pratiquer une activité physique 
de type aérobie (marche rapide, jog-
ging, cyclisme, natation…) au moins 
30 minutes par jour 5 fois par semaine ;
– augmenter la consommation de 
fruits et légumes (5 portions ou plus 
par jour dans l’idéal), privilégier les 
aliments riches en oméga-3 (thon, sau-
mon, noix…) et en oméga-9 (avocat, 
huile d’olive…) et éviter ceux riches en 

graisses saturées (charcuterie, pâtisserie, 
sodas, fromage et viandes grasses, plats 
préparés…), diminuer l’apport calo-
rique, limiter le sel ;
– éviter le tabac et l’alcool.

Effet de la perte de poids 
sur l’évolution du psoriasis

La perte de poids est souhaitable chez les 
patients obèses avec un psoriasis car elle 
permettrait de diminuer l’inflammation 
systémique. L’effet de la perte de poids 
sur le psoriasis a été étudié dans une 
revue de la littérature incluant 10 essais 
cliniques [19]. Les études évaluaient 
généralement l’effet d’une alimentation 
hypocalorique, avaient souvent un effec-
tif limité et l’évaluation était faite entre 
4 et 24 semaines après l’inclusion. La 
perte de poids s’accompagnait générale-
ment d’une diminution du PASI.

Dans l’étude de Naldi et al., 300 patients 
étaient inclus et recevaient un traitement 
systémique avec en plus une prise en 
charge nutritionnelle et physique pour 
le groupe expérimental, ou une simple 
information pour le groupe contrôle. À la 
semaine 20, les patients du groupe inter-
vention avaient une diminution moyenne 
du PASI de 48 % comparée à 25,5 % dans 
le groupe contrôle (p = 0,02) [20].

❙  L’obésité est une comorbidité fréquente du psoriasis.

❙  Elle amplifie l’inflammation systémique et locale et constitue 
un facteur de risque indépendant de psoriasis.

❙  La réponse au traitement est diminuée chez les patients obèses 
et les effets secondaires sont plus fréquents.

❙  Les anti-TNFa sont associés à une prise de poids, l’aprémilast à 
une perte de poids et les autres biothérapies n’ont pas d’effet sur 
le poids.

❙  La mesure du poids, le calcul de l’IMC et la mesure du périmètre 
abdominal doivent faire partie du bilan initial et du suivi du patient 
avec un psoriasis.

POINTS FORTS

Périmètre abdominal > 94 cm pour un homme, > 80 cm pour une femme

Triglycérides > 1,50 g/L ou traitement

HDL cholestérol < 0,40 g/L pour un homme, < 0,50 g/L pour une femme ou traitement

Hypertension artérielle ≥ 130/85 mmHg ou traitement

Hyperglycémie > 1 g/L ou traitement

Tableau I : Diagnostic du syndrome métabolique ≥ 3 des anomalies ci-dessus.
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Dans l’étude d’Al-Mutairi et Nour, 
262 patients étaient randomisés pour 
recevoir un anti-TNFa ± un régime hypo-
calorique (< 1 000 kcal/j). À la semaine 24, 
les patients du groupe intervention 
avaient perdu 12,1 kg en moyenne et le 
PASI s’était amélioré de 84 %, comparé 
à 1,5 kg et 69 % dans le groupe contrôle 
(p < 0,001) [21].

Une étude de cohorte sur base de don-
nées a analysé les effets de la chirur-
gie bariatrique sur le poids : le by-pass 

gastrique était associé à un risque plus 
faible d’apparition de psoriasis et amé-
liorait le pronostic du psoriasis [16].

Conclusion

Les patients avec un psoriasis souffrant 
d’obésité sont de plus en plus nombreux. 
Leur prise en charge est spécifique car 
les traitements sont souvent moins effi-
caces, avec des effets secondaires plus 
fréquents. Il faut malgré tout veiller à ne 
pas les sous-traiter car le psoriasis, en 
altérant l’image corporelle, peut aggra-
ver l’obésité. La prise en charge est multi-
disciplinaire, en veillant notamment à 
dépister le syndrome métabolique.
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RÉSUMÉ : La prévention de la dermatite atopique est un sujet en constante évolution. Font partie 

des recommandations officielles : l’usage des pré- et probiotiques, ainsi que l’éviction totale du tabac 

actif ou passif chez la femme enceinte atopique ou non. L’application dès la naissance d’un émollient 

chez le bébé au titre de la prévention primaire ne fait plus partie de ces recommandations alors que 

l’émollient, les soins d’usage et les probiotiques gardent leur place en prévention secondaire.

C’est aussi l’attitude éducationnelle qui permet aux parents d’agir dès le plus jeune âge et de com-

prendre les facteurs déclenchants, ceux qui sont évitables et ceux qui ne le sont pas.

M. BOURREL-BOUTTAZ
Cabinet de Dermatologie, CHAMBÉRY.

Prévention de la dermatite atopique 
chez l’enfant

L a prévention de la dermatite ato-
pique (DA) chez l’enfant est un sujet 
qui ne peut se résumer à appliquer 

à la lettre les recommandations offi-
cielles, tant la demande des patients 
nous force à élargir le débat au-delà de 
l’evidence-based medicine (EBM) :
– premièrement, la prévention pendant 
la grossesse : quels conseils, pour quelle 
femme ?
– deuxièmement, la prévention chez 
le bébé : quelle prévention primaire et 
pour quels bébés ? Quelle prévention 
secondaire pour les bébés atopiques 
puis les enfants atopiques ?
– troisièmement, qui fera les soins et 
pourquoi les fera-t-il ?

Concernant les recommandations type 
EBM, elles s’appuient sur les European 

Guidelines for Treatment of Atopic 

Dermatitis, publiées en 2018 dans 
l’EADV [1], dont la partie prévention 
renvoie à un texte publié dans l’Allergo 

Journal International en 2014 par la 
Société allemande pour l’allergologie et 
l’immunologie clinique [2]. J’ajouterai 
certains éléments ou réflexions issus 
de ma pratique (30 ans d’activité libé-
rale, 20 ans de travail dans la société 

freudienne Rhône-Alpes, formation à 
la micronutrition, 10 ans de pratique 
dans un programme d’éducation théra-
peutique dans la dermatite atopique à 
l’hôpital Lyon Sud) sous l’appellation 
“mon opinion”.

La femme enceinte

Le risque actuel de DA de l’enfant est 
de 20 % dans une famille sans terrain 
atopique (20 % de 800 000 naissances, 
soit 160 000 bébés atopiques par an), 
alors qu’il atteint 80 % dans une famille 
dont les deux parents sont atopiques. La 
DA étant devenue un problème de santé 
publique, il est logique d’affirmer que 
s’il existe une prévention possible chez 
la femme enceinte, elle doit s’adresser à 
toutes les femmes enceintes que nous croi-
sons en consultation, atopiques ou non. 
Quels messages peut-on alors donner ?

1. Le traitement local d’une femme 

enceinte atopique peut et doit être 

poursuivi

Cela ne constitue pas une prévention 
primaire pour son enfant, mais une 
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évidence qui peut être prise en défaut 
pendant la grossesse. En effet, la corti-
cophobie ambiante pousse certains 
soignants à arrêter le dermocorticoïde 
par crainte (infondée) de vergetures 
ou de passage sanguin et d’atteinte du 
bébé in utero. Or, la corticophobie du 
soignant renforce celle de la maman et 
la poussera donc à ne pas agir au cas 
où son bébé à naître serait atopique [3].

2. Éliminer des facteurs de 

l’environnement de la femme enceinte

EBM : il s’agit du tabac. Le tabac est 
l’élément de l’environnement qu’il 
convient d’éliminer, qu’il soit actif ou 
passif. Cette recommandation devrait 
être respectée le plus tôt possible dans 
la grossesse.

3. Alimentation de la femme enceinte

EBM : que ce soit pendant la grossesse 
ou l’allaitement, l’alimentation de la 
maman doit être diversifiée, le but étant 
d’induire une tolérance aux potentiels 
allergènes alimentaires. Les régimes 
restrictifs préconisés par le passé ont 
été à l’origine d’allergies alimentaires 
très sévères par défaut d’induction de 
cette tolérance.

Mon opinion : cette recommandation 
se heurte à deux éléments implicites 
que les patientes peuvent très bien 
ne pas comprendre. En effet, il peut 
paraître facile d’entendre que tous 
les aliments sont autorisés et qu’il ne 
faut faire aucune éviction, mais il vaut 
mieux préciser que le lait, le gluten, les 
cacahuètes, le poisson sont autorisés. 
Nommer les aliments permet de voir 
l’écart entre le message donné et la 
réalité de la cuisine…

De plus, il faut comprendre ce que veut 
dire une alimentation diversifiée : les 
pizzas, les jus de fruits, les hamburgers 
sont-ils inclus ? La DA est une maladie 
du monde moderne et, dans le monde 
moderne, il existe trop d’aliments trans-
formés, trop de sucre, trop d’additifs… 

Une cuisine diversifiée sous-entend : 
une cuisine de saison (on ne mange pas 
de haricots verts en plein hiver) avec 
des produits frais, cuisinée à l’huile 
d’olive et pas au beurre, avec un équi-
libre qui pour une assiette correspond 
à un quart de protéines, un quart de 
féculents, un demi de légumes. Qui 
mange ainsi ?

4. Compléments alimentaires pendant 

la grossesse

>>> Les probiotiques et les prébio-
tiques

EBM : les probiotiques n’ont montré 
leur effet que dans la prévention mais, 
du fait de la grande hétérogénéité des 
souches de bactéries, il n’est pas pos-
sible (en date de 2014) de faire des 
recommandations. Quant aux prébio-
tiques, ils n’ont montré leur intérêt que 
dans la prévention et, pour les mêmes 
raisons que les probiotiques, il n’est pas 
possible (en date de 2014) d’établir des 
recommandations.

Mon opinion : l’absence de recomman-
dations officielles n’est pas synonyme 
d’interdiction. Est-il dangereux de don-
ner des probiotiques et des prébiotiques 
pendant la grossesse ? Les exceptionnels 
effets secondaires des probiotiques 
(septicémie) n’ont été observés qu’en 
unité de soins intensifs chez des pa-
tients particulièrement critiques. Sinon, 
la communauté scientifique s’accorde à 
dire qu’ils sont sans danger [4].

Mais en avons-nous besoin ? Une méta- 
analyse de 21 publications menée par 
une équipe australienne et publiée en 
2019 établit l’intérêt d’un mélange de 
plusieurs souches donné pendant la 
grossesse, l’allaitement, puis au bébé 
tant dans la population à risque que 
dans celle non à risque pour diminuer 
l’incidence de la DA [5]. Et quand ? 
La question tient en fait à la capaci-
té ou non du microbiote intestinal à 
se réparer spontanément après avoir 
reçu des antibiotiques. La question 

est toujours ouverte. D’autant que le 
lien entre la prise d’antibiotiques et 
les poussées de DA est soutenu dans 
certaines études [6].

Mon opinion est donc de les utiliser en 
prévention chez la femme enceinte, sur-
tout si elle reçoit un traitement antibio-
tique. Quant aux prébiotiques, l’étude 
Prégrall (fig. 1) en cours à Nantes a 
pour but d’identifier ceux qui ont des 
effets sur la prévention de la DA et le 
type d’effets.

>>> Le statut en vitamine D, en oligo- 
éléments et vitamines

EBM : le régime méditerranéen a montré 
son effet préventif sur les maladies ato-
piques. Quant à la vitamine D, les résul-
tats très contradictoires ne permettent 
pas d’opter pour des recommandations.

Mon opinion : beaucoup de femmes 
enceintes en France reçoivent de la 
part de leur sage-femme ou de leur 
gynécologue des compléments alimen-
taires comprenant déjà des vitamines B 
et D, des oligo-éléments et des acides 
gras essentiels de type oméga-3 et 6. 
Cette prescription à visée obstétricale 

Participez 
à notre étude  
& aidez-nous 
à prévenir  
les allergies 
de l’enfant

comme
Grossesse

comme
Prébiotiques

comme
Allergies

Les allergies sont communes chez les enfants, 
et la dermatite atopique, encore appelée 
eczéma, est la plus fréquente (prévalence de 
20%) et la plus précoce des allergies.

Nous savons maintenant que le système 
immunitaire du bébé se développe bien  
avant sa naissance, et que le régime alimen-
taire et l’environnement maternel ont une 
influence importante. Or, des recherches ont 
montré que le microbiote (ensemble des 
bactéries) intestinal de la mère 
joue un rôle déterminant dans 
la prévention de l’allergie.

Les prébiotiques nourrissent la 
flore intestinale et favorisent le 
développement des bactéries 
bénéfiques pour l’organisme. 
En modifiant la flore intestinale de la mère, 
ces effets bénéfiques pourraient se trans-
mettre à l’enfant et permettre de prévenir les 
allergies, notamment la dermatite atopique 
(eczéma).

Qu’est ce que  
l’étude Prégrall ?

LES PRÉBIOTIQUES SONT DES  
FIBRES ALIMENTAIRES QUE L’ON  
RETROUVE DANS L’ARTICHAUT, 
L’AIL OU ENCORE LA BANANE. 

Cette étude a été  
approuvée par  
le Comité d’Ethique et 
le Comité de Protection  
des Personnes

Fig. 1.
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pourrait dès lors étendre son intérêt à la 
prévention de la dermatite atopique [7]. 
Pour celles qui n’auraient pas ce type 
de prescription, il devient simple de 
nous aligner à notre tour, le temps de 
la grossesse et de l’allaitement.

Le bébé

1. Prévention primaire : le bébé n’a pas 

encore déclaré de terrain atopique

>>> L’allaitement protège-t-il de la 
DA ?

Une récente méta-analyse publiée en 
novembre 2019 confirme que l’allai-
tement ne protège pas du risque de 
DA [8].

En l’absence d’allaitement, quel lait 
choisir ? EBM : les bébés à risque non 
allaités devraient être d’emblée nourris 
avec un lait aux protéines de lait de 
vache fortement hydrolysées. Les jus 
végétaux tel que le lait de soja sont 
fortement déconseillés. Il existe deux 
types de lait maternisé sous le label 
“hypoallergénique”. Il s’agit toujours 
de lait de vache mais dont les pro téines 
sont hydrolysées à 90 % pour le label 
“fortement hydrolysées”, à 50 % pour 
le label “faiblement hydrolysées”. Dans 
le cas des bébés à risque (les deux 
parents ont un terrain atopique) qui 
ne pourraient pas être allaités, il est 
recommandé d’opter d’emblée pour un 
lait maternisé aux protéines de lait de 
vache fortement hydrolysées.

Mon opinion : cette notion devrait être 
débattue avec nos collègues pédiatres, 
car rien n’est pire pour les parents que 
d’entendre des avis discordants.

>>> Diversification alimentaire

EBM : la diversification alimentaire est 
préconisée vers 4-5 mois, l’allaitement 
prolongé au-delà aurait même un effet 
favorisant la DA. Il ne faut pas reporter 
l’introduction de certains aliments sous 

prétexte de risque allergique, car le but 
est de favoriser la tolérance alimentaire. 
Ce n’est pas non plus la peine de les 
introduire avant l’âge de 4 mois.

>>> Environnement du bébé

l Les allergènes

EBM : “Primary prevention includes 

the elimination or reduction of (partial) 

causes relevant to disease develop-

ment, including modifications to cau-

sal or predisposing environmental and 

occupational factors on the one hand, 

whilst increasing individual tolerance 

on the other. Although primary pre-

vention is particularly effective among 

at-risk groups (those with a genetic pre-

disposition), it is directed in a limited 

form at the overall population and 

includes health promotion specifically 

with regard to allergies.” [2] L’idée n’est 
donc plus d’éliminer le plus possible 
les allergènes reconnus responsables 
des poussées mais d’envisager que leur 
présence est nécessaire pour l’instaura-
tion d’un niveau de tolérance, laquelle 
prévient du passage à l’allergie : il en 
est ainsi des allergènes alimentaires, 
bactériens, des pollens…

Les animaux de compagnie, EBM : il 
n’existe aucune restriction pour les 
chiens et les chats. Le bébé va produire 
sa propre tolérance aux poils des ani-
maux de sa maison.

Poussière de maison, EBM : aucune 
mesure spécifique antiacarienne n’est 
retenue en mesure de prévention pri-
maire.

Moisissures, EBM : toute source d’hu-
midité et d’insuffisance de ventilation 
doit être réparée.

Vivre dans une ferme, vivre dans une 
grande fratrie, aller à la crèche, EBM : 
ce sont des facteurs protecteurs. La 
grande diversité des biotopes autour de 
l’enfant stimule le système immunitaire 
vers les protections antibactériennes 

aux dépens du système immunitaire 
inflammatoire.

l La pollution est un facteur 

aggravant…

Pollution extérieure, EBM : les parti-
cules fines des pots d’échappement 
des voitures sont tenues responsables 
de DA et d’asthme chez le bébé.

Pollution intérieure, EBM : toute rénova-
tion intérieure est susceptible de polluer 
l’atmosphère par des polluants volatils, 
des formaldéhydes, des émanations 
de peinture…

l … ainsi que les facteurs psycho-

sociaux et le niveau de stress autour 

du bébé

>>> Vaccinations

EBM : elles sont toutes recommandées 
selon le calendrier vaccinal, même si 
elles peuvent révéler ou accentuer le 
terrain atopique.

>>> Mode de naissance

EBM : les enfants nés par césarienne 
sont plus à risque que les autres.

Mon opinion : n’est-ce pas là le rôle 
de l’antibiothérapie préventive [9], 
protocolisée dans les césariennes, sur-
tout quand l’injection a lieu avant le 
clampage du cordon ? La question est 
ouverte, il est facile alors de prescrire 
des probiotiques pour réparer le bio-
tope intestinal dès le post-partum. 
Pour tous les autres bébés nés par voie 
basse, leur biotope intestinal est celui 
de leur mère. La place des probiotiques 
est donc rigoureusement la même que 
pour la mère, la posologie et la forme 
d’administration étant juste adaptée 
au bébé.

>>> Impact des médicaments

EBM : trop de liens confondants ne 
permettent de retenir ni le paracétamol, 
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ni les antibiotiques comme facteurs 
aggravants.

Mon opinion : ne pas pouvoir l’affirmer 
ne nous empêche pas de dire qu’ils sont 
suspects et que les études continuent 
dans ce sens [10], surtout quand il est 
facile de rééquilibrer le microbiote par 
les probiotiques.

>>> Hygiène et soins émollients

Hygiène, EBM : la meilleure compré-
hension de la physiopathologie de 
la peau atopique permet de placer 
l’hygiène de celle-ci au titre de soins 
primaires et pas seulement de soins 
“adaptés”. L’eau et le savon étant re-
connus comme deux facteurs aggravant 
l’anomalie de base de la peau atopique, 
il devient donc logique de proposer 
même en prévention primaire, à tout 
bébé, le rejet de tout savon au profit 
des huiles lavantes ou des produits 
sans savon et le rythme de deux bains 
par semaine.

Hydratation, EBM : la controverse ac-
tuelle et toute récente vise la place des 
émollients en prévention primaire. 
Trois études importantes datant de 
2014 sur des petits échantillons de 
bébés à risque (120) avaient incité à 
préconiser l’hydratation systématique 
dès le début de la vie pour les bébés 
à risque [11-13]. Non seulement elles 
semblaient démontrer la prévention 
primaire de la DA, mais s’y ajoutait 
aussi l’intérêt préventif des sensibili-
sations et allergies alimentaires, l’aller-
gène alimentaire pénétrant à travers la 
peau atopique. Or deux études, l’une 
suédoise [14], l’autre britannique [15], 
viennent contredire ces deux concepts. 
L’étude suédoise sur 2 300 bébés tout 
venant répartis en 4 bras (contrôle, 
émollient seul, émollient + diversifi-
cation alimentaire avec des allergènes 
alimentaires, les deux ensemble) n’a 
montré aucune différence et l’étude 
britannique sur 1 400 bébés à risque 
n’a montré aucun bénéfice de l’hydra-
tation préventive…

2. Prévention secondaire pour le bébé 

atopique ou l’enfant atopique

Cela revient à faire la liste des facteurs 
déclenchant les récidives. Certaines 
récidives sont inévitables : les pous-
sées dentaires, les vaccinations, les 
variations émotionnelles inhérentes à 
la vie de famille et aux phases éduca-
tives, les activités sportives. D’autres 
sont évitables : celles qui proviennent 
du manque de connaissance de la 
physiopathologie, et celles qui pro-
viennent de l’alimentation et du bio-
tope intestinal.

>>> Hygiène

EBM : mêmes conseils qu’en prévention 
primaire.

>>> Hydratation

EBM : elle est en revanche à ce stade la 
base incontournable du traitement afin 
d’étanchéifier la peau atopique.

>>> Environnement

EBM : mêmes conseils qu’en prévention 
primaire.

>>> Vaccinations

EBM : à éviter pendant les poussées, 
sinon aucune restriction.

>>> Alimentation

EBM : le lait de vache, soit par le biais 
de l’intolérance, soit par le biais de l’al-
lergie, peut être un facteur déclenchant 
des crises. L’allergie aux protéines du 
lait de vache (APLV) ne concerne que 
4 % des bébés atopiques, elle est facile 
à reconnaître cliniquement : le bébé 
ne va pas bien, l’atteinte cutanée n’est 
jamais isolée, elle est toujours associée 
à des signes digestifs, on peut même 
observer une cassure dans la courbe de 
poids. Il est rapidement orienté vers nos 
collègues pédiatres allergologues qui 
confirment la supposition clinique par 

les tests et optent pour des laits mater-
nisés sans protéines de lait de vache.

Dans le cas d’une intolérance aux proté-
ines du lait de vache (IPLV), le bébé va en 
règle très bien, hormis la présence d’une 
DA qui revient malgré les soins bien 
faits. Il est alors cohérent d’opter pour 
les laits maternisés aux protéines de lait 
fortement hydrolysées et/ou d’ajouter 
des probiotiques (mon opinion).

Pour l’enfant, les règles alimentaires 
de base sont les mêmes que celles de 
sa mère pendant la grossesse : pas de 
cuisine transformée, réduire fortement 
le sucre rapide (ex. : le petit déjeuner 
plein de céréales sucrées ou la tartine 
de pain de mie recouverte de pâte à 
tartiner chocolatée), une alimentation 
de saison équilibrée… Ce qui peut être 
dans mon expérience une source de 
conflit quand ces conseils ne sont pas 
du tout du goût des autres membres 
de la famille.

>>> Compléments alimentaires

Mon opinion : je recommande des pro-
biotiques à chaque prise d’antibiotique 
et des compléments alimentaires à base 
de fer, de manganèse et de cuivre pour 
éviter les antibiotiques chaque hiver.

>>> Éducation thérapeutique

Réalisée sous forme éducationnelle, au 
cabinet avec les familles, mais aussi 
sous la forme d’un appel téléphonique 
auprès de certains collègues soignants 
juste pour préciser que non, un bébé 
n’est pas trop petit pour être traité.

Sur le thème de l’acquisition des com-
pétences, 2 explications sont particu-
lièrement importantes :
– savoir reconnaître la poussée : dès que 
c’est rouge ou dès que ça gratte ou dès 
que c’est rugueux et pas quand c’est 
pire que la veille ;
– savoir doser la bonne quantité du 
dermocorticoïde prescrit : l’unité pha-
langette.
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❙  Chez la femme enceinte : pas de tabac, une alimentation de 
saison, sans cuisine transformée, équilibrée, sans éviction et les 
compléments alimentaires classiques de la grossesse + des pro- 
et prébiotiques.

❙  Pour la prévention primaire du bébé : aucune efficacité de 
l’hydratation des bébés à risque dès leur naissance, l’allaitement 
maternel ne protège pas, la diversification doit intervenir à partir 
de 4-5 mois, le choix doit se porter sur les laits maternisés à 
protéines de lait de vache fortement hydrolysées en l’absence 
d’allaitement maternel, les probiotiques sont efficaces en préventif 
mais la diversité des souches ne permet pas d’en faire une 
recommandation pour l’instant.

❙  Pour la prévention secondaire du bébé et de l’enfant : jamais de 
savon pour l’hygiène, l’émollient se met sur le corps entier tous les 
jours, insister sur l’équilibre alimentaire et une alimentation saine, 
donner des probiotiques à chaque prise d’antibiotiques, lutter 
contre la corticophobie, chercher une APLV si le bébé a des signes 
digestifs et une IPLV si l’eczéma récidive rapidement malgré des 
soins bien faits.

❙  Attitude éducationnelle : c’est la seule pédagogie qui permet au 
parent d’avoir confiance en ses compétences et de pouvoir les 
transmettre à son enfant. Au-delà du questionnement du parent, 
la consultation doit être le moment de la démonstration des soins.

POINTS FORTS

Qui fera les soins 
et pourquoi les fera-t-il ?

Le parent est la pierre angulaire de la pré-
vention et des soins, rien ne se fera s’il ne 
se sent pas en sécurité avec le traitement, 
avec le soignant et avec ses compétences. 
Or trop souvent, la consultation consiste 
à répondre au problème de la peau de 
l’enfant, alors qu’il faudrait s’adresser au 
parent et à ses propres difficultés.

Une maladie incomprise est une dou-
leur “insensée”. Notre rôle ne se limite 
pas aux soins de la peau, il est impératif 
de donner du “sens” à la maladie et aux 
soins. Donner du sens, c’est permettre 
de comprendre d’où vient le problème 
(épigénétique), de comprendre com-
ment fonctionne la peau (métaphore du 
mur et du ciment qui devient poreux), 
de comprendre l’eczéma sous la forme 
d’un incendie et des boîtes d’allumettes 
qui l’allument, de comprendre d’où 
viennent tous les obstacles qui favo-
risent la non-adhésion au traitement, 
de comprendre pourquoi il faut faire 
les soins même chez un bébé.

Ce sens scelle l’alliance thérapeutique. 
C’est la place de l’attitude éducation-
nelle (plusieurs articles publiés dans 
de précédents numéros s’y rapportent 
déjà : obstacles, préjugés, soignants 
corticophobes, outils rationnels pour 
aborder la corticophobie du patient).

Il convient de rajouter qu’il faut :

>>> Garder la notion de plaisir dans 
la vie de la famille, le discours ne doit 
pas tourner autour de l’eczéma, très 
mortifère pour un enfant.

>>> Autonomiser l’enfant le plus vite 
possible : on joue à la coccinelle ou 
au zèbre.

>>> Faire impérativement la démons-
tration des soins en consultation.

>>> Se retirer des soins dès que l’âge de 
la pudeur arrive, c’est pour cette raison 

que l’enfant doit déjà être autonome 
avant cet âge charnière.

>>> Donner du temps au temps : il faut 
des années pour accepter de se laver 
les dents, autant pour y trouver du 
plaisir, idem pour l’idée de se crémer 
tous les jours.

>>> Revoir régulièrement pour confor-
ter, rassurer, valoriser, expliquer.

>>> Donner des supports pédago-
giques : à l’heure de la littératie, il est 
utile aux patients d’avoir des repères 
fiables (site web, association de pa-
tients, livres, liste des centres d’édu-
cation thérapeutique).

>>> Reprendre régulièrement ensemble 
la liste des facteurs déclenchants : les 
poussées dentaires, les vaccins, les 
erreurs cosmétiques, le sport, l’excès 

de sucre rapide, l’excès d’alimentation 
riche en mauvais corps gras, les anti-
biotiques, le stress, la croissance, la 
pollution, le tabac, les travaux dans le 
quartier ou dans la maison, la pousse 
des poils à la puberté (staphylocoque), 
les conflits et difficultés personnelles…

Conclusion

La prévention de la DA n’a pas fini 
de faire couler de l’encre. En préven-
tion primaire, à ce jour, sont validés 
l’hygiène alimentaire, l’éviction du 
tabac, les pro- et prébiotiques, mais les 
émollients au quotidien n’ont plus leur 
place. En prévention secondaire, les 
émollients et les règles d’hygiène ont 
validé leur priorité, mais la meilleure 
des préventions sera celle qui permet 
d’anticiper les crises et de ne plus 
craindre leur traitement : l’éducation 
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thérapeutique déclinée en attitude 
éducationnelle au cabinet a une remar-
quable efficacité.

BIBLIOGRAPHIE

1. WOLLENBERG A, BARBAROT S, BIEBER T et al. 
Consensus-based European guidelines 
for treatment of atopic eczema (atopic 
dermatitis), in adults and children: 
part II. J Eur Acad Dermatol Venereol, 
2018;32:858-878.

2. SCHÄFER T, BAUER C-P, BEYER K et al. 
S3-Guideline on allergy prevention: 
2014 update Guideline of the German 
Society for Allergology and Clinical 
Immunology (DGAKI) and the German 
Society for Pediatric and Adolescent 
Medicine (DGKJ). Allergo J Int, 2014; 
23:186-199. 

3. VESTERGAARD C, WOLLENBERG A, BARBAROT S 
et al. European task force on atopic 
dermatitis position paper: treatment of 
parental atopic dermatitis during pre-
conception, pregnancy and lactation 
period. J Eur Acad Dermatol Venereol, 
2019;33:1644-1659. 

4. DIDARI T, SOLKI S, MOZAFFARI S et al. A 
systematic review of the safety of pro-
biotics. Expert Opin Drug Saf, 2014;13: 
227-239.

5. AMALIA N, ORCHARD D, FRANCIS KL et al. 
Systematic review and meta-analysis on 
the use of probiotic supplementation in 
pregnant mother, breastfeeding mother 
and infant for the prevention of atopic 
dermatitis in children. Australas J 
Dermatol, 2020;61:e158-e173.

6. METZLER S, FREI R, SCHMAUSSER-
HECHFELLNER E et al.; PASTURE/
EFRAIM study group. Association 
between antibiotic treatment during 
pregnancy and infancy and the devel-
opment of allergic diseases. Pediatr 
Allergy Immunol, 2019;30:423-433.

7. FORTES C, MASTROENI S, MANNOORANPARAMPIL TJ 
et al. Pre-natal folic acid and iron sup-
plementation and atopic dermatitis in 
the first 6 years of life. Arch Dermatol 
Res, 2019;311:361-367.

8. LIN B, DAI R, LU L et al. Breastfeeding 
and atopic dermatitis risk: a system-
atic review and meta-analysis of pro-
spective cohort studies. Dermatology, 
2020;236:345-360.

9. SMAILL FM, GRIVELL RM. Antibiotic 
prophylaxis versus no prophylaxis 
for preventing infection after cesarean 
section. Cochrane Database Syst Rev, 
2014;2014:CD007482.

10. TIMM S, SCHLÜNSSEN V, OLSEN J et al. 
Prenatal antibiotics and atopic derma-
titis among 18-month-old children in 
the Danish National Birth Cohort. Clin 
Exp Allergy, 2017;47:929-936. 

11. KVENSHAGEN BK, CARLSEN K-H, MOWINCKEL P 
et al. Can early skin care normalise dry 
skin and possibly prevent atopic eczema? 
A pilot study in young infants. Allergol 
Immunopathol, 2014;42:539-543. 

12. HORIMUKAI, K, MORITA K, NARITA M et al. 
Application of moisturizer to neo-
nates prevents development of atopic 
dermatitis. J Allergy Clin Immunol, 
2014;134:824-830.e6. 

13. SIMPSON EL, CHALMERS JR, HANIFIN JM 
et al. Emollient enhancement of the 
skin barrier from birth offers effective 
atopic dermatitis prevention. J Allergy 
Clin Immunol, 2014;134:818-823. 

14. SKJERVEN HO, REHBINDER EM, VETTUKATTIL R 
et al. Skin emollient and early comple-
mentary feeding to prevent infant atopic 
dermatitis (PreventADALL): a factorial, 
multicentre, cluster-randomised trial. 
Lancet, 2020;395:951-961. 

15. CHALMERS JR, HAINES RH, BRADSHAW LE 
et al. Daily emollient during infancy 
for prevention of eczema: the BEEP ran-
domised controlled trial. Lancet, 2020; 
395:962-972.

L’auteure a déclaré des liens d’intérêts avec 
AbbVie, Bioderma et la Fondation pour la 
dermatite atopique.



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie – n° 311_Mai 2022 – Cahier 1

Revues générales

19

RÉSUMÉ : Les acrosyndromes vasculaires sont définis comme des troubles vasomoteurs touchant 

les extrémités. On distingue les acrosyndromes paroxystiques au froid (phénomène de Raynaud) ou 

au chaud (érythermalgie) des acrosyndromes permanents (acrocyanose, acrocholose, acrorhigose, 

engelures, hématome digital spontané et ischémie digitale).

Un interrogatoire et un examen clinique rigoureux permettent d’identifier le type d’acrosyndrome, le bi-

lan et le pronostic variant selon le diagnostic. Il existe des formes primitives et des formes secondaires.

Devant une acrocyanose ou une acrorhigose de la femme jeune, ou devant un hématome digital spon-

tané, il n’y a pas lieu de réaliser d’examens complémentaires. Devant un phénomène de Raynaud, en 

l’absence d’atypies, le dosage des anticorps antinucléaires et la capillaroscopie constituent le bilan 

minimum. L’ischémie digitale est une urgence diagnostique et thérapeutique.

T. KLEJTMAN
Service de Médecine vasculaire, 
Groupe Hospitalier Paris Saint-Joseph, PARIS.

Orientation diagnostique et prise en 
charge des acrosyndromes vasculaires

L es acrosyndromes vasculaires sont 
définis comme des troubles vaso-
moteurs touchant les extrémités. 

Ils représentent un motif fréquent de 
consultation.

Tout d’abord, il faut savoir éliminer ce 
qui n’est pas d’origine vasculaire pure : 
des pathologies neurologiques comme 
un syndrome du canal carpien ou une 
neuropathie périphérique peuvent 
entraîner des paresthésies ou hypo-
esthésies des extrémités, mais sans 
modification de la couleur ou de la cha-
leur cutanée. De même, une algodys-
trophie en phase rouge peut mimer une 
érythermalgie. À ne pas méconnaître 
bien que rare, l’œdème bleu de Charcot, 
lié à la pose d’un garrot par le patient, 
peut entraîner un œdème violacé et froid 
dont la limite bien nette doit faire évo-
quer cette pathomimie. Enfin, on peut 
citer chez l’enfant l’acrodynie corres-
pondant à des extrémités froides, plus 
ou moins érythémateuses, très algiques, 
liées à une intoxication mercurielle.

Le diagnostic d’acrosyndromes vascu-
laires est parfois difficile compte tenu 

de leur large polymorphisme sémiolo-
gique et de l’association fréquente de 
plusieurs types. Par exemple, 45 % des 
patientes avec des engelures ont une 
acrocyanose associée. Le bilan à réaliser 
et le pronostic étant différents selon le 
type d’acrosyndrome, il est nécessaire de 
savoir les différencier.

On distingue les acrosyndromes paroxys-
tiques dont les crises durent quelques 
minutes à quelques heures, principa-
lement le phénomène de Raynaud et 
l’érythermalgie, des acrosyndromes 
permanents ou semi-permanents, 
dont les crises évoluent sur plusieurs 
jours ou plus, principalement l’acro-
cyanose, l’acrocholose, l’acrorhigose, 
les engelures, l’hématome digital spon-
tané, l’ischémie digitale permanente et 
les nécroses digitales.

Phénomène de Raynaud

Il s’agit d’un acrosyndrome fréquent 
(10 % de la population adulte) tou-
chant préférentiellement les femmes. 
Les patients décrivent un blanchiment 
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paroxystique d’un ou plusieurs doigts, 
ou moins fréquemment des orteils, suite 
à une exposition au froid ou à l’humi-
dité (fig. 1). Les crises peuvent durer 
de quelques minutes à quelques heures 
et sont caractérisées par cette phase 
blanche (syncopale), indispensable pour 
porter le diagnostic, qui peut être sui-
vie d’une phase bleue (cyanique) et/ou 
d’une phase rouge secondaire à une 
vasodilatation réactionnelle. Les crises 
peuvent être douloureuses et accompa-
gnées de paresthésies ou de sensation de 
“doigts morts”.

1. Interrogatoire et examen clinique

Ce sont des moments clés pour orien-
ter vers une forme primitive (70 %) ou 

secondaire (30 %). Le tableau I résume 
les principales causes de phénomènes de 
Raynaud secondaires.

>>> Terrain

Classiquement, le phénomène de 
Raynaud primitif touche les femmes de 
moins de 30 ans avec un indice de masse 
corporelle faible et s’améliore avec l’âge. 
Les crises surviennent exclusivement 
lors des périodes hivernales ou parfois 
l’été en cas d’exposition au froid. On 
retrouve souvent des antécédents fami-
liaux de Raynaud chez les femmes de 
la famille. Chez les femmes de plus de 
30 ans, une maladie auto-immune, la 
sclérodermie systémique en particulier, 
doit être recherchée. En effet 95 à 100 % 
des sclérodermies systémiques s’accom-
pagnent d’un phénomène de Raynaud. 
La survenue chez un homme jeune taba-
gique doit faire évoquer une maladie de 
Buerger (thromboangéite oblitérante). 
Après 50 ans, un bilan est nécessaire pour 
rechercher une néoplasie sous-jacente. La 
recherche de microtraumatismes répé-
tés au poignet (cadre professionnel ou 
loisirs) et l’utilisation d’engins vibrants 
doit systématiquement être demandée.

>>> Atteinte uni- ou bilatérale

En cas d’atteinte unilatérale, une arté-
riopathie du membre concerné doit 
être recherchée. Par exemple : sténose 

de l’artère sous-clavière athéromateuse 
ou inflammatoire (maladie de Takayasu, 
maladie de Horton), syndrome du défilé 
thoraco-brachial, syndrome du marteau 
hypothénar.

>>> Paresthésies associées

Importante à préciser à l’interrogatoire, 
la présence de paresthésies en dehors des 
crises de Raynaud fera réaliser un élec-
tromyogramme (EMG) à la recherche 
d’un canal carpien.

>>> Prise de médicaments ou toxiques

Il est indispensable de rechercher la 
prise de vasoconstricteurs, y compris 
en collyres, ainsi que l’exposition à cer-
tains toxiques comme la silice, pouvant 
entrer dans le cadre d’une maladie pro-
fessionnelle.

>>> Signes généraux

Ils permettent d’orienter vers une mala-
die systémique (photosensibilité, syn-
drome sec, arthralgies, etc.)

>>> Mesure de la tension artérielle aux 
deux bras

Une asymétrie tensionnelle fera recher-
cher une atteinte artérielle proximale.

>>> Palpation des pouls radiaux ou 
ulnaires et manœuvre d’Allen

Une diminution ou abolition des pouls 
ou un ralentissement de la recoloration 
à la manœuvre d’Allen feront rechercher 
une atteinte artérielle distale.

>>> Manœuvres dynamiques

En cas de phénomène de Raynaud uni-
latéral, elles sont utiles pour dépister un 
syndrome du défilé costo-claviculaire.

>>> Examen cutané

Il permettra de rechercher des signes en 
faveur d’une sclérodermie systémique : 

Fig. 1 : Phénomène de Raynaud d’une main : phase 
syncopale (blanche).

Médicaments/toxiques 
Bêtabloquants, ergot de seigle, interféron alpha, bléomycine, 
ciclosporine/tabac, cocaïne, amphétamines, silice, 
trichloréthylène, chlorure de polyvinyle, arsenic

Maladies auto-immunes 
Sclérodermie systémique, lupus, connectivite mixte, 
dermatomyosite, polyarthrite rhumatoïde, syndrome de 
Gougerot-Sjögren

Artériopathies 
Maladie de Buerger, maladie de Takayasu, maladie de Horton, 
syndrome du défilé, embolies distales, syndrome du marteau 
hypothénar ou maladie des vibrations

Maladies endocriniennes Hypothyroïdie, acromégalie 

Maladies hématologiques
Syndromes myélo/lymphoprolifératifs, maladie des 
agglutinines froides, cryoglobulinémie

Néoplasies Cancers solides 

Causes neuro/
rhumatologiques

Syndromes canalaires (canal carpien)

Tableau I : Principales étiologies des phénomènes de Raynaud secondaires.
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ulcérations digitales (ou cicatrices), 
scléroses digitales et cutanées, télan-
giectasies, calcifications sous-cutanées, 
mégacapillaires ou hémorragies périun-
guéales parfois visibles à l’œil nu (fig. 2).

2. Examens complémentaires

Après cela, s’il n’y a pas d’argument pour 
orienter vers une origine secondaire, 
le bilan minimum à réaliser selon un 
consensus d’experts est un dosage des 
anticorps antinucléaires (avec recherche 
de cibles si positifs) et une capillarosco-
pie [1]. En cas de normalité de ces deux 
examens, le risque d’évolution vers une 
sclérodermie systémique est de 0 à 5 % : il 
n’y aura pas lieu de les contrôler, sauf en 
cas de modification des symptômes [2].

Il est également souvent proposé un 
dosage de la NFS et de la TSH à titre sys-
tématique. Les autres examens (bilan 
biologique élargi, écho-Doppler artériel 
des membres supérieurs, EMG) ne seront 
prescrits qu’en cas de suspicion de forme 
secondaire.

3. Traitements

Les mesures de protection contre le 
froid sont indispensables. Dans les 
formes invalidantes, un traitement par 
inhibiteurs calciques est proposé [3]. 
La nifédipine a l’AMM dans cette indi-
cation. En cas d’ulcérations digitales 
associées, des perfusions d’iloprost 
(analogue semi-synthétique de la pros-
tacycline) permettent une cicatrisation 
plus rapide [4].

Érythermalgie

L’érythermalgie (ou érythromélalgie) est 
un acrosyndrome vasculaire paroxys-
tique correspondant, à l’inverse du 
phénomène de Raynaud, à une hypersen-
sibilité au chaud. Cette pathologie est 
rare, touchant 1,3/100 000 habitants 
aux États-Unis avec une nette prédomi-
nance féminine (75-90 %) [5].

Le diagnostic est clinique : un interro-
gatoire rigoureux peut suffire à poser 
le diagnostic. Le patient rapporte des 
accès de douleurs à type de brûlures avec 
rougeurs et augmentation de la chaleur 
locale au niveau de la plante des pieds 
dans la majorité des cas, mais pouvant 
également atteindre les mains (fig. 3). 
Ces crises surviennent volontiers au cou-
cher ou durant la nuit et sont calmées par 
le froid. Elles peuvent durer de quelques 

minutes à plusieurs heures [6]. L’impact 
sur la qualité de vie peut être majeur.

Le mécanisme physiopathologique 
est un accès de vasodilatation micro-
circulatoire douloureuse avec une 
augmentation durant la crise du flux 
microcirculatoire (× 10) et de la tempé-
rature locale (+ 10 °C) [7].

Il existe des formes primitives et des 
formes secondaires. La figure 4 résume le 
bilan à réaliser devant une érythermalgie.

1. Formes primitives

On trouve des formes primitives chez 
l’enfant causées par une mutation du 
gène SCN sur le chromosome 2 codant 
pour les canaux sodiques voltage- 
dépendants responsables d’une activa-
tion de voies nociceptives. La transmis-
sion est autosomique dominante. Plus de 
70 mutations ont été décrites sur ce gène 
dont une vingtaine s’accompagnerait 
d’une érythermalgie, rendant le dépis-
tage génétique difficile. L’utilisation de 
bloqueurs des canaux sodiques comme 
la lidocaïne ou la mexilétine sont effi-
caces dans ces formes [8].

Chez l’adulte, des formes primitives 
non familiales sont également pos-
sibles, d’origine microcirculatoire pure 
associant vasospasme et vasodilatation. 

Fig. 2 : Sclérodermie avec mégacapillaires et 
hémorragies périunguéales visibles à l’œil nu.

Érythermalgie

Chez l'enfant Chez l'adulte : 
Études microcirculatoires

(pressions digitales, capillaroscopie)
+ recherche d’hypersensibilité au froid 

Recherche de
mutation

des canaux
sodiques

Si - : rechercher forme secondaire
Biologie : NFS, EPP, AAN, TSH,

GAJ, HbA1c, sérologie de Lyme  ±
mutation JAK 2, BGSA si syndrome
sec, EMG, recherche neuropathie

des petites fibres
 Si EM récente : TDM CTAP, PET-TDM 

Si + : forme
primitive

microcirculatoire
pure

Fig. 4 : Prise en charge diagnostique d’une érythermalgie.

Fig. 3 : Crise d’érythermalgie des deux pieds.
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Dans ces formes, on retrouve une asso-
ciation fréquente à une hypersensibilité 
liée au froid (15 % ont un phénomène de 
Raynaud associé et 65 % ont une acro-
cyanose). Les crises surviennent volon-
tiers l’hiver et on retrouve dans près de 
la moitié des cas une diminution de la 
TcPO2 [9]. Les traitements vasodilata-
teurs permettent une amélioration des 
symptômes.

2. Formes secondaires

Les syndromes myéloprolifératifs 
représentent la cause principale. Selon 
l’étude ECLAP, 5,3 % des syndromes 
myéloprolifératifs ont une érythermal-
gie associée avec une mutation JAK2 
retrouvée dans 71 % des cas. Les pla-
quettes anormalement activées libèrent 
des prostaglandines vasodilatatrices, et 
ce indépendamment du nombre de pla-
quettes. Dans la majorité des cas, l’éryther-
malgie précède les anomalies de la NFS, 
d’où l’intérêt de répéter les examens. 
L’aspirine à la dose de 100 à 300 mg/jour 
est efficace dans ces formes [10].

La prise de certains médicaments 
vasodilatateurs comme les inhibiteurs 
calciques, les produits de contraste iodés 
ou les inhibiteurs de recapture de la séro-
tonine peuvent induire une érythermal-
gie. Enfin, on retrouve comme autres 
pathologies causales des connectivites 
(lupus érythémateux systémique, syn-
drome de Gougerot-Sjögren, polyarthrite 
rhumatoïde) ou des néoplasies (cancer 
colorectal, cancer du sein, thymome). 
Le traitement de la maladie sous-jacente 
permet l’amélioration des symptômes 
dans la plupart des cas.

Depuis quelques années, un lien entre 
érythermalgie et neuropathie des petites 
fibres a été établi. Le diagnostic est diffi-
cile car l’EMG est anormal dans seulement 
20 % des cas. L’exploration des petites 
fibres nerveuses est très spécialisée : la 
biopsie cutanée avec étude de la densité 
en fibres nerveuses intraépidermiques est 
le gold standard mais est peu sensible en 
pratique. Les explorations fonctionnelles 

telles que les potentiels évoqués laser, le 
sudoscan ou le thermotest permettent 
d’aider au diagnostic [9]. Les étiologies 
des neuropathies des petites fibres sont 
nombreuses et aucune cause n’est retrou-
vée dans 50 % des cas (tableau II).

Le traitement de la maladie causale, si 
elle est retrouvée, est primordial et des 
traitements symptomatiques comme la 
duloxétine ou la prégabaline peuvent 
être efficaces. Dans certains cas sévères 
et réfractaires, l’application d’une prépa-
ration magistrale à base d’amitriptyline 
ou des perfusions de kétamine peuvent 
être nécessaires.

Acrocyanose

L’acrocyanose est l’acrosyndrome le plus 
fréquent. Elle correspond à une colora-
tion bleutée des extrémités, indolore, 
permanente ou semi-permanente, s’ag-
gravant avec le froid et s’accompagnant 
souvent d’une hyperhydrose (fig. 5). 
Un phénomène de Raynaud ou des 
engelures sont fréquemment associés 

Troubles métaboliques 

Diabète
Syndrome métabolique
Insuffisance rénale
Carence en vitamines B1/B12 
Hypothyroïdie 

Toxiques 
Alcool
Médicaments
Intoxication à la vitamine B6

Maladies infectieuses

VIH
Hépatite C
Hépatite E
Lyme 

Maladies auto-immunes 

Gougerot-Sjögren
Sarcoïdose
Lupus
Vascularites
MICI
Maladie cœliaque  

Néoplasies
Tumeurs solides
Gammapathies

Causes héréditaires 

Amylose TTR
Maladie de Fabry
Canalopathies 
Maladie de Tangier 

Tableau II : Étiologies des neuropathies des petites fibres.

Fig. 5 : Acrocyanose d’un pied.
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❙  Un acrosyndrome unilatéral survenant chez un homme, débutant 
après 35 ans ou s’aggravant avec le temps doit faire réaliser un 
bilan approfondi.

❙  Le bilan minimum d’un phénomène de Raynaud est le dosage des 
anticorps antinucléaires et la capillaroscopie.

❙  L’érythermalgie est un acrosyndrome vasculaire paroxystique 
rare lié à une hypersensibilité au chaud. Il peut être primitif 
chez l’enfant (cause génétique) ou chez l’adulte (origine 
microcirculatoire), ou secondaire (maladie causale ou neuropathie 
des petites fibres). 

❙  L’acrocyanose et l’acrorhigose de la femme jeune et mince ne 
nécessitent pas d’examens complémentaires.

POINTS FORTS

(45 % et 34 % respectivement) [11]. Elle 
touche principalement la femme jeune, 
mince voire anorexique ou ayant perdu 
du poids rapidement. Les muqueuses ne 
sont jamais atteintes, en particulier les 
lèvres, à la différence de certaines patho-
logies respiratoires.

Il n’y a pas d’examen complémentaire à 
réaliser. La capillaroscopie peut retrou-
ver une dilatation de la branche effé-
rente, un fond sombre et violacé et des 
plexus papillaires sous-dermiques bien 
visibles.

En cas d’apparition tardive ou de sur-
venue chez un homme, ou en cas d’ul-
cérations digitales associées, un bilan 
complémentaire est nécessaire afin 
d’éliminer une atteinte artérielle distale, 
une connectivite (sclérodermie systé-
mique) ou une maladie hématologique 
(syndrome myéloprolifératif, cryoglobu-
linémie, maladie des agglutines froides). 
Une atteinte unilatérale doit faire recher-
cher une acrodermatite chronique atro-
phiante (maladie de Lyme tertiaire), 
une algodystrophie ou un œdème bleu 
de Charcot.

L’éviction du froid, du tabac, des médi-
caments vasoconstricteurs et le maintien 
d’un poids optimal constituent la pierre 
angulaire du traitement. Les inhibiteurs 
calciques peuvent être nécessaires lors 
des périodes hivernales pour améliorer 
la tolérance.

Engelures

1. Facteurs favorisants et présentation 

clinique

L’engelure est un acrosyndrome vascu-
laire permanent lié à une hypersensi-
bilité au froid. Il s’agit d’une souffrance 
cutanée provoquée par l’association 
vasospasme-traumatisme local.

Elle survient préférentiellement chez les 
femmes, adolescentes ou jeunes adultes. 
Un IMC bas semble également être un 

facteur favorisant puisque des séries 
de cas d’engelures ont été décrits chez 
des populations pédiatriques souffrant 
d’anorexie mentale [12]. Dans plus de 
70 % des cas, il existe un autre symp-
tôme d’hypersensibilité au froid tel 
qu’un phénomène de Raynaud ou une 
acrocyanose essentielle.

Les engelures apparaissent lors d’expo-
sitions prolongées à des températures 
froides mais qui restent positives, dans 
un milieu humide et ne récidivent pas 
en été. Elles sont à distinguer des gelures 
qui apparaissent lors de l’exposition aux 
températures négatives et sans protection 
suffisante. Les traumatismes répétés, 
comme le frottement des chaussures, sont 
des facteurs favorisants, expliquant l’at-
teinte préférentielle des pieds. Enfin, la 
prise de médicaments vasoconstricteurs 
est un facteur d’aggravation possible et 
doit être systématiquement recherchée.

L’engelure prend la forme d’une papule 
violacée inflammatoire, infiltrée, de 
taille variable, apparaissant brutale-
ment, le plus souvent de façon symé-
trique. Elles sont douloureuses, très 
prurigineuses, surtout lors des phases 
de réchauffement, mais peuvent être 
asymptomatiques. Les lésions peuvent 
évoluer vers un décollement bulleux et 

une ulcération. Elles guérissent sponta-
nément en 2 à 3 semaines et récidivent 
lorsque les conditions climatiques favo-
risantes sont présentes. Le diagnostic est 
clinique, aucun examen complémen-
taire n’est nécessaire ni spécifique.

2. Diagnostics différentiels

Les engelures sont par définition idio-
pathiques.

Le principal diagnostic différentiel est 
le lupus-engelure, forme particulière 
de lupus cutané dont les lésions res-
semblent à des engelures mais qui atteint 
plus volontiers les mains. Ces lésions 
cutanées sont favorisées par le froid 
mais sont également retrouvées l’été. Les 
AAN sont habituellement positifs mais 
peuvent manquer. La biopsie cutanée est 
facilement réalisée en cas d’engelures 
des mains. L’existence d’une vacuolisa-
tion de la membrane basale peut orienter 
vers un lupus. Au contraire, un œdème 
important et une infiltration périsudo-
rale sont davantage en faveur d’engelures 
primitives [13].

Les autres diagnostics différentiels sont 
évoqués si la présentation clinique n’est 
pas typique. En pratique, une étude réa-
lisée sur 104 patients de la Mayo Clinic a 



Cette retransmission sera accessible sur le site :
https://lillypso.realites-dermatologiques.com

La retransmission est strictement réservée au corps médical. Inscription obligatoire.

 Dr Marc Perrussel (dermatologue)

 Dr Thierry Boyé (dermatologue)

 Pr Philippe Goupille (rhumatologue)

Avec la participation des :

Pour votre information, à la suite du décret n°2013-414 du 21 mai 2013 et conformément à l’article 2 de la Loi n°2011-2012 du 29 décembre 2011 relative au renforcement sanitaire du médica-
ment et des produits de santé, chaque laboratoire pharmaceutique a dorénavant pour obligation de rendre public a posteriori ce type d’invitation et notamment son objet, date, le montant, la nature 
des avantages pris en charge et bénéfi ciaires. Lilly France traite vos données personnelles en raison d’un intérêt Légitime de Lilly à communiquer avec vous par exemple au sujet de nos produits, 
nos services, des recherches scientifi ques ou des opportunités de formations. Nous pouvons également utiliser ces données pour respecter nos obligations légales et réglementaires ainsi que pour 
des fi nalités de sécurité. Pour exercer vos droits Informatique et Libertés et pour toutes informations sur ce traitement de données, contactez notre délégué à la protection des données par e-mail 
à privacy@lilly.com. Pour en savoir plus sur la gestion de vos données personnelles et vos droits, rendez-vous sur le site : www.lillyprivacy.com/frfr/hcp.

Lilly France 24 Boulevard Vital Bouhot — CS 50004 — 92521 Neuilly-sur-Seine — Cedex (FRANCE).
Tel : 01 55 49 34 34 — Fax : 01 41 44 02 47 — www.lilly.fr — S.A.S au capital de 375 713 701 € — 609 849 153 R.C.S. Nanterre.

PP-LI-FR-0546 - Mai 2022 © Lilly - Tous droits de reproduction réservés.

vous invitent à la retransmission
EN DIRECT du symposium
organisé dans le cadre des
XIVes Journées Nationales
Provinciales de Dermatologie

Vendredi 1er Juillet

Le continuum psoriasique :
du cutané à l’articulaire

12 h 45

à 13 h 45



26

réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie – n° 311_Mai 2022 – Cahier 1

Revues générales

proposé une stratégie de prise en charge 
des engelures : tous les patients doivent 
avoir un interrogatoire et un examen cli-
nique orienté à la recherche d’une mala-
die auto-immune sous-jacente. En cas de 
survenue chez un homme ou de début 
tardif (après 30 ans), en cas d’élément 
orientant vers une connectivite à l’inter-
rogatoire, de lésion clinique atypique, 
ou encore si le contexte de survenue 
est inhabituel (été), un bilan biologique 
complet avec NFS, électrophorèse des 
protéines sanguines, recherche d’agglu-
tinines froides, AAN, capillaroscopie 
périunguéale ainsi qu’une biopsie cuta-
née doivent être réalisés [14].

En 2020, une alerte sur l’association 
infection au virus SARS-CoV-2 et 
engelures a été émise par les dermato-
logues. En effet, plusieurs cas ont été 
décrits chez des patients jeunes, sans 
antécédents d’hypersensibilité au 
froid, survenant dans des conditions 
non typiques (hors de périodes froides 
et humides) et en association avec des 
symptômes possibles de COVID-19. 
Chez ces patients, l’histologie retrouvait 
deux principaux patterns : une engelure 
typique ou une vasculopathie throm-
botique (respectivement 77 et 23 % des 
cas) [15]. Les engelures survenaient à 
distance de l’infection à SARS-CoV-2, 
expliquant que les tests PCR étaient en 
majorité négatifs, et semblaient être un 
marqueur de meilleur pronostic d’évo-
lution de la COVID-19 [16].

3. Traitement

L’engelure guérit spontanément en 
moins de 15 jours. En cas d’engelures 
actives et en prévention des récidives, 
les mesures de protection contre le froid, 
un chaussage correct, l’arrêt du tabac et 
des médicaments vasoconstricteurs sont 
toujours indispensables.

L’application de dermocorticoïdes de 
classe forte ou très forte peut permettre 
une guérison clinique en quelques jours. 
Un traitement systémique n’est justifié 
qu’en cas d’atteinte très sévère ou de réci-

dives fréquentes. L’utilisation de vasodila-
tateurs comme la nifédipine, le diltiazem 
ou la pentoxifylline a montré une bonne 
efficacité dans de petites séries [17].

Hématome digital spontané

Également appelé apoplexie veineuse 
digitale idiopathique ou syndrome 
d’Achenbach, il s’agit d’un diagnostic 
souvent méconnu et oublié. Il touche 
principalement les femmes vers 50 ans 
et peut être associé à d’autres acrosyn-
dromes, notamment le phénomène de 
Raynaud. Il s’agit d’une tuméfaction 
érythémateuse, violacée, douloureuse 
ou totalement indolore d’un doigt, d’ap-
parition brutale, parfois après un trauma-
tisme mineur (port de sacs, ouverture de 
pots…) ou spontanément.

Il touche préférentiellement les doigts 
(majeur et index) avec une prédomi-
nance sur les phalanges proximales. 
Il est lié à la rupture d’une veine digi-
tale par fragilité vasculaire. Une réac-
tion vasospastique induite par les 
médicaments antimigraineux (ergo-
tamine) a également été décrite [18]. 
Le reste de l’examen clinique est normal, 
les pouls distaux sont présents.

Aucun examen complémentaire n’est 
nécessaire pour confirmer le diagnos-
tic. Il n’y a pas de traitement spécifique, 
la guérison est spontanée en 1 semaine 
environ avec évolution selon les teintes 
de la biligénie. Des récidives ont été 
décrites, parfois sur le même doigt.

Autres acrosyndromes 
vasculaires permanents bénins

L’acrocholose est définie comme une 
sensation de chaleur des extrémités sans 
érythème ni augmentation de la chaleur 
locale, touchant les femmes dans la 
grande majorité.

À l’inverse, l’acrorhigose correspond à 
des extrémités froides et parfois pâles en 

permanence ; elle est souvent retrouvée 
chez les femmes jeunes et minces.

Le syndrome de Lane est un érythème 
palmoplantaire congénital bénin de 
transmission dominante, non influencé 
par le froid.

Ces acrosyndromes sont souvent peu 
gênants dans la vie quotidienne et ne 
nécessitent aucun examen complémen-
taire ni traitement.

Ischémie digitale

Dans l’ischémie digitale, le doigt ou 
l’orteil est froid, pâle ou cyanique, 
douloureux, avec un temps de recolo-
ration cutanée allongé. À la différence 
du phénomène de Raynaud, les symp-
tômes sont permanents. L’évolution 
se fait vers la nécrose cutanée, avec un 
risque d’amputation, ce qui en fait une 
urgence diagnostique et thérapeutique. 
Les causes sont multiples : artériopathies 
athéromateuses ou inflammatoires, para-
néoplasique, hyperviscosité, embolies 
distales, connectivites, etc.
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RÉSUMÉ : La capillaroscopie périunguéale est un examen simple et rapide, indiqué essentiellement 

dans le bilan étiologique de tout phénomène de Raynaud. L’objectif est alors essentiellement de 

rechercher des signes évocateurs de sclérodermie systémique. Elle peut être normale lors du phéno-

mène de Raynaud primitif mais également dans certaines causes secondaires (paranéoplasique, prise 

de toxiques, etc).

La microangiopathie non spécifique peut s’observer dans le Raynaud primitif, l’acrocyanose et de 

nombreuses autres causes. Une microangiopathie organique spécifique s’observe lors de la scléro-

dermie systémique, la dermatomyosite et les connectivites mixtes.

La capillaroscopie a également un intérêt pronostique puisque le paysage sclérodermique tardif 

(plages avasculaires) est associé à des manifestations plus sévères de la sclérodermie systémique, 

notamment des ulcères digitaux.

J.-B. MONFORT
Service de Dermatologie et Médecine vasculaire, 
Hôpital Tenon, PARIS.

La capillaroscopie en pratique

L a capillaroscopie périunguéale est 
un examen simple, rapide, non 
invasif, permettant d’examiner les 

capillaires périunguéaux. L’objectif est 
de visualiser la microcirculation, qui est 
essentiellement présente dans le derme 
papillaire [1]. Il faut bien comprendre que 
le principe est de rechercher des anoma-
lies évocatrices d’une pathologie systé-
mique et non pas des anomalies locales. 
Les capillaires périunguéaux sont les 
seuls pouvant être examinés correcte-
ment car ils sont parallèles à l’axe du doigt 
et la peau est fine à cet endroit. Ainsi, lors 
du phénomène de Raynaud, tous les 
doigts sont examinés en capillaroscopie 
(sauf les pouces), et non pas uniquement 
les doigts atteints par la phase syncopale.

Indications

L’indication principale de la capillaros-
copie est le phénomène de Raynaud. En 
effet, d’après les recommandations, tout 
phénomène de Raynaud, même d’allure 
primitive (jeune femme avec Raynaud 
bilatéral, sans troubles trophiques) doit 
être exploré par une capillaroscopie [2]. 

L’objectif est d’éliminer en priorité 
une sclérodermie systémique (ScS), 
en recherchant notamment une micro-
angiopathie organique spécifique.

Elle est également indiquée dans le bilan 
étiologique des ischémies digitales, avec 
ou sans phénomène de Raynaud, ainsi que 
lors des pneumopathies interstitielles.

La capillaroscopie n’est pas indiquée 
dans l’exploration des érythermalgies, 
des engelures et autres acrosyndromes 
vasculaires (acrocyanose, etc.) car elle 
est alors normale ou non spécifique.

Déroulement

L’examen se pratique dans une pièce bien 
chauffée afin d’éviter une vasoconstric-
tion, idéalement sans consommation de 
tabac avant l’examen. Tous les doigts, 
à l’exception des pouces, sont exami-
nés. Une goutte d’huile d’immersion 
est appliquée à la base de chaque ongle 
puis la zone périunguéale est examinée 
sous illumination en lumière froide avec 
un microscope, permettant un grossisse-
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ment entre 20 et 200. L’association avec 
une caméra haute définition reliée à un 
ordinateur (on parle alors de vidéocapil-
laroscopie, fig. 1) permet de visualiser 
les images en direct sur un écran, puis 
de pouvoir enregistrer ces photos.

L’examen des orteils n’a aucun intérêt 
car il est peu informatif et peu pratique 
à réaliser.

Limites

Certains facteurs peuvent gêner l’inter-
prétation de l’examen :
– hyperkératose périunguéale, manu-
cure récente, application de vernis trop 
proche des cuticules ;
– phototype foncé : chez le patient à peau 
foncée, la pigmentation peut masquer les 
capillaires et rendre difficile l’examen 
(fig. 2) ;
– déformation des doigts (arthrose, 
rétractions tendineuses…) avec impos-
sibilité de poser les mains bien à plat ;

– disposition des capillaires en “banc 
de poissons” : situation physiologique 
où les capillaires ne sont pas parallèles 
à l’axe du doigt, seule leur extrémité est 
visible. La morphologie des capillaires 
est alors difficile à analyser.

Que rechercher lors de 
l’examen capillaroscopique ?

Seule la première rangée de capillaires 
est examinée.

1. Évaluation quantitative

La densité capillaire se mesure grâce à une 
mire en vidéocapillaroscopie, sur 1 mm, 
permettant de compter manuellement les 
vaisseaux (trait vert sur la figure 3). Elle 
s’effectue sur chaque doigt, en faisant une 
moyenne à la fin de l’examen. Elle doit être 
comprise entre 8 et 12 capillaires/mm. 
Une densité inférieure à 7 capillaires/mm 
est pathologique. En dessous de 2 capil-
laires/mm sur une zone donnée, on parle 
de plage avasculaire.

Le diamètre des capillaires est égale-
ment évalué. Il doit être compris entre 
20 et 30 µm. Au-dessus de 30 µm, on 
parle de capillaires dilatés. Un méga-
capillaire est un capillaire dont le dia-
mètre dépasse 50 µm sur l’anse afférente 
et efférente (soit > 100 µm si les 2 anses 
sont indissociables).

2. Évaluation qualitative

Tous les capillaires de la première rangée 
ont globalement un aspect identique. Le 

capillaire est en forme de “U inversé”, 
comme une épingle à cheveux. Son axe 
est parallèle à celui du doigt examiné. 
Chaque capillaire a une branche affé-
rente et une branche efférente.

Les microhémorragies s’observent lors-
qu’il y a une souffrance endothéliale, 
elles sont souvent associées à des capil-
laires dilatés ou aux mégacapillaires. 
Elles sont facilement distinguables des 
hémorragies traumatiques (artefact), 
grossières, dues à un métier manuel ou 
une onychotillomanie.

On peut parfois observer des dystrophies 
lorsque le trajet du capillaire ne fait pas 
exactement un “U inversé”. Les dystro-
phies mineures sont de type caducées 
(double boucle), en boucle ou en cré-
neau. Elles touchent moins de 15 % des 
capillaires par définition.

Les dystrophies majeures sont des capil-
laires ramifiés avec des branches très 
irrégulières, hétérogènes. Ils peuvent 
avoir une forme de “feuilles de fougères” 
(bushy capillaries).

Les capillaires doivent être parallèles 
entre eux. On parle de désorganisation 
architecturale lorsque ce parallélisme 
est perdu.

Un œdème est parfois visible. Il est res-
ponsable d’un aspect flou, “cotonneux”. 
Il n’est pas spécifique. Il s’observe fré-
quemment lors des microangiopathies 
organiques mais n’est ni nécessaire ni 
suffisant.

Conclusion de l’examen 
capillaroscopique

À l’issu de l’examen capillaroscopique, 
trois conclusions sont possibles :
– l’examen est normal (fig. 3) : les capil-
laires sont fins (< 20 µm), bien paral-
lèles, en forme d’épingle (une branche 
afférente et une branche efférente avec 
un aspect en “U” retourné), il n’y a pas 
de souffrance capillaire (pas de micro-

Fig. 1 : Vidéocapillaroscope.

Fig. 3 : Capillaroscopie normale. La mire (en vert) 
correspond à 1 mm.Fig. 2 : Capillaroscopie ininterprétable (phototype VI).
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hémorragies), la densité capillaire est 
normale (8-12/mm) ;
– microangiopathie non spécifique 
(fig. 4) : il existe des anomalies mineures 
(dystrophies mineures sur plus de 15 % 
des capillaires, hémorragies, capillaires 
dilatés). Il n’y a jamais de mégacapil-
laires ni de plages avasculaires ;
– microangiopathie organique spéci-
fique (fig. 5) : par définition, il existe des 
mégacapillaires et/ou des plages avas-
culaires.

Interprétation du résultat 
de la capillaroscopie

Lors du phénomène de Raynaud primi-
tif, la capillaroscopie est normale ou peut 
mettre en évidence une microangiopa-
thie non spécifique. Devant un phéno-
mène de Raynaud, une capillaroscopie 
normale et des facteurs antinucléaires 

négatifs peuvent quasiment exclure le 
diagnostic de sclérodermie systémique 
(risque évolutif vers une sclérodermie 
systémique < 5 %) [3, 4].

Une microangiopathie non spécifique 
peut s’observer lors de l’acrocyanose. La 
capillaroscopie n’est pas indiquée en cas 
d’acrocyanose typique, mais lorsqu’elle 
est réalisée, elle met en évidence un fond 
sombre, violacé, avec de nombreuses 
microhémorragies et des capillaires 
dilatés (fig. 4). Dans la majorité des cas, 
seule la branche efférente des capillaires 
est dilatée, avec une branche afférente de 
diamètre normal.

La microangiopathie organique spé-
cifique peut s’observer lors de la sclé-
rodermie systémique essentiellement 
(86-100 %), de la dermatomyosite (DM) 
(30-75 %) et des connectivites mixtes 
(50-65 %). Elle peut également s’observer 
lors du lupus érythémateux (6-12 % des 
cas), notamment en cas de lésions digi-
tales de lupus érythémateux (30 % des cas 

vs 3 % sans lésions digitales, p < 0,05) [5]. 

Depuis 2013, la capillaroscopie fait par-
tie des critères diagnostiques ACR de la 
sclérodermie systémique [6]. À noter 
que l’aspect capillaroscopique seul ne 
permet pas de distinguer une ScS d’une 
DM ni d’une connectivite mixte.

Certains cas sont parfois difficiles à inter-
préter : présence d’un seul mégacapil-
laire isolé, densité normale sur certains 
doigts mais anormale sur d’autres… Dans 
ce cas, la clinique et la biologie peuvent 
bien sûr aider, mais il faudra refaire l’exa-
men capillaroscopique 3 à 6 mois plus 
tard. En effet, les anomalies capillaros-
copiques ne sont pas statiques mais évo-
luent dans le temps. Il est ainsi possible 
d’avoir une capillaroscopie pathologique 
(microangiopathie organique) quelques 
mois après un examen douteux.

Rôle prédictif 
de la capillaroscopie

Il existe deux classifications du pay-
sage sclérodermique (microangiopathie 

Fig. 4 : Microangiopathie non spécifique : hémor-
ragies, capillaires dilatés et dystrophies mineures. 
Aspect typique d’acrocyanose.

Fig. 5 : Microangiopathie organique spécifique lors 
d’une sclérodermie systémique : mégacapillaires et 
diminution de la densité capillaire.

❙  La capillaroscopie est indiquée dans le bilan étiologique de tout 
phénomène de Raynaud, des nécroses digitales et dans le bilan 
étiologique des pneumopathies interstitielles.

❙  Une capillaroscopie normale comprend des capillaires fins, en 
“U inversé”, bien parallèles, sans dystrophies ni hémorragies. La 
densité est normale (> 8/mm), il n’y a pas de mégacapillaires.

❙  La présence d’une microangiopathie organique spécifique doit 
faire rechercher une sclérodermie systémique en priorité, mais 
également une dermatomyosite et une connectivite mixte.

❙  Un paysage sclérodermique actif comprend de nombreuses plages 
avasculaires et une désorganisation sévère. Il est associé à un 
risque élevé d’ulcères digitaux lors de la sclérodermie systémique.

❙  Une capillaroscopie normale n’élimine pas toutes les causes de 
phénomène de Raynaud secondaire.

❙  Un examen douteux doit être répété 3 à 6 mois plus tard : 
les anomalies microcirculatoires étant évolutives, l’aspect 
capillaroscopique se modifie avec le temps.

POINTS FORTS
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organique spécifique) : classification de 
Maricq et classification de Cutolo.

>>> La classification de Maricq [7] dis-
tingue deux types de paysages scléroder-
miques :
– lent : nombreux mégacapillaires, 
microhémorragies ;
– actif : plages avasculaires, désorganisa-
tion architecturale.

>>> La classification de Cutolo [8] 
détaille le paysage sclérodermique en 
trois stades :
– précoce (early) : capillaires dila-
tés, mégacapillaires peu nombreux, 
quelques microhémorragies, pas de raré-
faction évidente, architecture préservée ;
– actif (active) : mégacapillaires fré-
quents, nombreuses microhémorragies, 
raréfaction modérée, peu de désorgani-
sation, rares capillaires ramifiés ;
– tardif (late) : désorganisation architec-
turale, raréfaction capillaire majeure, 
larges plages avasculaires et capillaires 
ramifiés.

Lors de la sclérodermie systémique, un 
aspect capillaroscopique sévère (pay-
sage sclérodermique actif selon Maricq, 
tardif selon Cutolo, fig. 6) est associé à 
une mortalité plus élevée [9], à un score 
de Rodnan plus élevé, à l’hypertension 
artérielle pulmonaire, à l’atteinte pul-
monaire et cardiaque, mais également à 
un risque d’ulcères digitaux plus élevé 
(Odds ratio [OR] = 16) [10].
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logique et néoangiogenèse.
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RÉSUMÉ : Les anomalies vasculaires superficielles constituent un large groupe de pathologies malfor-

matives ou tumorales, développées aux dépens des vaisseaux de tous types. Les tumeurs vasculaires 

résultent d’une hyperplasie cellulaire alors que les malformations sont faites de vaisseaux dyspla-

siques. Cette différence physiopathologique est la base de la classification de l’ISSVA.

L’hémangiome infantile, tumeur la plus fréquente, est traité efficacement par le propranolol. Les 

tumeurs associées au phénomène de Kasabach-Merritt sont beaucoup plus rares. Le traitement de 

première intention est le sirolimus.

Les malformations vasculaires à flux lent sont les malformations capillaires, veineuses et lympha-

tiques ; elles sont souvent combinées et résultent le plus souvent de mutations génétiques soma-

tiques de la voie de signalisation PIK3CA-AKT-mTOR. Les malformations artério-veineuses résultent 

quant à elles de mutations sur les gènes de la voie RAS-MAPK. L’utilisation du sirolimus dans nombre 

de ces pathologies a permis d’améliorer significativement le quotidien de ces patients. De nouveaux 

traitements ciblant spécifiquement la variation génétique responsable montrent des résultats encou-

rageants dans ces pathologies.

O. BOCCARA
Service de Dermatologie, Hôpital Necker, PARIS.

Actualités thérapeutiques dans 
les anomalies vasculaires de l’enfant

L a classification des anomalies 
vasculaires de l’International 
Society for the Study of Vascular 

Anomalies (ISSVA) distingue toujours 
deux grands groupes d’anomalies vas-
culaires : les malformations vasculaires 
d’une part et les tumeurs vasculaires 
d’autre part. D’un point de vue physio-
pathologique, les malformations vascu-
laires sont faites de vaisseaux malformés, 
présents dès la naissance quoique pas 
toujours apparents à ce moment-là, tan-
dis que les tumeurs vasculaires résultent 
d’une hyperplasie cellulaire. Les malfor-
mations peuvent toucher tous les types 
de vaisseaux. Sur le plan hémodyna-
mique, on parle de malformation vascu-
laire à flux lent pour les malformations 
capillaires, veineuses et lymphatiques, 
et à flux rapide pour les malformations 
artério-veineuses. Les différents types de 
malformations peuvent s’associer pour 

réaliser des tableaux de malformation 
vasculaire complexe [1].

L‘identification des mutations géné-
tiques à l’origine des malformations vas-
culaires, impliquant essentiellement les 
voies de signalisation RAS-MAP kinases 
et PIK3CA-AKT-mTOR, conduit à 
l’actualisation régulière de cette clas-
sification. Elle permet d’améliorer la 
compréhension des mécanismes phy-
siopathologiques de ces pathologies et 
d’élargir les perspectives thérapeutiques, 
avec le repositionnement des thérapies 
ciblées développées pour d’autres patho-
logies, notamment cancéreuses, en lien 
avec les mêmes mutations génétiques [2].

La prise en charge des anomalies vas-
culaires avait fait l’objet d’un précédent 
article dans Réalités Thérapeutiques en 

Dermato-Vénérologie en 2015. L’objectif 
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aujourd’hui est de faire un point d’ac-
tualité sur les avancées réalisées depuis.

Tumeurs vasculaires

1. Hémangiome infantile

Le propranolol systémique est le trai-
tement des formes compliquées d’hé-
mangiomes infantiles (HI). Il s’agit 
de ceux menaçant le pronostic vital 
(atteinte sous-glottique associée aux 
HI mandibulaires, atteinte hépatique 
associée aux HI cutanés multiples), de 
ceux ayant un retentissement fonction-
nel, en particulier ophtalmologique, 
des HI ulcérés hyperalgiques et, enfin, 
des HI à risque de cicatrice définitive 
ou de défiguration [3]. En revanche, le 
propranolol n’a pas d’efficacité sur les 
autres types d’anomalies vasculaires. 
Si la durée de traitement théorique est 
de 6 mois, l’observation de rechutes 
fréquentes à l’arrêt conduit à maintenir 
le traitement le plus souvent jusqu’à 
l’âge de 1 an [4]. Certaines formes ont 
une évolution plus particulièrement 
prolongée, les formes mixtes (notam-
ment segmentaires de la région man-
dibulaire, avec en particulier l’atteinte 
labiale inférieure) justifiant parfois des 
traitements de plusieurs années [5].

Concernant la prévention des cicatrices, 
même en cas d’introduction tardive 
(après l’âge de 5 mois), le proprano-
lol améliore le pronostic esthétique et 
diminue la nécessité d’une correction à 
visée esthétique en fin d’évolution [6]. 
Après plusieurs années d’utilisation, 
aucune alerte n’est apparue tant sur le 
profil de tolérance immédiate qu’à plus 
long terme [5].

Le diagnostic et la prise en charge des 
complications neurologiques obser-
vées dans le syndrome PHACES asso-
cié aux HI segmentaires de l’extrémité 
cervico-encéphalique font l’objet d’un 
consensus élaboré et publié en 2016. 
Les HI segmentaires de l’extrémité 
cervico-céphalique et de la région tho-

racique haute peuvent s’associer aux 
complications du PHACES, même si 
l’HI cutané épargne le visage, et doivent 
donc conduire à un bilan morpholo-
gique (échographie cardiaque, angio-
IRM cervico-encéphalique, examen 
ophtalmologique) [7].

2. Tumeurs associées au 

phénomène de Kasabach-Merritt : 

hémangioendothéliome kaposiforme 

et angiome en touffes

Depuis presque 10 ans, le sirolimus 
s’est imposé dans la prise en charge 
des tumeurs potentiellement associées 
au phénomène de Kasabach-Merritt 
(PKM), pathologie extrêmement rare du 
nourrisson caractérisée par la survenue 
brutale d’une thrombopénie profonde 
accompagnée d’une coagulation intra-
vasculaire disséminée (CIVD) d’inten-
sité variable. Les tumeurs responsables 
sont l’hémangioendothéliome kapo-
siforme (HEK) et l’angiome en touffes 
(AT). Dans un certain nombre de cas, 
une mutation somatique du gène 
GNA14 est désormais identifiée [8].

Les publications rapportant l’effica-
cité du sirolimus sur la réduction de la 
tumeur et la correction de la coagulo-

pathie sont nombreuses (fig. 1). Dans 
notre expérience, nous n’avons jamais 
observé d’échec. En revanche, les réci-
dives biologiques et cliniques sont très 
fréquentes lorsqu’on tente d’arrêter le 
traitement, nécessitant parfois de le 
maintenir pendant plusieurs années. 
De façon intéressante, la réponse thé-
rapeutique est maintenue à de très 
faibles doses [9].

Les hémangiomes congénitaux (RICH, 
PICH, NICH), longtemps confondus 
avec les HI, sont en fait beaucoup plus 
proches des tumeurs associées au PKM, 
avec lesquelles ils partagent plusieurs 
points communs :
– la possibilité d’une coagulopathie, 
avec thrombopénie, mais spontané-
ment et rapidement résolutive, en paral-
lèle de l’amélioration clinique [10] ;
– la composante lymphatique observée 
en histologie [11] ;
– parfois des similitudes cliniques qui 
peuvent les rendre très difficiles à dif-
férencier.

Compte tenu de leur évolution quasi-
ment toujours favorable, le traitement 
pose rarement problème et repose 
encore, quand nécessaire, sur les traite-
ments interventionnels.

Fig. 1 : Amélioration spectaculaire d’un hémangioendothéliome kaposiforme associé au phénomène de Kasa-
bach-Merritt sous sirolimus.
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Malformations vasculaires

1. Malformations vasculaires à flux lent

Les malformations vasculaires à flux 
lent sont les malformations veineuses, 
lymphatiques, kystiques et capillaires 
pouvant être isolées ou combinées, ou 
associées à d’autres anomalies tissu-
laires, incluant souvent un syndrome 
hypertrophique. Quelle que soit la 
présentation, il s’agit d’anomalies tis-
sulaires dites en mosaïque, c’est-à-
dire que seules certaines parties de 
l’organisme présentent des manifesta-
tions cliniques et parallèlement expri-
ment la mutation génétique causale. 
Les malformations vasculaires à flux 
lent résultent le plus souvent d’une 
mutation sur un gène de la voie TEK-
PIK3CA-AKT-mTOR, plus rarement 
sur un gène de la voie RAS, dans le cas 
des phacomatoses pigmento-vascu-
laires incluant le syndrome de Sturge-
Weber [2, 12].

Plusieurs études ont démontré l’effi-
cacité du sirolimus, inhibiteur direct 
de mTOR, sur les symptômes inflam-
matoires et douloureux des malforma-
tions lymphatiques [13] mais aussi des 
malformations veineuses. Les compli-
cations hémorragiques, notamment 
digestives dans le syndrome de Bean, 
sont aussi rapidement et durablement 
maîtrisées (fig. 2) [14]. En revanche, 
l’amélioration en termes de volume est 
inconstante ou non significative. Dans 
cette indication, l’alpelisib semble don-
ner des résultats prometteurs. Il s’agit 
d’un inhibiteur spécifique de PIK3CA 

développé initialement dans les patho-
logies cancéreuses. Depuis la première 
publication rapportant son efficacité 
chez une vingtaine de patients atteints 
de syndrome hypertrophique lié à 
PIK3CA, avec notamment une réduc-
tion significative de la taille des lésions 
en particulier vasculaires, cette molé-
cule est actuellement testée dans le 
cadres d’essais thérapeutiques [15].

Le syndrome de Sturge-Weber pose 
le problème de l’atteinte neurolo-
gique, responsable d’une épilepsie et 
d’un retard de développement sévère. 
L’utilisation du sirolimus ici – plus 
délicate parce que chez des tout-petits, 
avec une efficacité incertaine et difficile 
à mesurer – semble donner quelques 
résultats [16]. Le traitement de l’an-
giome plan facial à visée esthétique 
repose toujours sur le laser à colorant 
pulsé qui peut être débuté précocement 
dans les premiers mois de vie.

2. Malformations artério-veineuses

Les malformations artério-veineuses 
(MAV) sont les plus rares des malfor-
mations vasculaires superficielles. 
Elles sont formées de vaisseaux arté-
riels et veineux dysmorphiques inter-
connectés directement, sans capillaires 

Fig. 2 : Malformation lymphatique améliorée par le sirolimus : disparition du suintement, affaissement des 
vésicules, disparition des douleurs inflammatoires.

❙  L’hémangiome infantile est la tumeur vasculaire la plus fréquente 
de l’enfant. Les formes compliquées sont traitées par propranolol.

❙  La prise en charge du syndrome PHACES a fait l’objet d’un 
consensus publié en 2016, notamment pour le diagnostic et le suivi 
des complications neurologiques.

❙  L’atteinte mandibulaire, en particulier labiale inférieure, est 
marquée par une évolutivité prolongée nécessitant un traitement 
plus long que dans les formes classiques.

❙  Les tumeurs associées au phénomène de Kasabach-Merritt, 
caractérisé par une thrombopénie profonde, sont traitées en 
première intention par sirolimus en monothérapie et nécessitent 
dans la majorité des cas un traitement prolongé de plusieurs 
années. Le sirolimus garde une efficacité à très faible dose.

❙  Les malformations vasculaires à flux lent (veineuses et 
lymphatiques) résultent dans la majorité des cas de mutations 
somatiques sur la voie de signalisation PI3K-AKT-mTOR. Leurs 
symptômes peuvent être améliorés par le sirolimus et l’alpelisib, 
inhibiteur spécifique de PIK3CA.

❙  Les malformations artério-veineuses résultent de mutations 
somatiques de la voie RAS-MAP kinases. Les inhibiteurs 
spécifiques de cette voie de signalisation sont à l’étude 
actuellement.

POINTS FORTS
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intermédiaires, formant une structure 
vasculaire appelée nidus. Elles sont le 
plus souvent sporadiques et non héré-
ditaires. Lorsqu’elles sont associées à 
des malformations capillaires multi-
ples de petite taille non systématisées, 
caractérisées sémiologiquement par un 
halo clair et une teinte allant du rosé 
au brun clair, elles s’intègrent dans le 
syndrome CM-AVM qui résulte d’une 
mutation germinale héréditaire du gène 
RASA1 ou du gène EPHB4 [17]. Dans 
ce cas particulier, il peut s’agir d’une 
pathologie familiale, héréditaire.

Les formes sporadiques résultent de 
mutations en mosaïque des gènes 
MAP2K1, BRAF et KRAS de la voie des 
RAS-MAP kinases. Il semblerait qu’il y 
ait une corrélation génotype-phénotype, 
KRAS semblant particulièrement asso-
cié aux formes étendues, agressives, évo-
lutives et récidivantes. Pour ce groupe de 
pathologies aussi, les thérapies ciblées 
comme le trametinib représentent un 
espoir thérapeutique majeur [18].

3. Les lymphangiomatoses ou 

malformations lymphatiques complexes

Il s’agit ici de malformations vascu-
laires de nature lymphatique, souvent 
diffuses, non kystiques avec atteinte 
viscérale prédominante pouvant mena-
cer le pronostic vital. On distingue 
maintenant la “generalized lympha-

tique anomaly” (GLA) la plus proche 
des malformations lymphatiques clas-
siques, kystiques. Elle est caractérisée 
par une atteinte osseuse lytique, mais 
respectant souvent la corticale, et une 
atteinte splénique, avec une évolu-
tion plutôt indolente ; des mutations 
PIK3CA sont retrouvées [19].

Dans la maladie de Gorham en revanche, 
l’atteinte osseuse peut être très destruc-
trice. Des mutations de la voie RAS sont 
maintenant identifiées comme dans 
la lymphangiomatose kaposiforme 
caractérisée par une atteinte pulmo-
naire et une coagulopathie (thrombopé-
nie et élévation des D-dimères).

Dans ces différents tableaux, on peut 
observer une atteinte des troncs lym-
phatiques proximaux, qui s’associe sur 
le plan clinique à des épanchements 
chyleux, des lymphangiectasies diges-
tives, un lymphœdème [20]. Dans ces 
différentes entités, le sirolimus et les 
inhibiteurs de la voix RAS ont montré 
des résultats intéressants [21].
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Les infections fongiques

➜ M.-D. VIGNON-PENNAMEN
Hôpital Saint-Louis, PARIS.

L es infections fongiques repré-
sentent un groupe important de 
maladies cutanées. Leur classifi-

cation, qui s’est modifiée à de multiples 
reprises, repose sur les caractéristiques 
morphologiques du champignon en 
cause de même que sur la distribution 
et la nature de l’infection qui en résulte. 
Plusieurs méthodes permettent d’identi-
fier les champignons sous le microscope. 
Certains champignons, en particulier les 
dématiés, se caractérisent par la présence 
de mélanine dans les cellules fongiques 
et sont donc visibles sur la coloration 
standard à l’hématéine éosine. Surtout, 
certaines colorations histochimiques 
sont utiles pour les identifier. Le PAS est 
la coloration la plus utilisée. Elle colore 
en rouge la paroi du champignon. Le 
Grocott est aussi une coloration néces-
saire pour leur reconnaissance, parfois 
plus spécifique que le PAS, colorant en 
noir les structures fongiques.

Ainsi, le diagnostic pourra se faire en 
confrontant le contexte clinique, l’aspect 
des lésions, et l’image histologique com-
binant la structure de l’infiltrat inflam-
matoire et la réalisation des colorations 
par le PAS et le Grocott. L’identification 
précise de la nature du champignon sera 
confirmée par la mise en culture du tissu.

Dermatophytoses

Les dermatophytes sont un groupe 
de champignons filamenteux coloni-
sant la peau glabre, le cuir chevelu, la 
barbe et les ongles. Ils se répartissent 
en trois genres appelés Trichophyton, 
Epidermophyton et Microsporum.

1. Dermatophytoses de la peau glabre

L’aspect clinique classique est celui 
d’une dermatose circinée, faite de lésions 
arrondies, érythémateuses, squameuses, 
prurigineuses, à bordure vésiculo- 
papuleuse ou pustuleuse, d’évolution 
centrifuge. Au niveau des grands plis, 
l’aspect est celui d’une grande plaque 
circinée érythémato-squameuse concer-
nant le pli inguinal et débordant sur la 
cuisse. L’atteinte des petits plis siège 
généralement au 4e espace inter-orteil. 
Histologiquement, les lésions peuvent 
être très discrètes, le diagnostic unique-
ment porté par la coloration au PAS. Plus 
souvent, l’aspect est eczématiforme avec 
un épiderme acanthosique, spongiotique 
et parakératosique. Le derme superficiel 
est occupé par un infiltrat d’intensité 
variable, périvasculaire, lymphohistio-

cytaire. Parfois, les lésions simulent un 
psoriasis montrant des pustules spon-
giformes sous-cornées. Devant tous ces 
aspects histologiques, la coloration par 
le PAS doit être faite montrant des fila-
ments mycéliens au sein de la couche 
cornée (fig. 1).

2. Teignes

Les teignes touchent le cuir chevelu et 
la barbe, et sont responsables d’une cas-
sure du cheveu et de zones alopéciques 
squameuses. On distingue habituelle-
ment les teignes trichophytiques faites 
de petites plaques squameuses mal limi-
tées et les teignes microsporiques faites 
de grandes plaques peu nombreuses. 
Si une biopsie est faite, les filaments 
fongiques se situent sur la tige pilaire. 
Lorsque les filaments pénètrent la tige 

Fig. 1 : Dermatophytie : filaments au sein de la couche cornée surmontant une pustule spongiforme (colora-
tion PAS).
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pilaire on parle de teigne endothrix et 
de teigne ectothrix lorsque les filaments 
restent autour d’elle (fig. 2).

Le kérion correspond à une teigne 
suppurée, faite de plaques suréle-
vées érythémateuses et pustuleuses. 
Histologiquement, outre le parasitisme 
pilaire, on observe une réaction inflam-
matoire riche en polynucléaires neutro-
philes avec granulome à corps étranger 
au contact du follicule pileux partielle-
ment détruit.

3. La maladie dermatophytique

Cette affection rare est surtout rap-
portée chez des patients immuno-
compétents, originaires d’Afrique du 
Nord, issus de familles consanguines. 
Elle apparaît de transmission auto-
somique récessive, se caractérisant 
par une atteinte de la peau glabre avec 
plaques érythémato-squameuses, cer-
taines infiltrées, nodules coalescents 
en vastes placards pseudo-tumoraux. 
Elle concerne aussi le cuir chevelu et 
les ongles, et avec le temps peuvent 
apparaître des localisations ganglion-
naires, osseuses et du système nerveux 
central. Elles sont en rapport avec une 
infection à Trichophyton rubrum ou 
Trichophyton violaceum. Un déficit 
autosomique récessif en CARD9 peut 
être identifié.

Sous le microscope, le derme est massi-
vement envahi par un infiltrat granulo-
mateux associé à des plages de nécrose. 
Ce granulome renferme d’innombrables 
filaments mycéliens (fig. 3).

Candidose

Les candidoses sont dues à des levures 
du genre Candida, principalement 
Candida albicans. Les atteintes candido-
siques sont surtout muqueuses, bucco-
digestives et génitales. Sur la peau elles se 

limitent aux grands ou petits plis. Il s’agit 
d’intertrigos érythémato-pustuleux. 
Sous le microscope, on identifie des 
levures et filaments mycéliens à dispo-
sition verticale au sein d’une couche cor-
née parfois parakératosique.

Pityrosporoses

Ce sont des infections cutanées à 
Malassezia qui est une levure sapro-
phyte de la peau pouvant parfois devenir 
pathogène.

Fig. 2 : Teigne ectothrix (coloration PAS).
Fig. 3 : Granulome suppuré renfermant des filaments au cours d’une maladie 
dermatophytique (coloration PAS).

Fig. 4 : Pityriasis versicolor (coloration PAS). Noter l’absence de réaction inflammatoire.
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1. Pityriasis versicolor

Il s’agit d’une infection superficielle 
formant des petites macules finement 
squameuses du tronc de couleur brune, 
devenant achromiques lors du bron-
zage. La biopsie parfois réalisée montre 
un aspect quasi normal sur la coloration 
standard à moins que l’on observe atten-
tivement la couche cornée qui est un peu 
épaisse et renferme un très grand nombre 
de levures et filaments, bien sûr mieux 
visibles sur le PAS (fig. 4). L’aspect est dit 
en “spaghettis et boulettes de viande”.

2. Folliculite pityrosporique

Il s’agit cliniquement de multiples 
petites papules folliculaires, prurigi-
neuses, parfois pustuleuses, dissémi-
nées sur le tronc. Sur la biopsie, il existe 
une inflammation plus ou moins nette 
périfolliculaire avec levures et filaments 
dans l’ostium folliculaire.

Cryptococcose

Cryptococcus neoformans est une 
levure saprophyte de l’environnement 
que l’on trouve chez les pigeons ou les 
chauves-souris. La porte d’entrée est 
le plus souvent respiratoire avec une 
atteinte cutanée par dissémination 
hématogène, chez les patients immu-
nodéprimés, en particulier lors d’une 
infection par le VIH. L’inoculation peut 
être aussi directement cutanée à l’occa-
sion d’un traumatisme. Elle se traduit par 
des lésions érythémateuses, nodulaires, 
ulcérées au site de l’inoculation avec 
parfois dissémination sporotrichoïde. 
Dans les formes disséminées, il s’agit de 
papulo-pustules, de nodules ulcérés ou 
de papules ombiliquées ressemblant à 
des molluscum contagiosum. La biopsie 
montre un infiltrat dermique granuloma-
teux, parfois aussi suppuré (fig. 5). Dans 
les histiocytes ou en extracellulaire, 
on peut voir des levures rondes dont la 
taille varie entre 4 et 20 microns. Sur la 
coloration par le bleu alcian, il existe une 
capsule mucineuse bleutée autour de la 

paroi. Le PAS et le Grocott colorent les 
levures et leur paroi (fig. 6).

Mycoses à dématiés

Les dématiés sont des moisissures carac-
térisées par la présence de mélanine dans 
les cellules fongiques en culture.

1. Chromomycose

La chromomycose ou chromoblastomy-
cose est une maladie tropicale ou subtro-

picale, rare en Europe et Amérique du 
nord. Elle est causée par un saprophyte 
trouvé dans le sol ou les végétaux. Huit 
espèces différentes ont été identifiées. 
Son inoculation cutanée est responsable 
d’un placard squameux, kératosique ou 
verruqueux, parfois pseudo-tumoral. 
Sous le microscope, l’épiderme est 
hyperplasique, recouvrant un derme 
occupé dans sa partie superficielle par 
un infiltrat granulomateux, peu sup-
puré. On observe souvent des amas 
histiocytaires collés à l’épiderme au 
sein desquels on trouve des levures 

Fig. 5 : Cryptococcose : infiltrat granulomateux.

Fig. 6 : Cryptococcose : ulcération contenant un fragment d’épine végétale (porte d’entrée) et des levures 
(coloration de Grocott).
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pigmentées d’aspect plurilobé (corps 
fumagoïdes) (fig. 7).

2. Alternariose

Les membres du genre Alternaria sont 
des pathogènes des végétaux (bois, 
épine, écharde). L’infection se déve-
loppe chez les sujets sains ou plus sou-
vent immunodéprimés (en particulier 
les greffés d’organe). Les lésions sont 
nodulaires d’allure tumorale, ou ulcé-
rées. L’aspect histologique est celui d’un 
infiltrat granulomateux et suppuré au 
sein duquel les colorations au PAS et 

Grocott montrent des filaments irrégu-
liers, légèrement pigmentés à bords non 
parallèles et des pseudo-levures (fig. 8).

Infections profondes à grains

Ces infections profondes à grains sont en 
rapport avec une inoculation cutanée et 
sous-cutanée chronique, responsables 
d’une tuméfaction inflammatoire pseudo- 
tumorale avec fistulisation et écoule-
ment de matériel sérosanglant contenant 
des grains parfois visibles à l’œil nu. Ces 
grains varient en taille (1 à 2 mm), cou-

leur et consistance, ce qui en permet la 
classification. On les dénomme mycé-
tomes. L’atteinte prédomine au pied et 
plusieurs agents infectieux sont à l’ori-
gine de ce tableau clinique.

1. Mycétomes fongiques

Les mycétomes fongiques, eumycétomes 
ou pied de Madura sont dus à des cham-
pignons filamenteux parfois pigmentés. 
Les grains sont blancs, jaunes, rouges ou 
noirs selon l’espèce en cause. La biop-
sie doit être suffisamment large et pro-
fonde pour pouvoir identifier les grains. 

Fig. 7 : Chromomycose : infiltrat granulomateux renfermant des levures pigmen-
tées (corps fumagoïdes). Fig. 8 : Alternariose : filaments et pseudo-levures pigmentés.

Fig. 9 : Mycétome fongique. Fig. 10 : Grain fongique (coloration de Grocott).
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L’épiderme est hyperplasique ou ulcéré 
et le derme est le siège d’un infiltrat sup-
puré associé à des remaniements fibreux 
en rapport avec la chronicité de l’infec-
tion. Au sein de la suppuration se voient 
des grains fongiques pigmentés épais, 
PAS et Grocott positifs (fig. 9 et 10).

2. Actinomycétome

Il s’agit d’une infection des tissus mous 
pouvant s’étendre à la peau. Elle est due 
à une prolifération de bactéries filamen-
teuses saprophytes des cavités buccale, 
digestive, respiratoire et génitale, for-

mant des grains. La biopsie montre un 
infiltrat dermique suppuré centré par un 
grain violacé avec collerette rosée péri-
phérique définissant le phénomène de 
Splendore-Hoeppli. Le grain est fait de 
très fines bactéries filamenteuses Gram 
postives, rosées sur le PAS (fig. 11).

3. Botriomycose

Cette affection également bactérienne 
est rare, se traduisant par des abcès, des 
lésions ulcéro-végétantes ou des pseudo- 
tumeurs inflammatoires fistulisées. La 
biopsie montre là aussi une inflamma-
tion suppurée renfermant des grains 
qui sont de taille variable, de forme 
irrégulière, faits de granules basophiles 
ovoïdes non filamenteuses colorées par 
le Gram, tandis que les colorations au 
PAS et au Grocott sont négatives. Les 
cultures microbiologiques confirment 
le diagnostic mettant en évidence soit 
du staphylocoque doré, soit des strepto-
coques (fig. 12).

Mycoses 
à champignons dimorphes

Le dimorphisme fongique est défini par 
une morphologie différente à l’état para-
sitaire (forme levure) de la morphologie 
du champignon en culture (forme fila-
menteuse). Dans ce groupe, on reconnaît 
deux types principaux de mycose.

1. Histoplasmose

Elle est acquise par inhalation de spores 
présentes dans les sols contaminés, de 
manière endémique en Amérique, en 
Afrique et en Asie. L’atteinte initiale est 
donc pulmonaire et les lésions cutanées 
sont secondaires à la dissémination 
systémique, faites de papules, nodules 
ulcérés, de placards cellulitiques ou de 
pseudo-tumeurs. La forme primitive-
ment cutanée se présente sous l’aspect 
d’un nodule unique au site de l’inocu-
lation. La biopsie montre un infiltrat 
dermique parfois dermohypodermique, 
granulomateux. Les levures sont rondes, Fig. 12 : Botriomycose : multiples grains bactériens (coloration de Gram).

Fig. 11 : Actinomycose : grain bactérien avec très fin feutrage filamenteux sur le PAS.
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petites à bourgeonnement étroit dans la 
forme américaine (variante capsulatum), 
rondes et plus grandes dans la forme afri-
caine (variante duboisii) (fig. 13).

2. Pénicilliose

Cette infection de l’Asie du Sud-Est s’ob-
serve surtout au cours des stades avan-
cés de l’infection VIH. Cliniquement, le 
tableau évocateur est celui d’une efflores-
cence de papules ombiliquées à type de 
molluscum contagiosum. L’infiltrat der-
mique est granulomateux et suppuré dif-
fus. Les macrophages renferment dans 
leur cytoplasme de multiples levures de 
petite taille bien identifiées sur le PAS 
et le Grocott (fig. 14). Ce sont l’origine 
de la contamination et les techniques de 
PCR qui permettent de la différencier de 
l’histoplasmose à petites formes.

Hyalohyphomycoses

Il s’agit d’infections à champignons 
filamenteux non pigmentés que l’on 
voit surtout au cours de l’aspergillose et 
de la fusariose. Elles surviennent chez 
des patients immunodéprimés et sont 
à l’origine d’infections systémiques. 
Cliniquement, elles se caractérisent par 
des macules érythémateuses, des pus-
tules, des nodules sous-cutanés ou des 
ulcérations escharrotiques. Sur la biop-

sie, l’infiltrat est suppuré ou granuloma-
teux et nécrotique. Les filaments septés et 
branchés à angle droit sont visibles dans 
les macrophages et la nécrose (fig. 15).

Mucormycose

Cette infection opportuniste est due 
aux Mucorales, parmi lesquels les 

Rhizopus sp. sont les plus souvent 
impliqués. On voit cette infection chez 
les patients diabétiques mal équilibrés, 
chez les patients immunodéprimés par 
les chimiothérapies ou chez les grands 
brûlés. Le champignon se développe 
sur une plaie cutanée ou une brûlure, 
occasionnant une nécrose extensive des 
tissus. L’aspect clinique est proche d’une 
gangrène ou d’une fasciite nécrosante. 

Fig. 13 : Histoplasmose africaine : levures rondes (coloration PAS). Fig. 14 : Pénicilliose : innombrables très petites levures rondes (coloration de Grocott).

Fig. 15 : Fusariose : filaments septés et branchés (coloration PAS).
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La biopsie montre sous un épiderme 
ulcéré des remaniements inflammatoires 
nécrotiques et suppurés. On peut iden-
tifier dans la nécrose et au sein de l’in-
filtrat des filaments de largeur variable, 
non septés, à paroi fine et à branchement 
orthogonal. Ces filaments ont la particu-
larité de pénétrer et de détruire les struc-
tures vasculaires (fig. 16).

Les infections fongiques sont nom-
breuses, se traduisant par une atteinte 
cutanée fréquente qui peut être pri-
mitivement cutanée ou résulter d’une 
dissémination systémique selon l’es-
pèce en cause. Cette atteinte cutanée 
facilite l’identification du champignon 
responsable. Elles sont de classifica-
tion difficile, changeante, leur aspect 
morphologique n’étant pas strictement 
parallèle sur biopsie ou mise en culture.Fig. 16 : Mucormycose : larges filaments non septés détruisant une paroi vasculaire (coloration PAS).
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