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Éditorial

Les phanères ont le vent 
en poupe !

L es enquêtes menées auprès de nombreux membres de différentes sociétés natio-
nales et internationales de dermatologie ont montré qu’aujourd’hui les sessions 
les plus demandées et les plus appréciées sont celles traitant de cheveux et 

d’ongles. Jamais autant de sociétés n’ont présenté un nombre aussi impressionnant 
de symposiums, masterclass, forums… dédiés à ces annexes cornées.

Et votre magazine Réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie n’échappe pas 
à la tendance avec ce dossier consacré à l’ongle.

Les annexes ont été les parents pauvres de la dermatologie. Certainement parce 
qu’au début un ongle dystrophique n’évoquait pas grand-chose et qu’il n’existait 
pas d’armes thérapeutiques dignes de ce nom, d’où leur attrait et leur enseignement 
limité, voire inexistant. Il aura fallu que des pionniers comme Robert Baran en France, 
Peter Samman en Grande-Bretagne, Nardo Zaias aux États-Unis ou Eckart Haneke 
en Allemagne y consacrent toute une vie pour que nous comprenions maintenant 
la physiopathologie, les présentations cliniques et l’histologie unguéale et que nous 
puissions offrir à nos patients une prise en charge et des traitements dignes de ce nom. 
Et du coup, s’occuper d’ongle peut devenir stimulant et gratifiant.

Il est très satisfaisant de voir que de jeunes médecins s’y intéressent et que la relève 
est assurée. Nous avons voulu leur donner la possibilité d’y laisser leur griffe ici en 
participant à la rédaction de ce dossier.

Les sujets sélectionnés sont volontairement variés et parcourent tant la patholo-
gie inflammatoire courante que des tumeurs au tropisme unguéal ou l’expression 
unguéale d’une pathologie systémique. Notre maître inconditionnel nous parlera 
d’ongle sénescent.

Nous avons voulu vous faire entrevoir un petit éventail de ce que cette petite annexe 
de quelques centimètre carrés peut révéler.

Bonne lecture !

B. RICHERT
Service de Dermatologie,
CHU Brugmann – CHU Saint-Pierre
Université Libre de BRUXELLES (Belgique).
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RÉSUMÉ : Les modifications observées sur l’ongle du sujet âgé méritent toute l’attention du der-

matologiste, non seulement pour son apparence, en particulier chez la femme, mais surtout pour la 

recherche de modifications générales, artérielles ou biomécaniques, en particulier aux orteils.

Bien entendu, une manucurie raisonnable est susceptible de pallier certaines imperfections mais ne 

remplacera pas le port d’une double paire de gants (coton et plastique par-dessus) pour tous les tra-

vaux en milieu humide.

R. BARAN
Centre de diagnostic 
et traitement des maladies des ongles, 
CANNES.

L’ongle du 3e âge

À chaque âge ses problèmes, qu’il 
s’agisse de l’enfant, de l’adulte 
ou du vieillard ! Comme le reste 

de l’organisme, l’appareil unguéal n’y 
échappe pas [1]…

Composition de l’ongle

Le calcium à l’état de traces dans l’ongle 
de l’adulte jeune se trouve à une concen-
tration relativement forte chez le vieil-
lard : jusqu’à 1 %. Peut-être existe-t-il 
une ébauche d’explication devant cette 
constatation paradoxale dans un travail 
israélien montrant que la teneur en cal-
cium de la tablette augmentait avec la 
dénutrition protéique ?

Croissance de l’ongle

Tous les auteurs s’accordent pour consta-
ter un ralentissement de la vitesse de 
croissance de l’ongle à partir de 30 ans. 
Orentreich [2] en a chiffré le pourcentage 
à 38 % de la 3e à la 9e décennie à propos de 
257 individus. Selon Bean [3], la vitesse 
de croissance obéit à des cycles de 7 ans 
de croissance à vitesse constante alternant 
avec des périodes de ralentissement.

Mais toutes ces remarques méritent 
d’être corrigées par certains paramètres :
– anatomiques : c’est ainsi qu’il existe 
une certaine variabilité, fonction de 

la longueur du doigt ; donc l’ongle du 
majeur croît plus rapidement ;
– métaboliques : la dénutrition et les 
troubles circulatoires dont sont victimes 
certains vieillards diminuent encore la 
croissance de l’ongle alors que la vita-
mine A en accélère la vitesse ;
– physiologiques : certains facteurs hor-
monaux pathologiques ou simplement 
physiologiques, voire biomécaniques, 
jouent un certain rôle. Il en est de même 
de maladies infectieuses, systémiques, 
voire néoplasiques. Pour Orentreich [2], 
le ralentissement est plus marqué chez 
les femmes que chez les hommes jusqu’à 
la 6e décennie, après laquelle l’égalisa-
tion s’opère progressivement jusqu’à la 
8e décennie. Au-delà, le ralentissement 
s’accentue encore chez la femme ;
– chronobiologiques : le rythme circa-
dien connaît un ralentissement nocturne 
[3] ;
– saisonniers : dans les zones tempérées 
comme la nôtre, la vitesse de croissance 
atteint son minimum en novembre et son 
maximum en juillet.

Mais il est important de savoir que cette 
vitesse de croissance est sans retentisse-
ment sur l’épaisseur de la tablette. Enfin, 
Sibinga [4] a cru pouvoir démontrer que 
la croissance unguéale se poursuivait, 
pour un temps (?), après la mort. En fait, 
il paraît acquis que les mitoses com-
mencées avant la mort vont jusqu’à leur 
achèvement, mais sans nouvelle acti-
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vité mitotique. Ainsi, l’accroissement 
linéaire n’est-il qu’apparent, résultant du 
dessèchement et de la rétraction cutanée.

Forme de l’ongle

Les dysmorphies concernent la forme 
globale ou la surface de l’ongle. Nous les 
diviserons en atteintes physiologiques et 
pathologiques.

1. Les dysmorphies globales 

physiologiques

Une tablette normale d’un sujet jeune 
présente une double courbure, transver-
sale et longitudinale. L’ongle du 3e âge 
voit sa courbure transversale accrue et sa 
courbure longitudinale diminuée.

2. Les dysmorphies globales 

pathologiques

Il en existe quelques grandes variétés :

>>> L’hypercourbure transversale déter-
mine soit un ongle en tuile de Provence 
au parallélisme pratiquement rigoureux 
de ses bords, soit un ongle en volute, en 
pince ou en cornet. Dans cette variété 
dystrophique, l’hypercourbure trans-
versale augmente progressivement vers 
la partie distale. À ce niveau, les bords 
latéraux enserrent les tissus mous qu’ils 
pincent sans rompre nécessairement 
l’épiderme. C’est en agissant comme 
des leviers que les bords latéraux main-
tiennent une striction permanente sur la 
lame qu’ils déforment. Au maximum, ils 
peuvent se rejoindre en ménageant un 
tunnel ou s’enrouler à la manière d’un 
cornet. Les phénomènes hyperalgiques 
ne sont pas rares et nécessitent souvent 
le concours de la chirurgie [5].

>>> L’onychauxis désigne un épais-
sissement régulier de la tablette, 
apparaissant parfois comme strati-
fiée. L’hyperkératose sous-unguéale 
est faite d’une production friable dont 
la désintégration est responsable de 
l’onycholyse.

>>> L’onychogryphose définit un ongle 
long et contourné en corne de bélier. La 
déformation porte à la fois sur une hyper-
plasie du lit et un épaississement de la 
tablette striée transversalement, brunâtre, 
opaque, en spirales à surface irrégulière. 
Elle siège le plus souvent aux gros orteils.

>>> La désaxation unguéale est une 
déviation congénitale de l’appareil 
unguéal dont le grand axe ne coïncide 
pas avec celui de la phalange osseuse 
sous-jacente. Cette anomalie marque le 
plus souvent le gros orteil dont elle guide 
la tablette généralement vers l’extérieur. 
Elle peut guérir spontanément avant 
10 ans, toutefois elle expose à des com-
plications mycobactériennes.

>>> Au cours du 3e âge, l’affaissement 
progressif lié au poids du corps, puis à la 
diminution de l’élasticité ligamentaire, 
favorise l’apparition d’un hallux erectus. 
Le frottement de la partie distale de la 
tablette contre la chaussure risque alors 
d’entraîner une onycholyse, simplement 
traumatique, mais avec un risque secon-
daire de mycose.

3. Les altérations de la surface 

unguéale

L’existence de lignes longitudinales dis-
crètes à la face superficielle et à la face 
profonde de la tablette chez l’adulte 
jeune traduit l’arrangement longitudinal 
et parallèle des crêtes du lit de l’ongle 
qui apparaissent en dents de scie sur une 
coupe transversale.

Au cours du 3e âge existe une double 
modification des lignes longitudinales 
concernant leur nombre et leur relief. 
Elles sont injustement considérées 
comme un équivalent des rides et s’ac-
compagnent d’une assise histologique 
comme nous le verrons.

Coloration

L’ongle sénile apparaît souvent terne 
et opaque. La lunule semble effacée 

(neapolitan nail) [6, 7]. Les nuances de 
la zone habituellement rosée varient du 
jaunâtre au grisâtre. Mais l’insuffisance 
circulatoire, latente, lorsqu’elle devient 
patente, modifie parfois cette coloration. 
En effet, l’amincissement de la tablette, 
si fréquent aux mains, accroît par trans-
parence la visibilité du lit de l’ongle. 
Sa teinte plus rouge que la normale 
contraste avec celle de certaines zones, 
blanchâtres (dans l’onycholyse simple) 
ou sombres (par accumulation de débris 
ou simple infection secondaire).

Anomalies de la consistance

Elles existent chez l’adulte jeune mais 
s’aggravent au cours du 3e âge. Nous les 
classons en cinq grandes variétés :
– les ongles durs dont le prototype est 
l’onychogryphose des orteils (fig. 1) ;
– les ongles mous qui sont d’autant 
plus marqués que l’amincissement de 
la tablette est très fréquent aux doigts 
(fig. 2) ;

Fig. 1 : Onychogriphose.

Fig. 2 : Fragilité unguéale.
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– l’accentuation des crêtes longitudi-
nales (fig. 3) ;
– les ongles friables, surtout aux orteils, 
vu la fréquence des onychomycoses à 
ce niveau ;
– les fissures distales avec crêtes longitu-
dinales discrètes (fig. 4).

Histopathologie 
de l’appareil unguéal

>>> Les troubles engendrés par la séni-
lité peuvent être attribués pour une 
part à l’artériosclérose sans oblitération 
vasculaire manifeste. Au minimum dis-
cerne-t-on un discret épaississement des 
parois, visible dans la région matricielle, 
ceci en l’absence même de toute affection 
vasculaire évidente.

>>> Les altérations du tissu élastique 
dermique viennent en tête des anoma-

lies, combinées à une atteinte du tissu 
conjonctif. Intenses et diffuses dans la 
zone rosée, elles sont bien plus discrètes 
dans la région de la lunule et absentes 
dans les régions protégées par les replis 
péri-unguéaux. Par contre, l’examen des 
parois vasculaires du lit unguéal révèle 
une fragmentation du tissu élastique 
même dans le territoire protégé par le 
repli postérieur.

>>> Contrairement à ce qu’on observe 
chez l’adulte jeune, il existe une iné-
galité et une irrégularité du renouvel-
lement des cellules matricielles. Ce 
sont ces variations qui sont probable-
ment responsables de l’exagération des 
lignes longitudinales dont elles sont la 
conséquence anatomique. On constate 
l’existence de volutes cellulaires, sur-
tout dans les couches supérieures de la 
matrice proximale, situées au sein même 
de la tablette unguéale ; des corps pecti-
nés leur correspondent. Ils sont consti-
tués d’îlots de cellules à noyau ratatiné 
entouré d’un matériel éosinophile et/ou 
vacuolaire. De telles formations pecti-
nées s’observent habituellement dans 
l’ongle normal mais leur multiplicité 
caractérise l’ongle sénile.

>>> L’importance des altérations séniles 
de l’appareil unguéal croît distalement 
depuis le derme enfoui sous le repli pos-
térieur jusqu’à celui de la zone rosée. 
Non seulement la tablette offre une 
piètre protection pour le derme contre 
l’exposition solaire, mais encore elle 
augmente l’effet du soleil en concen-
trant son rayonnement. Cette hypo-
thèse est corroborée par l’intensité de la 
dégénérescence du tissu élastique, plus 
marquée, comme nous l’avons dit, sous 
la zone rosée que dans les tissus mous 
péri-unguéaux.

Composition lipidique unguéale

Du plus jeune âge jusqu’à la puberté, 
les proportions en lipides subissent 
des modifications spectaculaires, tra-
duisant la forte activité métabolique du 

processus de croissance. Ultérieurement 
la lipogenèse est très probablement 
influencée, durablement ou non, par les 
hormones sexuelles [8].

Infections fongiques 
de l’appareil unguéal

La fréquence des infections fongiques 
augmente avec l’âge. Troubles circu-
latoires, croissance unguéale ralentie, 
inactivité, immunité limitée, diabète 
et hygiène imparfaite favorisent les 
mycoses. La présentation la plus fré-
quente reste la forme d’onychomycose 
disto-latérale atteignant principalement 
les gros orteils. Moins fréquente, la forme 
blanchâtre superficielle atteint volon-
tiers le 3e et le 4e orteil.

Le traitement dépendra des résultats du 
laboratoire de mycologie [9].

Anomalies iatrogéniques

Il n’est pas toujours aisé d’attribuer 
la responsabilité d’un médicament 
chez des sujets polymédicamentés. 
Toutefois, on peut évoquer entre autres 
la possibilité :
– de mélanonychie longitudinale due à 
l’hydroxyurée ;
– de nécrose digitale par ß-blockers (pro-
pranolol) ;
– d’onycholyse induite par le captopril ;
– d’hématomes au cours d’un traitement 
anticoagulant.

Traitement

>>> Il est sans effet sur l’exagération des 
lignes longitudinales.

>>> Les dysmorphies globales néces-
sitent le concours d’un pédicure-po-
dologue pour limiter l’importance de 
l’hypercourbure transversale en plaçant 
une orthèse et pour réduire les hyper-
trophies unguéales par une abrasion de 
la tablette à l’aide d’un appareil rotatif.

Fig. 3 : Crêtes séniles.

Fig. 4 : Leuconychie sénile.
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>>> Les mycoses doivent être envisagées 
différemment aux mains et aux pieds. La 
double paire de gants coton et plastique 
par-dessus sera le meilleur protecteur 
pour la maîtresse de maison. Sans cette 
précaution, toute tentative thérapeu-
tique serait illusoire.

>>> Aux pieds, la démarche thérapeu-
tique est double. D’une part, élective, 
fonction de la nature du champignon, 
en sachant que jusqu’ici les saprophytes 
se sont montrés insensibles aux anti-
fongiques oraux. D’autre part, identique, 
car nous préconisons une avulsion sys-
tématique, chimique à l’urée ou à l’io-
dure de potassium. Les avantages sont 
évidents sur l’avulsion chirurgicale 
puisqu’elle autorise sur les patients 
pusillanimes, à méiopragie vasculaire ou 
diabétique de surcroît, de raccourcir le 
traitement systémique d’une onychomy-
cose du gros orteil à dermatophytes de 18 
mois à 4 mois. Elle permet enfin de traiter 
radicalement une atteinte à saprophytes 
en complétant cette avulsion par des trai-
tements locaux à la fois kératolytiques et 
antifongiques.

Reste le problème des tumeurs :
– bénignes, il faut insister sur la fré-
quence du pseudo-kyste mucoïde, 
surtout chez les sujets atteints de poly-
arthrite rhumatoïde ;
– malignes, les cancers de l’appareil 
unguéal sont une réalité que nous avons 
pu vérifier à plusieurs reprises, avec en 
tête la maladie de Bowen et l’épithé-
lioma spinocellulaire, sans oublier le 
mélanome !

>>> Certaines professions masculines 
et les travaux ménagers chez la femme, 
parfois aggravés par une manucurie 
intempestive, exigent une protection que 
fournissent les gants de coton surmontés 
de gants de plastique ou de caoutchouc 
± épais.
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RÉSUMÉ : Le lichen plan unguéal est une pathologie inflammatoire chronique de présentation clinique 

polymorphe. Son évolution est imprévisible mais peut entraîner des séquelles cicatricielles, fonction-

nelles et esthétiques définitives. C’est pourquoi un diagnostic précoce et une prise en charge adap-

tée sont nécessaires.

Des recommandations d’experts ont été publiées en 2020, guidant la prise en charge thérapeu-

tique, en préconisant les injections d’acétonide de triamcinolone en première intention, chez l’adulte 

comme chez l’enfant.

Diagnostic et prise en charge 
du lichen unguéal

Épidémiologie

Le lichen plan est une pathologie inflam-
matoire bénigne pouvant toucher la 
peau, les muqueuses, le cuir chevelu et 
les ongles. L’atteinte unguéale concerne 
environ 10 % des patients souffrant de 
lichen plan cutané et 25 % des patients 
ayant un lichen unguéal ont une autre 
atteinte cutanée et/ou muqueuse. 
L’atteinte unguéale isolée est rapportée 
dans 2 % des cas. Le lichen unguéal 
touche principalement les adultes, 
autour de 50 ans, mais peut parfois être 
observé chez l’enfant (11 %) [1-4].

Clinique (fig. 1-5)

L’atteinte peut être monodactyle, poly-
dactyle ou concerner l’ensemble des 
ongles. L’atteinte des ongles des mains 
est plus fréquente que celle des pieds [1]. 
L’atteinte clinique est polymorphe et 
varie en fonction de la localisation, 
matricielle ou du lit (tableau I) [1-8]. 
Certains patients présentent une évo-
lution cicatricielle qui peut rapidement 
devenir définitive, avec dystrophie 
unguéale totale voire anonychie défi-
nitive. Cette atteinte cicatricielle peut 

survenir en quelques semaines/mois, 
c’est pourquoi il est essentiel de faire 
le diagnostic et d’initier un traitement 
le plus précocement possible. D’autres 
patients présentent une atteinte en 
apparence chronique, avec évolution 
non cicatricielle sur plusieurs années : 
cette évolution chronique ne doit pas 
remettre en question le diagnostic ou le 
traitement, qui doivent rester les plus 
précoces possible.

L’atteinte clinique la plus fréquem-
ment observée est l’hyperstriation lon-
gitudinale/onychorrhexie (fig. 1 à 3). 
L’amincissement de la tablette unguéale 
avec fissurations distales est également 
une atteinte fréquente et très évocatrice. 
La combinaison onychorrhexie/amincis-
sement de la tablette unguéale est l’at-
teinte permettant généralement de faire 
la distinction avec le psoriasis unguéal. 
Le ptérygion dorsal (fig. 4) et l’anonychie 
(fig. 5) sont plus rares. Chez l’enfant, la 
forme trachyonychique avec dystrophie 
des 20 ongles est classique et de bon pro-
nostic [4].

Certaines formes cliniques sont plus 
rarement observées : atrophie idiopa-
thique des ongles, syndrome des ongles 

L. GOUILLON A. VILLANI
Hospices Civils de Lyon,
Université Claude Bernard Lyon I,
Service de Dermatologie, Hôpital Édouard Herriot, 
LYON ;
Centre International de Recherche en Infectiologie, 
Inserm U1111, Équipe Epidermal Immunity and 
Allergy.
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jaunes, lichen plan érosif/bulleux, 
dégantage lichénien.

Diagnostic histologique

1. Aspect histologique

L’histologie retrouve la présence d’un 
infiltrat lymphocytaire disposé en bande 
sous-épidermique, associé à une hyper-
kératose, une hypergranulose et une 
acanthose de l’épiderme sus-jacent.

2. Quand biopsier ?

Les signes cliniques ne sont pas pathogno-
moniques du lichen et plusieurs diagnos-
tics différentiels sont souvent évoqués : 
le psoriasis unguéal ou certaines ony-
chomycoses diffuses peuvent avoir des 
présentations similaires ; une atteinte 
lichénienne polydactyle peut égale-
ment être observée en cas d’amylose 
systémique, de sarcoïdose, de maladie 
du greffon contre l’hôte, de dyskératose 
congénitale. Une confirmation histolo-
gique est donc le plus souvent nécessaire 
afin d’éviter les errances diagnostiques 
et de valider un traitement systémique. 
Devant une atteinte extensive avec déve-
loppement rapide de lésions de type 
ptérygion, la confirmation histologique 
devra être obtenue rapidement pour 
pouvoir démarrer le traitement le plus tôt 
possible [9-12].

De plus, devant une atteinte monodactyle, 
on réalisera un prélèvement histologique 
de manière systématique afin d’éliminer 
un diagnostic différentiel carcinologique 
(maladie de Bowen, carcinome épider-
moïde ou mélanome achromique).

3. Comment faire un prélèvement de 

qualité ?

La biopsie doit être réalisée sur la zone 
la plus représentative en favorisant, 
lorsque cela est possible, une biopsie du 
lit de l’ongle par rapport à la matrice afin 

Matrice
(> 90 % des cas, matrice proximale majoritairement)

Lit de l’ongle

Hyperstriation longitudinale, onychorrhexie et fissurations distales
Amincissement de la tablette unguéale, fragilité unguéale et koïlonychie
Épaississement de la tablette unguéale (plus fréquemment aux orteils)
Mélanonychie (pigmentation diffuse ou multiples lignes brun-gris, fréquente chez 
les phototypes IV-V)
Leuconychie
Érythronychie longitudinale
Dépressions ponctuées
Onychoschizie
Onychomadèse
Ptérygion (fusion entre la matrice unguéale et le repli sus-unguéal)
Anonychie (partielle ou totale)

Érythème du lit de l’ongle (longitudinal, diffus ou atteinte 
irrégulière du lit de l’ongle)
Onycholyse blanche ou jaunâtre
Hyperkératoses sous-unguéales
Dyschromies du lit unguéal
Hémorragies en flammèche

Replis unguéaux

Anomalies des cuticules (cuticules hypertrophiques, 
fissurées)
Dyschromies (hyperpigmentation du repli proximal)
Phénomènes inflammatoires (paronychie)
Papules lichéniennes du replis sus-unguéal

Tableau I : Atteintes cliniques du lichen unguéal selon la localisation : matrice, lit unguéal ou replis unguéaux.

Fig. 5 : Atteinte sévère des dix ongles des mains avec 
onychorrhexie, amincissement de la tablette unguéale 
et anonychie partielle ou totale de plusieurs doigts.

Fig. 1 : Hyperstriation longitudinale, onychorrhexie, 
onycholyses et fissurations distales.

Fig. 2 : Trachyonychie et onychorrhexie avec hyper-
kératose du lit de l’ongle.

Fig. 3 : Onychorrhexie, onycholyse, épaississement 
de la tablette unguéale et hyperkératose du lit.

Fig. 4 : Amincissement de la tablette unguéale avec 
fissure longitudinale et ptérygion dorsal.
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de limiter la rançon cicatricielle [11]. Elle 
est pratiquée sous anesthésie locale, en 
effectuant, par exemple, un bloc digital 
distal avec de la lidocaïne non adrénali-
née ou de la ropivacaïne.

En cas d’atteinte du lit de l’ongle, on 
préférera faire une biopsie au punch de 
3 mm après mise à nu du lit de l’ongle. 
En cas d’atteinte de la matrice, on réa-
lisera une biopsie latéro-longitudinale 
emportant 2-3 mm du bord latéral de 
l’appareil unguéal, de l’hyponychium 
jusqu’à la matrice. Il conviendra d’em-
porter la corne matricielle associée afin 
d’éviter toute repousse à type d’esquille. 
Il est également nécessaire d’informer le 
patient sur le caractère définitif de ce 
geste avec cicatrice et rétrécissement de 
la largeur de l’ongle.

4. Que faire en cas de biopsie négative ?

En cas de biopsie négative, il faudra 
renouveler le prélèvement sur une zone 
représentative, en l’adressant à un ana-
tomopathologiste familier des lésions 
unguéales. Une coloration PAS permet-
tra d’éliminer une onychomycose dont la 
présentation peut être trompeuse.

Traitement

Du fait de l’évolution cicatricielle défini-
tive de la maladie, un traitement précoce 

est toujours recommandé après confirma-
tion diagnostique [12-15]. Un comité d’ex-
perts a proposé en 2020 un consensus sur 
la prise en charge du lichen unguéal [15].

1. Traitement local

Certains auteurs proposent d’utiliser des 
dermocorticoïdes très forts (clobétasol 
propionate) ou du tacrolimus topique 
en application biquotidienne en cas d’at-
teinte isolée du lit de l’ongle avec uni-
quement quelques ongles atteints [10]. 
Mais cette approche reste anecdotique 
puisque la plupart des auteurs, notam-
ment Iorizzo et al., recommandent de 
ne pas utiliser les traitements topiques 
qui sont réputés inefficaces sur l’atteinte 
matricielle [15].

2. Traitement intralésionnel

En cas d’atteinte mono- ou pauci-dacty-
lique (< 3 ongles atteints), une cortico-
thérapie intralésionnelle est possible. 
Les injections intralésionnelles d’acéto-
nide de triamcinolone sont réalisées 
dans la matrice et/ou au niveau du lit de 
l’ongle, avec une aiguille de 30 gauges, 
une seringue vissée Luer-Locke, à une 
dilution de 2,5 à 10 mg/mL (dilué dans 
la lidocaïne 1 % non adrénalinée ou 
du sérum physiologique). Il est recom-
mandé de pratiquer une anesthésie 
locale (bloc digital distal) pour les injec-
tions du lit de l’ongle.

Ces injections sont renouvelées toutes 
les 4 à 5 semaines, pour au moins 4 à 
6 mois, avant d’évaluer les résultats. En 
cas d’efficacité, le traitement est pour-
suivi jusqu’à repousse d’un ongle sain. Si 
une réponse clinique n’est pas obtenue 
après six injections, le traitement devra 
être rediscuté.

3. Traitement général

l Corticothérapie systémique :

– en cas d’atteinte polydactyle, une cor-
ticothérapie générale est recommandée ;
les injections intramusculaires d’acéto-
nide de triamcinolone sont le traitement de 
première intention, à la posologie de 0,5 à 
1 mg/kg/mois, pour 3 à 6 mois. En cas d’at-
teinte sévère, il est recommandé de débu-
ter avec une posologie de 1 mg/kg/mois 
pour les 2 ou 3 premiers mois, puis une 
décroissance progressive sera débutée 
après contrôle des symptômes. Une sup-
plémentation en vitamine D et calcium 
doit être discutée. L’efficacité est évaluée 
à 6 mois ;
– une corticothérapie générale “clas-
sique” peut rester une option, mais 
le risque d’effets secondaires est plus 
important devant la nécessité de fortes 
doses sur plusieurs mois.

l Rétinoïdes oraux

– en traitement de seconde intention, ou 
en cas de contre-indication à une corti-
cothérapie systémique, les rétinoïdes par 

1 à 3 ongles atteints

Atteinte minime
à modérée

Atteinte de la matrice
Triamcinolone acétonide

IL
5-10 mg/mL

Triamcinolone acétonide
IM

0,5-1 mg/kg/mois

Acitrétine
0,2-0,3 mg/kg/j

Alitrétinoïne 30 mg/j

Atteinte du lit 
Triamcinolone acétonide

IM
0,5-1 mg/kg/mois

Acitrétine
0,2-0,3 mg/kg/j

Alitrétinoïne 30 mg/j

1 à 3 ongles atteints 
Atteinte minime à 

modérée 
Atteinte de la matrice

et du lit

Triamcinolone acétonide
IL

5-10 mg/mL

±

Triamcinolone acétonide
IM

0,5-1 mg/kg/mois

Triamcinolone acétonide
IM

0,5-1 mg/kg/mois

Acitrétine
0,2-0,3 mg/kg/j

Alitrétinoïne 30 mg/j

Azathioprine
Ciclosporine 

Mycophénolate mofétil1 à 3 ongles atteints

Atteinte sévère

Plus de 3 ongles atteints

Tableau II : Algorithme pour la prise en charge thérapeutique du lichen unguéal, d’après Iorizzo et al. [15].
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voie orale sont une bonne alternative thé-
rapeutique ;
– acitrétine à faible dose 0,2 à 0,3 mg/kg ;
– alitrétinoïne, 30 mg/j, hors AMM 
(mieux tolérée et avec un effet anti- 
inflammatoire plus puissant) [16-18].

l Autres traitements systémiques

– des immunosuppresseurs sont propo-
sés en troisième intention, ou en asso-
ciation à la corticothérapie dans les cas 
sévères répondant mal aux corticoïdes 
seuls : azathioprine 100 mg/j, ciclos-
porine 3-5 mg/j, mycophénolate mofétil 
2 000 mg/j ;
– les inhibiteurs de JAK ont été rapportés 
dans quelques cas et pourraient être une 
future option intéressante : tofacitinib [19], 
baricitinib [20].

4. Indications (tableau II)

l Atteinte monodactyle ou limitée à 

trois ongles

– 1re ligne : injections intralésionnelles 
d’acétonide de triamcinolone ;
– 2e ligne : injections intramusculaires 
d’acétonide de triamcinolone ;
– 3e ligne : rétinoïdes (acitrétine ; ou ali-
trétinoïne hors AMM).

l Atteinte de plus de trois ongles

– 1re ligne : injections intralésionnelles 
d’acétonide de triamcinolone ± injec-
tions intramusculaires d’acétonide de 
triamcinolone ou injections intramus-
culaires d’acétonide de triamcinolone 
seules ;
– 2e ligne : rétinoïdes (acitrétine ; ou ali-
trétinoïne hors AMM) ;
– 3e ligne : immunosuppresseurs.
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RÉSUMÉ : La sarcoïdose est une pathologie chronique inflammatoire bien connue des dermatologues 

puisque des manifestations cutanées sont présentes dans environ 25 % des cas. Cependant, le poly-

morphisme des lésions rend parfois le diagnostic difficile. L’atteinte unguéale est rare mais ne doit 

pas être méconnue afin de détecter au plus tôt une atteinte systémique ou osseuse sous-jacente, 

fréquemment associée.
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Ongle et sarcoïdose

L a sarcoïdose ou maladie de Besnier-
Boeck-Schaumann est une maladie 
chronique inflammatoire multi-

systémique caractérisée par une infil-
tration de granulome tuberculoïde sans 
nécrose caséeuse des organes touchés. 
L’incidence en France est de 4,9 pour 
100 000 habitants par an et varie selon 
la localisation géographique, l’âge, le 
sexe et l’ethnie [1]. L’atteinte cutanée est 
présente dans environ 25 % des cas avec 
environ 1/3 de manifestations cutanées 
visibles lors du diagnostic initial [2]. 
Les manifestations très polymorphes 
peuvent intriguer le praticien.

Présentation clinique

Les présentations cliniques de la sar-
coïdose cutanée peuvent être atypiques 

comme l’atteinte unguéale, rare et 
concernant environ 1,5 % des patients 
avec une sarcoïdose cutanée (tableau I). 
Elle ne doit pas être méconnue car c’est 
parfois la seule atteinte visible de la 
maladie permettant de porter le diagnos-
tic et de rechercher une atteinte systé-
mique et une atteinte osseuse parfois 
asymptomatique [3].

Momen et al. ont étudié les caractéris-
tiques de 33 patients présentant une sar-
coïdose unguéale entre 1981 et 2010 [3]. 
Il existe une prédominance féminine et 
l’âge moyen est d’environ 50 ans. L’atteinte 
unguéale n’est pas spécifique. Les plus fré-
quentes sont l’accentuation du relief lon-
gitudinal, la trachyonychie, des fissures 
longitudinales, l’hyperkératose sous- 
unguéale, l’onycholyse distale et plus rare-
ment un ptérygion ou une anonychie (fig. 1). 

Atteinte cutanée NON spécifique Atteinte cutanée spécifique

Typique Atypique Typique Atypique

Érythème noueux l  Érythème 
polymorphe

l Prurigo

l  Sarcoïde à petit 
nodule

l  Sarcoïde à gros 
nodule

l  Sarcoïde en plaque 
(lupus pernio)

l  Sarcoïde sur cicatrice
l  Sarcoïde 

hypodermique de 
Darier-Roussy

l  Sarcoïde sur cicatrice

l  Atteinte unguéale
l  Forme ichtyosiforme
l  Forme érythrodermique
l  Ulcération
l  Atteinte muqueuse
l  Alopécie
l  Hypopigmentation
l  Rhinophima-like
l  Lipodermatosclérose-like
l  Éruption lichénoïde

Tableau I : Présentation clinique variée de la sarcoïdose cutanée [4].
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Il a, par ailleurs, été rapporté des cas d’hé-
morragie filiforme, de paronychie et d’éry-
thronychie longitudinale [5].

L’atteinte des tissus péri-unguéaux est 
à rechercher. En effet, on peut retrouver 
une infiltration du repli unguéal proxi-
mal, une dyschromie de l’hyponychium. 
La dystrophie unguéale est souvent asso-
ciée à une dactylite (dans 50 % des cas) 
et dans plus de 30 % des cas à un lupus 
pernio localisé sur les extrémités [3]. La 
revue rapide de la littérature entre 2010 
et 2022 rapporte 11 cas (tableau II) [5-14] 

A B

C D

Fig. 1. A : Présentation à type de dyshidrose 
(coll. B.-M. Piraccini, Bologne, Italie) ; B : présen-
tation lichénienne (coll I. Zaraa, Paris, France) ; 
C : présentation à type de paronychie et de tra-
chyonychie (coll. B. Richert, Bruxelles, Belgique) ; 
D : présentation à type d’érythronychies longitudi-
nales multiples (coll. M. Pasch, Nimègue, Hollande).

Auteur Genre Âge Atteinte unguéale
Atteinte 
osseuse

Atteinte cutanée 
autre

Atteinte 
systémique

Histologie

Mengeot et al. [6]
2022

F 25

4e doigt
Dystrophie/stries longitudinales/

Hyperkératose sous-unguéale
Hémorragie filiformes

Oui Non Non Oui

Cartayrade et al. [7]
2019

F 28

3e doigt droit :
Dactylite

2e doigt gauche : hyperstriation
longitudinale et fissure

Oui
Oui : survenue 2 mois 
après : lupus pernio

Oui : 2 mois 
après

Oui

Maouni et al. [8]
2020 F 57

4es doigts gauche et droit + pieds
Dactylite/paronychie/hyperkératose

sous-unguéale/dystrophie
Oui

Oui : plaques ulcéro-
croûteuses nez, joue 

et doigts
Oui Oui

Kawaguchi et al. [9]
2014 F 51

Hallux droit
Dystrophie/hyperkératose sous-unguéale/

pachyonychie/hyperstriations longitudinales
Non Non

Oui : ancienne
avec récidive 

actuelle
Oui

Bekkali et al. [10]
2014

F 29

4e orteil
Hyperkératose sous-unguéale principalement

Oui Non

Oui : 
précédant
l'atteinte 
unguéale

Oui

Van Lümig et al. [5]
2018

F 37
Orteils

Érythronychie longitudinale/onychorexis
Non Non Oui : ancienne Oui

Noriega et al. [11]
2015

H

F

67

58

4e doigt
Hyperkératose sous-unguéale et dystrophie

4e doigt
Hyperkératose sous-unguéale et onycholyse

Non

Oui

Oui : ancienne

Oui : papules infiltrées 
nez + plaque sur bras

Non

Oui
Oui

Albers et al. [12]
2016 F 59

2 mains
Dactylite/onychodystrophie/disparition de la 

cuticule
Oui Non Oui Oui

Rajan et al. [13]
2014 F 44

Orteils
Hyperkératose sous-unguéale,
pas de dystrophie de tablette

Oui
Oui : plaque violacées 

sur les orteils
Oui Oui

Moulonguet et al. [14]
2018 F 40

Pouce et 3e doigt
Paronychie/ptérygion/

hyperkératose sous-unguéale
Oui Oui Oui Oui

Tableau II : Revue rapide de la littérature entre 2010 et 2022. Présentation de cas de sarcoïdose unguéale.
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avec une atteinte systémique présente 
dans 82 % des cas et une atteinte osseuse 
dans 72 % des cas.

Corrélation anatomoclinique

L’expression clinique de la sarcoïdose 
s’explique principalement par l’infil-
tration granulomateuse dermique de la 
matrice unguéale qui est responsable de 
la trachyonychie, des fissures longitu-
dinales ou d’un ptérygion. L’atteinte du 
lit de l’ongle génèrera une hyperkéra-
tose sous-unguéale ou une onycholyse 
[15]. Sur la biopsie latéro-longitudinale, 
l’infiltration granulomateuse peut être 
mise en évidence sur l’ensemble de l’ap-
pareil unguéal.

Atteinte unguéale : 
quel retentissement ?

>>> L’atteinte systémique associée dans 
plus de 80 % des cas peut précéder l’at-
teinte unguéale ou bien être concomi-
tante. Elle peut se manifester par une 
atteinte ganglionnaire (médiastino- 
hilaire, axillaire, inguinale), une fibrose 
pulmonaire, une ostéoarthrite, etc. C’est 
l’atteinte systémique qui conditionne 
principalement le pronostic et l’initia-
tion rapide d’un traitement.

>>> L’atteinte osseuse doit systématique-
ment être recherchée. De manière géné-
rale, on retrouve une atteinte osseuse 
dans 1 à 15 % des cas de sarcoïdose. Les 
lésions des petits os des mains et des 
pieds, anciennement nommées “ostéites 
tuberculosa multiplex cystica” décrites 
par Jüngling, représentent 90 % des 
atteintes osseuses de la sarcoïdose. La 
sarcoïdose unguéale s’associe dans plus 
de 70 % des cas à une atteinte osseuse 
qui peut être asymptomatique dans envi-
ron 30 % des cas [17].

Ces lésions concernent principale-
ment les phalanges distales et inter-
médiaires. La douleur est inconstante 
et surtout associée à des cas d’acro- 

ostéolyse. Radiologiquement, on peut 
retrouver de larges géodes, de multiples 
petites géodes parfois polycycliques et 
confluentes donnant un aspect pseu-
do-kystique et touchant souvent les 
extrémités phalangiennes.

On peut également observer un aspect 
réticulé des travées osseuses épaissies. 
L’atteinte osseuse peut siéger sur des 
doigts ou des pieds d’apparence saine 
mais on retrouvera souvent un aspect 
épaissi des parties molles (“aspect de 
doigts en saucisse”).

La physiopathologie est discutée : cer-
tains auteurs évoquent une activité 
ostéoclastique avec résorption osseuse 
favorisée par l’élévation de la 1,25 (OH) 
VITD3 et par les granulomes sarcoïdo-
siques sources de facteurs ostéoclas-
tiques [18]. D’autres auteurs évoquent 
une infiltration périvasculaire des 
canaux de Havers, canaux nourriciers 
de l’os, par des lésions granulomateuses 
induisant une destruction osseuse et res-
ponsable de l’aspect microgéodique [19].

Le traitement de l’atteinte osseuse 
dépend du caractère symptomatique et 
de la présence, ou non, de fracture patho-
logique. Des cas de résolution spontanée 
ont été décrits [20].

Atteinte unguéale : 
comment traiter ?

L’atteinte unguéale à elle seule ne justi-
fie pas d’un traitement systémique. Le 
traitement dépend donc principalement 
du retentissement systémique et osseux. 
L’atteinte osseuse est difficile à traiter et 
répond peu aux traitements systémiques 
usuels.

L’application de dermocorticoïdes 
de classe très forte est le traitement de 
1re intention. Certaines équipes pro-
posent des injections de corticoïdes 
retard dans le repli unguéal proximal 
en intra-matricielle pour permettre une 
amélioration de l’atteinte unguéale [5].

L’introduction d’une corticothérapie sys-
témique dans le contexte d’atteinte sys-
témique permet souvent une évolution 
favorable sur le plan unguéal.
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>>> Un nouveau dosage d’ILUMETRI

Alimrall annonce le lancement en France d’un nouveau dosage (200 mg) du traitement biologique ILUMETRI (tildrakizumab) 
pour le traitement des patients adultes atteints de psoriasis en plaques modéré à sévère, disponible dès le 12 avril 2023.
Le tildrakizumab est un anticorps monoclonal anti-interleukine-23p19 de haute affinité, dont l’efficacité et la sécurité chez 
les patients souffrant de psoriasis en plaques modéré à sévère ont été démontrées pendant une période allant jusqu’à 5 ans.
Ilumetri est un traitement systémique de 2e ligne dans les formes modérées à sévères du psoriasis en plaques de l’adulte en 
cas d’échec après une première ligne de traitement systémique non biologique et éventuellement à la photothérapie.

>>> Étude POSITIVE : évaluation du bien-être global des patients atteints de psoriasis

Almirall a annoncé la publication dans le British Medical Journal du protocole de l’étude POSITIVE, la première étude clinique 
en dermatologie à évaluer le bien-être global des patients en tant que critère principal chez des patients traités par le tildra-
kizumab pour un psoriasis en plaques modéré à sévère.

L’étude utilise l’indice de bien-être en cinq points de l’OMS, WHO-5, un questionnaire largement utilisé pour évaluer le bien-
être psychologique subjectif lié à l’état de santé dans diverses maladies chroniques, mais qui n’avait jamais été utilisé jusque-
là en dermatologie. Dans une approche holistique, l’étude POSITIVE utilisera également des critères de jugement secondaires 
nouveaux, comme l’évaluation de l’impact du psoriasis sur l’entourage, à l’aide du questionnaire FamilyPso, ainsi que l’impact 
sur le bien-être du professionnel de santé, via le Physician’s Satisfaction Score.

Environ 780 adultes atteints de psoriasis modéré à sévère ont été recrutés dans plusieurs pays en Europe, notamment en 
Autriche, en Belgique, en France, en Allemagne, en Italie, en Espagne, en Suisse, aux Pays-Bas et au Royaume-Uni. L’étude 
suivra ces patients pendant 24 mois dans le cadre de leur traitement par tildrakizumab. Les premières données à 28 semaines 
seront présentées lors de congrès scientifiques à la fin de l’année 2023.

>>> Efficacité et sécurité du lebrikizumab dans la dermatite atopique modérée à sévère

Le lebrikizumab est un nouvel anticorps monoclonal conçu pour se lier à l’IL-13 avec une haute affinité et pour prévenir sa 
signalisation en aval. Cette molécule a été évaluée dans les études ADvocate 1 et ADvocate 2, deux études de phase III en mono-
thérapie conçues de manière identique chez des adultes et des adolescents atteints de dermatite atopique modérée à sévère.
Le lebrikizumab a démontré des améliorations statistiquement et cliniquement pertinentes vs placebo sur les deux critères 
de jugement principaux, IGA 0/1 et EASI 75, ainsi que des améliorations sur le prurit et leur impact sur le sommeil (critères 
secondaires) à la semaine 16. À la semaine 52, il a démontré une efficacité cliniquement pertinente sur le blanchiment de la 
peau et le prurit, à la posologie d’entretien mensuelle chez les patients ayant obtenu une réponse clinique à la semaine 16.

J.N.

D’après un communiqué de presse des laboratoires Almirall

Actualités des laboratoires Almirall
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RÉSUMÉ : L’onychomatricome et l’onychopapillome sont deux tumeurs bénignes rares spécifiques de 

l’appareil unguéal. Elles sont souvent confondues par les praticiens peu friands d’onychologie. Pour-

tant, avec un peu de pratique et quelques points clés, leurs caractéristiques cliniques et dermosco-

piques propres permettent de les différencier sans trop de difficultés.

À travers cet article, nous allons essayer de présenter synthétiquement ces deux classiques des 

tumeurs unguéales bénignes.

Onychomatricome et onychopapillome :
deux tumeurs unguéales bénignes 
à connaître et différencier

L’onychomatricome

L’onychomatricome est une tumeur 
fibroépithéliale onychogène bénigne 
rare, développée aux dépens de la 
matrice unguéale, décrite pour la pre-
mière fois en 1992 par Baran et Kint [1]. 
Depuis, plus de 200 cas ont été rapportés 
dans la littérature.

Cette tumeur, le plus souvent monodac-
tylique, semble affecter un peu plus les 
femmes que les hommes, en général dans 
la cinquantaine [2], même si un cas pédia-
trique a été rapporté [3]. Elle touche prin-
cipalement les doigts mais peut également 
atteindre les orteils [4]. Certains auteurs 
rapportent les traumatismes locaux répé-
tés comme possible facteur favorisant 
l’apparition de l’onychomatricome [5].

Cliniquement, le diagnostic d’onycho-
matricome peut être évoqué devant l’as-
sociation de 4 signes (fig. 1A) [6] :
– une xanthonychie longitudinale 
de coloration jaune pâle et de largeur 
variable avec pachyonychie ;
– des hémorragies filiformes proximales 
au niveau de cette bande longitudinale ;

– une tendance à l’hypercourbure trans-
versale et longitudinale de la partie 
atteinte de la tablette ;
– un saignement lors de la coupe de la 
tablette distale.

Ce dernier signe clinique s’explique par 
la présence de projections digitiformes de 
la tumeur perforant la tablette unguéale. 
Une coupe transversale de la portion dis-
tale de la tablette peut mettre en évidence 
un aspect alvéolé, vermoulu ou “en nid 
d’abeille” du bord libre (fig. 1B) [7].

La dermoscopie peut renforcer le dia-
gnostic d’onychomatricome si elle met 
en évidence à l’examen (fig. 2) [4] :
– de la tablette : des lignes blanches 
parallèles, des bords de la lésion paral-
lèles, des hémorragies filiformes ;
– du bord libre : des points sombres, un 
aspect mité/ponctué, un épaississement 
du bord libre ;
– en peropératoire : un aspect en 
“Sagrada Familia” [8].

À noter que des variantes géantes et pig-
mentées d’onychomatricomes ont été 
rapportées [5, 9].

Q. SAMARAN1 B. OVTCHINNIKOFF2

1Service de Dermatologie, CHU de MONTPELLIER.
2Service de Dermatologie, CHU de NÎMES.
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L’avulsion de la tablette unguéale met en 
évidence une tumeur polydigitée, avec des 
extensions en doigts de gant, qui peut res-
sembler à une anémone de mer (fig. 1C).

Parmi les diagnostics différentiels de 
l’onychomatricome, on note essentielle-
ment les onychomycoses, pouvant d’ail-
leurs contaminer un onychomatricome, 
et la maladie de Bowen. Les autres diag-
nostics différentiels possibles sont les 
carcinomes épidermoïdes, les verrues 
virales et, notamment dans les formes pig-
mentées, les mélanomes et nævus [10].

L’échographie, l’IRM ou la microscopie 
confocale in vivo ont pu être utilisées 

Fig. 1 : A : aspect clinique de plusieurs onychomatricomes avec xanthonychie longitu-
dinale de coloration jaune pâle avec pachyonychie, hémorragies filiformes proximales 
et tendance à l’hypercourbure transversale de la tablette ; B : avulsion de la tablette 
révélant un aspect vermoulu ; C : pièce d’exérèse de la tumeur polydigitée donnant un 
aspect d’“anémone de mer”.

A B

C

Fig. 2 : Aspect dermoscopique de plusieurs onychomatricomes. A : examen de 
la tablette avec mise en évidence de lignes blanches parallèles, de bords de la 
lésion parallèles et d’hémorragies filiformes ; B : examen du bord libre révélant 
des points sombres, un aspect mité/ponctué et un épaississement du bord libre.

A B

pour aider au diagnostic dans les cas les 
moins typiques [11].

Dans la plupart des cas, une simple sur-
veillance peut être proposée. En cas de 
doute diagnostique avec une tumeur 
maligne ou en cas de gêne physique 
(surtout liée à la pachyonychie) ou esthé-
tique, l’exérèse chirurgicale de la lésion 
est de mise (fig. 3). Après avoir récliné le 
repli unguéal proximal et avulsé la par-
tie proximale de la tablette, l’excision est 
tangentielle et rase littéralement la surface 
de la matrice [12]. L’envoi de la tumeur (et 
idéalement de la tablette unguéale asso-
ciée) pour analyse histologique révèle une 
lésion CD34+, CD99-, EMA- et PS100- [2].

En postopératoire immédiat, un feuil-
let gras sera inséré sous le repli unguéal 
proximal pour éviter le risque de pté-
rygion cicatriciel. Quoi qu’il en soit, 
le patient devra bien être prévenu en 
préopératoire du risque potentiel de 
dystrophie unguéale.

L’onychopapillome

L’onychopapillome est l’une des tumeurs 
unguéales bénignes les plus fréquentes. Il 
a été décrit pour la première fois par Baran 
et Perrin en 2001 [13, 14]. Il est indolore 
mais peut entraîner une gêne liée à la fis-
sure distale de la tablette souvent asso-

Fig. 3 : Prise en charge chirurgicale de l’onychomatricome. A : vue préopératoire ; B : avulsion de la tablette révélant un aspect mité par les digitations de la tumeur ; 
C : mise en évidence de la tumeur comme posée sur la matrice après avulsion de la tablette ; D : vue postopératoire immédiate après mise en place d’un feuillet gras 
pour éviter un ptérygion cicatriciel ; E : vue postopératoire tardive 3 ans après la chirurgie.

A B C D E
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ciée, les patients s’accrochant aux fibres 
de tissu [15]. Il se développe aux dépens 
de la matrice distale et du lit unguéal.

L’onychopapillome touche principa-
lement les femmes de 40-50 ans, plus 
rarement les enfants. Le pouce est le plus 
souvent touché [16].

Cliniquement, l’onychopapillome se 
présente classiquement sous la forme 
(fig. 4) [17] :
– d’une érythronychie longitudinale ;
– débutant dans la lunule sous la forme 
d’une encoche en V/triangulaire bien 
délimitée ;
– ± associée à des hémorragies filiformes 
distales ;
– ± avec une onycholyse distale en “V” ;
– ± avec une fissure distale de la tablette 
unguéale ;
– ± avec une hyperkératose sous- 
unguéale qui émerge sous le bord libre.

Des variantes se présentant sous la forme 
d’une leuconychie longitudinale ou 
d’une mélanonychie longitudinale ont 
également été décrites [18, 19].

Dermoscopiquement, on peut noter 
(fig. 5) [17] :
– une érythronychie longitudinale 
moins visible lors du contact du der-
moscope avec la tablette unguéale 
(pression) ;
– un aspect pointu de l’origine de la 
bande rouge au niveau de la lunule ;
– une masse kératosique sous-unguéale 
à l’examen du bord libre ;
– des hémorragies filiformes.

Histologiquement, on retrouve une 
acanthose de l’épithélium du lit de 
l’ongle avec une extension légère à la 
lunule et une papillomatose longitu-
dinale distale marquée du lit unguéal. 
Au niveau de cette papillomatose, on 
retrouve des cellules éosinophiles 
arrangées en “V”, comparables aux 
cellules de la zone kératinisante de la 
matrice (ou métaplasie matricielle) [14]. 
Un affinement de la tablette unguéale 
distale en regard est responsable de la 
fissure parfois observée.

À noter que certains auteurs consi-
dèrent que les onychopapillomes, bien 

qu’utiles comme entité clinique, ne cor-
respondent pas tous à une même entité 
histologique comparable [20].

Devant une érythronychie longitudi-
nale unique, le diagnostic différentiel 
principal de l’onychopapillome est la 
maladie de Bowen. D’autres tumeurs 
bénignes sont également envisageables, 
comme les tumeurs glomiques et les 
mélanomes.

Devant des érythronychies longitu-
dinales multiples, les diagnostics à 
évoquer sont notamment la maladie 
de Darier, l’amylose, le lichen plan ou 
encore le psoriasis [6].

Par conséquent, l’exérèse chirurgicale 
d’une érythronychie longitudinale 
unique est le plus souvent recomman-
dée (fig. 6) [12, 21]. Plusieurs abords 
chirurgicaux ont été étudiés [15]. 
Classiquement, l’attitude chirurgicale 
est la suivante :
– la tablette unguéale est très délicate-
ment détachée de la surface inférieure 
de la tablette (la tumeur est onychogène 

Fig. 4 : Aspect clinique de plusieurs onychopapillomes avec érythronychie longitudi-
nale s’arrêtant au niveau de la lunule sous la forme d’une encoche en V/triangulaire, 
± associée à des hémorragies filiformes, ± avec une onycholyse distale en “V” et une 
encoche ou fissure distale de la tablette en “V” ± avec une hyperkératose sous- 
unguéale. À noter une présentation pigmentée mélanonychique (en bas à droite).

Fig. 5 : Aspect dermoscopique de plusieurs onychopapillomes mettant en évidence 
une érythronychie longitudinale, moins visible lors du contact du dermoscope, un 
aspect pointu de l’origine de la bande rouge au niveau de la lunule, des hémorra-
gies filiformes et une masse kératosique sous-unguéale à l’examen du bord libre.
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et adhère très fortement à la tablette) à 
l’aide d’une lame de bistouri 11 du bord 
libre à la matrice distale. Elle est ensuite 
réclinée, idéalement latéralement, afin 
d’exposer le lit unguéal, la matrice dis-
tale et la tumeur dans sa totalité ;
– l’exérèse longitudinale de la tumeur 
et du lit unguéal sous-jacent est réali-
sée en monobloc, de l’hyponychium à 
la lunule, jusqu’au contact osseux de la 
phalange sous-jacente ;
– les deux berges du lit sont généreuse-
ment décollées de la phalange ;
– la perte de substance est suturée au fil 
résorbable en commençant à la jonction 
matrice-lit proximal, puis la matrice est 
parfaitement suturée. Le lit et l’hypo-
nychium sont rapprochés sans tension, 
quitte à laisser une partie cicatriser par 
seconde intention/cicatrisation dirigée ;
– la tablette, déroulée devenue trop large 
pour un lit plus étroit, est rétrécie latéra-
lement puis remise en place et suturée 
au repli latéral.

On notera que certains auteurs proposent 
une analyse histologique de la tablette 
unguéale distale après une coupe simple 
pour confirmer le diagnostic d’onycho-
papillome, afin d’éviter la chirurgie en 
cas de diagnostic positif et en l’absence 
de gêne [17].

BIBLIOGRAPHIE

1. Baran r, kint a. Onychomatrixoma. 
Filamentous tufted tumour in the 
matrix of a funnel-shaped nail: a new 
entity (report of three cases). Br J 
Dermatol, 1992;126:510-515. 

2. Perrin c, Baran r, Balaguer t et al. 
Onychomatricoma: new clinical 
and histological features. A review 
of 19 tumors. Am J Dermatopathol, 
2010;32:1-8. 

3. Piraccini BM, antOnucci a, rech g et al. 
Onychomatricoma: first description in a 
child. Pediatr Dermatol, 2007;24:46-48. 

4. lesOrt c, deBarBieux s, duru g 
et al. Dermoscopic Features of 
Onychomatricoma: A Study of 34 
Cases. Dermatology, 2015;231:177-183. 

5. PreVezas c, triantafyllOPOulOu i, 
BelyayeVa h et al. Giant Onychoma-
tricoma of the Great Toenail: Case 
Report and Review Focusing on Less 
Common Variants. Skin Appendage 
Disord, 2016;1:202-208. 

6. Baran rl, haneke e. Diagnostic dif-
férentiel des onychopathies. Informa 
Healthcare, 2007.

7. tiWary ak, kuMar P. Onychomatricoma 
with Honeycomb-Like Cavities. Indian 
Dermatol Online J, 2020;13:159-160. 

8. ginOux e, Perier Muzet M, POulalhOn n 
et al. Intraoperative dermoscopic fea-
tures of onychomatricoma: a review of 
10 cases. Clin Exp Dermatol, 2017;42: 
395-399. 

9. kaMeda e, MatsuzaWa t, tOgaWa y et al. 
Case of pigmented onychomatricoma: 
A relationship between dermoscopic 
and pathological findings. J Dermatol, 
2022;49:e397-e398.

10. taVares gt, chiacchiO ng, chiacchiO nd 
et al. Onychomatricoma: a tumor 
unknown to dermatologists. An Bras 
Dermatol, 2015;90:265-267. 

11. cinOtti e, VerOnesi g, laBeille B et al. 
Imaging technique for the diagnosis of 
onychomatricoma. J Eur Acad Dermatol 
Venereol, 2018;32:1874-1878. 

12. richert B, di chiacchiO n, haneke e, eds. 
Nail Surgery. Informa Healthcare, 2010.

13. hare aq, rich P. Nail Tumors. Dermatol 
Clin, 2021;39:281-292. 

14. Baran r, Perrin c. Longitudinal eryth-
ronychia with distal subungual kera-
tosis: onychopapilloma of the nail bed 
and Bowen’s disease. Br J Dermatol, 
2000;143:132-135. 

15. delVaux c, richert B, lecerf P et al. 
Onychopapillomas: a 68-case series 
to determine best surgical procedure 
and histologic sectioning. J Eur Acad 
Dermatol Venereol, 2018;32:2025-2030. 

16. starace M, alessandrini a, ferrari t 
et al. Clinical and onychoscopic features 
of histopathologically proven onycho-
papillomas and literature update. 
J Cutan Pathol, 2022;49:147-152. 

17. tOsti a, schneider sl, raMirez-quizOn Mn 
et al. Clinical, dermoscopic, and 
pathologic features of onychopapil-
loma: A review of 47 cases. J Am Acad 
Dermatol, 2016;74:521-526. 

18. crisciOne V, telang g, Jellinek nJ. 
Onychopapilloma presenting as lon-
gitudinal leukonychia. J Am Acad 
Dermatol, 2010;63:541-542. 

19. MiteVa M, fanti Pa, rOManelli P et al. 
Onychopapilloma presenting as lon-
gitudinal melanonychia. J Am Acad 
Dermatol, 2012;66:e242-e243. 

20. gee Bc, Millard Pr, daWBer rP. 
Onychopapilloma is not a distinct clin-
icopathological entity. Br J Dermatol, 
2002;146:156-157. 

21. Baran r. The red nail--always benign? 
Actas Dermosifiliogr, 2009;100 Suppl 
1:106-113. 

Les auteurs ont déclaré ne pas avoir de liens 
d’intérêts concernant les données publiées 
dans cet article.

Fig. 6 : Prise en charge chirurgicale de l’onychopapillome. A : vue préopératoire ; B : avulsion latérale de la tablette unguéale pour exposer le lit unguéal et la tumeur ; 
C : exérèse monobloc de la tumeur jusqu’à l’os en profondeur puis décollement des berges au contact de la phalange ; D : suture du lit proximal, puis de l’hyponychium 
et enfin de la partie centrale du lit ; E : repositionnement de la tablette après une petite découpe longitudinale latérale et fixation de celle-ci.

A B C D E



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie – n° 321_Mai 2023 – Cahier 1

22

Le dossier – Ongles

L’ongle du 3e âge

❙  La vitesse de croissance d’un ongle est sans retentissement sur l’épaisseur de la tablette.

❙  L’ongle du 3e âge voit sa courbure transversale accrue et sa courbure longitudinale diminuée.

❙  L’onychogryphose définit un ongle en corne de bélier, facilement traité par une simple abrasion.

❙  L’hallux erectus est favorisé par le poids excessif du sujet.

EN PRATIQUE, ON RETIENDRA

Diagnostic et prise en charge du lichen unguéal

❙  Le lichen unguéal est une urgence diagnostique et thérapeutique du fait du risque de séquelles 
fonctionnelles définitives.

❙  Le diagnostic est histologique. La biopsie dépend de l’atteinte : quand c’est possible, on privilégiera une 
biopsie au punch du lit pour limiter les séquelles d’une biopsie latéro-longitudinale.

❙  Le traitement d’une atteinte monodactyle ou pauci-dactyle (< 3 ongles) repose sur les injections 
intralésionnelles d’acétonide de triamcinolone.

❙  Le traitement de première intention d’une atteinte polydactyle repose sur les injections intramusculaires 
d’acétonide de triamcinolone.

❙  En seconde intention, on envisagera les rétinoïdes, puis les immunosuppresseurs.

Ongle et sarcoïdose

❙  L’atteinte des ongles est rare (1,5 % des cas).

❙  Les présentations unguéales sont variées et non spécifiques.

❙  L’atteinte systémique est quasi constante (> 80 %).

❙  Il existe une atteinte osseuse sous-jacente dans ¾ des cas.

JIRD

Retenez dès aujourd’hui les dates des 18es JIRD

Jeudi 19 octobre 2023

Cancérologie cutanée

Vendredi 20 octobre 2023

Allergies cutanées et environnement

CNIT Forest – Paris-La Défense
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Onychomatricome et onychopapillome : 
deux tumeurs unguéales bénignes à connaître et différencier

Onychomatricome Onychopapillome

Type de tumeur Tumeur bénigne Tumeur bénigne

Origine Matrice Matrice distale et lit de l’ongle 

Sujets atteints
l Adultes, 50 ans
l Femme > homme 
l Mains+++ > pieds

l  Adultes, 40-50 ans
l  Femme+++
l  Mains (pouce+++) > pieds 

Clinique

l Xanthonychie longitudinale
l Hypercourbure transversale localisée
l Hémorragies filiformes
l Saignement de l’ongle à la coupe
l  Aspect troué de la tablette en coupe 

transversale

l  Érythronychie longitudinale
l  Hémorragies filiformes
l  Encoche en regard de la lunule
l  Hyperkératose sous-unguéale distale
l  Onycholyse distale
l  Fissure de la tablette distale

Diagnostics différentiels les 
plus souvent évoqués

l  Onychomycose
l  Maladie de Bowen

l  Maladie de Bowen

Prise en charge 
thérapeutique

l  Chirurgie : avulsion de la tablette, exérèse 
tangentielle

l  Si gêne clinique et/ou doute diagnostique

l  Chirurgie : exérèse monobloc ou avulsion de la 
tablette, exérèse de la lésion et repositionnement 
de la tablette

l  Si gêne clinique et/ou doute diagnostique

Variantes
l  Formes pigmentées
l  Formes géantes

l  Formes pigmentées
l  Formes leuconychiques

■  oui, je m’abonne à Réalités Thérapeutiques 

en  Dermato-Vénérologie

Médecin : ■ 1 an : 60 e ■ 2 ans : 95 e

Étudiant/Interne : ■ 1 an : 50 e ■ 2 ans : 70 e
(joindre un justificatif)

Étranger : ■ 1 an : 80 e ■ 2 ans : 120 e
(DOM-TOM compris)

Bulletin à retourner à : Performances Médicales 

91, avenue de la République – 75011 Paris 

Déductible des frais professionnels
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RÉSUMÉ : Le carcinome épidermoïde cutané est le plus souvent guéri après chirurgie sauf pour les 

tumeurs à haut risque pour lesquelles il existe un risque important de récidive locale ou de métas-

tases. Un traitement adjuvant par radiothérapie pourrait alors diminuer le risque de récidive locale 

ou à distance et améliorer la survie. Un traitement néoadjuvant peut être proposé en cas de tumeur 

inopérable pour améliorer le contrôle local et rendre un traitement ciblé possible. En pratique, l’immu-

nothérapie a supplanté la polychimiothérapie dans la prise en charge des carcinomes épidermoïdes 

cutanés inopérables.

A. DUTHEIL
Service de Dermatologie, Hôpital Tenon, PARIS.

Place du traitement 
adjuvant et néoadjuvant dans 
le carcinome épidermoïde

L e carcinome épidermoïde repré-
sente 20 % des tumeurs cutanées 
non mélaniques et son incidence 

augmente de manière notable ces der-
nières années. Les principaux facteurs 
de risque sont l’exposition aux rayons 
ultra-violets, l’âge avancé, le sexe mas-
culin, l’immunodépression et le pho-
totype clair. Les sites d’atteinte les plus 
fréquents sont la tête et le cou.

Le carcinome épidermoïde cutané est, 
dans la plupart des cas, guéri après une 
exérèse chirurgicale. Parfois, il peut causer 
une destruction locorégionale ou donner 
des métastases à distance (dans 2 à 5 % des 
cas). On estime que le taux de mortalité 
spécifique est de 1 à 2 % mais le nombre 
de décès annuels approche de celui du 
mélanome, ce qui en fait un sujet de santé 
publique. Certains carcinomes épider-
moïdes sont plus agressifs du fait de carac-
téristiques cliniques ou histologiques 
péjoratives, du terrain immunodéprimé 
du patient ou sont d’emblée étendus loca-
lement ou à distance ; ils sont alors res-
ponsables de récidives plus fréquentes et 
d’une morbimortalité importante.

On estime que, pour les carcinomes épi-
dermoïdes cutanés à très haut risque, 
le taux de métastase ganglionnaire est 
de 24 % avec une mortalité spécifique 
pouvant atteindre 17 % [1]. L’évolution 
naturelle de ces tumeurs agressives est le 
plus souvent stéréotypée avec une réci-
dive d’abord locale, puis régionale, puis 
à distance ; d’autant plus en cas de haute 
charge tumorale initiale et d’atteinte de 
la tête et du cou. Ces patients pourraient 
donc bénéficier d’un traitement adju-
vant et parfois néoadjuvant mais les 
études cliniques robustes restent peu 
nombreuses et les recommandations 
françaises sont anciennes alors que les 
thérapeutiques disponibles ont évolué 
ces dernières années.

Indications de traitements 
adjuvants

La prise en charge au stade localisé 
repose sur des traitements ciblés comme 
la chirurgie ou la radiothérapie. En cas 
d’atteinte localement avancée ou métas-
tatique, des traitements systémiques 
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peuvent être proposés. Les carcinomes 
épidermoïdes cutanés d’exérèse com-
plète, sans facteur de mauvais pronos-
tic, peuvent être surveillés régulièrement 
en postopératoire. En revanche, les car-
cinomes épidermoïdes à haut risque et 
ceux qui sont avancés (les localement 
avancés inopérables, ceux avec exten-
sion locorégionale et les métastatiques), 
peuvent bénéficier de traitements com-
plémentaires comme la radiothérapie ou 
les traitements systémiques pour limiter 
la survenue de récidives et de métastases 
à distance. Le traitement adjuvant agit 
alors sur la maladie microscopique rési-
duelle après le traitement ciblé.

L’indication du traitement adjuvant 
repose sur la stratification du risque 
des carcinomes épidermoïdes cutanés, 
en fonction de critères pronostiques 

cliniques et histologiques [2]. Il a été 
proposé, dans les recommandations fran-
çaises de la société française de derma-
tologie (SFD) et de l’Institut national du 
Cancer (InCa) en 2009, une classification 
des carcinomes épidermoïdes cutanés en 
deux groupes. Les tumeurs de groupe 1 
sans aucun critère de mauvais pronostic, 
à très faible risque de récidive, et celles 
de groupe 2 avec au moins un facteur de 
mauvais pronostic, à risque significatif 

de récidive ou de métastases (fig. 1). 
Cette classification est très imparfaite car 
les critères de mauvais pronostic n’ont 
pas tous le même poids dans le risque 
de récidive locale et de métastase à dis-
tance ; elle devait être provisoire mais, à 
défaut d’outil plus récent, elle est encore 
utilisée en pratique courante en France.

Une méta-analyse de 2016 a étudié l’im-
portance des facteurs de risque cliniques 
et histologiques des carcinomes épider-
moïdes cutanés dans la survenue d’une 
récidive locale, de métastases ganglion-
naires et la mortalité spécifique [3]. 
L’analyse des données montre que cer-
tains facteurs, classiquement considé-
rés comme à risque, ne ressortent pas 
comme statistiquement significatifs. 
Les facteurs semblant avoir le plus de 
poids sont l’épaisseur de la tumeur selon 
Breslow > 2 mm, les présences d’engai-
nements périnerveux, la taille tumorale 
> 2 cm et le caractère peu différencié.

D’autres systèmes de classification 
existent, notamment celui de la 8e édi-
tion de l’American Joint Committee 

on Cancer (AJCC) validé pour les car-
cinomes épidermoïdes de la tête et du 
cou uniquement [1] ou le système de 
classification de Brigham and Women’s 

Hospital (BWH), qui sont représentés sur 
la fig. 2. Ils prennent en compte la taille 
tumorale, l’invasion en profondeur, la 
présence d’engainements périnerveux, 
la différenciation et ils sont facilement 
utilisables en pratique courante. En 
pratique, la présence d’engainements 
périnerveux, principalement quand ils 
sont multiples et étendus, est reconnue 
comme un critère de très mauvais pro-
nostic qui doit faire discuter une radio-
thérapie adjuvante [4].

Par ailleurs, les carcinomes épider-
moïdes cutanés sont plus fréquents et 
plus agressifs chez les immunodépri-
més ; il s’agit du premier cancer chez les 
patients transplantés. Chez ces patients, 
les tumeurs ont tendance à être plus 
volumineuses, plus infiltrantes en pro-
fondeur, plus souvent avec des engai-
nements périnerveux, donnent plus 
de métastases ganglionnaires et des 
récidives plus fréquentes. Une étude 
rétrospective, comparant des patients 
immunocompétents et immunodépri-
més avec des carcinomes épidermoïdes 
cutanés agressifs traités par chirurgie et 
radiothérapie adjuvante, a retrouvé une 
survie sans maladie et un contrôle loco-
régional significativement plus bas dans 
le groupe immunodéprimé [5]. Une part 

Critères Groupe 1 : à faible risque Groupe 2 : à risque significatif

Cliniques

Primitif vs récidive Primitif Récidive

Degré d’infiltration clinique Absence Adhérence au plan profond

Symptômes neurologiques 
d’envahissement

Non Oui

Statut immunitaire Immunocompétent Immunodéprimé

Taille (diamètre) en fonction de la 
localisation

< 10 mm en zone R+ ≥ 10 mm en zone R+

< 20 mm en zone R- ≥ 20 mm en zone R-

Anatomopathologiques

Envahissement périnerveux Non Oui

Degré de différenciation cellulaire Bon Moyen à indifférencié

Formes histologiques CEC commun, verruqueux, fusiforme
(hors zone irradiée), mixte ou méta-typique

CEC desmoplastique > muco-épidermoïde > 
acantholytique

Profondeur (niveau de Clark)
et épaisseur tumorale

Niveau ≤ III Niveau ≥ IV

Épaisseur ≤ 3 mm Épaisseur > 3 (ou 4 ou 5) mm

Fig. 1 : Classification pronostique des carcinomes épidermoïdes cutanés selon les recommandations françaises.
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importante de la prise en charge chez 
ces patients repose sur la diminution de 
l’immunosuppression en adaptant les 
traitements et en privilégiant l’adminis-
tration d’inhibiteurs de mTor comme le 
sirolimus. Une évaluation multidisci-
plinaire au cas par cas est indispensable 
pour ces patients mais le terrain immu-
nodéprimé doit être considéré en cas de 
discussion de traitement adjuvant.

Pour la prise en charge des carcinomes 
épidermoïdes à haut risque, il faut tou-
jours essayer d’obtenir des marges d’exé-
rèse saines quand cela est possible car 
plusieurs études rapportent un pronostic 
bien meilleur en cas d’exérèse complète 
de la lésion. En cas d’exérèse initiale 
incomplète, une reprise chirurgicale est 
toujours indiquée si elle est technique-
ment réalisable. Les indications de trai-

tement adjuvant, dans les carcinomes 
épidermoïdes cutanés à haut risque, 
sont encore controversées du fait de 

l’absence d’essai clinique prospectif 

disponible.

Les données de la littérature sont contra-
dictoires concernant le bénéfice objectif 
de la radiothérapie adjuvante en termes 
de contrôle local et de survie. Une revue 
de la littérature de 2009 ne retrouvait pas 
de différence significative dans la surve-
nue de récidive locale et à distance ou 
dans la survie spécifique entre les car-
cinomes épidermoïdes cutanés à haut 
risque traités par chirurgie seule et ceux 
ayant reçu une radiothérapie adjuvante 
en postopératoire [6]. Au contraire, une 
étude de 2019 portant sur 349 patients 
retrouvait une meilleure survie globale 
chez les patients avec un carcinome épi-
dermoïde cutané à haut risque traité par 
chirurgie et radiothérapie adjuvante que 
par chirurgie seule ; et la survie sans réci-
dive était meilleure dans le sous-groupe 
des patients avec des engainements peri-
nerveux ou une maladie régionale [7]. 

Une étude rétrospective de 2022 portant 
sur 392 patients avec carcinome épider-
moïde cutané à haut risque d’exérèse 
complète retrouvait un risque de récidive 
locale et locorégionale divisé par deux en 
cas de radiothérapie adjuvante [8]. Au 
total, si plusieurs études renforcent l’in-
térêt pour une radiothérapie adjuvante, 
beaucoup d’autres n’ont pas montré de 
bénéfice significatif en termes de réci-
dive locale et/ou de survie, en compa-
raison à la chirurgie seule. Les études 
existantes sont de qualité très médiocre 
car les effectifs sont souvent insuffisants 
pour montrer un effet statistiquement 
significatif et le caractère rétrospectif 
est responsable de nombreux biais. Des 
études prospectives, randomisées et 
multicentriques sont nécessaires pour 
affirmer avec précision quels patients 
peuvent bénéficier d’une radiothérapie 
adjuvante.

Selon les recommandations françaises, 
la radiothérapie adjuvante est à discu-
ter pour les carcinomes épidermoïdes 
cutanés d’exérèse incomplète sans possi-
bilité de reprise chirurgicale, en cas d’en-
gainements périnerveux et après exérèse 
d’une métastase cutanée. Le National 

Comprehensive Cancer Network (NCCN) 
recommande la radiothérapie adjuvante 
en cas d’exérèse incomplète, d’enva-
hissement d’un nerf de gros calibre ou 
d’engainements périnerveux extensifs. 
L’American Academy of Dermatology 

(AAD) recommande la radiothérapie 
adjuvante en cas d’engainements péri-
nerveux ou de carcinome épidermoïde 
à haut risque métastatique.

En pratique, la radiothérapie adju-
vante sur le site opératoire est réalisée 
de manière plutôt consensuelle pour 
les carcinomes épidermoïdes d’exérèse 
incomplète sans possibilité de reprise 
chirurgicale ou pour ceux qui présentent 
des engainements périnerveux. D’autres 
situations, notamment l’association de 
plusieurs facteurs de mauvais pronostic 
cliniques ou anatomopathologiques ou 
la rechute locale peuvent faire discu-
ter une radiothérapie adjuvante. Il est 

Tx La tumeur primaire ne peut pas être évaluée
T0 Aucune preuve de tumeur primaire
Tis Carcinome in situ

T1 Diamètre de la tumeur ≤ 2 cm
T2 Diamètre de la tumeur > 2 cm mais ≤ 4 cm
T3  Diamètre de la tumeur > 4 cm, invasion osseuse mineure, invasion périneurale# 

ou invasion profonde*
T4  Tumeur avec os/moelle corticale macroscopique, base du crâne et/ou 

envahissement de son foramen 

# Définies comme des cellules tumorales dans une gaine nerveuse située plus profondément 
sous le derme, de calibre ≥ 0,1 mm, avec atteinte clinique ou radiographique des nerfs 
nommés sans invasion ou transgression de la base du crâne
* Définie comme celle dépassant la graisse sous-cutanée ou > 6 mm

 T1 0 facteur de risque
 T2a  1 facteur de risque

 T2b  2-3 facteurs de risque
 T3 ≥ facteurs de risque ou invasion osseuse

Facteurs de risque

l Diamètre de la tumeur ≥ 2 cm
l  Invasion tumorale dépassant la graisse sous-cutanée (invasion osseuse exceptée, qui fait 

automatiquement passer la tumeur en niveau T3)
l Invasion périneurale ≥ 0,1 mm
l Peu différencié

A

B

Fig. 2 : Classification pronostique des carcinomes épidermoïdes cutanés selon l’AJCC (A) et selon le Brigham 

and women hospital (B).
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recommandé d’administrer entre 50 
et 70 Gy en 5 à 7 semaines sur la zone 
opérée, après cicatrisation complète ; 
dans l’idéal, dans les 6 semaines suivant 
la chirurgie mais il n’y a pas de donnée 
robuste sur le délai maximal à respecter 
dans la littérature.

Pour les carcinomes épidermoïdes 
cutanés à haut risque, l’analyse du 

ganglion sentinelle peut être discutée 
mais il n’y a pas de consensus. Le taux 
de ganglions sentinelles positifs dans 
les études est autour de 15 % [9]. En cas 
de positivité du ganglion sentinelle, un 
curage ganglionnaire est recommandé. 
En cas d’atteinte ganglionnaire avé-
rée, la radiothérapie adjuvante après le 
curage est discutée mais sans consensus 
entre les instances. Les recommanda-
tions françaises préconisent une radio-
thérapie en cas d’atteinte métastatique 
ganglionnaire inopérable ou d’exé-
rèse incomplète. L’AAD recommande 
systématiquement une radiothérapie 
adjuvante après curage en cas d’atteinte 
ganglionnaire alors que le NCCN la 
recommande uniquement en cas d’adé-
nopathies métastatiques de plus de 3 cm, 
multiples ou d’exérèse incomplète. En 
pratique, notamment en raison du risque 
majoré de lymphoedème, la radiothéra-
pie adjuvante après curage ganglionnaire 
est discutée dans les situations d’atteinte 
ganglionnaire extensive ou d’exérèse 
incomplète sans possibilité de reprise 
chirurgicale.

Dans le contexte adjuvant, l’associa-
tion de la radiothérapie à une chimio-
thérapie est peu pratiquée du fait d’une 
toxicité accrue et de l’absence de don-
née robuste montrant son intérêt. Les 
données sur la radiochimiothérapie 
adjuvante sont limitées à des essais 
rétrospectifs sur de faibles effectifs. 
Il existe une seule étude de phase III, 
publiée en 2008, qui a montré l’ab-
sence de différence statistiquement 
significative en termes de survie glo-
bale et de contrôle local à 2 ans pour 
des carcinomes épidermoïdes avec 
atteinte ganglionnaire traités en pos-

topératoire par radiothérapie seule, et 
ceux traités par radiothérapie associée 
à du carboplatine [10]. La polychimio-
thérapie, associant des sels de platine 
et du 5-fluorouracile (5-FU), a été mon-
trée comme efficace dans plusieurs 
études pour les carcinomes épider-
moïdes inopérables ou métastatiques, 
mais uniquement sur des petites séries 
rétrospectives et avec des réponses de 
durée limitée dans le temps (inférieures 
à 6 mois). Le carboplatine semble un 
peu mieux toléré que le cisplatine ; 
mais les effets indésirables de grade 3 
et 4 restent assez fréquents avec, prin-
cipalement, des nausées-vomissements 
et une toxicité hématologique. La radio-
chimiothérapie est plutôt réservée aux 
carcinomes épidermoïdes cutanés ino-
pérables : dans les cas d’impossibilité 
chirurgicale d’une maladie localement 
avancée, d’exérèse incomplète ou au 
stade ganglionnaire.

Indications des traitements 
néoadjuvants

Pour les patients avec un carcinome 
épidermoide localement avancé, le 
traitement chirurgical est la référence 
mais il peut parfois être responsable de 
séquelles esthétiques et fonctionnelles 
importantes. L’objectif du traitement 

néoadjuvant est de diminuer la masse 

tumorale en préopératoire pour limiter 

les chirurgies destructrices et améliorer 

le contrôle local.

Dans ce cas, un traitement systémique 
peut être utilisé. On peut alors réaliser 
quelques cures de polychimiothérapie 
à base de sels de platine et de 5-FU par-
fois associées à des thérapies ciblées en 
préopératoire. En pratique, l’âge avancé 
et les comorbidités des patients avec 
un carcinome épidermoïde cutané sont 
souvent un frein à l’utilisation des poly-
chimiothérapies.

D’autres traitements systémiques moins 
toxiques sont disponibles comme les 
inhibiteurs d’EGFR et, plus récemment, 

l’immunothérapie qui a supplanté les 
chimiothérapies traditionnelles ces 
dernières années. La voie de l’EGFR 
(récepteur du facteur de croissance 
épidermique) est impliquée dans la 
prolifération cellulaire, l’angiogénèse, 
l’invasion tumorale locale et à distance. 
Les anticorps monoclonaux inhibant 
l’EGFR à la surface des cellules épithé-
liales (comme le cetuximab et le gefitinib) 
bloquent la croissance cellulaire. Ils ont 
montré une efficacité faible dans le traite-
ment des carcinomes épidermoïdes cuta-
nés localement avancés ou métastatiques. 
Pour le cetuximab, le taux de réponse est 
d’environ 30 % mais avec des réponses 
de courte durée et des survies globales et 
sans progression inférieures à 1 an. 

L’association du cetuximab à une poly-
chimiothérapie à base de sels de platine 
pourrait améliorer la survie sans progres-
sion en comparaison au cetuximab seul, 
selon plusieurs séries rétrospectives [11]. 
Pour le gefitinib, l’étude de phase II 
évaluant sont intérêt en néoadjuvant et 
en adjuvant pour le traitement des car-
cinomes épidermoïdes cutanés à haut 
risque en récidive ou agressifs retrouvait 
un taux de réponse à l’induction du trai-
tement de 45 %, mais la deuxième phase 
de l’étude n’a finalement pas été menée 
devant le taux important de malades en 
rechute.

L’association d’interféron alpha avec de 
l’acide rétinoique a été étudiée pour le 
traitement des carcinomes épidermoïdes 
cutanés localement avancés et métasta-
tiques avec des réponses au traitement 
entre 25 et 93 % selon les stades et des 
réponses de durée moyenne supérieure à 
5 mois. Une étude publiée en 2007 com-
parait l’efficacité de l’association d’in-
terféron alpha et d’acide rétinoique en 
adjuvant vs placebo pour les carcinomes 
épidermoïdes cutanés agressifs et ne 
retrouvait pas d’efficacité sur le délai de 
survenue des récidives et sur la survenue 
d’une nouvelle tumeur cutanée. La tolé-
rance du traitement était médiocre avec 
un tiers de toxicités de grade 3 et 4, néces-
sitant des adaptations de doses [12].
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❙  Les données de la littérature sur l’indication et le bénéfice 
des traitements adjuvants et néoadjuvants dans le carcinome 
épidermoïde sont peu nombreuses et de mauvaise qualité.

❙  La radiothérapie du site opératoire est proposée en adjuvant en 
cas d’engainements périnerveux ou d’exérèse incomplète sans 
possibilité de reprise chirurgicale.

❙  L’immunothérapie par anti-PD1 est maintenant le traitement de 
choix pour les carcinomes épidermoïdes cutanés inopérables.

❙  Plusieurs essais cliniques sont en cours pour évaluer l’efficacité de 
l’immunothérapie en néoadjuvant et en adjuvant.

POINTS FORTS
L’immunothérapie est intuitivement 
intéressante pour les carcinomes épider-
moïdes cutanés qui sont des tumeurs à 
haute charge mutationnelle, en raison 
de l’effet mutagène des rayons ultra-
violets, et avec un rôle important du 
système immunitaire dans la survenue 
de ces tumeurs. Dans les faits, l’immu-
nothérapie avec les anti-programmed 

cell death 1 (anti-PD1) a maintenant 
supplanté la chimiothérapie pour le 
traitement des carcinomes épidermoïdes 
cutanés inopérables et des essais cli-
niques prospectifs sont en cours pour 
évaluer son efficacité en adjuvant et en 
néoadjuvant. Les anti-PD1 semblent 
apporter des réponses durables chez la 
moitié des patients traités pour un car-
cinome épidermoïde cutané inopérable 
(localement avancé ou métastatique).

Le cemiplimab a l’AMM depuis 2019 en 
France, avec un remboursement depuis 
novembre 2021, pour le traitement 
des carcinomes épidermoïdes cuta-
nés avancés non curables par chirur-
gie, radiothérapie et non éligibles à la 
chimiothérapie (en cas d’échec ou de 
contre-indication). Les dernières don-
nées de l’essai de phase II sur l’efficacité 
du cemiplimab sur 193 patients avec un 
carcinome épidermoïde cutané métasta-
tique ou inopérable rapportent un taux 
de réponse objectif de 46 %, un taux de 
réponse complète autour de 16 % et une 
survie globale à deux ans de 73,3 % (sur-
vie médiane non atteinte). Les résultats 
obtenus étaient similaires sur les sous-
groupes de carcinomes épidermoïdes 
cutanés localement avancés inopérables 
et métastatiques. Le type et la fréquence 
des effets indésirables étaient similaires 
à ceux observés chez les patients trai-
tés par anti-PD1 pour d’autres tumeurs 
cutanées [13]. Une étude rétrospective 
multicentrique en vie réelle, publiée en 
2021 et portant sur 245 patients avec un 
carcinome épidermoïde cutané avancé 
traités par cemiplimab, retrouvait des 
résultats similaires aux essais cliniques 
en termes d’efficacité et de tolérance [14]. 
À noter, les taux de réponse étaient mal-
gré tout un peu plus bas dans la vie réelle 

ce qui peut être attribué au fait qu’il y 
avait presque 1/3 de patients avec sta-
tut OMS supérieur ou égal à 2 dans la 
cohorte (sachant que l’efficacité du trai-
tement était supérieure chez les patients 
en bon état général avec un score OMS 
de 0 ou 1). La donnée supplémentaire 
apportée par cette étude en vie réelle 
est la confirmation que le cemiplimab 
est efficace chez les patients immuno-
déprimés, qui représentaient 24 % de la 
cohorte en vie réelle alors qu’ils étaient 
absents des essais cliniques. À noter 
qu’en cas de traitement d’un transplanté 
d’organe par immunothérapie, il existait 
un risque de rejet d’organe ; une étude 
est en cours pour évaluer l’efficacité 
et la tolérance du cemiplimab avec ou 
sans corticoides et sirolimus chez des 
transplantés d’organe.

En dehors des essais cliniques, le cemi-
plimab n’a pas encore officiellement sa 
place en situation adjuvante ou néoadju-
vante car il n’y a pas d’AMM dans cette 
indication. Un essai clinique de phase II 
a évalué le cemiplimab en néoadjuvant 
pour des carcinomes épidermoïdes 
cutanés localement avancés avant une 
chirurgie et retrouvait après trois cures 
un taux de réponse radiologique de 30 % 
et un taux de réponse anatomopatholo-
gique de 70 % [15]. Une étude de phase 
I est en cours pour étudier l’efficacité 
du cemiplimab en néoadjuvant puis en 
adjuvant après chirurgie ou radiothéra-

pie pour des carcinomes épidermoïdes 
cutanés à haut risque. En pratique cli-
nique, les réponses à l’immunothérapie 
peuvent être assez impressionnantes, 
comme chez ces deux patients traités 
par cemiplimab pour un carcinome épi-
dermoïde cutané inopérable avec une 
contre-indication à la chimiothérapie 
du fait de comorbidités (fig. 3 et 4).

Le pembrolizumab, un autre anti-PD1, 
a l’AMM depuis juin 2020 en première 
ligne dans les carcinomes épidermoïdes 
cutanés de la tête et du cou métasta-
tiques ou en rechute inopérable, dont 
les tumeurs expriment le PDL1 avec un 
score combiné positif (CPS) supérieur 
ou égal à 1. L’essai KEYNOTE 629, qui 
évaluait l’efficacité du pembrolizumab 
dans le traitement des carcinomes épi-
dermoïdes cutanés en récidive locale 
inopérables ou métastatiques, a retrouvé 
un taux de réponse objectif de 34 % et un 
taux de contrôle de la maladie de 52 % 
[16]. Les réponses étaient prolongées 
comme habituellement sous immu-
nothérapie et contrairement aux thé-
rapeutiques conventionnelles comme 
la chimiothérapie et les anti-EGFR. Le 
traitement par pembrolizumab semblait 
plus efficace en cas d’atteinte tête et cou 
et s’il était utilisé en première ligne thé-
rapeutique. Un essai de phase III est en 
cours pour évaluer l’efficacité du pem-
brolizumab en adjuvant après chirurgie 
et radiothérapie dans les carcinomes épi-
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dermoïdes cutanés localement avancés à 
haut risque (KEYNOTE 630).

Selon les recommandations européennes 
et américaines, en cas de nécessité d’un 
traitement systémique, l’immunothéra-
pie doit être préférée à la chimiothéra-
pie et aux thérapies ciblées à la lumière 
des dernières données de la littérature. 
L’inclusion dans un essai clinique doit 
toujours être privilégiée si possible car 
elle peut permettre aux patients de béné-
ficier de traitements n’ayant pas encore 
l’AMM dans cette indication. Plusieurs 
essais cliniques sont en cours actuelle-
ment pour évaluer l’intérêt des traite-
ments adjuvants et néoadjuvants par 
immunothérapie dans les carcinomes 
épidermoïdes cutanés à haut risque (un 

essai de phase II évaluant la radiothé-
rapie adjuvante associée au cetuximab 
et au pembrolizumab ; deux essais de 
phase III évaluant le pembrolizumab et 
le cemiplimab en adjuvant vs placebo ; 
plusieurs essais de phase II et III évaluant 
l’intérêt du cemiplimab en néoadjuvant 
et parfois aussi en adjuvant).

Conclusion

Actuellement, les données de la littéra-
ture sont peu nombreuses et il est difficile 
de détecter précisément quels patients 
sont à risque de récidive ou d’évolution 
métastatique et pourraient bénéficier 
d’un traitement adjuvant. Le traitement 
adjuvant privilégié actuellement est la 

radiothérapie du site opératoire mais 
l’immunothérapie pourrait jouer un 
rôle majeur dans les années à venir. En 
cas de carcinome épidermoïde cutané 
inopérable, un traitement systémique 
par immunothérapie est généralement 
proposé, plutôt que la polychimiothéra-
pie. Il peut parfois permettre une réponse 
complète ou que la tumeur soit plus faci-
lement curable par des traitements ciblés 
comme la chirurgie ou la radiothérapie. 
Les différentes études en cours devraient 
apporter des réponses supplémentaires 
dans les années à venir et nous permettre 
de traiter les patients de manière plus 
personnalisée et efficace en situation 
adjuvante et néoadjuvante.
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RÉSUMÉ : Cet article a pour but de décrire les différentes pathologies pouvant se présenter sous 

forme d’œdème du visage. Elles peuvent être d’ordre immuno-allergologiques, inflammatoires, infec-

tieuses, métaboliques, médicamenteuses, tumorales ou vasculaires. On distingue les œdèmes aigus 

des œdèmes chroniques où, bien que pouvant être fluctuants, le visage ne revient jamais à un état 

normal. Les angioœdèmes histaminiques sont les causes les plus fréquentes d’œdème du visage. 

L’œdème isolé du visage persistant sans signe accompagnateur est rare. Il devra faire évoquer en 

priorité, et selon la présentation clinique, un syndrome cave supérieur, un lymphome, une granuloma-

tose orofaciale, un syndrome du Morbihan ou une parasitose.

J. CASTAGNA
Service de Dermatologie et Allergologie, 
hôpital Tenon, PARIS.

Œdème du visage : comment s’orienter ?

L e terme “œdème” vient du grec 
ancien oídêma qui signifie “gon-
flement, tumeur”. En médecine, il 

désigne une enflure non douloureuse, 
qui est produite par une infiltration 
séreuse dans les tissus et qui se dis-
tingue des autres enflures parce qu’elle 
garde quelque temps l’impression des 
doigts. Il est parfois difficile de le distin-
guer cliniquement des dermatoses avec 
infiltration cellulaire prédominante 
responsable d’une tuméfaction mais 
sans signe du godet. Dans cet article, 
nous nous intéresserons aux étiologies 
des “visages gonflés”. Elles peuvent 
être d’ordre immuno-allergologiques, 
inflammatoires, infectieuses, métabo-
liques, tumorales ou vasculaires. Pour 
nous aider dans la démarche diagnos-
tique, nous séparerons les œdèmes du 
visage en œdème aigu ou fugace, avec 
un retour complet à l’état normal entre 
les éventuelles poussées, et œdème 
chronique, persistant ou fluctuant, 
sans retour à l’état normal. Le tableau I 
résume l’ensemble des étiologies.

Œdème aigu

La cause la plus fréquente d’œdème du 
visage est l’angioœdème histaminique 

(également appelé urticaire profonde) 
dans le cadre d’une urticaire chronique 
ou aiguë récidivante. Il se présente sous 
forme d’une tuméfaction ferme, pâle et 
mal limitée et s’accompagne d’une sen-
sation de tension (parfois douloureuse) 
plus que d’un prurit en comparaison 
à l’urticaire superficielle (fig. 1). Les 
lésions sont récidivantes avec toujours 
un retour à l’état normal en 48 à 72 h 
environ. Le diagnostic est facile quand 
il y a des lésions d’urticaire superficielle 
associées, mais dans 10 % des cas, les 
angioœdèmes sont isolés. Ils sont res-
ponsables d’une altération importante 
de la qualité de vie des patients du fait de 
la localisation au visage avec retentisse-
ment esthétique, mais aussi fonctionnel 
s’ils atteignent les paupières ou la région 

Fig. 1 : Angioœdème histaminique.
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buccale. Bien qu’impressionnant, il n’y 
a pas de mise en jeu du pronostic vital 
(pas de risque d’asphyxie). Le traitement 
repose sur les antihistaminiques, à dose 
optimisée si nécessaire, et sur l’omalizu-
mab (anticorps monoclonal anti-IgE) en 
cas d’échec dans l’urticaire chronique [1].

En cas d’angioœdème de survenue aiguë 
dans les 2 h suivant le contact avec un 
allergène (médicament, aliment, piqûre 
d’hyménoptère, injection de produit de 
contraste iodé, etc.) il faudra évoquer 
le diagnostic d’allergie IgE-médiée. 
Généralement, l’œdème n’est pas isolé 
et s’accompagne d’un rash ou d’une 
urticaire généralisée et de signes d’ana-
phylaxie tels qu’une dyspnée, une crise 
d’asthme, des douleurs abdominales, des 
vomissements ou débâcles diarrhéiques, 
voire un véritable choc anaphylactique 
avec hypotension. Après le traitement en 
phase aigu, il faudra adresser le patient 
en consultation d’allergologie pour bilan 
spécialisé (prick test ± IDR à lecture 

immédiate, s’il s’agit d’un médicament 
existant sous forme injectable, après une 
période réfractaire de 6 semaines après 
l’épisode aigu). L’allergie au cannabis 
peut également se présenter sous forme 
d’œdèmes palpébraux récidivants iso-
lés. Le diagnostic est facile par l’interro-
gatoire et le dosage des IgE spécifiques 
chanvre.

Les AINS sont volontiers responsables 
d’angioœdèmes du visage par un méca-
nisme pharmacologique (déséquilibre 
entre la synthèse de prostaglandines 
et leucotriènes par inhibition de la 
cyclo-oxygénase de type I) (fig. 2) [2].

Le diagnostic différentiel de l’angioœ-

dème histaminique est l’angioœdème 
bradikinique. Il se manifeste également 
par des angioœdèmes atteignant volon-
tiers le visage (fig. 3). Leur durée est plus 
longue, de l’ordre de plus de 72 h sans 
traitement, avec toujours un retour à 
la normale. Ils ne s’accompagnent pas 

MÉCANISME
SOUS-TYPE

Aigu Chronique

Immuno-allergologique - 
médicamenteux

Angiœdème histaminique
Angiœdème bradikinique
Eczéma de contact allergique
Œdème post-vaccination ou infection 
Covid-19 sur produit de comblement
Syndrome d’hypersensibilité 
médicamenteuse

Iatrogénie médicamenteuse

Infectieux Erysipèle 
Staphylococcie maligne de la face
Mononucléose infectieuse

Trichinellose
Loase

Inflammatoire Syndrome de Wells
Granulomatose orofaciale stade précoce

Granulomatose oro-faciale après plusieurs poussées
Syndrome de Morbihan
Dermatomyosite
Lupus tumidus
Granulome post-vaccination ou infection Covid-19 sur injections 
anciennes de silicone
Maladies associées aux IgG4

Vasculaire Syndrome de compression de la veine cave supérieure
Lymphœdème séquellaire

Tumoral Lymphome cutané ou sous-cutané primitif ou secondaire

Métabolique Hypothyroïdie
Maladie de Basedow
Hypercorticisme
Syndrome néphrotique

Tableau I : Pathologies à évoquer devant un œdème aigu ou chronique du visage.

Fig. 2 : Angioœdème histaminique médicamenteux 
pharmacologique à la suite de la prise d’un AINS.

de lésion d’urticaire superficielle et ne 
répondent pas aux traitements habi-
tuels des angioœdèmes histaminiques 
(antihistaminiques, voire corticoïdes 
et adrénaline souvent prescrits aux 
urgences pour suspicion d’allergie). 
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L’angioœdème bradikinique est dû à 
un déséquilibre entre la synthèse et la 
dégradation de kinines, peptides vasoac-
tifs produits par l’activation de la phase 
contact de la coagulation. Il faut recher-
cher à l’interrogatoire des antécédents 
familiaux d’angioœdèmes, des antécé-
dents personnels de crise abdominale 
pseudo-occlusive (classique laparotomie 
blanche) et les prises médicamenteuses 
(inhibiteur de l’enzyme de conversion 
de l’angiotensine (IEC), gliptines, estro-
gènes…). D’un point de vue biologique, 
on fera un dosage de la fraction C4 du 
complément et une exploration pondé-
rale et fonctionnelle du C1-inhibiteur. 
Un angioœdème bradikinique localisé au 
visage définit une crise grave et nécessite 
une prise en charge urgente spécifique 
avec administration par voie sous-cu-
tanée ou intraveineuse de concentré en 
C1-inhibiteur [3].

Récemment, nous avons vu des patients, 
principalement des femmes, avec anté-
cédent d’injection de produit de comble-
ment au niveau du visage, présentant des 
angioœdèmes en regard des sites d’in-

jection à la suite d’une infection Covid-

19 ou à une dose de vaccin anti-Covid-19 

(fig. 4) appelés “late onset nodules” ou 

“delayed inflammatory reaction” (DIR). 
Ces réactions sont rares. Il s’agirait d’une 
réaction immunologique médiée par les 
lymphocytes T, induite par la dégrada-

tion de l’acide hyaluronique réticulé 
injecté, en acide hyaluronique de bas 
poids moléculaire fortement pro-in-
flammatoire. Les antihistaminiques 
semblent peu efficaces. Dans la littéra-
ture, des traitements par corticothérapie 
générale, injections de hyaluronidase, ou 
lisinopril (IEC) ont été rapportés comme 
efficaces [4, 5]. La plupart de ces œdèmes 
sont transitoires et guérissent complète-
ment. Les recommandations actuelles 
sont d’éviter les injections de produit de 
comblement dans les 15 jours à 1 mois 
suivant une infection Covid-19 ou une 
vaccination. Plus rarement, l’induration 
peut être persistante comme cela a été 
rapporté chez cette patiente de 73 ans 
ayant eu des injections de silicone du 
visage il y a plus de 30 ans avec œdème 
induré du visage d’apparition brutale 
quelques semaines après une infection 
Covid-19. La biopsie cutanée confirmait 
une granulomatose sur injection. Après 
échec de traitement par corticothérapie 
générale associée à de la doxycycline et 
hydroxychloroquine, c’est finalement 
le méthotrexate qui a permis une régres-
sion complète des lésions [6].

L’eczéma de contact allergique aigu, 
localisé au visage, peut se présenter 
initialement sous forme d’un œdème 
parfois volumineux et de diagnostic 
trompeur (fig. 5). Ce diagnostic est à 

connaître des dermatologues. Il faudra 
rechercher des signes épidermiques 
en bordure de lésion et une évolution 
vers une desquamation. Les allergènes 
responsables d’eczéma de contact 
aigu du visage sont principalement la 
para-phénylène diamine (après teinture 
capillaire), les fragrances et huiles essen-
tielles, et les photo-allergènes (écran 
solaire, lactones sesquiterpènes…). Un 
bilan allergologique par patch-test à dis-
tance est recommandé pour préciser le 
diagnostic. L’éviction de l’allergène est 
de rigueur pour éviter les récidives.

Le syndrome d’hypersensibilité médi-

camenteuse ou drug reaction with 

eosinophilia and systemic symptoms 

(DRESS) est une forme grave de toxi-
dermie qui associe des manifestations 
cutanées et une atteinte systémique. On 
observe volontiers chez les patients un 
œdème du visage qui nous aidera pour 
évoquer le diagnostic mais ne sera pas 
isolé (fig. 6).

L’érysipèle de la face peut se présenter 
sous forme d’œdème du visage. Le dia-

Fig. 3 : Angioœdème bradikinique héréditaire. Fig. 4 : Œdèmes sur les sites d’injection de produit 
de comblement.

Fig. 5 : Eczéma de contact allergique du visage 
(résine époxy).
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gnostic sera aisé puisqu’il sera accom-
pagné d’une hyperthermie, d’un placard 
érythémateux, douloureux et chaud en 
regard, et classiquement d’une bordure 
périphérique saillante d’extension 
centrifuge (fig. 7). Il faudra rechercher 
une porte d’entrée, telle qu’une lésion 
manipulée. Le traitement repose sur 
l’antibiothérapie par amoxicilline pen-
dant 7 jours en l’absence d’allergie [7]. 
La complication redoutée est la staphy-

lococcie maligne de la face, à la suite de 

la manipulation d’un furoncle, entraî-
nant une thrombophlébite suppurée 
des veines de la face avec septicémie et 
risque d’atteinte du sinus caverneux. 
Elle se caractérise par un œdème majeur 
du visage, rouge vineux, avec signe de 
sepsis et altération de l’état général. Une 
prise en charge en hospitalisation sera 
nécessaire.

Toujours dans les causes infectieuses, on 
peut observer un œdème palpébral bila-
téral inaugural dans la mononucléose 

infectieuse (MNI), le signe de Hoagland, 
(fig. 8) [8].

La cellulite à éosinophiles ou syndrome 

de Wells peut se présenter sous forme 
d’œdèmes récidivants du visage, unilaté-
raux, bilatéraux ou parfois à bascule. Les 

poussées peuvent être accompagnées de 
signes systémiques tels que la fièvre ou 
des myalgies, et d’un syndrome inflam-
matoire biologique. Cet aspect clinique 
est trompeur car il peut mimer une cel-
lulite infectieuse. Le diagnostic repose 
sur un faisceau d’arguments comme l’ab-
sence d’amélioration sous antibiotiques, 
l’hyperéosinophilie sanguine (incons-
tante) et des images histologiques évoca-
trices (éosinophiles en flammèches) [9].

Œdème chronique

De nombreuses dermatoses et maladies 
générales peuvent se manifester par un 
œdème persistant du visage. Le caractère 
persistant, parfois fluctuant, mais sans 
jamais de retour à la normale est impor-
tant à rechercher.

En cas de tuméfaction couleur peau nor-
male, il faudra en premier lieu recher-
cher les antécédents de chirurgie de la 
zone orofaciale pouvant être responsable 
de dommages lymphatiques et d’un 
lymphœdème séquellaire. L’œdème est 
alors souvent plus important le matin 
au réveil, car aggravé par la position 
déclive, et peut s’améliorer au cours de 
la journée.

Les classiques causes métaboliques que 
sont l’hypothyroïdie avec myxœdème, 
la maladie de Basedow et le syndrome 

de Cushing, incluant le traitement par 
corticostéroïdes forte dose au long cours, 
sont à évoquer de façon systématique. 
L’œdème est alors accompagné d’autres 
signes aidant au diagnostic.

Dans le myxœdème, l’infiltration diffuse 
cutanéo-muqueuse est ferme, capiton-
née et ne prend pas le godet. Le visage 
prend un aspect caractéristique pâle 
et jaunâtre, inexpressif, lunaire. Les 
paupières sont volontiers infiltrées par 
l’œdème.

L’œdème palpébral supérieur et/ou infé-
rieur peut être un signe d’orientation 
vers une maladie de Basedow débutante.

Fig. 6 : A : Œdème du visage dans le cadre d’un syndrome d’hypersensibilité médicamenteuse (DRESS). 
B : Après guérison.

A B

Fig. 7 : Erysipèle de la face.

Fig. 8 : Signe de Hoagland dans le cadre d’une 
mononucléose infectieuse.
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Dans l’hypercorticisme, il y a une répar-
tition faciotronculaire des graisses qui 
donne au visage un aspect bouffi, lunaire, 
associé à une bosse nuchale et un com-
blement des creux sus-claviculaires.

En cas de syndrome néphrotique, un 
signe clinique est le syndrome œdé-
mateux, le plus souvent généralisé. 
Cependant, ce dernier peut être frustre 
et se manifester par un œdème palpébral, 
notamment le matin au réveil.

De nombreux médicaments peuvent 
avoir comme effet secondaire l’apparition 
d’un œdème du visage. Il s’agit notam-
ment des inhibiteurs de tyrosine kinase 
comme l’imatinib ou de certaines chimio-
thérapies comme le pemetrexed [10].

Une cause non rare d’œdème du visage 
est le syndrome de compression de la 

veine cave supérieure. L’œdème du 
visage résulte ici de la stase et d’une 
hyperpression veineuse au niveau cer-
vico-facial. Il s’accompagne volontiers 
d’un comblement des creux sus-clavi-
culaires (fig. 9). L’identification rapide 
de cette pathologie est primordiale d’un 
point de vue thérapeutique mais aussi 
pronostique puisque les étiologies sont 
souvent d’ordre néoplasique (cancer pul-

monaire, lymphome et autres tumeurs 
médiastinales). En cas de suspicion 
clinique, un examen d’imagerie avec 
radiographie thoracique ou scanner cer-
vico-thoracique devra être réalisé [11].

Plus rarement, des lymphomes cuta-

nés peuvent se présenter sous forme 
d’œdème du visage. Il s’agit notamment 
des lymphomes T sous-cutanés type 
panniculite et des lymphomes NK/T 
cutanés extra-nodaux primitifs ou 
secondaires [12].

La dermatose la plus souvent respon-
sable d’œdème chronique du visage 
est la granulomatose orofaciale (GOF). 
Initialement l’œdème peut être sponta-
nément résolutif mais il se chronicise 
après quelques poussées. La prévalence 
exacte de la GOF est inconnue mais elle 
est considérée comme rare.

Des maladies systémiques peuvent 
donner une GOF secondaire, il s’agit 
notamment de la sarcoïdose (fig. 10) et 
de la maladie de Crohn. Ces diagnostics 
seront à éliminer en cas de diagnostic 
de GOF.

Sinon, on parle de GOF idiopathique. 
Dans cette entité sont regroupés le syn-

drome de Melkersson-Rosenthal et la 
chéilite granulomateuse de Miescher. Le 
syndrome de Melkersson-Rosenthal est 
un syndrome neuro-muco-cutané rare 
incluant un œdème orofacial, une para-
lysie faciale et une langue plicaturée. 
Quand ces trois signes sont présents, on 
parle de forme complète, sinon on parle 
de syndrome de Melkersson-Rosenthal 
mono- ou oligo-symptomatique. Dans 
la chéilite granulomateuse de Miescher, 
on retrouve un œdème labial de la lèvre 
supérieure et/ou inférieure isolé (fig. 11).

Certains auteurs considèrent la GOF idio-
pathique comme un variant de la maladie 
de Crohn localisée à la cavité buccale. En 
effet, environ 40 % des patients pédia-
triques et 20 à 50 % des patients adultes 
avec GOF ont un diagnostic de maladie 
de Crohn avec atteinte intestinale. Le dia-
gnostic est difficile, d’autant plus que la 

Fig. 9 : Syndrome de compression de la veine cave supérieure secondaire à une thrombose extensive de la 
veine cave supérieure.

Fig. 10 : Granulomatose orofaciale secondaire à une 
sarcoïdose.

Fig. 11 : Granulomatose orofaciale type chéilite de 
Miescher chez un patient atteint de maladie de Crohn.
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GOF peut précéder de plusieurs années 
l’atteinte intestinale.

Dans tous les cas, la biopsie cutanée est 
utile au diagnostic puisqu’elle montre 
un infiltrat cellulaire fait de granulomes 
épithélioïdes et gigantocellulaires sans 
nécrose caséeuse [13, 14].

Le syndrome du Morbihan est une mala-
die rare caractérisée par l’apparition pro-
gressive d’un érythème et d’un œdème 
induré de la partie supérieure du visage 
(fig. 12). Il atteint surtout les hommes de 
plus de 50 ans et est majoritairement asy-
métrique. La biopsie cutanée aide au dia-
gnostic avec des images histologiques de 
rosacée compliquée d’un lymphœdème 
chronique. Son traitement est difficile et 
mal codifié. Les traitements classiques 
de la rosacée sont souvent peu efficaces. 
Dans une série de cas, les traitements 
les plus efficaces étaient l’isotrétinoïne 
orale faible dose, les injections intra-lé-
sionnelles de corticoïdes et la chirurgie 
de debulking [15].

La maladie associée aux IgG4 est une 
maladie caractérisée par une infiltration 
de certains tissus ou organes du corps par 

des cellules du système immunitaire. 
Au niveau du visage, l’envahissement 
tissulaire peut se manifester sous forme 
d’œdème. Le diagnostic repose sur des 
critères cliniques (atteinte d’organe), 
immunohistochimiques (infiltrat tissu-
laire lymphoplasmocytaire, expression 
augmentée d’IgG4) et biologiques (taux 
sérique d’IgG4 augmenté) [16].

L’œdème fait également partie des 
lésions élémentaires de la dermatomyo-

site et accompagne volontiers l’érythème 
dans les formes aiguës. Au niveau du 
visage, on peut ainsi observer un œdème 
des paupières avec réduction de la fente 
palpébrale (fig. 13) [17].

Plus rarement, le lupus tumidus au 
niveau du visage peut se manifester sous 
forme de lésions œdémateuses (fig. 14).

Enfin, n’oublions pas que certaines 
parasitoses peuvent être responsables 
d’un œdème persistant du visage. C’est 
le cas de la trichinellose (rechercher la 
consommation de gibier) [18, 19] et de la 
loase, filariose cutanéodermique à tro-
pisme oculaire responsable de l’œdème 
de Calabar (voyage en zone endémique).

❙  La cause la plus fréquente d’œdème du visage est l’œdème aigu de 
type angioœdème.

❙  L’interrogatoire, l’examen clinique et le bilan biologique permettent 
le plus souvent de distinguer l’angioœdème histaminique de 
l’angioœdème bradikinique.

❙  L’eczéma de contact allergique aigu du visage se présente 
volontiers sous forme d’œdème et ne doit pas être confondu avec 
un angioœdème histaminique ou bradikinique.

❙  Il faut éliminer de façon systématique un syndrome cave 
supérieur devant un visage bouffi avec comblement des creux 
sus-claviculaires.

❙  Parmi les dermatoses inflammatoires se présentant sous forme 
d’œdème du visage, il faut savoir évoquer la granulomatose 
orofaciale et le syndrome du Morbihan.

POINTS FORTS

Fig. 12 : Syndrome du Morbihan.

Fig. 13 : Œdème palpébral chez une patiente 
atteinte de dermatomyosite.

Fig. 14 : Lésions de lupus tumidus se manifestant 
sous forme d’œdème du visage.
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