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Dermatologie néonatale

J. Miquel, S. Barbarot

Les dermatoses néonatales sont fréquentes et variées. Elles peuvent exposer le nouveau-né a des
complications thermiques, infectieuses et hydroélectrolytiques, notamment en cas de prématurité (imma-
turité fonctionnelle de la peau du prématuré, tandis que les caractéristiques de la peau du nouveau-né a
terme sont identiques a celles de I'enfant). Les dermatoses transitoires du nouveau-né les plus fréquentes
sont bénignes (érythéme toxique, hyperplasie sébacée, etc.). Toutefois, toute éruption pustuleuse ou
bulleuse doit faire rechercher une cause infectieuse (bactérienne, virale ou mycosique) en raison de sa
potentielle gravité. Il faut également savoir évoquer une génodermatose qui peut rarement se révéler
en période néonatale par des lésions bulleuses (épidermolyse bulleuse héréditaire). Les érythrodermies
néonatales et les troubles de la kératinisation congénitaux posent souvent un probléme étiologique et
thérapeutique a court terme. Les Iésions de topographie médiane (cuir chevelu, région lombaire) doivent
faire évoquer la possibilité d’un dysraphisme. Enfin, I’apparition de nodules cutanés chez le nouveau-né
doit conduire a éliminer une cause maligne (métastases de neuroblastome, leucémie congénitale), alors
que les nodules bénins, plus fréquents, ne nécessitent souvent qu’une surveillance clinique.
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Tableau 1.

Dermatoses transitoires bénignes du nouveau-né.

Dermatoses

Fréquence

Vernix caseosa

Desquamation

Atteinte du systéme pileux:

- lanugo

- alopécie

Anomalies vasculaires :

- érythéme néonatal

- cutis marmorata

- phénomeéne arlequin

- flammeus céphaliques
Atteinte du systéme pilosébacé:
- hyperplasie sébacée

- grains de milium (visage et thorax)
-acné

Atteinte des glandes sudorales
- miliaires cristallines

- miliaires rouges

Pustuloses transitoires :

- érythéme toxique

- pustulose mélanique transitoire

Atteinte de la muqueuse buccale :
- perles d’Epstein
- leuccedéme

Cal de succion de la levre supérieure

Hyperpigmentations :
- taches mongoloides

- hyperpigmentation des organes
génitaux

- ictere

Atteinte mammaire

- hypertrophie mammaire (crise
génitale)

Atteinte génitale:

- hypertrophie clitoridienne,
leucorrhée (crise génitale)

- dermite périanale

Lésions traumatiques

Abondance variable, séche apres

la naissance et se détache
facilement

15% a 65 % (fréquent chez le
nouveau-né postmature)

NC

7%

10%
20% a 80 %

30% a 50%
40% a 50 %
Rare

5% a 15% (en fonction des
conditions d’hypersudation)

4% as5%

>50%

0,2% a 4 % des nouveau-nés
(peau noire)

50% a 80 %

40% chez le nouveau-né
noir/10 % chez le nouveau-né
caucasien

NC

75% a 95 % chez le nouveau-né

noir
5% chez le nouveau-né

caucasien/20 % chez le
nouveau-né noir et asiatique

7% a 19 %

Cf. Tableau 8

NC: non connu; OGE: organes génitaux externes.

Pustuloses transitoires

Erythéme toxique (ET) du nouveau-né

11 s’agit de la dermatose néonatale transitoire la plus fréquente
(plus de 50 % des nouveau-nés sont atteints). L'ET est d’évolution
constamment bénigne et touche plus souvent les nouveau-nés
matures [,

Cliniquement, on observe de nombreuses maculopapules éry-
thémateuses de taille variable, le plus souvent de 1 a 3cm, de
localisation diffuse, respectant le cuir chevelu, les paumes et les
plantes, et survenant entre le 1" et le 3¢jour de vie!l. Les formes
congénitales ou tardives (apres j10), ne sont cependant pas excep-
tionnelles ', Des pustules peuvent apparaitre rapidement, le plus

2

souvent au centre des macules, parfois volumineuses, laissant
de petites crottes. Cette éruption est fugace, régressant spon-
tanément en quelques jours. Parfois, elle peut étre récurrente
jusqu’a 6semaines de vie!'l.Elle ne justifie aucune exploration
complémentaire et aucun traitement. Cependant, en fonction du
contexte, les formes pustuleuses étendues doivent parfois faire
éliminer une dermatose infectieuse (frottis du contenu d’une pus-
tule; examen direct, cultures bactériologique et mycologique;
polymerase chain reaction [PCR] herpes viruset immunofluores-
cence directe).

La physiopathologie n’est toujours pas élucidée. Les hypotheses
de réaction allergique (en raison d’éosinophiles dans la peau et
dans le liquide de pustules), et celles de réaction de type gref-
fon contre I'héte (passage transplacentaire de cellules maternelles
immunocompétentes) n’ont pas été confirmées!!!. ’hypothése la
plus récente suggere une stimulation de I'immunité innée anti-
microbienne chez les sujets atteints: il s’agirait d’'une dermatose
d’adaptation postnatale a 'environnement extérieur 2.

Pustulose mélanique transitoire

Cette entité est considérée comme une forme clinique d’ET,
touchant 0,2% a 4% des nouveau-nés, le plus souvent de peau
noire !, Le cadre des « pustuloses transitoires stériles du nouveau-
né» a été proposé par certains auteurs® pour réunir les deux
présentations cliniques.

Cliniquement, il s’agit d'une éruption pustuleuse amicrobienne
isolée, de début tres précoce, souvent congénitale, localisée sur-
tout au tronc et aux fesses, évoluant en quelques jours vers une
pigmentation maculeuse persistant quelques semaines a mois,
recouverte d'une squame facilement détachable. L'histologie
associe un infiltrat dermique a polynucléaires neutrophiles et éosi-
nophiles, des pustules sous-cornées semblables aux lésions de I'ET
et une hyperkératose.

Desquamation néonatale

Une desquamation diffuse est fréquemment observée chez le
nouveau-né, en particulier postmature. Elle est facilement diffé-
renciée des ichtyoses congénitales et en particulier du tableau de
bébé collodion.

Atteinte des glandes sudorales: miliaires
sudorales

Les miliaires peuvent étre observées dans les premiéres semaines
de vie. Les lésions semblent étre dues a une obstruction des
canaux sudoraux, d’origine inconnue. Le niveau d’obstruction
dans I’épiderme semble expliquer les aspects cliniques différents:
obstruction superficielle (miliaire cristalline), obstruction pro-
fonde (miliaire rouge).

Miliaire cristalline (sudamina)

11 s’agit de vésicules de petite taille localisées surtout sur le front.
Les lésions sont tres superficielles, comme des gouttes de rosée
sur peau saine, et disparaissent en 2 jours. On retrouve trés sou-
vent un contexte d’hypersudation (climat tropical, nouveau-né
en incubateur). En cas de miliaires profuses, il faut rechercher une
mucoviscidose chez le nouveau-né.

Miliaire rouge

La miliaire rouge apparait plus tardivement, apres le 10¢ jour de
vie, et touche le tronc et le cou. Il s’agit de papulovésicules éry-
thémateuses non folliculaires. Les 1ésions peuvent se surinfecter.

Atteinte du systéme pilosébacé

Hyperplasie sébacée

L'hyperplasie sébacée néonatale est tres fréquente (30% a 50 %
des nouveau-nés). Elle se manifeste par des papules blanches ou
jaunes de petite taille (1 a 2mm) du nez et de la levre supé-
rieure (Fig. 1). Il s’agit de volumineuses glandes sébacées plus ou
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Figure 1. Hyperplasie sébacée.

moins profondes, développées aux dépens des follicules pilosé-
bacés, probablement stimulées par les modifications hormonales
périnatales. Les 1ésions disparaissent en quelques semaines. Aucun
traitement n’est nécessaire. Ce tableau est parfois dénommé a
tort «acné néonatale », ce terme est a réserver aux cas trés rares
de véritable acné du nourrisson associant microkystes, comédons

ouverts, papules et nodules inflammatoires.

Grains de milium congénitaux

I s’agit de kystes blancs de petite taille correspondant histolo-
giquement a des kystes épidermiques superficiels contenant de
la kératine, dont la paroi est formée par un épithélium strati-
fié avec une couche granuleuse¥. Ils surviennent chez 40% a
50% des nouveau-nés, sans prédominance de sexe ou ethnique,
et sont moins fréquents chez le prématuré . Ils sont le plus sou-
vent situés sur le nez, le cuir chevelu, la partie supérieure du tronc
et les mains. L'évolution tend vers une disparition spontanée dans
les semaines a mois qui suivent la naissance /.

La persistance de grains de milium doit faire évoquer plu-
sieurs génodermatoses (hypotrichose de Marie Unna, syndrome
de Bazex-Dupré-Christol lié a 1'X).

Atteinte de la muqueuse buccale

Les perles d’Epstein*! sont des papules congénitales kératinisées
blanches ou translucides (kystes épidermiques), tres fréquentes
(50% a 80% des nouveau-nés, moins fréquentes chez le préma-
turé) situées sur le raphé médian de la muqueuse palatine, voire
la langue. Elles ont tendance a disparaitre dans les premiers mois
de vie.

Les nodules de Bohn'*! sont des kystes épidermiques situés sur les
crétes alvéolaires.

Les grains de fordyce sont des inclusions sébacées, jaunatres,
labiales et jugales, rares chez le nouveau-né.

Angiomes et anomalies vasculaires

Angiomes plans céphaliques (malformations
capillaires céphaliques)

Les angiomes flammeus sont fréquemment observés en période
néonatale (20% a 80% des nouveau-nés) . Ils sont situés le
plus souvent sur le front (région glabellaire) (Fig. 2), et plus rare-
ment sur les paupieres supérieures, les ailes du nez, le philtrum.
Ces angiomes disparaissent classiquement au cours des premiers
mois a premieres années de vie, mais certaines lésions persistent
ou réapparaissent a ’dge adulte, surtout chez les femmes®l. Ces
angiomes plans céphaliques « transitoires » sont a différencier des
grands angiomes plans médiofrontaux en forme de V, plus rares,
qui peuvent persister au long cours. Ces derniers sont plus éten-
dus (région frontale médiane, glabelle, paupieres supérieures, nez,
philtrum, lévres supérieures), ils sont plus foncés, régressent plus
lentement et de facon incompléte dans 70 % des cas!!.

L’'angiome de Unna est localisé dans la région occipitale
médiane et tend a persister a I’age adulte.
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Figure 2. Angiome plan frontal transitoire.

Phénomene Arlequin

11 s’agit d’un érythéme hémicorporel, a limite nette sur la ligne
médiane et migrant. Il est déclive en décubitus latéral, alors
que 'hémicorps supérieur est pale. Il apparait le plus souvent
entre le 2¢ et 5¢jour de vie, rarement a 3 semaines. Ce phéno-
mene bénin est transitoire (30 secondes a 20 minutes), se répéte
plusieurs fois par jour sans facteur déclenchant et disparait spon-
tanément en quelques semaines. Sa fréquence est mal connue
(estimée a plus de 10% des nouveau-nés a terme). Ce phéno-
mene est probablement dG a une immaturité de la commande
centrale autonome du tonus vasculaire périphérique. L'utilisation
de la prostaglandine E1 (agent vasodilatateur) chez deux nouveau-
nés avec cardiopathie s’est accompagnée d'une majoration de ce
phénomeéne avec régression de celui-ci a I'arrét du traitement 8.

Cutis marmorata

11 s’agit d’'un aspect de livedo violacé aggravé par le froid, tres
fréquent chez le nouveau-né. Cet aspect disparait spontanément
en quelques jours. Il doit étre différencié du cutis marmorata telan-
giectatica congenita dont le tableau clinique comprend un livedo
plus marqué et persistant, associé parfois a des 1ésions cutanées
atrophiques et a un syndrome polymalformatif dans les formes
trés étendues .

Hyperpigmentations

Taches mongoloides

II s’agit de macules de grande taille de coloration bleutée
situées le plus souvent dans la région sacrée. Histologiquement,
on retrouve une augmentation du nombre de mélanocytes dans
le derme profond. L'évolution est favorable avant 4 a Sans. La
fréquence des taches mongoloides varie beaucoup en fonction
de l'origine ethnique: 75% a 95 % chez les sujets noirs ou asia-
tiques ' et seulement 3% chez les Finlandais®). On observe
rarement des taches mongoloides de localisation atypique sur les
membres inférieurs ou le tronc. Devant une grande tache mon-
goloide isolée ou de multiples taches, il faut garder en mémoire
I’association possible a une gangliosidose de type 1 ou une muco-
plysaccharidose de type1l (maladie de Hurler) ' et rechercher
des arguments cliniques qui justifieraient un test diagnostique
sanguin.
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Hyperpigmentation des organes génitaux
externes

L'hyperpigmentation des organes génitaux externes est fré-
quente chez les nouveau-nés asiatiques et noirs'?/, localisée au
scrotum et sur les grandes levres.

Hyperpigmentation périunguéale fréquente

L'hyperpigmentation périunguéale fréquente est quasiment
constante chez les nouveau-nés noirs, visible sur les mains et les
pieds, moins fréquente et transitoire chez les nouveau-nés cauca-
siens, nés a terme '3,

B Dermatoses infectieuses
du nouveau-né

Le nouveau-né, et particulierement le prématuré, est exposé au
risque d’infections bactériennes, virales ou mycosiques. L'examen
dermatologique est essentiel dans ce contexte, car les signes cli-
niques des infections maternofoetales manquent totalement de
spécificité. Les 1ésions cutanées pustuleuses et bulleuses sont
observées dans de nombreuses situations chez le nouveau-né
(Tableaux 2, 3). Cependant, leur présence doit systématiquement
faire évoquer et éliminer les étiologies infectieuses en raison de
leur fréquence et de leur potentielle gravité a court terme.

Dermatoses d’origine bactérienne
Impétigo néonatal
Définition

L'impétigo néonatal est une dermoépidermite aigué bacté-
rienne non immunisante et trés contagieuse due a Staphylococcus
aureus et moins fréquemment a Streptococcus pyogenes .
L'impétigo bulleux est d a la sécrétion locale d'une toxine exfo-

liante par une souche de Staphylococcus aureus. Les infections
staphylococciques néonatales sont souvent nosocomiales 141,

Clinique

Le diagnostic doit étre évoqué devant une éruption pustuleuse
ou bulleuse néonatale (impetigo bulleux). Les pustules siegent sur
une base érythémateuse et peuvent se regrouper. Elles évoluent
vers des crotites mellicériques avant la guérison sous traitement,
sans séquelles. Les bulles, plus rares, peuvent s’associer aux pus-
tules ou étre isolées. Elles sont fragiles (clivage intraépidermique),
facilement rompues par le moindre traumatisme et évoluent rapi-
dement vers une érosion postbulleuse recouverte d'une crofite. Les
localisations préférentielles de 'impétigo néonatal sont la région
péribuccale, les plis, la région du siege et périombilicale. L'état
général est conservé. On doit systématiquement rechercher un
foyer infectieux locorégional (omphalite, conjonctivite) ou géné-
ral (oto-rhino-laryngologique, pulmonaire, osseux).

Diagnostic positif

L'examen direct et la mise en culture du contenu d'une pustule
ou d'une bulle permettent souvent de confirmer le diagnostic par
la mise en évidence de Staphylococcus aureus.

Diagnostic différentiel

Les autres causes de pustules (Tableau 2) ou de bulles doivent
étre recherchées en cas de doute diagnostique, en particulier les
causes virales (herpés simplex), bactériennes (syphilis) et fungiques
(Candida albicans).

Physiopathologie

Certains groupes phagiques de Staphylococcus aureus (essen-
tiellement groupell, isotypesS55 et 71) produisent des toxines
exfoliantes appelées ET-A et ET-B!'*! capables d’induire un
décollement intraépidermique par clivage de la desmogléine 1,
aboutissant a la formation d'une bulle superficielle fragile. La
diffusion de ces toxines a distance du foyer infectieux initial,
par voie hématogene, explique l’extension rapide des bulles au
cours de I'impétigo néonatal, réalisant au maximum le tableau
d’épidermolyse aigué staphylococcique.

Traitement (14!

Des mesures d’hygi¢ne doivent étre respectées pour éviter une
dissémination de l'infection (lavage des mains, hygiéne corpo-
relle, linges personnels).

Tableau 3.
Conduite a tenir devant les Iésions bulleuses du nouveau-né.

1. Evaluer l'extension des lésions cutanées (localisées/généralisées)
2.Rechercher une atteinte muqueuse
3. Rechercher un signe de Nikolsky (EBH, SSSS, PV, PF)

4. Eliminer une cause infectieuse :

- faire des prélevements (bactériologiques et virologiques)

-rechercher des signes associés (sepsis, signes méningés, foyer infectieux
staphylococcique extracutané) :

anténatals : syphilis: atteinte palmoplantaire, colerette

contamination per- et postnatale: herpés, varicelle

-administrer un traitement probabiliste éventuel

5.Rechercher une cause externe (topiques caustiques, briilure,
traumatisme mécanique, bulle de succion)

6. Rechercher des antécédents familiaux (EBH, EICB, IP, PF, PG):
anamnese, Ac sériques maternels et biopsie

7. Rechercher une infiltration cutanée et un signe de Darier pour une
mastocytose cutanée bulleuse

8. Biopsie cutanée (histologie et immunofluorescence directe)

9. Surveillance:
- extension
- signes associés

EBH: épidermolyse bulleuse héréditaire; SSSS: staphylococcal scaled skin syn-
drome; PV : pemphigus vulgaire; PF: pemphigus folliacé; EICB: érythrodermie
ichtyiosiforme congénitale bulleuse; IP: incontinentia pigmenti; PG : pemphi-
goide gestationnelle; Ac: anticorps.

Tableau 2.
Pustuloses du nouveau-né.
Stériles Infectieuses
Bactériennes Fungiques et parasitaire Virales
Pustuloses transitoires néonatales : Impétigo Candidose cutanée congénitale ou Herpes, varicelle, CMV ?
- érythéme toxique Septicémie a Listeria monocytogenes, postnatale
- mélanose pustuleuse transitoire Streptocoque B Pustulose céphalique néonatale a
Acropustulose infantile Haemophilus influenzae Malassezia

Pustulose a éosinophile du cuir chevelu Syphilis
Miliaire pustuleuse

Incontinentia pigmenti

Histiocytose langheransienne

congénitale auto-involutive

Gale néonatale

CMV: cytomégalovirus.
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66 . .
Conduite a tenir

I
Hygiénes et soins locaux du nouveau-né
e Essuyage du vernix caseosa avec un linge propre (facul-
tatif)
® Bains:
o quotidiens a 37 °C, dés la naissance, durée : 5 minutes
o nettoyage doux a la main avec un syndet solide ou
liquide de pH neutre
o séchage soigneux des plis
e Desquamation physiologique : émollients
e Soins du siege:
o changes fréquents (prévention de la dermite du siege)
o nettoyage doux avec syndet liquide ou lait
o rincage et séchage soigneux
o pas d’utilisation de topique systématique
e En cas de dermite du siege:
o toilette (cf. ci-dessus)
o changes plus fréquents
o application d’un onguent (pate a |'eau avec oxyde de
zinc par exemple)
o pas d’antiseptiques colorés, pas de poudre
o en cas de candidose du siege: antifongique (imida-
zolé ou ciclopiroxolamine)
e Cuir chevelu: utiliser un syndet liquide pendant le bain
ou un shampoing spécifique, kétoconazole topique en cas
de pustulose a Malessezia
e Ongles: couper les ongles longs dés les premiers jours
de vie (prévention des griffures, des ulcérations cor-
néennes)
e Oreilles: ne pas utiliser de coton tiges
e Ombilic: soins de cordon quotidiens avec antiseptique
non toxique, efficace et non coloré (chlorhexidine aqueuse
0,1 %)

Une toilette antiseptique peut étre réalisée. Une antibiothérapie
locale (mupirocine ou acide fucidique, deux fois par jour pendant
10jours) n’est indiquée qu’en cas de lésions strictement locali-
sées et sous surveillance stricte des criteres de guérison. Dans tous
les autres cas et chez le prématuré, une antibiothérapie générale
probabiliste active sur les cocci a Gram positif (bétalactamines
de type cloxacilline, amoxicilline-acide clavulanique; céphalo-
sporines de premiere génération ou vancomycine en fonction de
I’antibiogramme) est conseillée pour une durée de 10 jours.

Epidermolyse staphylococcique aigué (ou SSSS)

Il existe un spectre continu de manifestations cliniques entre
I'impétigo bulleux néonatal et celui de 1’épidermolyse staphylo-
coccique aigué (ESA) ou SSSS (staphyloccocal scaled skin syndrome
des Anglo-Saxons).

Définition

L'ESA est une affection potentiellement grave, touchant I’enfant
de moins de 5 ans, due a certaines souches de Staphylococcus aureus
productrices de toxines exfoliantes.

Clinique

Le début est brutal, associant une altération de I'état général,
une fievre et un érytheme scarlatiniforme débutant aux plis et aux
régions périorificielles. En 24 a 48 heures apparaissent des bulles
fragiles aux zones de frottements avec signe de Nikolsky en peau
saine (Fig. 3). Un érytheme, des crofites et des fissures péribuccales
sont souvent observés. Il n’y a pas de trouble hémodynamique
a la différence du tableau de choc toxique staphylococcique
(due a TSST-1, toxine a propriétés superantigéniques). Le foyer
infectieux initial est cutané (foyer ombilical classique) ou extracu-
tané. Quelques observations d’ESA néonatales transmises par la
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Figure 3. Epidermolyse staphylococcique aigué ou staphylococcal sca-
led skin syndrom (SSSS).

lactation (abcés mammaires) [°! et par des infections staphylococ-
ciques maternofcetales ont été rapportées ['7].

Diagnostic

Le diagnostic est souvent clinique. En cas de doute, 1’étude du
niveau de clivage de 1'épiderme sur coupes fixées retrouve un
décollement intraépidermique. Il est logique de ne pas retrou-
ver de staphylocoque dans les bulles récentes a distance du foyer
infectieux initial compte tenu du mécanisme physiopathologique
de cette affection.

Physiopathologie

Les nouveau-nés sont particulierement exposés aux
complications toxiniques des infections staphylococciques
du fait de l'immaturité de leur fonction rénale (faible clairance
des toxines circulantes) '8! et de l'absence d’anticorps antitoxines
circulants.

Traitement

Une antibiothérapie par voie intraveineuse, secondairement
adaptée a l'antibiogramme, doit étre débutée rapidement (cf.
impetigo). Un contexte épidémique en milieu hospitalier doit
faire rechercher un portage chronique asymptomatique des sujets
contacts (personnel soignant).

Septicémie a Listeria monocytogenes

L'incidence des infections néonatales a Listeria est actuellement
de 1%. Listeria monocytogenes est un bacille a Gram positif aéro-
bie présent dans les viandes, certains fromages a pate crue, le lait
et des légumes contaminés !, Les signes cliniques de l'infection
maternelle sont peu spécifiques : syndrome pseudogrippal, érup-
tion cutanée fugace, mais les hémocultures positives confirment
le diagnostic "I, Les cas sont le plus souvent sporadiques, mais de
petites épidémies sont possibles. Sur le plan dermatologique, le
diagnostic d'infection néonatale a Listeria monocytogenes est évo-
qué devant l'apparition de maculopapules parfois purpuriques,
puis de pustules diffuses de petite taille sur base érythémateuse,
dans le contexte d’une infection maternofcetale plus ou moins
grave "l Les lésions peuvent apparaitre plusieurs jours aprés
la naissance en cas de contamination maternofcetale tardive,
compte tenu du délai d'incubation (environ 3 semaines). Un pré-
levement bactériologique sur le contenu d'une pustule met en
évidence le germe a 1’examen direct. L'antibiothérapie (amoxi-
cilline et aminoside) par voie intraveineuse doit étre débutée en
urgence pour une durée de 14 a 21 jours.

Syphilis congénitale

La syphilis congénitale est due le plus souvent a une conta-
mination transplacentaire tardive par Treponema pallidum, apres
le 4¢mois?’l. La transmission avant 16 semaines d’aménorrhée

semble possible. La contamination périnatale a partir d'un
chancre génital maternel est rare.
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Deux tiers des nouveau-nés sont asymptomatiques a la nais-
sance. Les signes précoces se développent dans les 3 a 8 premieéres
semaines avec, par ordre de fréquence : ostéochondrite, périostite,
hépatosplénomégalie, rash, hyperthermie, signes neurologiques,
pneumonie, glomérulonéphrite, rhinite hémorragique, ictere,
polyadénopathie et ascite *°!, Sur le plan biologique, il existe fré-
quemment une thrombopénie 12/,

Les lésions cutanées, comme chez I’adulte, sont polymorphes.
Un «pemphigus syphilitique» est trés évocateur, il s’agit de
vésicules ou bulles palmoplantaires sur base infiltrée ?%. 11 peut
étre présent a la naissance ou se développer dans les premiéres
semaines. On peut voir également des syphilides maculeuses
ou papuleuses, cernées d'une fine collerette desquamative; des
ulcérations des muqueuses buccale et génitale; des fissures péri-
buccales, périnasales et périanales.

Le diagnostic est confirmé par la sérologie sur le sang de
I'enfant et non du cordon, par 'immunoblot immunoglobuline
M (IgM), qui apparait comme la technique la plus fiable et la
plus sensible pour le diagnostic chez le nouveau-né. En situation
d'urgence, I'examen le plus rapide reste '’examen direct au micro-
scope a fond noir lorsqu'il est encore pratiqué. En cas de doute
sur l'interprétation de la sérologie, il est préférable de traiter le
nouveau-né par pénicilline G (150000 U/kg par jour en intravei-
neux en deux a six injections) pendant 10 a 14jours. Le suivi
clinique et sérologique sera mensuel jusqu’a négativation confir-
meée du venereal disease research laboratory (VDRL). Le traitement
de la mere est réalisé ainsi que le dépistage du partenaire et
de la fratrie. L'augmentation récente de 'incidence de la syphi-
lis en Europe de I’Est doit conduire a une vigilance accrue en
termes de dépistage et de traitement précoce des femmes enceintes
atteintes 211

Dermatoses d’origine virale

Herpés néonatal
Définition

L'herpés néonatal (HN) est rare (environ 20 cas annuels en
France), malgré une fréquence élevée d’exposition des nouveau-
nés au virus herpétique (HSV), suggérant un role protecteur des
anticorps maternels transmis au foetus ??l. La contamination est
due a HSV2 dans deux tiers des cas, elle est le plus souvent péri-
natale, par contact direct avec les muqueuses maternelles lors de
I'accouchement 1?2/, Ce risque de contamination est plus élevé en
cas de primo-infection maternelle, symptomatique ou non, dans
le mois qui précede 'accouchement, avec 25% a 50 % de virus
actifs a terme, versus moins de1% en cas de récurrence. Plus
rarement, il s’agit d’'une transmission transplacentaire au cours
d'une primo-infection maternelle avec virémie, ou d'une trans-
mission postnatale, parfois nosocomiale. Pour deux tiers des HN,
aucune notion d’infection herpétique maternelle n’est retrouvée,
probablement liée a la fréquence des récurrences virales asympto-
matiques. L'HN est grave du fait des complications neurologiques
et viscérales possibles.
Clinique

Les formes cutanéomuqueuses pures ont un pronostic favo-
rable 1?2, Les signes cutanés apparaissent dés le 5¢jour de vie. 11
s’agit de vésicules ou de pustules, regroupées en bouquets, le plus
souvent périorificiels. La forme cutanéomuqueuse avec kératocon-
jonctivite représente 45 % des cas. Les signes extracutanés doivent
étre activement recherchés, car ils conditionnent le pronostic:
signes neurologiques (méningoencéphalite) dans 35% des cas,
hépatiques, pulmonaires, disséminés ressemblant a un sepsis bac-
térien (20 % des cas). Dans plus de 50 % des HN, les vésicules sont
absentes : il faut toujours penser a rechercher I'HSV par PCR sur le
sang et dans le liquide cérébrospinal (LCR) devant une méningite
ou un sepsis chez un nouveau-né.
Diagnostic

Le diagnostic peut étre confirmé par la recherche d’antigénes
d’'HSV par immunofluorescence sur les prélevements cutanés
(réponse en quelques heures), par PCR et par culture virale. La
PCR peut étre également réalisée dans le sang et le LCR. La
recherche d’interféron alpha (INF-a) peut étre effectuée sur ces
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deux prélevements, car elle aide au diagnostic d’infection virale
sans étre spécifique de I’herpés. Les sérologies n’ont pas d'intérét :
les anticorps anti-IgG ont été transmis par la mere, les IgM appa-
raissent entre s2 et s12 de l'infection, l’absence d’anticorps ne
permet donc pas d’éliminer le diagnostic. Des prélevements viraux
ophtalmologiques et pharyngés sont réalisés systématiquement a
48 et 72 heures. Le cytodiagnostic de Tzanck, s'il est pratiqué, par
grattage au vaccinostyle du plancher d’une vésicule cutanée ou
muqueuse, ou fait sur les sécrétions oculaires/pharyngées, peut
étre réalisé en urgence et s’avérer utile pour le diagnostic en met-
tant en évidence des kératinocytes ballonisés.

Traitement

Le traitement antiviral doit étre précoce, débuté au moindre
doute, sans attendre les résultats des prélevements. L'aciclovir
est administré par voie intraveineuse a la dose de 20 mg/kg par
8 heures pendant 14jours pour une forme cutanéomuqueuse
localisée, pendant 21jours en cas d’atteinte neurologique et
systémique, en association aux mesures d’isolement et d’asepsie.
Si le bilan virologique infirme le diagnostic, le traitement est
interrompu. Les nouveau-nés doivent étre surveillés étroitement
dans les mois qui suivent I'infection, a la recherche de signe de
rechute 123,

Varicelle néonatale
Définition

La varicelle néonatale est due a une primo-infection foetale au
virus varicelle-zona (VZV) acquise le plus souvent au cours d'une
varicelle maternelle aprés 20 semaines d’aménorrhée 4. Le délai
d’incubation est de 15 jours. Le tableau clinique peut étre grave en
cas de contamination périnatale (de 5 jours avant I'accouchement
jusqu’a 48 heures de vie) associant bronchopneumopathie, ulcé-
rations digestives, méningoencéphalite, hépatite [**. ’évolution
est mortelle dans 30 % des cas. La varicelle postnatale est moins
sévere, elle survient entre le 10° et le 28%jour de vie, mais le
danger de forme grave justifie une hospitalisation. Le risque de
varicelle nosocomiale a partir d'un cas index dans les services
d’hospitalisation néonatale est élevé.

Clinique et traitement

Les lésions cutanées sont des vésiculopustules, d’age diffé-
rent, diffuses, a centre ombiliqué. Le diagnostic est confirmé par
I'immunofluorescence directe et la PCR sur prélevement cutané.
Le traitement doit étre administré précocement, par voie intra-
veineuse: aciclovir, 20mg/kg toutes les 8 heures, pendant 7 a
10jours, associé a des mesures d’asepsie et d’isolement. Il est
recommandé de traiter le nouveau-né systématiquement en cas de
varicelle maternelle apparue 5 jours avant I’accouchement jusqu’a
48 heures aprés l'accouchement 24,

Dermatoses fongiques

Les infections fongiques néonatales sont plus rares que les
infections bactériennes, mais leur incidence augmente du fait
du développement des techniques invasives en périnatalogie. Les
infections cutanées isolées sont souvent dues a un Malassezia ou a
un Candida albicans (CA) et sont de pronostic favorable, contrai-
rement aux formes systémiques dues a CA, Candida parapsilosis et
tropicalis.

Pustulose céphalique néonatale (pustulose
a Malassezia)

11 s’agit d’'une dermatose bénigne qui touche habituellement le
nouveau-né entre 3 et 6 semaines de vie. Elle est monomorphe,
constituée de pustules non folliculaires sur base érythémateuse
siégeant sur la face, parfois sur le cuir chevelu et la partie haute
du thorax (Fig. 4). Cette affection assez fréquente était antérieure-
ment confondue avec les autres pustuloses néonatales transitoires
ou décrites comme une acné néonatale. Cependant, il n’existe ni
comédon ni microkyste. L'identification de levures de type Malas-
sezia sympodialis, M. globosa et M. furfur dans les pustules® et
I'efficacité habituelle du traitement antifongique local (imidazolé
ou ciclopiroxolamine) suggerent que cette dermatose est d’origine
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Figure 4. Pustulose céphalique néonatale a Malassezia furfur.

Figure 5. Candidose cutanée congénitale.

mycosique. Toutefois, ces levures sont saprophytes de la peau du
nouveau-né et leur role pathogene n’est pas totalement prouvé.
Il est discuté selon les équipes 12%2¢, excepté dans de rares obser-
vations de septicémies a Malassezia furfur chez des prématurés et
des nouveau-nés traités par alimentation parentérale *’. Le diag-
nostic de cette dermatose bénigne du nouveau-né permet d’éviter
des prélevements et des traitements inutiles.

Candidose

Candida albicans est responsable de 90 % des infections myco-
siques néonatales?. 11 s’agit d’une levure commensale du
tube digestif qui colonise 23 % des nouveau-nés en unités de
réanimation néonatale. La contamination est le plus souvent
maternofoetale prénatale (par voie ascendante a partir d'un foyer
vaginal responsable d'une chorioamniotite, ou rarement par voie
hématogene transplacentaire), pernatale lors du passage de la
filiere génitale ou postnatale: parfois nosocomiale, particuliere-
ment chez les prématurés [*],

On décrit trois formes cliniques différentes.

Candidose néonatale localisée

11 s’agit de la forme la plus fréquente et la moins grave par son
caractere cutanéomuqueux exclusif. Elle s’observe souvent chez
les nouveau-nés a terme. La contamination est pernatale ou post-
natale. Les 1ésions apparaissent a partir de 7 a 15 jours de vie sous
forme d’un muguet buccal, d'une conjonctivite et d’'une dermite
périanale érythémateuse pour s’étendre secondairement aux plis
inguinaux, axillaires, et parfois a la région périombilicale. Des
pustules de petite taille sont souvent observées en périphérie des
lésions. Le diagnostic est confirmé par ’examen direct du contenu
d’une pustule et la mise en culture sur milieu de Sabouraud. Le
traitement est local: imidazolés topiques ou ciclopiroxolamine
pendant 2 a 3 semaines, souvent associée a un traitement digestif
de type fluconazole pendant 21 jours.
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Candidose congénitale

Le mode de transmission est ici prénatal. L'éruption cutanée est
inconstante: elle débute dés la naissance ou dans les 48 premieres
heures de vie par des macules érythémateuses évoluant vers
des vésiculopustules (Fig. 5), voire des nodules, touchant le
tronc, les paumes et les plantes et parfois les ongles avec un
périonyxis 2. La région du siége et les muqueuses sont sou-
vent épargnées [?. Chez les nouveau-nés a terme, 1’évolution est
habituellement bénigne. Chez les grands prématurés, on peut
observer un tableau d’érythrodermie érosive souvent fatale. Le
pronostic dépend des atteintes viscérales, associées ou non a une
candidémie.

Le traitement est urgent et repose sur I'amphotéricineB par
voie intraveineuse (néphrotoxicité), associée au S-fluorocytosine
en cas d’atteinte méningée, relayée par le fluconazole seul.
La durée minimale de traitement est de 21jours. Le pro-
nostic reste défavorable avec une mortalité proche de 50 %.
Une prophylaxie par fluconozale des nouveau-nés a risque
semble réduire la colonisation digestive, mais aucune étude n’a
démontré une différence sur la morbidité au long cours ou la
survie 391,

Candidose nosocomiale

Cette forme clinique touche le grand prématuré hospitalisé
dans une unité de soins intensifs. Les symptomes sont aspécifiques
et débutent 15jours apres la naissance. Il s’agit souvent d'une
candidose disséminée sévere compte tenu du terrain, semblable
aux candidoses congénitales disséminées. L'atteinte cutanée peut
manquer au tableau. Les facteurs de risque sont les mémes que
ceux précédemment cités, en ajoutant l'utilisation de sondes
endotrachéales avec ventilation mécanique, d’une alimentation
parentérale avec émulsion lipidique, de cathéter centraux, de
sondes urinaires, d'une chirurgie abdominale *!!. Le pronostic est
défavorable (50% de mortalité) et dépend du délai de prise en
charge.

Dermatose parasitaire

Gale néonatale

La gale néonatale est fréquente dans les pays en voie de déve-
loppement, et notamment dans les orphelinats *2. Les enfants
adoptés en provenance de ces pays ont souvent une gale. Elle se
manifeste au cours de la premiére semaine de vie par une irrita-
bilité et des troubles du sommeil dus au prurit 2. Cliniquement,
on observe une éruption papulovésiculeuse ou pustuleuse, par-
fois nodulaire, touchant principalement le visage, le cuir chevelu,
les paumes et les plantes et le tronc *?. Des complications a type
d’eczématisation ou d’impétiginisation secondaire sont possibles.
Il peut exister une cassure de la courbe staturopondérale. Le diag-
nostic de la gale est affirmé sur I’examen parasitologique direct ou
la dermatoscopie (signe du deltaplane). Le traitement consiste en
France en un badigeon d’Ascabiol® corps entier sur peau séche,
renouvelé a 10 minutes, laissé pendant 8 heures avant le rincage.
Le traitement de I’entourage et la décontamination des effets per-
sonnels doivent étre réalisés dans le méme temps.

H Dermatoses bulleuses
néonatales (Tableau 3)

Incontinentia pigmenti

L'incontinentia pigmenti (IP) est une génodermatose rare de
transmission dominante liée a 1’X, due a des mutations du gene
NEMO 331, Ce géne code pour un facteur de transcription essen-
tiel de la voie NFkB. L'IP touche donc presque exclusivement les
filles. Elle est le plus souvent létale in utero chez les garcons a
I'origine de fausses couches spontanées dans les quatre premiers
mois de gestation. Une soixantaine de cas d’IP masculins ont
cependant été décrits, lors d'un caryotype 47XXY, de mosaique
46XY/47XXY détectée par fluorescence in situ hibridization (FISH),
ou d’'une mutation postzygotique.
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Tableau 4.
Epidermolyses bulleuses héréditaires (EBH).
Type d’EBH Sous-type d’EBH Forme clinique Mode de transmission Genes
EB simple (EBS) Suprabasales Létale, acantholytique AR Desmoplakine
Déficiente en plakophiline 1 AR Plakophiline 1
Superficielle AD Kératine 5, kératine 14
Basales Généralisée (Koebner) AD Kératine 5, kératine 14
Herpétiforme Dowling-Meara AD Kératine 5, kératine 14
Localisée (Weber-Cockayne) AD Kératine 5, kératine 14
Avec pigmentation en mottes AD>AR Kératine 5
Ogna AD Plectine 1
Autosomique récessive AR Kératine 14
Circinée, migrante AD Kératine 5
Avec dystrophie musculaire AR Plectine 1
Avec atrésie pylorique AR Plectine 1
EB jonctionnelles (EBJ) Herlitz Herlitz (létale) AR Laminine 5
Autres Généralisée AR Laminine 5, collagéne 17
Localisée AR Collagene 17
Inversée AR Collagéne 17
Avec atrésie pylorique AR Intégrine a6B84
LOC syndrome AR Laminine 5
EB dystrophique (EBD) Dominantes EBD Cockayne-Touraine AD Collagene 7
EBD unguéale AD Collagene 7
Dominantes ou EBD du nouveau-né AD ou AR Collageéne 7
récessives EBD prétibiale AD ou AR Collagéne 7
EBD acrale AD ou AR Collageéne 7
EBD prurigineuse AD ou AR Collageéne 7
Récessives EBD Hallopeau-Siemens AR Collageéne 7
EBD généralisée (non HSV) AR Collagéne 7
EBD localisée inversée AR Collagéne 7

HSV: Herpes simplex virus; AD: autosomique dominant; AR: autosomique récessif.

Le phénotype de I'IP est variable selon les individus, asso-
ciant des manifestations cutanées fréquentes et précoces a des
anomalies phanériennes, neurologiques, ophtalmologiques, sto-
matologiques et squelettiques.

Les lésions cutanées évoluent en quatre stades ¥, Elles appa-
raissent le plus souvent au cours des 15 premiers jours de vie
sous forme de macules érythémateuses évoluant rapidement vers
des vésiculobulles persistantes (stade 1) recouvertes de croftes.
La topographie des lésions est linéaire suivant les lignes de Bla-
schko, principalement sur les extrémités puis sur le tronc. Le
visage est respecté. Ces lésions régressent lentement sur une
période de 4 mois et précedent, voire coexistent avec l’apparition
de 1ésions verruqueuses linéaires inconstantes (stade 2) puis vers
I’age de 6 mois d'une hyperpigmentation blaschkoide (stade 3)
qui persiste jusqu’a 1’dge adulte. Finalement, on observe au
stade 4 une hypopigmentation linéaire blaschkoide, atrophique et
alopécique.

Le pronostic de I'IP est lié a 'atteinte neurologique (convulsions,
retard mental) présente dans 10% a 25 % des cas et a l'atteinte
ophtalmologique (néovascularisation rétinienne secondaire a une
ischémie rétinienne, avec décollements rétiniens, rétinopathie
pigmentaire, strabisme, atrophie optique) dans 20% a 40% des
cas.

Les malformations squelettiques sont rares et comprennent des
syndactylies, des hémi-vertébres ou encore une scoliose.

Le diagnostic clinique est conforté par >4 :

e une hyperéosinophilie circulante de plus de 1 500/mm?, sou-
vent retrouvée ;

e l'histologie cutanée avec une vésicule sous-cornée contenant
des polynucléaires éosinophiles et, plus tardivement, un phé-
nomene d’'incontinence pigmentaire.

Le diagnostic peut étre confirmé par I’étude de l'inactivation de
I’X dans les cas sporadiques paucisymptomatiques.
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L'IP ne doit pas étre confondue avec les hyper- ou les hypo-
pigmentations blaschkolinéaires congénitales qui sont dues a un
mécanisme de mosaicisme pigmentaire.

La prise en charge est multidisciplinaire : dermatologique, oph-
talmologique (tous les mois pendant 3 mois, puis tous les 3 mois
pendant 1 an puis tous les 6 mois jusqu’a 3 ans puis tous les ans),
neurologique: une imagerie par résonance magnétique (IRM)
cérébrale et un électroencéphalogramme (EEG) sont réalisés en
cas de crises convulsives, de déficit focal ou de néovascularisation
rétienne 34,

,

Epidermolyses bulleuses héréditaires

Les épidermolyses bulleuses héréditaires (EBH) sont des géno-
dermatoses rares, touchant environ un nouveau-né sur 20 000 3%/,
Elles sont liées a une anomalie des protéines impliquées dans
les systemes de cohésion interkératinocytaire et de la jonction
dermoépidermique (JDE), a 'origine d’une fragilité cutanée par
clivage spontané et/ou provoqué par un frottement/traumatisme.
Les nouveau-nés ont souvent dés la naissance des bulles et des éro-
sions postbulleuses cutanées et parfois muqueuses. Le phénotype
et le pronostic des EBH sont trés variables, allant d'une simple
géne fonctionnelle a la mort en période néonatale. Le phénotype
dépend notamment du niveau de clivage (épidermique, dans la
JDE) et du mode de transmission de I’affection (récessif ou domi-
nant).

Classification (Tableau 4)

La classification des EBH a été actualisée en 2008 5% on dis-
tingue quatre types principaux d’EBH sur le niveau de clivage et
SiX sous-types:
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e les épidermolyses bulleuses simples ou épidermolytiques (EBS)
définies par un niveau de clivage intraépidermique, et séparées
entre EBS suprabasales et basales;

o les épidermolyses bulleuses jonctionnelles (EB]), définies par un
niveau de clivage dermoépidermique au sein de la lamina lucida
et séparées entre EBJ Herlitz et autres EBJ;

e les épidermolyses bulleuses dystrophiques ou dermolytiques
(EBD), définies par un niveau de clivage situé sous la lamina
lucida, séparées entre EBD dominante et récessive;

¢ le syndrome de Kindler avec des niveaux de clivages mixtes.

Diagnostic des épidermolyses bulleuses
héréditaires

Le diagnostic précis du type d’EBH est souvent porté pendant
la période néonatale. Les biopsies cutanées doivent étre réalisées
sur une bulle récente ou sur une peau frottée. La microscopie élec-
tronique et 'étude en immunofluorescence directe, utilisant des
anticorps dirigés contre certains antigenes épidermiques et de la
JDE, permettent de déterminer le niveau de clivage dans la peau
et le mode de transmission. L'histologie standard présente peu
d’intérét en dehors de la détermination du niveau de clivage.

Traitement

Le traitement est symptomatique et adapté a la gravité de
la maladie. Les soins locaux sont essentiels en période néona-
tale *°l, Le traitement antalgique doit étre réguliérement réévalué
et adapté.

Dans les formes graves, 1'évaluation et le suivi stricts de I'état
nutritionnel et de la croissance staturopondérale sont essentiels.
La prise en charge psychologique de la famille doit étre précoce.

La thérapie génique est une perspective d’avenir et fait I’objet
de nombreuses recherches. Plusieurs essais ont été réalisés chez
I’animal ou in vitro pour évaluer la faisabilité et 1’efficacité des dif-
férentes techniques. L'équipe de Mavilio a montré la réussite d'une
greffe de peau génétiquement corrigée chez un adulte atteint d’EB]
non létale, avec un recul de 4ans. Les kératinocytes autologues
greffés apportaient une copie corrigée de LAMB3 71,

L'allogreffe médullaire pourrait étre une alternative thérapeu-
tique dans les formes tres séveres. Une étude trés récente rapporte
une amélioration de la cicatrisation et la réduction du nombre de
bulles chez cinq enfants porteurs d’EBDR allogreffés. Un enfant
répondeur est décédé d'une maladie du greffon contre 'hote (graft
versus host — GVH) et d’infection. Le suivi est de plus de 2ans et
demj 1*8,

Conseil génétique

Un conseil génétique doit étre envisagé des que le diagnostic
précis est posé. Dans les cas ou les mutations génétiques sont iden-
tifiées, le diagnostic anténatal est possible dans les formes sévéres
dés la 10° semaine de grossesse par étude de 1’acide désoxyribonu-
cléique (ADN) foetal (prélevement des villosités choriales). Dans
les autres cas, on peut réaliser une biopsie de peau foetale dés la
15¢ semaine de grossesse.

Erythrodermie ichtyosiforme congénitale
bulleuse ou hyperkératose épidermolytique

II's’agit d'une affection rare de transmission autosomique domi-
nante touchant un nouveau-né sur 200000 °. Les mutations
responsables touchent les genes des kératines 1 et 10 et sont expri-
mées par les kératinocytes des couches superficielles. Elles sont de
novo dans 50 % des cas .

Le tableau clinique est classiquement celui du «bébé
ébouillanté ». Une érythrodermie est associée a une fragilité cuta-
née se manifestant par de larges zones de décollement cutané
localisées en particulier au siege et aux plis, favorisées par le
frottement et le moindre traumatisme. Il existe également des
anomalies marquées de la fonction barriére de 1'épiderme avec
une augmentation de la perméabilité cutanée“’l. L’évolution
est marquée par une amélioration spontanée des manifesta-
tions bulleuses dans les premiers mois de vie, avec l'apparition
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(14 ..
Point important

Soins locaux du nouveau-né atteint d’épider-
molyse bulleuse héréditaire

e Bains quotidiens a |’eau et au savon doux suivis d’un
rincage soigneux

e En cas de lésions étendues : utilisation d’un antiseptique
non toxique (chlorhexidine) dilué et retrait des panse-
ments dans le bain

e Percer et vider les bulles, désinfecter a la chlorhexidine
acqueuse puis recouvrir les érosions d’un tulle gras, d’une
interface ou d’un hydrocellulaire microadhésif

e Ne pas utiliser d’adhésif sur la peau, éviter tout trauma-
tisme (lors des changes par exemple), couper les ongles
courts (prurit lors du bain)

e Pas d’antibiothérapie locale ou générale systématique
e Biberons tiedes et fractionnés en cas d‘atteinte
muqueuse

d'un épiderme épaissi et squameux. Puis apparait progressive-
ment aprés 'age de 2ans une hyperkératose localisée aux plis
(coudes, genoux), aux paumes et plantes, a I’origine le plus sou-
vent d'une odeur nauséabonde. Les phaneéres et les muqueuses
sont habituellement respectés. Le diagnostic est confirmé sur la
biopsie et la mise en évidence par immunofluorescence indi-
recte d’'une diminution d’expression de la kératinel et/ou 10.
La prise en charge thérapeutique en période néonatale est celle
d’une érythrodermie (cf. « Erythrodermies néonatales») avec le
risque de sepsis et de désordres hydroélectrolytiques. Les soins
locaux sont les mémes que ceux apportés aux nouveau-nés
atteints d’EBH.

Mastocytose cutanée diffuse

Dans de trés rares cas, on observe des nouveau-nés érythroder-
miques avec une peau infiltrée, en peau d’orange, présentant le
plus souvent de nombreuses bulles*!. La coloration érythéma-
teuse de la peau laisse ensuite place a une coloration orangée.
Il s’agit d’'une mastocytose cutanée diffuse liée a l'infiltration
de I'’ensemble de la peau par des mastocytes. Le diagnostic est
orienté par la cytologie du liquide d'une bulle, retrouvant de
nombreux mastocytes. Il est confirmé par la biopsie cutanée qui
montre une infiltration cutanée importante de mastocytes, révé-
lée par la coloration par le bleu de toluidine ou marquée par
I'anticorps anti-CD117. Il peut exister une mutation du récep-
teur C-kit, présente dans plus de 85 % des mastocytoses cutanées
de I'enfant (40% de type 816). L'évolution est le plus souvent
bénigne avec une disparition des manifestations cutanées dans
les cinq premieres années de vie. En cas de formes séveres, des
observations récentes ont montré l'efficacité des inhibiteurs de
tyrosine kinase (Glivec®) chez des enfants sans mutation C-kit de
type 816.

Acrodermatite entéropathique

Il s’agit d'une affection de transmission autosomique réces-
sive responsable d’une anomalie du métabolisme du zinc. Le zinc
est crucial pour un développement normal staturopondéral, psy-
chomoteur, pour le fonctionnement du systéme nerveux et du
systéme immunitaire (2. Les 1ésions vésiculobulleuses et érythé-
mateuses apparaissent dans les régions périorificielles, les plis et
aux extrémités 121, Elles évoluent ensuite vers des placards érosifs,
croiteux et parfois psoriasiformes. Les surinfections a Candida
albicans sont fréquentes. On observe également une alopécie et
une dystrophie unguéale. Les signes extracutanés comprennent
une irritabilité, une photophobie, une diarrhée chronique et
un retard staturopondéral. Le dosage du zinc érythrocytaire est
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abaissé. La réponse au traitement par supplémentation en zinc

(3mg/kg par jour) est spectaculaire et constitue un test diagnos-

tique 431,

Des tableaux de carences acquises en zinc ont été rapportés au
cours:

e de carences d’apport en zinc dans le lait maternel ?I;

e d’alimentation parentérale exclusive chez le prématuré, surtout
en présence d'une entéropathie, nécessitant de doubler, voire
de tripler la supplémentation sans risque de toxicit¢;

e de syndromes de malabsorption.

Enfin, certaines aminoacidopathies et d’autres carences en pro-
téines ou en acides gras peuvent s’exprimer cliniquement par des

lésions semblables a I'acrodermatite entéropathique (AE) 441,

Porphyrie érythropoiétique congénitale

La maladie de Gilinter est une porphyrie rare et grave, de
transmission autosomique récessive, par carence en uroporphy-
rinogéne III synthétase. Elle peut s’exprimer deés la période
néonatale par un érythéme, des bulles situées dans les régions
photoexposées (parfois déclenchées par une photothérapie) asso-
ciées a une photophobie, une coloration rouge des urines, une
anémie hémolytique et une splénomégalie . Le diagnostic est
confirmé par le dosage sérique et urinaire élevé d'uroporphyrine.
Le traitement repose sur 'éviction solaire, une photoprotection
vestimentaire et par écrans solaires. En cas d’anémie sévére, les
nouveau-nés sont transfusés avec des concentrés globulaires et la
splénectomie peut étre nécessaire.

B Dermatoses néonatales rares
du prématuré

Dermatose érosive et vésiculeuse congénitale
avec cicatrices réticulées

1l s’agit d’'une dermatose tres rare de cause inconnue touchant
les prématurés. Les lésions peuvent débuter dés la naissance ¢!
par des vésicules et des bulles diffuses parfois hémorragiques et
des érosions recouvertes de crofites. Le visage, les paumes et les
plantes semblent épargnés. L'enquéte infectieuse est négative. La
guérison est spontanée en 2mois et laisse des cicatrices réticulées
et atrophiques caractéristiques.

Dermopathie restrictive

Cette affection est une génodermatose trés rare et létale ],
appartenant au groupe des laminopathies 8. Le mode de trans-
mission semble étre autosomique récessif. Cliniquement, le
nouveau-né est recouvert d'une peau tres fine, rigide et adhérente
aux plans profonds.

B Aplasies cutanées congénitales

Le terme d’aplasie cutanée congénitale (ACC) décrit une
absence congénitale et localisée de peau dont I'origine peut étre
variable (Tableau 5). Il s’agit d'une entité rare dont l'incidence est
estimée a un nouveau-né sur 10 000. Les ACC du cuir chevelu sont
les plus fréquentes.

Aplasies congénitales simples

Dans plus de 80 % des 1ésions, I’ACC est localisée sur le cuir che-
velu, essentiellement sur la ligne médiane, prés du vertex *°. La
transmission est autosomique dominante dans certaines familles,
mais la majorité des cas est sporadique. Il s’agit de lésions alo-
péciques souvent uniques, recouvertes d'une fine membrane
translucide (Fig. 6) ou siége parfois une érosion qui cicatrisera dans
les premieres semaines de vie sous forme d’une lésion atrophique
ou plus rarement hypertrophique. L'alopécie résiduelle peut étre
traitée chirurgicalement par plastie a distance.
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Figure 6. Aplasie cutanée congénitale du vertex.

Tableau 5.
Bilan étiologique devant une aplasie cutanée congénitale (ACC).

Eléments a rechercher Diagnostic étiologique

Antécédents familiaux d’ACC ACC du cuir chevelu familiale

Notion de traumatismes
obstétricaux (forceps, électrodes de
monitoring)

Amniocenteése

ACC traumatique

Prise d’antithyroidiens de synthese ACC médicamenteuse
(méthimazole, carbimazole) ou acide
valproique pendant la grossesse

Infection intra-utérine a HSV ou ACC d’origine virale (tronc,
\vAY membres + disposition
métamérique

ACC (extrémités) et EBH
(syndrome de Bart?)

Arguments en faveur d'une
épidermolyse bulleuse héréditaire
(examen clinique, biopsie cutanée)

Topographie linéaire Syndrome de Goltz (hypoplasie
dermique en aires)

Syndrome Midas (avec
anomalies

ophtalmologiques) (extrémité

céphalique)

Cutis marmorata, anomalies des
membres inférieurs, cardiopathie
congénitale

ACC médiane

Syndrome d’Adams-Olivier

Dysraphismes

ACC faciales multiples Syndrome de Setleis

EBH : épidermolyse bulleuse héréditaire ; HSV : herpes simplex virus; VZV : virus
varicelle zona.

Aplasies congénitales complexes (Tableau 5)

Dans de rares cas, ’ACC du cuir chevelu est compleéte et s’associe
a un defect osseux et parfois méningé. Il faut le suspecter en cas
d’ACC étendue (plus de 1cm), ulcérée et hémorragique. Le bilan
doit étre complété en urgence par une imagerie par résonance
magnétique (IRM) cérébrale. La prise en charge est neurochirur-
gicale. La mortalité est évaluée a 20% a 30 %. Les complications
sont directement liées au defect cutané congénital, responsable
de saignements a partir du sinus veineux sagittal et du risque de
méningite 4,

Une ACC peut également étre l'un des éléments de plu-
sieurs syndromes polymalformatifs dans le cadre notamment
d’anomalies caryotypiques (trisomies13) et d’anomalies géné-
tiques.
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On peut observer un ACC du tronc et des membres chez le
nouveau-né survivant d'une grossesse gémellaire avec décés tardif
d'un feetus (foetus papyracé).

Les autres étiologies évoquées sont les infections in utero,
les médicaments tératogenes (carbimazole, méthimazole, acide
valproique et possiblement ’azathioprine, les malformations vas-
culaires) °0,

B Erythrodermies et troubles
de la kératinisation

Erythrodermies néonatales

La prise en charge d'une érythrodermie néonatale pose, d'une
part, un probléme étiologique, car de nombreuses affections
cutanées, génétiques, infectieuses, métaboliques, immunolo-
giques et nutritionnelles peuvent se manifester par un tableau
d’érythrodermie (Tableau 6) et, d’autre part, un probleme de trai-
tement qui a pour but immédiat de prévenir les complications
infectieuses, hydroéléctrolytiques et protidocaloriques. On dif-
férencie les érythrodermies congénitales et les érythrodermies
débutant apres un intervalle libre.

Erythrodermies congénitales

Certaines ichtyoses

La majorité des ichtyoses héréditaires de transmission auto-
somique récessive (érythrodermies ichtyosiformes congénitales
seches [EICS], ichthyoses lamellaires [IL]) se manifestent par un

Tableau 6.
Conduite a tenir devant une érythrodermie néonatale.

1. Eliminer une DA ou une dermite séborrhéique
Topographie de I"éruption au début

Intervalle libre par rapport a la naissance
Antécédents familiaux

— Traitement d’épreuve

2. Argument pour une étiologie infectieuse

Candidose cutanée congénitale

Pustules

— Prélévement pour examen direct et culture

Nécrolyse épidermique toxique (SSSS) (épidermolyse staphylococcique)
Foyer infectieux staphylococcique

Signes de sepsis

Décollement cutané

— Prélévements bactériologiques et antibiothérapie

3. Arguments pour une ichtyose congénitale

EICS: squames + aspect de bébé collodion initial

— Biopsie cutanée et étude de I’expression de l’activité transglutaminase
EICB: fragilité cutanée et bulles

— Biopsie cutanée

4. Arguments pour un syndrome de Netherton

Retard de croissance, prurit, hypernatrémie

— Préléevement de cheveux cassés pour rechercher un aspect de
trichorrhexis invaginata

— Biopsie cutanée pour immunomarquage LEKTI et prélevement
sanguin pour étude génétique

5. Arguments pour un déficit immunitaire

Retard de croissance, infections, adénopathies
— Bilan immunitaire (numération-formule sanguine, sous-populations
lymphocytaires, dosage pondéral d’'Ig, sous-classes d’Ig)

6. Arguments pour une étiologie nutritionnelle ou métabolique

Retard de croissance
Topographie périorificielle de I’éruption au début
— Bilan nutritionnel

DA dermatite atopique; SSSS: staphylococcal scaled skin syndrome; Ig: immu-
noglobulines; EICS: érythrodermie ichtyosiforme congénitale séche; EICB:
érythrodermie ichtyosiforme congénitale bulleuse.
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Figure 7. Erythrodermie néonatale : syndrome de Netherton.

tableau de bébé collodion congénital *!!. Cependant, une éry-
throdermie desquamative peut prédominer dans certains cas. Le
diagnostic est orienté par les antécédents familiaux, la notion
de consanguinité familiale et le tableau clinique. Toutes les ich-
tyoses ne se manifestent pas par une érythrodermie congénitale
comme l'ichtyose lamellaire. Le diagnostic génétique de l'ichtyose
est ainsi orienté par I’absence de marquage de la transglutaminase
1 sur I'histologie cutanée, en faveur d’IL P!,

L'hyperkératose épidermolytique, de transmission autoso-
mique dominante, associe une érythrodermie a une fragilité
cutanée avec des bulles.

Le syndrome de Netherton correspond a une génodermatose
de transmission autosomique récessive due a des mutations
du géne SPINKS, qui code pour une sérine protéase (LEKTI)
exprimée dans la couche granuleuse de 1’épiderme [°?. I’absence
de cette protéine entraine une augmentation de la perméabi-
lité et une inflammation cutanées. Son incidence est évaluée a
1/200 000 nouveau-nés *?/. La maladie est responsable de 20%
des érythrodermies congénitales. Le phénotype est de gra-
vité variable associant une érythrodermie néonatale avec des
lésions eczématiformes et une desquamation fine (progressive-
ment en double collerette) avec un renforcement périorificiel
(visage) (Fig. 7), un prurit intense, une alopécie avec des che-
veux courts et clairsemés, d’apparition plus tardive, un retard
staturopondéral fréquent, des manifestations atopiques (symp-
tomes d’allergie alimentaire séveéres, asthme, rhinite allergique),
des troubles hydroélectrolytiques (hypernatrémies séveres), des
complications infectieuses (susceptibilité aux infections a Sta-
phylococcus aureus) 2. Biologiquement, on note une élévation
importante des immunoglobulines E (IgE). Le diagnostic est
orienté par la présence d'une dystrophie pilaire (trichorrhexis
invaginata) parfois mise en évidence en période néonatale en
microscopie optique et par 'absence de marquage LEKTI dans la
granuleuse sur I'histologie cutanée 521,

Erythrodermie néonatale avec intervalle libre
Infections néonatales
Cf. candidose néonatale, infection staphylococcique.

Dermatite atopique et dermite séborrhéique

La dermatite atopique (DA) se manifeste exceptionnellement
par un tableau d’érythrodermie néonatale. En faveur de ce diag-
nostic, on retient surtout la topographie initiale des lésions
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(convexités du visage, face d’extension des membres, respect du
siége), mais aussi la notion d’un long intervalle libre par rapport a
la naissance (fin du 1¢" mois), les antécédents familiaux d’atopie,
un état général souvent conservé et une réponse rapide au trai-
tement symptomatique (dermocorticoides). Le prurit est évalué
difficilement chez le nouveau-né.

Le principal diagnostic différentiel de la DA est la dermite
séborrhéique (forme érythrodermique de Leiner-Moussous) qui
apparait également a la fin du 1°" mois de vie: les 1ésions débutent
au contraire de facon bipolaire sur le si¢ge (atteinte psoriasi-
forme), le visage (médiofaciale) et le cuir chevelu (crottes de
lait). Les squames sont grasses, jaunatres et plus abondantes que
dans la DA. Le prurit est absent. Les plis rétroauriculaires et le
cuir chevelu sont touchés dans les deux affections. Les grands
plis sont ensuite atteints et la confluence des lésions donne
un tableau d’érythrodermie. Le traitement de la dermite sébor-
rhéique comprend des soins locaux d’hygiéne (changes fréquents,
toilette avec un syndet rincé) et des antimycosiques topiques (imi-
dazolés, ciclopiroxolamine) en prenant garde a la toxicité des
traitements locaux appliqués sur de grandes surfaces cutanées, sur
peau inflammatoire et sous pansement occlusif.

Déficits immunitaires congénitaux

Syndrome de Wiskott-Aldrich

Une DA d’apparition néonatale doit faire rechercher un
syndrome de Wiskott-Aldrich, récessiflié al’X, associant des mani-
festations hémorragiques secondaires, une thrombopénie et des
infections récurrentes a bactéries encapsulées (otites, pneumopa-
thies, méningites) et herpes virus.

Syndrome hyper-IgE

Un rash vésiculopustuleux du scalp et de la face associé a une
élévation des IgE et une hyperéosinophilie sériques doit faire évo-
quer le diagnostic de syndrome hyper-IgE ou de Job et Buckley,
qui correspond a un déficit immunitaire primaire rare 1ié le plus
souvent a une mutation dans le géne STAT3, de transmission auto-
somique dominante 3. Cette éruption eczématiforme néonatale
s’accompagne d’'une prédisposition aux infections cutanées et
pulmonaires récurrentes, principalement a Staphylococcus aureus,
ainsi qu’aux infections opportunistes, a une dysmorphie faciale
(nez élargi), a des anomalies squelettiques (retard d’éruption
dentaire, et de chutes des dents de lait, scoliose, fractures, arthro-
pathies dégénératives) et vasculaires (infarctus, anévrismes) 13,

Syndrome d’Omenn

11 s’agit d’'une forme de déficit immunitaire combiné sévere
associant une érythrodermie néonatale infiltrée, trés prurigineuse,
résistante aux traitements locaux; une alopécie avec atteinte des
cils et sourcils; un retard staturopondéral avec des diarrhées; des
adénopathies diffuses, siéges d'une prolifération de cellules de
type histiocytaire, et une hépatomégalie 4. Biologiquement, il
existe une hyperéosinophilie, une hyper-IgE, une anémie, une
lymphopénie avec hypogammaglobulinémie avec un surrisque
d’infection virale (mononucléose infectieuse — MNI). L'évolution
était fatale avant la greffe de moelle osseuse.

Autres déficits immunitaires congénitaux

Les autres déficits immunitaires congénitaux sont a évoquer
devant un tableau d’érythrodermie néonatale associée le plus
souvent a de la diarrhée et a un retard de croissance : hypogamma-
globulinémies, déficits immunitaires combinés séveres, réaction
du greffon contre 1'hOte par transmission transplacentaire de
lymphocytes T maternels et microchimérisme maternel sanguin
détecté par FISH, syndrome de Di George, maladie de Leiner.

Troubles nutritionnels

Des désordres nutritionnels (carences d’apport, malabsorp-
tion ou maladies métaboliques) peuvent se manifester par une
dermatose érythématosquameuse a début périorificiel secondai-
rement généralisée (cf. supra « Acrodermatite entéropathique »).
11 faut citer également les carences protéiques (Kwashiorkor), les
carences en acide gras essentiels (au cours de la mucoviscidose par
exemple), les carences en acides aminés au cours des aminoacido-
pathies 1%,
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Figure 8. Bébé collodion.

Bébé collodion

I1s’agit d'une forme clinique initiale commune a plusieurs types
d’ichtyoses congénitales récessives caractérisées par la présence
d’'une membrane épaisse d’aspect collodionné recouvrant toute
la surface corporelle.

Clinique

L’aspect du nouveau-né est typique: la peau est recouverte des
la naissance d’'une membrane épaisse, jaunatre, vernissée et lui-
sante (Fig. 8). On observe un ectropion et un éclabion. Les orteils
et les doigts ont un aspect en saucisses et sont parfois le siége
de strictions localisées avec risque de nécrose. Paradoxalement,
les mouvements sont peu limités. La membrane collodionnée se
fissure a partir de la fin de la 1" semaine de vie et elle desquame
pendant 3 semaines. Les complications sont de nature infectieuse,
hydroélectrolyique (déshydratation) et nutritionnelle, fonction-
nelle (rétractions, ankylose, striction des extrémités), sensorielle
(ophtalmologique) et toxiques, liées a la perméabilité cutanée. Les
brides de striction des extrémités doivent étre recherchées quoti-
diennement et traitées en cas de striction sévere. Le pronostic vital
est aujourd’hui rarement en jeu grace aux progres de la réanima-
tion néonatale: la majorité des bébés collodions développent un
phénotype d’ichtyose congénitale de transmission autosomique
récessive (ARCI), qui regroupe I'EICS et 'ichtyose lamellaire [°°/,
de gravité variable, ou vers un phénotype normal (self healing
collodion baby) 57},

Diagnostic différentiel : le foetus arlequin

C’est I'ichtyose congénitale la plus rare et la plus sévere, due
a une mutation du gene ABCAI2 qui code pour un transpor-
teur lipidique intrakératinocytaire (adenosine triphosphate-binding

| cassette A12) 158,

Traitement
La prise en charge doit étre réalisée en milieu de réanimation

néonatale ', Elle comprend :

e une prévention des déperditions hydriques et thermiques (la
fonction barriére de 1’épiderme est altérée) en maintenant le
nouveau-né en milieu humide (incubateur);

e une réanimation hydroéléctrolytique quotidienne adaptée au
bilan des entrées et des sorties et adaptation de I'alimentation,
entérale si besoin;
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e des soins locaux (émollients de type vaseline stérile deux fois
par jour) réalisés de facon aseptique;

e la prévention des infections par la désinfection a la chlorhexi-
dine acqueuse diluée lors des bains;

e une prévention des brides de striction des extrémités (sur-
veillance, vaseline, traitement chirurgical parfois) une prise en
charge précoce des infections locales cutanées et systémiques;

e des soins ophtalmologiques pluriquotidiens (collyres et larmes
artificielles);

e un traitement antalgique adapté et réévalué quotidiennement.
La sévérité de l'atteinte cutanée et 1’existence de troubles fonc-

tionnels guident l'introduction d’un traitement par rétinoides

oraux (acitrétine — Soriatane®).

B Dermatoses auto-immunes
maternelles

Lupus érythémateux néonatal

Le lupus érythémateux néonatal (LN) est lié a la transmis-
sion maternofoetale d’anticorps IgG anti-SSA/Ro, ou SSB/la ou
plus rarement anti-UIRNP (associés alors a une forme cutanée
pure). La présence de ces anticorps chez la mere est parfois res-
ponsable d'une connectivite (lupus subaigu, lupus érythémateux
aigu disséminé, syndrome de Gougerot-Sjogren ou connectivite
indifférenciée), mais elle est asymptomatique dans pres de la
moitié des cas, rendant le diagnostic difficile chez le nouveau-
né . I’anamnese, 'examen clinique maternel et la recherche
d’anticorps circulants sont donc déterminants pour le diagnostic.

Sur le plan cutané, le LN se manifeste par des lésions érythé-
matosquameuses annulaires, localisées fréquemment au niveau
céphalique (régions périorbitaires, front et cuir chevelu en parti-
culier). Le reste du tégument peut étre touché, mais les muqueuses
sont le plus souvent respectées. La photosensibilité est incons-
tante. Ces lésions sont congénitales dans un quart des cas ou
apparaissent dans les trois premiers mois de vie. Elles régressent
spontanément dans les six premiers mois, en général sans
séquelle, parallelement a la décroissance du taux sérique des anti-
corps transmis a I’enfant par la mere. Des cicatrices atrophiques
périorbitaires et des télangiectasies peuvent subsister [,

Le diagnostic repose sur le dosage des anticorps circulants anti-
SSA/Ro, ou anti-SSB/la ou anti-UIRNP chez la mére et I’enfant,
et sur la biopsie cutanée avec immunofluorescence directe. Un
électrocardiogramme (ECG) et une échocardiographie cardiaque
sont systématiquement réalisés a j3 de vie. Le pronostic du LN
est en effet déterminé par l'atteinte extracutanée, en particu-
lier cardiaque, liée au tropisme cardiaque des anticorps anti-SSA.
11 s’agit principalement d’un bloc auriculoventriculaire complet
(BAVc) qui apparait au cours du second trimestre de la grossesse,
de diagnostic anténatal ou de révélation congénitale. Le risque
de BAVc chez l'enfant d'une meére anti-SSA+ est estimé a 1-2 %.
L'association d’anticorps anti-SSA et anti-SSB majore ce risque. Le
BAVc est définitif et met en jeu le pronostic vital (16 % a 19 % de
mortalité) [, Un appareillage (pacemaker) est nécessaire dans plus
de la moitié des cas.

Les autres complications du LN sont plus rares et apparaissent
durant les deux ou trois premiers mois de vie: hépatite cho-
lestatique, thrombopénie, anémie, glomérulonéphrite lupique,
splénomégalie [°1].

Au le plan thérapeutique, une photoprotection stricte est
conseillée. En cas d’atteinte cardiaque, une prise en charge en
milieu hospitalier pédiatrique et un suivi spécialisé sont indiqués.

Le risque de récurrence du LN lors d'une grossesse ultérieure est
estimé a 25 %, avec des tableaux cliniques variables (le risque de
récidive d’'un BAVc lors d'une grossesse ultérieure est de 1'ordre
de 10-17 %19?), Ces grossesses a risque nécessitent un suivi rap-
proché avec ECG et échocardiographie bimensuelles pendant le
second trimestre (entre 16 et 24 SA). Une corticothérapie géné-
rale pendant la grossesse permet de diminuer le risque d’atteinte
cardiaque foetale. L'accouchement sera réalisé dans un centre dis-
posant d'une réanimation pédiatrique.
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Pemphigoide gestationnelle

Il s’agit d'une maladie bulleuse auto-immune rare de la femme
enceinte survenant le plus souvent au cours des deuxieme et troi-
siéme trimestres [’ Le passage transplacentaire d’autoanticorps
maternels (IgG) dirigés contre le domaine Ncl6a de 'antigene
BP 180 (ou collagéene XVII) de la JDE est parfois responsable
d’'une dermatose bulleuse néonatale transitoire survenant chez
un nouveau-né sur 100000 ). Le titre d’auto-Ac sériques du
nouveau-né est proche de celui de sa mere. Les anticorps sont
progressivement éliminés par 1’enfant.

Les 1ésions bulleuses peuvent prendre une disposition herpé-
tiforme chez le nouveau-né et s’associer a des maculopapules
érythémateuses de disposition annulaire du visage, du tronc;
des lésions vésiculeuses d’allure dyshidrosique des plantes et
des paumes. La maladie guérit spontanément en 1mois sans
traitement. Le risque de prématurité et de retard de croissance
intra-utérin serait 1égérement augmenté chez les nouveau-nés de
meéres atteintes (!, mais des études plus récentes remettent en
cause ces données 1.

Le diagnostic est évoqué par l'anamnése maternelle, mais
peut étre confirmé par 'histologie (clivage sous-épidermique) et
I'immunofluorescence directe (dépot de C3 et plus ou moins d’IgG
le long de la membrane basale).

Pemphigus néonatal

Il s’agit d'une maladie exceptionnelle (une trentaine de cas
rapportés dans la littérature). Une mere atteinte de pemphigus
peut transmettre des anticorps antidesmogléine 1 et/ou 3 par voie
transplacentaire au feetus (. Celui-ci présentera une dermatose
bulleuse néonatale, semblable a celle de sa mere, caractérisée par
des bulles fragiles, parfois de grande taille, des érosions, guéris-
sant sans traitement en quelques jours a 3 semaines [°°/. I'atteinte
muqueuse est plus rare.

H Manifestations cutanées
des dysembryoplasies

Lésions de la région cervicofaciale "

Fistules et kystes du dos du nez

Ce sont des lésions rares, le plus souvent sporadiques, liées a une
inclusion ectodermique, qui se constituent dans les deux premiers
mois de vie embryonnaire, sur la ligne médiane entre la pointe du
nez et la glabelle. Le diagnostic se fait a la naissance devant un ori-
fice externe ponctiforme ou une tuméfaction isolée du dos du nez
en l'absence de fistule. Ces lésions peuvent se surinfecter et for-
mer un abcés. Une IRM faciale s'impose, a la recherche d’un trajet
fistuleux pouvant communiquer avec la base du crane et expo-
sant a des complications infectieuses endocraniennes séveres. Un
écoulement liquidien clair suggere une telle communication et
I'IRM doit étre réalisée en urgence. Le plus souvent, il s’agit d’'une
fistule borgne. L'exérése chirurgicale s'impose de préférence dans
les 6 premiers mois, par les oto-rthino-laryngologues (ORL) ou les
neurochirurgiens en cas d’extension endocranienne.

Anomalies du premier arc et premiére fente
branchiale

Fistules et kystes préhélicéens

11 s’agit cliniquement d'une dépression ponctiforme située en
avant du bord antérieur de 1’hélix. Rarement, elle est associée a
des aplasies mineures de 1'oreille qu'il faut dépister systématique-
ment par un examen clinique et un audiogramme. Les fistules
sont bilatérales dans 35% des cas. Il existe parfois un trajet
fistuleux borgne responsable d’épisodes de surinfections a répé-
tition, a 1'origine d’écoulement ou d’abces, et qui imposent une
antibiothérapie antistaphylococcique suivie d'une exérese chi-
rurgicale soigneuse a froid. Des cas familiaux avec transmission
autosomique dominante sont fréquents. Ces fistules sont plus

13

© 2016 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 05/11/2016 par CHUV Lausanne - (294444). |l est interdit et illégal de diffuser ce document.



98-860-A-10 ™ Dermatologie néonatale

fréquemment retrouvées dans les populations noire et asiatique.
Le traitement chirurgical des 1ésions asymptomatiques est discuté.

Fibrochondromes ou tragus accessoires

Ce sont des lésions nodulaires pédiculées de consistance ferme,
cartilagineuse, situées sur une ligne entre le tragus et la commis-
sure labiale. Elles sont souvent pileuses. Ces anomalies fréquentes
s'intégrent exceptionnellement dans des syndromes polymalfor-
matifs (syndrome oculo-auriculo-vertébral de Goldenhar). Des
lésions multiples ou bilatérales doivent conduire a un examen
ORL et ophtalmologique. Le traitement est chirurgicala visée
esthétique [°81.,
Fistules de la premiere fente branchiale

Ce sont des malformations rares et de diagnostic difficile, qu’il
faut évoquer devant tout orifice ou tuméfaction inflammatoire
sous-auriculaire, parotidienne, a l'intérieur d"un triangle défini par
Poncet dont le sommet correspond au plancher du conduit audi-
tif externe et la base a une ligne reliant la pointe du menton a la
partie postérieure de 1’os hyoide. Il faut examiner le conduit audi-
tif externe a la recherche de 1’orifice supérieur. Une échographie
peut préciser la nature kystique de I’anomalie. L'exérése chirurgi-
cale précoce doit étre systémique afin d’éviter une surinfection.
Une IRM est réalisée au préalable pour déterminer les rapports
entre la fistule et le nerf facial.

Kystes et fistules de la seconde fente brachiale
ou sinus cervical

Ce sont les dysembryoplasies latérocervicales les plus fré-
quentes. La fistule cutanée externe est située en regard du tiers
inférieur du bord antérieur du muscle sterno-cléido-mastoidien.
L'orifice fistuleux interne est inconstant et est rarement retrouvé
au bord postérosupérieur de la loge amygdalienne. En cas de fente
bilatérale, il faut rechercher un syndrome branchio-oto-rénal.
Les kystes correspondent a des formations arrondies, rénitentes,
liquidiennes situées le plus souvent en regard de la bifurca-
tion carotidienne. L'échographie peut étre utile au diagnostic.
L'indication chirurgicale précoce est la regle pour éviter la sur-
infection. La dégénérescence de kystes amygdaliens a 1’dge adulte
a déja été rapportée.

Kystes des troisieme et quatriéme fentes
brachiales

Les kystes des troisiéme et quatriéme fentes brachiales sont rares
et sont diagnostiqués lors d’épisodes infectieux avec la possibilité
de fistulisation cutanée secondaire. Ils sont localisés a proximité
de la loge thyroidienne. Une IRM est demandée avant toute exé-
rése chirurgicale pour déterminer les rapports avec la thyroide et
I’axe laryngotrachéal.

Kystes dermoides

Les kystes dermoides sont dus a une inclusion épidermique
le long des lignes de fusion embryonnaires. Il s’agit de 1ésions
congénitales hypodermiques, de consistance ferme, formées d'un
épithélium kératinisé, stratifié et d’annexes pilosébacées. Ils sont
fréquemment situés dans la région périorbitaire (kyste de la
queue du sourcil), sur la ligne médiane cervicale sus-sternale ou
sur la fontanelle antérieure. Les kystes ad-hyoidiens adheérent a
l'os hyoide, ascensionnent a la déglutition et ne peuvent étre
distingués d'un kyste du tractus thyréoglosse. Les kystes sus-
hyoidiens soulévent le plancher buccal antérieur ou le frein de
langue, ou apparaissent comme une tuméfaction sous-mentale.
L'échographie permet de confirmer le diagnostic. Dans les formes
cervicales, ’échographie permet de vérifier la présence de la thy-
roide et I’absence de pathologie associée. L'exérese chirurgicale est
souvent réalisée dans 1’enfance.

Kyste thyréoglosse

C’est la masse cervicale médiane congénitale la plus fréquente
(40 %). Cette l1ésion résulte d’'une anomalie de fermeture du trac-
tus thyréoglosse située entre la base de l'isthme thyroidien et la
base de la langue. Le kyste adhere a I’os hyoide et siege souvent
en regard. Il est mobile par rapport a la peau et adhérant au plan
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profond. Il s’éleve lors de la protrusion de la langue ou a la dégluti-
tion. Il peut se révéler lors d'une augmentation de volume, d'une
surinfection, pouvant étre a I'origine d'une fistule cutanée secon-
daire. L'échographie cervicale permet de confirmer le diagnostic
et la position normale de la glande thyroide. Le traitement est
chirurgical dans ’enfance. Des récidives sont possibles méme en
cas de chirurgie bien faite, liées a des canaux accessoires passés
inapercus; 1% des cas peuvent dégénérer en carcinome thyroi-
dien chez l'adulte.

Kyste bronchogénique

11 s’agit d'un nodule congénital parfois fistulisé a la peau, loca-
lisé le plus souvent en avant du sternum ou dans les régions
scapulaire et deltoidienne. Ces lésions sont dues a des anomalies
de développement de I'arbre trachéobronchique. Elles constituent
des nodules a contenu semi-liquidien. Le traitement doit étre chi-
rurgical afin de prévenir les surinfections.

Signes cutanés des dysraphies spinales
fermées

Les dysraphies spinales sont des anomalies de fermeture de la
partie caudale du tube neural. Elles se manifestent dans la moi-
tié des cas par des lésions cutanées variées souvent congénitales
situées sur la ligne médiane dorsale!*®!. Cette topographie doit sys-
tématiquement faire évoquer ce diagnostic.

La combinaison de deux ou plus des marqueurs suivant confere
un risque élevé de dysraphie spinale occulte. Les anomalies médul-
laires associées les plus fréquentes sont un lipome endocanalaire
et une moelle attachée basse [©°].

Trois groupes de risque de dysraphies spinales occultes ont été
définis [ ;

e un groupe a tres haut risque : regroupant deux marqueurs cutanés
ou plus, un marqueur cutané isolé associé¢ a un dysfonction-
nement de la queue-de-cheval ou un marqueur cutané isolé
tres suggestif comme un lipome avec ou sans angiome plan
en regard, une queue et un sinus dermique. Une IRM médul-
laire doit étre réalisée en urgence devant un sinus dermique en
raison du risque d’infection neuroméningée;

e un groupe a risque plus faible regroupant un marqueur cutané
isolé comme une aplasie congénitale, un hamartome complexe,
une fossette atypique. Une échographie peut étre effectuée
jusqu’a l’age de 6 mois, au-dela I'IRM est requise;

e un groupe sans risque. En présence d'une lésion isolée comme
un neavus, un angiome plan, un hémangiome, une tache
mongoloide, une fossette simple, une hypertrichose, aucune
exploration complémentaire n’est recommandée.

Signes cutanés des tumeurs de la ligne
médiane céphalique

Plusieurs 1ésions congénitales peuvent étre localisées sur la ligne
médiane céphalique: kystes dermoides, méningo- et encépha-
locele, gliome nasal (tissu cérébral ectopique). Il est nécessaire
de réaliser un bilan clinique et neuroradiologique (IRM céré-
brale) avant d’envisager tout acte chirurgical afin de dépister une
communication avec le systeme nerveux central.

Les méningocéles et encéphalocéles sont dus a des anomalies de
fermeture du tube neural encéphalique. Ils se manifestent par
des nodules souvent congénitaux de consistance molle recouverts
d’une peau atrophique. Les antécédents familiaux sont fréquents.
Cingq caractéristiques doivent faire évoquer ces diagnostics:

e la topographie encéphalique médiane (plus souvent posté-
rieure) ;

e la présence de cheveux anormaux (plus longs et de couleur dif-
férente) en couronne autour de la lésion: «signe du collier de
cheveux » (Fig. 9);

e une transillumination positive;

e l'augmentation de leur volume lors des pleurs et de la toux;

e la notion de méningites a répétition.

Dans le cas du gliome nasal, il s’agit de tissu cérébral hétéro-
topique séquestré dans la région nasale lors du développement
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Figure 9. Meéningocele (noter la collerette de cheveux plus longs en
périphérie de la Iésion).

embryonnaire. Le nodule, de couleur bleutée ou rosée, parfois
recouvert de télangiectasies, est souvent latéralisé par rapport a
la ligne médiane du nez, sous le rebord orbitaire ou au niveau
de la glabelle. Il n’est pas pulsatile et sa consistance est tissulaire.
Dans 30 % des cas, il est localisé en intranasal et n’est pas visible
a la naissance.

On peut observer du tissu cérébral hétérotopique dans des loca-
lisations diverses, en particulier au niveau du cuir chevelu. La
présentation clinique est alors proche de celle de méningoceles.
L'IRM ne retrouve pas de communication avec le contenu du
crane.

Plusieurs diagnostics doivent étre évoqués devant une masse
nasale médiane congénitale.

(44 .
Point important

Masses médianes nasales congénitales: étiologies
e Méningoencéphalocele

e Hémangiome

e Gliome nasal

e Kyste dermoide

Pathologies ombilicales

Le botriomycome du cordon, ou granulome pyogénique ou
encore bourgeon charnu, est la pathologie ombilicale la plus
fréquente du nouveau-né. Il correspond a une petite tumeur vas-
culaire inflammatoire, de 0,5 a 2 cm de diametre, rouge, charnue,
molle, non épidermisée, saignant facilement au contact. La base
d’implantation est plus ou moins pédiculée. Histologiquement, il
correspond a un angiome endothéliocapillaire ulcéré. Son traite-
ment chez le nouveau-né consiste a le nitrater avec un crayon ou
une solution de nitrate d’argent. En cas d’inefficacité ou de sai-
gnement important, une électrocoagulation-curetage, voire une
excision chirurgicale peut étre nécessaire.

Les dysembryoplasies ombilicales sont rares, le plus souvent de
diagnostic clinique néonatal évident. Elles font suite a une ano-
malie de fermeture de 'anneau ombilical (hernie digestive dans
le cordon jusqu’a des omphalocéles majeures), ou a un défaut
de fermeture de structures embryologiques : I'allantoide, qui relie
I'ombilic a la vessie, et le canal vitellin ou omphalomésentérique
qui relie 'ombilic a l'intestin "%, L’'ouraque est le vestige du canal
allantoidien, devenu fibreux et borgne.

L'échographie est I'examen complémentaire de premiere inten-
tion. Sil’échographie est non contributive, on réalise, en présence
d’un écoulement, une fistulographie ou un scanner abdominal. La
dégénérescence en adénocarcinome a 1’age adulte est de mauvais
pronostic, mais reste exceptionnelle 7%, Seules les formes symp-
tomatiques sont prises en charge précocement par une exérese
chirurgicale ou par laparoscopie qui a l’avantage de poser a la
fois le diagnostic et de corriger la dysembryoplasie dans le méme
temps 71,
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Les hernies ombilicales sont fréquentes, surtout chez le préma-
turé et le nouveau-né noir, et font suite a un défaut du tissu de
soutien. Elles sont formées par du tissu graisseux (grand épiploon)
et non digestif. Elles se compliquent trés rarement d’étranglement
etrégressent spontanément dans les premieres années de vie. Dans
le cas contraire ou en cas de forme volumineuse, une exérése
chirurgicale est recommandée.

B Nodules du nouveau-né

Un nodule cutané est une lésion palpable arrondie d'un dia-
metre supérieur a 1cm. II peut étre superficiel ou profond
(hypodermique). Les étiologies des nodules du nouveau-né sont
multiples. Il nous semble logique de les classer en fonction de
leur pronostic, car cela correspond a une démarche clinique pra-
tique ”?! (Tableau 7).

Ainsi, les nodules a pronostic malin (neuroblastomes, sarcomes,
localisations cutanées des leucémies) doivent étre systématique-
ment évoqués dans cette tranche d’age. Les nodules a pronostic

Tableau 7.
Conduite a tenir devant un nodule du nouveau-né.

1. Eliminer un nodule tumoral malin

En faveur:

-augmentation rapide du volume et du nombre des 1ésions

- couleur bleutée, halo de vasoconstriction périphérique
(neuroblastome)

- consistance ferme, mal limité, profond (fibromatoses)

- mauvaise prise pondérale, adénopathies, hépatosplénomégalie

— Biopsie cutanée au moindre doute (histologie et fragment congelé)

2. Rechercher des signes cliniques orientant le diagnostic
Topographie médiane : dysembryoplasies :

- cuir chevelu et face: méningocéle, encéphalocele, kyste dermoide,
gliome nasal

- cou: kystes thyréoglosses

-tronc: kystes bronchogéniques (souvent latéralisés)

-ombilic: dysraphie omphalomésentérique

-lombosacré : lipomes (signes cutanés des dysraphies spinales fermées)
— IRM et/ou échographie, avis chirurgical spécialisé

Tumeurs angiomateuses : hémangiome congénital, angiome en touffe,
hémangioendothéliome kaposiforme :

- couleur rouge bleuté

- présence de veines de drainage

- dépressible a la palpation

— Echographie + Doppler

— Bilan de coagulation en cas de suspicion de syndrome de
Kasabach-Merritt (angiome inflammatoire, augmentation rapide de
volume)

— Biopsie en cas de doute diagnostique (éliminer une tumeur maligne)
Tumeur noire : nodule sur naevus congénital, angiome veineux

— Discussion médicochirurgicale

Signe de Darier & bulles : mastocytome

— Biopsie cutanée en cas de doute

Nodule hypodermique : cytostéatonécrose néonatale

— Diagnostic clinique

— Surveillance de I'hypercalcémie

Nodule sous-cutané de consistance pierreuse : pilomatricome

Couleur jaune orangé : xanthogranulome juvénile

— Discuter le bilan d’extension (ophtalmologique) et
numération-formule sanguine en cas de lésions multiples (leucémie
myélomonocytaire chronique juvénile)

Nodule des doigts de consistance ferme: fibromatose digitale infantile
— Biopsie cutanée

Nodules rouge bleuté multiples évolutifs + infection foetale
(toxoplasmose, rubéole, CMV) ou maladie hémolytique du
nouveau-né : Blueberry muffin baby

— Biopsie cutanée

Papulonodules rouges, purpuriques, crotteux du cuir chevelu et des
plis : histiocytose langerhansienne

IRM : imagerie par résonance magnétique ; CMV : cytomégalovirus.
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bénin ne nécessitent souvent qu’une simple surveillance clinique.
Enfin, un certain nombre de nodules sont de pronostic indéter-
min¢ (histiocytoses langerhansiennes, fibromatoses).

Nodules de pronostic bénin

Hémangiomes infantiles

Hémangiomes infantiles classiques

Définition. Les hémangiomes infantiles (HI) sont fréquents
(8% a 10% des nouveau-nés a I'age de 1mois) et apparaissent
apres la naissance (notion d’intervalle libre), au cours des pre-
mieres semaines de vie. Le sexe féminin (sex-ratio: 1/4), le petit
poids de naissance, la prématurité, la peau blanche, les grossesses
compliquées, I’age maternel élevé, les antécédents familiaux sont
des facteurs de risque. Il s’agit d’'une tumeur bénigne vasculaire
due a une prolifération de cellules endothéliales, de cause incon-
nue, non soufflante a 'auscultation. Les localisations viscérales
sont rares et associées a des tableaux cliniques particuliers (héman-
giomatose miliaire avec localisation hépatique le plus souvent,
hémangiome en barbe associé a un hémangiome laryngé sous-
glottique, etc.).

Clinique. Lalésion débute souvent par une macule télangiec-
tasique ou anémique puis évolue en trois phases caractéristiques:
une phase de croissance durant 6 a 12mois pendant laquelle
I'hémangiome prend l'aspect caractéristique de tumeur vascu-
laire en relief (1ésion superficielle, tubéreuse a type de fraise),
ou hémangiome sous-cutané (masse sous une peau normale
ou bleutée ou télangiectasique) ou forme mixte, puis une
phase de stabilisation d’environ 6 mois et enfin une phase de
régression spontanée qui débute par le blanchiment central de
I’hémangiome, suivi d'une involution progressive, complete vers
I'age de 7 a 10ans. Les HI sont le plus souvent nodulaires et iso-
1és. Dans 25 % des cas, 'hémangiome est segmentaire et peut étre
associé a des atteintes systémiques. Il s’agit du syndrome PHACES
lorsque 1'hémangiome est situé sur l'extrémité céphalique (face
ou cuir chevelu) ¥l ou du syndrome PELVIS/ SACRAL lorsqu'’il est
lombosacré.

Le risque de cicatrice résiduelle post-HI est estimé a 69 %.
Le principal diagnostic différentiel est le botriomycome ou
granulome pyogénique, situé habituellement sur le visage des
nourrissons. I'anamnese (apparition rapide en quelques jours
aprés le 1" mois de vie), le caractére en général non épidermisé
et la notion de saignements abondants répétés permettent de rec-
tifier le diagnostic.

Traitement. L'abstention thérapeutique est la régle pour les
hémangiomes infantiles du corps non compliqués. Depuis 2008,
les HI compliqués sont traités par bétabloquants avec un sirop de
chlorhydrate de propranolol, a la dose de 2 a 4 mg/kg par jour en
deux a trois prises par jour. Les indications de traitement sont:

e HI avec risque vital :

o HI segmentaire en barbe (S3) avec risque d’HI sous-glottique,

o hémangiomatose miliaire diffuse avec HI hépatique (risque

d’insuffisance cardiaque),

o HI cérébral, médullaire, digestif;

e HI compliqué d’un risque fonctionnel =HI périorificiels:

o HI rétro-orbitaire ou palpébral (recherche d’une extension

intracranienne),

o HI du nez, du conduit auditif externe, labial, périnéal,

e hémangiome ulcéré algique (Fig. 10);
e hémangiome avec risque esthétique:

o HI de la face de grande taille,

o HI sous-cutané rétromammelonaire chez une fille.

Ce traitement est délivré depuis avril2010 sous autorisation
temporaire d’utilisation par I’Agence francaise de sécurité sani-
taire des produits de santé (Afssaps) et réservé aux hémangiomes
graves. La durée de prescription varie entre 6 et 18 mois. Le bilan
préthérapeutique comprend un examen clinique complet, une
consultation de cardiologie avec ECG et échocardiographie, une
glycémie capillaire, un bilan hépatique et rénal. Les principales
contre-indications sont la grande prématurité avec un age cor-
rigé n’atteignant pas le terme, un nouveau-né allaité dont la mere
est traitée par bétabloquants, une contre-indication cardiaque,
un asthme. L'efficacité est le plus souvent rapide (24 heures).
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Figure 10. Hémangiome ulcéré de la muqueuse buccale.

La tolérance est trés bonne: les principaux effets secondaires
rapportés sont des cauchemars (le plus fréquent), une agita-
tion/insomnie, les mains froides, des sueurs froides, de rares
hypoglycémies, des crises d’asthme, de rarissimes hypotensions
artérielles ou bradycardies. Il est recommandé d’interrompre le
traitement en cas d’exacerbation de bronchiolite ou de bronchite
sifflante, ou de vomissements répétés (gastroentérite aigué). Un
essai thérapeutique francais de portée internationale, randomisé
versus placebo, est en cours pour déterminer la posologie adap-
tée. Pour les petits hémangiomes ulcérés ou non, il est possible
d’utiliser un collyre ou un gel ophtalmique a base de timolol, a rai-
son d'une a deux gouttes deux fois par jour, éventuellement sous
occlusion, pendant 4 & 5mois 74, cela dans 'attente d’une forme
topique de chlorhydrate de propranolol en cours d’élaboration.
Des travaux récents suggerent l'efficacité de ce traitement topique
et son innocuité. Un essai randomisé est en cours. La cortico-
thérapie générale et/ou locale en injection intralésionnelle, la
vincristine ainsi que la chirurgie ne sont désormais proposés qu’en
cas d’inefficacité du propranolol.

Hémangiome congénital
L’hémangiome congénital (HC) appartient également aux

tumeurs vasculaires, il est cependant beaucoup plus rare. Cli-
niquement, il s’agit d’'une lésion tumorale bleutée souvent
volumineuse, de consistance élastique, cernée par un halo de
vasoconstriction, et parfois centrée par des ectasies veineuses ou
télangiectasies. L'HC atteint sa taille maximale a la naissance, puis
grandit proportionnellement a la croissance de l'enfant. Toute
évolutivité ou phase de croissance ultérieure doit remettre en
cause le diagnostic et justifie une biopsie cutanée. Il existe deux
types d’HC:

o lerapidly involuting congenital hemangioma (RICH), souvent loca-
lisé a la téte ou aux membres. L'aspect clinique est davantage
tumoral. 1l régresse plus rapidement qu’'un hémangiome clas-
sique, habituellement avant I’age de 1 an;

o le non involuting congenital hemangioma (NICH) 7> qui est plus
aplati, a base sessile. Il persiste sans régression.

L’aspect clinique est parfois inquiétant (Fig. 11): le diagnostic
peut étre conforté par une échographie-doppler (qui confirme la
nature vasculaire de ’'HC), voire une biopsie afin d’éliminer une
tumeur maligne. Ses caractéristiques histologiques sont proches
de 'hémangiome classique, mais il existe des différences sur
le plan immunohistochimique (absence d’expression de glucose
transporter 1 [GLUT-1]) 7?1, Le diagnostic anténatal est possible.
L’abstention thérapeutique est la régle en période néonatale, une
chirurgie d’exérése correctrice du NICH peut étre effectuée sans
urgence.

Phénomeéne de Kasabach-Merritt

Le phénomene de Kasabach-Merritt (PKM) est rare et sévere avec
une mortalité atteignant 20 % a 30 % des nourrissons atteints 7.
I correspond a un trouble de la coagulation proche d’une coagu-
lation intravasculaire disséminée (CIVD) classique, au sein d’une
tumeur vasculaire représentée par ’hémangioendothéliome kapo-
siforme ou l'angiome en touffe.
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Figure 11. Hémangiome congénital.

Malformations vasculaires

Angiomes veineux

Il s’agit de malformations veineuses ou capillaroveineuses
congénitales, sporadiques dans la majorité des cas, familiales
dans 2% des cas, a bas débit, de localisation ubiquitaire avec
une prédominance pour l'extrémité céphalique. Ces angiomes
sont de couleur bleutée, gonflent a l’effort ou aux pleurs et
sont compressibles. Ils sont sous-cutanés, voire musculaires ou
osseux. L'évolution est lentement progressive et insidieuse; 50 %
des malformations veineuses étendues du tronc et des membres
sont associées a une coagulation intravasculaire localisée (CIVL),
qu’il convient de dépister par un bilan de coagulation complet.
Les complications sont les thromboses douloureuses, le reten-
tissement fonctionnel, la géne esthétique, et le passage d’une
CIVL en CIVD, principalement lors d'une chirurgie non encadrée
par des anticoagulants. Les examens complémentaires néces-
saires sont a visée diagnostique: radiographies (phlébolites),
échographie-doppler, et a visée préthérapeutique: IRM. La prise
en charge est multidisciplinaire. Elle repose sur la compression
sur mesure, le traitement antalgique (aspirine), la prescription
d’héparines de bas poids moléculaire en cas de CIVL pour encadrer
une chirurgie. Les autres anticoagulants (antivitaminesK, hépa-
rines non fractionnées, anti-Xa) ne semblent pas étre efficaces. En
cas de malformation génante, douloureuse, une prise en charge en
radiologie interventionnelle (sclérothérapie, laser endovasculaire)
ou une chirurgie peuvent étre proposées.
Lymphangiomes

Il s’agit de malformations lymphatiques congénitales, a bas
débit, faites de kystes lymphatiques. IIs sont classés en macro-
kystiques (environ 50% des cas), microkystiques (environ 7 %),
et mixtes (environ 42 %). Ils sont situés sur la téte et le cou dans
deux tiers des cas, puis sur le tronc, en particulier les aisselles. Ils
peuvent se compliquer de poussées inflammatoires douloureuses,
traitées par corticothérapie générale et antalgiques. Le diagnos-
tic anténatal est possible en échographie doppler, confirmé en
IRM par un hypersignal T2. La prise en charge est multidisci-
plinaire: une sclérothérapie est proposée pour les macrokystes,
une chirurgie pour les microkystiques de petite taille accessibles a
une exérese complete. En cas d’exéreése incomplete, les récidives
postchirurgicales sont fréquentes. Les formes microkystiques de
grande taille sont de prise en charge délicate, des succes récents
avec la rapamycine ont été rapportés.

Naevi mélanocytaires congénitaux

Les naevi mélanocytaires congénitaux (NMC) sont présents a la
naissance ou apparaissent au cours de la premiere année de vie.
IIs sont classés en fonction de leur taille:

e de petite taille (moins de 1,5cm a 1’age adulte, incidence: 1%
des nouveau-nés);
e de taille intermédiaire (entre 1,5 et 20 cm, incidence: 1/1 000);
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e géants (plus de 20 cm, incidence 1/20 000).

Les NMC de petite et de taille intermédiaire ressemblent aux
naevi acquis, sont souvent maculeux, brun foncé, parfois verru-
queux et pileux. Les neevi géants correspondent le plus souvent
a des plaques de la région cervicodorsale, infiltrées, verruqueuses,
voire nodulaires en surface, avec une hyperpilosité proportion-
nelle a la taille, traduisant l'implication de contingents non
mélanocytaires dans un hamartome complexe mélanocytoépider-
mique "8/, Ces NMC géants peuvent étre associés a une mélanose
neuroméningée, surtout en cas de localisation dorsale et médiane
et/ou en présence de multiples navi satellites. La réalisation d'un
examen neurologique et d'une IRM cérébromédullaire est alors
recommandée avant 1’dge de 4 mois "?!. En présence d’une méla-
nose neuroméningée, le pronostic est mauvais avec plus de 50 %
de déces a 3ans 89,

L'autre problématique des NMC est le risque de survenue d'un
mélanome estimé a 1,4 %, toutes tailles confondues, dans une
étude prospective récente [®!l. Cependant, ce risque apparait dif-
férent selon la taille du NMC: il estimé a moins de 1% pour les
NMC de petite et de taille intermédiaire. Le mélanome survient
alors plus souvent a 1’age adulte, au sein du NMC, a partir d'une
composante située a la jonction dermoépidermique, permettant
souvent une détection précoce. Ce risque est plus élevé, mais reste
faible pour les NMC géants, estimé a 4% et proportionnel a la
taille du NMC. Le mélanome est alors de survenue précoce avant
I’age de Sans. Il se développe dans la moitié des cas au sein de la
composante profonde du NMC, empéchant la détection précoce
a un stade curable. L'autre moitié des mélanomes se développe au
niveau méningé ou viscéral (rétropéritoine).

Malgré un niveau de preuve faible, I'exérése prophylactique des
NMC reste le plus souvent la régle. L'objectif est d’6ter le NMC en
totalité afin d’éliminer le risque de mélanome. Cela est possible
pour les NMC de petite taille et de taille intermédiaire par une
technique chirurgicale et une période d’intervention définis au
cas par cas, prenant en compte la taille, la localisation, la laxité
cutanée, les possibilités de surveillance et la demande du patient.
Dans le cas des NMC géants, 'exérése fait suite a une décision mul-
tidisciplinaire, qui prend en comptela présence d'une mélanose
neuroméningée. L'exérese complete est le plus souvent impos-
sible, elle est alors partielle et réalisée a visée esthétique sur les
zones découvertes. Elle est débutée précocement et nécessite des
interventions répétées.

Mastocytome

Le mastocytome est une lésion nodulaire érythémateuse ou
jaune pale habituellement unique, dont la palpation provoque
parfois une turgescence (signe de Darier) ou une vésiculobulle. Il
est le plus souvent congénital, ou apparait trés précocement chez
le nourrisson de moins de 6 mois. Les formes multinodulaires sont
plus rares. L'histologie retrouve un infiltrat cellulaire dermique
dense et monomorphe prédominant aux zones péripilaires et péri-
sudorales. La coloration par le bleu de toluidine met en évidence
les granulations intracytoplasmiques mastoctyaires. Le diagnos-
tic est facilité par I'immunohistochimie qui montre un marquage
anti-CD117 dirigé contre les mastocytes. L'évolution est sponta-
nément favorable avec le plus souvent une disparition avant la
puberté. Un traitement par dermocorticoides sous occlusion peut
étre instauré en cas de prurit ou poussées bulleuses. Les manifesta-
tions systémiques (flushs, malaises, hypotensions) sont trés rares.
Un bilan d’extension n’est habituellement pas justifié #2. Il n’y a
pas de régime alimentaire a mettre en place. Il est important de
signaler la présence de cette 1ésion en cas d’anesthésie générale
pour choisir des anesthésiques adaptés (831,

Hamartomes épidermiques

L'hamartome épidermique ou verruqueux se manifeste par une
ou plusieurs lésions linéaires, brunes, grisatres, verruqueuses et
hyperkératosiques disposées suivant les lignes de blaschko, le plus
souvent congénitales et sporadiques. Il est le plus souvent uni-
latéral. 11 est dG a une prolifération excessive de kératinocytes.
Sur le plan histologique, il existe une hyperkératose orthoké-
ratosique et une acanthose. En présence de fentes et de zones
lacunaires dans la couche granuleuse et la partie supérieure du
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corps muqueux ainsi qu’une vacuolisation périnucléaire et des
agrégats périnucléaires de tonofilaments, on parle d’hamartome
verruqueux acantholytique ou épidermolytique. Il est dt a une
mutation postzygotique en mosaique des genes codant pour les
kératines 1 ou 10. Ces mutations sont responsables a I’état hété-
rozygote de 1’hyperkératose épidermolytique ou érythrodermie
ichtyosiforme congénitale bulleuse (EICB). En cas de mutations
des cellules gonadiques, cet hamartome peut donner dans de trés
rares cas une EICB en cas de transmission de la mutation a la
descendance. Ces hamartomes croissent proportionnellement a
la surface cutanée et persistent le plus souvent a 1’dge adulte.
IIs occasionnent surtout un probléme esthétique. Les possibili-
tés thérapeutiques sont les kératolytiques locaux en cas de formes
localisées et, dans les formes étendues, le laser CO,, voire la der-
mabrasion ou la chirurgie.

Le neevus épidermique verruqueux inflammatoire linéaire
(NEVIL) est parfois congénital, mais apparait le plus souvent
dans les 6 premiéres années de vie. Cliniquement et histologi-
quement, les 1ésions évoquent un psoriasis. Il évolue par poussées
inflammatoires, prurigineuses, voire exsudatives. L'évolution est
imprévisible avec des régressions partielles, voire completes et des
formes extensives.

En cas d’atteinte hémicorporelle, il faut évoquer le syn-
drome Congenital Hemidysplasia Ichtyosiform nevus and Limb Defect
(CHILD) #4111 s’agit d’'une génodermatose liée a une mutation
du géne NSDHL sur le chromosome X, qui se transmet en domi-
nance et est 1étale pour les foetus masculins. Il s’associe a des
anomalies extracutanées ipsilatérales: squelettiques, viscérales et
neurologiques.

L'hamartome sébacé ou verrucosébacé de Jadassohn est une lésion
congénitale de 'extrémité céphalique, fréquente, de couleur rose
orangé, a surface mamelonnée, alopécique avec des limites nettes.
Elle devient verruqueuse a l’adolescence. Sa croissance suit celle de
la surface cutanée. A 1'dge adulte, des tumeurs bénignes peuvent
se développer en son sein : le plus souvent, des trichoblastomes et
des syringocystadénomes papilliféres. L'exérese est donc proposée
a visée esthétique devant une lésion du visage. Dans de rares cas,
I’hamartome sébacé peut étre associé a un syndrome polymalfor-
matif dénommé syndrome de Schimmelpenning 4, lorsqu’il est
étendu, systématisé, de disposition blaschkoide le plus souvent
facial ou sur le scalp.

Hamartomes dermiques

Les hamartomes conjonctifs sont des lésions dysembryopla-
siques dermiques habituellement isolées touchant plus ou moins
sélectivement un des composants du derme (collagene, tissu élas-
tique, tissu musculaire lisse).

L'hamartome élastique est une plaque allongée jaunatre avec
lésions papuleuses péripilaires, de topographie thoracique. Il peut
s’associer, rarement, avec une ostéopoécilie dans le cadre du syn-
drome de Buschke-Ollendorff.

Les hamartomes fibreux ou collagéniques sont des 1ésions nodu-
laires de consistance ferme a surface mamelonnée.

Les hamartomes musculaires lisses sont des lésions a surface
irréguliere, « gaufrée », en plaque. On observe souvent une hyper-
pilosité en surface. La palpation peut déclencher une discrete
augmentation du volume de la Iésion (pseudosigne de Darier).

Cytostéatonécrose néonatale

La cytostéatonécrose néonatale (CSN) survient chez les
nouveau-nés a terme et post-terme, sous la forme de nodules
hypodermiques fermes, d’allure inflammatoire, érythématoviola-
cés, infiltrés, localisés ou multiples confluant en grandes plaques,
dans les régions dorsales, sur les bras et les cuisses [/, Elle survient
dans les tout premiers jours de vie, voire est congénitale. La phy-
siopathologie reste a ce jour inconnue, mais plusieurs facteurs de
risque sont reconnus:

e facteurs maternels : hypertension artérielle, diabete gestationnel,
maladie thrombotique, tabagisme actif ou passif, dyslipidé-
mie, consommation de cocaine, traitement par inhibiteurs
calciques;
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Figure 12. Xanthogranulomes juvéniles multiples.

e facteurs liés au nouveau-né: souffrance néonatale, infection,
macrosomie, hypoxémie néonatale prolongée;
o facteurs liés a une délivrance difficile : accouchement traumatique

par césarienne, par l'utilisation de forceps 5.

Sur le plan histologique, il s’agit d'une hypodermite lobulaire
(panniculite) avec une nécrose granulomateuse et la présence
de cristaux intra-adipocytaires. Bien que ce tableau soit dif-
férent de la panniculite au froid de l'enfant et de l’adulte,
I’hypothermie néonatale joue probablement un réle physiopatho-
logique important, car le tissu graisseux du nouveau-né, riche en
acides gras saturés, a une température de liquéfaction plus élevée
que chez l'adulte, ce qui expliquerait sa cristallisation au cours
des CSN 5, Les nodules peuvent étre douloureux, se fistuliser
a la surface de la peau ou se calcifier dans moins de 10% des
cas. L'évolution est le plus souvent favorable avec une régression
compléte en quelques semaines, pouvant laisser une lipoatrophie
séquellaire. Cependant, il est important d’évoquer ce diagnos-
tic, car des complications existent et imposent une surveillance
clinique et biologique durant 2 a 3 mois. En effet, des hypercalcé-
mies parfois symptomatiques (nausées, vomissements, anorexie,
constipation, syndrome polyuropolydypsique) et sévéres ont été
rapportées, dont la gravité est liée a 1’étendue de 'atteinte cuta-
née. L'hypercalcémie est d’apparition retardée par rapport a la
CSN et ce, jusqu’a 2 mois apres la naissance %1, Elle serait due a la
production de 1,25 diOH vitamine D; dans les granulomes lipo-
phagiques. Rarement, elle peut se compliquer de néphrocalcinose
visible en échographie, a I'origine de tres rares cas d’insuffisance
rénale transitoire. Le traitement doit étre instauré rapidement
(hyperhydratation, diurétiques, corticoides, biphosphonates) (831
La présence d'une CSN impose l'arrét du traitement prophylac-
tique par vitamine D jusqu’a résorption compléte des lésions pour
limiter le risque d’hypercalcémie.

Histiocytoses non langerhansiennes

Le xanthogranulome juvénile (XJG) est une lésion papuleuse ou
nodulaire, ferme, de 0,5 a 2cm, bien limitée, asymptomatique,
de couleur jaune orangé, localisée dans la région cervicofaciale,
sur le tronc ou les membres. Il apparait dans les premiéres années
de vie dans 40% a 70% des cas®° et est rarement congénital.
Dans plus de la moitié des cas, la 1ésion est unique. Des formes
macronodulaires (plus de 2 cm), géantes (plus de 10 cm), des loca-
lisations muqueuses et sous-cutanées ont été rapportées . En cas
de doute diagnostique, on peut désormais s’aider de la dermosco-
pie:l'image la plus caractéristique est celle d'un fond jaune orangé
avec des dépdts «nuageux» jaune clair, différente du patron
vasculaire du naevus de Spitz achromique, principal diagnostic dif-
férentiel ®”1. Au plan histologique, on retrouve une prolifération
dermique, le plus souvent superficielle, bien limitée d'histiocytes
(CD68+, facteur XIII+, vimentine+, PS100-, CD1a-) avec des cel-
lules de Touton et des cellules géantes. La biopsie cutanée peut
étre faite en cas de XGJ multiples (Fig. 12). Dans ces formes, des
localisations extracutanées ont été décrites, mais restent excep-
tionnelles : I'atteinte oculaire est la plus fréquente (nodules iriens,
conjonctivaux, se manifestant par un hyphéma) en cas de XGJ
multiples ou localisés pres de I'ceil. Elle justifie, chez les enfants
de moins de 2 ans, un examen ophtalmologique semestriel jusqu’a
I’age de 2 ans. Les autres localisations sont pulmonaires (dyspnée
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Tableau 8.

Dermatoses iatrogénes du nouveau-né.

Etiologies Type de lésions cutanées
Amniocentéses Cicatrices, fossettes

Accouchement instrumental,
dystocique

Bosse sérosanguine,
céphalhématome, ecchymoses,
lésions linéaires du vertex par
amniotome, cytostéatonécrose

Accouchement par césarienne Coupures par bistouri, localisées

suivant la présentation
Electrodes de monitoring cardiaque ~ Dermites irritatives, ulcérations

Electrodes de monitorage de la PO, Dermite d’irritation aux bralures
localisées (phlyctenes)

Utilisation d’adhésifs Dermite irritative, érosions,

altération de la fonction barriére

Injections de sels de calcium Calcifications cutanées

Perfusions intraveineuses Inflammation, nécroses
cutanées localisées (cuir

chevelu)

Antiseptiques topiques alcoolisés Placards hémorragiques,
brilures, risque de passage

systémique chez le prématuré

Anesthésique de contact (Emla®) Méthémoglobinémie chez le

prématuré

Photothérapie Syndrome du bébé couleur
bronze qui peut étre l1étal
Eruption purpurique
photodistribuée chez les
nouveau-nés transfusés (anémie

hémolytique)
Sédation Lésions de décubitus
Ventilation par CPAP Soulevement du profil nasal
Intubation nasotrachéale prolongée  Asymétrie des fosses nasales

Electroencéphalogramme Calcinoses du cuir chevelu

CPAP: continuous positive airway pressure ; POy : pression partielle en oxygeéne.

et nodules parenchymateux radiologiques), hépatiques avec une
hépatomeégalie. Les autres organes peuvent étre touchés, mais de
facon beaucoup plus rare. Les XGJ sont plus fréquents chez les
patients atteints de neurofibromatose de type 1. IIs semblent expo-
ser ces malades a un surrisque de leucémie myélomonocytaire
chronique juvénile %%, Cette association reste controversée.

En cas de XGJ unique, aucun examen complémentaire n’est
nécessaire en 'absence de symptomatologie extracutanée asso-
ciée. Le pronostic est bénin. Le XGJ régresse spontanément en
quelques mois ou années : 'abstention thérapeutique est donc la
regle.

Nodules calcifiés du nouveau-né

Les calcifications cutanées du nouveau-né sont d’origine mul-
tiple (881 ;

e tumeur bénigne calcifiée (pilomatricome, kyste sébacé);

e iatrogeénes®!: injection intradermique de solutions contenant
du calcium ou de la vitamine E, perfusions répétées au niveau
des talons (Tableau 8);

e post-traumatiques (hématomes calcifiés) ;

¢ idiopathiques (nodule calcifié de Winer).

Nodules de pronostic intermédiaire

Histiocytoses langerhansiennes (HL)

Histiocytose congénitale de Hashimoto-Pritzker

Il s’agit d’'une forme inhabituelle d'HL, rare, présente a la
naissance ou en période néonatale, caractérisée par une ou de mul-
tiples vésicules et papulonodules rouge sombre, prédominant sur
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le visage, les membres, les paumes et les plantes, sans atteinte
viscérale associée®’l, 1'état général est conservé. Le pronostic
est bon: les lésions évoluent vers la nécrose puis la disparition
spontanée en quelques semaines a mois. Aucun traitement n’est
nécessaire.

La surveillance clinique doit étre prolongée pour ne pas mécon-
naitre une authentique HL systémique congénitale .

Maladie de Letterer-Siwe ou histiocytose langerhansienne
disséminée

C’est une affection maligne, rarement congénitale, qui touche
plus souvent le nourrisson. Elle est caractérisée cliniquement par
une éruption de papules rouges sombres, souvent purpuriques,
croliteuses, touchant le cuir chevelu avec un aspect de dermite
séborrhéique atypique, le visage, le tronc, les plis, I’'ombilic et la
zone périgénitale. Il n’est pas rare d’observer des vésicules dif-
fuses peu prurigineuses passant pour un eczéma, ou des papules
ombiliquées prises pour des molluscum contagiosum. Quelques
nouveau-nés ont un aspect de blueberry muffin baby. Le diagnos-
tic repose sur I'immunomarquage de l'infiltrat cellulaire d'une
lésion typique (histiocytes CD1a+, PS100+, CD68-) et impose un
bilan d’extension. Les atteintes extracutanées associent un syn-
drome tumoral (adénopathies et hépatomégalie), une atteinte
osseuse lytique des os plats (crane), un diabete insipide et un pos-
sible retard de croissance par atteinte hypophysaire, une atteinte
pulmonaire. La tomographie par émission de positons-scanner
(TEP-scanner) apparait I’examen le plus performant pour effectuer
le staging et le suivi de la maladie °?!. Le pronostic est conditionné
par 'extension de l'atteinte viscérale et 1'age de survenue de la
maladie: la survie a 10ans est deux fois plus importante en cas
d’atteinte apres 1’age de 1an (40 % versus 85 %) (3.

Fibromatoses

Il s’agit d'un groupe d’affections rares de diagnostic histo-
logique difficile et de pronostic variable®!. La prolifération
cellulaire est sous-cutanée et intéresse souvent les muscles. Les
lIésions sont cliniquement des nodules profonds de consistance
ferme, mal limités, uniques ou multiples, parfois ulcérés en sur-
face. Le traitement est 'exérese chirurgicale large. Les métastases
viscérales sont exceptionnelles.

Les formes de pronostic globalement favorable sont les myofi-
bromatoses cutanées et osseuses (formes solitaires et multiples).
11 s’agit de dermatoses rares caractérisées par des nodules congé-
nitaux, indolores, fermes, le plus souvent calcifiés, de I’extrémité
céphalique, de la nuque et du tronc. Les lésions osseuses appa-
raissent sur les radiographies sous forme de plages ostéolytiques
cernées par un anneau scléreux. Histologiquement, il s’agit d'une
prolifération de fibroblastes fusiformes, marqués par la vimentine
et 'HHF35. Ces lésions ont tendance a régresser dans les premieres
années. La fibromatose infantile digitale et la fibromatose infantile
desmoide sont deux autres formes de pronostic favorable, malgré
de fréquentes récidives postchirurgicales 1.

Les formes de pronostic défavorable sont les myofibromatoses
disséminées avec atteinte viscérale (gastro-intestinale, cardiopul-
monaire).

Nodules de pronostic malin

Les localisations cutanées de processus tumoraux malins
doivent étre suspectées devant toute lésion nodulaire néonatale,
a fortiori si les 1ésions sont multiples, leur évolution en volume et
en nombre rapide et s'il existe des signes systémiques (mauvaise
prise pondérale, adénopathies, hépatosplénomeégalie). Toute sus-
picion de nodule tumoral malin doit conduire rapidement a la
réalisation d’une biopsie cutanée.

Neuroblastome métastatique

Le neuroblastome est la tumeur maligne la plus fréquente
chez I’enfant. Plus d’un tiers des nouveau-nés atteints présentent
des métastases cutanées, souvent révélatrices et congénitales:
ce sont des nodules violacés et fermes, nombreux, dont la pal-
pation fait apparaitre un ilot blanchatre de vasoconstriction
cerné par un anneau périphérique érythémateux, et provoque
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parfois des signes systémiques (flushs, poussée hypertensive).
L’atteinte périorbitaire a type d’ecchymose et I’exophtalmie (signe
de Hutchinson) sont classiques et peuvent étre associées a une
hétérochromie irienne °.

Autres tumeurs malignes

Les autres tumeurs malignes sont représentées par :

e les sarcomes (rhabdomyosarcomes, dermatofibrosarcomes,
angiosarcomes) ;

e les localisations cutanées des leucémies myélocytaires (LAM4
et LAMS). Les localisations cutanées sont présentes dans 25 % a
30% des leucémies congénitales ”’l. Cliniquement, il s’agit de
nodules violacés multiples qui apparaissent de facon concomi-
tante a la leucémie systémique. Le tableau clinique peut étre
celui d'un Blueberry muffin baby. Trés rarement, elles peuvent
précéder de plusieurs mois la leucémie;

¢ I’histiocytose langheransienne avec dissémination extracuta-
née.

Le neurobastome, la leucémie myélocytaire et I'HL disséminée
peuvent se manifester cliniquement par un aspect de Blueberry
muffin baby. 1l s’agit de nombreuses macules et papules rouge
sombre a bleu, disséminées sur toute la surface corporelle, avec
une prédominance pour le tronc, la téte et la nuque. L'évolution
classique est la régression spontanée dans les 3 a 6 semaines qui
suivent la naissance, laissant des macules brunatres. Elles cor-
respondent a I’expression cutanée postnatale de I’hématopoiése
dermique feetale prolongée, retrouvée sur I’histologie cutanée 71,
Ce syndrome reconnait d’autres étiologies :
¢ infections congénitales (TORCH : toxoplasmose, rubéole, cyto-

mégalovirus [CMV], herpés);

¢ maladies hémolytiques du nouveau-né (incompatibilité Rhésus
[Rh] ou ABO, sphérocytose héréditaire).

Les diagnostics différentiels comportentles 1ésions vasculaires
congénitales (hémangiomatose néonatale miliaire, blue rubber bleb
nevus syndrome, glomangiomatose, lymphangioendothéliomatose
multifocale).

Remerciements : docteur Muriel Hello pour son assistance éditoriale.
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