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quiz dermato

Des taches blanches sur la peau
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observation

U ne fillette de six mois est éva­
luée pour des «taches cutanées 
blanches» présentes depuis 

l’âge de deux semaines, avec apparition 
progressive d’autres taches par la suite. 
Les lésions n’ont pas été précédées 
d’éruptions ou de rougeurs cutanées. 
L’histoire médicale et l’anamnèse fami­
liale sont sans particularité.

L’examen physique révèle de multi­
ples macules hypopigmentées ovales 
d’en viron 0,3 à 1 cm de grand axe, loca­
lisées sur la cuisse et le mollet gauche 
(figure 1) et plusieurs macules hypopig­
mentées ova les de 0,5 à 1 cm dissémi­
nées sur le tronc. Le reste de l’examen 
clinique, y compris l’examen neurologi­
que, est sans particularité.

1. Quelles sont les hypothèses diag­
nostiques à évoquer ?
2. Des examens complémentaires 
doivent­ils être effectués ?
3. Quelle prise en charge faut­il of frir 
à cet enfant ?

réponses

1. Diagnostic différentiel
Une macule hypopigmentée solitaire 

a été décrite chez 0,3% des nouveau­
nés. Le diagnostic différentiel des lé­
sions hypopigmentées ou dépigmentées 
chez l’enfant inclut : l’hypopigmentation 

post inflammatoire, le pityriasis alba, le 
pityria sis versicolor, le vitiligo, le nævus 
achro mique, le nævus anémique, la sclé­
 rose tubéreuse de Bourneville (STB) et le 
piébaldisme. Ces différents diag nostics 
sont heureusement le plus souvent dis­
tingua bles les uns des autres au moyen 
de l’anamnèse et de l’examen clinique.

Si l’anamnèse révèle des zones d’in­
flammation antérieure, le diagnostic d’hy­
popigmentation postinflammatoire doit 
être évoqué. Les lésions observées dans 
le pityriasis alba et le pityriasis versicolor 
peuvent s’accompagner de squames et 
sont disséminées. Cependant, un exa­
men direct à l’hydroxyde de potassium 
ou au blancophore permet de reconnaî­
tre les filaments mycéliens, donc de dis­
tinguer ces deux entités. Le vitiligo est 
caractérisé par des macules dépigmen­
tées aux bords bien délimités et souvent 
hyperpigmentés. Le nævus achromique 
est habituellement congénital et so li taire. 
Le nævus anémique est une ma cule pâle 
ou tachetée secondaire à une hypersen­
sibilité aux catécho lami nes qui disparaît 
lorsque la lésion est pressée à l’aide 
d’une lame en verre (examen en dia sco­
pie) ou alors devient érythémateux au 
grat tage.1 Le piébaldisme peut être dis­
tingué de la STB par ses caractéristi­
ques cliniques associées.

2. Examens complémentaires
Ces multiples macules hypopigmen­

tées faisant suspecter une STB, plu­
sieurs examens complémentaires ont été 
réalisés. Une échographie rénale et un 
examen ophtalmologique étaient nor­
maux. Une tomodensitométrie cérébrale 
a ré vélé un nodule sous­épendymal cal­
cifié, localisé au niveau du ventricule la­
téral gauche et un tuber cortical localisé 
au niveau du lobe frontal. L’enfant a ul­
térieu rement développé une épilepsie 
confirmée par un électroen cépha lo gram­
me. Ces résultats ont permis de confir­
mer le diagnostic de STB.

3. Prise en charge
La STB nécessite un suivi interdiscipli­

naire. La prévention des crises d’épilep­
sie en bas âge a montré une diminution 
du risque de retard mental et de retard 
de développement. Un avis neurochirur­
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Figure 1. Multiples macules hypo-
pigmentées ovalaires de la cuisse 
gauche

gical doit être demandé en cas de si­
gnes d’hypertension intracrânienne com­
me des céphalées, des vomissements, 
des trou bles visuels ou un œdème de la 
papille. Les lésions cutanées peuvent re­
présenter un problème cosmétique ma­
jeur. Les angiofibromes de la face peu­
vent être trai tés par laser CO2 avec un 
bon résultat.

commentaires

Les macules hypopigmentées sont le 
signe cutané le plus précoce et fréquent 
observé chez l’enfant atteint de STB. Ces 
lésions sont présentes à la naissance ou 
apparaissent le plus souvent pendant 
les premières semaines de vie. Une fois 
présentes, elles ont tendance à rester sta­
bles en forme et taille. Ces lésions sont 
fréquemment observées sur le tronc et 
peu vent être de formes rondes, ovales, 
linéai res ou en confetti, de taille et de 
nombre variables. Un examen à la lampe 
de Wood permet de mieux les mettre en 
évidence, spécialement chez les peaux 
claires.

La STB est une maladie génétique 
complexe caractérisée par le dévelop­
pement d’hamartomes au niveau de la 
peau, du cerveau, des yeux, du cœur, 
des reins, des poumons et des os. La 
transmission est autosomique dominante, 
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avec une pénétrance quasi complète, 
mais montrant une grande variation dans 
l’expression clinique. Des mutations dans 
les gènes TSC1 et TSC2 sont en cause 
et résultent de mutations de novo (cas 
sporadiques) chez environ deux tiers des 

patients.2 Le diagnostic de STB se fonde 
sur  l’examen clinique. Les critères diag­
nostiques sont basés sur les signes clini­
ques et sont divisés en critères ma jeurs 
et mineurs (tableau 1).3 Un diag nostic 
définitif peut être établi en présence de 

deux critères majeurs ou d’un critère 
ma jeur et de deux critères mineurs. Le 
diag nostic est considéré comme pro­
bable en présence d’un critère majeur et 
d’un critère mineur, et comme possible 
en présence d’un critère majeur ou de 
plus de deux critères mineurs.4 

Critères majeurs Critères mineurs

• Peau • Peau
 – Macules hypopigmentées  – Lésions en «confetti»
 – Angiofibromes  – Fibromes gingivaux
 – Plaques fibreuses du front • Manifestations systémiques
 – Plaques «peau de chagrin»  – SNC : épilepsie, retard mental, tumeurs, 
 – Fibromes périunguéaux   anomalies linéaires et radiaires de la 
• Manifestations systémiques   substance blanche
 – Tubers corticaux  – Kystes rénaux
 – Nodules sous-épendymaires ou astro-  – Taches achromiques de la rétine 
  cytomes à cellules géantes  – Lésions kystiques pulmonaires
 – Rhabdomyomes cardiaques  – Lésions osseuses lytiques
 – Angiomyolipomes rénaux  – Ponctuations dentaires
 – Gliomes ou phacomes rétiniens  – Polypes rectaux hamartomateux
 – Lymphangioleiomyomatose

Tableau 1. Critères diagnostiques de la sclérose tubéreuse de Bourneville
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Fragmin® (daltéparine sodique). Indications: prophylaxie des 
throm boembolies, entre autres chez les personnes immobili-
sées, anticoagulation pendant l’hémodialyse et l’hémofiltration, 
traitement des thromboses veineuses profondes aiguës, mala-
die coronarienne instable. Posologie: prophylaxie des throm-
boembolies: 2500-5000 UI s.c. 1x/jour. Patients à mobilité  
réduite: 5000 UI s.c. 1x/jour pendant 12 à 14 jours, voire plus 
longtemps. Anticoagulation pendant l’hémodialyse et l’hémofil-
tration: bolus i.v. de 5000 UI ou de 30-40 UI/kg PC, puis perfu-
sion i.v. de 10-15 UI/kg PC/h. Thromboses veineuses profondes 
aiguës: 200 UI/kg PC s.c. 1x/jour. Maladie coronarienne ins-
table: 120 UI/kg s.c. 2x/jour en association avec AAS. Contre-
indications: hypersensibilité à la daltéparine ou à d’autres hé-
parines (p. ex. thrombocytopénie immunologique induite par 
l’héparine), graves troubles de la coagulation, hémorragies aiguës 
cliniquement significatives, endocardite bactérienne, risque de 
fausse couche, interventions chirurgicales au niveau du SNC, de 
l’œil ou de l’oreille, anesthésie régionale si posologie >5000 
UI/24 h, traitement des phlébothromboses pendant la grossesse. 
Ampoule multi-usage: grossesse, nouveau-nés et prématurés 
(en raison de la teneur en alcool benzylique). Précautions: risque 
hémorragique accru, thrombocytopénie, thrombocytopathie, in-
suffi sance hépatique ou rénale sévère, hypertension non contrô-
lée, rétinopathie hypertensive ou diabétique. Traitement des throm-
boses veineuses profondes aiguës: numération indispensable 
des thrombocytes. Hautes doses chez les patients récemment 
opérés. Apparition d’un hématome spinal/épidural lors de l’anes-
thésie correspondante, insuffisance pondérale, élévation réver-
sible des transaminases (prudence lors du diagnostic différentiel 
d’infarctus du myocarde, d’affection du foie ou d’embolie pulmo-
naire). Interactions: thrombolytiques, anticoagulants oraux, inhibi-
teurs de l’agrégation plaquettaire, AINS, dextran, glucocorticoïdes 
par voie systémique. Effets indésirables: throm bocytopénie (type 
I), élévation transitoire des en zymes hépatiques (ASAT, ALAT), 
douleur et hématome au site d’injection.  
Présentations: voir Compendium. Catégorie de 
vente B. Titulaire de l’autorisation: Pfizer AG, 
Zurich. Plus d’informations dans le Compen-
dium Suisse des Médicaments. (FI 21Sep07)
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LES THROMBOEMBOLIES PEUVENT  

 BLOQUER SUBITEMENT LA VOIE DE LA GUÉRISON. 
  ÉPARGNEZ CE RISQUE À VOS PATIENTS!

FRAGMIN®

 LE COMPAGNON QUI VOUS 
MÈNE À BON PORT

  Efficacité établie1,2 

  Indications multiples2
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