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Résumé

Introduction : tumeur annexielle bénigne des follicules pileux, le trichoépithéliome
familial multiple (MFT), est une maladie génétique a transmission autosomique
dominante. L’objectif est de rapporter un cas familial de trichoépithéliome a I'hopital
national de Zinder.

Observation : patient B.I agé de 24 ans avec antécédents familiaux de dermatoses
similaires chez la mere, le grand frere et les deux sceurs présentant depuis 14 ans, des
Iésions solides au visage et au cuir chevelu. L’examen clinique notait de multiples papules
et nodules, discretement érythémateux, asymptomatiques, confluents par endroits pour
donner des masses tumorales de tailles variables disposées de fagon symétrique surtout
au visage et quelques éléments papuleux disposés de fagon éparse sur le cuir chevelu.
L’examen histologique montrait un épiderme sans particularité, un derme présentant des
nids de cellules basaloides avec une faible activité mitotique et des kystes cornéens
centraux délimités par un stroma fibreux avec des glandes sébacées proéminentes. Nous
avons opté pour une abstention thérapeutique, un soutien psychologique et une
surveillance clinique du patient.

Conclusion : les trichoépithéliomes constituent des tumeurs bénignes qui posent
principalement de probleme d’ordre thérapeutique et esthétique surtout dans notre
contexte.
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Abstract

Introduction: Benign adnexal tumor of the hair follicles, familial multiple
trichoepithelioma (MFT), is a genetic disease with autosomal dominant transmission. The
aim is to report a familial case of trichoepithelioma at Zinder National Hospital.
Observation: patient B.I, aged 24, with a family history of similar dermatoses in the
mother, older brother and two sisters, presenting for 14 years with solid lesions on the
face and scalp. Clinical examination revealed multiple papules and nodules, discreetly
erythematous, asymptomatic, confluent in places to form tumoral masses of variable size,
symmetrically arranged mainly on the face, and a few papular elements scattered over the
scalp. Histological examination showed an unremarkable epidermis, a dermis with nests
of basaloid cells with low mitotic activity and central corneal cysts delimited by a fibrous
stroma with prominent sebaceous glands. We opted for therapeutic abstention,
psychological support and clinical monitoring of the patient.

Conclusion: Trichoepitheliomas are benign tumours that mainly pose therapeutic and
aesthetic problems, especially in our context.

Introduction
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Décrit pour la premiere fois en 1892 en
Angleterre par Brooke et aux Etats-Unis par
Fordyce, le trichoépithéliome (TE) est
également connu sous le nom de maladie de
Brooke-Fordyce [1-3]. C’est une affection
cutanée rare. Sa prévalence exacte est inconnue
[4]. C’est une tumeur annexielle bénigne des
follicules pileux qui progresse lentement et qui
se présente sous 3 formes : le trichoépithéliome
familial multiple (MFT), le trichoépithéliome
solitaire non héréditaire et le trichoépithéliome
dermoplasique [4].

Le MTF, objet de notre étude, est une maladie
génétique a transmission  autosomique
dominante dans laquelle plusieurs mutations
du gene CYLD ont été identifiées [5]. Sa
présentation clinique classique est celle de
multiples papules, tumeurs et/ou nodules
symétriques de couleur chair, localisés
principalement au visage et occasionnellement
sur le cuir chevelu [6]. Ces lésions sont
asymptomatiques, apparaissant des l'enfance
ou a I'adolescence et ont tendance a augmenter
lentement en taille et en nombre tout au long de
la vie [7]. L’aspect défigurant des lésions affecte
physiquement et psychologiquement les
patients surtout les enfants qui finissent par
abandonner I'école.

A T'examen histologique, chaque lésion est
constituée de petits cordons de cellules
basophiles souvent centrés ou terminés par de
petits kystes cornés a kératinisation abrupte
[3,8]. Les moyens thérapeutiques habituels
reposent soit sur I'excision chirurgicale, soit sur
I'électrocoagulation ou sur la vaporisation par
laser CO2 [8].

L’objectif de notre travail est de rapporter la
prise en charge d'un cas de trichoépithéliome
familial multiple a 'Hopital National de Zinder
(HNZ).

Observation

ISSN : 1859-5162

B.], patient agé de 24 ans, cultivateur consultait
pour des lésions solides asymptomatiques
évoluant en mode extensif sur le visage.
L’interrogatoire notait que le début de la
symptomatologie remonterait a I'dge de 10 ans
et l'histoire familiale révélait des lésions
similaires chez la mere, le grand frere et les 2
sceurs (Figurel-A-B-C-D). La grand-mere et la
tante maternelles avaient présenté aussi des
lésions similaires (Figure 2).

L’examen physique notait de multiples papules
et nodules, discretement érythémateux,
asymptomatiques, confluentes par endroits
pour donner des masses tumorales de tailles
variables disposées de fagon symétrique
surtout au visage et quelques éléments
papuleux disposés de fagon éparse sur le cuir
chevelu (Figure 3).

Nous avons évoqué le Trichoépithéliome
multiple, la lepre lépromateuse et Ila
leishmaniose cutanée. La numération formule
sanguine (NFS), la glycémie, l'urémie, la
créatininémie et la sérologie du virus de
I'immunodéficience humaine (VIH) étaient
sans anomalies La bascilloscopie et la recherche
de leishmanies étaient revenues négatives.
Deux biopsies de papules étaient réalisées dont
I'une au niveau de la joue et I'autre sur le cuir

chevelu.
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Figure 1-A : Meére ; B: grand frére ; C: grande sceur ; D : petite sceur

Légende

I:l Homme sain

- Homme malade

—— Lien de mariage

—|— Lignée de descendance

Figure 2 : Pédigré de la famille du patient. Commentaire :

7 I [ ]

La grand-mere, la mére, la tante maternelle et les 4

enfants sont tous atteints, les petits enfants de la mére, dont le plus jeune a 11ans, sont tous sains, le patient ne s’est

pas encore marié et la tante mariée est sans enfant.

Figure 3: Polymorphisme lésionnel fait des
papulonodules confluent par endroit donnant des
masses tumorales siégeant sur la quasi-totalité du

visage.

L’examen histopathologique a confirmé le
diagnostic de trichoépithéliome multiple en
mettant en évidence un épiderme sans
particularité, un derme présentant des nids de
cellules basaloides avec une faible activité
mitotique et des kystes cornéens centraux
délimités par un stroma fibreux avec des
glandes sébacées proéminentes (Figure 4). Les
modalités thérapeutiques sont la chirurgie,
I'électrocoagulation, la vaporisation au laser
CO2 ou Erbium Yag. Devant la présentation
clinique et la topographie des lésions, nous

avions opté pour une abstention thérapeutique
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accompagnée d’'un soutien psychologique et

d’une surveillance clinique des lésions.

Figure 4: (x100) Image histologique montrant un
derme présentant des nids de cellules basaloides
avec une faible activité mitotique et des kystes
cornéens centraux délimités par un stroma fibreux

avec des glandes sébacées proéminentes.

Discussion

Nous rapportons un cas de trichoépithéliome
multiple familial chez un jeune de 24 ans dont
la présentation clinique ne facilite pas la prise
en charge dans la limite des moyens indiqués
dont nous disposons dans notre contexte.
Encore appelé maladie de Brooke-Fordyce, le
TFM est une tumeur annexielle bénigne rare des
follicules pileux qui progresse lentement en
taille et en nombre tout au long de la vie. Elle
débute le plus souvent a la petite enfance ou a
I’adolescence. Dans notre étude I'apparition des
premieres lésions remonterai a 14 ans. L’age de
début de la symptomatologie est rapporté dans
la littérature et par plusieurs auteurs [2,4,7,8].
Le TFM est une génodermatose a transmission
autosomique dominante liée a des mutations
du gene CYLD, localisé sur le chromosome
16q12-13 [8] caractérisé cliniquement par de
multiples papules, tumeurs et/ou nodules
symétriques de couleur chair au centre du
visage et parfois sur le cuir chevelu [6]. La
disposition au niveau du visage est souvent
symétrique. Dans notre cas, les lésions étaient
multiples  discretement  érythémateuses,
fusionnant par endroit pour donner des

grandes plaques défigurant le visage. Ce qui
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entralne une morbidité esthétique importante
[7,9]. L’apparence disgracieuse causée par les
lésions et la stigmatisation avaient été I'objet de
I'abandon de l'éducation scolaire par notre
patient. L’atteinte physique et psychique était
également retrouvée par Karimzadeh en 2018
ol les deux fréres avaient abandonné
I’éducation et sont devenus bergers.

Le diagnostic repose sur I'histopathologie et la
génétique. Les deux principales caractéristiques
histopathologiques du MFT sont les kystes
cornéens constitués d'un centre entierement
kératinisé entouré de cellules basophiles et les
1lots tumoraux de cellules basaloides [2, 4]. La
kératinisation des Kystes cornées est abrupte et
complete [8]. Pas de granulome inflammatoire
éliminant du coup la lepre et la leishmaniose
cutanée. L’étude génétique mettant en évidence
les mutations CYLD [10] n’était pas réalisée,
mais la présentation clinique et l'histologie
avaient permis de retenir le diagnostic malgré
I'indisponibilité de I'étude génétique.

Les moyens habituels de traitement reposent
soit sur l'excision chirurgicale, soit sur
I'électrocoagulation ou sur la vaporisation par
laser CO2 ou Erbium Yag [8,11 ,12]. Mais dans
le cas des multiples lésions, les différentes
modalités thérapeutiques s’averent impossibles
[11]. Vu la disposition des lésions chez notre
patient, 'excision chirurgicale et
I'électrocoagulation sont impossibles tandis que
la vaporisation au laser CO2 et Erbium Yag ne
sont pas disponibles dans notre environnement
de travail.

Ainsi notre prise en charge reposait sur
I'abstention  thérapeutique, le  soutien
psychologique et le suivi régulier du patient
pour la surveillance, car risque de
dégénérescence a  long  terme. Le
trichoépithéliome (TE) est une tumeur bénigne
du follicule pileux qui peut subir une
transformation =~ maligne en  carcinome
basocellulaire (BCC) dans de rares cas [13,14].
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Conclusion

Le trichoépithéliome familial multiple constitue
des  tumeurs  bénignes qui  posent
principalement de probleme thérapeutique et
esthétique dans notre contexte. Devant un cas
de trichoépithéliome il faut conduire un
interrogatoire minutieux afin de ne pas
méconnaitre une forme familiale au stade de
début.

Conflit d’intéreéts : aucun
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