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Rappel - anatomie unguéale

CROSS-SECTION
DORSAL VIEW Lateral nail groove
Distal edge
of nail plate

Lateral nail folds
(paronychium) G

Cuticle
(eponychium)

SAGITTAL VIEW

Proximal

nail fold
Nail bed

Nail plate

Cuticle (eponychium)

Tendon
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Eponychium Matrice

Repli sus-unguéal
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Repli latéral
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fig 1 : Finger nail anatomy ; https://www.pinterest.fr/pin/108297566013084797/
fig 2 : Anatomie de I'appareil unguéal ; https://www.lamedecinedusport.com/wp-

content/uploads/2016/07/MDS123-Cas-clinique-Ongles-et-sport-Figure-1-Anatomie-de-I-
appareil-ungueal jpg
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I. Introduction

L’onychomatricome (OM) est une tumeur unguéale rare dont les premieres descriptions ont été
rapportées en 1992 par Baran et Kint (1). Depuis cette année-la, prés de 300 cas ont été publiés
dans la littérature médicale.

Cette tumeur est assez peu connue des médecins de famille et des dermatologues en général. On
constate souvent une longue errance diagnostique, ponctuée de traitements antifongiques
répétés. Le développement de la tumeur étant lent et indolore, certains patients ne vont
consulter un spécialiste souvent qu’aprés plusieurs années d’évolution, soit 8 ans en moyenne

(2).
Le sexe ratio semble proche de 1, mais il existe 1égerement plus de cas féminins publiés.

Cette tumeur touche préférentiellement les ongles des mains (environ 80% des cas) (2-4),
plutét que les orteils. Elle apparait le plus souvent autour de la cinquiéme décennie.

Habituellement uniques, ces 1ésions sont rarement multiples (1,2,4,5) et peuvent aller jusqu’a six
ongles atteints chez le méme individu (2). L'index et le majeur sont les doigts les plus
fréquemment affectés (4,6).

L’étiologie de cette prolifération tumorale bénigne n’est pas connue, mais certains auteurs
soutiennent I'hypothése post-traumatique notamment dans les OM pigmentés, géants et/ou des
orteils (7-11).

Le but de cette étude consiste a évaluer les résultats chirurgicaux, en termes d’efficacité, de

rechutes, et d’effets secondaires, pour cette tumeur bénigne pouvant entrainer des dystrophies
définitives.
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Il. Diagnostic

La suspicion diagnostique de I'OM est clinique. La dermoscopie et les autres techniques
d’imagerie peuvent aider et orienter le diagnostic.

Ce dernier est habituellement confirmé par I’analyse histologique de la piece opératoire.

Cliniquement, la tumeur - lorsqu’elle est exposée - ressemble a « une anémone de mer » avec
des digitations caractéristiques « en forme de doigts multiples ».

Les signes cliniques sont par ordre de fréquence (3,4,12):

- Epaississement de la tablette unguéale (ce qui serait le résultat de 'accumulation de
couches kératosiques qui surmontent les digitations).

- Hémorragies filiformes et en flammeche

- Leuco et/ou xanthonychie longitudinale

- Hyper courbure transverse +/- longitudinale

- Gonflement et érytheme péri-unguéal

D’autres signes peuvent étre présents mais demeurent atypiques (13):
- Erythronychie
- Mélanonychie
- Fracture de la tablette
- Paronychie

- Pterygion dorsal

L’OM est une tumeur strictement cutanée, dépourvue d’atteinte osseuse.
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lll. Formes cliniques atypiques

Le risque, dans le diagnostic de 'OM, est d’'omettre une pathologie tumorale grave, comme
notamment la maladie de Bowen, le mélanome acral +/- achromique, ou le carcinome
épidermoide. C’est pourquoi tout OM cliniquement douteux ou atypique doit étre opéré en vue
d’'une analyse anatomo-pathologique. Un cas de maladie de Bowen ayant I'aspect d'un OM
pigmenté a déja été rapporté par Baran et Perrin en 2002 (14).

1. OM pigmenté

Seulement 9 cas au total ont été décrits dans la littérature médicale sous forme de cas cliniques.
Cependant, dans une série récente de 72 OM, 20% étaient des OM pigmentés (2). Plus
fréquemment décrits au niveau des orteils et chez des personnes a peau pigmentée, ils se
caractérisent par une coloration noire irréguliere (mélanonychie) +/- associée a un signe de
Hutchinson.

L’examen anatomo-pathologique permet d’écarter le diagnostic de mélanome unguéal. Sur les
lames histologiques, on constate que le nombre et la forme des mélanocytes sont normaux. Dans
certains cas, un facteur traumatique est décrit. Certains auteurs expliquent cette pigmentation
comme étant réactionnelle (11); on peut en déduire qu’il y aurait une activation des
mélanocytes, sans hyperplasie mélanocytaire.

OM pigmenté publiés et décrits dans la littérature sous forme de cas-cliniques

Référence Age - sexe PT SH Localisation contexte
Fayol et al (15) 64 - Homme NA | Non | 2emeorteil Gauche onychomycose
// 50 - Homme NA | Non 4eme orteil Droit onychomycose
// 24 - Femme NA | Non 3eme orteil Droit —
Wyne et al (16) 63 - Homme NA Oui 2eme orteil Droit —
Isales et al (10) 48 - Homme IV Oui 3eme doigt Droit traumatisme
Ocampo-Garza et al(11) 52 - Femme IV Oui Hallux Droit —
// 31 - Homme 111 Non 5¢me Qrteil Droit —
// 48 - Homme IV Non 3eme doigt Droit traumatisme
// 45 - Homme IV Non 2eme orteil Droit —
Légende :
o PT: phototype
o SH:signe de Hutchinson
o —:pas d’élément contextuel a signaler
o NA:donnée manquante
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2. OM géant

Peu fréquents, ils semblent liés a des facteurs déclenchants, tels des traumatismes locaux (9,17),
ou associés a une onychomycose (18).

Les hommes sont les plus touchés au niveau des orteils.

La surinfection mycosique semblerait entretenir le processus tumoral de I'OM.

3. OM chez I’enfant

L’OM de I'enfant est une pathologie extrémement rare car un seul cas a été décrit dans la
littérature a ce jour. Il a été diagnostiqué chez une enfant de 4 ans, localisé sur deux orteils et
associé a une onychomycose.
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IV. Aides au diagnostic

1. Dermoscopie

L’'intérét des critéres dermoscopiques est de conforter le diagnostic, mais aussi d’évaluer le
degré d’'urgence opératoire si I’'OM présente quelques atypies (19).

Cinotti et al ont récemment publié une étude synthétisant 19 articles, avec 61 cas d’'OM décrits
dermoscopiquement (13). Ils ont pu conclure que :

la présence de multiples cavités paralléles (en « nid d’abeilles »), du rebord libre de
I'ongle était pathognomonique de I'OM, et qu’elles étaient présentes dans environ
70% des cas.

I'alternance de bandes longitudinales blanche/jaune/grise correspondait aux
digitations de la tumeur, et qu’elles étaient paralléles aux bords de la tumeur.

les hémorragies filiformes étaient présentes dans 72% des cas.

et 'épaississement unguéal, dans 52% des cas.

Des critéres dermoscopiques peropératoires ont d’ailleurs été décrits par Ginoux et al a partir de
dix cas d’'OM opérés (20).

Six critéres sont apparus comme pertinents, pouvant étre rangés en deux catégories :

critéres architecturaux : + spécifiques
o signe de la Sagrada Familia (SF): présent dans 100% des OM
o signe du miroir (SM) : présent dans 90% des OM
o digitations : présentes dans 70% des OM

criteres vasculaires : aspécifiques, présents dans la plupart des tumeurs unguéales
o Vaisseaux sagittaux : présents dans 80% des OM
o Vaisseaux ponctiformes : présents dans 70% des OM
o Vaisseaux irréguliers : présents dans 50% des OM

Remarques:
Signe de la Sagrada Familia: multiples cavités régulieres au niveau de la face ventrale de la

tablette.

Signe du miroir: symétrie de la lésion par rapport a un axe perpendiculaire dans le repli
proximal de I'ongle.
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Photographie peropératoire permettant la visualisation des trois sighes architecturaux :
SE, SM, et digitations?!

2. Microscopie confocale (13,21,22)

Les structures en forme de canaux a travers la tablette unguéale correspondent aux digitations
matricielles de 'OM.

In vivo, les cavités tunnellisées hypo-réfléchissantes sont entourées d'un épithélium matriciel
plus brillant. Cet aspect serait en lien avec leur contenu, constitué en grande partie de sang et de
sérum qui ont une faible réfraction en microcopie confocale.

Ex vivo, sur des tissus fralchement excisés, I'épithélium acantholytique et papillomateux apparait

sans atypies avec de nombreuses cellules fusiformes correspondant aux fibroblastes de la
papille dermique environnante.

3. Radiographie

Utile pour éliminer des atteintes osseuses et écarter certains diagnostics différentiels, elle doit
étre normale.

1 Ginoux et al. Intraoperative dermoscopic features of onychomatricoma: a review of 10 cases. Clinical and
Experimental Dermatology. juin 2017;42(4):395-9.

21



4. Echographie
L’échographie haute résolution est treés prometteuse.

Les digitations tumorales apparaissent en hyper-échogénicité et la tumeur matricielle en hypo-
échogénicité.

5. IRM avec antenne digitale (13,23)

De méme que pour I'échographie, les projections tumorales caractéristiques en coupe sagittale
- qui pénetrent I'épaisseur de la tablette —, apparaissent en hyper-signal, et la tumeur matricielle
en hypo-signal.
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V. Prise en charge chirurgicale

La tumeur est trés adhérente au lit de I'ongle. Lors de I'avulsion unguéale, on peut visualiser
I’0OM avec ses digitations caractéristiques.

Technique chirurgicale :

e Aprés un nettoyage soigneux des surfaces a opérer par un antiseptique
conventionnel et un champage stérile, il faut procéder a une anesthésie : par bloc
digital avec de la Ropivacaine (Naropéine® 2mg/ml) et/ou de la Xylocaine®
adrénalinée 1 ou 2 %.

* Apreés soulevement du repli dorsal, détaché jusqu’au fond du cul de sac postérieur,
par deux incisions latérales a 45° a la jonction : repli sus-unguéal et repli latéral.

* Avulsion de la partie postérieure ou de I'intégralité de la tablette unguéale.
* Exposition de la tumeur sous le repli dorsal, posée sur la matrice unguéale.
* Exérese tangentielle de la tumeur (shaving).

* Positionnement d’une interface (« tulle ») ou d’'une prothése au niveau du fond du
cul-de-sac postérieur, suturé aux replis latéraux, puis, suture du repli sus-unguéal
avec des fils non résorbables.

La chirurgie de Mohs a déja été publiée dans cette indication (24,25), avec pour but d’épargner
des tissus matriciels et de conserver un maximum de fonctionnalité et un minimum de séquelles
post-chirurgicales. Cependant, il n’existe pas d’étude prouvant sa supériorité ou sa non-
infériorité par rapport a la chirurgie conventionnelle. D’ailleurs, son intérét semble limité car il
n’existe que tres peu de cas de récidive post-opératoire dans la littérature ; de plus, cette lésion
est bénigne. Par contre, elle est d’avantage conseillée pour le traitement des autres tumeurs
unguéales comme la maladie de Bowen, le kératoacanthome, et le carcinome épidermoide sans
invasion osseuse.

La récidive post-chirurgicale est exceptionnelle; elle est le plus souvent liée a une exérése
incomplete de la tumeur.

Les risques opératoires :

- immédiats (26-28): douleur, surinfection, cedeme, hématome, algoneurodystrophie,
kystes d'inclusion épidermique, spicules, nécrose post opératoire

- tardifs:
o incarnation antérieure ou latérale
o plaie du lit unguéal ou de la matrice entrainant une dystrophie voir atrophie
définitive de 'ongle.
o Hyperpigmentation séquellaire (29)
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Remarque 1 : dystrophies spécifiques aux chirurgies matricielles : pterygion dorsal,
chromonychie longitudinale, platonychie (amincissement unguéal focal systématique), fragilité
unguéale, fissure longitudinale, fracture unguéale distale.

Remarque 2 : la matrice unguéale est classiquement divisée en 2 zones difficilement

différentiables dans la pratique : la matrice proximale qui produit la partie supérieure de la
tablette et la matrice distale, qui produit des deux tiers inférieurs de la tablette.
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VI. Diagnostic histologique

En I'absence de tablette unguéale, le diagnostic histologique est difficile. Perrin et al ont donc
publié deux patrons architecturaux en fonction de leur section de coupe (30) :

- coupe transversale : patron lobulé et feuilleté
o sections proximales : motif foliacé avec nodule fibreux tapissé d’'un mince
épithélium
o sections distales : motif foliacé caractérisé par des invaginations épithéliales
profondes multicouches

- coupe longitudinale : patron digital

A (_ Kz . K75
. K1, K10

% K5, K14, K17, K6, K16 Plate 1
!lﬁ K5, K14, K17 Plate 3

Prox$ | IntS! Dist$ ProxS; IntS ; DistS$

|

%
[
| =

Empty cavity oM P . -
with M, n!p, NI {4 ol
i A

R P
7 s
i

om

with M L \
@ Plate 2 @ Plate 4

FIGURE 1. A, Plate 1, Microanatomy (in a longitudinal view) of the normal nail unit. AM, apical matrix; Cl, cornified layer of nail
isthmus; DG, distal groove; DNP, dorsal nail plate; EN, eponychium; HYN, hyponychium; KZ, keratogenous zone; NB, nail bed; NI,
nail isthmus; PKZ, prekeratogenous zone; VM, ventral matrix; VNP, ventral nail plate. The hair keratin is typified by red patch and
K75 by green point. The nail isthmus presents a combination of green and blue point. A, Plate 2, Longitudinal section of OM with
matrix differentiation. AC, indication of the principal artifactual cleft (AC) due to the nail avulsion performed before excision of the
tumor. Dist S, distal section; Inf NP, inferior nail plate of OM; Int S, intermediate section; Prox S, proximal section; Sup NP, superior
nail plate of OM. B, Plate 3 Longitudinal section of OM with matrix, nail bed, and nail isthmus differentiation. B, Plate 4, Superior
view of the 2 types of OM. M, matrix; NB, nail bed; NI, nail isthmus.

[
&MJ

Patrons architecturaux publiées par Perrin et al?

2 Perrin et al. Onychomatricoma in the Light of the Microanatomy of the Normal Nail Unit: The American
Journal of Dermatopathology. avr 2011;33(2):131-9.
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L’OM est une tumeur fibro-épithéliale de la matrice unguéale, en forme d’« anémone de mer »
divisée en deux zones anatomiques (5,6) :

- Zone proximale, au niveau de la cuticule proximale :
o invaginations épithéliales profondes
o épaississement du lit de 'ongle

- Zone distale, au niveau de la lunule : multiples digitations matricielles en « doigts de
gant » qui perforent le lit de 'ongle au niveau proximal.

L’OM est bordé d’épithélium malpighien, de type matriciel, papillomateux, avec des crétes
épithéliales étirées s’invaginant dans un stroma modérément cellulaire mais riche en
fibroblastes et mastocytes. Les invaginations sont centrées sur des cavités optiquement vides en
forme de « V » caractéristique.

Des cellules multi-nucléées, a noyaux atypiques, hyper-chromatiques ou pléomorphes sont
possibles.

Le stroma est collagénique, myxocollagénique ou myxoide. Dans sa partie profonde, il est moins
cellulaire, avec des fibres de collagéne plus épaisses.

Dans le cas particulier d'un OM latéralisé, on constate la présence d'un tissu conjonctif
particuliéerement développé dans le derme du repli latéral.

La tablette unguéale est creusée de larges cavités limitées par la portion kératogene de
I'épithélium matriciel.

Immuno-histochimie :

AE13: permet de le différencier des autres tumeurs unguéales. C’est un marquage spécifique
matriciel et pilaire (23).

CD 10 : marque les fibroblastes, présent au niveau des OM. L’'OM dériverait de 'onychoderme
(31,32). L’onychoderme est un mésenchyme spécifique contenant des onycho-fibroblastes, au-
dessous de la matrice et du lit de I'ongle. Il est histologiquement et immuno-histologiquement
different du derme habituel. Le CD 10 est largement exprimé au niveau de I'onychoderme.

CD 34 : marque aussi les fibroblastes, présent de facon forte et diffuse dans tous les cas d'OM
(33).
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VIl. Diagnostics différentiels
Les diagnostics différentiels que I'on peut évoquer sont :
- les autres tumeurs unguéales :

o bénignes:
= fibrokératome
= fibrome péri-unguéal
= onychopapillome
=  verrue sus-unguéale
= ostéochondrome
= kératoacanthome
= J'exostose sub-unguéale

o maligne
= carcinome épidermoide / maladie de Bowen unguéale
= mélanome acral +/- achromique
= carcinome basocellulaire unguéal

- les autres dermatoses :
o onychogriffose
o maladie de Darier
o lichen plan unguéal
o onychomycose
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VIIl. Série de cas

Le recueil a été réalisé de facon rétrospective, pour des patients ayant consulté a Montpellier et
a Nimes, entre septembre 2012 et mai 2018, ayant fait I'objet d’'un diagnostic clinique ou
histologique d’'OM.

Dans tous les cas, I'exérese tumorale consistait en une exérése de la 1ésion, tangentielle dans la
mesure du possible, de facon a minimiser le risque dystrophique, sous anesthésie locale par bloc
digital.

Pour la publication des photos, les patients ont signé un formulaire de non opposition a la
publication des photos anonymes.

La durée du suivi différait en fonction des patients. Pour ceux dont la derniére consultation
datait de plus de six mois, un entretien téléphonique a été effectué pour évaluer I'évolution post-
opératoire tardive, avec dans certains cas la réalisation de photographies.

1. Cas 1

Cette femme de 43 ans présentait un OM évoluant depuis plus de 10 ans, traité a de nombreuses
reprises comme une onychomycose. La 1ésion était située au niveau de I'ongle du gros orteil
gauche et aucun facteur traumatique n’avait pu étre mis en évidence. Cette lésion initialement
asymptomatique devenait génante notamment lors du chaussage.

L’aspect clinique était typique d'un OM, avec une xanthonychie longitudinale associée a un
épaississement de la tablette unguéale en regard, et une accentuation de la courbure.

L’'intervention chirurgicale a été réalisée sans complication précoce, cependant la patiente a dii
modifier ses habitudes vestimentaires pendant les 3-6 premiers mois car I'ongle repoussait
lentement et est resté sensible longtemps.

Aujourd'hui, soit environ six ans apres la prise en charge chirurgicale, la patiente ne présente
aucune géne fonctionnelle, mais I'ongle est dystrophique avec une fissure longitudinale.

Cas n° 1 : Aspect clinique a 6 ans de l'intervention chirurgicale, 2019
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2. Cas2

Cet homme de 65 ans présentait un cas typique d’'OM du 5¢me doigt droit, évoluant depuis plus de
dix ans. L’ongle était dystrophique, jaune, associé a une hyper-courbure et une hyper-striation
longitudinale. Un aspect de mélanonychie au niveau de la lésion était en fait dii a des
hémorragies en flammeche associées a des érythronychies. Le patient était asymptomatique.
Aucun facteur traumatique initial n’avait été noté. L’intervention chirurgicale avait été réalisée
environ 2 ans apres le début du suivi car cette 1ésion devenait génante.

En post-opératoire tardif, le patient ne présentait aucune gene fonctionnelle. Cependant,
actuellement (4 ans apreés la chirurgie), I'ongle opéré reste dystrophique, de facon minime, avec
des stries longitudinales, une platonychie, et une fissuration chronique de I'extrémité distale de
la tablette unguéale.

Cas n°2 : Aspect de l'ongle 4 ans aprés la chirurgie, 2019

3. Cas3

Cette femme de 38 ans présentait une lésion longitudinale xanthonychique du pouce droit avec
fissure et petites hémorragies en flammeches. Le diagnostic d’OM évoqué par I'examen clinique
avait été conforté par un examen d’échographie unguéal.

La patiente avait été opérée de cette lésion génante avec une repousse normale 3 mois apres
I'opération. Mais a 6 mois de la chirurgie, la patiente présentait une leuconychie séquellaire
longitudinale persistante associée a des hémorragies en flammeches. L’échographie unguéale en
lieu et place de cette leuconychie montrait la disparition de l'aspect tri-lamellaire habituel, la
face profonde du liseré hyper-échogéne présentait un minime renflement fusiforme en coupe
coronale. Cet aspect était aspécifique.

Un an et demi apres l'intervention, la patiente est revenue consulter pour douleur et coloration
verdatre de I'ongle. Elle a été traitée efficacement contre une surinfection a pyocyanique et a
Candida

29



Cas n° 3 : épisode de surinfection post opératoire tardif, septembre 2018

Cas n° 3 : aspect post opératoire tardif, février 2019

4. Cas4

Cette femme de 46 ans présentait depuis 5 ans environ une dystrophie unguéale traitée tantot
comme un eczéma de l'ongle, tantét comme une onychomycose. La patiente avait comme
antécédent dermatologique un psoriasis cutané vulgaire léger.

Cette lésion xanthonychique, avec hyperkératose et hyperpigmentation distale était tres
douloureuse. L’échographie prescrite au début de la prise en charge décrivait un aspect hypo-
échogene, dédifférenciée de la matrice. Elle était épaissie, mesurant 1,8 mm, en faveur d’'un OM.

La prise en charge chirurgicale a été sans complication. Mais a 7 mois de I'intervention, I'aspect

clinique de I'hallux opéré laissait percevoir une récidive locale. Seize mois apres I'intervention, la
douleur a récidivé et une reprise chirurgicale a été programmée.
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Cas n°4, Photo de la récidive a 1 an post-opératoire, 2019

5. Cas 5

Cette patiente de 62 ans présentait une onychodystrophie verdatre évoluant depuis 2 ans.
L’examen bactériologique retrouvait une surinfection a pyocyanique. La patiente décrivait un
traumatisme a l'origine de cette lésion. L’échographie réalisée était non significative. C'est
I'examen anatomopathologique de la piece opératoire qui a pu confirmer I'aspect d’'OM.

Cette patiente n’a pas pu étre recontactée a distance de la chirurgie.

6. Cas6

Cet homme de 20 ans, macgon et joueur de football amateur, présentait au niveau de I'hallux droit
une xanthonychie longitudinale associée a des hémorragies en flammeches et une hyperkératose
sous-unguéale. Le diagnostic cliniquement établi était celui d’'un OM.

L'IRM a permis de visualiser une tres nette hypertrophie de la tablette de l'ongle avec
augmentation de la courbure sagittale de cette tablette. Le lit de 1'ongle avait complétement
disparu. Une petite encoche corticale était présente sur la face dorsale de P2, avec des contours
réguliers polycycliques et un liseré cortical en hypo-signal sur les séquences T2. Cette encoche
était dans la prolongation de la tablette unguéale. Cet aspect en IRM était compatible avec le
diagnostic d’OM.

Deux mois apres l'intervention chirurgicale, 'ongle du gros orteil droit repoussait sans signe de
complication.

Quinze mois apres l'intervention, nous avons pu constater la persistance d’'une dystrophie de
I'ongle. Ce dernier est atrophique et génant lors d’activités sportives.

Cas n®° 6 : Aspect clinique préopératoire, 2017
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7. Cas?7

Cette femme de 53 ans avait, depuis 1 an environ, une leuconychie du 3¢me doigt, associée a des
hémorragies en flammeches. Cet aspect était typique d'un OM. Au niveau de I'’ensemble des 10
doigts, on pouvait observer des stigmates d’'une onychotilomanie ancienne.

Méme si la patiente n’avait fait état d’aucune plainte fonctionnelle, la 1ésion a été retirée
chirurgicalement. Au premier controle post-opératoire (M + 1), la patiente ne présentait aucune
complication particuliere. Vingt mois apres lintervention, une discrete mélanonychie
longitudinale asymptomatique était visible.

Cas n° 7 : Mélanonychie post opératoire, 2019

8. Cas 8

Cet homme de 45 ans présentait une onychopathie de I'annulaire droit depuis plusieurs années.
Sur le plan clinique, le patient présentait une leuconychie en bande de 9 mm de large associée a
une dystrophie de la tablette avec épaississement et hyper courbure transverse. Le patient
travaillait comme « homme a tout faire » dans un camping. La culture mycologique retrouvait un
candida famara.

Le patient a été opéré pour élimination de la tablette atteinte. Un traitement mycologique par
Mycoster® pommade et Triflucan® 3 semaines a été réalisé.

L’examen histologique confirmait le diagnostic et ne retrouvait pas la présence de spores au
PAS.

Lors de l'avulsion de la tablette, de multiples perforations proximales ont été constatées. La
matrice a donc été explorée avec exposition de la tumeur matricielle. Une interface a été mise en
place, et suturées aux rebords latéraux. A 1 an de la chirurgie, le patient ne se plaint pas de son
ongle, mais présente gouttiere longitudinale séquellaire.

32



Cas n° 8 : Aspect préopératoire clinique et dermoscopique, 2017

Cas n° 8 : Aspect post-opératoire, 2019

9. Cas9

Ce patient de 64 ans présentait depuis de nombreuses années une déformation de la partie
latérale de la tablette unguéale de 'hallux gauche. L’ongle présentait une onycholyse distale au
niveau de la partie atteinte, associée a une hyper-courbure et hyperkératose latérale. Au niveau
fonctionnel, le patient présentait le tableau d'une incarnation latérale douloureuse. En
dermoscopie, des hémorragies filiformes étaient présentes.
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La radiographie était sans particularité, et 'échographie montrait un épaississement de la
tablette, sans anomalie matricielle détectable.

Le patient a donc bénéficié d'une prise en charge chirurgicale, avec visualisation peropératoire
de la tumeur matricielle qui a été confirmée histologiquement.

Au cours du suivi, le patient n’a pas présenté de complication. Actuellement, a distance de la
chirurgie (10 mois), 'aspect est dystrophique, mais non génant sur le plan fonctionnel.

Cas n°® 9 : Aspect clinique préopératoire, 2017

Cas n°9 : Aspect peropératoire, 2018

Cas n°9 : Aspect post-opératoire a M 10 de la chirurgie, 2019
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10. Cas 10

Cette patiente de 67 ans présentait depuis 5-6 mois, une 1ésion unguéale unique, en gouttiére de
I’annulaire droit.

Aucun facteur déclenchant traumatique n’avait été décrit.

Une exploration chirurgicale a été réalisée a visée diagnostique. En peropératoire, une lésion
filiforme matricielle était visualisable.

L’examen anatomopathologique retrouvait un aspect histopathologique d’'OM.

Dix mois apres 'exérése tumorale, une spicule séquellaire a été opérée.

Cas n° 10 : prise en charge chirurgicale initiale 2017

Cas n°10: aspect clinique de spicule séquellaire, 2018
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11. Cas 11

Cet homme de 58 ans, agent d’entretien, présentait une hyperkératose unguéale progressive
depuis une dizaine d’années, asymptomatique, touchant le 3¢me orteil droit. Il était par ailleurs
atteint d'un diabéte de type 2 traité par antidiabétiques oraux.

Sur le plan clinique, le tableau était typique d’'un OM touchant l'intégralité de la tablette
unguéale, avec hyper-courbure longitudinale et transversale, xanthonychie, hémorragies en
flammeches et épaississement de la tablette. Etant donnée la taille de 'OM, le patient présentait
aussi un aspect de gonflement et un érythéme péri-unguéal.

La radiographie était normale et la culture mycologique était négative. L’examen
anatomopathologique a confirmé le diagnostic d’OM.

Le patient a été opéré de cette lésion unguéale, sans complication post-opératoire précoce.

Les 6-12 premiers mois ont été marqués par une incarnation latérale douloureuse. Actuellement
(a vingt mois de l'intervention), le patient présente un sillon longitudinal séquellaire, mais non
génant.

Cas n°®11 : Aspect clinique préopératoire, 2017

Cas n°11 : Aspect peropératoire de la tumeur matricielle, 2017
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Cas n®11 : Aspect clinique a M 18 de la chirurgie, 2019

12. Cas 12

Cette femme de 58 ans présentait une lésion hyperkératosique du 3¢me doigt de la main gauche,
d’évolution lente depuis un an et demi, associée a une xanthonychie et mélanonychie
longitudinale, sans signe de Hutchinson. En dermoscopie, on apercevait des hémorragies en
flammeéches et l'alternance de bandes jaunes et blanches. Cet ongle présentait une discrete
onycholyse. Le diagnostic initial était plutét en faveur d’'une onychomycose, mais les
prélévements de tablette étaient négatifs en mycologie et au PAS.

La prise en charge chirurgicale a consisté en une biopsie d’exérése latéro-longitudinale. C'est
I'examen anatomopathologique qui a permis de conclure a un OM, avec en regard de
I’hyponychium, un aspect plus ou moins digité et épaissi, avec un épithélium papillomateux et de

profondes invaginations s’enfon¢ant dans un stroma fibreux.

A Texamen clinique, neuf mois apres l'intervention: la patiente ne présente aucun effet
secondaire a distance de la chirurgie. On ongle est d’aspect completement normal.

Cas n°12 : aspect clinique, 2018
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Cas n°® 12 : aspect peropératoire, 2018

i

Cas n° 12 : aspect post-opératoire tardif M 9, 2019

13.Cas 13

Cette femme de 67 ans présentait depuis 3-4 ans une lésion hyperkératosique, du 2¢me orteil
droit, génante lors des randonnées qu’elle pratiquait.

A I'examen clinique, I'ongle du 2éme orteil était hyperkératosique, en pince, avec un aspect de
mélanonychie longitudinale (sans signe de Hutchinson). Des hémorragies filiformes étaient
visualisées en dermoscopie.

L’ IRM était en faveur de I'hypotheése diagnostique d’OM.

Quinze mois apres l'intervention, la patiente n’était plus génée. Cependant, cet ongle reste
dystrophique.
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Cas n°13: aspect clinique, 2017

Cas n® 13 : aspect actuel, post-opératoire, 2019

14. Cas 14

Cet homme de 45 ans était venu consulter pour une onychodystrophie de I'hallux droit évoluant
trés progressivement depuis une dizaine d’années. Cliniquement, la 1ésion était un OM associé a
un nodule inflammatoire de la matrice. Le patient n’était pas géné par cette 1ésion.

La radiographie était normale et I’échographie en faveur du diagnostic.

La prise en charge chirurgicale a eu lieu 2 ans apres la consultation initiale devant un tableau de
paronychie douloureuse.

Apres I'exérese chirurgicale, a M +1 et M +3, le patient ne présentait aucune complication ou
anomalie de la repousse.

15. Cas 15

Cette femme de 55 ans était « ennuyée », depuis plus de 10 ans, par une lésion unguéale de
I'’hallux gauche sous la forme d’'une xanthonychie mesurant 3-4 mm de large, non douloureuse,
associée a un épaississement de la tablette unguéale. La patiente relate des épisodes de
démangeaison intermittents non génants.

L’IRM était compatible avec le diagnostic.
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La patiente est actuellement en attente d’une prise en charge chirurgicale.

Cas n° 15 : aspect clinique de I'OM, 2017
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IX. Résultats

15 patients ont fait partie de notre série.

14 patients ont été opérés et le diagnostic d’'OM a été confirmé histologiquement.

Données épidémiologiques :

Les femmes étaient plus atteintes que les hommes avec un sex-ratio de 1,5.
L’age moyen des patients au diagnostic de la 1ésion était de 52,6 ans (20-78).
La durée d’évolution de la 1ésion variait de 6 mois, a plus de 10 ans.

La localisation la plus fréquente était I’hallux gauche: dans notre série 4 cas sur 15 étaient
localisés a I'hallux gauche.

L’atteinte des orteils était plus fréquente, 8 patients ont présenté une atteinte unguéale au
niveau d’'un orteil, contre 7 cas au niveau des doigts.

Aucun patient n’a présenté d’atteinte multiple.

Repartition des cas en fonction
de la localisation

& hallux

& 2eme orteil
3éme orteil

& pouce
3éme doigt

4éme doigt

5éme doigt

Données cliniques :

Dans 50% des cas, les OM étaient asymptomatique avant la prise en charge chirurgicale, alors
que les autres présentaient le plus souvent, quand la 1ésion évoluait depuis plusieurs années, des
douleurs ou une géne fonctionnelle.

Tous les OM symptomatiques étaient, dans notre série, localisés aux orteils.
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Dans 40% des cas, il semblerait qu'il existe un traumatisme déclencheur majeur ou mineur
répété (profession manuelle, équitation, jardinage, football, etc.).

Les signes cliniques les plus fréquemment décrits étaient :

- épaississement de la tablette : dans 10 cas sur 15 (66%)

- hémorragies filiformes ou en flammeche : dans 11 cas sur 14 (1 donnée manquante)
(78%)

- leuco-xanthonychie : dans 11 cas sur 15 (73%)

- hyper-courbure transverse : dans 8 cas sur 15 (53%)

- gonflement ou érytheme matriciel : dans 2 cas sur 15: chez les patients qui
présentait des OM tres importants, évoluant dans les 2 cas depuis une dizaine
d’années.

- mélanonychie : dans 4 cas sur 15 (26%)

- surinfection locale: pour 2 des 15 patients: l'un présentait une onychomycose
concomitante, et 'autre, une surinfection a pyocyanique.

- gouttiére longitudinale : telle était la présentation clinique pour une de nos patientes.

Suivi post opératoire :

La technique chirurgicale était la méme pour tous les patients. (cf.: V. Prise en charge
chirurgicale)

Lors du suivi post-opératoire initial, dans le mois suivant I'intervention, aucun effet secondaire
n’a été déclaré, notamment concernant les infections du site opératoire, la douleur (contrdlée
par des antalgiques simples) ou I'cedeme post-opératoire.
Lors du suivi post-opératoire a plus long terme, nous avons constaté :

- que 10 des 13 patients présentaient au moins un effet secondaire de la chirurgie,

- 4 patients présentaient des douleurs ou une gene fonctionnelle

- 9 patients présentaient une dystrophie de 'ongle opéré

Malgré un nombre important de dystrophie séquellaire, la plupart des patients présentaient une
dystrophie minime et ne se plaignaient que rarement d’'une géne fonctionnelle.

Le suivi post-opératoire s’est étendu de 1 mois a 6 ans (soit environ 20 mois en moyenne).

Un seul cas de récidive a été constaté, 1 an apreés la chirurgie initiale.

42



Données cliniques :

TABLEAUX DES RESULTATS
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N
1 43 F > 10 ans oui non hallux oui na oui oui non non
gauche
2 65 H 10 ans non non 5éme doigt oui oui oui oui non oui
environ droit
3 38 F na non non pouce droit non oui oui non non non
4 46 F 5ans oui oui hallux oui oui oui non non oui
gauche
5 62 F 2 ans non non 3éme doigt non non non non non non
D
6 20 H 1-2 ans oui oui hallux oui oui oui oui non non
droit
7 53 F 1an non oui 3éme doigt non oui oui non non non
droit
8 45 H Plusieurs non oui 4éme doigt oui oui oui oui non non
années gauche
9 64 H Plusieurs oui non hallux oui oui non oui non non
années gauche
10 67 F 6 mois non non 4éme doigt non non non non non non
droit
11 58 H 10 ans non oui 3éme orteil oui oui oui oui oui non
droit
12 58 F 18 mois non oui 3éme doigt non oui oui non non oui
gauche
13 67 F 3-4 ans oui non 2éme orteil oui oui non non non oui
droit
14 47 H 10 ans oui non hallux oui oui oui oui oui non
droit
15 56 F > 10 ans non non hallux oui non oui oui non non
gauche
Légende : H: homme / F : femme na: donnée manquante
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Données chirurgicales :

Cas Complication tardive Complication fonctionnelle Dystrophie Récidive Recul (mois)
cas 1 Fissure longitudinale Non Oui Non 72
cas 2 Platonychie ; fissure distale Non Oui Non 48
cas 3 Leuconychie longitudinale ; surinfection Oui Oui Non 27
cas 4 Non Non Non Oui 16
cas 5 Na Na Na Na 1
cas 6 Dystrophie sévere Oui Oui Non 15
cas 7 Mélanonychie réactionnelle Non Non Non 20
cas 8 Gouttiére longitudinale Non Oui Non 13
cas 9 Dystrophie Non Oui Non 10
cas 10 Spicule unguéale Oui Oui Non 12
cas 11 Sillon longitudinal Oui Oui Non 20
cas 12 Non Non Non Non 9
cas 13 Fissure longitudinale Non Oui Non 15
cas 14 Non Non Non Non 3

Remarques :

- Casn®5:impossible a contacter a distance de la chirurgie
- Casn®15:n’apas été opéré

- Nadonnée manquante
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X. Discussion

L’onychomatricome (OM) est une tumeur cutanée rare a développement lent. D’aprés sa
premieére description en 1992 par Baran et Kint (1), 'OM se définit par la présence de quatre
signes cardinaux : une coloration jaunatre, un épaississement de la tablette unguéale, une hyper-
courbure transverse et I'exposition de la tumeur lors de I'avulsion de I'ongle.

Quelques auteurs ont publié des séries de cas visant a identifier au mieux ses caracteres
cliniques, dermoscopiques, et d'imagerie. Dans la littérature, il existe peu de séries de plus de 10
patients.

A ce jour, la plus grande série a été présentée sous forme de poster aux Journées de la
Dermatologie Parisiennes en 2017 par Goettmann et al (2). Ce poster rapportait une large série
de 72 cas d’'OM confirmés histologiquement, suivis et opérés par un seul praticien entre 1997 et
2016. L’aspect clinique était typique dans 84 % des cas, tandis que 16% des cas posaient le
probleme du diagnostic différentiel.

Une série de 34 cas, publiée en 2015 par Lesor et al (4), s’est intéressée aux criteres
dermoscopiques. Ils ont observé que certains signes étaient présents dans plus de 80% des cas.
Au niveau de la tablette, ils retrouvaient : des bandes blanches paralleles longitudinales, des
bords latéraux paralleles a la tumeur, des hémorragies filiformes ; et au niveau du bord libre de
la tablette unguéale : des points noirs, ainsi qu'un aspect d’ongle piqueté et un épaississement
du bord libre. La dermoscopie n’a pas fait I'objet de notre étude.

Une autre série clinique de 30 cas a été publiée en 2015 par Di Chiacchio et al (3). Elle a décrit
les caractéristiques épidémiologiques et cliniques des 30 cas d’'OM, recueillis entre 2005 et 2012
par 5 dermatologues au Brésil.

Perrin et al ont réalisé 2 séries en 1998 et 2010, respectivement de 12 (5) et 19 (33) cas. Ils se
sont surtout intéressés a décrire I'aspect histologique et immuno-histologique de 'OM.

Dans la littérature sur I'OM, on retrouve une fréquence supérieure de cette 1ésion chez les
femmes (2,3,33). Il en va de méme dans notre série ou le sex-ratio est de 1,5. Dans la série
évoquée ci-dessus, présentée par Lesor et al (4), la proportion d’hommes est toutefois
légerement supérieure a celle des femmes. L'ensemble des études s’accorde pour dire que I'age
moyen au diagnostic se situe entre 47 et 60 ans.

L’atteinte des ongles des doigts est largement plus décrite, contrairement a notre série ou
'atteinte des orteils prédomine, notamment au niveau de I'hallux. C’est la premiere série ou la
proportion d’orteils atteints est supérieure a celle des doigts.

Les signes cliniques les plus fréquemment observés chez les patients différaient 1égérement de
I'étude de Di Chiacchio (3) en terme de fréquence. Dans cette derniere, I'épaississement de la
tablette était notamment constaté dans 85% des cas, contre 66% dans notre série. En ce qui
concerne les autres signes cliniques - comme les hémorragies filiformes ou en flammeéches, la
leuconychie ou xanthonychie et 'hyper-courbure transverse -, les valeurs étaient sensiblement
identiques dans les deux séries.

L’'imagerie réalisée chez 53% de nos patients était utilisée surtout a but de diagnostic
différentiel. Dans une étude récente publiée par Cinotti et al (13), les techniques d’imagerie
comme I'échographie, la radiographie, 'RM et la microscopie confocale, ont été évaluées pour le
diagnostic d’'OM, a travers la revue d’un vingtaine d’études. Pour I'échographie et I'IRM, les
images sont assez caractéristiques lorsque la tumeur est suffisamment grosse. Elle apparait
alors en hypo-signal ou hypo-échogéne, alors que ces digitations au sein de la tablette
apparaissent en hyper-signal ou hyper-échogene. L’apport de ces techniques permet de
conforter mais en aucun cas de confirmer le diagnostic, car les données d’imagerie sont au final
assez limitées dans cette pathologie. Le gold standard reste '’examen histopathologique pour
obtenir un diagnostic définitif.
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Le traitement de 'OM est assez bien codifié dans la littérature et dans les manuels de chirurgie
dermatologique (26,28,29,34-38). La prise en charge chirurgicale consiste en : d’abord
I'avulsion unguéale proximale (le plus partiel possible pour limiter le risque d’incarnation et de
pterygion dorsal cicatriciel) qui permet d’exposer la tumeur matricielle avec son aspect
caractéristique en « anémone de mer », puis le soulévement du repli dorsal qui permet I’excision
tumorale a sa base. L'intervention se termine par la mise en place d'une interface au niveau du
fond du cul-de-sac postérieur pour éviter I'adhérence du repli a la matrice, et donc I'apparition
d’'une bride matricielle. Dans la mesure du possible, 'exérese de la tumeur est tangentielle a la
matrice pour minimiser le risque dystrophique. Cependant, dans les cas d’'OM avec une
présentation clinique de pterygion, il existe un risque dystrophique important car I'excision de
la tumeur se fait jusqu'au fond du cul-de-sac postérieur.

Dans la large série de Goettmann et al (2), des dystrophies post-opératoires ont été constatées
dans 47% des cas, dont 10 % sévéres. Ces données confortent nos résultats post-opératoires ou
nous avons observé 69% de dystrophies malgré le niveau d’expérience élevé des opérateurs
concernés (mais seulement 8% séveére).

Toute 1ésion de la matrice est susceptible d’avoir un retentissement sur la repousse de I'ongle,
méme si le geste opératoire est minime (38). D’ou la nécessité et I'obligation de prévenir les
patients sur les risques dystrophiques post-opératoires, méme si la plupart du temps, ces
dystrophies n’'impactent pas leur qualité de vie. Dans notre série, nous avons vu apparaitre ces
dystrophies au stade post-opératoire tardif, le plus souvent plus de 6 mois apreés le geste
chirurgical.

En ce qui concerne le suivi post-opératoire précoce, entre le 1er et le 3¢me mois, I'évolution est
bonne avec peu, voire pas de complications post-opératoires.

Les cas de récidive sont trés rares, une seule étude fait état d’'une récidive d’'OM apres 'exérése
chirurgicale, sur une série de 19 OM (33). Les récidives seraient secondaires a une exérése
incomplete. Cependant, la 1ésion étant bénigne, le compte rendu histopathologique ne nous
renseigne pas toujours sur la qualité de la résection. Par ailleurs, dans cette pathologie, aucun
cas de transformation maligne n’a été décrit a ce jour. Dans notre série, 1 cas de récidive a été
constaté moins de 1 an apres I'exérese initiale.
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Xl. Conclusion

L’OM est une tumeur bénigne, dont la fréquence est rare, I’évolution lente et le plus souvent
asymptomatique. L'exérése chirurgicale, méme effectuée par un praticien confirmé, entraine
dans la grande majorité des cas une séquelle chirurgicale, car la tumeur siége au niveau de la
matrice unguéale et parce que tout geste sur cette derniére peut avoir des conséquences
esthétiques et/ou fonctionnelles. Tel est le cas dans notre série: 76% des interventions ont
donné lieu a une complication tardive de type dystrophie (69%), mélanonychie, infection a
distance, ou douleur post-opératoire. Par ailleurs, a ce jour, 30% des patients se plaignent d’'une
géne fonctionnelle post-opératoire. Il est donc indispensable de ne pas minimiser ces risques.
Par contre, la récidive est rare.

Enfin, I'indication chirurgicale ne doit pas étre systématique. Si la 1ésion est de petite taille et
sans géne fonctionnelle, I'intervention chirurgicale doit étre discutée en termes de rapport
bénéfice/risque avec le malade. Dés lors, un suivi clinique peut étre envisagé.
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L’onychomatricome, expérience clinique et chirurgicale.

Introduction :

L’onychomatricome (OM) est une tumeur unguéale rare dont les premieres descriptions ont été
rapportées en 1992 par Baran et Kint (1). Depuis cette année-la, prés de 300 cas ont été publiés
dans la littérature.

Cette tumeur est assez peu connue des médecins de famille et des dermatologues en général. On
constate souvent une longue errance diagnostique, ponctuée de traitements antifongiques
répétés. Le développement de la tumeur étant lent et indolore, certains patients ne vont la
plupart du temps consulter un spécialiste qu’apres plusieurs années d’évolution, soit 8 ans en
moyenne (2). Le sex-ratio semble proche de 1, mais il existe légérement plus de cas féminins
publiés.

Cette tumeur touche préférentiellement les ongles des mains (environ 80% des cas) (2-4),
plutét que les orteils. Elle apparait le plus souvent autour de la cinquiéme décennie.
Habituellement uniques, ces 1ésions sont rarement multiples (1,2,4,5) et peuvent aller jusqu’a six
ongles atteints chez le méme individu (2). L'index et le majeur sont les doigts les plus
fréquemment affectés (4,6).

L’étiologie de cette prolifération tumorale bénigne n’est pas connue, mais certains auteurs
soutiennent '’hypothese post-traumatique notamment dans les OM pigmentés, géants et/ou des
orteils (7-11).

Le but de cette étude consiste a évaluer les résultats du traitement chirurgical en termes
d’efficacité, de rechutes et d’effets secondaires.

Matériel et méthode :

Le recueil a été réalisé de fagon rétrospective, pour des patients ayant consulté en dermatologie
entre septembre 2012 et mai 2018, et ayant fait I'objet d’'un diagnostic clinique ou histologique
d’OM. Dans tous les cas, I'exérese tumorale a été réalisée par un opérateur expérimenté, selon
les régles classiques de la chirurgie unguéale touchant la matrice.

La durée du suivi a différé en fonction des patients. Pour ceux dont la derniére consultation
datait de plus de six mois, un entretien téléphonique a été effectué pour évaluer I'évolution post-
opératoire tardive, avec dans certains cas, la réalisation de photographies.

Il a été demandé aux patients de remplir et signer un formulaire de non opposition pour la
publication anonyme des photographies.

Technique chirurgicale :

¢ Aprés un nettoyage soigneux des surfaces a opérer par un antiseptique
conventionnel et un champage stérile, réalisation d'une anesthésie : par bloc digital
avec de la Ropivacaine (Naropéine® 2mg/ml) et/ou de la Xylocaine® adrénalinée a
1 ou 2%.

* Apres soulevement du repli dorsal, détaché jusqu’au fond du cul-de-sac postérieur,
par deux incisions latérales a 45° a la jonction : repli sus-unguéal et repli latéral.

¢ Avulsion de la partie postérieure ou de I'intégralité de la tablette unguéale.

* Exposition de la tumeur sous le repli dorsal, posée sur la matrice unguéale.

* Exérese tangentielle de la tumeur (shaving) dans la mesure du possible.

* Positionnement d’une interface (« tulle ») ou d’'une prothése au niveau du fond du
cul-de-sac postérieur, suturé aux replis latéraux, puis, suture du repli sus-unguéal
avec des fils non résorbables.
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Résultats :

Notre série s’est composée de 15 patients; 14 ont été opérés et le diagnostic d'OM a été
confirmé histologiquement. Le dernier patient est en attente de chirurgie.

Données épidémiologiques :

Les femmes étaient plus atteintes que les hommes avec un sex-ratio de 1,5.

L’age moyen des patients au diagnostic de la 1ésion était de 52,6 ans (20-78).

La durée d’évolution de la 1ésion variait de 6 mois a plus de 10 ans.

Lalocalisation la plus fréquente était ’hallux gauche (4 cas sur 15 dans notre série).

L’atteinte des orteils était plus fréquente, 8 patients avaient présenté une atteinte unguéale au
niveau d’un orteil, contre 7 cas au niveau des doigts. Aucun patient n’avait présenté d’atteinte
multiple. La répartition des localisations atteintes est représentée sur la figure 1.

& hallux

i 2eme orteil
3éme orteil

K pouce

& 3eme doigt
4éme doigt

5éme doigt

«

Figure 1 : répartition des cas en fonction de la localisation

Données cliniques : (tableau 1)

Dans 50% des cas, les OM étaient asymptomatiques avant la prise en charge chirurgicale. Quand
la 1ésion évoluait depuis plusieurs années, des douleurs ou une géne fonctionnelle pouvait
apparaitre.

Tous les OM symptomatiques ont été, dans notre série, localisés aux orteils.

Dans 40% des cas, il semblerait qu’il avait existé un traumatisme déclencheur majeur ou mineur
répété (profession manuelle, équitation, jardinage, football, etc.).

Les signes cliniques les plus fréquemment décrits étaient :

- L’épaississement de la tablette : dans 10 cas sur 15 (66%)

- Les hémorragies en flammeches ou filiformes: dans 11 cas sur 14 (1 donnée
manquante) (78%)

- Laleuco-xanthonychie : dans 11 cas sur 15 (73%)

- Une hyper-courbure transverse : dans 8 cas sur 15 (53%)

- Un gonflement ou érythéme matriciel : dans 2 cas sur 15: chez les patients qui
présentaient des OM tres importants, évoluant dans les 2 cas depuis une dizaine
d’années.

- Une mélanonychie : dans 4 cas sur 15 (26%)

- Une surinfection locale : pour 2 des 15 patients: I'un présentait une onychomycose
concomitante, et 'autre, une surinfection a pyocyanique.

- Une gouttiere longitudinale : pour I'une des patientes.
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Suivit post opératoire : (tableau 2)

La technique chirurgicale a été la méme pour tous les patients. Lors du suivi post-opératoire
initial, dans le mois suivant l'intervention, aucun effet secondaire n’a été déclaré, notamment en
ce qui concerne les infections du site opératoire, la douleur (contrélée par des antalgiques
simples en post-opératoire immédiat) ou I'cedéme post-opératoire.
Lors suivi post-opératoire a plus long terme, qui s’est étendu de 1 mois a 6 ans (soit 20 mois en
moyenne), sur 13 patients suivis a long terme :

- 3 patients n’ont présenté aucune complication (23%)

- au moins un effet secondaire était constaté chez 10 patients,

- 9 patients présentaient une dystrophie de I'ongle opéré (69%)

- des douleurs associées a la dystrophie étaient observées dans 4 cas
Les dystrophies ne sont pas systématiquement accompagnées de douleur ou de géne
fonctionnelle.
Il ne semble pas y avoir de corrélation entre I'ancienneté et donc la taille de la tumeur et le
risque dystrophique.
Un seul cas de récidive a été constaté, 1 an apres la chirurgie initiale.

Discussion :

L’onychomatricome (OM) est une tumeur cutanée rare a développement lent. D’aprés sa
premiére description en 1992 par Baran et Kint (1), 'OM se définit par la présence de quatre
signes cardinaux : une coloration jaunatre, un épaississement de la tablette unguéale, une hyper-
courbure transverse et I'exposition de la tumeur lors de I'avulsion de I'ongle.

Quelques auteurs ont publié des séries de cas visant a identifier au mieux ses caractéres
cliniques, dermoscopiques, et d'imagerie. Dans la littérature, il existe peu de séries de plus de 10
patients.

A ce jour, la plus grande série a été présentée sous forme de poster aux Journées de la
Dermatologie Parisiennes en 2017 par Goettmann et al (2). Ce poster rapportait une large série
de 72 cas d’'OM confirmés histologiquement, suivis et opérés par un seul praticien entre 1997 et
2016. L’aspect clinique était typique dans 84 % des cas, tandis que 16% des cas posaient le
probleme du diagnostic différentiel.

Une série de 34 cas, publiée en 2015 par Lesor et al (4), s’est intéressée aux criteres
dermoscopiques. Ils ont observé que certains signes étaient présents dans plus de 80% des cas.
Au niveau de la tablette, ils retrouvaient : des bandes blanches paralleles longitudinales, des
bords latéraux paralleles a la tumeur, des hémorragies filiformes ; et au niveau du bord libre de
la tablette unguéale : des points noirs, ainsi qu'un aspect d’ongle piqueté et un épaississement
du bord libre. La dermoscopie n’a pas fait I'objet de notre étude.

Une autre série clinique de 30 cas a été publiée en 2015 par Di Chiacchio et al (3). Elle a décrit
les caractéristiques épidémiologiques et cliniques des 30 cas d’OM, recueillis entre 2005 et 2012
par 5 dermatologues au Brésil.

Perrin et al ont réalisé 2 séries en 1998 et 2010, respectivement de 12 (5) et 19 (12) cas. Ils se
sont surtout intéressés a décrire I'aspect histologique et immuno-histologique de I'OM.

Dans la littérature sur I'0OM, on retrouve une fréquence supérieure de cette 1ésion chez les
femmes (2,3,12). Il en va de méme dans notre série ou le sex-ratio est de 1,5. Dans la série
évoquée ci-dessus, présentée par Lesor et al (4), la proportion d’hommes est toutefois
légérement supérieure a celle des femmes. L’ensemble des études s’accorde pour dire que 1'age
moyen au diagnostic se situe entre 47 et 60 ans.

L’atteinte des ongles des doigts est largement plus décrite, contrairement a notre série ou
'atteinte des orteils prédomine, notamment au niveau de I'hallux. C’est la premiere série ou la
proportion d’orteils atteints est supérieure a celle des doigts.
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Les signes cliniques les plus fréquemment observés chez les patients différaient légérement de
I'étude de Di Chiacchio (3) en terme de fréquence. Dans cette derniere, I'épaississement de la
tablette était notamment constaté dans 85% des cas, contre 66% dans notre série. En ce qui
concerne les autres signes cliniques - comme les hémorragies filiformes ou en flammeéches, la
leuconychie ou xanthonychie et 'hyper-courbure transverse -, les valeurs étaient sensiblement
identiques dans les deux séries.

L’'imagerie réalisée chez 53% de nos patients était utilisée surtout a but de diagnostic
différentiel. Dans une étude récente publiée par Cinotti et al (13), les techniques d’imagerie
comme I'échographie, la radiographie, 'RM et la microscopie confocale, ont été évaluées pour le
diagnostic d’'OM, a travers la revue d’un vingtaine d’études. Pour 1'échographie et I'IRM, les
images sont assez caractéristiques lorsque la tumeur est suffisamment grosse. Elle apparait
alors en hypo-signal ou hypo-échogéne, alors que ces digitations au sein de la tablette
apparaissent en hyper-signal ou hyper-échogene. L’apport de ces techniques permet de
conforter mais en aucun cas de confirmer le diagnostic, car les données d’imagerie sont au final
assez limitées dans cette pathologie. Le gold standard reste I'examen histopathologique pour
obtenir un diagnostic définitif.

Le traitement de 'OM est assez bien codifié dans la littérature et dans les manuels de chirurgie
dermatologique (14-21). La prise en charge chirurgicale consiste en : d’abord I'avulsion
unguéale proximale (le plus partiel possible pour limiter le risque d’incarnation et de pterygion
dorsal cicatriciel) qui permet d’exposer la tumeur matricielle avec son aspect caractéristique en
«anémone de mer », puis le soulevement du repli dorsal qui permet I'excision tumorale a sa
base. L'intervention se termine par la mise en place d'une interface au niveau du fond du cul-de-
sac postérieur pour éviter 1'adhérence du repli a la matrice, et donc I'apparition d’'une bride
matricielle. Dans la mesure du possible, 'exérese de la tumeur est tangentielle a la matrice pour
minimiser le risque dystrophique. Cependant, dans les cas d’'OM avec une présentation clinique
de pterygion, il existe un risque dystrophique important car l'excision de la tumeur se fait
jusqu'au fond du cul-de-sac postérieur.

Dans la large série de Goettmann et al (2), des dystrophies post-opératoires ont été constatées
dans 47% des cas, dont 10 % séveres. Ces données confortent nos résultats post-opératoires ou
nous avons observé 69% de dystrophies malgré le niveau d’expérience élevé des opérateurs
concernés (mais seulement 8% sévere).

Toute 1ésion de la matrice est susceptible d’avoir un retentissement sur la repousse de I'ongle,
méme si le geste opératoire est minime (21). D’ou la nécessité et I'obligation de prévenir les
patients sur les risques dystrophiques post-opératoires, méme si la plupart du temps, ces
dystrophies n’'impactent pas leur qualité de vie. Dans notre série, nous avons vu apparaitre ces
dystrophies au stade post-opératoire tardif, le plus souvent plus de 6 mois apres le geste
chirurgical.

En ce qui concerne le suivi post opératoire précoce, entre le 1er et le 3¢me mois, I'évolution est
bonne avec peu, voire pas de complications post-opératoires.

Les cas de récidive sont trés rares, une seule étude fait état d’'une récidive d’'OM apres l'exérése
chirurgicale, sur une série de 19 OM (12). Les récidives seraient secondaires a une exérése
incomplete. Cependant, la 1ésion étant bénigne, le compte rendu histopathologique ne nous
renseigne pas toujours sur la qualité de la résection. Par ailleurs, dans cette pathologie, aucun
cas de transformation maligne n’a été décrit a ce jour. Dans notre série, 1 cas de récidive a été
constaté moins de 1 an apres I'exérese initiale.
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Conclusion :

L’OM est une tumeur bénigne, dont la fréquence est rare, I'évolution lente et le plus souvent
asymptomatique. L'exérése chirurgicale, méme effectuée par un praticien confirmé, entraine
dans la grande majorité des cas une séquelle chirurgicale, car la tumeur siége au niveau de la
matrice unguéale et parce que tout geste sur cette derniére peut avoir des conséquences
esthétiques et/ou fonctionnelles. Tel est le cas dans notre série: 76% des interventions ont
donné lieu a une complication tardive de type dystrophie (69%), mélanonychie, infection a
distance, ou douleur post-opératoire. Par ailleurs, a ce jour, 30% des patients se plaignent d'une
géne fonctionnelle post-opératoire. Il est donc indispensable de ne pas minimiser ces risques.
Par contre, la récidive est rare.

Enfin, I'indication chirurgicale ne doit pas étre systématique. Si la 1ésion est de petite taille et
sans géne fonctionnelle, I'intervention chirurgicale doit étre discutée en termes de rapport
bénéfice/risque avec le malade. Dés lors, un suivi clinique peut étre envisagé.
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Données cliniques :

TABLEAU 1
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N/
1 43 F > 10 ans oui non hallux oui na oui oui non non
gauche
2 65 H 10 ans non non 5éme doigt oui oui oui oui non oui
environ droit
3 38 F na non non pouce droit non oui oui non non non
4 46 F 5ans oui oui hallux oui oui oui non non oui
gauche
5 62 F 2 ans non non 3éme doigt non non non non non non
D
6 20 H 1-2 ans oui oui hallux oui oui oui oui non non
droit
7 53 F 1an non oui 3éme doigt non oui oui non non non
droit
8 45 H Plusieurs non oui 4éme doigt oui oui oui oui non non
années gauche
9 64 H Plusieurs oui non hallux oui oui non oui non non
années gauche
10 67 F 6 mois non non 4éme doigt non non non non non non
droit
11 58 H 10 ans non oui 3éme orteil oui oui oui oui oui non
droit
12 58 F 18 mois non oui 3éme doigt non oui oui non non oui
gauche
13 67 F 3-4 ans oui non 2éme orteil oui oui non non non oui
droit
14 47 H 10 ans oui non hallux oui oui oui oui oui non
droit
15 56 F > 10 ans non non hallux oui non oui oui non non
gauche
Légende : H: homme / F : femme na: donnée manquante

57




Données chirurgicales :

TABLEAU 2

Cas Complication tardive Complication fonctionnelle Dystrophie Récidive Recul (mois)
cas 1 Fissure longitudinale Non Oui Non 72
cas 2 Platonychie ; fissure distale Non Oui Non 48
cas 3 Leuconychie longitudinale ; surinfection Oui Oui Non 27
cas 4 Non Non Non Oui 16
cas 5 Na Na Na Na 1
cas 6 Dystrophie sévere Oui Oui Non 15
cas 7 Mélanonychie réactionnelle Non Non Non 20
cas 8 Gouttiére longitudinale Non Oui Non 13
cas 9 Dystrophie Non Oui Non 10
cas 10 Spicule unguéale Oui Oui Non 12
cas 11 Sillon longitudinal Oui Oui Non 20
cas 12 Non Non Non Non 9
cas 13 Fissure longitudinale Non Oui Non 15
cas 14 Non Non Non Non 3

Remarques :

- Casn®5:impossible a contacter a distance de la chirurgie

- Casn®15:n’apas été opéré
- Na:donnée manquante
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Photographies post-opératoires

1A

T ]

Cas n°1 : Aspect clinique a 6 ans de l'intervention chirurgicale, 2019.

Cas n°2: Aspect de l'ongle 4 ans aprés la chirurgie, 2019

Cas n° 3 : épisode de surinfection post opératoire tardif, 2018.

Cas n°4, Photo de la
récidive a 1 an post-
opératoire, 2019

Cas n° 7 : Mélanonychie post opératoire, 2019
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Cas n° 8 : Aspect post-opératoire, 2019

Cas n°9 : Aspect post-opératoire a M 10 de la chirurgie, 2019

Cas n°10: aspect clinique de spicule séquellaire, 2018

Cas n°11 : Aspect clinique a M 18 de la chirurgie, 3¢me orteil, 2019

Cas n°12 : aspect post-opératoire tardif, 2019

. Casn°13: aspect actuel, post-opératoire, 2019
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Résumé :

Introduction :

L’onychomatricome (OM) est une tumeur bénigne rare. Pres de 300 cas sont présents dans la
littérature depuis que Baran et Kint I'ont décrite pour la premiere fois en 1992. Cette lésion
unguéale apparait le plus souvent chez la femme, au niveau des doigts, autour de 50 ans.
Cliniquement, cette tumeur se caractérise par I'association d’'un épaississement de la tablette
unguéale, d'une hyper-courbure, d’'une leuco ou xanthonychie, et d’hémorragies filiformes. Le
diagnostic est histologique. La chirurgie est le traitement de choix. Le but de cette étude consiste
a évaluer les résultats chirurgicaux en termes d’efficacité, de rechutes et d’effets secondaires.

Patients et Méthodes :

15 patients ont été inclus de fagon rétrospective entre 2012 et 2018, et 14 ont bénéficié d’'une
prise en charge chirurgicale. La technique opératoire était la méme pour tous les patients,
réalisée sous anesthésie locale, elle consistait a I'exérese la tumeur visualisée au niveau de la
matrice, apres avulsion de la tablette et soulevement du repli dorsal.

Résultats :

Le suivi post-opératoire immédiat (1 mois), n’a révélé aucune complication. A plus long terme,
10 des 13 les patients opérés présentaient au moins un effet secondaire lié a la chirurgie, avec
30% de douleurs ou une géne fonctionnelle, et 69% de dystrophie de 'ongle opéré. Un seul cas
de récidive a été constaté.

Discussion :

Notre étude est concordante tant sur le plan épidémiologique que sur le plan clinique avec les
séries d’'OM de la littérature. La plus grande série d’'OM compte 72 cas, le taux de dystrophie était
de 47% dont 10% séveéres. Il semblerait que toute intervention sur la matrice unguéale ait un
retentissement sur la repousse de I'ongle, méme si le geste est minime. Les cas de récidive sont
trés rares.

Pour le traitement de I'0OM, il est indispensable de ne pas minimiser les risques de complications
post-opératoires tardifs, dans la mesure ou cette pathologie bénigne est d’évolution lente. En
I'absence de géne fonctionnelle, une surveillance clinique peut étre proposée.

Mots clés :
Onychomatricome, ongle, chirurgie, complications.





