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Serment d'hypocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.
Méme sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d une
facon contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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A mon cher Peére : Baki Brahim

Nulle expression ne pourrait ce jour exprimer ma gratitude envers vous. Vous aviez
fait de moi la personne que je suis aujourd hui. Vous m’aviez entourée de votre
tendresse, sagesse, amour. .. vous m'aviez appris que la vie est une route et que les
principes en sont les bases. Vous m’aviez appris que la vie est simple mais sa
simplicité fait sa complexité. Vous m’aviez appris que les coups font chanceler un
Homme ...mais juste pour le remettre sur le droit chemin. Mon existence n'est ce
qu’elle est que par vous et pour vous. Je suis votre produit non encore fini. Je
voudrais suivre vos pas pour étre cette fille dont vous seriez toujours fier.

Je vous suis reconnaissante pour tout ce que vous m'aviez appris, pour tout ce que
vous m’aviez offert, pour tout ce que vous ne m’aviez jamais refuse.

Pere et maitre,

Aujourd’ hui je vous envoie mes expressions les plus sincéres. Je sais que vous me
gardez toujours présente dans vos pensées tel que je vous garde en vue dans chaque
action que jentreprenne dans la vie. Vous qui serez Hajj prochainement, priez pour

mot pour que je sois digne de votre confiance, de votre amour et de votre respect.

Puisse _Allah vous préter longue vie et bonne santé afin que je puisse vous combler

a mon tour.
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A ma chére Meére : Fatima Larhzal
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profonde gratitude. Vous étiez mon refuge dans cette vie qui n’est point facile. Je me
remémore de vous prés de moi lors de mes heures interminables de maladie depuis
mon enfance. Toujours présente, jamais fatiguée. Vous ne vous étes jamais plainte.
Vous m’aviez appris a donner sans retour. Vous m’aviez appris d croire d son
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croire toujours en un jour meilleur. Je suis ce que vous aviez fait de moi. Je suis votre
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Cheére mere et [umiére de ma vie
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droit chemin. Priez pour moi pour étre la fille que vous voudriez avoir. Puisse Allah
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A mes chéres sceurs :
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Je n’oublierai jamais ce que vous m’aviez appris dans la vie. Votre petite sceur, celle
qui ne grandit jamais, est désormais ce jour en cours de soutenance de sa thése. Vous
m’aviez toujours considérée comme votre fille non votre seeur. Petite, je disais que
J avais des multiples méres et je le dis encore de nos jours. Vous m’aviez gdtée et vous
me gdtez encore. Je vous suis reconnaissante pour tout ce que je sais faire
aujourd hui. Vous m’aviez encouragée a endosser mon intégrité et a respecter mes
responsabilités. Que dieu vous garde et vous préte longue vie.

A mes chers beaux —fréres :
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affection.
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A ma Grand mére

Vous étes la lumiére de ma vie. Puisse dieu vous préter longue vie. Je reste votre
petite fille aimante pour toujours.

A [a mémoire de mes grands parents

J'aurais tant souhaité les voir parmi nous dans de pareilles circonstances.
IR . . y .
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Que dieu les bénisse et leur accorde son infinie miséricorde et les accueille dans son
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A mes chers amis et colléques

A tous ceux que j'ai omis de citer involontairement
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Le naevus géant, défini selon Pilney comme un naevus qui ne peut étre enlevé
completement et fermé par simple suture en une fois [1]. C’est une affection heureusement rare
en pratique courante, qui pose le probleme de prise en charge thérapeutique. De définition
controversée, Il n’existe pas a I’heure actuelle de consensus quant aux indications ni aux
critéres de choix de modalités thérapeutiques variées dont se compose I’arsenal du chirurgien
plasticien.

Il pose essentiellement deux problématiques. La premiére réside dans la possibilité de
dégénérescence maligne et la deuxiéme dans I'association a la mélanose neurocutanée. Toutes
deux de pronostic redoutable.

Outre l'aspect essentiellement clinique, le naevus géant entraine des conséquences
psychosociales pouvant atteindre dans certains cas I’exclusion sociale. Le patient atteint de
naevus géant, spécialement de la face, est percu en tant qu’'une monstruosité par la société,
perdant ainsi son caractere humain.

Le traitement du naevus géant est principalement chirurgical. Il doit étre préventif, donc
précoce et complet. D’autre part, chaque cas différe dans sa forme, son étendue, sa localisation
amenant le chirurgien a développer une stratégie de reconstruction véritable plan d’attaque,
pour atteindre un résultat esthétique le meilleur possible permettant au patient de garder une
image corporelle équilibrée. Par ailleurs, les autres techniques de prise en charge, telles que la
dermabrasion, le laser ou le curetage constituent un apport précieux dans I’éventail des moyens
thérapeutiques.

Dans ce travail nous proposons
- D’évaluer notre expérience en matiére de prise en charge du naevus géant au service de

chirurgie maxillo-faciale et esthétique au CHU MOHAMED VI MARRAKECH.
- Un schéma décisionnel établissant les indications et les criteres de choix de chacune des

techniques aprés une revue de la littérature.
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PATIENTS & METHODES
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. Type de I’étude :

Nous avons réalisé une étude prospective colligeant les dossiers des patients pris en
charge au sein de notre service de chirurgie maxillo-faciale et esthétique, CHU Mohamed VI. La

durée de I’étude s’étalait du mois de Mai 2007 au mois de juin 2010.

Il. Population de I’étude :

Nous avons retenu 20 cas de patients pris en charge pour naevus géant admis en
consultation de chirurgie maxillo-faciale et esthétique. Les patients ont été suivis de facon
prospective et revus régulierement aprés prise en charge initiale.

a- Criteres d’inclusion :

Il a été considéré comme naevus géant, tout naevus qui ne peut étre enlevé completement

et fermé par simple suture en une fois. Les patients de tout age ont été inclus dans I’étude.
b- Criteres d’exclusion :

Aucun critere d’exclusion n’a été retenu lors de notre étude

lll. Protocole de I’étude :

Tout patient inclus dans I’étude pour naevus géant, a bénéficié dans un premier temps de
photographies numériques prises selon la localisation du naevus. Le dossier est discuté lors d’un
staff de chirurgie malformative afin de pouvoir décider la stratégie thérapeutique la plus adaptée
au cas. La stratégie thérapeutique est ainsi expliquée au patient ou a ses parents et un accord
préalable est obtenu. Les différents temps opératoires sont généralement espacés de 6 mois. Le
patient est revu régulierement aprés l’acte chirurgical. Le plan du suivi est établi selon la

méthode thérapeutique utilisée.
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IV.Recueil des données :

Le recueil des données a été réalisé a 'aide d’un questionnaire préétabli. Ce questionnaire
a été rempli au fur et a mesure de la prise en charge des patients.
Les données recueillies par le questionnaire se rapportent aux aspects suivants :
- sexe
- age au moment de la prise en charge
- antécédents, dont les éventuels traitements préalables du naevus géant.
- diameétre du naevus
- données de I’examen clinique notamment de I'’examen neurologique
- modalité(s) thérapeutique(s) choisie(s)
- raison du choix de la modalité thérapeutique
- protocole thérapeutique

- type d'anesthésie

nombre de jours d'hospitalisation

complications post-opératoires

séquelles esthétiques

résurgence pigmentaire.

évaluation du résultat esthétique par le patient lui-méme ou ses parents puis par le praticien

satisfaction globale ou insatisfaction vis a vis de la prise en charge

Cette étude ne présente aucune atteinte a I’éthique professionnelle et aux droits des enquétés.

V. Analyse statistique et élimination des biais :

L’analyse statistique a été réalisée a I'aide du logiciel Epi Info 8.0. Toutes les données ont
pu étre recueillies. L'étude étant prospective, un suivi de patient régulier a permis une bonne

exploitation des données.
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Par ailleurs les biais statistiques ont pu étre éliminés, notamment :

- Pas de biais de recrutement : tous les patients admis en consultation pour naevus géant ont
pu étre inclus dans I’étude et discutés dans un staff incluant tous les membres de I’équipe
thérapeutique. Par ailleurs, tous les patients ont été pris en charge par le méme opérateur.

- Groupes de malades comparables : Dans cette étude et de facon fortuite, aucun patient
n'était diabétique, aucun patient n'est asiatique ou a peau noire, et aucun patient ne recevait
de corticothérapie locale ou générale. Nous avons donc estimé que les capacités de
cicatrisation étaient comparables dans I'ensemble du groupe.

- Choix de la modalité thérapeutique : le choix de la modalité thérapeutique était décidé
apres discussion et prise en compte des particularités de chaque naevus.

- Note esthétique attribuée a chaque reconstruction : La qualité du résultat esthétique de
chaque reconstruction a été déterminée par une seule et méme personne, désignée comme

I'observateur, d'apres nature et d'apres photographies.
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I. Profil de I’étude:

Durant la période d’étude allant du mois de Mai 2007 au mois de Juin 2010, 20 patients
ont été admis pour naevus géant au sein de I'unité de chirurgie maxillo-faciale et esthétique a

I’hopital Ibn Tofail du CHU Mohamed VI de Marrakech.

Il. Caractéristiques sociodémographiques :

1. Sexe :

Les patients ont été de sexe masculin dans 45% des cas (9 cas sur les 20 cas recensés). Le

sex ratio est de 0.45/1.

Figure n°1 : répartition des patients selon le sexe
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2. L’age de prise en charge :

La moyenne d’age était de 19,065+1,596 avec des extrémes de 4 mois a 57 ans. Les

patients agés de plus de 15 ans représentent 60% de la population.

[0-10] [10-20] [20-30] [30-60]

Figure n°2 : répartition des patients selon I’age

3. Le niveau socio-économique :

Le niveau socio—-économique a été établi en se basant sur la profession principale,
I’activité économique prinicipale ou le statut socio-professionnel. Il a été intégré d’autres
variables socio-démographiques tels que le sexe, la situation dans la famille, le lieu de
résidence, le niveau d’instruction et le dipléme le plus élevé obtenu. Un niveau socio-
économique du patient ou de ses parents était jugé bas dans 65 % des cas et moyen dans 35 %

des cas.
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Ill. Caractéristiques du naevus :

1. Aspect clinigue:

Il est difficile d’apprécier rétrospectivement I’aspect clinique initial du naevus. Nous avons
noté cependant que le naevus est hétérochromique dans 80% des cas. Il était pileux dans 25%

des cas. Des naevus satellites étaient associés dans 40% des cas.

2. Localisation :

La localisation des naevus est résumée dans la figure n°3.

Fronto-temporale: 1 cas

Tempe: 3 cas

Paupiéres: 3 cas

Jugale: 4 cas

Naso-jugale: 3 cas

Menton: 1 cas

Tronc: 2 cas

Fessiere: 2 cas

Membre inférieur: 1 cas

Figure n°3 : répartition des naevus selon la localisation

3. Diameétre du naevus :

La taille d’un naevus géant doit étre rapportée a la localisation du naevus géant et a la
surface corporelle du sujet. Pour les localisations céphaliques, le naevus représentait en

moyenne 30 % de la surface céphalique sauf pour deux cas localisés au niveau des paupieres
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dont la taille était de 3cm/2.5 cm. Pour les autres localisations outre que céphalique, le naevus

atteignait 21% de la surface corporelle.

4. Anatomopathologie :

La répartition des types anatomo-pathologique des naevus est résumée dans la figure

n°4.
mixte
55%
Figure n°4: répartition selon le type histologique
5. Evolution :

Il n’a pas été observé de dégénérescence, ni de manifestations neurologiques en faveur

de mélanose neurocutanée.

6. Associations :

Aucune association pathologique n’a été notée chez les patients de la série.
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7. Etiologie :

Nous n’avons pas retrouvé d’antécédent familial de naevus pigmentaire géant.

IV. Attitude thérapeutique :

1. Modalités thérapeutiques utilisées :

1-1. L’abstention thérapeutique :

L’abstention thérapeutique a été proposée dans un cas de naevus étendu a tout le
membre inférieur ol aucune technique chirurgicale ne permettrait un résultat esthétique

acceptable. Une surveillance réguliere avec biopsie au moindre doute était suivie.

1- 2. Les exéréses itératives :

L’exérese itérative a été utilisée seule dans 4 cas dans notre série. Elle a été indiquée pour
deux naevus jugaux, naevus palpébral et un naevus du menton. La premiére exérése se fait a la
partie centrale du naevus. La seconde enléve une nouvelle bande de la cicatrice précédente. La
derniére exérese enléve le naevus résiduel et la cicatrice de I'intervention précédente.

La suture se fait en deux plans :

- Un plan sous cutané
- Un plan superficiel par surjet intradermique au proléne 6.0

L’'intervalle entre les deux interventions est habituellement de 6 mois.

1-3. La greffe de peau :

La greffe de peu totale a été utilisée dans 2 cas de naevus de la tempe. Le site donneur
était 'avant bras chez une patiente dgée de 10 ans et le creux sus-claviculaire chez un patient

agé de 56 ans. La greffe de peau mince n’a été utilisée dans aucun cas.

1-4. I’expansion cutanée :

L’expansion cutanée a été utilisée chez les patients suivants :
e —
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- Naevus fronto pariétal en utilisant 2 expandeurs en croissant : occipital et frontal.
- Naevus géant occupant 75 % de la face dorsale chez un enfant de 1 an ayant nécessité la
mise en place de double expandeurs . Le patient a bénéficié de trois expansions cutanées

espacées de 6 mois.

1-5. Les autoplasties locales:

Nous avons fait appel a des autoplasties dans 3 cas pour une localisation palpébrale
inférieure chez un enfant de 4 ans en utilisant un lambeau de rotation de mustardé, pour une
localisation fronto-temporale en usant d’un lambeau jugal de rotation et pour une localisation

au niveau de la tempe chez une femme agée de 57 ans par un lambeau jugal par voie de lift.

1-6. La dermabrasion :

La dermabrasion a été indiquée dans deux cas de naevus d’otta de localisation jugale et
pour 2 naevus fessiers.

La dermabrasion est toujours précédée par un test permettant de mettre en évidence la
qualité de la cicatrisation chez les patients. Elle a été réalisée de facon séquentielle permettant

de réaliser la dermabrasion de la totalité de la peau concernée.

1-7. La chirurgie combinée :

On a fait appel a une chirurgie avec procédés combinés dans 4 cas. Selon la localisation et
I’étendue de I’atteinte, une double expansion avec une double exérése itérative ont été
pratiquées chez un patient avec naevus géant dorsal, I’expansion associée a la greffe de peau
totale avec des exéréses itératives ont été utilisées pour un naevus de localisation naso jugale,
expansion cutanée avec lambeau jugal de mustardé pour un naevus naso-jugal et double
lambeau naso-frontal et lambeau jugal de rotation associés a une exérese itérative ont été

utilisés pour une localisation naso-jugopalpébrale.
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2. Durée de prise en charge chirurgicale :

La durée de prise en charge dépendait du nombre d’actes chirurgicaux réalisés et de la
disponibilité du patient. Pour les procédés combinés, elle atteignait 18 mois. Les différents
temps opératoires sont en moyenne espacés de 6 mois avec un minimum de 2 mois et un

maximum de 12 mois.

3. Evolution :

Le recul moyen chez les patients est de 18 mois avec un minimum de 8 mois et un
maximum de 36 mois.

Un cas d’infection sur expandeur a été noté ayant nécessité son ablation. Aucun cas de
nécrose cutanée n’a été observé pour les autoplasties ou les greffes de peau totale. Par ailleurs
les 2 patients ayant bénéficié de greffe cutanée ont gardé I'effet patch.

On a noté 2 cas de résurgence de pigmentation chez les deux patients ayant bénéficié de

dermabrasion pour naevus de localisation fessiere.

4. Résultat esthétique :

Le résultat esthétique était jugé satisfaisant chez 60% des malades par le praticien. La
totalité de nos malades ou de leurs parents ont été satisfaits d’avoir faits recours a une chirurgie

de réparation.
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V- Cas cliniques :

Cas clinique n°1 :

Age : 56 ans
Naevus de la tempe gauche de 5cm/4cm.

Excision avec greffe de peau totale.

Cas clinique n°2 :
Age : 26 ans
Naevus jugal

Exéreses itératives
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Cas clinique n°3:
Age : 4 mois
Naevus naso-jugoal

Expansion avec lambeau de rotation jugale associée a des exéréses itératives

Cas clinigue n°4:

Age : 18 ans
Naevus temporo-frontal

Double expansion occipito-frontale
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DISCUSSION
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I. Fondements de la prise en charge du naevus géant (NG) :

Les raisons qui ont poussé notre équipe a s’investir dans la prise en charge du naevus
géant sont d’abord les conséquences facheuses d’ordre fonctionnel, morphologique,
psychologique et social dues a une défiguration ressentie de facon aigue par le patient ou ses
parents puis les complications possibles dont la dégénérescence maligne et la mélanose
neurocutanée.

L’aspect physique a toujours compté dans la société. La peau est peut étre I'organe le
plus social. Une malformation de la peau a toujours attiré le regard. C’est une différence qui, si
elle est visible, entraine un regard de curiosité voire de rejet. Les enfants dont I’dge est inférieur
de 3 ans, ne se souviennent pas de ce regard, d’ou l'intérét de chirurgie précoce avant la
scolarisation. Koot dans son étude sur les conséquences psychosociales de NG conclut a la
nécessité d’une prise en charge précoce [2].

Didier Anzieu dans son ouvrage le « Moi-Peau », écrit : « par sa structure et par ses
fonctions, la peau est plus qu’un organe, c’est un ensemble d’organes différents. Sa complexité
anatomique, physiologique et culturelle anticipe sur le plan de I’organisme la complexité du moi
sur le plan psychique ». de tous les organes de sens, c’est le plus vital : on peut vivre aveugle,
sourd, privé de gout et d’odorat. Sans I'intégrité de la majeure partie de la peau, on ne survit
pas. La peau est I'enveloppe du corps, tout comme la conscience tend a envelopper I'appareil
psychique » [3].

Cette réflexion nous amene a penser que nous devons apporter une solution
chirurgicale optimale pour restituer une enveloppe cutanée la plus parfaite possible afin de ne
pas interférer avec un bon développement psychologique chez I'enfant et afin de permettre une
réintégration socioprofessionnelle chez I'adulte.

Ainsi le NG est une pathologie certes bénigne mais de retentissement psychosocial
important. Elle fait appel a une chirurgie non mutilante avec une réparation exigeante. Dans

notre pratique, nous avons identifié trois groupes de prise en charge :
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- L’enfant: doté d’une extensibilité cutanée importante, on lui préfére des chirurgies
provisoires sans mise en route de moyens définitifs pour une reconstruction future.

- L’adulte : constitue la majorité de nos patients. Il est plus exigeant sur le plan esthétique. La
prise en charge chirurgicale est définitive.

- L’agé : terrain fragile ou on préfere utiliser des procédés simples de réparation.

Il. Rappels :

1 Lapeau:

1-1 histologie de la peau :

C’est un organe complexe qui isole et protége I'organisme du milieu extérieur.

Figure n°5 : histologie de la peau

La peau est classiqguement divisée en trois couches qui sont, de I'extérieur vers |'intérieur,
I’épiderme, le derme et I’hypoderme.
D’une épaisseur moyenne de 0,1mm, I'épiderme est constitué de cinq couches ou stratum

avec, de dehors en dedans, les stratum corneum, lucidum, granulosum, spinosum et basal[4].
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Le stratum basal et spinosum sont constitués de cellules vivantes, germinatives, qui
assurent le renouvellement de I’épiderme en 27 jours. Ces cellules migrent progressivement vers
la surface pour donner, dans les stratums granulosum, lucidum et spinosum, des cellules mortes
[5] .Le derme est constitué de deux couches:
le derme papillaire contient:

Des cellules : fibroblastes, mastocytes, lymphocytes, macrophages, monocytes, polynucléaires,
éosinophiles des vaisseaux capillaires et lymphatiques, des terminaisons nerveuses et des
récepteurs;

le derme réticulaire est constitué surtout d’un dense réseau de fibres de collagene et d’élastine.
Les annexes épidermiques, réservoir de cellules épidermiques, I'appareil pilosébacé et les
glandes sudoripares.

L’hypoderme ou tissu cellulaire sous cutané contient, outre des éléments vasculo-nerveux, des
lobules adipeux séparés par des travées fibreuses, reliant le derme réticulaire aux tissus sous-
jacents.

La peau a comme fonctions principales:

-un role de barriére, de protection (mécanique et chimique) du milieu extérieur;
-un role d’échange thermique (vasomotricité) et d’information (sensibilité);

-un role d’enveloppe esthétique et fonctionnelle [6]

1-2. Couleur normale de la peau [7] :

La couleur normale de la peau dépend du phototype du sujet et de I'exposition solaire.
Ainsi, on parle de la couleur constitutive de la peau qui est le reflet de la pigmentation
mélanique génétiquement déterminée et de la couleur inductible par le bronzage apres
exposition solaire. Chez un méme sujet, la pigmentation cutanée varie selon les régions
anatomiques. Les zones habituellement exposées au soleil (face, dos des mains, décolleté) ainsi
gue les plis et les organes génitaux sont naturellement plus pigmentés. Chez certains sujets, on
peut observer des lignes de démarcation pigmentaire nettes entre les zones plus et moins

pigmentées. La couleur de la peau résulte principalement de la présence d’un pigment appelé
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mélanine, dont le role essentiel est de protéger les couches basales de I’épiderme contre les
ultraviolets. Il existe deux types de mélanine, les eumélanines (pigments marron ou noirs) et les
phaéomélanines (pigments jaunes, bruns ou rouges), qui résultent d’'une méme voie métabolique
initiale. La mélanine est synthétisée par les mélanocytes dans des organelles, les mélanosomes,
qui sont ensuite transférés vers les kératinocytes. Le mélanocyte constitue, avec les
kératinocytes environnants qu’il pourvoit en mélanosomes, 'unité épidermique de mélanisation.
Le nombre d’unités épidermiques de mélanisation par rapport a la surface cutanée est, a peu de
chose prés, équivalent chez tous les individus. Les différences ethniques sont liées a la taille des
mélanosomes (plus grande chez le Noir que chez le Blanc) et a leur mode de répartition (grands
mélanosomes isolés chez le Noir, petits mélanosomes groupés chez le Blanc). Ceci est déterminé
génétiquement et régulé par différentes hormones a action mélanotrope comme I'alpha-MSH
(melanocytic stimulating hormone), le béta-MSH, le béta-lipotropine (a-LPH), I’ACTH
(adrenocorticotrophic hormone), I’oestradiol.... Les rayons ultraviolets sont capables de modifier
cette pigmentation. Les pourcentages respectifs d’hémoglobine réduite (bleu foncé) et oxydée
(rosée) dans les vaisseaux sanguins dermiques ainsi que la présence d’un autre pigment naturel,

le caroténe (jaune orangé), participent a moindre degré a la couleur de la peau [7].

2. Embryogenése du systéme pigmentaire :

Les mélanocytes ont pour précurseurs les mélanoblastes, cellules dérivées de la créte
neurale. Les mélanoblastes cheminent selon une voie dorsolatérale entre I’ectoderme et le
dermomyotome. Dés la huitiéeme semaine de vie embryonnaire chez ’homme, ils vont pénétrer
et proliférer dans le mésoderme sous-épidermique, puis coloniser I’épiderme et les follicules
pileux. Ils vont alors rapidement se différencier en mélanocytes matures, avec apparition
d’expansions cytoplasmiques appelées dendrites mélanocytaires et début de synthése des

mélanines [8,9].

-43-



Place de la chirurgie dans le traitement du naevus géant : a propos de 20 cas

Ill. Naevus géants :

1. Etiopathogénie des naevus congénitaux [10,11]:

L’étiologie exacte des naevus congénitaux reste inconnue. Un des mécanismes proposés
pour expliquer le développement des naevus congénitaux est le facteur de croissance et de
dispersion des hépatocytes HGF/SF( hepatocyte growth factor/ scatter factor). Le HGF/SF régule
le développement, migration et la dispersion des cellules neuro-ectodermales qui sont les
précurseurs des mélanocytes. Récemment, elle a été retrouvée une augmentation de ce facteur
lors des naevus. Les modeles de rat ont affirmés qu’une hyper expression de ce facteur entraine
une accumulation anormale des mélanocytes dans la peau.

Par ailleurs. Les mélanoblastes sont dérivés du tube neural, leur prolifération,
différentiation et migration est régulée par un réseau complexe de génes comme le Mitf (
microphtalmia- associated transcription factor gene) et le c-Kit proto-oncogéne. Des mutations
atteignant ce réseau peuvent entrainer une dérégulation de I’embryogenése du systéme
pigmentaire. Ce mécanisme a été utilisé afin de pouvoir expliciter la déposition des mélanocytes
dans les leptoméninges et le placenta ainsi que pour expliquer I'association des pathologies
telles que le spina bifida, anomalies structurelles du cerveau, la neurofibromatose et le
hirshprung aux naevus géant.

L’occurrence rare du naevus divisé ou naevus en miroir donnerait une idée sur le temps
de formation des naevus congénitaux in utéro. Ces naevus apparaissent sur des parties du corps
qui étaient fusionnées a une étape de I'embryogenese tels que le gland du pénis et le prépuce ou
les paupiéres. Ceci oriente vers le fait qu’aprés la migration des mélanoblastes vers I’épiderme a
la 7éme semaine de gestation, un seul naevus a été formé lors de la période de fusion
embryologique qui est entre la 9eme et la 20éme semaine pour les paupiéres et entre la 11éme
et la 14éme semaine de gestation pour le pénis.

La prolifération des mélanocytes est partiellement controlée par la voie du

RASeRAFeMAPK, qui entraine la prolifération et la pigmentation suite aux radiation UVB et aux
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stimulations par I’hormone de stimulation de mélanocytes a-MSH au récepteur de
mélanocortine. Différentes mutations activantes avec une activité kinase élevée ont pu étre
identifiées. La mutation somatique du BRAF a été liée a plusieurs types de neavus. Bauer et al.
ont identifiés des mutations dans le NRAS dans 18 naevus géant sur 24.

La transmission autosomique dominante a été proposée afin de pouvoir expliquer
I’occurrence de multiples naevus ou naevus de taille moyenne dans la famille des patients
présentant un naevus géant. Mais I'existence de jumeaux momozygotes discordants pour le
naevus géant est contre les lois mendeliennes de I’hérédité. Ceci suggére la survenue d’une
événement post-zygotique. Comme la survenue de naevus géant ne peut étre ni dominante ni
récessive, le concept d’hérédité paradominante a été introduit.

La multitude des facteurs impliqués dans I’embryologie et la prolifération des
mélanocytes illustre le nombre important des situations pouvant entrainer I'apparition d’un
naevus géant. Néanmoins jusqu’a actuellement, aucune étiologie précise n’a pu étre identifiée

[10,11,12].

2. Embryogenése des naevus géants :

L’origine embryologique des naevus géants n’est pas encore élucidée. Néanmoins, il a été
statué qu’ils se développent entre la 5 éme et la 25me semaine de gestation [13]. La
dysrégulation dans la croissance des mélanoblastes est due a des anomalies morphologiques du
neuroectoderme [14]. Ceci entraine une dysrégulation dans la migration des mélanoblastes de la

créte neurale vers la peau et les leptoméninges [15].

3. Définition des naevus géants :

Les navus pigmentaires, encore appelés navus mélanocytaires ou plus improprement «
navus navocellulaires » sont des tumeurs mélanocytaires bénignes caractérisées par une

prolifération de mélanocytes a proximité de la jonction dermoépidermique, avec un
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regroupement en amas ou theques qui les différencient des mélanocytes normaux. lls sont
présents a la naissance. lls peuvent atteindre n’importe quelle partie du corps. lls forment une
nappe souvent asymétrique et de pigmentation inhomogéne. Leur surface est souvent
irréguliére, mamelonnée, cérébriforme, voire verruqueuse, leur coloration varie du brun clair au
noir. lls sont souvent recouverts de poils épais et longs [7].

Si la définition du naevus est facile, celle du naevus géant reste controversée. Certains
auteurs utilisent les termes large et géant dans le méme contexte alors que d’autres les
différencient. Certains des auteurs ne se basent pas sur la taille du naevus mais sur la possibilité
d’excision en un temps ou sur le rapport de la surface du naevus par rapport a la surface
corporelle [9]. En 1963, Pers, dans sa série de 110 patients, a été le premier a utiliser une
guantification pour I’évaluation d’un naevus. Il a choisi de comparer la taille du naevus a la
surface corporelle et a considéré un naevus géant si sa taille pour les localisations faciale et
cervicale dépasse la paume de la main, ou le double s’il a une autre localisation [10 ; 13]. Lanier
et al. Et Swerdlow et al. ont aussi utilisé le rapport par rapport a la surface corporelle mais ils ont

choisi un pourcentage élevé. Enhamre a proposé un index relatif de surface dans sa définition :

7.184x 107 X WP 5 HUTD pvec w le poids du corps en kilogrammes et H la
taille en centimetres. Kaplan en 1974, a choisi de prendre en compte les parameétres de
résécabilité[14,15,16]. En 1979, kopf et ses collegues ont mis en route le registre du naevus
congénital et ont permis une subdivison des naevus congénitaux en se basant sur leur plus
grand diametre quelque soit I’dge du patient. Lerner, illig et Reed ont aussi utilisé la mesure du
diameétre en centimétres. Certains auteurs appellent un naevus ‘naevus géant’ tout naevus ayant
un diametre supérieur a 20 cm ou pouvant atteindre 20cm [17,18].

De nombreuses définitions ont ainsi été proposées par différents auteurs, mais aucune
n’a une acceptation unanime. Le coté folklorique des descriptions, des naevi en fonction de leur
localisation, tels que ‘naevus en calecon’, ‘en veste’, en ‘casquette’, en ‘chaussettes’ est

actuellement abandonnée en profit d’'une description topographique précise qui conditionne le
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traitement. Le tableau qui suit résume les différentes définitions rencontrées dans la littérature

[19; 24].
Tableau n°1 : définition selon les auteurs du naevus géant
Date Auteurs Définition
1939 Conway Forme étendue au tronc
Taille d’'une paume de la main a la face
1963 Pers-lorentzen ] )
Plus de deux faces palmaires ailleurs
Plus de 900 cm? pour le tronc et les extrémités ou la
1965 greely ) , .
majeure partie de la face ou de la main
. Lésion qui ne peut étre enlevée complétement et fermée par
1967 Pilney , .
simple suture en une fois
Tout naevus>2cm de diamétre
1972 lerner
Un naevus qui ne peut étre excisé facilement et dont la
1974 kaplan perte de substance ne peut étre faite facilement ou sans
déformation
3 groupes :
-1 : au moins 5 % du tronc et des membres
1976 Latouche -II : grave difficulté de réparation pour face, crane et
extrémités
- 1l : naevomatose ou enfant dalmatien.
. Naevus ayant une surface supérieure a 30% par rapport a la
1976 Lanier
surface corporelle
1979 Kopf Lésion> 20 cm
1981 Illig Naevus ayant un diameétre supérieur a 10 cm
1984 zitelli Naevus supérieur a 120 cm?
La taille du naevus est exprimée par rapport a la surface
1986 Enhamer
corporelle
1993 Reed Naevus supérieur a 40 mm de diameétre
1995 Swerldow Si au moins 5% de la surface corporelle est atteinte
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La définition que nous avons retenue est celle de Pilney, c'est-a-dire « une lésion qui ne
peut étre enlevée complétement et fermée par simple suture en une fois ». Ceci pour deux
raisons. La premiére raison est qu’une lésion qui ne peut étre enlevée en une fois, pose le
probléme de conduite thérapeutique d’exérése, et entre donc bien dans le cadre du traitement
chirurgical du naevus géant. La seconde, est que, quelle que soit la taille du naevus, son

potentiel de dégénérescence a été prouvé nécessitant une exérése compléte.

4. Historique :

Les porteurs de naevus géants étaient considérés comme des monstres, jusqu’a la fin du
19¢me sjecle. C’est en 1832, que Alibert le premier publie le cas d’un naevus géant.

Pendant la premiére moitié du 20&me siécle, cette entité n’était considérée que sous I’angle
esthétique, et était considérée lésion bénigne qu’en 1945. C’est a partir de cette date que des
cas isolés de naevus géant dégénérés ont été publiés.

Jusqu’en 1948, on pensait que des naevus dégénérés étaient de bon pronostic. C’est spitz
en 1948, qui a permis une mise au point du probleme, en découvrant le mélanome juvénile.

Dés les années 1940, I'idée que le traumatisme chirurgical pourrait étre a I’origine de la
dégénérescence, nait dans I’esprit de certains médecins. Petit a petit cette théorie s’est effritée,
et il a fallu attendre 1965 pour que Vilain et Greeley conseillent un traitement chirurgical radical.

Aujourd’hui I’évolution des idées se fait dans le sens de la prise en charge chirurgicale.
Les acquis de I'arsenal thérapeutique traditionnel composé de dermabrasion, expansion cutanée,
greffe et autoplasties se sont renforcés par I’avenement des différents types de laser et par les

avancées en termes de derme artificiel ou la culture épithéliale [25 ; 30].

5 - Anatomopathologie des naevus géants :

Les NG sont classés selon 3 variétés histologiques. lls peuvent étre intradermiques,

composés ou jonctionnels. Les NG intraépidermiques ou composés communs sont de loin les
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plus fréquents, les neuro-naevus congénitaux présentant une maturation neuroide marquée en
profondeur avec parfois des corpuscules tactiles ressemblant aux corpuscules de Meissner. Ou
méme des rosettes a centre fibrillaire. Par ailleurs les NG peuvent contenir du tissu hétérologue
et étre intriqués a des hamartomes.

Plus les naevus géants sont étendus et plus ils infiltrent en profondeur. lls infiltrent
souvent I'hypoderme au niveau des septas mais remplacent parfois totalement le tissu
graisseux. Il peut y avoir une atteinte de toutes les structures profondes : pédicules vasculo-
nerveux profonds, fascia, muscle squelettique, ganglions lymphatiques de drainage. Cet aspect
infiltrant ne représente pas un critéere de malignité. Il n’est pas péjoratif mais explique I'exérése
souvent hémorragique du naevus et le risque élevé de résurgence [31].

Les NG peuvent comporter les nodules constitués de cellules épithéloides, fusiformes ou
de petites cellules. Ces foyers siégent dans le derme superficiel ou dans le derme réticulaire et la
partie superficielle de I’hypoderme. On les nomme les nodules de prolifération. Ces nodules
peuvent étre achromiques ou au contraire tres fortement pigmentés. lls sont inquiétants car ils
se présentent comme des foyers de cellules différentes se démarquant de facon abrupte du reste
de naevus adjacent. Les cellules sont souvent plus grandes et peuvent présenter des atypies
cellulaires et des migrations nucléaires ainsi que quelques mitoses. Leur évolution clinique est

bonne mais une exérése systématique avec surveillance réguliére sont recommandées [32,33].
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a- Neuro-naevus congéniatal : aspect de corpuscules de Meissner

b- Naevus bleu cellulaire congénital

c- Naevus géant congénital : infiltration de I’hypoderme

d- Naevus géant congénital : infiltration musculaire

e- Naevus géant congénital présentant un nodule de prolifération dans le derme et
I’hypoderme

f- Nodule de prolifération : cellules d’allure épithéloide, pigmentation variable, discrete
anisonucléose.

g- Mitoses rares
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6. Epidémiologie :

L’'incidence des naevus géants est estimée a 1 par 20 000 naissances vivantes. La
prévalence est a 0.05% [34]. La localisation anatomique la plus commune est le tronc suivie par
les membres, la face et le scalp. Dans notre série la localisation la plus fréquente est la
localisation faciale.

Les naevus géants sont associés a des naevus satellites dans 65% des cas. lls ont
rarement une distribution selon un dermatome. Il est d’autant plus rare qu’il est étendu : moins
de un sur 50000 pour les naevus tres étendus a disposition vestimentaire en calecon,
chaussettes, pélerine, veste [35]. Il peut étre localisé a la face ou un membre. Certains cas tres
rares concernent la plus grande partie du tégument. La prévalence ne peut étre établie vu sa

rareté [34].

7. Présentation clinique :

Le diagnostic de NG est fait le plus souvent a la naissance par des parents alarmés

demandant une prise en charge précoce et une réparation urgente.

7-1. formes selon le terrain:

- Ala naissance :

Il forme une surface non homogéne avec le plus souvent, au sein d’une nappe plane
pigmentée et pileuses, quelques ilots circonscrits et papulonodulaires, glabres et plus foncés.
Les poils, long et épais, présents dans 95% des cas, sont agencés en tourbillon a partir du centre
de la plaque. Leur périphérie est nette mais irréguliére.il est habituellement unique mais des
petits naevus satellites parfois multiples, peuvent y étre associés (naevus en dalmatiens)

- Au cours de la croissance, la surface du naevus augmente proportionnellement a
I'augmentation de la surface corporelle [36,37]. La pigmentation s’éclaircit et la pilosité

s’accentue. La surface devient irréguliere surtout dans les zones glabres. Des fissures et des
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ulcérations et un prurit peuvent apparaitre. A I'age de 10 ans, les Iésions peuvent devenir
élevées, verruqueuses et hyperkératosiques [38]. Dans certains cas, des nodules prolifératifs
peuvent apparaitre.

- A I’dge adulte : le NG se stabilise dans sa taille mais devient plus épais avec une surface
irréguliere. Dans certains cas exceptionnels une régression spontanée peut étre notée. La

plupart de nos patients ont été pris en charge a I’age adulte

7-2. selon la localisation :

- Les localisations faciales : au retentissement esthétique majeur qui pose un Vvéritable
probleme de prise en charge surtout chez un patient adulte, impatient, exigeant et tres
affecté sur le plan psychosocial

- Les NG localisés au niveau du scalp : camouflés par les cheveux mais dont I’exérese entraine
une alopécie cicatricielle.

- Les NG localisés au niveau du tronc : de forme étendue mais peuvent étre camouflés par les
vétements.

- Les NG localisés au niveau des organes génitaux : de situation camouflée, ils entrainent une
géne dans le contact intime.

- Les NG étendus : ils sont au-dela de toute thérapeutique. La surveillance clinique réguliére
est importante vu le risque de transformation maligne plus important.

- Les NG localisés au niveau des membres

- Les NG localisés au niveau de la poitrine : constituent un challenge pour le chirurgien vu le
risque de distorision des plaques aréolomamelonnaires.

- Les localisations multiples.

7-3 selon ’association :

La plupart des NG sont associés aux naevus satelliltes, 65% dans notre série. Ces naevus

satellites posent la problématique de leur exérése et de leur surveillance.
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7-4- selon les pathologies associées :

Plusieurs malformations ont été rapportées associées au naevus géant notamment ;
scoliose, spina bifida, syndrome de la moelle attachée, atrophie hypertrophie ou asymétrie des

membres [39 ; 43]. Aucune malformation associée n’a été notée dans notre série.

8- Complications du NG :

8-1. Dégénérescence maligne :

Les naevus géants sont largement associés au développement du mélanome [44]. Le
risque de développer un mélanome chez des patients caucasiens ayant un naevus géant est
estimé entre 4,5% et 10% [44]. Le risque de survenue du mélanome est plus élevé lors de la
premiére décennie de vie. Le risque augmente également avec le nombre des lésions satellites et
dans les naevus géants localisés au niveau de I’axe postérieur [45 ; 47]. Aussi ce risque a été
qualifié élevé pour les naevus verruqueux [48].

Des méta-analyses ont permis de faire ressortir un certain nombre de facteurs de risque
de dégénérescence maligne [49] dont :

- Lésions multiples (plus de 3 lésions)
- Diameétre du naevus supérieur a 20 cm
- Age jeune (entre 3 et 5 ans)

Le mélanome se développe souvent dans les parties non épidermiques de la peau rendant
son diagnostic difficile dans la phase précoce [48].

Vu ce risque élevé de dégénérescence, I’excision prophylactique de tous les naevus
géants spécialement pour ceux hétérogene, épais et verruqueux doit étre pratiquée. Néanmoins,
I'excision compléte de ces lésions peut entrainer une défiguration. Ainsi, I’éducation des
parents, la surveillance réguliére et la biopsie des Iésions suspectes sont les seuls garants d’un
bon suivi. Le patient ou les parents doivent surveiller I’'apparition de formations nodulaires,
ulcérations, hémorragie ou changement de couleur. En I’'absence de lésion suspecte une

consultation dermatologique est préconisée tous les 6 a 12 mois.
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Cette transformation maligne est le plus souvent située au niveau hypodermique. La
palpation clinique doit étre rigoureuse. Le caractére profond explique que la symptomatologie
clinique est le plus souvent tardive. Seule la surveillance réguliére permettra de rallier a ce
probléme. La dermoscopie peut étre utilisée afin de détecter les nodules se développant dans
I’hypoderme.

On n’a pas remarqué de transformation mélanomateuse dans notre série bien que la
grande partie de nos malades soit agée de plus de 15 ans. Néanmoins le nombre de cas est

insuffisant pour juger la prévalence de la dégénérescence.

8-2 la mélanose neurocutanée :

La mélanose neurocutanée est définie par I'existence de dépots mélanocytaires bénins ou
malins au niveau du SNC. Ceci peut étre associé a des manifestations neurologiques entrainant
des morbidités et mortalités lourdes [50,51]. La mélanose neurocutanée (MNC) est due a un
défaut de migration des mélanoblastes de la créte neurale vers les leptoméninges. Elle se
développe spécialement chez les patients porteurs de naevus géant. La prévalence de la MNC
lors du naevus géant varie entre 1% et 12%. Cette variation dépend de I'inclusion ou non du
dépistage par IRM chez les patients asymptomatiques [47].

Le risque de développer une MNC est plus important dans les naevus a localisation
postérieure et médiane. Ce risque augmente aussi avec le nombre de lésions satellites [51].
L’IRM constitue I’examen le plus sensible pour la détection de la MNC surtout avant I’age de 4
mois (avant la myélinisation maximale du systéme nerveux central) [52,53]. Le suivi de mélanose
neurocutanée asymptomatique par IRM reste pour le moment controversé [54].

La mélanose neurocutanée symptomatique se révele par: hydrocéphalie, convulsions,
retard de croissance, paralysie des nerfs craniens, syndrome de la moelle attachée. On rapporte
deux pics : entre 2 ans et 3 ans, et entre 20 ans et 30 ans [55,56].

La MNC a un pronostic réservé avec survenue du déces 2 a 3 ans apres diagnostic [57,

59].

-54-



Place de la chirurgie dans le traitement du naevus géant : a propos de 20 cas

IV. Prise en charge des naevus géant :

1. Buts de la prise en charge :

L’approche du patient présentant un naevus géant doit étre multidisciplinaire. L’équipe de
prise en charge doit inclure: pédiatre, dermatologue, psychologue, chirurgien plasticien,
neurochirurgien et radiologue. L’évaluation doit inclure un examen dermatologique régulier avec
transfert au chirurgien le plus précocement possible. Le suivi post-opératoire conduit en duo par
le chirurgien et le dermatologue est vivement recommandé. L’éducation des parents est
primordiale pour la surveillance des signes de dégénérescence maligne.

L’exérese des naevus géants doit étre discutée le plutét possible. Le choix du procédé
thérapeutique dépend de I'aspect clinique (taille, localisation), de la difficulté technique du
risque opératoire, du préjudice esthétique et de I’état général de chaque patient. Ce qui revient a
une discussion cas par cas. Certes I’excision doit étre totale (impératif oncologique) mais avec

un minimum de rancon cicatricielle (impératif esthétique en présence d’une pathologie bénigne).

Ces deux principes doivent étre conciliés.

2. Moyens thérapeutigues :

De nos jours on différencie principalement entre les techniques chirurgicales regroupant
les exéréses itératives, les autoplasties, les greffes de peau et I’expansion cutanée, et les
techniques dites de surface dont le curetage, la dermabrasion chimique et mécanique et
thermique (laser). Par ailleurs suite a I’évolution dans les techniques de culture de cellules, de
procédés a base de greffe épithéliale ont été décrits dans la littérature.

L’exérése chirurgicale constitue le traitement de référence car elle permet de controler le

risque de dégénérescence maligne des naevus géants (NG).vu que le risque de transformation
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maligne est décrit surtout lors des cinqg premiéres années, le traitement chirurgical doit étre

entrepris le plutot possible [60]. Plusieurs protocoles peuvent étre proposés :

Exérése Cicatrisation dirigée
- Exéréses suture itératives
- Exérése avec greffe de peau

- Exérese avec autoplastie

Exérese avec expansion préalable

L’abstention thérapeutique peut étre préconisée dans certains cas. Nous I’avions adopté
dans un cas de NG étendu a tout le membre inférieur.

Ces protocoles peuvent étre combinés dans certains cas. L’exérése doit étre faite jusqu’au
fascia afin d’éviter le risque de récurrence. Mais ceci n’est pas toujours facile a réaliser. Vu que le
risque de dégénérescence maligne est toujours présent méme apreés exérese chirurgicale, un
suivi régulier dermatologique et neurologique est préconisé [56]. Néanmoins le traitement
chirurgical ne permet pas de diminuer le risque de développement de mélanose neurocutanée

[57].

2-1. Techniques chirurgicales :

2.1.1. Exérése cicatrisation dirigée :

La cicatrisation dirigée est une méthode chirurgicale a part entiére, qui peut étre indiquée
chaque fois qu'une perte de substance n'est pas suturable mais que son sous-sol est
correctement vascularisé, sans exposition d'organe noble. La cicatrisation spontanée est dite «
dirigée » par le chirurgien, qui doit la surveiller régulierement pour s'assurer de I'absence
d'infection, qui peut 'accélérer par I'excision chirurgicale au stade de détersion, qui peut aplatir
un bourgeon hypertrophique, et qui peut raccourcir I'évolution au stade d'épidermisation par une
greffe cutanée. Certaines régions du corps se prétent mieux que d'autres a la cicatrisation
spontanée. Ayant pour avantage de rétrécir la surface de la perte de substance cutanée initiale et

de la réparer sans cicatrices supplémentaires, la cicatrisation dirigée peut étre utilisée a titre
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exclusif ou préparatoire a une greffe ou un lambeau. Si le terrain est sain, la cicatrisation
survient dans tous les cas, quelle que soit la nature du pansement, qui importe finalement trés
peu en chirurgie.

Peut étre indiquée dans des situations chez le sujet agé méme dans des formes peu
étendues ou bien dans le naevus géant tres étendu.

On pratique des exéréses étagées en bandes d’environ 2 cm et dans un deuxieme temps,
apres cicatrisation spontanée, on compléte I’exérése en excisant les bandes restantes. La forme
de ces bandes est rectiligne ou ondulée.

Il est certain que le résultat esthétique de cette méthode n’est pas excellent, avec un
risque de cicatrice hypertrophique et dychromique et aspect a I’emporte piéce. Elle est
actuellement supplantée par les techniques de surface. Par ailleurs elle prolonge la durée des
soins.

Cependant elle garde toute son indication pour les NG tres étendus du tronc, quand la
surface du ou des naevi est telle que les autres techniques méme combinées, sont dépassées et
chez le sujet agé a terrain fragile méme dans les formes limitées. Elle n’a pas été utilisée dans

notre série.

2-1-2. Les exéréses itératives :

Décrite pour la premiere fois en 1915 par Morestin [61]. Ce procédé permet une
fermeture simple de la perte de substance.

Il s’agit de pratiquer des excisions partielles répétées de petites surfaces naeviques dont
la réparation a chaque fois est relativement simple. Ces excisions sutures diminuent
progressivement la surface du naevus. Elles sont répétées chaque fois que nécessaire et sont
rendues possibles par I’élasticité de la peau, qui est importante chez le sujet jeune, notamment
pour le scalp chez le nouveau-né.

L’exérese terminale devra :

- Laisser le moins possible de séquelles fonctionnelles ou cicatricielles
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- Poser un minimum de probléemes de réparation.

Les exéreéses successives, avant le geste final, doivent étre intra-lésionnelles afin de ne
pas essaimer des cellules naeviques aux tissus sains le long des points de suture [62].

L’exérese s’étend en profondeur jusqu’au fascia afin d’éviter de laisser des cellules
naeviques en profondeur.

Le tracé de I'excision est le plus souvent en quartier d’orange, mais il peut s’y ajouter
dans les cas complexes de petites résections associées. |l est recommandé de faire un dessin
pré établi .ce dessin doit tenir compte des possibilités de fermeture, de I'orientation de la
cicatrice et de la cicatrice finale. De n’inciser qu’un des cotés, de décoller le segment lésionnel
que I’on désire retirer et de vérifier par traction qu’il est possible de suivre le tracé primitif.

L’orientation du grand axe de I’excision doit respecter les plis et les lignes de tension
cutanée :

- Sila cicatrice doit contrarier les lignes de traction normales, elle pourra étre brisée par une
plastie en Z.
- La direction de la cicatrice doit étre paralléle aux plis anatomiques.

Nous I’avons pratiqué chez 4 cas de notre série et nous a permis une exérese compléte et
une réparation autofermante.

Elle a été dans certains cas une alternative a I’expansion cutanée, indication que n’aurait
pas pu étre retenue en début de I’expérience de I'opérateur de cette série.

La présence de points fixes (ombilic, mamelon) ou d’orifices naturels (levres, paupiéres,
narines) limite l'utilisation de cette technique. Notre attitude dans ce cas est ['utilisation de
procédés de plasties permettant de rallier a ce probleme. Dans certains cas, nous avons utilisé
des procédés de réparation multiples tels les plasties locorégionales. Elle est toujours préférée si
les Iésions peuvent étre enlevées sur 3 stades ou plus [63,64]. Les interventions sont espacées
de 6 mois. C’est le retour d’une bonne laxité tégumentaire qui montre la possibilité d’une autre

excision.
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Les avantages sont nombreux :

- La simplicité de chaque acte opératoire.

- Utilité chez I’enfant car elle autorise une réparation provisoire et n’empéche pas I'utilisation
d’autres procédés pour la réparation définitive. Elle est facilitée par I'existence de la laxité
cutanée chez I’enfant.

- La brieveté de chaque hospitalisation.

- L’innocuité chez I’enfant.

- L’indolence relative des suites opératoires.

- La qualité du résultat final si les indications sont bien posées.

- Cicatrice finale linéaire.

Les inconvénients :

- La multitude des temps opératoires.

- La durée du traitement qui est relativement longue.

2-1-3. I’expansion cutanée :

L’expansion cutanée consiste a distendre trés progressivement la peau a l'aide de
ballonnets glissés dans le tissu sous-cutané, gonflables au sérum physiologique, et a obtenir
ainsi une majoration du capital cutané utilisable en chirurgie réparatrice. Cette technique utilise
certes |’élasticité naturelle de la peau mais induit également la genése de tissu nouveau [65].

Les avantages de la technique sont :

- De produire un tissu de remplacement adapté en couleur, qualité, épaisseur, sensibilité et
pilosité
- De minimiser les séquelles du site donneur.

Cependant, elle n’est pas dénuée d’inconvénients: nécessité de plusieurs temps
opératoires, déformations physiques au cours de I’expansion, durée de I’expansion.

a- Matériel :

La prothése d’expansion cutanée de Radovan est une poche en élastomeére de silicone a

base semi-rigide, de forme et de volume variables, munie d’une valve de remplissage qui peut
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étre soit incorporée a la prothése siégeant en son sommet, soit a distance reliée a la prothese
par un tubule qui va étre tunnellisé en sous—cutané. La forme et le volume de cette prothese
dépendent de la taille et de la localisation de la perte de substance.

Les valves incorporées ont l'avantage de ne pas nécessiter de dissection d’un site a
distance. Leurs inconvénients sont : le risque de perforation de la prothése lors de I'infection, la
possibilité d’escarre sur valve et le traumatisme répété du future lambeau par les injections
itératives.

Les valves a distance sont beaucoup plus faciles a repérer puisque placées en position
sous—cutanée. Les valves externes sont plus communes chez I’enfant.

b- Technique chirurgicale :

> Mise en place de la prothese :

L’incision sera petite et orientée perpendiculairement par rapport a I'axe d’expansion
maximum, de facon a éviter les déhiscences de cicatrices aboutissant a une exposition de
Ilimplant. Elle sera située soit sur I'un des bords du futur lambeau, en respectant les axes
vasculaires, soit en marge de la Iésion a traiter.

La dissection de la loge sous- cutanée se fait a I’aveugle. La taille de la loge doit toujours
étre plus large que la prothése d’expansion d’au moins 1cm afin d’éviter tout repli qui pourrait
entrainer une nécrose cutanée. En cas de valve a distance, celle-ci sera placée dans une loge
sous cutanée indépendante. La dissection de cette loge et du tunnel pour le tubule devra étre
limitée de facon a éviter tout volvulus de valve et de coudure du tubule. Son emplacement devra
étre choisi en dehors d’une zone saillante ou de points d’appuis pour éviter les escarres sur
valves. La valve sera ensuite fixée au plan profond pour prévenir toute migration. Aprés avoir
vérifié la perméabilité et I’étanchéité du systéeme, la prothése est introduite en veillant a son
positionnement correct a plat. La fermeture se fait en deux plans. Une premiére injection est
réalisée sur table opératoire et doit étre théoriquement de moins de 10% du volume. Ce volume
est limité par la tolérance cutanée. Cette premiére inflation permet de parfaire ’hémostase et de

maintenir la taille de la loge.
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Figure n°6: matériel d’expansion cutanée

> Expansion séquentielle :

En général, elle ne débute que 15 jours aprés le placement de la prothese d’expansion
cutanée. Les injections se font en ambulatoire selon un rythme spécifié selon la tolérance
cutanée. Les injections itératives seront poursuivies jusqu’a obtenir une expansion suffisante.
Dans notre expérience, les injections se font 2 fois/semaine puis 1 fois /semaine pendant 10
semaines.

> Ablation de la prothese

Il semble généralement admis de facon empirique qu’il est préférable de laisser s’écouler
6 semaines entre la fin de ’expansion et I'ablation de la prothése. L’ablation de la prothese se
fait soit par I'incision de mise en place, soit par une incision a la limite entre le tissu expansé et
la Iésion a traiter.

» Utilisation de la peau expansée :
L’expansion cutanée peut étre une étape préalable a une autoplastie locale en

augmentant la surface de celle-ci et en réduisant la rancon cicatricielle au maximum. Elle peut

-61-



Place de la chirurgie dans le traitement du naevus géant : a propos de 20 cas

aussi préparer la peau d’un site donneur en augmentant la surface de peau a prélever. Elle
permet un meilleur redéploiement de la peau. Nous I’avons réalisé seule dans 2 cas.

c- Complications :

Plusieurs complications ont été rapportées par la littérature [66]. :

- Infection: sa prévention est assurée par une asepsie rigoureuse avec couverture
antibiothérapique.

- Exposition de la prothese ou de la valve : elle peut étre secondaire soit a une déhiscence
de la voie d’introduction, soit a une escarre cutanée sur point d’appui, sur pli de la prothese
ou sur peau sous tension.

- Hématome. Sérome : ils prédisposent a la nécrose cutanée et a la surinfection. Leur
prévention est basée sur un controle rigoureux de I’hémostase et une expansion per
opératoire.

- Incidents mécaniques : toute prothése doit étre vérifiée systématiquement avant de la placer

afin de s’assurer de sa perméabilité et de son étanchéité.

2-1-4. les procédés de greffe de peau :

L’excision du naevus se fait par dermatome ou au bistouri en laissant un plan graisseurx
permettant d’éviter les cicatrices déprimées. Plusieurs procédés peuvent étre utilisés afin de
couvrir la perte de substance due a I’exérese du naevus géant.

a- Greffe de peau mince :

Elle emporte I’épiderme, la membrane basale et une mince couche de I’épiderme.

La zone donneuse est toute région anatomique offrant sur un méme plan une grande
surface qui peut étre prélevée. La régénération de I’épiderme se fait spontanément a partir des
ilots d’épiderme et des annexes laissés en place. La prise de greffe de peau mince est facile et
rapide mais son devenir esthétique est médiocre. La cicatrisation est rapide indépendamment

des conditions locales.
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Néanmoins sa tendance a la rétraction est importante et peut entrainer des brides
rétractiles. Sans oublier la morbidité liée au site donneur

La repigmentation tardive est trés importante. Nous ne I’avions utilisé dans aucun cas
de notre série

b- Greffe de peau totale:

Frank Pilney a décrit en 1967 la méthode de greffe de peau totale pour le visage [67]

Elle Consiste a emporter I’épiderme et le derme avec ses annexes épithéliales dans leur
totalité. Elle doit étre débarrassée totalement de sa graisse, qui constitue un obstacle a la
vascularisation du greffon.

La zone donneuse ne régénére pas. Elle devra étre couverte par suture des bords ou par
greffe. Elle sera en général de taille modérée, aussi voisine que possible en texture et couleur de
la zone a greffer. Son dessin reproduira précisément celui de la perte de substance. La zone
receveuse doit étre bien vascularisée et parfaitement immobile.

Elle ne représente pas de risque de rétraction et le résultat est souvent trés acceptable sur
le plan esthétique. Frank Pilney a proposé déja en 1967 un protocole de greffe de peau totale
pour le naevus a localisation faciale [67] :

- exéreése totale avec couverture du défect par une greffe de peau totale
- traitement doit étre entrepris avant I’age de 18 mois

- hémostase parfaite afin d’optimiser la vascularisation du greffon

- faire une tarsorraphie de 3 semaines si les paupiéres sont intéressées
- placer les sutures dans les lignes de tension

Pour assurer la survie d'une greffe cutanée, la zone receveuse doit présenter certains
caractéeres :
= Etre bien vascularisée ; toutes les zones susceptibles de bourgeonner spontanément

conviennent pour recevoir une dgreffe cutanée, soit d'emblée, soit aprés bourgeonnement

initial de la perte de substance ;

-63-



Place de la chirurgie dans le traitement du naevus géant : a propos de 20 cas

= Ne pas étre hémorragique ; pour que la greffe soit revascularisée par son sous-sol, il faut
assurer une hémostase parfaite de ce dernier ; au besoin, il faut attendre quelques jours
entre I'exérése et la greffe ;

= Ne pas étre suintante ; pour cela, une corticothérapie locale doit étre systématiquement
appliquée sur les bourgeons charnus la veille de la greffe, et parfois méme 2 jours avant.

= Ne pas présenter d'infection ; il est habituellement admis que I'« infection » microbienne
correspond a une quantité supérieure a 100 000 germes (105) par gramme de tissu ; en
pratique, ce n'est pas une numération bactérienne qui guide le chirurgien, mais le seul aspect
clinique de la zone receveuse, examinée quotidiennement, et I'absence de rougeur
périphérique et de fievre;

= Etre immobilisée autant que possible. Sa survie étant liée a sa revascularisation a partir de la
profondeur, la greffe doit étre parfaitement immobilisée et maintenue au contact de la zone
receveuse, sans espace mort ni mouvements possibles de cisaillement. Dans la majorité des
cas, un bourdonnet est indispensable pour cela, réalisé avec un tulle ou une interface grasse
(éventuellement cortisonée pour les greffes trés minces, les zones macérées telles que la
main ou le périnée). Chaque fois que possible, il faut aussi placer des points de capiton sur
toute la surface de la greffe, et une attelle platrée sur le membre receveur pour éviter les
mouvements du sous-sol pendant 7 a 10 jours. Le bourdonnet est laissé en place pendant un
temps variable, selon les cas, de 1 a 7 jours environ. Son ablation est impérative s'il existe de

la fievre, une douleur, une mauvaise odeur ou une rougeur périphérique.

La greffe de peau totale peut étre associée a une pressothérapie préventive précoce [68].
L’effet bénéfique de la pressothérapie semble directement lié a la durée de son application. Elle
permet d’améliorer le résultat esthétique au prix d’un protocole contraignant.

Nous I’avons utilise chez I'’enfant comme solution provisoire et chez un sujet agé et pour

une localisation palpébrale.
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Figure n°7: masque pour pressotherapie

c- Les substituts cutanés :

Plusieurs procédés techniques sont rapportés dans la littérature dont découlent différents
types de peau artificielle. Nous en citerons les plus fréquemment utilisés.

1- Utilisation d’un greffon épidermique séparé par enzymes :

Rapporté pour la premiere fois par Hosokawa et al [69] utilisé en premier lieu dans le
traitement des tatouages. Il est utilisé aprés une dermabrasion du naevus ou apres exérese
totale du naevus. Dans ce dernier cas, un substitut dermique cultivé est de rigueur [70]. Sa
reépithélialisation est plus rapide avec résultats cosmétiques meilleurs par rapport a la
combinaison dermabrasion laser. Aucun cas d’hypertrichose ou de repigmentation n’ont été

observés [70].

Figure n°8 : greffon épidermique
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2- Peau artificielle : Integra Skin® [71]

Elle permet une fermeture des defects apres exérése totale d’ou un risque de mélanome
moindre. Elle est réservée pour les grandes dysfigurations. Caractérisée par le fait d’étre souple
et préte a I'emploi. Mais la texture de la peau est |[égerement altérée avec peau hypotrophique
[72]. Elle constitue une solution efficace et efficiente mais dont le cout est tres élevé.

3- Autogreffe par culture épithéliale :

Elle a été décrite pour la premiere fois en 1970 [73]. Permet d’obtenir de quantités
moyennes de peau cultivée.

4- Apligraf® :

Elle est constituée de deux couches dermique et épidermique. Elle est préférée chez les
patients ayant plusieurs naevus satellites. En plus des avantages de I'Integra, elle évite le risque

de contracture [74].

2-1-5. les autoplasties locales :

Le principe de ces lambeaux cutanés est d’apporter une peau d’excellente trophicité
dotée de sa propre vascularisation. lls seront le plus souvent prélevés dans une zone d’exces
cutané autorisant donc la fermeture par simple suture du site donneur.

Ils seront taillés classiquement selon leur mode de migration :

Plastie d’échange : plastie en Z

Plastie de rotation : souvent utilisée dans le scalp

Plastie d’avancement : se préte au déploiement de la peau préalablement expansée

Plastie de transposition
Souvent il y a une utilisation de plusieurs procédés pour la réparation de la méme perte
de substance.
IIs représentent I'indication de choix pour les naevus peu étendus chez I’adulte.
Cette utilisation des lambeaux axiaux ou bien au hasard autorise la couverture de la perte

de substance conséquente de I’exérése du naevus et une plastie auto fermante.
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Nous I’avons utilisé comme procédé de choix pour la majorité de nos patients (45%) avec

ou sans expansion préalable.

e leurs avantages:
- Mobilisation d’une peau de voisinage similaire a la perte de substance
- Apport cutané sur et fiable
- Reconstruction plus esthétique
- Un seul temps opératoire en dehors de I’expansion
- Durée de soin limitée
e Les inconvénients :
- Limités par I’étendue de la perte de substance
- Technique plus exigeante
A la différence des lambeaux locaux, les lambeaux micro- anastomosés ne sont pas

limités par I’étendue de la perte de substance mais ne sont pas fiables.

2-2. Les techniques de surface :

Elles ne sont considérées que si une exérése chirurgicale ne peut étre réalisée. Elles ne
permettent pas d’avoir une preuve histologique du naevus géant et n’éliminent pas les cellules

naeviques dans les plans profonds d’ou le risque de dégénérescence maligne.

2-2-1. Le curetage :

Il est basé sur la constatation de l'existence d’un plan de clivage entre les cellules
hautement pigmentées dans le derme superficiel et les cellules naeviques moins pigmentées
dans le derme profond [75]. Le naevus géant est principalement jonctionnel en période nénatale.
Ce plan de clivage est surtout présent lors des premiéres semaines de vie. Il était décrit pour la
premiere fois par Moss en 1987[76]. Le plan du clivage est facilement retrouvé au niveau du
centre du naevus [77]. Il est réalisé en une seule séance. Si la taille du naevus nécessite plus d’un

curetage, un intervalle court de 4 jours est respecté. Il nécessite une hospitalisation en
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réanimation néonatale avec une surveillance rigoureuse. Les pertes hémorragiques et
électrolytiques sont importantes surtout dans les naevus de trés grande superficie. Les pertes
doivent étre anticipées. Elles sont compensées par I'albumine. La douleur post-opératoire est
intense mais l'utilisation d’une analgésie pendant 48h permet de passer le cap douloureux. La
précocité du curetage dans les 15 premiers jours conditionne la qualité du résultat esthétique.
L’épidermisation est obtenue en une quinzaine de jours. Elle n’est pas recommandée pour les
naevus du scalp et les naevus de grande surface avec présence de naevus satellites. Le risque de

repigmentation et d’hypertrichose est important.

Figure n°9 : curetage en utilisant la curette

2-2-2. Dermabrasion :

Jonhson en 1977 a été le premier a suggérer que le naevus géant congénital pouvait étre
traité par dermabrasion et plus particulierement avant I’age de 6 mois. La dermabrasion enleve
I’épiderme et une partie du derme [78], ainsi elle agit sur la pigmentation mais pas sur
I’hypertrichose [79]. Elle doit etre précoce car les cellules naeviques deviennent plus adhérentes
avec I’age et migrent vers I’hypoderme [79]. Avant I’age de 12 mois, elle se rapproche du
curetage. En revanche, l'utilisation d’une fraise rend la dermabrasion plus agressive que le
curetage. Le geste tres hémorragique doit étre associé a un refroidissement par du sérum

physiologique afin d’éviter la brulure des tissues occasionnée par la chaleur de la fraise rotative.
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La profondeur d’action de la fraise ne doit pas dépasser la jonction dermo-hypodermique afin
d’éviter la création de cicatrices le plus souvent hypertrophiques surtout au niveau dorsal.
Nous I’avons utilisée dans 4 cas de NG dont 2 cas de naevus d’ota et 2 cas de naevus de

localisation fessiere mais la résurgence était toujours présente.

2-2-3. Peeling chimique :

Le peeling chimique utilise des agents tels que le phénol pour réduire le nombre de
mélanocytes. Il se base sur I’élimination de la partie épidermique et dermique endommagée avec
remodelage du tissu [80]. Le peeling peut étre divisé en peeling superficiel, intermédiaire et
profond. Les peelings intermédiaire et profond sont utilisés en cas de naevus géant. Les
concentrations de phénol et du TCA différent selon les solutions [81]. Il présente le risque de
toxicités cardiaque, hépatique et rénale. Le peeling chimique constitue une option pour les
Iésions non chirurgicales entrainant une dysfiguration. Il est réservé au naevus avec
pigmentation non accentuée dont les cellules pigmentaires sont situées au niveau de I'épiderme
et du derme superficiel [82]. La détermination du niveau des cellules pigmentaires peut étre faite
par IRM, échographie ou tomographie. Nous n’avons aucune expérience dans l'utilisation de

peeling chimique.

2-2-4 le laser :

Les lasers constituent une bonne alternative pour le traitement des naevus géants mais,
ils nécessitent plusieurs séances de traitement. Le risque d’hyperkaliémie est d’autant plus
important pour les grandes surfaces. Aprés traitement par laser, une nécrose cutanée qui
cicatrise en 2 semaines apparait. La cicatrisation conduit a une peau proche de la peau normale.
On différencie :

% Le laser carbon dioxide [83,84]: entraine un effet tissulaire paralléele a celui de la
dermabrasion. Néanmoins la précocité du traitement ne conditionne pas le résultat

esthétique.
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Les lasers impulsionnels, déclenchés ou Q- switched : ils permettent d’obtenir une haute
puissance et une durée de pulse trés courte, d’ou un effet photoacoustique et
photothermique sur les cellules pigmentaires [85,86]. Les lasers Q switched ont montré un
effet d’éclaircissement attractif vu que la rancon cicatricielle est trés minime. néanmoins, une
repigmentation partielle est observée dans 50 % des cas [87,88]. Ils peuvent étre aussi utile
pour diminuer I’hypertrichose. le laser Rubis Qs est supérieur au laser Nd-Yag-Qs. Le laser
rubis mode normal est encore plus efficace.

Le laser CO; pulsé : nouvel arsenal thérapeutique. Il agit en profondeur par rapport aux
autres lasers qui n’atteignent que la partie superficielle. Il apparait pour le moment le seul
proposable mais le recul est faible. Par ailleurs, il nécessite une réanimation postopératoire
rodée [89].

L’'inconvénient majeur dans notre contexte est le risque d’hyperchromie qui est du au

phototype lll. Ainsi que I’age de prise en charge adulte d’ou des NG épais et rugueux qui ne

peuvent étre pris en charge par le laser uniquement.

3. Indications thérapeutigues :

Il n’existe pas de solution univoque, l'indication thérapeutique doit tenir compte de

certains critéres.

7

< La localisation : double impérative

- Fonctionnel : le procédé thérapeutique doit tenir compte d’éviter une limitation
fonctionnelle par des cicatrices mal placées si I'atteinte est située au niveau de la face
(orbito-palpébro-jugale), de la main ou au niveau d’un pli de jonction. Le probléme des
zones péri-orificielles pelvienne, orbitaire, nasale et labiale, est un point de résolution
difficile car il est impossible de réaliser une exérése complete sans toucher la jonction
cutanéomuqueuse responsable de sténose de traitement difficile.

- Esthétique : surtout au niveau de la face et la région pectorale. le procédé de réparation

doit obéir aux regles générales de la chirurgie reconstructive esthétique. Méme dans les
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zones « esthétiquement moins importantes » comme le dos ou la région fessiére, il
faudra essayer de limiter les cicatrices et les ramener dans les zones moins apparentes.
L’étendue en surface du naevus : ce facteur est fondamental. Il va conditionner le
nombre des interventions ainsi que le choix du procédé thérapeutique.

L’étendue en profondeur : elle dépend du type histologique confirmé par les biopsies
préopératoires. Une atteinte superficielle orientant vers des techniques de chirurgie de
surface, Une atteinte profonde orientant plus vers une technique de couverture cutanée.
L’age du traitement : la tendance actuelle est d’opérer le plus précocement possible vu
I’extensibilité de la peau et le pronostic favorable de prise de greffe.

Le terrain: chez les patients tarés, de techniques simples sont de mise voire une

abstention.

4. Surveillance :

Le NG est considéré comme une pathologie évolutive vu le risque de transformation

maligne et le risque de résurgence. La surveillance post-opératoire s’intéresse aux complications

propres au naevus et aux complications propres de la chirurgie.

Complications propres au NG :

La surveillance réguliére tend a surveiller I'apparition de nodules, de naevus satellites, de
résurgence.

Complications propres a la chirurgie :

Complications primaires : dont le risque d’infection, d’hématome, de sérome, de nécrose
ou d’exposition d’expandeur.

Complications secondaires : relatives a la rancon cicatricielle qui doit étre prévenue par la
direction de la cicatrice dans des zones d’ombre, pétrissage et pressothérapie ainsi que
la photoprotection. Ainsi la cicatrice pourrait étre dystrophique, dyschromique ou mal
orientée. Une intervention secondaire est de mise pour la prise en charge de ces

cicatrices.
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5. Résultats :

Les résultats sont appréciés selon différents critéres :

- La fonction qui doit étre préservée avec beaucoup d’attention en particulier au niveau
des membres, des extrémités, et a proximité des orifices naturels. En cas de résultat
médiocre, elle devra étre corrigée.

- L’esthétique : qui se juge sur des criteres objectifs modulés par I’appréciation
personnelle du patient et de sa famille. Le résultat apprécie la pigmentation et I’aspect
des greffes et des cicatrices séquellaires.

Le chirurgien est soumis a deux exigences : celle du patient quémandeur d’un résultat
esthétique optimal sans risque et celle de la chirurgie particulierement exigeante qui est
souvent génératrice de cicatrices indélébiles.

L’appréciation du mieux étre par le patient, apres le traitement chirurgical, quel que soit
le résultat esthétique objectif apprécié par le chirurgien, est un élément important du résultat. La

totalité de nos patients ont apprécié avoir recours a une chirurgie du naevus.

V- Recommahndations :

La prise en charge du naevus géant est un challenge pour le chirurgien. Sa prise en charge
requiert une bonne compréhension de la panoplie technique disponible. Notre expérience et
celles relatées dans la littérature pronent les techniques chirurgicales [90,91]. Néanmoins, il
faudrait toujours prendre en compte le terrain et ses attentes esthétiques.

Les procédés chirurgicaux sont choisis selon le terrain, la localisation et I’étendue du
naevus. Aucun protocole thérapeutique ne peut étre proposé car chaque cas est unique dans sa
prise en charge néanmoins :

- Quand le NG peut étre excisés en moins de trois temps : I’exérese itérative est le premier
choix particulierement chez I’enfant doté d’une grande laxité cutanée.

- L’expansion est préférée dans les NG du tronc et du scalp
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- Les autoplasties constituent une bonne méthode chirurgicale surtout au niveau de la face
guand le NG atteint 2 zones anatomiques ou intéresse le nez ou la paupiére.
- La greffe de peau totale est utilisée essentiellement chez la personne agée et chez

I’enfant comme solution provisoire.
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CONCLUSION

-74-



Place de la chirurgie dans le traitement du naevus géant : a propos de 20 cas

Le naevus géant responsable d’une « disgrace » vécue comme une véritable dysmorphie
particulierement au niveau de la face. Cette pathologie de prévalence rare, mais son occurrence
entraine de conséquences psycho-sociales aussi bien chez I'enfant que chez ses parents. Du
percu humain, le patient atteint du naevus géant passe au percu monstre vis-a-vis de lui-méme
et vis-a-vis de la société. Le sentiment de fatalité qui fut de regle jadis, est de nos jours
dépassé. Le praticien se place ainsi entre les risques et le challenge chirurgical. Les naevus
géants sont par nature problématiques. Leur prise en charge nécessite mure réflexion entre
chirurgien, pédiatre, réanimateur, parents ou patients. Le risque de dégénérescence maligne doit
étre expliqué et les modalités thérapeutiques explicitées.

Notre série réalisée au sein du service de chirurgie maxillofaciale et esthétique concerne
la prise en charge de naevus géants, définis comme tout naevus qui ne peut étre excisé en un
seul temps. 20 cas ont été recrutés dont la majorité est d’age adulte. Plusieurs procédés de prise
en charge ont été utilisés principalement I'exérése itérative, I’expansion cutanée et les
autoplasties

Nul ne pourrait statuer présenter un schéma de prise en charge. Chaque cas se discute en
propre. Certes les techniques de chirurgie réparatrice restent le cheval de bataille, bien qu’elles
soient de réalisation longue et astreignante aussi bien pour le chirurgien que le patient.
L’exérese du naevus est formelle. L’indication du traitement se fera selon I’age, la localisation et
la taille du naevus. L’avénement de I'expansion cutanée a étendu les possibilités de plasties
locales, néanmoins, on note un retour actuel vers les exéréses itératives particulierement chez
I’enfant a peau souple. Les techniques de surface constituent une alternative intéressante si
aucune chirurgie ne peut étre envisagée.

L’étiopathogénie inconnue de nos jours, pourrait présenter dans le futur d’autres
solutions de traitement ou de prévention. Le champ de recherche dans le naevus géant reste
fertile. Les innovations techniques telles que les substituts cutanés et laser CO; pulsé paraissent

des techniques séduisantes, qu’on ne peut pour le moment utiliser dans notre contexte.
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Résumé

Le naevus géant (NG) est une affection rare engageant le pronostic vital vu le risque de
transformation mélanomateuse. De prise en charge difficile, il entraine des conséquences
psychosociales allant jusqu’a I’exclusion. Nous proposons a travers une étude prospective du
mois de mai 2007 au mois de juin 2010, I'analyse de la prise en charge de cette pathologie.
Nous avons colligé 20 cas de NG dont 45% de sexe masculin. L’age moyen est de 19,065 ans. Le
naevus était hétérochromique dans 80% des cas et associé a des naevus satellites dans 45% des
cas. Il représentait 30% de surface cervico-faciale pour les localisations céphaliques et 21% de la
surface corporelle pour les autres localisations. L’abstention thérapeutique a été adoptée dans 1
cas, I'exérese itérative dans 4 cas, la greffe peau totale dans 2 cas, les autoplasties dans 3 cas,
I’expansion cutanée dans 2 cas, la dermabrasion dans 4 cas et la chirurgie combinée dans 4 cas.
2 cas de résurgence ont été observés. Nos résultats montrent que la chirurgie garde une place
primordiale dans la prise en charge des naevus géants par rapport aux techniques de surface. La

prise en charge du NG doit étre discutée au cas par cas.

Mots-clés : naevus géant - prise en charge - chirurgie - laser - dermanrasion - curetage.
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Summary

Giant nevus (GN) is a rare life-threating affection because of the risk of melanoma
transformation. Its management is difficult. It leads up to psychosocial consequences. We
propose through a prospective study fron May 2007 to June 2010, the analysis of the
management of this disease. We collected 20cases of which 45% are male. The average age is
19,065 years. The nevus was heterochromic in 80% of cases and associated with satellites nevi
in 45% of cases. It represented 30% of head and neck surface for the cephalic locations and 21%
of body surface for other locations . the abstention has been adopted in one case, the iterative
excision in 4 cases, the skin graft in 2 cases, autoplasty in 3 cases, skin expansion in 2 cases,
dermabrasion in 4 cases and combined surgery in 4 cases. We report 2 cases of recurrence. Our
results show that surgery maintains its position in the treatment of giant nevi. The management

of GN should be considered case by case.

Key-words: giant nevus - management - surgery - laser - dermabrasion - curettage.
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