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Introduction

Le  trichoblastome  est  la  tumeur  pilaire  bénigne  la  plus  fré-
quente.  Il  est  caractérisé  par  une  différenciation  vers  les
éléments  du  segment  inférieur  du  follicule  pileux.  Ce  seg-
ment  inférieur  correspond  à  la  partie  transitoire  du  follicule,
développée  à  chaque  cycle  pilaire  à  partir  de  l’interaction
entre  le  bulge  pilaire  (contenant  les  cellules  souches  folli-
culaires)  et  le  tissu  conjonctif  de  la  papille  dermique.  Le
trichoblastome  est  donc  également  caractérisé  histologi-
quement  par  l’interaction  entre  son  contingent  épithélial
et  son  stroma  qui  rappelle  la  papille  pilaire.  Pour  décrire  la
cellule  composant  les  trichoblastomes,  on  utilise  parfois  le
terme  de  « trichoblaste  »,  qui  correspondrait  à  une  cellule
folliculaire  germinative  immature,  non  maligne,  possible-
ment  dérivée  du  bulge  pilaire.

Les  trichoblastomes  ont  été  individualisés  initialement
par  Headington  dans  les  années  1970,  puis  plus  précisé-
ment  décrits  par  Ackerman,  dans  son  traité  sur  les  tumeurs
annexielles  folliculaires  [1,2].  Pour  la  grande  majorité  des
auteurs,  les  trichoépithéliomes  sont  des  trichoblastomes,
et  représentent  un  groupe  de  tumeurs  avec  une  plus  fré-
quente  maturation  kératosique  (trichoblastome  « mature  »).
La  classification  de  l’OMS  ne  différencie  pas  les  trichoépi-
théliomes  des  trichoblastomes,  et  recommande  l’usage  du

terme  trichoblastome  pour  l’ensemble  de  ces  tumeurs.
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e  trichoblastome  est  le  plus  souvent  une  papule  de  petite
aille,  inférieure  à  1  cm,  isolée.  Elle  a  des  contours  réguliers,
ne  surface  lisse  non  ulcérée,  et  est  parfois  pigmen-
ée,  pouvant  alors  évoquer  un  carcinome  basocellulaire
atoué.

Le  trichoblastome  touche  les  adultes  de  tout  âge,  avec
ne  moyenne  d’âge  de  survenue  autour  de  40  ans.  Il  est  plus
réquent  chez  la  femme  que  l’homme.  Il  n’existe  pas  de  don-
ées  épidémiologiques  précises  sur  son  incidence,  ni  sur  le
ex-ratio  exact.  Dans  les  formes  multiples,  d’origine  géné-
ique  (voir  infra),  les  lésions  apparaissent  dès  l’adolescence
Fig.  1).

Les  trichoblastomes  peuvent  survenir  sur  toutes  les
égions  pileuses.  Ils  sont  donc  fréquents  sur  le  visage  et  le
uir  chevelu,  mais  sont  également  fréquents  sur  le  tronc,
es  membres,  et  même  en  région  inguino-périnéale.  Les  tri-
hoblastomes  sont  une  des  complications  tumorales  les  plus
réquentes  survenant  sur  les  nævus  sébacés  (hamartomes
ébacés  de  Jadassohn).

Certains  trichoblastomes  sont  particuliers  par  leur  taille
mportante,  et  leur  caractère  clinique  nodulaire,  parfois
olypoïde,  parfois  plus  enchâssé  en  profondeur.  Ces  formes
e  grande  taille  sont  rares,  mais  connues  depuis  la  descrip-
ion  princeps  du  trichoblastome.  Elles  correspondent  parfois
 des  tumeurs  ayant  une  infiltration  histologique  profonde
usque  dans  le  muscle  strié.  On  ne  connaît  pas  les  particu-
arités  évolutives  de  ces  formes  de  trichoblastome  « géant  »
u  localement  « agressif  ».
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Figure 3. Trichoblastome. Massifs épithéliaux parfois cribri-
formes, au sein d’un stroma cellulaire concentrique abondant.
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igure 1. Trichoépithéliomatose (maladie de Brooke-Fordyce).

istopathologie

our  faire  le  diagnostic  de  trichoblastome,  les  critères
rchitecturaux  sont  primordiaux,  en  plus  des  critères  cyto-
ogiques.  Ceci  explique  que  le  diagnostic  de  trichoblastome
st  parfois  difficile  à  affirmer  sur  des  biopsies  partielles  de
a  lésion.

Le  trichoblastome  est  une  tumeur  bien  limitée,  le  plus
ouvent  grossièrement  nodulaire  et  à  bordure  non  invasive
Fig.  2).  Il  n’est  pas  connecté  à  l’épiderme,  ou  seulement
rès  focalement,  semblant  alors  naître  d’un  follicule  pré-
xistant.  Typiquement,  la  tumeur  n’ulcère  pas  l’épiderme.

La  prolifération  épithéliale  est  faite  de  cellules  basa-
oïdes  aux  noyaux  réguliers,  sans  atypie.  Elle  est  organisée

n  nodules  de  taille  variable,  parfois  cribriformes  (Fig.  3).
es  nodules  sont  souvent  arborescents,  en  « feuille  de  fou-
ère  » ou  en  « grappe  de  raisins  » (Fig.  4).  Une  organisation

igure 2. Trichoblastome. Lésion nodulaire, bien limitée, der-
ique, sans connexion à l’épiderme (HES, × 10).

t
é
(
i
e
p
t
c

F
t

asson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 14/03/2023 par Société Française de
ente de rétraction entre le stroma et le derme sain adjacent en
as. (HES, × 100).

n  travées  régulières,  ondulées,  anastomotiques,  ruban-
ées  peut  être  visible,  réalisant  une  image  de  « labyrinthe  »
Fig.  5).  Au  sein  des  massifs  épithéliaux,  il  existe  souvent
ne  différenciation  kératinisante,  sous  la  forme  de  grains
e  trichohyaline  rouge  au  sein  des  cytoplasmes,  ou  au
aximum  avec  formation  de  petits  kystes  kératinisants

nfundibulaires  (Fig.  6).
Le  stroma  est  remarquable  :  il  est  souvent  abondant,

iche  en  cellules  fusiformes  (dont  la  morphologie  rappelle
es  fibroblastes  de  la  papille  pilaire)  sur  un  fond  fibreux
âche,  avec  une  organisation  concentrique  aux  massifs  épi-
héliaux.  Il  n’y  a  pas  de  fente  de  rétraction  entre  ces  massifs
pithéliaux  et  le  stroma.  L’intrication  des  deux  éléments
stroma  et  prolifération  épithéliale)  forme  focalement  une
mage  de  papille  folliculaire  primitive  (Fig.  7)  —  image  qui
st  très  en  faveur  du  diagnostic  de  trichoblastome,  mais  qui

eut  parfois  manquer.  Il  existe  souvent  une  fente  de  rétrac-
ion  artéfactuelle  en  périphérie  au-delà  du  stroma,  entre
elui-ci  et  le  derme  sain  (Fig.  3).

igure 4. Trichoblastome. Massifs épithéliaux arborescents, avec
ravées rubannées anastomosées (HES, × 100).

 Dermatologie (577230). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.
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Figure 5. Trichoblastome. Aspect de travées en labyrinthe (HES,
× 200).

Figure 6. Kyste kératinisant au sein d’un trichoblastome (tricho-
blastome mature, ou trichoépithéliome) (HES, × 100).

Figure 7. Trichoblastome. Papille folliculaire primitive. Invagina-
tion du stroma fusocellulaire dans le massif épithélial (HES, × 400).
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La  composante  épithéliale  de  la  tumeur  peut  contenir
ne  hyperplasie  mélanocytaire  régulière,  avec  une  pigmen-
ation  mélanique  des  cellules  épithéliales.  Plus  souvent,  des
élanophages  relativement  nombreux  sont  présents  dans

e  stroma.  L’activité  mitotique  est  variable  au  sein  de  la
omposante  épithéliale.  Elle  n’est  pas  d’une  grande  aide
ans  le  diagnostic  différentiel.  Il  n’y  a  normalement  pas
e  nécrose  au  sein  des  massifs  épithéliaux,  même  dans  les
ésions  de  grande  taille,  ni  de  mitose  atypique.

Les  variantes  histologiques  rares  du  trichoblastome
ncluent  les  formes  à  cellules  claires,  à cellules  granuleuses
3], les  formes  combinées  à  d’autres  tumeurs  folliculaires
porome  folliculaire—kératose  folliculaire  inversée)  [4],  les
ormes  combinées  à  des  tumeurs  mélanocytaires  bénignes
nævus  commun,  nævus  bleu)  [5],  ou  les  formes  à  différen-
iation  matricielle  [6].

iagnostic différentiel

e  diagnostic  différentiel  principal  du  trichoblastome  est  le
arcinome  basocellulaire  (CBC).

Ce  dernier  est  plus  irrégulier  dans  son  architecture,
arfois  nettement  plus  invasive  et  destructrice,  avec  une
lcération  épidermique  fréquente.  Le  stroma  est  souvent
oins  abondant,  avec  des  fentes  de  rétraction  entre  les  mas-

ifs  épithéliaux  et  le  stroma,  et  l’absence  d’image  de  papille
olliculaire  primitive.  L’organisation  en  palissade  périphé-
ique  des  cellules  épithéliales  est  plus  visible  dans  le  CBC
ue  dans  le  trichoblastome,  mais  ce  critère  n’est  pas  dis-
riminant  à  lui  seul,  car  l’organisation  palissadique  existe
ocalement  dans  le  trichoblastome.  Par  ailleurs,  dans  cer-
aines  lésions,  coexistent  des  zones  de  trichoblastome  et  des
ones  de  carcinome  basocellulaire,  faisant  poser  la  question
’une  filiation  entre  les  deux.

L’immunohistochimie  n’apporte  pas  une  grande  aide  au
iagnostic  sur  des  pièces  d’exérèse  où  l’architecture  de  la
ésion  peut  être  entièrement  examinée.  Elle  est  parfois  utile
ur  des  biopsies  partielles,  où  le  diagnostic  différentiel  est
ifficile.  Le  profil  d’expression  des  cytokératines  AE1-AE3,
K5,  CK14,  CK17  est  similaire  entre  CBC  et  trichoblastome.
a  présence  de  cellules  de  Merkel  CK20+  intratumorales
erait  en  faveur  d’un  trichoblastome  plus  que  d’un  CBC  [7].
e  critère  est  cependant  très  souvent  d’interprétation  dif-
cile.  De  la  même  manière,  les  profils  d’expression  de  Bcl2,
D34  et  CD10,  rapportés  dans  la  littérature  pour  différen-
ier  CBC  et  trichoblastome,  sont  peu  reproductibles,  avec
ne  mauvaise  sensibilité  et  spécificité.  Plus  récemment,
’expression  de  PHLDA1,  un  marqueur  des  cellules  souches
olliculaires,  a  été  rapportée  dans  les  trichoblastomes,  alors
u’elle  est  le  plus  souvent  absente  des  CBC  [8].

ormes multiples d’origine génétique

a  maladie  de  Brooke-Fordyce  ou  trichoépithéliomatose  est
ne  maladie  à  transmission  autosomique  dominante.  Dans
ette  affection,  les  patients  développent  de  nombreuses

ésions  papuleuses  de  taille  variable,  prédominant  sur  le
isage,  et  notamment  la  région  nasale  et  périnasale.

La  maladie  de  Brooke-Spiegler  est  une  maladie  à  trans-
ission  autosomique  dominante  également,  caractérisée
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ar  de  nombreuses  tumeurs  cutanées,  à  type  de  cylindrome,
e  spiradénome  et  de  trichoblastome.  Les  2  affections  sont
iées  à  des  mutations  du  gène  CYLD, dont  l’expression  phé-
otypique  est  variable  en  fonction  de  la  mutation,  et  au  sein
’une  même  famille  [9].

Dans  le  syndrome  de  Gorlin,  ou  nævomatose  basocellu-
aire,  la  plupart  des  lésions  de  petite  taille  (hamartomes
asocellulaires)  ont  un  aspect  histologique  proche  du  tri-
hoblastome,  et  seules  certaines  ont  un  aspect  clinique
t  histologique  de  CBC  franc.  Dans  ce  syndrome,  il  existe
ouvent  des  lésions  difficiles  à  classer,  avec  des  zones  de
richoblastome  et  des  zones  plus  évocatrices  de  CBC.  Le  syn-
rome  de  Gorlin  est  lié  à  une  mutation  ou  une  délétion  du
ène  PTCH1, localisé  sur  le  chromosome  9p22.3  [10].

rise en charge thérapeutique

n  recommande  une  exérèse  simple  et  complète  de  la
ésion,  qui  permet  l’analyse  histologique  optimale,  et
’éliminer  les  diagnostics  différentiels  (surtout  le  CBC).  Les
xérèses  incomplètes  doivent  si  possible  être  complétées.
omme  pour  la  majorité  des  tumeurs  annexielles,  il  existe
n  risque  de  récidive  en  cas  d’exérèse  incomplète,  voire  de
ransformation  en  carcinome  (carcinome  trichoblastique).
a  fréquence  de  ces  éventuelles  récidives  ou  transforma-
ions  n’est  cependant  pas  connue.
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