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Définition et données générales
Définition

Une mélanonychie longitudinale (ML) est une bande pigmen-
tée qui s’étend de la région matricielle a la région distale
de ongle, due a la production de pigment mélanique par
les mélanocytes matriciels.

Mécanismes

Deux mécanismes sont responsables des ML: activation
mélanocytaire sans augmentation du nombre de mélano-
cytes (ML fonctionnelles) ou prolifération mélanocytaire :
lentigo, naevus, mélanome.

Données histologiques

Les mélanocytes matriciels sont moins nombreux au niveau
de la matrice avec 217/mm? dans la matrice proximale et
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132/mm? dans la matrice distale [1] qu’au niveau de la peau
(1150/mm?) et souvent quiescents chez les sujets a peau
claire, non détectables par la coloration de Fontana. Dans
la matrice proximale, la plupart des mélanocytes sont dor-
mants et ne produisent pas de pigment tandis que dans
la matrice distale, 50% sont dormants et 50% sont actifs
[1]. Cette densité et cette activité plus importante des
mélanocytes au niveau de la matrice distale expliquent
I’origine souvent distale des ML, ce qui est favorable car
les risques dystrophiques sont plus importants en cas de
chirurgie matricielle proximale. Au niveau du lit unguéal,
les mélanocytes sont encore plus rares avec une moyenne
de 45 mélanocytes par mm? et dormants [1]. La densité des
mélanocytes peut étre mesurée en routine par le nombre
de mélanocytes intra-épithéliaux sur une longueur de 1 mm
de jonction dermo-épidermique de matrice ou de lit. Dans
’ongle normal, la densité est de 4a 9 mélanocytes/mm de
matrice [2].

Il est important de savoir que dans la matrice distale, les
mélanocytes sont localisés dans les 1™ et 2° assises basales
alors que dans la matrice proximale, ils sont situés au niveau
des 2° a 4° assises germinatives afin d’éviter d’interpréter la
présence physiologique de mélanocytes a ce niveau comme
des images de migration [1].

Les mélanocytes sont petits, possédant souvent des den-
drites fines. Ils sont difficiles a voir a HES en ’absence
d’hyperplasie et des immunomarquages par 'HMB45et le
Mélan-A sont utiles pour mieux les visualiser. La sensibilité
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de ’HMBA45 est plus importante que celle de Mélan-A. La pro-
téine S100 ne doit pas étre utilisée ou du moins pas isolément
car beaucoup de mélanocytes intra-matriciels ne sont pas
marqués par cet anticorps [3].

Données cliniques

Il est parfois possible de suspecter la nature bénigne de la ou
des ML par un interrogatoire complet, un examen clinique
cutanéo-mugqueux et le suivi sur plusieurs mois avec une ico-
nographie. On précisera la date d’apparition de la bande et
son évolutivité, sa taille, le caractére bien limité ou flou de
ses bords, sa couleur homogéne ou hétérogene [4].

La dermatoscopie peut aider au diagnostic: la cou-
leur du fond et des bandes oriente vers une activation
(gris) ou une prolifération (brun-noir). En cas de proli-
fération mélanocytaire, des lignes fines de taille et de
couleur homogeéne plaident en faveur d’une lésion bénigne,
des bandes d’épaisseur inégale, espacées irrégulierement,
perdant leur parallélisme sont en faveur d’une lésion
maligne [5,6].

La regle est d’intervenir sur toute ML suspecte dans la
crainte d’un mélanome in situ voire invasif. L'exérése sera
décidée en fonction de différents critéres anamnestiques,
cliniques et dermatoscopiques. Certains éléments cliniques
sont en faveur d’un mélanome et incitent a U'exérese:
patient a haut risque de mélanome (phototype clair, anté-
cédent de mélanome, multiples navus), survenue de la ML
a ’age adulte, atteinte du pouce, de Uindex ou du gros
orteil, coloration hétérochrome et bords mal limités, évo-
lution de la lésion qui s’élargit, atteinte de la tablette avec
destruction partielle ou totale de celle-ci, débordement pig-
mentaire péri-unguéal ou signe de Hutchinson. Aucun critére
n’est pathognomonique de prolifération mélanocytaire aty-
pique et ’élément clinique capital est U’évolutivité de la
lésion dans le temps, et notamment son élargissement et/ou
’apparition progressive de plusieurs bandes sur le méme
ongle.

Ces données cliniques et dermatoscopiques permettent
d’orienter vers une lésion bénigne ou maligne mais le
diagnostic ne peut étre affirmé que par ’étude anatomo-
pathologique de la lésion [4].

Données chirurgicales

La lésion responsable de la pigmentation est localisée au
niveau de la matrice. Celle-ci fera ’objet du prélévement
aprés avoir soulevé le repli proximal, la partie proximale
de la lame unguéale et visualisé directement la zone pig-
mentée. La dermatoscopie peropératoire peut apporter
des arguments permettant le diagnostic étiologique [7]. La
microscopie confocale peropératoire parait bien corrélée
aux résultats histologiques [8].

La technique d’exérese de la ML dépend de plusieurs fac-
teurs : largeur de la bande, situation médiane ou latérale de
la ML, siége au niveau de la matrice proximale et/ou distale
[9]. L'exérése totale de la lésion est indispensable car la
biopsie ne permet qu’une analyse histologique partielle de
la lésion et rend son suivi clinique difficile.

Le siége de la lésion matricielle responsable de la ML
peut étre suspecté par la dermatoscopie du bord libre de la
tablette ou aprés avoir pratiqué un prélévement de lame

unguéale distale: la présence de pigment mélanique se
traduit par de multiples grains brunatres colorés par le
Fontana au sein des onychocytes. La présence du pigment
dans la partie profonde de la tablette suggére une ori-
gine matricielle distale alors que sa localisation dans la
partie superficielle de la tablette évoque une origine matri-
cielle proximale et donc un prélévement a risque cicatriciel.
Les dépots hématiques ont un aspect différent, apparais-
sant comme des flaques brun-rougeatre non colorées par le
Perls en ’absence d’hémosidérine, colorées par le bleu de
toluidine.

Différents types de prélévements sont possibles, adaptés
a la forme de la lésion: punch, carré ou rectangle verti-
cal, ou croissant transversal, exérése latéro-longitudinale
voire exérese totale d’appareil unguéal d’emblée. Le préle-
vement par shaving ne retire que U’épithélium matriciel et
un mince fragment de derme superficiel ne laissant que des
séquelles minimes.

La piéce sera orientée et accompagnée par un schéma
repére en indiquant le type de prélévement, son siege précis
au niveau de U'appareil unguéal et par des renseignements
cliniques adaptés [10]. Lhistologie des lésions mélanocy-
taires est souvent difficile, d’ou la nécessité de réunir ces
conditions optimales pour porter un diagnostic.

Au laboratoire: la piéce, souvent de petite taille s’il
s’agit d’un carré ou d’un rectangle matriciel, sera correc-
tement orientée avant d’étre incluse en paraffine [10]. De
premiéres coupes seront réalisées ; elles permettent de véri-
fier la bonne qualité de cette inclusion et de la corriger si
besoin. Des coupes sériées seront ensuite effectuées avec
une coloration standard par ’"hématéine-éosine, éventuel-
lement une coloration de Fontana et des immunomarquages
qui peuvent étre réalisés sur plusieurs niveaux. Il faut veiller
a ce que tout le bloc soit débité afin de pouvoir étudier toute
la lésion.

Etiologies des ML
ML fonctionnelles

Elles représentent 73 % des ML monodactyliques de !’adulte
(Fig. 1).

Mécanisme et étiologies

Les mélanonychies fonctionnelles ont des causes multiples :

e ethnique: les ML ethniques affectent 77 % des sujets a
peau noire de 20 ans allant jusqu’a 95% a [’age de 50 ans;
elles sont souvent multiples, bien limitées, de largeur
variable et de coloration plus ou moins foncée. Les ML
ethniques sont surtout localisées sur les doigts les plus
impliqués dans la préhension (pouce, index, majeur) ou
sujets a traumatismes (gros orteil) [11,12]. Le nombre et
I’épaisseur de ces ML augmentent avec ’age. A ’opposé,
la fréquence des ML est de 1% chez les sujets a peau
claire;

e traumatique (manucure, friction des onychotillomanies
avec atteinte parfois des 2 pouces, frottement des orteils
dans les chaussures avec atteinte symétrique des parties
latérales externes des 4° et 5° orteils, du gros orteil che-
vauché par le 2° orteil plus long que le premier);

© 2023 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 14/03/2023 par Société Frangaise de Dermatologie (577230). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.



Mélanonychies longitudinales

55

A

Figure 1.

ML fonctionnelle. A. Bande pigmentée latérale brun-grisatre du gros orteil chez une femme de 42 ans d’apparition récente.

B. Carré matriciel: absence d’hyperplasie mélanocytaire. C. HMB45: mélanocytes en nombre normal sans hyperplasie mélanocytaire.

D. Mélan-A: mélanocytes en nombre normal.

e causes systémiques: maladies de Laugier-Hunzinker, de
Peutz-Jeghers, d’Addison;

e ijatrogene, médicamenteux (doxorubicine, 5FU, AZT, pso-
raléenes);

e grossesse, radiothérapie, séropositivité pour le VIH.

Histopathologie

On ne trouve pas d’augmentation du nombre des mélano-
cytes, la ML étant liée a une stimulation fonctionnelle des
mélanocytes matures avec transfert du pigment des méla-
nocytes aux kératinocytes.

La pigmentation de la basale est d’intensité variable. La
coloration de Fontana est parfois nécessaire quand cette
pigmentation est peu marquée et permet de visualiser les
dendrites des mélanocytes. Ailleurs la pigmentation est plus
nette, parfois étendue a tout I’épithélium. Le faible nombre
de mélanocytes contrastant avec cette pigmentation nette
est un bon signe de bénignité.

Les mélanocytes sont difficiles a voir sur les colora-
tions standard et les immunomarquages par ’HMB45et le
Mélan-A permettront de les visualiser, retrouvant entre 4 et
10 mélanocytes (moyenne de 7,7) par mm, en position basale
et supra-basale et de constater ’absence de prolifération
[2].

Le pathologiste porte le diagnostic d’activation mélano-
cytaire mais ne peut préciser la cause de celle-ci [10].

Lentigo

Il représente 9% des mélanonychies longitudinales de
I’adulte [13] et 30% de celles de ’enfant [14]. Il se traduit
par une bande brune de couleur homogéne bien limitée.

Histopathologie

Il est défini par une augmentation discréte a modérée du
nombre de mélanocytes (10a 31 par mm) [2] associée a une
papillomatose réguliere. Cette augmentation est en géné-
ral visible sur les colorations standard mais on s’aidera des
immunomarquages par ’HMB45 et le Mélan-A pour bien les
visualiser. Les mélanocytes, d’aspect parfois dendritique,
restent isolés sans confluence. Les atypies cytologiques
sont absentes ou discrétes. Quelques images de migration
peuvent étre observées mais restent focales. La pigmenta-
tion est souvent limitée au tiers inférieur de I’épithélium,
parfois plus étendue. Le derme superficiel renferme souvent
quelques mélanophages.

Cependant, ’allongement des crétes épidermiques sou-
vent beaucoup plus discret que dans le lentigo cutané et
la faible densité des mélanocytes de U’appareil unguéal
par rapport a la densité cutanée rendent parfois diffi-
cile le diagnostic entre ML fonctionnelle par activation et
lentigo.

Neevus

Données cliniques

Au total, 48% des ML de U’enfant [14] et 12% des ML de
I’adulte correspondent a des naevus (Fig. 2—5). Ils sont
rarement congénitaux, souvent acquis, apparaissant dans la
petite enfance ou aprés la puberté [15].

Cliniquement, ils se traduisent par une mélanonychie lon-
gitudinale souvent foncée, parfois plus claire qui peut dans
certains cas s’estomper spontanément [16].

La lésion siége le plus souvent sur les doigts, notamment
le pouce. Sa largeur est de plus de 3mm dans 1 cas sur 2. La
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Figure 2.

Navus. A. ML foncée depuis 5 ans chez une fillette de 11 ans. B. Piece d’exéreése latéro-longitudinale. C. Prolifération de theques

au niveau de la matrice, le pigment s’éliminant dans la tablette en regard.

Figure 3.

ML est parfois totale ou peut comporter plusieurs couleurs
ce qui chez un adulte serait hautement suspect.

L’interrogatoire retrouve souvent une modification
récente de la couleur ou de ’épaisseur de la bande [15].
Une pigmentation du repli proximal et de la cuticule peut
étre observée. Dans environ un cas sur 3, on peut obser-
ver une pigmentation du repli proximal et de la cuticule.
On parle alors de pseudo-signe de Hutchinson observé ici
dans 2situations: le pigment localisé a la matrice est
visible au niveau de ces tissus péri-unguéaux en raison
de le transparence de ces tissus; la prolifération naevique
s’étend au repli, a U’hyponychium avec une pigmenta-
tion de ces zones [17]. Lorsque la lésion est tres sombre,
la présence d’une grande quantité de mélanine dans la
tablette lui donne une friabilité distale (dédoublement,
fissure).

La dermatoscopie met en évidence la présence de bandes
fines de taille et de couleur homogénes sur un fond brun.

Naevus. A. ML de Uorteil chez un enfant de 14 ans. B. Nombreuses theques au niveau de la matrice. C. HMB45 : theques au niveau
de la matrice sans image de migration. D. Mélan-A : nombreuses theques au niveau de la matrice sans image de migration.

Histopathologie

On observe la présence de theéques au niveau de la matrice,
s’étendant souvent a la partie ventrale du repli proximal,
plus rarement a la partie dorsale du repli proximal et/ou
a Uhyponychium. Ces localisations ne sont pas visibles sur
les carrés ou rectangles matriciels et sont uniquement trou-
vées sur les biopsies ou les exéréses latéro-longitudinales ou
d’appareil unguéal. Elles sont responsables de la pigmenta-
tion péri-unguéale qui peut étre observée dans les navus
(pseudo-Hutchinson). L’extension des théques au lit est rare.
Les théques sont souvent réguliéres mais dans certains
cas, quelques atypies peuvent étre observées, en général
peu nombreuses. Les théques peuvent étre associées ou non
a des mélanocytes isolés avec parfois quelques images de
migration au sein de |’épithélium matriciel. Quelques méla-
nophages sont souvent visibles dans le derme superficiel.
La plupart des naevus de I’appareil unguéal sont unique-
ment jonctionnels [14—16]. Dans les navus composés, la

Figure 4.

Naevus. A.ML faite de plusieurs bandes avec pigmentation du repli (pseudo-Hutchinson) chez une femme de 36ans.
B. Prolifération naevique de la face ventrale du repli et de la matrice. C. Détail : prolifération naevique de la face ventrale du repli responsable
de 'aspect clinique de pigmentation du repli. D. Détail de la prolifération navique du repli.
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Figure 5.

Naevus. A.Large ML ancienne avec modification récente chez une femme de 38ans. B. Carré matriciel : théques pigmentées.

C. Détail : theques pigmentées et mélanocytes isolés en situation basale et supra-basale. D. HMB45 : théques et mélanocytes sans image de

migration. E. Mélan-A theques et mélanocytes sans image de migration.

composante dermique est en général observée au niveau de
’hyponychium.

Dans les navus de ’enfant, on peut observer des atypies
cytologiques légeres a modérées, des images de migration
mélanocytaire parfois marquées [13—15]. Les mélanocytes
peuvent étre nombreux jusqu’a 117/mm de jonction [15].
Si chez un adulte, ces critéres invitent a évoquer un méla-
nome in situ, il est préférable devant de telles images chez
un enfant de parler de prolifération mélanocytaire jonction-
nelle atypique et de ne pas porter par exces le diagnostic de
mélanome in situ [14,15]. Celui-ci est exceptionnel a cet age
avec seulement des cas isolés de mélanome in situ rapportés
dans la littérature [18—23]. Dans la limite des descriptions
morphologiques et des photos des ces cas dans les articles,
on peut d’ailleurs se demander s’il s’agit d’authentiques
mélanomes ou plutét de ce que certains auteurs et nous-
mémes qualifions de prolifération mélanocytaire atypique
de Uenfant [15].

Mélanome

Données cliniques

Dans 76 % des cas le mélanome prend ’aspect d’une ML évo-
lutive, de ’adulte plus souvent de sexe féminin, avec un pic
de fréquence entre 50 et 70ans, touchant surtout le pouce
puis le gros orteil.

La ML mesure souvent 6 mm ou plus, est brun-noir, a
bords flous [24]. La ML peut étre plus fine, mesurant méme
moins de 3mm [25—27]. Les criteres ABCDE ont été proposés
pour aider le clinicien a faire le diagnostic de mélanome:
A comme age, afro-américain et asiatique, B comme bande
brun-noir d’au moins 3 mm de largeur, C comme changement

de la lésion D comme doigt (pouce, orteil, index), E comme
extension du pigment (signe de Hutchinson) et F comme
antécédent familial de mélanome [28].

L’apparition progressive de plusieurs ML sur un méme
ongle incite a la méfiance.

Des modifications de la tablette en regard de la ML
(soulévement, dystrophie) ou l’apparition d’une tumeur pig-
mentée sur une ML font suspecter un mélanome invasif.

Dans environ 30% des cas, le mélanome invasif est
achromique, pouvant se manifester initialement par une
érythronychie longitudinale, une trachyonychie et en cas
de diagnostic retardé par un nodule ulcéré ou un bourgeon
charnu. A Uinterrogatoire, on retrouve parfois la notion de
pigmentation antérieure transitoire.

Le signe de Hutchinson correspond a l’extension laté-
rale du mélanome dans le tissu péri-unguéal et est malin
par définition [17]. Bien qu’il soit tentant pour le clinicien
d’effectuer une biopsie au niveau de la zone péri-unguéale,
il faut s’en abstenir car [’aspect histopathologique peut étre
faussement rassurant : dans cette partie latérale du méla-
nome, les altérations sont souvent discretes avec parfois une
simple pigmentation de la basale ou une hyperplasie méla-
nocytaire atypique sans migration intra-épidermique [10].
Comme nous ’avons vu plus haut, des aspects de pseudo-
Hutchinson sont observés dans des lésions bénignes (ML de
friction, Laugier) ou quand la pigmentation matricielle est
visible du fait de la transparence de la cuticule et de la
partie distale du repli sus-unguéal ; par ailleurs le repli sus-
unguéal peut étre lui-méme pigmenté, par exemple lors de
I’extension a son niveau d’un naevus bénin. Enfin des pseudo-
Hutchinson non mélanocytaires existent, notamment dans la
maladie de Bowen [17].
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Figure 7.  Mélanome in situ. A. ML totale chez un homme de 54 ans. B. Exérése d’appareil unguéal, intense prolifération de mélanocytes
globuleux aux noyaux irréguliers avec migration de cellules au sein de I’épithélium matriciel. C. Détail de la prolifération avec présence de
cellules haut situées. D. HMB45 : nombreux mélanocytes au niveau des assises basales et supra-basales avec images de migration. E. Mélan-A:
nombreux mélanocytes au niveau des assises basales et supra-basales avec images de migration.
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Figure 8.

Mélanome invasif. A. ML hétérogene avec altérations de la tablette faisant suspecter une invasion du derme. B. Incision du repli

qui est récliné, avulsion de la tablette repliée sur le coté, permettant la visualisation de la lésion pigmentée. C. Prolifération intradermique
ulcérée a droite; a gauche on retrouve la prolifération dans U’épithélium matriciel.

Des lignes longitudinales de couleur variable, d’épaisseur
et d’espacement irréguliers, floues sont des critéres derma-
toscopiques de malignité [6].

Le diagnostic est suspecté sur un ensemble d’éléments
anamnestiques, cliniques, évolutifs et dermatoscopiques et
sera confirmé par U’histologie.

Données histopathologiques

Mélanome in situ

Le mélanome in situ débute en général dans la matrice d’ou
il peut s’étendre a la partie ventrale du repli proximal ou
au lit unguéal (Fig. 6 et 7). Il est caractérisé par une aug-
mentation du nombre de mélanocytes au niveau de ’assise
basale. Dans la plupart des cas il s’agit d’un mélanome acro-
lentigineux.

Dans une étude récente, le nombre moyen de mélano-
cytes dans le mélanome était de 59 par mm de jonction
dermo-épidermique (de 39a 136) comparé a 15,3 par mm
(de 10a 31) pour le lentigo [2]. L’augmentation du nombre
des mélanocytes est cependant un critére insuffisant a lui
seul pour affirmer le diagnostic de mélanome in situ [25].
Quelques rares théques peuvent étre observées mais les
mélanocytes isolés sont nettement prédominants par rap-
port aux théques [25—29].

Dans les lésions débutantes les atypies sont modérées, de
méme que la migration pagétoide des mélanocytes au sein
de U’épithélium. Dans les lésions plus avancées, les méla-
nocytes sont confluents et les atypies sont plus marquées
avec des images de migration parfois florides, rendant le
diagnostic plus facile. Il n’y a en régle pas d’infiltrat inflam-
matoire dans le derme en regard.

Parfois, le diagnostic est difficile devant des atypies
modérées avec quelques images de migration mélanocytaire
et la confrontation anatomoclinique est alors essentielle : en
cas de lésion inquiétante pour le clinicien et suspecte pour
le pathologiste sans certitude absolue, on parlera de lésion
mélanocytaire atypique ou de mélanome in situ débutant et
une exérése de "appareil unguéal sera conseillée.

De maniere exceptionnelle, le mélanome in situ peut étre
achromique se traduisant par des altérations de la tablette
conduisant au diagnostic de psoriasis ou de lichen ; la biopsie
du lit redressera le diagnostic en retrouvant la prolifération
de cellules dans U’épithélium du lit [30].

Mélanome invasif
Le mélanome invasif est caractérisé par la présence de méla-
nocytes atypiques envahissant le derme (Fig. 8).

Il est plus difficile de déterminer le niveau de Clark
et Uindice de Breslow dans l'ongle que dans la peau a
cause de l’anatomie particuliére de ’appareil unguéal [10].
Pour le Clark, la distinction entre le derme papillaire et
réticulaire est souvent ardue et il n’y a souvent pas de
tissu adipeux entre le derme et le périoste au niveau de
’appareil unguéal : U’atteinte du périoste ou de l’os doit
donc étre classée en niveau V [31,32]. La mesure de l'indice
de Breslow est complexe en raison de l’absence de couche
granuleuse au niveau de la matrice et du lit en temps normal
avec cependant une fréquente métaplasie granuleuse dans
le mélanome et de l’acanthose fréquente de ’épithélium
augmentant ’épaisseur du Breslow méme si l’invasion est
limitée [32]. Dans une étude anglaise de 105cas, l’indice
de Breslow moyen était de 4,8 mm [33]. Une simple clas-
sification d’épaisseur d’indice de Breslow de plus ou moins
2,5 mm donnait des différences de survie nettes avec, dans
cette série, une survie a 5ans de 88 % pour un indice de Bres-
low inférieur ou égal a 2,5mm et de moins de 40 % pour un
indice de Breslow de plus de 2,5mm [33].

L’immunohistochimie, particulierement utile pour le
diagnostic de mélanome in situ, et également pour
’appréciation des marges d’exérése dans les lésions débu-
tantes, est moins utile dans les lésions invasives, dans
lesquelles la protéine S100 est plus sensible et seule positive
dans le mélanome desmoplastique.

Données thérapeutiques

En raison de l’anatomie particuliere de !’appareil unguéal,
il est difficile d’obtenir les marges recommandées dans
’exérése des mélanomes des autres localisations cutanées.
En pratique, la plupart des auteurs traitent les mélanomes
in situ et invasifs débutants (moins de 0,5mm) par une exé-
rése d’appareil unguéal avec des marges allant de 5a 10mm
avec des taux de survie de 100% et d’excellents résultats
fonctionnels et cosmétiques [25—27,34—38]. Des récidives
locales sont possibles survenant parfois plusieurs années
aprés la premiere intervention ; elles sont in situ ou invasives
traitées par amputation [26,37]. Le traitement des méla-
nomes invasifs de plus de 0,5 mm repose sur l’amputation la

© 2023 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 14/03/2023 par Société Francaise de Dermatologie (577230). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.

Formation médicale continue




]
-
c
R
c
o
(%)
Q
©
-
©
‘O
S
c
0
)
©
=
B
o
L

60

I. Moulonguet, S. Goettmann-Bonvallot

plus fonctionnelle possible en fonction de I’épaisseur de la
lésion.
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