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ntroduction

e  diagnostic  du  mélanome  unguéal  est  souvent  tardif,  avec

n  indice  de  Breslow  médian  bien  plus  élevé  que  pour  son
quivalent  cutané,  d’où  un  pronostic  souvent  plus  réservé.
n  faire  le  diagnostic  au  stade  intra-épithélial  reste  un  défi
linique  et  histologique  et  permet  une  prise  en  charge  plus
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imple  pour  le  patient,  avec  un  bien  meilleur  pronostic.  Nous
tudierons  ici  les  principales  caractéristiques  du  mélanome
n  situ  de  l’appareil  unguéal  (MISU),  ainsi  que  les  modalités
hérapeutiques.

linique

e  diagnostic  du  MISU  est  souvent  retardé:  le  délai  moyen
ntre  les  premiers  signes  et  le  diagnostic  est  de  4  à  5  ans
1,2].  L’âge  moyen  au  diagnostic  est  de  49  ans  et  il  existe  une
ette  prédominance  féminine  [1]. Le  MISU  est  plus  souvent
itué  sur  les  doigts  que  sur  les  orteils,  avec  une  atteinte
référentielle  des  pouces.  Au  pied  c’est  le  gros  orteil  qui
st  le  plus  souvent  touché.

Le  MISU  prend  le  plus  souvent  l’aspect  d’une  méla-
onychie  longitudinale  (ML)  évolutive  s’élargissant  ou
’obscurcissant  rapidement  (Fig.  1).  Cette  ML  est  généra-
ement  large  de  plus  de  3 mm,  irrégulière  avec  des  bords
ous,  sombre  et  de  couleur  hétérogène.  Mais  une  ML  fine  et
laire  ne  doit  pas  faire  éliminer  le  diagnostic  de  mélanome
ar  la  ML  est  parfois  étroite,  mesurant  moins  de  3  mm  [1,2]

Fig.  2).  L’élargissement  ou  l’assombrissement  d’une  ML  sont
es  critères  diagnostiques  majeurs  et  doivent  conduire  à
’exploration  de  cette  bande.  Le  signe  de  Hutchinson  qui
orrespond  à  l’extension  du  MISU  aux  tissus  péri-unguéaux
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Figure 1. MISU: large mélanonychie hétérogène évocatrice de
mélanome.

Figure 2. MISU: fine mélanonychie hétérogène.
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igure 3. MISU: onychorrhexis.

st  inconstant,  observé  dans  14  à  35%  des  cas  selon  les  séries
1].

Plus  rarement  le  MISU  est  achromique  prenant  un  aspect
rompeur  en  simulant  un  lichen  plan  ou  un  psoriasis  (Fig.  3)
1—4].  De  principe,  toute  onychodystrophie  monodactylique
cquise  inexpliquée  est  suspecte  et  doit  conduire  à  une
xploration  de  la  lésion.

Enfin  le  MISU  peut  se  traduire  par  une  pigmentation  péri-
nguéale  isolée  (Fig.  4)  [1].

ermatoscopie et microscopie confocale
er-opératoire

a  dermatoscopie  est  un  outil  important  du  diagnostic  de
IS.  Elle  doit  porter  sur  tout  l’appareil  unguéal  y  compris

es  replis.  Des  lignes  irrégulières,  de  couleur,  d’espacement
t  de  largeur  variables  avec  une  perte  du  parallélisme  sont
vocatrices  de  MISU  [3]  (Fig.  5).  Le  caractère  asymétrique
ar  rapport  à  une  ligne  médiane  fictive,  l’aspect  flou  des
ords  de  la  ML,  la  présence  d’un  signe  de  Hutchinson  sont
es  éléments  importants  du  diagnostic  [5].

La  microscopie  confocale  per-opératoire  est  un  outil  inté-

essant  mais  qui  ne  peut  être  pratiqué  que  dans  certains
entres  équipés.  Cette  méthode  combine  le  diagnostic  et  le
raitement  en  un  seul  temps  [6].
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tion  dirigée  ou  une  greffe.  Ce  geste  permet  un  bon  résultat

© 2023 Elsevier 
igure 4. MISU: pigmentation péri-unguéale avec dystrophie de
a tablette.

Le  diagnostic  est  suspecté  sur  un  ensemble  d’éléments
namnestiques,  cliniques,  dermatoscopiques  et  sera
onfirmé  par  l’histologie.  L’élément  capital  est  l’évolutivité
e  la  lésion  dans  le  temps  et  notamment  son  élargissement.

istopathologie

’atteinte  est  habituellement  matricielle,  le  mélanome
tteignant  exclusivement  le  lit  étant  beaucoup  plus  rare.
a  lésion  responsable  de  la  pigmentation  est  localisée  au
iveau  de  la  matrice.  Cette  lésion  pigmentaire  matricielle
era  réséquée.  Après  une  anesthésie  de  l’appareil  unguéal,
n  pratique  deux  incisions  à  45◦ de  chaque  côté  du  repli
us  unguéal  proximal,  qu’on  va  relever  pour  mettre  à  nu
a  matrice,  permettant  de  visualiser  directement  la  zone
igmentée  (Fig.  6A  et  B).  L’exérèse  de  toute  la  lésion  pig-
entée  matricielle  doit  être  systématiquement  pratiquée.

es  biopsies  au  punch  ou  en  fuseau  sont  à  proscrire,  car  elles
e  permettent  qu’une  analyse  histologique  partielle  de  la
ésion  et  modifient  l’aspect  clinique  de  la  lésion  restante,
e  qui  complique  considérablement  le  suivi  clinique  [7].

Le  MISU  est  caractérisé  par  une  prolifération  mélanocy-
aire  strictement  intra  épithéliale.  Dans  la  plupart  des  cas
l  s’agit  d’un  mélanome  acro-lentigineux  avec  une  prolifé-

ation  mélanocytaire  en  éléments  souvent  isolés,  rarement
isposés  en  thèques.  Le  diagnostic  est  parfois  facile  avec
es  mélanocytes  confluents  et  des  atypies  marquées  avec
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es  images  de  migrations  parfois  florides,  ne  nécessitant  pas
’immunomarquage  (Fig.  6C).  Il  n’y  a  en  règle  pas  d’infiltrat
nflammatoire  dans  le  derme  en  regard.  Parfois  les  atypies
ont  modérées,  de  même  que  la  migration  pagétoïde  des
élanocytes  au  sein  de  l’épithélium.  On  s’aidera  des  don-

ées  cliniques  et  des  immunomarquages,  surtout  Sox10  qui
onne  un  marquage  bien  net  des  noyaux,  mais  aussi  MelanA
ont  le  marquage  est  cytoplasmique  (Fig.  7).  La  protéine
100  ne  marque  pas  toujours  les  mélanocytes  intra  épi-
héliaux  matriciels  d’où  son  peu  d’intérêt  dans  les  MISU.
’anticorps  PRAME  est  encore  peu  étudié  dans  les  proliféra-
ions  mélanocytaires  matricielles.

Parfois,  le  diagnostic  est  difficile  devant  des  atypies
odérées  avec  de  rares  images  de  migration  mélanocytaire

t  la  confrontation  anatomoclinique  est  alors  essentielle:  en
as  de  lésion  inquiétante  pour  le  clinicien  et  suspecte  pour
e  pathologiste  sans  certitude  absolue,  on  parlera  de  lésion
élanocytaire  atypique  ou  de  mélanome  in  situ  débutant  et

ne  exérèse  de  l’appareil  unguéal  sera  conseillée.
Dans  les  formes  achromiques  évoquant  un  psoriasis  ou

n  lichen,  la  biopsie  du  lit  ou  de  la  matrice  redressera  le
iagnostic  en  montrant  une  prolifération  de  cellules  dans
’épithélium  du  lit.

Bien  qu’il  soit  tentant  pour  le  clinicien  de  faire  une  biop-
ie  sur  le  signe  de  Hutchinson,  il  faut  s’en  abstenir  car
’aspect  peut  être  faussement  rassurant  dans  cette  partie
atérale  du  mélanome,  avec  une  simple  pigmentation  ou  une
iscrète  hyperplasie  mélanocytaire.

raitement

e  traitement  du  MISU  consiste  en  une  exérèse  de
’appareil  unguéal  en  bloc  jusqu’à  la  phalange,  en  res-
ectant  le  périoste,  emportant  le  repli  proximal,  la
atrice,  le  lit,  l’hyponychium  et  les  replis  latéraux,  avec
es  marges  latérales  de  5—6  mm  [8—12].  Si  le  MIS  se
résente  comme  une  pigmentation  péri-unguéale  isolée,
’excision  doit  également  passer  à  5—6  mm  au-delà  de  la
igmentation.

Un  mélanome  in  situ  étendu  peut  toucher  toutes  les
tructures  de  l’appareil  unguéal,  matrice,  lit,  replis;  dans
e  cas  la  marge  réelle  s’apprécie  effectivement  sur  la  peau
éri-unguéale.  Une  dermatoscopie  de  toute  l’extrémité
igitale  est  nécessaire  avant  la  décision  thérapeutique  pour
érifier  l’absence  de  pigmentation  à  distance.

L’exérèse  d’appareil  unguéal  doit  être  complète  et  pas-
er  au  ras  de  la  corticale  phalangienne,  tout  en  faisant
ttention  à  ne  pas  léser  le  tendon  extenseur  qui  s’insère  à  la
ase  de  la  matrice.  La  rupture  de  ce  tendon  est  responsable
’un  doigt  en  maillet.  Une  attention  particulière  est  portée
ux  cornes  matricielles  dont  l’exérèse  doit  être  parfaite.
n  effet  l’apparition  postopératoire  de  spicules  est  secon-
aire  à  une  exérèse  incomplète  des  cornes  matricielles.  Une
éintervention  pour  exérèse  de  ce  résidu  matriciel  est  indis-
ensable.

En  fonction  des  équipes,  il  est  proposé  une  cicatrisa-
onctionnel  et  esthétique  tout  en  respectant  les  marges  car-
inologiques  de  5  mm  du  mélanome  in  situ.  L’amputation  de
a  dernière  phalange  peut  être  discutée  pour  les  ML  très

1

e Dermatologie (1125194). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.



I.  Moulonguet,  I.  Zaraa  and  S.  Goettmann-Bonvallot

Figure 5. MISU: A. Mélanonychie suspecte de mélanome. B. Dermoscopie: lignes sombres d’épaisseur et de couleur inégales.

Figure 6. MISU: A. Mélanonychie hétérogène évocatrice de mélanome. B. La tablette est avulsée et les replis réclinés, la lésion matricielle
pigmentée est prélevée. C. Aspect histologique: prolifération de mélanocytes isolés à noyau irrégulier avec migration sur toute la hauteur
de l’épithélium (hématoxyline- éosine (HE)).
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arges  du  gros  orteil  ou  dans  le  cas  des  pigmentations  péri-
nguéales  larges  ou  à  distance  de  la  ML.

La  chirurgie  de  Mohs  est  proposée  par  quelques  équipes
13,14].
uivi et évolution

es  récidives  sont  possibles  mais  restent  rares.  L’apparition
’un  spicule  à  distance  de  l’intervention,  correspondant
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 un  résidu  matriciel  laissé  en  place  doit  absolument
onduire  à  une  ré-intervention,  l’exérèse  de  l’appareil
nguéal  ne  pouvant  être  considérée  comme  complète.  Il
eut  être  difficile  de  préciser  si  la  récidive  est  due  à  une
xérèse  incomplète  de  la  matrice  ou  au  caractère  pluri-

ocal  du  mélanome.  Le  taux  de  survie  des  MISU  traités
ar  chirurgie  fonctionnelle  est  de  100%.  Une  surveillance
nnuelle  clinique  et  dermatoscopique  prolongée  est
ndispensable.

2
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Figure 7. MISU: A. Large mélanonychie évocatrice de mélanome (coll. Dr G Cannata). B. Aspect histologique: prolifération mélanocytaire
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ci plus discrète de cellules isolées à noyau irrégulier sans migrat
rolifération mélanocytaire. D. Immunomarquage par MelanA: marq

onclusion

l  est  important  de  connaître  les  caractéristiques  du  MISU
fin  d’en  faire  un  diagnostic  précoce  permettant  une  prise
n  charge  adaptée  avec  une  exérèse  de  l’appareil  unguéal
ui  préserve  la  fonction  du  doigt  ou  de  l’orteil.
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