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RESUME ° La maladie dermatophytique est une forme rare d’infection chronique a dermatophytes banals caractérisée par
un envahissement sous-cutané et viscéral. Elle est rencontrée surtout dans les pays du Maghreb ou elle est supposée se trans-
mettre sur un mode héréditaire autosomique récessif. Un déficit de 'immunité cellulaire pourrait expliquer la chronicité et
les nombreux échecs thérapeutiques au cours de cette maladie. Nous rapportons, a notre connaissance, la premiére observa-
tion familiale de maladie dermatophytique en Tunisie. Il s’agit de trois sceurs issues d’un mariage consanguin, vivant dans
une région rurale au Nord du pays. Nos observations présentent plusieurs particularités: 1’agede début précoce chez trois sujets
de sexe féminin, I’isolement de Microsporum canis au début de la maladie, 1’ é vdution relativement favo rable ponctuée de rémis-
sions prolongées dans deux cas et ’absence de localisations viscérales. Les diff é rents traitements essayés au cours de cette mala-
die restent décevants y compris les nouvelles molécules antifongiques et immunostimulantes. I’exérese chirurgicale associée
aux traitements antifongiques semble toutefois efficace chez nos patientes. La maladie dermatophytique reste une maladie grave
a cause de la possibilité de localisations viscérales pouvant mettre en jeu le pronostic vital.

MOTS-CLES * Maladie dermatophytique - Consanguinité - Microsporum canis - Trichophyton violaceum - Tunisie.

DERMATOPHYTIC DISEASE IN A TUNISIAN FAMILY

ABSTRACT ¢ Dermatophytic disease is a rare chronic infection caused by common dermatophytes and characterized by cuta-
neous and subcutaneous invasion. It is observed mainly in North A frica whereit is presumably inherited via an autosomal reces-
sive trait. Cellular immunodeficiencycould account for the chronic nature of the disease and for its refractoriess to drug tre at-
ment. The purpose of this reportis to describe the occurrence of dermatophytic disease in three sisters of consanguineous parents
in a rural region of northern Tunisia. To our knowledge, this is the first familial case reported in Tunisia. The most salient fea-
tures in these patients were early age of disease onset in three females, isolation of Microsporum canis at the beginning of the
disease, relative ly favo rable course with long remissions in two cases, and absence of visceral involvement. Va rious drugs incl u-
ding antifungal agents and immunostimulants were used for treatment with disappointing results. Surgical excision associa-
ted with antifungal agents appeared to be effective in our patients. Dermatophytic disease remains a severe disease due to the
possibility of potentially life-threatening visceral involvement.

KEY WORDS ¢ Dermatophytic disease - Consanguinity - Microsporum canis - Trichophyton violaceum - Tunisia.

La maladie dermatophytique est une dermatophytose cuta-
néo-viscérale chronique, rare, probablement liée a un
déficit de I'immunité cellulaire envers des dermatophytes
communs. Cette affection est essentiellement rencontrée dans
les pays du Maghreb, dans un contexte de forte consangui-
nité qui fait supposer sa transmission autosomique récessive.
Nous rapportons les particularités d’une observation familiale
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de maladie dermatophytique, chez trois sceurs issues d’un
mariage consanguin, nées respectivement en 1978, 1979 et
1981, vivant en milieu rural au Nord-Ouest du pays.

OBSERVATION 1

H.Y. consultait pour la premiére fois a I’4ge de 8 ans
pour une éythrodermie prurigineuse, squameuse et licheni-
fiée par endroit associée a une teigne du cuir chevelu et a des
onyxis des mains (Fig. 1). L’affection aurait débuté vers 1’age
de un an, comme chez ses deux jeunes sceurs , sous fo rme de
teigne récidivante du cuir chevelu avec généralisation pro-
gressive des lésions. Une dermatophytie de la peau glabre
ainsi qu’une teigne trichophytique du cuir chevelu rapidement
résolutives sous traitement, seraient survenues de facon
concomitante au début de la symptomatologie, respective-
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ment chez la mere et le seul gar¢on de la fratrie. Le reste de
I’examen était sans anomalie. Il n’existait notamment pas
d’adénopathie ni d’hépao-splénomégalie. Les diff é rnts pré-
levements mycologiques au niveau du cuir chevelu, de la
peau glab reet des ongles permettaient d’isoler Microsporum
canis. Les intradermoréactions (IDR) a la trichophytine et &
la candidine étaient négatives alors que I’IDR a la tubercu-
line était positive. Le taux de transformation lymphoblastique
(TTL) a la candidine était nul alors que celui a la tubercu-
line et aux mitogenes était normal. Le TTL a la trichophy-
tine n’a pas été pratiqué. Le bilan biologique révélait une élé-
vation des IgE sériques, un syndrome inflammatoire
modéré, une hypedeucocytose a 14 600 GB/mm’ et une éosi-
nophilie a 580 éléments/mm?’. Le diagnostic de dermatophytie
superficielle étendue €était retenuet la patiente était traitée par
griséofulvine (20 mg/kg/j) puis par itraconazole (200 mg/j)
associées aux antifongiques locaux avec une amélioration
rapide et complete. Plusieurs récidives étaient cependant
notées, améliorées par la prise épisodique de griséofulvine.
Les prélevements mycologiques réalisés lors des récidives
avaient permis d’isoler Trichophyton violaceum. Devant la
régression de la symptomatologie la patiente n’avait recon-
sulté que 5 ans plus tard pour ’apparition de multiples tumé-
factions sous cutanées, siégeant au niveau de la région tem-
porale (Fig. 2) et des paupieres supérieures. Des adénopahies
cervicales de 1 a 2 cm de diametre, certaines fistulisées,
étaient notées. Le reste du tégument était sans anomalie.
Aucune autre localisation n’était retrouvée. La régression des
nodules sous-cutanés et un affaissement net des adénopathies
étaient obtenus apres I’utilisation de plusieurs traitements :
griséofulvine pendant 3 mois, kétoconazole (200mg/j) pen-
dant 2 mois et terbinafine (250mg/j puis 500mg/j) pendant
3 mois. Les tuméfactions restantes étaient traitées chirurgi-
calement sans aucune récidive (Fig. 3). La patiente ne pré-
sente actuellement aucune atteinte superficielle ni profonde
apres un recul de 3 ans.

B.Y., dgée de 7 ans a la premiere consultation, pré-
sentait un état &rythrodemique avec une alopécie sub-totale
du cuir chevelu, des cils et des sourcils, une perleche bila-
térale et une candidose buccale. Les prélevements mycolo-
giques, réalisés au début de la maladie, avaient permis d’iso-
ler Microsporum canis alors que les autres prélevements
réalisés lors des différentes consultations isolaient
Trichop hyton violaceum. Le bilan immnologique était iden-
tique a celui de sa sceur ainée. Une amélioration transitoire
était obtenue sous griséofulvine puis sous itraconazole asso-
ciés aux traitements antifongiques locaux. La patiente était
régulierement suivie jusqu’a I’age de 13 ans. Elle contimait
a présenter quelques plaques derm atophytiques éparses de la
peau glab reet un onyxis du pouce gauche nécessitant la prise
discontinue de griséofulvine. Nous I’avons revu a ’age de
19 ans, apres une rémission prolongée sans traitement, pour
une tuméfaction occipitale de consistance molle, faisant 4 cm
de diametre. L’ état général était conservé et le reste de I’ex a-

Figure 1 - Plaques dermatophytiques du tronc associées a une
teigne du cuir chevelu.

men physique était sans anomalie. La patiente a été traitée
avec succes par griséofulvine associée a 1’exérése chirurgi-
cale de la tuméfaction. Aucune récidive n’était notée apres
un recul de 4 ans.

N.Y,, 4gée de 5 ans, présentait une érythrodermie
squameuse trés prurigineuse, une alopécie totale et des onyxis
des mains et des pieds. Les prélevements cutanés et unguéaux
isolaient également Microsporum canis puis Trichophyton
violaceum. Le bilan biologique montrait une hyperéosino-
philie (420 éléments/mm?®). Le bilan immunologque retrou-
vait les mémes anomalies que celles observées chez ses deux
sceurs. Les différents traitements par griséofulvine, itraco-
nazole, kétoconazole associés aux antifongiques topiques
n’avaient permis qu’une amélioration breve et incomplete.
A I’age de 17 ans, apparaissaient plusieurs tuméfactions du
cuir chevelu, des avant-bras et de la région interscapulaire
(Fig. 4) associées a de volumineuses adénopathies sous men-
tonnieres, cervicales et axillaires dont certaines étaient fis-
tulisées, marquant le passage au stade de maladie dermato-
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Figure 2 - Nodule sous-cutanée temporal d'origine dermatophy -
tique.

k.

Figure 4 - Dermatop hytie étendue associée a des nodules sous-cuta -
nés inter-scapulaires.
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Figure 3 - Absence de récidive du nodule temporal apres exéreése
chirurgicale.

Figure 5 - Granulome tuberculoide dermique avec une nécrose cen -
trale contenant des spores et des sections de structures filamen -
teuses (PAS x 200).
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phytique. L’examen histopathologique d’un nodule sous-
cutané de I’avant bras gauche montrait des granulomes tuber-
culoides présentant de la périphérie vers le centre, une zone
de fibrose, des cellules épithélioides et giganto-cellulaires,
des cellules macrophagiques et des plasmocytes avec au
centre des dépdts nécrotiques entourés de polynucléaires. Au
sein de la nécrose des structuresfilamenteuses PAS positives
étaient mises en évidence. L’examen clinique, une radio-
graphie du thorax et une éch ographie cervicale et abdomino-
pelvienne ne retrouvaient pas de localisations viscérales ni
d’adénopathies pro fondes. Aucune amélioration n’était
obtenue sous griséofulvine associée a divers traitements anti-
fongiques topiques. Un traitement par fluconazole (150 mg
puis 300 mg/semaine) était alors administré en continu pen-
dant 2 ans associé au besoin a un traitement antibiotique par
voie orale et a I’exérese chirurgicale des tuméfactions et des
adénopathies les plus volumineuses. L’évolution était mar-
quée par I’absence de récidive des 1ésions apres exérese avec
cependant persistance d’un état squameux de tout le tégument
et apparition de nouveaux nodules sous-cutanés.

DISCUSSION

La maladie demmatophytique, individualisée par
Hadida et Schousboe en 1959, est une fo rme rare de derm a-
tophytose ch ronique qui parait tre liée a un déficit de 1’im-
munité cellulaire vis-a-vis de dermatophytes banals. Observée
surtout au Mag h reb ou elle évolue dans un contexte de forte
consanguinité, elle est supposée se transmettre sur un mode
héréditaire autosomique récessif (1,2,3). Cette affection ateint
surtout le sujet de sexe masculin et se décl aredans I’enfance
entre 5 et 11 ans sous forme de teigne récidivante du cuir che-
velu ou rarement par une atteinte de la peau glab re (1,3). Nos
trois observations sontremarquables par leur surve nue a un
age précoce chez trois sujets de sexe féminin, alors que le seul
garcon de la frat rie est resté indemne.

Sur le plan dinique, la maladie évolue longtemps sous
forme de dermatophytie extensive superficielle avant que le
parasitisme n’envahisse le derme, I’hypoderme, les ganglions
et les visceres. Un grand poly morthisme 1ésionnel s’installe
par la suite, probablement en rapport avec I’intensité du défi-
citimmunitaire et I’évolution plus ou moins longue de 1’af-
fection : plaques et placards éythémato-squameux, éry thro
dermie, lichénification, papulo-nodules, tubérosités, abces
sous-cutanés, ulcérations, végétations, vermmcosités, teigne,
onyxis (4) ou une hyperkératose exubérate avec cornes cuta-
nées (5). Des manifestations extra-cutanées vari ables peuvent
étre observées conditionnant parfois le pronostic vital. Des
adénopathies périphériques sont fréquemment re trouvées avec
une atteinte des aires pro fondes. Des atteintes misculaires et
osseuses par contiguité ou par voie hémat ogene peuvent étre
notées. D’autres manifestations, liées ou non au processus der-
matophytique, peuvent étre rencontrées notamment I’ ateinte
splénique, hépatique, pleuro-pulmonair neurologque, céré-
brale, péritonéale voireméme un état septicémique (1,6).

La présentation clinique de nos patientes semble par-
faitement illustrer le caractere ch ronique et généralisé de I’ af-

fection. Toutefois, nos observations sont paticulieres par le
fait que les manifestations ex t ra-cutanées se soient résumées
dans les trois cas aux atteintes hy podemiques et ganglion-
nairessans aucune autre localisation viscérale.

L agent pathogene le plus souvent rencontré est
Trichop hyton violaceum, comme dans nos observations, et
plus rarement Trichophyton rubrum (2). L’isolement de
Microsponm canis, comme chez nospatientes, est rare (7).
Une altération importante de la barri & recutanée peut consti-
tuer une porte d’entrée non seulement aux dermatophytes mais
aussi a plusieurs lev ures et agents bactériens (1).

L’histologie peut étre contributive montrant des
Iésions granulomateuses giganto-cellulairsdermiques ren-
fermant des spores et des filaments mycéliens PAS et Grocott
positifs observés a I'intérieur ou a I’extérieur des cellules
géantes. L’ élément évocateur de cette maladie est la présence
de granulome qui la distingue des dermatophyties extensives
superficielles et chroniques (1, 8).

Les examens biologiques sont peu spécifiques. Ils
montrent fréquemment un syndrome inflammatoire et une
hypedeucocytose avec hyper-éosinophilie (1).

Sur le plan immunologque, si 'immunité humorale ne
semble pas altérée comme en témoignent 1’élévation des IgE
totales et spécifiques et la présence d’anticorps anti-tricho-
phytine (9), la présence d’un déficit de I'immunité cellulaire
a été confirmée par la négativité de 'IDR et du TTL ala tri-
chophytine.La présence d’'une anomalie fonctionnelle de I’'im-
munité cellulaire a été démontrée par plusieurs études qui
retrouvent une lymphocytose CD4 et CD8 normale avec
conservation de la fonction des polynucléaires et élévation de
la production d’IL-1et de TNF (1). Plus récemment, des lym-
phocytes CD8 de type TC2 suppresseurs sécrétant de 1'IL-4
etde I'IL-5 ont été identifiés et seraient supposés étre a I’ori-
gine d’un état de tolérance envers ces dermatophytes (10). La
baisse de I'immunité cellulaire vis-a-vis des dermatophytes est-
elle héréditaire, t ransmise sur un mode autosomique récessif
ou bien survient-elle secondairement sur un terrain prédisposé
a I’infection dermatophytique ? La question reste posée étant
donné que I’état immunitaire des patients avant I’appartion de
la maladie est inconnu. Seule une étude appro fondie du sta-
tut immunitaire de ces rares familles de dermatophytoses pour-
rait y répondre. Sur le plan évolutif, la maladie dermatophy-
tique constitue une affection sévere engageant le pronostic
vital. Des atteintes viscérales graves, en particulier cérébrales,
peuvent en effet survenir au stade final de la maladie apres une
évolution plus ou moins longue varant entre 5 et 48 ans.

Sur le plan thérapeutique, il n’existe actuellement pas
de schéma codifié. Plusieurs traitements ont été essayés mais
les échecs thérapeutiques sont nombreux malgré le recoursa
de nouvelles molécules antifon giques (azolés, terbinafine) et
immunostimulantes (facteur de transfert, interfémm (4).
Toutefois, trois cas de guérison ont pu, a notre connaissance,
étre affirmés sous griséofulvine (11,12). Notre troisieme
obsenation illustre parfaitement toutes ces difficultés théra-
peutiques. En effet, les différents traitements utilisés n’ont per-
mis qu’un contrdle partiel de la maladie. IIs sembleraient tou-
tefas avoir empéché ou retardé la dissémination viscérale de
I’infection.
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Une évolution relativement favorable, ponctuée de
rémissions a été notée chez les deux autres patientes. Chez ces
derniéres, on pourrait se demander si la survenue d’une rémis-
sion prolongée au moment de la puberté était fortuite ou bien
en rapport avec certains facteurshormonaux ou avec un éven-
tuel re n forcement transitoirede I'immunité. L’ état immuni-
tairede ces patientes a ce stade de la maladie n’ayant pas pu
étre exploré faute de réactifs, seuls un recul suffisant et une
meilleureconnaissance de cette rare famille de dermatophy-
tose pourrait y répondre. L’ exérése chirurgicale pratiquée chez
nos paientes, associée a diff é rants traitements antifongiques,
semble étre efficace. Cette alternative thérapeutique n’a, a
notreconnaissance, pas été essayée selon la littérat u re.

Malgré I’ apparition de nouvelles molécules antifon-
giques et immunostimulantes, la maladie dermatophytique
reste toujours une maladie grave, engageant le pronostic vital
apres des années d’évolution. Une surveillance réguliere et
prolongée s’impose.
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