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Maladie de kaposi classique botriomycome-like: un piége diagnostic
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Abstract

La maladie de kaposi (MK) botriomycome-like et une variante clinique et anatomopathologique rare de la MK, rapportée aussi bien dans la forme
classique et épidémique de la MK. C'est une entité difficile a diagnostiquer car ses caractéristiques cliniques et histologiques englobent a la fois
celles du botriomycome et de la MK. En plus du contexte clinique I'étude histologique et immunohistochimique restent primordiales pour établir son

diagnostic. Nous rapportons un cas de MK botriomycome-like assez particulier pas sa localisation et son siége unique.
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Introduction

La maladie de kaposi (MK) botriomycome-like et une variante
clinique et anatomopathologique rare de la maladie de kaposi, une
maladie proliférative @ double composante vasculaire et
fibroblastique induite par le huitiéme virus de I'herpés humain HHV-
8. Elle se manifeste généralement dans sa forme classique ou dite
également méditerranéenne par des papulo-nodules angiomateux
siégeant au niveau des membres inferieurs des sujets agés de plus
de 60 ans sur un terrain de lymphoedéme. La localisation
céphalique inhabituelle dans cette forme d'autant pus que l'aspect
botriomycome-like.

Patient et observation

Mr O.A agé de 70 ans, originaire du Maroc, consultait pour un
nodule érythémateux unique de 6mm de grand axe au niveau du
sillon naso-génien droit ayant apparu depuis 2 mois. Le patient
rapportait l'augmentation du volume de la lésion aprés un
traumatisme local (Figure 1). L'examen au dermoscope a
immersion a objectivé des aires laiteuses traversées par des
vaisseaux linéaires et des spots hémorragiques et entourées d'une
collerette blanchatre périphérique (Figure 2). L'aspect clinique et
dermoscopique évoquaient en premier un botriomycome. La biopsie
exérese avec étude immunohistochimique était en faveur d'une
maladie de kaposi (Figure 3) avec une masse exophytique
enveloppée par une collerette épidermique et présence de cellules
fusiformes et extravasation de cellules sanguines, I'étude
immunohistochimique a objectivé un marquage CD 31 et CD 34
positifs, le marquage LAN-1 (antigene nucléaire de latence-1): un
anticorps monoclonal contre le HHV-8 n'a pas été réalisé étant non
disponible dans notre centre hospitalier. Par ailleurs, le patient a
bénéficié d'un bilan paraclinique radiologique n'ayant pas objectivé
d'autres localisations avec une sérologie HIV négative. Il a été
classé comme forme méditerranéenne. Le patient n'a pas présenté
de nouvelles lésions avec un recule de 1 an.

Discussion

La MK est une maladie proliférative multifocale, d'expression
cutanée et viscérale impliquant diverses cellules mésenchymateuses
[1,2]. Elle est classée en 4 formes épidémiologiques : 1) MK
classique, touchant le plus souvent les hommes dgés originaires de
I'Europe centrale, I'Europe de I'Est et les méditerranéens avec une
prédominance chez la population juive; 2) MK endémique (Afrique
subsaharienne); 3) MK iatrogénique associée a une
immunosuppression; 4) MK épidémique (associée au SIDA/ HIV)
[3]. La MK classique se présente habituellement sous forme de
macules violines et érythémateuses qui évoluent lentement vers des
plaques et des nodules angiomateux. Ces lésions sont
habituellement localisées au niveau des extrémités distales [1]. La
MK endémique atteint une population plus jeune avec une évolution
rapide, localement agressive et s'accompagne souvent d'une
extension aux ganglions lymphatiques et d'une atteinte viscérale. La
maladie est alors assez souvent mortelle [4]. La MK Iatrogénique
survient chez des sujets soumis a des traitements
immunosuppresseurs au long cours, dans le cadre ou non de
transplantation d’organes, se manifeste par plusieurs Iésions
cutanées sur les extrémités distales et suit une évolution bénigne
[5,6]. La MK associée au SIDA/HIV se présente sous des formes
cutanées et muqueuses extensives avec atteinte ganglionnaire et
viscérale et peut conduire rapidement au déces [7].

La localisation céphalique étant trés rare dans la MK classique et
d'emblée associée a une atteinte des extrémités. Notre cas est non
seulement caractérisé par sa localisation particuliére et unique mais
aussi par l'aspect clinique et dermoscopique prétant confusion avec
le botriomycome, une tumeur bénigne ne nécessitant pas un bilan
d'extension ou un suivi particulier. Cet aspect a été déclenché par
un traumatisme ce qui témoigne de l'incrimination du phénoméne
de koebner méme dans cette pathologie.

la MK botriomycome-like a été rapportée chez des patients a la fois
HIV séropositifs et séronégatifs dans le cadre de la MK classique
[8,9,10]. Dans un rapport, la MK botriomycome-like a été d "abord
prise pour un botriomycome [8]. Dans un autre rapport, la MK
botriomycome-like se situait sur les mains de trois patients, une
localisation ou les botriomycomes sont généralement trouvés [10].
Sur le plan histologique, le botriomycome présente généralement
sous forme d'une prolifération capillaire disposée en lobules formant
une touffe issue d'un pédicule vasculaire émergeant des plans
cutanés profonds. Un recouvrement épidermique aminci contrastant
avec la présence d'une collerette épidermique invaginée a la
périphérie de la lésion. Un infiltrat  inflammatoire
d'accompagnement, au départ absent, apparait de maniére variable
et inconstante dans les suites de I'érosion [11].

Les quatre formes épidémiologiques de la MK présentent des
particularités cliniques et évolutives différentes mais leurs
caractéristiques histologiques sont communes. Avec une évolution
histologique progressive a partir du stade maculeux arrivant a la
plaque et finalement au stade nodulaire. Le diagnostic
histopathologique de la MK est basé sur la présence simultanée de
structures vasculaires, de cellules fusiformes, d'éléments lympho-
plasmocytaires et de dépdts ferriques [12]. Il ne se présente pas de
différences majeures selon la forme clinique ou la localisation
(cutanée ou viscérale) des lésions ; Cependant, dans les dernieres
décennies, il ya eu une sensibilisation croissante vers un large
spectre histologique [12,13].

Des observations récentes ont conduit a un nouveau classement des
variantes histologiques de la MK : 1) variantes liées a la progression
de la maladie; 2) variantes évoquées dans la littérature ancienne
KS; 3) variantes récentes; 4) variantes liées aux résultats du
traitement [12]. La MK botriomycome-like est classée dans la "
variante récente de la MK " et peut étre trés difficile a distinguer du
botriomycome vu les caractéristiques histologiques qui se
chevauchent, comme la collerette épidermique résultant de la
proéminence nodulaire, ['ulcération et |’inflammation et Ila
prolifération lobulaire de capillaires [13]. En effet les petites |ésions
nodulaires ou micronodulaires superficielles de la MK peuvent étre
protubérantes et susciter ainsi le développement dune collerette
épidermique périphérique. Les lésions traumatisées peuvent subir
une ulcération et une inflammation, et donc préter confusion avec le
botriomycome. Pour compliquer encore les choses, le botriomycome
peut se développer sur zones kaposiformes [12,14,15].

L analyse immunohistochimique avec des anticorps des cellules
musculaires lisses (SMA) et le Facteur VIII (FVIII), souvent
retrouvées dans les péricytes du botriomycome et les cellules
endothéliales matures, respectivement, peut aider a faire la
distinction entre les botriomycomes et la MK. Dans la MK, les
péricytes et les cellules endothéliales matures ne sont pas observées
[11]. Les Marqueurs endothéliaux, comme le CD31, le CD34 et les
marqueurs lymphatiques D2-40 marquent les cellules fusiformes des
lésions nodulaires du Kaposi [11,13]. Cependant, | expression
simultanée des deux marqueurs du botriomycome et du kaposi peut
se produire. L'exemple d'un cas rapporté de MK botriomycome-like
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ayant démontré l'expression de SMA, FVIII, CD31, CD34, dans ce
cas c'est immunomarquage de I'HHV- 8 LNA qui a confirmé le
diagnostic [10]. Sa sensibilité et sa spécificité pour la MK a été
démontrée dans plusieurs études [14,16-18].

Conclusion

La MK peut mimer cliniquement et histologiquement un
botriomycome, représentant ainsi un piege diagnostique. La MK
botriomycome-like est trés rare, ce qui accroit la difficulté
diagnostique de cette entité et I'emplacement sur le visage
augmente le défi diagnostique. L'étude immunohistochimique reste
le gold standard pour établir le diagnostic.
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Figures

Figure 1: nodule érythémateux de 6mm au niveau du sillon naso-
génien

Figure 2: examen au dermoscope a immersion: aires laiteuses
traversées par des vaisseaux et spots hémorragiques et entourées
d’une collerette périphérique

Figure 3: coupe histologique (HE): masse exophytique enveloppée
par une collerette épidermique avec présence de cellules fusiformes
et extravasation de cellules sanguine

Références

1. Di Lorenzo G. Update on classic Kaposi sarcoma therapy: new
look at an old disease. Crit Rev Oncol Hematol. 2008
Dec;68(3):242-9. PubMed | Google Scholar

2. Schwartz RA, Micali G, Nasca MR, Scuderi L. Kaposi sarcoma: a
continuing conundrum. J Am Acad Dermatol. 2008 ;59(2):179-
206. PubMed | Google Scholar

3. Hbid O, Belloul L, Fajali N, Ismaili N, Duprez R, Tanguy M,
Benomar H, Tahri EH, Gessain A, Huerre M. Kaposi's sarcoma
in Morocco: a pathological study with immunostaining for
human herpesvirus-8 LNA-1. Pathology. 2005 Aug;37(4):288-
95. PubMed | Google Scholar

4.  Onunu AN, Okoduwa C, Eze EU, Adeyekun AA, Kubeyinje EP,
Schwartz RA. Kaposi's sarcoma in Nigeria. Int J Dermatol.
2007;46 (3):264-7. PubMed | Google Scholar

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Serraino D, Angeletti C, Carrieri MP, Longo B, Piche M, Piselli P,
et al. For the Immunosuppression and Cancer Study Group;
Kaposi's sarcoma in transplant and HIVinfected patients: an
epidemiologic study in Italy and France. Transplantation.
2005;80 (12):1699-704. PubMed | Google Scholar

Jakob L, Metzler G, Chen KM, Garbe C. Non-AIDS associated
Kaposi's sarcoma: clinical features and treatment outcome.
PLoS One. 2011 Apr;6(4): e18397. PubMed | Google
Scholar

Martellotta F, Berretta M, Vaccher E, Schioppa O, Zanet E,
Tirelli U. AIDS-related Kaposi's sarcoma: state of the art and
therapeutic strategies. Curr HIV Res. 2009;7 (6):634-8.
PubMed | Google Scholar

Wyatt ME, Finlayson CJ, Moore-Gillon V. Kaposi's sarcoma
masquerading as pyogenic granuloma of the nasal mucosa. J
Laryngol Otol. 1998 Mar;112(3):280-2. PubMed | Google
Scholar

Ryan P, Aarons S, Murray D, Markham T, Qi'Sullivan S, Lyons
F, Lee G, Fitzgibbon J. Human herpesvirus 8 (HHV-8) detected
in two patients with Kaposi's sarcoma-like pyogenic granuloma.
J Clin Pathol. 2002 Aug;55(8):619-22. PubMed | Google
Scholar

Cabibi D, Cacciatore M, Viviano E, Guarnotta C, Aragona F.
'Pyogenic granuloma-like Kaposi's sarcoma' on the hands:
immunohistochemistry and human herpesvirus-8 detection. J
Eur Acad Dermatol Venereol. 2009 May;23(5):587-9. PubMed
| Google Scholar

Balme B., Arbona E. Autres tumeurs vasculaires Dermatologie
et infections sexuellement transmissibles : Publ Elsevier
Musson (2009). 708-713.

Grayson W, Pantanowitz L. Histological variants of cutaneous
Kaposi sarcoma. Diagn Pathol. 2008 Jul 25;3:31. PubMed |
Google Scholar

Sangiieza OP, Requena L. Malignant neoplasms. Kaposi's
sarcoma. In  Pathologyof vascular skin lesions ;
Clinicopathologic correlations Edited by: Sangiieza OP,Requena
L. Humana Press, New Jersey; 2003:217-235.

Grayson W. A re-appraisal of vascular proliferations in human
immunodeficiency virus infected patients. S Afr Dermatol Rev.
2006;6:48 —-57. PubMed | Google Scholar

Grayson W. My approach to: The HIV-positive skin biopsy. ]
Clin Pathol. 2008; 61 (7):802-817. PubMed | Google Scholar

Mesri EA, Cesarman E, Boshoff C. Kaposii's sarcoma and its
associated herpesvirus. Nat Rev Cancer. 2010 Oct; 10(10):707-
19. PubMed | Google Scholar

Hbid O, Belloul L, Fajali N, Ismaili N, Duprez R, Tanguy M, et
al. Kaposi's sarcoma in Morocco: a pathological study with
immunostaining for human herpesvirus-8 LNA-1. Pathology.
2005 Aug; 37(4):288-95. PubMed | Google Scholar

Cheuk W, Wong KO, Wong CS, Dinkel JE, Ben-Dor D, Chan JK.
Immunostaining for human herpesvirus 8 latent nuclear
antigen-1 helps distinguish Kaposi sarcoma from its mimickers.
Am J Clin Pathol. 2004 Mar; 121(3):335-42. PubMed |
Google Scholar

Page number not for citation purposes 3


javascript:PopupFigure('FigId=1')
javascript:PopupFigure('FigId=2')
javascript:PopupFigure('FigId=3')
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Di%20Lorenzo%20G%5bauthor%5d+AND++Update+on+classic+Kaposi+sarcoma+therapy:+new+look+at+an+old+disease
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Update+on+classic+Kaposi+sarcoma+therapy:+new+look+at+an+old+disease
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Schwartz%20RA%5bauthor%5d+AND++Kaposi+sarcoma:+a+continuing+conundrum
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposi+sarcoma:+a+continuing+conundrum
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Hbid%20O%5bauthor%5d+AND++Kaposii?s+sarcoma+in+Morocco:+a+pathological+study+with+immunostaining+for+human+herpesvirus-8+LNA-1
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposii?s+sarcoma+in+Morocco:+a+pathological+study+with+immunostaining+for+human+herpesvirus-8+LNA-1
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Onunu%20AN%5bauthor%5d+AND++Kaposi?ssarcoma+in+Nigeria
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposi?ssarcoma+in+Nigeria
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Serraino%20D%5bauthor%5d+AND++For+the+Immunosuppression+and+Cancer+Study+Group;++Kaposi?s+sarcoma+in+transplant+and+HIVinfected+patients:+an+epidemiologic+study+in+Italy+and+France
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+For+the+Immunosuppression+and+Cancer+Study+Group;++Kaposi?s+sarcoma+in+transplant+and+HIVinfected+patients:+an+epidemiologic+study+in+Italy+and+France
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Jakob%20L%5bauthor%5d+AND++Non-AIDS+associated+Kaposii?s+sarcoma:+clinical+features+and+treatment+outcome
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Non-AIDS+associated+Kaposii?s+sarcoma:+clinical+features+and+treatment+outcome
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Non-AIDS+associated+Kaposii?s+sarcoma:+clinical+features+and+treatment+outcome
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Martellotta%20F%5bauthor%5d+AND++AIDS-relatedKaposi?s+sarcoma:+state+of+the+art+and+therapeutic+strategies
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+AIDS-relatedKaposi?s+sarcoma:+state+of+the+art+and+therapeutic+strategies
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Wyatt%20ME%5bauthor%5d+AND++Kaposi?s+sarcoma+masquerading+as+pyogenic+granuloma+of+the+nasal+mucosa
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposi?s+sarcoma+masquerading+as+pyogenic+granuloma+of+the+nasal+mucosa
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposi?s+sarcoma+masquerading+as+pyogenic+granuloma+of+the+nasal+mucosa
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Ryan%20P%5bauthor%5d+AND++Human+herpesvirus+8+(HHV-8)+detected+in+two+patients+with+Kaposi?s+sarcoma-like+pyogenic+granuloma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Human+herpesvirus+8+(HHV-8)+detected+in+two+patients+with+Kaposi?s+sarcoma-like+pyogenic+granuloma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Human+herpesvirus+8+(HHV-8)+detected+in+two+patients+with+Kaposi?s+sarcoma-like+pyogenic+granuloma
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Cabibi%20D%5bauthor%5d+AND++Pyogenic+granuloma-like+Kaposis+sarcoma+on+the+hands:+immunohistochemistry+and+human+herpesvirus-8+detection
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Pyogenic+granuloma-like+Kaposis+sarcoma+on+the+hands:+immunohistochemistry+and+human+herpesvirus-8+detection
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Balme%20B%5bauthor%5d+AND++Arbona+E
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Grayson%20W%5bauthor%5d+AND++Histological+variants+of+cutaneous+Kaposi+sarcoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Histological+variants+of+cutaneous+Kaposi+sarcoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Histological+variants+of+cutaneous+Kaposi+sarcoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Histological+variants+of+cutaneous+Kaposi+sarcoma
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Grayson%20W%5bauthor%5d+AND++A+re-appraisal+of+vascular+proliferations+in+human+immunodeficiency+virus+infected+patients
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+A+re-appraisal+of+vascular+proliferations+in+human+immunodeficiency+virus+infected+patients
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Grayson%20W%5bauthor%5d+AND++My+approach+to:+The+HIV-positive+skin+biopsy
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+My+approach+to:+The+HIV-positive+skin+biopsy
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Mesri%20EA%5bauthor%5d+AND++Kaposii?s+sarcoma+and+its+associated+herpesvirus
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposii?s+sarcoma+and+its+associated+herpesvirus
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Hbid%20O%5bauthor%5d+AND++Kaposii?s+sarcoma+in+Morocco:+a+pathological+study+with+immunostaining+for+human+herpesvirus-8+LNA-1
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Kaposii?s+sarcoma+in+Morocco:+a+pathological+study+with+immunostaining+for+human+herpesvirus-8+LNA-1
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Cheuk%20W%5bauthor%5d+AND++Immunostaining+for+human+herpesvirus+8+latent+nuclear+antigen-1+helps+distinguish+Kaposi+sarcoma+from+its+mimickers
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Immunostaining+for+human+herpesvirus+8+latent+nuclear+antigen-1+helps+distinguish+Kaposi+sarcoma+from+its+mimickers
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Immunostaining+for+human+herpesvirus+8+latent+nuclear+antigen-1+helps+distinguish+Kaposi+sarcoma+from+its+mimickers
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Immunostaining+for+human+herpesvirus+8+latent+nuclear+antigen-1+helps+distinguish+Kaposi+sarcoma+from+its+mimickers

Figure 1: nodule érythémateux de 6mm au niveau du sillon naso-
génien

Figure 2: examen au dermoscope a immersion: aires laiteuses
traversées par des vaisseaux et spots hémorragiques et entourées
d’une collerette périphérique
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Figure 3: coupe histologique (HE): masse exophytique enveloppée
par une collerette épidermique avec présence de cellules fusiformes
et extravasation de cellules sanguine
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