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Onychopathies inflammatoires:
savoir diagnostiquer et prendre
en charge les formes modérées a séveres

I. ZARAA
Service de Dermatologie,
Hoépital Saint-Joseph, PARIS.

F. MACCARI

Dermatologue, Cabinet médical Chanzy,
LA VARENNE SAINT-HILAIRE.

Président de RESO.

témes sont peu nombreux et différentes affections peuvent avoir une méme

expression clinique. La méconnaissance de certaines pathologies unguéales
peut conduire soit a un retard diagnostique, soit a la prescription de traitements
inadaptés, longs, inefficaces et cotiteux.

I es pathologies unguéales sont variées, de diagnostic souvent difficile. Les symp-

Les onychopathies inflammatoires constituent un motif fréquent de consultation.
Leur présentation clinique est polymorphe avec parfois des tableaux atypiques.

Leur prise en charge est souvent complexe et les recommandations disponibles sont
rarement dédiées a la localisation unguéale.

Une meilleure connaissance de la sémiologie clinique des onychopathies inflamma-
toires, tout particuliérement pour les formes modérées a sévéres, permet de poser un
diagnostic précoce et de proposer un traitement adapté. En effet, I’atteinte inflam-
matoire des ongles peut avoir un impact considérable sur la qualité de vie. Au-dela
de la géne esthétique ou de la douleur, le handicap peut étre professionnel (travaux
de couture, professions commerciales, artistiques, etc.) et fonctionnel (par exemple
difficulté aréaliser des gestes fins comme se boutonner, difficulté a se chausser). Le
recours a un traitement systémique ou biologique sera donc justifié dans certaines
situations (atteinte sévere de plusieurs ongles, retentissement important surla qua-
lité de vie).

Nousnous proposons derevoir les différentes présentations cliniques, en précisant le
caractére modéré a sévere. Nous exposerons les outils diagnostiques des onychopa-
thies inflammatoires, tout en discutant les principaux diagnostics différentiels. Nous
passerons en revue les différentes modalités thérapeutiques des formes modérées a
séveres de la maladie. Le choix de la thérapeutique doit tenir compte bien str des
comorbidités et du terrain du patient, mais aussi de sa demande, qui sera fonction
du retentissement sur sa qualité de vie.

A Jean Pouaha
Ses amis de RESO
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H Psoriasis

L’atteinte de I’appareil unguéal au cours
de la maladie psoriasique est classique.
Plus de 90 % des patients auront au
moins une fois dansleur vie une atteinte
de leurs ongles. Un psoriasis unguéal
isolé est observé chez 5 a 10 % des
patients. Toutes les structures de ’appa-
reil unguéal peuvent étre touchées, ce
qui explique la variabilité des présenta-
tions cliniques [1].

Un examen clinique de toutes les struc-
tures de I’appareil unguéal, de tout le
tégument, des paumes, plantes, du cuir
chevelu et des muqueuses doit étre réa-
lisé systématiquement, éventuellement
associé a des examens paracliniques per-
mettant de confirmer le diagnostic et de
dresser un bilan lésionnel. Larecherche
d’une atteinte articulaire associée doit
étre systématique [1, 2].

Le traitement sera guidé par le siege,
I’étendue et la nature des lésions ainsi
que les comorbidités éventuellement
associées. Il est habituellement long et
laborieux.

1. Clinique

Le psoriasis unguéal peut étre observé a
tout 4ge. Des observations congénitales
ont été rapportées. Il peut précéder la
maladie cutanée, se manifester de fagon
concomitante ou apparaitre au cours de
1’évolution. L'atteinte est trés variable,
elle peut étre mono-, pauci- ou polydac-

Fig. 1: Leuconychies avec dépressions ponctuées et
aspect en vague des tablettes unguéales au cours du
psoriasis.

tylique. Elle touche habituellement les
ongles des doigts, plus rarement ceux
des orteils.

La sévérité de ’atteinte unguéale n’est
pas corrélée a celle de I’atteinte cutanée.
Les patients avec une onychopathie pso-
riasique sont significativement plus gés
que les patients psoriasiques sans ano-
malies unguéales. L'atteinte unguéale
s’observe surtout dans les psoriasis cuta-
nés de longue date, a fortiori s’il existe
une histoire familiale.

L’atteinte des ongles au cours de lamala-
die psoriasique est un marqueur d’at-
teinte articulaire qui doit étre dépistée
systématiquement et la présence d’un
psoriasis unguéal a une valeur sémiolo-
gique majeure dans le score de CASPAR
[3, 4]. En particulier, la présence d'une
onycholyse est fortement corrélée au
risque de thumatisme psoriasique.

Ce lien étroit entre onychopathie et
arthropathie psoriasique peut s’expli-
quer anatomiquement car la partie proxi-
male de I’appareil unguéal fait partie
intégrante de I’enthese. L'atteinte inflam-
matoire de ’'ongle est déjale reflet d’'une
enthésopathie infraclinique. L’atteinte
unguéale est également connue pour étre
un marqueur de moins bonne réponse
cutanée aux traitements biologiques.

L’analyse sémiologique des différentes
manifestations cliniques du psoriasis
au niveau de I’appareil unguéal permet
de retrouver des corrélations anatomo-

Fig. 2: Ponctuations en dé a coudre avec onycholyse
distale et taches d’huile de Milian au cours du pso-
riasis unguéal.

cliniques [1, 2]. Ces corrélations sont
importantes a connaitre car elles per-
mettent de mieux adapter le traitement.

Les manifestations cliniques sont cor-
rélées au siege de 'inflammation dans
les différentes structures de ’appareil
unguéal (fig. 1-6):

-Tl’atteinte de la matrice proximale est
a l’origine d’altérations de la surface:
dépressions ponctuées, trachyonychie,
lignes de Beau ou onychomadese;
—l’atteinte de la matrice distale se mani-
feste par un aspect marbré de la lunule,
associé ounon a une leuconychie;
—souvent, I'inflammation dans lamatrice
intermédiaire et distale est accompagnée
d’inflammation dans la matrice proxi-
male et différentes combinaisons lésion-
nelles sont observées, I’'ongle devenant
alors compléetement dystrophique;

-l atteinte du lit se traduit par une ony-
cholyse soulignée par un halo érythéma-
teux, les taches d’huile de Milian (taches
saumonées), une hyperkératose sous-
unguéale et des hémorragies filiformes a
la partie distale du lit.

Forme rare de thumatisme psoriasique,
la pachydermopériostite psoriasique
est une entité radio-clinique patho-
gnomonique qui associe une onycho-
pathie psoriasique, un épaississement
douloureux des parties molles et une
ostéopériostite; elle prédomine sur
I’hallux mais peut atteindre les autres
orteils. L'orteil prend un aspect en “sau-
cisse” avec cedéme, érytheme pouvant
préter a confusion avec une crise de

Fig. 3: Atteinte polydactylique matricielle et du lit au
cours du psoriasis avec onycholyse, hyperkératose
sous-unguéale et dépressions ponctuées.
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Fig. 4: Onycholyse distale soulignée par un halo
érythémateux.

Fig. 5: Onycholyse distale associée a une hyperké-
ratose du lit.

Fig. 7: Pachydermopériostite psoriasique des deux gros orteils.

goutte. La dystrophie unguéale est de
sévérité variable et peut étre prise a
tort pour une onychomycose devant la
pachyonychie et ’hyperkératose sous-
unguéale. L'érytheme est le plus souvent
non squameux (fig. 7).

2. Evaluation de la sévérité

Nous insisterons sur le fait qu'une foisle
diagnostic établi, I’évaluation de la sévé-
rité clinique et du retentissement sur la
qualité de vie est essentielle pour la prise
de décision thérapeutique, qui se fera
bien sir en accord avec le patient. Une
atteinte unguéale sévere, méme isolée,
peutrelever d’un traitement systémique
ou biologique.

o Evaluation clinique

La variabilité des manifestations cli-
niques du psoriasis au niveau de ’appa-

reilunguéal rend difficile une évaluation
de la sévérité par un simple examen cli-
nique. Plusieurs scores de sévérité ont
été développés et validés pour le psoria-
sis unguéal: le Nail Psoriasis Severity
Index (NaPSI), la version modifiée du
Nail Psoriasis Severity Index (mNaPSI) et
le N-score. Le NaPSI est surtout quantita-
tifetrapide, le mNaPSI et le N-score sont
surtout destinés aux évaluations dans les
essais thérapeutiques [5].

e Impact sur la qualité de vie

La sévérité du psoriasis ne se juge pas sur
le seul critere de la surface atteinte, loin
de la. L'atteinte des ongles en est 'illus-
tration et I’étude du retentissement en
termes de douleur, mais aussi fonction-
nel et esthétique, constitue une étape
importante de la prise en charge de ces
patients qui guidera la prise de décision
thérapeutique.

Fig. 6:0nycholyse avec hyperkératose sous-unguéale
et multiples hémorragies filiformes a la partie dis-
tale du lit.

Ainsi, par exemple, plus de lamoitié des
patientsrapportent une augmentation de
la sensibilité ala pression avec un reten-
tissement fonctionnel important.

Le score DLQI, non spécifique du pso-
riasis, évalue I'impact des dermatoses
inflammatoires sur la qualité de vie.
Simple aréaliser lors de la consultation,
il seranéanmoins peu adapté sil’atteinte
unguéale est exclusive ou prédominante.

Un score spécifique pour évaluer I'im-
pact de ’onychopathie sur la qualité de
vie (NPQ10) a également été établi [6].

Ces scores permettent de mieux appré-
cierlebilan lésionnel mais aussi de juger
de fagon objective de l'efficacité d’'un
traitement.

3. Diagnostics différentiels

La variabilité des manifestations cli-
niques fait discuter de multiples dia-
gnostics différentiels, surtout quand
’atteinte unguéale est isolée (tableau I).

Au niveau des orteils, on discutera
essentiellement une onychomycose.
Il est important de garder a I’esprit que
pres de 30 % des psoriasis unguéaux des
orteils sont contaminés par des dermato-
phytes. C’est]’absence d’amélioration ou
une amélioration partielle ou une aggra-
vation apres un traitement bien conduit
qui devront faire évoquer le diagnostic.
Seront également discutées les onycho-
pathies mécaniques secondaires au port
de chaussures.
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Type d’atteinte psoriasique

Dépressions ponctuées
plan

Pelade, eczéma, syndrome de Fiessinger-Leroy, lichen

Diagnostics différentiels

Onycholyse

Onychomycose, dermite de contact, microtraumatismes
répétés, carcinome épidermoide, lichen plan, pelade

Trachyonychie

Pelade, lichen

Hyperkératose sous-unguéale

Onychomycose, pityriasis rubra pilaire, acrokératose
paranéoplasique, pachyonychie congénitale, pelade,
maladie de Darier, lichen plan

Paronychie

Syndrome de Fiessinger-Leroy, onychomycose, dermite
de contact, lichen plan

Leuconychie

Onychomycose, ongle équisegmenté hyperazotémique,
ongle cirrhotique, double bande blanche
hypoalbuminémique

Hématomes filiformes

Microtraumatismes, syndrome des anticorps
antiphospholipides

Tableau I: Résumé des principaux diagnostics différentiels.

Le lichen plan du lit peut étre trompeur
quand il se présente sous forme d’une
onycholyse ou d’une hyperkératose
sous-unguéale distale. Pour rappel, la
trachyonychie peut s’observer dans
d’autres pathologies que le psoriasis: le
lichen plan, la pelade et ’eczéma.

4, Diagnostic

Le diagnostic du psoriasis unguéal est cli-
nique. Il peut étre parfois difficile devant
une atteinte isolée des ongles. L'examen
histologique d’un fragment de kératine
unguéale retrouve une parakératose
avec des amas, voire des micro-abces de
polynucléaires neutrophiles, trés sug-
gestive d'un psoriasis. Il permet parfois
de retrouver une onychomycose asso-
ciée. Laréalisation d’une biopsie et/ou
d’un prélévement mycologique est
parfois nécessaire, notamment en cas
d’échec d’un ou plusieurs traitements
bien conduits.

La prédisposition des psoriasiques aux
infections fongiques serait 3 fois supé-
rieure a celle des personnes indemnes de
psoriasis. Une enquéte mycologique est
donc a réaliser au moindre doute: dans
cette situation ou psoriasis et infection
fongique sont associés, le traitement

antifongique peut avoir des bénéfices
non négligeables sur I’atteinte unguéale
psoriasique.

La recherche de manifestations articu-
laires inflammatoires (réveil nocturne,
dérouillage matinal) (en annexe, rappel
synthétique des signes cliniques du RP)
doit étre systématique a chaque consulta-
tion. Devant des symptomes évocateurs,
une exploration par imagerie médicale
sera demandée, échographie de haute
résolution (réalisée par les rhumatolo-
gues et sur leur avis) et/ou IRM. La pré-
sence d’un rhumatisme articulaire sera
a prendre en compte dans la stratégie
thérapeutique.

Dans le cas particulier de la pachyder-
mopériostite psoriasique, la radiogra-
phiemontre un aspect spiculé, irrégulier
(ostéolyse et appositions périostées) de
la phalange distale. Il n’y a pas habituel-
lement d’atteinte de ’articulation inter-
phalangienne distale.

5. Prise en charge des formes modérées
a séveres de psoriasis unguéal

Dans le cadre de cet article, nous ne
traiterons ici que des formes unguéales
exclusives ou prédominantes.

L’'onychopathie psoriasique fait partie
des localisations difficiles a traiter. Le
traitement varie selon la présentation
clinique: le siege de I’'inflammation
(matrice et/ou lit), le nombre de doigts
et/ou d’orteils atteints et la sévérité de
l’atteinte [7, 8].

D’autres éléments vont guider le choix
thérapeutique, notamment les antécé-
dents du patient, ses comorbidités, les
pathologies associées et la présence
d’autres sites 1ésionnels cutanés et/ou
articulaires ainsi que I'impact sur la qua-
lité de vie et la vie professionnelle.

Les données des essais cliniques de
bonne qualité manquent. Peu de tra-
vaux sont dédiés a ’atteinte unguéale
seule. Les études disponibles manquent
de puissance suffisante pour extrapoler
un schéma thérapeutique standardisé
[7-19].

e Rechercher et contréler
un phénoméne de Koebner

Comme pour le psoriasis cutané, le pso-
riasis unguéal peut étre déclenché ou
aggravé par les traumatismes, souvent
minimes. Savoirrechercher et controler
un phénomene de Koebner, qui doit étre
expliqué aux patients, peut améliorer
considérablement l’atteinte clinique
et le retentissement du psoriasis des
ongles [7].

Ainsi, devant toute onychopathie pso-
riasique, il faut limiter les microtrauma-
tismes responsables du phénoméne de
Koebner, particuliérement présents aux
ongles des mains qui sont utilisés comme
desinstruments danslavie quotidienne:
—couper les ongles court;

—éviter derefouler les cuticules, nerien
passer sous les ongles pour les nettoyer,
ne pas limer la surface, préférer le stylet
pour 'utilisation des smartphones;
—limiter lenombre de lavage des mains;
—porter une double paire de gants (coton
et imperméables) pour tous les travaux
ménagers;

— éviter les faux ongles et les manucures
permanentes.
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Les infections doivent étre systéma-
tiquement traitées [8]. Une recherche
des médicaments aggravant le pso-
riasis doit étre systématique (béta-
bloquants, lithium, antipaludéens de
synthese, etc.).

o Traitement médical des formes
modérées a sévéres

>>> Les traitements locaux
etintra-lésionnels

Pour un psoriasis unguéal modéré a
sévere, les traitements locaux ou intra-
lésionnels sont indiqués en premiere
intention si 3 ongles ou moins sont
atteints et en I’absence de thumatisme
psoriasique [9].

L'utilisation exclusive des dermocor-
ticoides d’activité tres forte n’est pas
adaptée pour une atteinte de plus de
3 ongles du fait de leur trés mauvaise
pénétration a travers la tablette unguéale
etdurisque d’atrophie cutanée des tissus
périunguéaux.

En cas d’échec de ces traitements locaux/
intralésionnels, et pour une atteinte de
moins de 3 ongles sans rhumatisme pso-
riasique associé, les patients peuvent
bénéficier de traitements systémiques ou
biologiques. L'évaluation se feraalors au
cas par cas selon la sévérité de I’atteinte
clinique, duretentissement surla qualité
de vie et du terrain du patient.

u Traitements topiques

Les traitements locaux classiquement
utilisés sont les dermocorticoides d’ac-
tivité tres forte, avec ou sans analogues
delavitamineD. Le tacrolimus et le taza-
roténe sont peu utilisés. Aucune étude
n’a pu démontrer la supériorité d’un
topique.

Leur pénétration estréduite dans les dif-
férentes structures de 'appareil unguéal.
Il est donc recommandé de les appliquer
en massage sur les replis unguéaux et sur
lelitde ’ongle aprés découpage de toute
I'onycholyse.

Plusieurs modalités d’application ont été
proposées. On citera:

—en traitement d’attaque les dermocor-
ticoides trés forts peuvent étre appliqués
sous occlusion pour plus d’effica-
cité mais sans dépasser une durée de
4 semaines pour éviter les potentiels
effets secondaires. L’application quo-
tidienne de corticoides tres forts est a
proscrire de fagon prolongée devant le
risque d’atrophie cutanée. Quelques
observations de lyse de phalanges dis-
tales ont été rapportées pour des appli-
cations prolongées;

—alterner ’application d'un analogue de
lavitamine D (5 jours/semaine) et le pro-
pionate de clobétasol (2 jours/semaine)
pendant 3 mois. Silaréponse estincom-
pleéte, ce traitement peut étre reconduit
pour encore 2 mois. En cas de réponse
compléte le propionate de clobétasol
sera appliqué 2 jours/semaine en traite-
ment d’entretien;

—actuellement, la combinaison de cal-
cipotriol et dipropionate de bétamétha-
sone en mousse ou en gel estla plus facile
amanipuler et elle limite grandement le
risque atrophique.

u Injections intralésionnelles

L'utilisation des injections intralésion-
nelles auniveau de lamatrice et/ou du lit
permet d’améliorer I'efficacité des corti-
coides. Elles sont utilisées dans les formes
hyperkératosiques, pachyonychiques
mais parfois aussi onycholytiques si le
nombre d’ongle atteints est limité (< 3).
L’efficacité des injections intralésion-
nelles de corticostéroides a été largement
documentée. Une suspension de I’acéto-
nide de triamcinolone a 10 mg/mL est
habituellement utilisée. L'injection se
fait avec une aiguille de 30 G, a raison
d’une injection toutes les 3 a 8 semaines,
sans anesthésie locale pour les injections
matricielles. Pour le lit, elles seront tou-
jours pratiquées sous bloclocal [11].

Lenombre d’injections varie en fonction
de laréponse clinique.

Le méthotrexate en intralésionnel a
récemment démontré de résultats inté-

ressants mais un protocole standardisé
reste a préciser [14].

>>> Les traitements systémiques et bio-
logiques

Ils seront indiqués d’emblée seuls ou en
association aux traitements locaux pour
les patients ayant une atteinte modérée
asévere et plus de 3 ongles atteints, d’au-
tant plus si un rhumatisme psoriasis est
associé[7,10,11].

u Traitements systémiques

Leméthotrexate, lesrétinoides, I’aprémi-
last etla ciclosporine sont les principaux
traitements systématiques utilisés.
—Dacitrétine est prescrite a faible dose
de 0,2 a 0,4 mg/kg/j dans les formes
hyperkératosiques séveres étendues. On
I’évitera dans les formes essentiellement
onycholytiques [15];

—leméthotrexate (15-25 mg par semaine)
sera prescrit surtout dans les atteintes
matricielles ot il semble plus efficace;
—P’aprémilast a montré une efficacité
mais uniquement versus placebo. Son
efficacité a également été rapportée sur
de courtes séries [18];

—la ciclosporine est recommandée sur
de courtes période (3-5 mg/kg/j). Elle
serait plus efficace sur les atteintes du
lit unguéal. Elle est utile chez la femme
jeune chezlaquelle un désir de grossesse
pourrait survenir.

En cas d’échec, un traitement biologique
sera proposeé.

m Traitements biologiques

L’'utilisation des immunomodulateurs
biologiques a montré une bonne effica-
cité mais assez variable selon les études,
avec une amélioration du NaPSI ou du
mNaPSIde 40295 %.

Ces données d’efficacité sont souvent
desrésultats provenant d’études menées
sur le psoriasis en plaques ou le thuma-
tisme psoriasique. Trés peu d’études
dédiées a I’appareil unguéal sont dispo-
nibles. Parailleurs, les différentes études
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dont nous disposons sont difficilement
comparables. A I’heure actuelle, aucun
traitement systémique ni aucune biothé-
rapie n’a montré sa supériorité par rap-
port a un autre. Il semblerait toutefois
que l'ixekizumab puisse légérement se
détacher des autres [16, 17].

Les inhibiteurs des Janus kinases per os
(non encore autorisés en France pour le
psoriasis cutané) ont démontré une effi-
cacité sur I’atteinte unguéale qui reste a
vérifier sur de plus larges études [19].

Les modalités thérapeutiques du pso-
riasis unguéal ont été résumées dans la
figure 8.

Dans le cas particulier de la pachy-
dermopériostite psoriasique, les anti-
inflammatoires non stéroidiens (AINS)
peuvent en premiére intention réduire
les douleurs. La pachydermopériostite
psoriasique répond aux injections intra-
matricielles de corticoides en diffusant
vraisemblablement dans les tissus voi-

sins. Le méthotrexate en monothérapie
aux doses hebdomadaires de 15 8 20 mg
peut étre proposé. En cas d’échec, un
traitement par biothérapie (ayant I'in-
dication rhumatisme psoriasique) est
indiqué.

B Lichen unguéal

Le lichen est une dermatose inflamma-
toire de la peau, des muqueuses et des
phanéres. Son étiopathogénie est com-
plexe et incomplétement élucidée.

Toutes les structures de I’appareil
unguéal peuvent étre concernées, ce qui
explique les différentes présentations
cliniques.

L’évolution est souvent imprévisible et,
en ’absence de traitement, 1’évolution
peut se faire vers une onychodystrophie
cicatricielle définitive. Le diagnosticetle
traitement doivent étre précoces afin de
limiter I’évolution destructrice.

1. Clinique

L’atteinte unguéale est rapportée chez
2 216 % des patients présentant un
lichen plan. L’atteinte exclusive de
I’appareil unguéal est rapportée dans
2 % des cas. Une atteinte extra-un-
guéale est retrouvée chez 25 % des
patients. Elle peut précéder l’atteinte
cutanée, étre concomitante ou suivre
celle-ci [20-23].

Un événement stressant peut parfois
précéder ’apparition de la poussée de
lichen.

Le lichen est habituellement observé
chez I’adulte, mais des observations
pédiatriques ont été rapportées [24].
L’atteinte lichénienne peut apparaitre
simultanément sur tous les ongles, ou
plus progressivement. Le lichen peut
toucher un seul ongle, les 20 ongles ou
seulement quelques ongles. Les doigts
sont beaucoup plus souvent touchés
que les orteils.

Matrice
seule

Lit seul
Onycholyse

1 2
Abstention

Injections de corticoides

3
Dérivés vitamine D +

(camouflage)

en intramatriciel

Découpage de l'onycholyse

Lit seul
Hyperkératose
sous-unguéale

Atteinte de
< 3 ongles

1

Injections de corticoides

dans le lit

Matrice et lit

1

Injections de corticoides
dans la matrice et le lit

1
Dérivés vitamine D +
corticoides topiques

2
Dérivés vitamine D +
corticoides topiques

2
Dérivés vitamine D +
corticoides topiques

corticoides topiques

2
Tacrolimus

Atteinte de
> 3 ongles

Traitements systémiques/biologiques + locaux

Fig. 8: Recommandations de prise en charge du psoriasis unguéal. Adapté de J Am Acad Dermatol, 2019;81:228-240.
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La présentation clinique est polymorphe
et la sémiologie de ’atteinte unguéale
dépend du site de I'inflammation et de
son intensité [20]. L'hyperstriation lon-
gitudinale de la tablette unguéale est le
signe le plus fréquent et le ptérygion le
plus spécifique, mais d’autres symp-
témes sont fréquemment observés:
—l’atteinte matricielle proximale est
la plus classique et se traduit par des
altérations de surface: onychorrhexie,
hyperstriation longitudinale avec fragi-
lité superficielle de la tablette unguéale,
fissurations distales ou longitudinales,
amincissement partiel ou total de lalame
unguéale, ’ensemble conférant une fra-
gilité unguéale plus ou moins sévere
(fig. 9 et 10). Une trachyonychie et des
sillons de Beau sont également observés.
La trachyonychie lichénienne habituel-
lement observée chez I’enfant est le plus
souvent de pronostic favorable sans évo-
lution cicatricielle;

Fig. 9: Multiples leuconychies avec trachyonychie
lichénienne avec fragilité superficielle de la tablette
unguéale.

Fig. 12: Onycholyse avec atrophie distale du lit,

hyperstriations longitudinales et xantho-leuco-
nychie de la tablette unguéale.

—la présence d'une mélanonychie longi-
tudinale traduit ’activation mélanocy-
taire lors de la phase active de lamaladie
ou bien la séquelle pigmentaire post-
inflammatoire. Des dépressions ponc-
tuées sont rarement observées;
—l’atteinte de la matrice distale se pré-
sente par un aspect marbré de la lunule,
parfois associée a une leuconychie;
—T’atteinte du lit se traduit par une ony-
cholyse blanche ou jaunétre avec ou sans
hyperkératose sous-unguéale. Le lit peut
prendre un aspect épaissi, strié parfois
atrophique ou cicatriciel (fig. 11 et 12);
—Patteinte du repli sus-unguéal retrouve
des papules lichéniennes, érythéma-
teuses ou violine, avec des stries de
Wickham parfois bien visibles.

L’évolution se fait progressivement
vers ’atrophie cicatricielle définitive
avec apparition d’un ptérygion dorsal,
secondaire a une fusion post-inflamma-

Fig. 10: Onychorrhexie, hyperstriations longitudi-
nales avec amincissement de la lame unguéale.

toire entre la matrice unguéale et le repli
sus-unguéal (fig. 13 et 14). Il se traduit
cliniquement par un défect longitudinal
bordé latéralement de deux ailerons laté-
raux, parfois koilonychiques. Il est trés
évocateur du lichen mais non pathogno-
monique.

Une anonychie partielle ou totale peut
étre observée au stade cicatriciel. Elle
a habituellement un retentissement
important sur la qualité de vie des
patients par la géne fonctionnelle qui
en résulte (prise défectueuse des petits
objets, absence de plan de contre-pres-
sion) et par son caractére inesthétique.

Il existe des formes cliniques plus rares
mais importantes a connaitre: on citera
le lichen plan xanthonychique [25], le
lichen érosif, le lichen striatus, le dégan-
tage lichénien et]’atrophie idiopathique
des ongles [26], qui est une variante trés

Fig. 11: Onycholyse avec xanthonychie et hyperké-
ratose sous-unguéale.

Fig. 13: Anonychie partielle avec atrophie distale du
lit au cours du lichen unguéal.

Fig. 14: Atteinte cicatricielle au cours du lichen avec

ptérygion dorsal.
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rare et trés sévere ol le lichen détruit en
quelques semaines tous les ongles.

2. Diagnostics différentiels

Le diagnostic différentiel ne se pose pas
en présence d’'un lichen cutané et/ou
muqueux typique. En cas d’atteinte uni-
quement unguéale de plusieurs ongles,
on discutera les autres affections pou-
vant donner une image lichénienne:
amylose systémique, sarcoidose, mala-
die du greffon contre I’h6te, dyskératose
congénitale (tableau II).

L’atteinte monodactylique doit évoquer
un processus malin: mélanome achro-
mique ou maladie de Bowen.

3. Diagnostic

En cas de lichen unguéal isolé, une
confirmation diagnostique par biopsie

Type d’atteinte psoriasique

Hyperstriations

Psoriasis, pelade, amylose, sarcoidose, stries
physiologiques

de ’appareil unguéal est recommandée
avant la mise en route du traitement.
L'histologie retrouve un infiltrat inflam-
matoire en bande a la jonction dermoé-
pidermique, avec présence de corps
ronds, altérant lamembrane basale, avec
hypergranulose, acanthose et spongiose.

4. Traitement

L’évolutivité du lichen unguéal est
imprévisible. Certains patients pré-
sentent rapidement une atteinte des-
tructrice qui aboutit a des séquelles
permanentes, d’autres ont une évolu-
tion plus lente; des rémissions spon-
tanées sont possibles. Le pronostic est
donc variable. Les séquelles définitives
cicatricielles avec destruction de ’appa-
reil unguéal sont cependant I’apanage
des formes séveres, d’ou la nécessité
d’un diagnostic et d'une prise en charge
précoces.

Diagnostics différentiels

Dépressions ponctuées

Pelade, eczéma, syndrome de Fiessinger-Leroy,
psoriasis

Leuconychie

Onychomycose, ongle équisegmenté
hyperazotémique, ongle cirrhotique, double bande
blanche hypoalbuminémique

Trachyonychie

Psoriasis, pelade

Leuconychie

Onychomycose, ongle équisegmenté
hyperazotémique, ongle cirrhotique, double bande
blanche hypoalbuminémique

Ptérygion

Congénital, bralures, traumatisme, radiodermite,
maladie du greffon contre l'hote, pemphigoide
cicatricielle, nécrolyse épidermique toxique, troubles
circulatoires

Hyperkératose sous-unguéale

Onychomycose, pityriasis rubra pilaire, acrokératose
paranéoplasique, pachyonychie congénitale, pelade,
maladie de Darier, psoriasis

Onycholyse

Onychomycose, dermite de contact,
microtraumatismes répétés, carcinome épidermoide,
psoriasis, pelade

Mélanonychie longitudinale

Mélanonychie fonctionnelle, mélanonychie ethnique,
naevus matriciel, lentigo, mélanome (atteinte
monodactylique)

Tableau II: Résumé des principaux diagnostics différentiels du lichen unguéal (liste non exhaustive).

Le traitement est difficile avec une effi-
cacité souvent incomplete. Les échecs
thérapeutiques et les récidives ne sont
pasrares. Aucun essai clinique n’estrap-
porté. Les études disponibles manquent
de puissance suffisante pour extrapoler
un schéma thérapeutique standardisé.
Larevue delalittérature retrouve 5 séries
rétrospectives pour le lichen unguéal,
dont une pédiatrique. Dans toutes ces
séries, la corticothérapie (locale, intra-
lésionnelle, systémique) est le traitement
le plus souvent utilisé [20-26].

Les traitements locaux sont inefficaces
sur ’atteinte matricielle qui constitue la
manifestation la plus fréquente et la plus
sévere sur le plan pronostic.

Récemment, des recommandations
d’experts ont été publiées, permettant
demieux standardiser la prise en charge
[27].

>>> Devant une atteinte mono- ou pauci-
dactylique, la corticothérapie intralé-
sionnelle (matrice et/ou lit de ’ongle)
doit étre le premier choix (une injection
d’une solution d’acétonide de triamcino-
lone 10 mg/mL mensuellement pendant
3 4 6 mois). Leur efficacité a été démon-
trée. Elles seront réalisées sous bloc local
(saufpour I'infiltration matricielle pure).

>>> Le traitement des formes polydac-
tyliques repose sur la corticothérapie
systémique “de blocage” : une injection
intramusculaire d’acétonide de triam-
cinolone mensuellement pendant 6 mois
(1 mg/kg chaque mois pendant 1 ou
2mois, puis 0,5 mg/kg par mois) est plus
efficace que la corticothérapie per os.
Chez I’enfant, le schéma par corticothé-
rapie estidentique. Le traitement est par-
ticulierement bien toléré, sans impact
sur la courbe de croissance. Un bilan
biologique de départ (glycémie a jeun,
ionogramme, sérologies hépatiques et
IST) seraréalisé avant d’initier la corti-
cothérapie puis une biologie mensuelle
de surveillance est préconisée (glycé-
mie, kaliémie). Un régime pauvre en sel
et en glucides a fort index glycémique
sera suggeré.
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L’association & une corticothérapie intra-
lésionnelle est parfois nécessaire, dans
les formes graves et/ou pour certains
ongles ou l’atteinte est récalcitrante.
L’amélioration s’observe aprés 3 44 mois
de traitement. Les récentes recomman-
dations d’experts ont été résumées dans
la figure 15.

L’évolution sous traitement est imprévi-
sible. Il n’existe pas de facteurs prédictifs
de laréponse aux traitements. Deux tiers
des patients vont répondre favorable-
ment ala corticothérapie de blocage mais
une récidive va étre observée chez les
2/3 d’entre eux. Ces récidives peuvent
survenir plusieurs années apres, impo-
sant lareprise du traitement par cortico-
thérapie intramusculaire.

D’autres alternatives thérapeutiques
peuvent étre proposées en cas d’échec:

l’acitrétine a la dose de 0,2-0,3 mg/kg/j
seule ou en association a ’azathioprine
100 mg/j.

L’alitrétinoine constitue une alterna-
tive thérapeutique intéressante en cas
de contre-indication a la corticothéra-
pie générale ou d’échec de celle-ci. Elle
possede un effet anti-inflammatoire
supérieur a I’acitrétine et une meilleure
régulation de la différenciation kératino-
cytaire [28].

D’autres traitements sont rapportés dans
lalittérature avec une efficacité variable:
on citera le méthotrexate et la ciclos-
porine.

Le tofacitinib, inhibiteur des enzymes
Janus kinases, constitue un espoir thé-
rapeutique. Il a été testé chez des patients
atteints de lichen du cuir chevelu avec

une amélioration de 80 % en monothé-
rapie [29]. Des études supplémentaires
sontnécessaires pour préciser la place de
cette nouvelle molécule dans la stratégie
thérapeutique du lichen unguéal.

B Pelade

La pelade est une maladie auto-immune,
touchant 0,1 a4 0,2 % de la population
mondiale. Elle s’associe a une ony-
chopathie dans 30 % des cas environ
(7-66 %). L'ongle peladique s’observe
plus souvent dans les formes étendues
(pelade décalvante totale, pelade uni-
verselle). Les enfants sont plus volon-
tiers touchés que les adultes (46 %).
Aucune prédominance de genre n’a
été rapportée. L’'onychodystrophie est
souvent asymptomatique et indolente
mais certains patients rapportent une

Triamcinolone acétonide
(5-10 mg) en intralésionnel

Triamcinolone
acétonide en IM
(0,5-1 mg/kg)

Acitrétine per os
(0,2-0,3 mg/kg)
Alitrétinoine 30 mg

Atteinte
Quelques ongles matrice
atteints < 3
Minime/modérée
Atteinte
du lit

Triamcinolone acétonide en IM
(0,5-1 mg/kg)

Acitrétine per os (0,2-0,3 mg/kg)

Alitrétinoine 30 mg

Quelques ongles
atteints <3

Matrice et lit
Minime/
modérée

Triamcinolone acétonide
(5-10 mg) en intralésionnel

Quelques ongles
atteints < 3
Matrice et lit
Sévere

-4

Triamcinolone acétonide en IM
(0,5-1 mg/kg)

Acitrétine per os
(0,2-0,3 mg/kg)
Alitrétinoine 30 mg

Triamcinolone acétonide en IM
(0,5-1 mg/kg)

> 3 ongles
atteints

Mycophénolate mofétil

Azathioprine
Ciclosporine

Fig. 15: Recommandations de la prise en charge du lichen unguéal. Adapté de J Am Acad Dermatol, 2020;83:1717-1723.
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Fig. 16: Ongles peladiques avec trachyonychie des
ongles des doigts avec onycholyse et lignes de Beau.

sensibilité de I’appareil unguéal. Elle
peut précéder, accompagner ou suivre
I’apparition d’une pelade du scalp. La
présence d’une atteinte unguéale chez
les patients affectés par une pelade est
un facteur de mauvais pronostic, avec
unrisque de progression vers un tableau
clinique sévere (risque multiplié par 8).
Ellen’est cependant pas prédictive de la
réponse thérapeutique.

1. Clinique

Les ponctuations en dé a coudre et la
trachyonychie sont les présentations
cliniques les plus communes (fig. 16).
Les ponctuations en dé a coudre sont
de petite taille, moins profondes et plus
régulierement distribuées a la surface de
latablette unguéale comparativement au
psoriasis. Des stries longitudinales voire
des fissures, des leuconychies ponc-
tuées, une onychorrhexie, des lignes
de Beau voire une onychomadese, une
lunule marbrée ont également été obser-
vées au cours de la pelade. L'atteinte est
essentiellement matricielle, les alté-
rations du lit sont beaucoup plus rares
(onycholyse, hyperkératose sous-un-
guéale) [30-32].

2. Diagnostics différentiels

L’aspect clinique de I’ongle peladique
n’est absolument pas pathognomo-
nique de la maladie. Les manifestations
cliniques ont également été rapportées
dans d’autres onychopathies inflamma-
toires comme le lichen, le psoriasis et
I’eczéma.

3. Diagnostic

Le diagnostic d’ongle peladique est cli-
nique. Il est recommandé au moindre
doute de réaliser un prélévement
mycologique et/ou une histologie de
la kératine unguéale pour éliminer une
onychomycose. Par contre, il n’est pas
recommandé de pratiquer une biopsie
de I’appareil unguéal car I’aspect histo-
logique n’est pas spécifique et il existe
un risque dystrophique séquellaire
définitif inutile.

4. Traitement

IIn’existe pas derecommandations pour
la prise en charge des ongles peladiques.
Les publications concernent de petites
séries souvent rétrospectives ou des cas
cliniques. Le pronostic fonctionnel étant
conservé, le préjudice est essentiellement
esthétique. Le recours a un traitement
systémique peut cependant étre justifié
dans les formes séveres selon le retentis-
sement sur la qualité de vie (évaluée par
le DLQIen I’absence de score spécifique).

Plusieurs traitements ont été proposés:
—les dermocorticoides (classe I ouIl) ont
été utilisés dans 3 observations pendant
6 a 10 mois avec une rémission dans
1seul cas;

—des infiltrations intramatricielles de
corticostéroides (acétonide de triam-
cinolone 5 a 10 mg/mL toutes les 2 &
4 semaines, pendant 2- 3 mois) ont été
réalisées chez 5 patients et ont mon-
tré une régression des ponctuations
et de la trachyonychie dans 3 cas. Une
rechute a été observée apres 4 4 6 mois
chez 3 patients. Les auteurs ont suggéré
la reprise des infiltrations en espagant
davantage lesinjections. Cesinfiltrations
ne doivent étre réalisées que lorsque ’at-
teinte unguéale retentit sur la qualité de
vie etapres échec des traitements locaux;
—les corticoides systémiques ont égale-
ment été utilisés dans une observation
avec une évolution favorable. Cette atti-
tude doit étre bien pesée compte tenu du
risque de rebond;;

—le tofacitinib (inhibiteurs de Janus
kinase) a montré des résultats trés

prometteurs. La dose utilisée variait
de 5-10 mg/j en deux prises, pendant
4-10mois. Tousles patients ont noté une
régression de I’onychopathie. Aucun
effet secondaire n’a été rapporté pendant
la durée de1’étude [33-36].
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