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ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to describe the evolution of Kaposi’s disease (KD) between 1990 and 2020 in 
dermatology in Lomé (Togo). Patients and Method: This is a series of cases of KD including all the records of patients 
seen on an outpatient basis or hospitalised for KD of clinical and/or histological diagnosis between 1990 and 2000 
(period of non-general introduction of ART), 2000 to 2010 (initial and increasing introduction of ART) and between 
2010 and 2020 (period of general introduction of ART) in the public dermatology departments of Lomé. Results: During 
the study period, 307 cases of MK were recorded, with a hospital frequency of 0.24%. The mean age of the patients 
was 40.03±13.71 years, with extremes ranging from 6 to 90 years and a male predominance (M/F= 1.5). The overall 
frequencies of KD from 1990 to 2000, 2000 to 2010 and 2010 to 2020 were 0.10, 0.30 and 0.25 respectively (p=0.002) 
and were dominated by HIV-associated KD (66%). During the same periods, 1990 to 2000, 2000 to 2010 and 2010 to 
2020, the overall incidence was 3.00, 12.20 and 14.09 respectively (p<0.0001). Of the 307 patients, 13.7% (n=42) died, 
the majority in the HIV-associated form of KD. Conclusion: Our study shows a significant increase in the incidence of 
MK over the 30 years of the study, with a predominance of HIV-associated MK. The generalized use of antiretroviral 
treatment with the «test and treat» strategy will help to reduce this mortality.

Key words: Kaposi disease, HIV, Togo.
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RÉSUMÉ

Objectif: Le but de cette étude était de décrire l’évolution de la maladie de Kaposi (MK) entre 1990 à 2020 en 
dermatologie à Lomé (Togo). Patients et méthode: Il s’agit d’une série de cas de MK incluant tous les dossiers des patients 
reçus en consultation externe ou hospitalisés pour MK de diagnostic clinique et/ou histologique entre 1990 à 2000 
(période de non généralisation du TARV), 2000 à 2010 (généralisation débutante et en progression) et entre 2010 à 2020 
(période de généralisation du TARV) dans les services publics de dermatologie de Lomé. Résultats: Durant la période 
d’étude, 307 cas de MK ont été recensés avec une fréquence hospitalière de 0,24%. L’âge moyen des patients était de 
40,03±13,71 ans avec des extrêmes allant de 6 à 90 ans et une prédominance masculine (H/F= 1,5). Les fréquences 
globales des MK de 1990 à 2000, de 2000 à 2010 et de 2010 à 2020 étaient respectivement de 0,10; 0,30 et de 0,25 
(p=0,002) et majoritairement dominée par la MK associée au VIH (66%). Durant les mêmes périodes de 1990 à 2000; 
2000 à 2010 et de 2010 à 2020, l’incidence globale était respectivement de 3,00; 12,20 et 14,09 (p < 0,0001). Sur les 
307 patients, on notait 13,7% (n=42) de décès en majorité dans la forme MK associée au VIH. Conclusion: Notre 
étude relève une augmentation significative de l’incidence de la MK sur les 30 ans de l’étude avec une prédominance 
de la MK associée au VIH. La généralisation du traitement antirétroviral avec la stratégie «test and treat» contribueront 
à réduire cette mortalité.

Mots clefs: Maladie de Kaposi, VIH, Togo.

INTRODUCTION

La maladie de Kaposi (MK) est une prolifération 
maligne, multifocale, se manifestant cliniquement par 
des plaques et des nodules cutanéomuqueux d’aspect 
angiomateux, histologiquement par une double 
prolifération vasculaire et de cellules fusiformes [1]. 
La forme associée au VIH représente actuellement le 
premier cancer chez les patients infectés par le VIH [2].

En Afrique subsaharienne, l’incidence de la MK 
a augmenté significativement entre 1980 et 2000 
(période du début du VIH/SIDA avec accès limité aux 
antirétroviraux), passant de 0,0 à 50,8 chez les hommes 
et de 0,0 à 31,7 chez les femmes. L’augmentation de 

cette incidence était moins importante entre 2011 à 
2016 (période de couverture antirétrovirale moyenne), 
passant de de 0,0 à 32,0 chez les hommes et de 0,0 à 
11,8 chez les femmes [3].

Au Togo, la MK représentait 57,9% de l’ensemble des 
cancers cutanés en dermatologie entre 1980 et 1994. 
L’incidence annuelle était de 2,6 cas avec un pic entre 
1992 et 1994 [4], et de 8,5 cas de 1994 à 2004 [5].

Entre 2001 et 2009, plusieurs pays subsahariens ont 
vu réduire leur taux d’incidence de l’infection à VIH, 
y compris le Togo [6-9]. Toujours au Togo, l’analyse 
récente de la situation épidémiologique de l’infection 
à VIH a montré une baisse de la prévalence moyenne 
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de 2,5% dans la population générale en 2014 à 2% en 
2020 [6,10]. L’amélioration dans la prise en charge 
de l’infection à VIH devrait sans doute impacter sur 
l’épidémiologie de la MK associée au VIH et sur celle de 
la MK en général. Avec la généralisation du traitement 
antirétroviral (TARV) au Togo au cours de la période 
de 2010 à 2020 [10], il nous a paru opportun de mener 
cette étude pour décrire les tendances de la MK entre 
1990 à 2020.

PATIENTS ET MÉTHODES

Il s’est agi d’une série de cas de MK couvrant une période 
de 30 ans allant du 1er janvier 1990 au 31 Décembre 
2020 dans les services publics de dermatologie de Lomé 
(centre hospitalier universitaire Sylvanus Olympio, 
campus et centre de dermatologie de Gbossimé). Cette 
période a été choisie par rapport au début de l’épidémie 
du VIH au Togo, jusqu’à la généralisation du TARV.

Nous avons inclus tous les dossiers des patients reçus 
en consultation externe ou hospitalisés pour MK de 
diagnostic clinique et/ou histologique entre 1990 à 
2000 (période de non généralisation du TARV), 2000 
à 2010 (généralisation débutante et en progression) et 
entre 2010 à 2020 (période de généralisation du TARV).

Analyse statistique: elle a été faite grâce aux logiciels 
CSPro version  7.7.3. Les variables quantitatives ont 
été comparées par le test de Student et les variables 
qualitatives par le test exact de Fisher de Pearson. Au 
niveau de l’analyse descriptive, les résultats ont été 
exprimés sous forme d’effectif et de pourcentage pour 
les variables qualitatives, de moyenne et d’écart-type 
pour les variables quantitatives. Les tests statistiques 
ont été considérés comme statistiquement significatifs 
pour une valeur de p inférieur à 0,05. Les tableaux et 
les graphiques ont été réalisés avec le logiciel Microsoft 
Word et Excel 2013.

RÉSULTATS

Durant la période d’étude, 307  (0,23%) des 134999 
nouveaux patients avaient souffert de MK. L’âge 
moyen des patients était de 40,03±13,71 ans avec des 
extrêmes allant de 6 à 90 ans. La tranche d’âge la plus 
représentée était celle des 30 à 40 ans (p<0,0001) 
(Tableau 1). On note de façon globale, une tendance 
à l’égalisation des sexes à une prédominance masculine 
soit 2 et 1,54 respectivement de 1990 à 2000 et 2010 
à 2020 (Tableau 1).

L’âge moyen des cas de MK associée au VIH était de 
36,75±9,29 avec des extrêmes allant de 6 à 64 ans et 

Tableau I: Tendances des fréquences et des incidences des MK sur les 30 ans
[1990-2000] [2000-2010] [2010-2020] P

Fréquence globale 0,10 0,30 0,25 0,0022
Fréquences par type de MK

MK associée au VIH 0,03 0,20 0,17 0,0015
MK endémique 0,02 0,06 0,07 0,0005
MK avec statut VIH inconnu 0,04 0,01 0,02 0,0002
Incidence globale 3,00 12,20 14,09 <0,0001

Incidences par types de MK
MK associée au VIH 1,00 8,30 10,00 0,0189
MK endémique 0,70 2,60 3,73 0,0410
MK avec statut VIH inconnu 1,30 1,30 0,36 0,0685

Tranches d’âge (ans)
[0-18 ans] 0 4 3 0,8920
[19-29 ans] 6 20 22 0,0240
[30-40 ans] 12 57 62 <0,0001
[41-50 ans] 7 23 41 0,0030
[51-60 ans] 4 9 14 0,0640
> 60 ans 1 9 13 0,6920

Age moyen (ans) 38,53 38,34 41,64 0,8060
MK associée au VIH 33,8 35,38 38,04 0,7800
MK endémique 42,28 48,04 52,32 0,8380
MK avec statut VIH inconnu 40,15 37,77 31,25 0,3540

Sex-ratio (H/F) 2,00 1,35 1,54 0,6420
MK associée au VIH 6,00 4,20 3,10 0,5890
MK endémique 1,00 0,93 1,24 0,0960
MK avec statut VIH inconnu 2,25 2,25 1,00 0,0750

*MK= Maladie de Kaposi
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de 49,86±18,95 ans pour les cas de MK endémique 
avec des extrêmes allant de 15 à 90 ans. Il était de 
37,93±8,83 avec des extrêmes allant de 7 à 72 ans 
dans la MK avec un statut VIH inconnu. Le patient le 
plus âgé diagnostiqué MK avait 90 ans et était de type 
endémique (Fig. 1).

L’incidence annuelle globale de de la MK était de 
9,90 cas sur toute la période de l’étude (1990-2020). 
La MK associée au VIH était le type de MK le plus 
représenté à 66% (n=203), suivie de la MK endémique 
(n=74; 24%). La sérologie n’avait pas été réalisée chez 
30 patients (10%).

Les fréquences globales des MK de [1990 à 2000[, de 
[2000 à 2010[et de [2010 à 2020] étaient respectivement 
de 0,10; 0,30 et de 0,25 (p=0,002) et majoritairement 
dominée par la MK associée au VIH. Durant les mêmes 
périodes de 1990 à 2000; 2000 à 2010 et de 2010 à 2020, 
l’incidence globale était respectivement de 3,00; 12,20 
et 14,09 (p < 0,0001) (Tableau 1).

Le pic de l’ensemble des MK a été atteint en 2011 avec 
27 cas. Pour la même année, la MK associée au VIH a 
atteint son nombre le plus élevé avec 21 cas. En ce qui 
concerne la MK endémique, elle a atteint son pic en 
2009 avec 10 cas.

De 1990 à 2005 près de la moitié (49,4%) des MK 
étaient associées au VIH et 72,5% de 2006 à 2020, la 
différence était significative (p =0,000). Entre 1990 
et 2005, les incidences annuelles de la MK associée au 
VIH et de la MK endémique étaient respectivement 
de 2,62 et 1,06 cas. Et entre 2006 et 2020, elles étaient 
respectivement de 10,73 et 3,81 cas par an (Fig. 2). Sur 
les 307 patients, on notait 13,7% (n=42) de décès en 
majorité dans la forme MK associée au VIH.

DISCUSSION

Les principales limites de notre étude étaient 
i)  l’absence de réalisation des tests de confirmation 
histologique, toutefois, le diagnostic de la MK est 
aussi clinique; ii) la non-complétude des informations 
inhérentes aux études rétrospectives telles que 
l’absence de certains dossiers (1990 à 1992), la non 
précision de la sérologie VIH et du taux de CD4 chez 
tous les patients. Néanmoins, notre étude a permis de 
réévaluer les tendances évolutives de la MK sur les 30 
ans depuis les dernières études menées sur le sujet avec 
l’élargissement de la couverture ARV au Togo.
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Figure 1: Répartition de l’âge moyen selon le type de MK.

La fréquence hospitalière de la MK dans notre étude 
était de 0,23. Elle était relativement plus faible 
que celle retrouvée chez Akanbi et al. [11] au Nigéria, 
Semango et al. [12] en Tanzanie; Kalubula et al. [9] 
en Zambie, Karabinta et al. [13] au Mali et Ndiaye 
et al. [14] au Sénégal qui retrouvaient respectivement 
une fréquence plus élevée: 0,59 % de 2006 à 2017; 
4,6% de 2012 à 2015; 1,7% entre 2007 et 2014; 0,68% 
entre 2006 et 2009; et 1,2% entre 2005 et 2011. Ces 
fréquences plus élevées peuvent s’expliquer d’une part, 
par la taille des populations d’étude, d’autre part, par 
la forte prévalence du VIH chez certains et le fait que 
certaines études ne prenaient en charge qu’un seul 
centre d’étude, et uniquement des populations VIH 
qui sont plus à risque de faire une MK [3].

L’incidence globale de la MK de 1990 à 2020 était de 
9,90 cas par an. On observe une augmentation de cette 
incidence d’environ 4 fois celle retrouvée par Pitche 
et al.  [4] dans le même service entre 1980-1994 qui 
était de 2,6 cas par an. Ceci pourrait s’expliquer d’une 
part, par la durée de la période d’étude, la taille de 
la population d’étude, la croissance de la population 
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Figure 2: Tendances des incidences des maladies de Kaposi.
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togolaise qui est passée de 3,774 millions d’habitants en 
1990 à 5,763 millions en 2006 et pratiquement le double 
avec 8,270 millions d’habitants en 2020 [10]; d’autre 
part, par l’augmentation du nombre de consultations 
dans les services de dermatologie avec la création 
du CHU campus en 2003 et enfin une probable 
augmentation de la prévalence du HHV8 au Togo. 
En effet, plusieurs études épidémiologiques ont 
démontré que la séropositivité au HHV8 restait 
relativement élevée dans diverses populations d’Afrique 
subsaharienne et est fortement corrélée au risque de 
contracter toutes les formes cliniques de MK [15,16].

On observe une augmentation de la prévalence et de 
l’incidence de la MK de 1990 à 2020. Nos résultats 
reflètent en effet, ceux de la littérature qui montraient 
une augmentation globale de l’incidence de la MK dans 
toute l’Afrique subsaharienne au fur et à mesure de la 
progression de l’épidémie du VIH à la fin des années 
1990 et au début des années 2000 avant un véritable 
déploiement des traitements ARV. L’avènement du 
VIH a multiplié par environ 20, l’incidence de la MK en 
Afrique subsaharienne [3,17,18]. Au Togo, on observait 
une augmentation de l’incidence du VIH et de la MK 
de 2,3 cas par an au début des années 1990 à 6,4 en 
1996 et 5,3 au début des années 2000 [4]. Pitche et al 
documentaient déjà une augmentation de l’incidence 
annuelle de la MK au Togo de 1,28 à 3,87 entre 1980-
1985 (période avant l’ère VIH) et entre 1986-1994 
(période après le VIH) [4] et davantage entre 1994 et 
2004 où elle était de 8,5 [5] et semble dès lors restée 
plus ou moins stationnaire comparée à notre étude. 
Dans notre travail, de 1990-2005 près de la moitié 
(49,4%) des MK étaient associées au VIH et 72,5% de 
2006-2020. La différence était significative (p =0,000). 
De plus, de 1990 à 2005, les incidences annuelles de la 
MK associée au VIH et de la MK endémique étaient 
respectivement de 2,62 et 1,06 cas. Et entre 2006 et 
2020, elles étaient respectivement de 10,73 et 3,81 cas 
par an. Ces taux observés dans notre étude pourraient 
s’expliquer par le fait des absences de dossiers non 
retrouvés entre 1990-2005 et par une augmentation 
du nombre de consultations en dermatologie qui est 
passé de 52378 entre 1990 et 2005 à 82621 entre 2006 
et 2020 [19,20]. Le risque de MK reste plus élevé chez 
les PVVIH que dans la population générale, malgré 
le TARV, même chez les PVVIH avec une immunité 
restaurée [2,3,6]. Il est rapporté une réémergence 
de MK VIH chez les patients sous TARV dans le 
cadre du syndrome inflammatoire de reconstitution 
immunitaire (IRIS) [2, 21] et une initiation au TARV 

tardive avec un taux de CD4 < 200/mm3 comme chez 
la plupart de nos patients [2,22]. En plus de l’initiation 
tardive du TARV, une prévalence élevée du HHV8 dans 
notre contexte avec la croissance de la population 
pourrait aussi expliquer cette augmentation de la 
prévalence. Une séroprévalence positive au HHV8 
augmente non seulement le risque de MK chez les 
PVVIH mais aussi chez les non PVVIH [2,15,16]. 
Le Nigeria pays voisin du Togo, est classé comme 
une région hyper endémique du HHV8 avec une 
prévalence variante entre 60 et 80 % chez le nigérian 
séropositif au VIH [11,23]. Or, actuellement au Togo, 
voire en Afrique subsaharienne, l’épidémiologie du 
HHV8 n’est pas entièrement comprise et il n’existe 
pas encore d’interventions recommandées. En plus, 
l’effectif croissant des hommes ayant des rapports 
sexuels avec d’autres hommes (HSH) expliquerait 
cette augmentation quand on sait que cette population 
stigmatisée est cible du VIH avec une prévalence élevée 
du HHV8 [11,22,23].

CONCLUSION

Notre étude relève une augmentation significative 
de l’incidence de la MK sur les 30 ans de l’étude 
avec une prédominance de la MK associée au VIH. 
La généralisation du TARV et l’augmentation de 
la couverture ARV avec la stratégie «test and treat» 
permettront donc de réduire sa mortalité.
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ABSTRACT

Sister Mary Joseph’s tumor or nodule is a cutaneous ombilical metastasis of a visceral cancer. It is a rare tumor that 
constitutes the calling symptom of the cancer disease. Its incidence is from 1 to 3% of all abdominal and pelvic neoplasia. 
They bring up etiologic diagnosis issue, since the finding of the primitive cancer could be difficult et prognosis. We 
are reporting a case observed in the Hepato-gastro-enterology Unit of the University Hospital Center of Sino-Central 
African Friendship in Bangui. This observation will help us show the difficulties of early diagnosis and therapeutic 
care in a limited resources context.
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INTRODUCTION

La tumeur ou nodule de Sœur Marie-Josèphe est une 
métastase cutanée ombilicale d’une tumeur viscérale. Il 
s’agit d’une tumeur rare qui constitue le signe d’appel 
de la maladie cancéreuse [1]. Elle a été nommée à 
l’origine par Mr Hamilton Bayley en 1949 après qu’une 
religieuse, la sœur Marie Josèphe constata la première 
l’association entre des nodules ombilicaux et un cancer 
intra abdominal ou pelvien [2]. Ce nom est utilisé pour 
décrire une métastase cutanée d’une tumeur viscérale 
à l’ombilic [3]. Son incidence est de 1 à 3 % de tous 
les néoplasies abdomino-pelviens [4]. Elle pose un 
problème de diagnostic étiologique, la recherche de 
la tumeur primitive pouvant se révéler difficile, ainsi 
qu’un problème de pronostic. Sa localisation étant 
souvent tardive, elle constitue un signe de mauvais 
pronostic [1]. Le but de notre travail est de présenter 
un cas et de mettre en exergue la difficulté de diagnostic 
précoce de la tumeur primitive dans un contexte de 
ressources limitées.

CASE REPORT

Il s’agissait d’une patiente de 53 ans, ménopausée, 
sans antécédents médicaux particuliers, consultant 
pour une douleur et un ballonnement abdominal, une 
constipation, évoluant depuis 3 mois dans un contexte 
d’altération de l’état général avec un amaigrissement non 
chiffré. L’examen physique retrouvait des circulations 
veineuses collatérales sous-cutanées abdominales; 
une tumeur ombilicale de couleur violacée, à sommet 
déprimé et érosif, de consistance ferme, indolore à la 
mobilisation; une ascite de grande abondance à liquide 
citrin (Fig.  1a et 1b). L’analyse du liquide d’ascite 
avait révélé un liquide riche en protéines. Le dosage 
des marqueurs tumoraux Ca-125 était à 106 UI/ml. 
L’échographie pelvienne avait objectivé un ovaire droit 
kystique cloisonné avec des images calcifiées à contours 
moins nets faisant suspecter un processus néoplasique 
gynécologique primitif. L’examen cytopathologique 
du liquide d’ascite retrouvait des cellules anormales 
traduisant la localisation secondaire. Le diagnostic de 

RESUME

Le nodule ou tumeur de Sœur Marie Josèphe est une métastase cutanée ombilicale d’un cancer viscéral. C’est une 
tumeur rare qui constitue le signe d’appel de la maladie cancéreuse. Son incidence varie de 1 à 3% de toutes les 
néoplasies abdominales et pelviennes. Elle pose un problème de diagnostic, la découverte du cancer primitif pouvant 
être difficile, et de pronostic. Nous rapportons un cas observé dans le service d’Hépato-gastro-entérologie du Centre 
Hospitalier-Universitaire de l’Ami de l’Amitié Sino-Centrafricaine à Bangui. Cette observation nous permettra de 
montrer les difficultés de diagnostic précoce et de prise en charge thértapeutique dans un contexte à ressources limitées.

Mots-clé: Nodule, Sœur Marie Josèphe, Cancer, Bangui
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carcinose péritonéale était retenu. Le foyer primitif 
probable était le cancer de l’ovaire. L’évolution était 
marquée par l’apparition d’un état cachexique avant 
l’instauration du traitement, du fait d’une prise en 
charge difficile faute de moyens financiers.

DISCUSSION

Le cancer ovarien est le cancer gynécologique le plus 
mortel du fait du développement de métastases chez 
la majorité des patients [5].

La métastase ombilicale peut représenter un signe de 
progression vers la carcinose péritonéale du cancer 
primitif [4]. Selon certains auteurs, le cancer ovarien 
se dissémine directement dans la cavité abdominale 
par exfoliation de cellules provenant de la surface 
de la tumeur [5]. La dissémination hématogène 
et l’extension lymphatique ont également été 
évoquées [3-5]. Ce qui pourrait expliquer la carcinose 
péritonéale qui a conduit à la découverte du cancer 
primitif chez notre patiente.

Le nodule de Soeur Marie Josèphe peut se présenter 
comme une masse ombilicale douloureuse à pourtours 
irréguliers pouvant faire évoquer de nombreux 
diagnostics différentiels parmi lesquels des tumeurs 
bénignes comme le granulome à corps étranger, un 
naevus mélanocytaire ou encore une tumeur maligne 
primitive ombilicale. Devant cette multitude de 
diagnostics différentiels, l’histologie devrait être 
requise pour confirmer une métastase ombilicale [6]. 
Néanmoins le cancer ovarien étant le cancer primitif 
produisant le plus de métastases ombilicales [5,6], un 
nodule de Sœur Marie Josèphe devrait être évoqué 

devant une suspicion de cancer de l’ovaire associé 
à une tumeur ombilicale, surtout dans un contexte 
de ressources limitées où une biopsie pour examen 
anatomopathologique reste encore inaccessible à une 
majeure partie de la population. Chez notre patiente 
malheureusement, le caractère indolore du nodule de 
Soeur Marie Josèphe, l’a fait passé inaperçu. Il était de 
découverte fortuite et tardive. La découverte tardive 
du nodule de Soeur Marie Josèphe et la suspicion 
d’un cancer ovarien étaient des éléments de mauvais 
pronostic. Les données de la littérature confirme 
le caractère péjoratif du Nodule de Soeur Marie 
Josèphe [7,4,8].

CONCLUSION

Le nodule de Sœur Marie Josèphe reste un signe de 
mauvais pronostic du fait de son caractère généralement 
discret conduisant à sa découverte tardive. La formation 
du personnel de santé à la détection précoce de ce 
nodule devrait aider à une meilleure prise en charge 
thérapeutique des cancers primitifs, ceci spécialement 
dans nos conditions à ressources limitées.

Consent

The examination of the patient was conducted according to the 
principles of the Declaration of Helsinki. The authors certify 
that they have obtained all appropriate patient consent forms, in 
which the patients gave their consent for images and other clinical 
information to be included in the journal. The patients understand 
that their names and initials will not be published and due effort 
will be made to conceal their identity, but that anonymity cannot 
be guaranteed
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ABSTRACT

Introduction: malignant tumors including soft tissue sarcomas can occur during neurofibromatosis type 1. We report a 
case of sarcomatous degeneration of a plexiform neurofibroma with multivisceral metastases in a Togolese patient with 
neurofibromatosis type 1. Observation: A 33-year-old female patient with neurofribromatosis type 1 presented with 
an altered general condition, pain and changes in the appearance of the plexiform tumour of her neurofibromatosis, 
which had been evolving for one month. Physical examination revealed multiple coffee-white spots (greater than 10), 
with tumours of soft consistency and variable size, scattered over the body. There was also a larger tumour (approx. 
9cmx6 cm), located on the inside of the left ankle, fixed, firm and painful to palpation. The abdomen was enlarged and 
tender, with no tenderness or contracture. Examination of lymph nodes was normal. Anatomopathological examination 
of the biopsy-exeresis of this tumour revealed a proliferation of clusters of small, rounded, undifferentiated cells with 
reduced cytoplasm and hyperchromatic nuclei, with clear anisokaryosis and numerous atypical mitotic figures. There 
were also a few vascular emboli. We therefore concluded that this plexiform neurofibroma was malignant, and the 
extension work-up revealed pulmonary, pancreatic and adrenal metastases. The patient died 3 weeks after diagnosis 
in respiratory distress. Conclusion: Malignant degeneration of plexiform neurofibromas is possible in patients with 
neurofibromatosis type 1. It is therefore important to monitor these patients for early detection in order to limit the 
risk of metastasis and death.

Key words: Neurofibromatosis, Sarcoma, Royal tumor.
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RÉSUMÉ

Introduction: les tumeurs malignes dont les sarcomes des tissus mous peuvent survenir au cours de la neurofibromatose 
type 1. Nous rapportons un cas de dégénérescence sarcomateuse d’un neurofibrome plexiforme avec des métastases 
multiviscérales chez une patiente togolaise atteinte d’une neurofibromateuse de type 1. Observation: Une patiente 
de 33 ans, atteinte d’une neurofribromatose de type 1, consulte pour une altération de l’état général associée, une 
douleur et modification de l’aspect de la tumeur plexiforme de sa neurofibromatose évoluant depuis un mois. L’examen 
physique notait la présence de taches café au lait multiples (supérieur à 10) et des tumeurs de consistance molle, de taille 
variable disséminées sur le corps. La plus grosse tumeur (d’environ 9cmx6 cm), siégeait à la face interne de la cheville 
gauche. Elle était fixe, de consistance ferme, et douloureuse à la palpation. L’abdomen était augmenté de volume, 
sensible, sans défense ni contracture. L’examen des aires ganglionnaires était normal. L’examen anatomopathologique 
de la biopsie-exérèse de cette tumeur mettait en évidence une prolifération d’amas de cellules indifférenciées de 
petites tailles arrondies au cytoplasme réduit et aux noyaux hyperchomatiques avec des anisocaryoses nettes et de 
très nombreuses figures mitotiques atypiques. Il y avait aussi quelques emboles vasculaires. Nous avons donc conclu 
à une dégénérescence maligne de ce neurofibrome plexiforme. Le bilan d’extension avait retrouvé des métastases 
pulmonaires, pancréatique et surrénalienne. La patiente était décédée 3 semaines après le diagnostic dans un tableau 
de détresse respiratoire. Conclusion: La dégénérescence maligne des neurofibromes plexiformes est possible chez les 
patients atteints d’une neurofibromatose de type 1. Il importe donc de suivre ces patients pour un dépistage précoce 
afin de limiter le risque de métastases et de décès.
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INTRODUCTION

La neurofibromatose type  1 ou maladie de Von 
Recklinghausen est une maladie autosomique 
dominant caractérisée par une mutation génétique 
dans la région péricentromérique du chromosome 17 
dont environ 50 % surviennent de novo [1]. L’affection 
est généralement diagnostiquée dans la petite enfance 

par la présence de taches café-au-lait (observées chez 
99 % des patients) et se caractérise par la survenue plus 
tard de neurofibromes qui sont des tumeurs cutanées 
ou sous cutanées associant des cellules de Schwann, des 
cellules périneuriales et de fibroblastes [2,3].

La transformation maligne des neurofiromes a 
été rapportée dans la littérature [4,5], et 10% des 
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neurofibromes plexiformes peuvent se transforment 
en sarcomes très invasifs avec des métastases osseuse 
et cérébrale [4]. Nous rapportons le premier cas de 
dégénérescence sarcomateuse d’un neurofibrome 
plexiforme avec des métastases multiviscérales chez une 
patiente togolaise atteinte d’une neurofibromateuse de 
type 1.

OBSERVATION

Une patiente âgée de 33 ans a été admise en janvier 
2023 dans le service de médecine interne du centre 
hospitalier universitaire campus pour une asthénie 
et des douleurs abdominales diffuses évoluant depuis 
3 jours non calmées par des antalgiques habituelles 
et associées à des vomissements alimentaires. Elle 
signalait également une douleur à la cheville gauche 
de survenue brutale quelques jours plutôt. Il n’y avait 
pas d’histoire familiale de cancers, et il n’y avait pas de 
notion de consanguinité. Sa date de dernières règles 
remontait à 10 jours plutôt.

L’examen général notait une pâleur conjonctivale et un 
amaigrissement (plus de 5 kg en 1 mois). A l’examen 
physique notait la présence de taches café au lait 
multiples (supérieur à 10), des tumeurs de consistance 
molle et de taille variable, disséminées sur le corps 
(Fig. 1). On notait également une plus grosse tumeur 
(d’environ 9cmx6  cm), siégeant à la face interne 
de la cheville gauche (Fig.  2), fixe, de consistance 
ferme, et douloureuse à la palpation. L’abdomen 
était augmenté de volume, sensible, sans défense ni 
contracture. L’examen des aires ganglionnaires était 
normal. Sur le plan paraclinique, l’hémogramme 
avait noté une anémie microcytaire hypochrome avec 
un taux d’hémoglobine à 7,4g/dl (VGM= 75,7fl et 
CCMH = 31,6%). Le bilan rénal et hépatique était 
normal. La sérologie VIH était négative. L’examen 
anatomopathologique de la biopsie-exérèse de la 
grosse lésion objectivait une prolifération d’amas de 
cellules indifférenciées de petites tailles arrondies au 
cytoplasme réduit et aux noyaux hyperchomatiques 
avec des anisocaryoses nette et de très nombreuses 
figures mitotique atypique. Il y avait aussi quelques 
emboles vasculaires. Nous avons donc conclu à une 
dégénérescence maligne de ce neurofibrome plexiforme 
La radiographie standard de la cheville gauche notait 
une ostéocondensation focale cortico-médulaire 
du tiers distal de la diaphyse de la fabula associée à 
une opacité de tonalité hydrique postéro-médiale de 
la cheville. L’échographie et la tomodensitométrie 

abdomino-pelvienne montraient une formation 
hypodense hétérogène polylobé aux contours nets 
de siège sus rénal droit; une volumineuse formation 
abdomino-pelvienne hétérogène associée à un 
épanchement liquidien intrapéritonéal et des nodules 
mésentériques; des nodules hypodenses pancréatiques 
(céphalique et corporéal) sans dilatation du canal 
pancréatique principal et du choléodoque. Le foie, 
le rein, la rate était normaux; l’utérus vide non 
gravidique de taille et d’échostructure normales.

Pour des raisons techniques, l’immunohistochimie n’a 
pas été réalisée.

L’évolution a été marquée par le décès de la patiente 
trois semaines après son hospitalisation dans un tableau 
de détresse respiratoire.

Figure 2: Tumeur royale.

Figure 1: Multiple lésion tumorales molles associées à des tâches 
café au lait.
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DISCUSSION

A notre connaissance il s’agit du premier cas de 
dégénérescence carcinomateuse de neurofibromatose 
au Togo. Plusieurs particularités sont à noter dans 
notre cas: la précocité de survenu de la dégénérescence 
carcinomateuse de la neurofibromatose à l’âge de 33 
ans; l’extension métastatique rapide des lésions avant 
même le diagnostic et le décès rapide de la patiente. 
Bien que la neurofibromatose type I soit une affection 
bénigne, des cas de dégénérescence carcinomateuse 
de neurofibrome ont été rapporté chez des sujets 
relativement jeunes. Bourhafour M et al [5] avaient 
rapportés deux cas de transformation sarcomateuse de 
neurofibromatose chez des patients âgé respectivement 
de 26 et 35 ans. Aussi, Guccion et al avait rapporté un 
âge moyen de survenue de 32 ans [6]. Les sarcomes 
du tissu mou semblent survenir à un âge précoce: 26 
à 36 ans selon les différents cas rapportés [5,7,8]. Bien 
que l’immunohistochime de la pièce biopsique n’ait 
pas été réalisée dans notre cas pour déterminer le type 
exact du carcinome, la précocité de dégénérescence 
rapportée par les différents auteurs était également 
présente dans notre cas.

Contrairement aux cas rapportés par Bouhafour 
et al [5] ou les patients porteurs de neurofibromatose 
type  I étaient suivi depuis l’enfance, chez notre 
patiente, le diagnostic de neurofibromatose 
n’était fait qu’au moment de la découverte de son 
carcinome.

Ce retard de diagnostic et l’absence de suivi de 
notre patiente peuvent expliquer les métastases 
découvertes au moment du diagnostic. En effet, la 
patiente présentait des métastases pancréatique, 
péritonéale, pulmonaire. La neurofibromatose type I 
est une affection de diagnostic facile posé pendant 
l’enfance avec la présence des taches café au lait ou 
dans la deuxième décennie de la vie avec l’apparition 
des neurofibromes [9]. Seule la modification brutale 
de la tumeur royale permettra de suspecter une 
dégénérescence et permettre une prise en charge 
précoce. Dans notre cas comme dans ceux de 
Bourhafour et al [5], il s’agissait d’une modification 
de taille et de l’aspect des neurofibromes.

Le type de tumeur peut également expliquer l’extension 
métastatique rapide. En effet, moins d’un patient sur 
dix, atteint d’un sarcome du tissu mou bénéficie d’une 
prise en charge [10].

La présence des métastases notamment pulmonaires au 
moment du diagnostic a conduit rapidement au décès 
de la patiente sans aucun traitement n’ait été initié. Il 
existe très peu de donné sur la survie des patients ayant 
présenté une dégénérescence carcinomateuse au cours 
de neurofibromatose. Dans les cas de Bourhafour [5], 
les patients ont été mis sous chimiothérapie.

Les métastases pulmonaires sont rapportées chez 10 et 
40 % des patients atteints de sarcomes du tissu mou 
de la tête et du cou [11].

CONCLUSION

Bien que d’allure bénigne posant essentiellement un 
problème esthétique, les neurofibromes plexiformes au 
cours de la neurofibromatose doivent faire l’objet de 
surveillance et toute modification de taille ou d’aspect 
doit faire évoquer une dégénérescence maligne jusqu’à 
preuve de contraire.

Consent

The examination of the patient was conducted according to the 
principles of the Declaration of Helsinki.

The authors certify that they have obtained all appropriate patient 
consent forms, in which the patients gave their consent for images 
and other clinical information to be included in the journal. The 
patients understand that their names and initials will not be 
published and due effort will be made to conceal their identity, 
but that anonymity cannot be guaranteed.
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Le naevus cérébriforme ou cutis verticis gyrata ou 
pachydermie occipitale vorticelée du cuir chevelu est 
une affection cutanée rare du cuir chevelu, décrite 
pour la première par Alibert en 1837. Cette affection 
peut être congénitale ou acquise, respectivement 
d’origine génétique et endocriniennes, leucémiques, 
inflammatoires ou infectieuses [1,2]. Elle est souvent 
primitive et sans atteinte crânienne associée. Bien 
que sa physiopathologie ne soit pas bien élucidée, 
certains auteurs relèvent des observations divergentes 
concernant le sexe majoritaire; la prédominance 
masculine serait favorisée par la testostérone qui a une 
action stimulatrice des voies de fibrosis growth factor 
2 et le l’IGF (Insulin Growth Factor) [3-5].

Nous présentons le cas d’un enfant de 7 ans, de sexe 
féminin, amenée en consultation dermatologique 
par son père pour une tuméfaction du cuir chevelu. 
Celle-ci remonte à la naissance par la constatation 
d’une plage hyperchromique et ferme sur la région 
occipitonucale qui va évoluer progressivement vers 
un épaississement plicaturé de la peau, de consistance 
molle, associé à une rareté des cheveux sur la zone 
atteinte. C’est une enfant issue d’une grossesse à terme, 
née de parents non consanguins. Elle est atopique, 
deuxième dans une fratrie de quatre enfants. Dotée 
d’une bonne couverture vaccinale, son développement 
psychomteur correspond à son âge. Sur le plan clinique, 
la patiente est éveillée, lucide et cohérente avec un 
bon état général. L’examen dermatologique révèle sur 
la partie occipitopariétale du cuir chevelu une plage 
hyperchromique nauséabonde, épaissie, clairsemée 
de cheveux et de papules hypopigmentées, plicaturée 
et formant des circonvolutions; la surface est lisse, de 
consistance molle et humide au fond des plis profonds 
(Fig. 1). Les examens neurologique et ophtalmologique 
n’ont révélé aucune particularité.
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Nous avons conclu à un naevus cérébriforme de 
type Cutis verticis gyrata primaire. Aucun consensus 
n’existe sur la prise en charge du CVG primaire. Ainsi, 
en attendant la réalisation d’une chirurgie esthétique, 
les parents ont bénéficié d’une psychothérapie de 
soutien et d’une une éducation thérapeutique sur 
les soins locaux à adopter afin d’éviter une infection 
locale. La patiente était aussi soumise à un contrôle 
régulier en dermatologie en vue de prévenir certaines 
complications grave du genre mélanome. Le CVG est 
une dermatose rare qui impacte la qualité de vie du 
patient et de son entourage immédiat.

Consent

The examination of the patient was conducted according to the 
principles of the Declaration of Helsinki.

The authors certify that they have obtained all appropriate patient 
consent forms, in which the patients gave their consent for images 
and other clinical information to be included in the journal. The 
patients understand that their names and initials will not be 
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Figure 1: Cutis verticis gyrata.
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published and due effort will be made to conceal their identity, 
but that anonymity cannot be guaranteed.
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