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RESUME

Depuis quelques années,
une augmentation de
I'incidence de I'ichtyose
cutanée, trouble héréditaire

de la cornéogenése caractérisé

par I'accumulation de

squames, est observée chez le

golden retriever.

La pathogénie et la
caractérisation des génes
impliqués sont en cours
de recherche. Les signes
cliniques sont des squames
brun-gris adhérents

au pelage, une peau
hyperpigmentée, plissée,
avec un aspect rugueux.
Lévolution de la maladie
est cyclique. A l'examen
histopathologique, une
hyperkératose est présente,
a la surface de I'épiderme
et dans les infundibula.

Le traitement est
symptomatique et adapté
a I'extension des lésions.
Lors d’ichtyose cutanée
étendue avec des
répercussions sur la vie

de I'animal (pyodermite
récidivante, prurit),

des rétinoides de synthese
peuvent étre prescrits.

Pratique (a5 Clinique

Ichtyose cutanée
chez un golden retriever

Licthyose cutanée est une maladie héréditaire qui altere
la cornéogenese.Elle touche plusieurs espéces, mais est
en recrudescencechez le golden retriever.

U n chiot golden retri ever méle de quatre mois
(photo 1) est présenté pour un squamosis
étendu rebelle. Ce trouble est présent depuis
I’agede deux mois (adopti on du chiot) et n’est pas
prurigineux.

Cas clinique

1. Examen clinique

Létat général est bon . Les 1ésions dermatologiques
sont généralisées : un squamosis pityriasiforme
(‘peti tes squames) blanc, dense, est présent sur le
tronc et la face. Il est le plus souvent occulté par
le pelage dense ; un squamosis psoriasifome brun
est présent sur les membres.

Il apparait plus intense en face interne des membres
antérieurs et postérieurs, notamment a leur racine.
(photo 2). La peau est hyperpigmentée sur les
grands plis (photo 3).

2. Hypothéses diagnostiques

Les causes de squamosis généralisé chez le chiot sont
assez peu nombreuses : cheylétiellose, trouble
primaire de la cornéogenése, malnutrition. Cabsence
de prurit, I’4ge et ’état général de ’'animal font
privilégier 'hypothese d’un troubl primaire de la
cornéogenese et notamment une ich tyose, maladie
fréquente dans cet terace [2].

3. Examens complémentaires

Les racdlages cutanés ne permettent pas de mettre
en éviden ce des éléments parasitaires et 'examen
cytologi que de surface ne démon tre pas de signe
d’infection. Des bi opsies cutanées sont réalisées
aprés une tonte partielle. En effet, une tonte
classiqueenleve la couche comée, élémentmajeu r
du diagnostic lors de suspicion d’ich tyose. Lexamen
histopathologique mon tre la présen ce d'une hyper-
kératose orthokératosiquetantdt alvéolaire, tantot
compactée en alternance (photo 4). Cet te hyper-

1 Chiot ichtyosique, faciés agé pour un chiot
de quatre mois.

kératose intéresse aussi les infundibula folliculaires
(photo 5). La couche granuleuse est diffuse
(photo6). Le derme est tres discretem ent inflam-
matoire. Les annexes épidermiques et glandulaires
sont normales.

4. Diagnostic
Laspect lésionnel macroscopique et microscopique
confirme 'hypothese d’ichtyose.

5. Pronostic

Le pronosti de cet te génodermatose dépend de la
gravité de l'atteinte. S’il n’existepas de rémission
spontanée, I’évolution peut étre cydique et les
lésioms s’atténuent avec les années dans certains cas.
So uvent, le con trdle des lésions nécessitela mise en
ceuvre de soins permanents [2].

6. Traitement

Le traitement de l'ichtyose suit deux objectifs : la
réhydratation cutanée et la diminution de I'épais-
seur de la couche cornée par la limitation du turm-
over de la cornéogenese. Le rétablissement de
intégrité de la fon ction de barri & re de I'épiderme
est primordial pour limiter les risques d’infection
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Pratique Cas clinique
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2 Grandes squames grises
adhérentes au pelage, lui
donnant un aspect sale.
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3 Peau hyperpigmentée,
plissée, seche, aspect en papier
de verre.

4 Hyperkératose
orthokératosique de
I’épiderme avec alternance
d’aspects alvéolaire et compacté.

5 Lhyperkératose
orthokératosique atteint les
follicules pileux et a tendance
a ponter les ostia, I'infundibulum
s'en trouvant un peu dilaté et
fripé.

6 La couche granuleuse
est continue, visible sans
interruption, ce qui est anormal
en zone velue chez les carnivores
domestiques.
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et de développement d’allergies [2, 7]. Il fait appel
a des soins topiques émollients (shampooings ou
sprays) et a des apports alimentaires riches en acides
gras essentiels, voire en composés de vitamines du
groupe B et des acides aminés, connus pour leur
ef fet bénéfique sur le rétablissem ent de la fon ction
de la barriere cutanée [3, 13].

Dans ce cas, des compléments d’ac i des gras poly-
insaturés sont prescrits (Vivavet Derm®), associés
a des shampooings émollients et kéra tomodula-
teurs (Sebomild P). Apres trois mois de traitement,
Pétat de 'animal est jugé satisfaisant par son
propriétaire, bi en qu’il subsiste un squamosis encore
assez important.

Discussion

D’un point de vue étymologique, ich tyose vient du
grec ikhtus qui signifie poisson, les lésions cutanées
ob s ervées dans ce groupe de maladies ra ppelant les
écailles d’'un poisson. Les ichtyoses sont des troubles
héréditairesde la coméogenese. Elles apparaissent
lors du développement foetal ou dans les premiers
semaines, mois ou années devie. Elles form ent un
groupe de maladies caract é risées par 'accumula-

o
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ti on de squames avec ou sans proliférationépider-
mique ou inflammation du derme.

1. Espéces concernées

Les ich tyoses sont décrites chez 'homme, la souris,
les bovins, lechien, le chat [11]. Laprévalencede
la maladie va rie chez ’homme sel onle type d’ich-
tyose, de 1/300 pour I'ichtyose autosomique
dominante, ou ichtyose vulgaire, & 1/300 000 pour
Pichtyose lamellaire[6]. Elle est rare chez le chien,
mais la prévalence a nettement augmenté ces
dernieres années chez le golden retriever. Ainsi, le
nombre de diagnostis d’ich tyose dans cet te race,
au LAPVSO, est passé d’un cas diagnosti qué par an
jusqu’en 2003 a six en 2004, 17 en 2005 et plus de
30 en 2006.

2. Pathogénie
o I’épideme est un épithélium stratifié qui joue
un role primordial de barriere mécanique pour
lutter contre les agressions extérieures et la déshy-
dratation. A lasuite de phénomenes moléculaires,
biochimiques et morphologiques, les kératinocytes
de la couche basale se transform ent progressive-
ment en cellules anucléées cornées appelées cornéo-
cytes (figure) [12]. Ce processusde différenciation
s appelle la corn é ogenese (parfois improprement
dénommée kératogenese). Le stade ultime de diffé-
renciation (différenciati on terminale) de 'épiderme
correspond a la fabrication de la coudhe cornée qui
ressemble schématiquem ent & un mur consti té de
bri ques (coméocytes ri ches en protéines), ento u-
rées d’un ciment (co u ches lipidiquesmultilamel-
laires) [5,9]. Apposée a la face interne des briques
se tro uve l'enveloppe cornée, qui correspond a une
matri ce dense consti tuée de protéines hautement
résistantes a la protéolyse et a la dégradation
chimique[2]. Lors du processus de différenciation
terminale, trois étapes sont importantes :
- ladéphosphorylation de la profilaggrine (elle est
transformée en filaggrine, la matrice protéique du
cornéocyte, qui perm et la fixati on des filaments de
kératine) ;
- la constitution de I'enveloppe cornée ;
- la geneése de structures lipidiques hautement
spécialisées et complexes. Les ichtyoses sont la
conséquence d’une anomalie d’'une ou de plusieurs
étapes de la cornéogenese.
® Chez ’homme, les ichtyoses décrites lors d’ano-
malies de la différenciation terminale de la coméo-
genese sont [6] :
- I'ichtyose vulgaire, s econdaire a une déficience en
filaggrine ;
- I'ich tyose récessive liée au sexe, due a une anoma-
lie dans le compartiment lipidique (un déficit en
stéroide-sulfatase engen d re une accumulation de
sulfatedecholestérol, un inhibi teur des enzymes
protéolyti ques qui permet tent la séparation des
cellules cornées et leur chute) ;
- l'ich tyose lamellaire, qui regroupe un ensemble
hétérogene d’ich tyoses congénitales définies par un



méme phénotype dit ‘lamellaire” ( grandes squames
decouleur brune et attein teconstan tedesgrands
plis). Elle apparait principalement lors de la
mutationde la transglutaminase kératin ocytaire,
uneenzyme qui intervient dans la fabrication de
I’ erwel oppe comée. Des ich tyoses sont décri tes lors
d’anomalies sur les génes codant pour les kératines
K1, K10, K2e.

¢ Chez le chien, les anomalies moléculaires impli-
quées dans ce groupe de maladies ne sont pas claire-
ment définies [6].

3. Classification

Chez I’'homme
La dassification est actuellement difficile chez
I’hommeenraisonde la diversité des criteéres qui
peuvent étre utilisés :
- la date d’apparition (naissance : ichtyose congé-
nitale, ou au cours des premieéres années de vie :
ichtyose vulgaire) ;
- Pextension de la maladie (localisée a la peau ou
atteinte viscérale : ichtyose complexe) ;
- la transmission génétique (autosomale, liée au
sexe, dominante, récessive) ;
- la morphologie histologi que et ultrastru cturale
(hyperkératose de prolifération, de rétention,
agranulose, etc.) ;
- le mécanisme moléculaire (déficit en transglut a-
minase kératinocytaire, déficit en stéroide-
sulfatase).
La classification se simplifiera avec 'amélioration
des connaissanaes sur les mécanismes moléculaires
en jeu.

Chez le chien

La classification est actuellem ent histopathologique,
mais évoluera avec la connaissance du mode d’héré-
dité et des mécanismes impliqués (tableau) [4].

Elle repose sur la distinction ich tyose épidermoly-
ti que et ichtyose non épidermolytique. Les formes
non épidermolytiques se caractérisent par une hyper-
kératose orthokératosique lamellairea compacte
épidermique, paris infundibulaire. Les formes
épiderm o lyti ques se différencient desprécédentes
par une atteinte des couches malpighiennes ou
granuleuses (vacuolisation et lyse des kératinocytes).

4.Symptomes
La localisation, la gravité, I’ extension des lésions
varient sel onle type d’ich tyose. La majorité des cas
rapportés décrivent la présen ce d’'un squamosis
abondant. Les squames sont plus ou moins
adhérentes, souvent de grande taille. Les cas obser-
vés chez le golden retriever se caractérisent, généra-
lement, par la présence de grandes squames
adhérentes au poil de colorationbrunatre, surto ut
visibles en région déclive. Létat général n’est pas
affecté. Aucun prurit n’est observé, sauf si une autre
maladie est associée (dermatiteatopique canine ou
pyodermite ). Chez '’homme, 35 % des cas d’ich-
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llustration de I'évolution morphologique des cellules
de la couche basale de la peau

Figure :

tyose vulgaire sont associés & une dermatite
atopique [6]. Certaines ichtyoses se manifestent
par une érythrodermie séveére et des zones alop é-
ciques en plus de 'épaississem ent de la peau. Des
anomalies des ongles et des fissures des coussi-
nets secondairement infectés sont alors décrites.

POINTS FORTS

® Lichtyose cutanée
est une maladie héréditaire
devenue fréquente
chez le golden retriever.

5. Diagnostic

Animal jeune
Le diagn ostic différenti el est restreint chez le chiot.
En ef fet, un squamosis non prurigin eux généralisé

. . . . ® Elle est souvent
évoque en premiere intention une ichtyose.

diagnostiquée dans

les premiers mois de vie
Animal adulte du chien.
En I'absence de commémoratifs, ichtyose entre
dans le diagnostic différentiel des dermatites sébor-
théiques et exfoliatives : cheylétiellose, démodécie,
derm a tophytose, leishmaniose, lym ph ome cutané
épithéliotrope, s éborrhée idiopathique, troubles de
la cornéogenese liés a une endocrinopathie, adénite
sébacée granulomateuse.

Le diagnostic de confirmation est histologique.

® Elle se manifeste par un
squamosis étendu, voire
une hyperpigmentation
de la peau, mais elle est
souvent asymptomatique.

© Le traitement est
symptomatique.

6.Traitement

Les traitem ents sont sym ptomatiques, ils ont pour
obj ectif de limiter la xérose cutanée parfois respon-
sable de prurit et de pyodermite secondaire,
éventuellement de limiter I’hyperkératose.
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Pratique

Type d’ichtyose

Tableau : Caractéristiques des différents types d'ichtyose

Caractéristiques
histologiques

Etiologie

Chez ’lhomme

Races atteintes
chez le chien

Lésions
macroscopiques

Epidermolytique

Non
épidermolytique

* Zones
d’hyperkératose
orthokératosique
lamellaire a compacte
« Hyperkératose

de rétention

« Hyperplasie modérée
de I'épiderme avec
vacuolisation et lyse
des kératinocytes
suprabasaux,
hyperkératose

Défaut des kératines
épidermiques ?

Défaut d’activité de la
transglutaminase
kératinocytaire ?

Ichtyose bulleuse ou
érythrodermie
congénitale
ichtyosiforme
bulleuse ?

Ichtyose lamellaire ?

« Golden retriever

« Terrier du Norfolk

« Cavalier king charles
« Rhodesian ridgeback
« Croisé labrador

« Jack Russel terrier

* Bouledogue
américain

«» Golden retriever

« Soft coated wheaten
terrier

« Atteinte parfois
des coussinets

» Squames disposées
en stries, compactes,
adhérentes

» Aspect de la peau
en papier de verre

« Atteinte des
coussinets non décrite
» Squames fines
polygonales

blanches ou brunatres

orthokératosique
en maille de filet
« Hyperkératose
de prolifération
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prolifératives et en induisant une diminution de la
différenciation. La dose recommandée pour I’aci-
trétine (Soriatane®) est de 0,5 a 1 mg/kg/j avec un
repas. Un suivi biochimique bimensuel est nécess-
saire les premiers mois de son utilisation, puis
mensuel (risque d’hyperlipémie et d’accraissement
des ALAT) [3]. Les rétinoides de synthese augm en-
tent également la sécheresse des muqueuses et
favorisent I'apparition d’une kératoconjonctivi te
seche. Darrét du traitement saccompagne d’une
réapparitiondeslésion s. Parfois, une aggravation
des 1ésions est observée chez 'homme lors d’uti-
lisationdes rétinoides de synthese [6]. Une étude
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« Pit bull

» Dobermann

« Rottweiler

* West highland white
terrier

chez des souris transgéniques montre qu’il est
parfois important de laisser les squames, qui sont
une modalité réacti on n elle de la peau pour lut ter
contre la déshydratation lors d’ich tyose [12]. Par
conséquent, 'intérét d’un tel traitem ent peut étre
discuté, tant par ses effets secondaires directs que
par son effet sur la cornéogeneése qui abo utit parfois
a une aggravation de la maladie.

Pronostic

Le pronostic est variable selon Patteinte, localisée
ou généralisée, légere ou sévere de 'ichtyose.
Lich tyose actuellement décrite chez le golden retrie-
ver n'a pas de conséquence sur le pronostic vital de
I'animal.

Lichtyose est une maladie méconnue chez le chien
jusqu’en 1984, date a laquelle les premiers cas
rapportés en France sont décrits chez le cavalier king
charles [1]. De nombreux chiots golden retriever
sontpr ésentés en consultationavec un sjuamosis
important, compatible avec un diagnosticd’ich-
tyose. Ce squamosis est souvent négligé par les
éleveurs. Mais la maladie n’étant pas toujoursbien
tolérée ni par le chien ni par son propriétaire, et face
ala recrudescen cedes cas, il parait important de
découvrir le mode de transmission de ce type d’ich-
tyose, le ou les génes impliqués. Des rech erches sont
actuellement effectuées au CNRS de Rennes
(http://www-recomgen.univ-rennesl.fr/doggy.
h tml) qui perm et tront a terme de reconnaitre les
animaux porteurs, de les retirer de la reprodu ction,
voire d’envisager une thérapie génique qui pourrait
servir de modele a Thomme.
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onstituents are able to play a beneficial
role in canine epidermal barrier
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