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Manifestations Dermatologiques des Syndromes

19 nov. 2018 - Macules hypopigmentées. Page 29. Plaque fibreuse. Page 30. Angiofibromes faciaux. Page 31. Plaque « peau de chagrin ». (Shagreen patch) ... 
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Manifestations Dermatologiques des Syndromes Neuro-cutanés Julie Powell, MD Dermatologie Pédiatrique CHU Sainte-Justine Université de Montréal



Divulgations  Pierre Fabre Dermatologie  Pfizer  Galderma  Novartis  Valeant



 Cipher  Johnson & Johnson  Pediapharm



 La Roche Posay



Objectifs  Reconnaître les manifestations cutanées des



principaux syndromes neuro-cutanés  Identifier les principales manifestations associées



 Orienter en médecine spécialisée en temps



opportun



Quel syndrome ?



Quel syndrome ?



Quel syndrome?



Quel syndrome?



Quel syndrome?



Neurofibromatose 1



NF1  AD



 Mutation neurofibromin (gène NF1) , chrom 17  Incidence 1/2500-3000  1ers signes présents dans l’enfance



Critères diagnostiques (NIH) Au moins 2 critères  > 6 taches café au lait  > 5mm (pré-pubère) ou >15mm (adulte)



 Au moins 2 neurofibromes ou 1 neurofibrome  



 







plexiforme Lentigines axillaires ou inguinales Au moins 2 nodules de Lisch Gliome optique Atteinte osseuse caractéristique (Dysplasie de l’aile du sphénoïde ou pseudarthrose tibias) Histoire familiale positive



Taches café au lait



Lentigines axillaires /inguinales (« Freckling »)



Neurofibromes



Neurofibrome plexiforme



Nevus anemicus et NF1



Nevus anemicus et NF1



Pediatric Dermatology Vol. 32 No. 3 342–347, 2015



Xanthogranulomes juvéniles  Tumeurs bénignes



transitoires fréquentes  Fréquence dans NF1?  Marqueur de risque de leucémie myélomonocytaire??



J Am Acad Dermatol 2017;76:1084-7



Neurofibromatose segmentaire  Mutation NF1 locale  TCL, lentigines,



neurofibromes  Habituellement pas d’atteinte systémique  Risque de transmission? Pediatr Dermatol 2017;34 271–276



Syndrome de Legius  Phénotype très semblable à NF1  Mutation du gène SPRED1, AD  TCL, lentigines axillaires, macrocéphalie  Absence de neurofibromes et de gliome optique  Parfois légers symptômes neurocognitifs



 Pas de risque de néoplasie



Sclérose tubéreuse



Critères Diagnostiques de STC



Macules hypopigmentées



Plaque fibreuse



Angiofibromes faciaux



Plaque « peau de chagrin » (Shagreen patch)



Fibromes périunguéaux



Hypomélanose en confetti



Chronologie des signes cutanés



Sclérose tubéreuse Condition multisystémique



Nature Reviews Disease Primers volume 2, Article:16035 (2016)



Topical Rapamycin A Novel Approach to Facial Angiofibromas in Tuberous Sclerosis



Arch Dermatol 2010;146:715-718



Pre



Post 12 wks



1% ointment



Syndrome de Sturge-Weber



Syndrome de Sturge-Weber  Malformation capillaire du



visage (segment V1)  Glaucome



 Malformations vasculaires



leptoméningées (convulsions, retard psychomoteur)



Syndrome de Sturge-Weber Bilan  Évaluation ophtalmo



précoce et suivi ad adolescence  IRM cérébrale avec



contraste (âge?) Risque de faux négatifs si trop tôt  Évaluation neuro  Évaluation laser



Laser à colorant pulsé (PDL)



Pre Post 6 tx



Ne pas confondre avec Hémangiome infantile segmentaire (PHACES)



SYNDROME de PHACES Posterior fossa brain malformation Hemangioma Arterial anomalies Coarctation of the aorta Eye abnormalities Sternal defects



Arch Dermatol 1996; 132: 307-3 J Pediatr 2001; 139: 117-123



Incontinentia Pigmenti



Incontinentia Pigmenti  Condition dominante, liée à l’X  Mutation du gène NEMO  Lésions cutanées suivant lignes de Blaschko  4 stades cutanés  Vésiculeux /inflammatoire



 Verruqueux  Hyperpigmenté  Hypopigmenté/Atrophique



Incontinentia Pigmenti 4 stades cutanés



Vésiculeux



Hyperpigmenté



Verruqueux



Hypopigmenté /atrophique



Incontinentia Pigmenti Autres manifestations  Ectodermiques  Alopécie  Dents coniques ou absentes  Dystrophie unguéale



 Oculaires (20-40%)  Anomalies vasculaires rétiniennes  Strabisme, cataractes, micriphtalmie



 Neurologiques (30%)  Convulsions



 Retard psychomoteur



Quel syndrome ? NF1



Quel syndrome ? Sclérose tubéreuse



Quel syndrome? Incontinentia pigmenti



Quel syndrome? NF1



Quel syndrome? Sturge-Weber
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MANIFESTATIONS DES ASSOCIATIONS ... - Secours Catholique 

9 nov. 2011 - BESANCON: - NANCY : Les associations intervenant en prison et l'espace ADA organisent, à la. Maison Diocésaine de l'Asnée, le 29 ...










 








MANIFESTATIONS DES ASSOCIATIONS ... - Secours Catholique 

9 nov. 2011 - -DRAGUIGNAN: - TOULON: le GLCP regroupant les Amis de l'Horeb (FARAPEJ, UFRAMA), .... droit de l'Université de BREST . Contact : Marie ...










 








pneumatologie des esprits et de leurs manifestations 

PNEUMATOLOGIE DES ESPRITS ET DE LEURS MANIFESTATIONS DIVERSES PDF - If you want this Ebook pneumatologie des esprits et de leurs manifestations diverses PDF ? You will be glad to know that right now pneumatologie des esprits et de leurs manifestation










 








pneumatologie des esprits et de leurs manifestations 

We have many PDF Ebook and user guide is also associated with pneumatologie des esprits et de leurs manifestations fluidiques PDF Ebook, include : Physics Grade 11 June Exam Papers 2014,. Pioneer In Car Entertainment Guide 2002 2003, Planning For Ipv










 








Subventions affectées à des manifestations sportives 

Affaires sportives - Subventions affectées à des manifestations sportives – AComptes. Rapporteur ... Fédération Sportive et gymnique du travail pour la 9ème ...










 








graines - Eco-Manifestations Alsace 

Juillet 2015 | rÃ©daction Zone 51 | infographie Nostock. ImprimÃ© en 800 exemplaires sur papier recyclÃ© chez Valblor Imprimerie. Imprimerie certifiÃ©e Imprim'Vert.










 








Problèmes dermatologiques courants chez le garçon - PDFHALL.COM 

sage de l'enfance à l'âge adulte, s'accompagne d'une multitude de .... lettes est donc en théorie possible, mais cette affection ne nécessite en rien le ... trois à sept jours. Il devrait aussi inclure une prophy- laxie mensuelle afin d'éviter les ré










 








pneumatologie des esprits et de leurs manifestations 

Connection With God, Principles Of Banking 9th Edition, and many other ebooks. ... Download: practice problems for the civil engineering pe exam a companion ...










 








des manifestations - Pays Marennes OlÃ©ron 

Hiers - Brouage. EXPO LISE BUISSART. & MYRIAM RIBOUCHON. Peinture et bijoux artisanaux. Forge. Royale, Brouage - 10h Ã  18h - gratuit - 05 46 85 19 16.










 








Eye Movements in Pmhnsonian Syndromes 

Eye movements were recorded in 14 patients with Parkinson's disease (PD) in the â€œoffâ€� condition, ... tions, whether or not associated wich orthostatic hypotension.










 








A Dijon, un calendrier des manifestations - Villes Amies des Aînés 

dispositifs canicule, déneigement...). Les anima- tions ont évolué au cours des années en fonction des envies et des besoins du public. INFORMATION ET ...










 








calendrier 2011 des manifestations de l'association des societes de ... 

23 janv. 2011 - loisir + FB03/40+FB05/40+éventuellement promotion CH. 16-17 avril 2011 Delémont (JU). Société de cavalerie de. Delémont et Environ.










 








graines - Eco-Manifestations Alsace 

... Eco-Manifestations Alsace / [email protected] / 03 88 08 69 90 ... Un autre type de biodÃ©chet que l'on peut trouver sur les manifestations :.










 








Electrocardiographic diagnosis of acute coronary syndromes in 

LBBB, because pathway of ventricular depolariza- tion runs similarly in these two cases. AMI in pa- tients with ventricular pacing or LBBB is called the.










 








Manifestations RAPPEL: ITU-T workshop 

Methodological aspects. Bandwidth extension and binaural ... chotic presentation of sounds including speech, music and background noise. e.g. with respect to ...










 








MANIFESTATIONS CERVICO-FACIALES DE LA ... 

18 fÃ©vr. 1997 - la voiture de son pÃ¨re. L'animal est dÃ©pecÃ© le soir puis la moitiÃ© est cuisinÃ©e par la mÃ¨re, l'autre moitiÃ© est congelÃ©e. La famille mange la ...










 








Principales manifestations en GÃ¢tine 

16 sept. 2017 - Tarif : gratuit. JOURNÃ‰ES EUROPÃ‰ENNES DU PATRIMOINE. Principales manifestations en GÃ¢tine. â†’ AIRVAULT. Abbatiale Saint-Pierre. Visite commentÃ©e. Samedi, dimanche de 10h30 Ã  18h. Tarif : gratuit. Concert voix et orgue Ã  manivel










 








Manifestations naturelles de l'énergie 

de l'énergie. 1. De quelle forme d'énergie s'agit-il dans chacun des cas suivants ? ... parmi les formes d'énergie énumérées ci-dessous. ... énergie éolienne.










 








Calendrier des manifestations du 24 novembre au 01 décembre 2017 

Il y a 3 jours - rares (butor étoilé, luscinioles à moustaches ...), des ambiances uniques (à l'aube, au crépuscule) ... Programme des sorties thématiques en 2016 ... Evénements culturels. Les 1ers noms du Cargo. Organisateurs. Le Cargo de Nuit. Arle










 








Calendrier des manifestations du 28 septembre au 6 octobre 

28 sept. 2017 - -Des ateliers avec un couple de maestros reconnus. -un apéro tango gratuit avec orchestre ...... du maître. Informations fournies par : Bouches ...










 








L'énergie et ses manifestations 

c) Énergie rayonnante. d) Énergie chimique. 2. Indiquez .... Expliquez pourquoi ce phénomène est possible, même en deçà de 0 °C. 11. Alexandre verse 450 ml ...










 








pneumatologie des esprits et de leurs manifestations ... AWS 

PDF Subject: Pneumatologie Des Esprits Et De Leurs Manifestations Diverses Its strongly recommended to start read the Intro section, next on the Quick Discussion and find out all the topic coverage within this PDF file one after the other. Or perhaps










 








pneumatologie des esprits et de leurs manifestations ... AWS 

This particular Pneumatologie Des Esprits Et De Leurs Manifestations Diverses PDF start with Introduction, Brief. Session till the Index/Glossary page, look at the table of content for additional information, when presented. It's going to focus on mo










 








Calendrier des manifestations du 28 septembre au 6 octobre 

28 sept. 2017 - Françoise et André Peytavin vous reçoivent dans leur élevage de ...... Maréchal-Foch pour l'acheminement des participants et de leurs vélos ...
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