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Introduction. -L'hamartome folliculaire basaloïde (HFB) est une tumeur rare décrite en 1985. Elle possède des similarités cliniques et histologiques avec le carcinome basocellulaire (CBC), notamment infundibulo-kystique. Nous avons effectué une étude anatomoclinique monocentrique de cette entité de diagnostic parfois difficile. Patients et méthodes. -Les cas classés HFB au laboratoire de dermatopathologie de Strasbourg ont été inclus et analysés en coloration hématoxyline-éosine et avec les immunomarquages Ber-EP4 et PHLDA1. Le diagnostic était retenu lorsqu'il existait des formations épithéliales arborescentes développées à partir d'un follicule pileux. Les renseignements cliniques ont été collectés à partir des demandes d'analyse et des dossiers cliniques.

Résultats. -Nous avons retenu 15 cas survenus chez 13 patients. L'âge moyen était de 44,8 ans et le sex-ratio de 5/8. Il s'agissait de papules de couleur chair, rose ou brune, mesurant 0,3 à 1,2 cm, sans localisation préférentielle. Trois patientes avaient des lésions multiples, groupées sur un sein dans un cas, diffuses sur le dos dans un cas et hémicorporelles et linéaires, associés à des anomalies squelettiques, réalisant le tableau du syndrome de Happle-Tinschert dans un cas. Tous les HFB étaient limités au derme superficiel et moyen, formés d'éléments épithéliaux basophiles arborescents, verticaux dans deux tiers des cas et connectés à l'épiderme dans 14 cas. Des zones périphériques plus basophiles et centrales plus éosinophiles, une organisation palissadique et des fentes de rétraction à distance, entre le stroma et le derme, étaient fréquemment observées. Il y avait toujours des kystes épidermoïdes ou des structures sébacées orientant vers une origine folliculaire. L'immunomarquage Ber-EP4 était positif uniquement en périphérie des lobules tumoraux et PHLDA1 n'était que très peu exprimé.

Discussion. -L'HFB est une entité unique et distincte du CBC. Il peut être solitaire, isolé. Il peut aussi être multiple à disposition linéaire unilatérale, éventuellement associé à des manifestations extra-cutanées homolatérales dans le cadre du syndrome d'Happle-Tinschert. Il peut enfin être multiple et généralisé, parfois accompagné de maladies auto-immunes. Il est important de le différencier du CBC, car il est bénin.

Abstract

Introduction -Basaloid follicular hamartoma (BFH) is a rare tumor first described in 1985. It bears clinical and histologic similarities with basal cell carcinoma (BCC), in particular the socalled infundibulocystic form. We performed a single-center clinicopathological study of a series of typical cases of this entity that is occasionally difficult to diagnose. Results -We identified 15 cases in 13 patients of mean age 44.8 years (range: 4 to 90) and the sex ratio was 5/8. Lesions consisted of flesh-colored papules measuring 0.3 to 1.2 cm in diameter, without any preferential site. Three patients had multiple lesions consisting of several coalescent papules on a breast for one, sparse papules on the back for another, and hundreds of linear unilateral BFHs, associated with osseous abnormalities, characteristic of Happle-Tinschert syndrome, for the third. All tumors were limited to the superficial and mid dermis, with a vertical orientation and connection to the epidermis in 14 of the 15 patients. In some cases, the outermost cells were basophilic while the central cells were eosinophilic.

Materials and Methods

Peripheral palisading and clefting were frequently observed. Keratin cysts or sebaceous ducts were consistently present, indicating follicular differentiation. Ber-EP4+ cells were restricted to the periphery of the cords and PHLDA1 was weakly expressed.

Discussion -BFH is a rare entity that must be differentiated from BCC. It presents as solitary or multiple lesions, either grouped in plaques or with a generalized or linear unilateral distribution. Generalized BFH may be associated with autoimmune diseases and linear unilateral BFH with osseous, dental and cerebral abnormalities in Happle-Tinschert A ce jour, cinq formes cliniques ont été identifiées, avec des variantes selon les auteurs : une forme solitaire [START_REF] Brownstein | Basaloid follicular hamartoma: solitary and multiple types[END_REF], une localisée [START_REF] Mehregan | Basaloid follicular hamartoma: three cases with localized and systematized unilateral lesions[END_REF][START_REF] Nelson | Basaloid follicular hamartoma: a histologic diagnosis with diverse clinical presentations[END_REF][START_REF] Lee | Linear basaloid follicular hamartoma on the Blaschko's line of the face[END_REF][START_REF] Yoshida | Basal Cell Carcinomas in Association with Basaloid Follicular Hamartoma[END_REF], une linéaire unilatérale [START_REF] Mehregan | Basaloid follicular hamartoma: three cases with localized and systematized unilateral lesions[END_REF][START_REF] Carney | Linear unilateral basal-cell nevus with comedones; report of a case[END_REF][START_REF] Nelson | Basaloid follicular hamartoma: a histologic diagnosis with diverse clinical presentations[END_REF][START_REF] Lee | Linear basaloid follicular hamartoma on the Blaschko's line of the face[END_REF][START_REF] Jiménez | Linear Unilateral Basaloid Follicular Hamartoma Following Blaschko's Lines: Two Case Reports and Review of the Literature[END_REF][START_REF] Bleiberg | Linear Unilateral Basal Cell Nevus With Comedones[END_REF][START_REF] Jiménez-Acosta | Linear unilateral basaloid follicular hamartoma[END_REF], une généralisée [START_REF] Brown | Generalized Hair-Follicle Hamartoma: Associated With Alopecia, Aminoacidura, and Myasthenia Gravis[END_REF][START_REF] Starink | Generalized trichoepitheliomas with alopecia and myasthenia gravis: clinicopathologic and immunohistochemical study and comparison with classic and desmoplastic trichoepithelioma[END_REF][START_REF] Ridley | Generalized hair follicle hamartoma associated with alopecia and myasthenia gravis: report of a second case[END_REF][START_REF] Weltfriend | Generalized hair follicle hamartoma: the third case report in association with myasthenia gravis[END_REF][START_REF] Morton | Basaloid follicular hamartoma, total body hair loss and SLE[END_REF][START_REF] Akasaka | Multiple basaloid cell hamartoma with alopecia and autoimmune disease (systemic lupus erythematosus)[END_REF][START_REF] Smith | Basaloid follicular hamartomas associated with autoimmune disease: a possible role for retinoids in therapy[END_REF][START_REF] Mascaró | Congenital Generalized Follicular Hamartoma Associated With Alopecia and Cystic Fibrosis in Three Siblings[END_REF] et une héréditaire autosomique dominante [START_REF] Brownstein | Basaloid follicular hamartoma: solitary and multiple types[END_REF][START_REF] Wheeler | Autosomal dominantly inherited generalized basaloid follicular hamartoma syndrome: report of a new disease in a North Carolina family[END_REF][START_REF] Delacretaz | Hamartome folliculaire multiple familial[END_REF][START_REF] Jih | Familial Basaloid Follicular Hamartoma: Lesional Characterization and Review of the Literature[END_REF][START_REF] Girardi | Familial Multiple Basaloid Follicular Hamartomas: A Report of Two Affected Sisters[END_REF] Les données histologiques suivantes ont été recueillies : limitation, siège, disposition verticale ou horizontale, connexion à l'épiderme, aspect basophile ou éosinophile des cellules, origine folliculaire (canaux et glandes sébacées, kystes épidermoïdes), organisation palissadique, fentes de rétraction, stroma avec dépôts de mucine, immunomarquages Ber-EP4 et PHLDA1.

Résultats

Données cliniques

Trois cas classés comme HFB ont été exclus car douteux. Il s'agissait de quelques rares amas cellulaires, d'aspect atypique sans différenciation folliculaire. Un cas classé « hamartome pilaire » s'est avéré répondre aux critères diagnostiques de l'HFB. Nous avons donc au total inclus 15 cas, chez 13 patients, 8 femmes et 5 hommes (sex-ratio F/M = 0,625) (cf Tableau 2). L'âge moyen au moment du prélèvement était de 44,8 ans (4 à 90 ans).

Il y avait 10 cas de lésion unique acquise, concernant autant d'hommes que de femmes. L'âge moyen au diagnostic était de 46,4 ans (4 à 90). La durée d'évolution n'était connue que dans deux cas : quelques semaines et une dizaine d'années. La description clinique de la lésion était disponible dans quatre cas. Il s'agissait toujours de lésions palpables décrites sous le terme de « papules », de lésions « discoïdes », « polypoïdes » ou « pendulaires » ; la plupart étaient infra-centimétriques. Elles siégeaient sur les membres (n=4), l'extrémité céphalique (n=4) ou le tronc (n=2). Une seule lésion était symptomatique, avec un prurit associé.

Trois patientes avaient des lésions multiples. Une d'entre elles a eu trois prélèvements : nous disposions donc de 5 cas. Une femme de 18 ans avait des lésions multiples acquises, groupées et localisées sur un seul sein. Il s'agissait de papules de couleur chair à rosée, parfois ombiliquées avec des comédons, confluentes en plaques (Figure 1). La seconde patiente avec des lésions multiples était âgée de 64 ans. Les lésions évoluaient depuis une dizaine d'années sous forme de papules multiples majoritairement de couleur chair, parfois rosées ou pigmentées. Elles étaient disséminées dans le dos (Figure 2). La dernière patiente, âgée de 36 ans, avait des lésions multiples congénitales de distribution linéaire et hémicorporelle. Il s'agissait de papules de couleur chair, rose, blanche ou brune, mesurant 3 à 4 mm (Figure 3). Certaines étaient télangiectasiques. En plus des lésions cutanées, cette patiente avait une asymétrie du membre inférieur droit, plus court de 8 cm avec une bascule du bassin, une asymétrie de hauteur des genoux, une bradymétacarpie ainsi qu'une bradymétatarsie du côté droit. Elle était née avec un sixième orteil droit qui avait été excisé. Le stroma avait un aspect bleuté en lien avec des dépôts de mucine dans 12 cas sur 14 (Figure 5). Il y avait des kystes épidermoïdes dans 13 cas, des glandes sébacées dans 5 cas et de petits espaces ronds correspondant à des canaux sébacés dans 8 cas, tout ceci témoignant de l'origine folliculaire des lésions. La forme généralisée d'HFB peut s'associer à une alopécie et à des maladies autoimmunes, comme la myasthénie [START_REF] Brown | Generalized Hair-Follicle Hamartoma: Associated With Alopecia, Aminoacidura, and Myasthenia Gravis[END_REF][START_REF] Starink | Generalized trichoepitheliomas with alopecia and myasthenia gravis: clinicopathologic and immunohistochemical study and comparison with classic and desmoplastic trichoepithelioma[END_REF][START_REF] Ridley | Generalized hair follicle hamartoma associated with alopecia and myasthenia gravis: report of a second case[END_REF][START_REF] Weltfriend | Generalized hair follicle hamartoma: the third case report in association with myasthenia gravis[END_REF] ou le lupus érythémateux systémique [START_REF] Morton | Basaloid follicular hamartoma, total body hair loss and SLE[END_REF][START_REF] Akasaka | Multiple basaloid cell hamartoma with alopecia and autoimmune disease (systemic lupus erythematosus)[END_REF][START_REF] Smith | Basaloid follicular hamartomas associated with autoimmune disease: a possible role for retinoids in therapy[END_REF], plus rarement à une hypotrichose et une mucoviscidose [START_REF] Mascaró | Congenital Generalized Follicular Hamartoma Associated With Alopecia and Cystic Fibrosis in Three Siblings[END_REF]. Le lien entre HFB et maladies autoimmunes est peu clair [START_REF] Morton | Basaloid follicular hamartoma, total body hair loss and SLE[END_REF] : on discute l'implication de la voie de signalisation sonic hedgehog (Shh) [START_REF] Smith | Basaloid follicular hamartomas associated with autoimmune disease: a possible role for retinoids in therapy[END_REF]. Le gène PTCH (Protein patched homolog) qui code pour un récepteur impliqué dans la voie de signalisation sonic hedgehog-patched-Gli pourrait contribuer à la pathogenèse de l'HFB [START_REF] Jiménez | Linear Unilateral Basaloid Follicular Hamartoma Following Blaschko's Lines: Two Case Reports and Review of the Literature[END_REF][START_REF] Waxweiler | A novel phenotype with features of basal cell nevus syndrome and basaloid follicular hamartoma syndrome[END_REF]. Gratchouk et al. [START_REF] Grachtchouk | The magnitude of hedgehog signaling activity defines skin tumor phenotype[END_REF] ont étudié cinq CBC et cinq HFB : l'expression de PTCH1 était détectée dans toutes les cellules des CBC et seulement dans une partie des HFB, et à un degré moindre. Les cellules les plus périphériques des HFB en contact avec le derme surexpriment PTCH1 [START_REF] Jih | Familial Basaloid Follicular Hamartoma: Lesional Characterization and Review of the Literature[END_REF]. Cependant aucune mutation du gène PTCH n'a été trouvée jusqu'à présent.

Les immunomarquages

Le syndrome d'Happle-Tinschert a souvent été confondu avec une forme unilatérale du syndrome de Gorlin [START_REF] Happle | Segmentally arranged basaloid follicular hamartomas with osseous, dental and cerebral anomalies: a distinct syndrome[END_REF]. Bien que certains auteurs aient décrit des HFB dans le syndrome de Gorlin [START_REF] Gartmann | Multiple basaloide follikuläre Hamartome bei zwei Migliedern einer Familie mit Gorlin-Goltz-Syndrom[END_REF] et des CBC dans le syndrome d'Happle-Tinschert [START_REF] Carney | Linear unilateral basal-cell nevus with comedones; report of a case[END_REF][START_REF] Waxweiler | A novel phenotype with features of basal cell nevus syndrome and basaloid follicular hamartoma syndrome[END_REF] Le principal diagnostic différentiel de l'HFB est le rare CBC « infundibulo-kystique » décrit par Tozawa et Ackermann en 1987 [START_REF] Tozawa | Basal cell carcinoma with follicular differentiation[END_REF], qui n'est pas universellement considéré comme spécifique. Il correspondrait à une petite lésion bien limitée avec des kystes infundibulaires et des cellules basaloïdes organisées en cordons anastomosés [START_REF] Walsh | Basaloid follicular hamartoma: solitary and multiple types[END_REF], ce qui explique que pour Ackermann, « HFB » et « CBC infundibulo-kystique » sont deux termes désignant la même tumeur, mais cela ne correspond vraisemblablement pas à la réalité [START_REF] Requena | Multiple hereditary infundibulocystic basal cell carcinomas: a genodermatosis different from nevoid basal cell carcinoma syndrome[END_REF][START_REF] Ramos-Ceballos | Bcl-2, CD34 and CD10 expression in basaloid follicular hamartoma, vellus hair hamartoma and neurofollicular hamartoma demonstrate full follicular differentiation[END_REF]. Cette variante de CBC s'étend dans le derme profond, l'hypoderme ou le muscle, est parfois ulcérée et est beaucoup plus volumineuses que l'HFB. Des CBC infundibulokystiques sont décrits dans le syndrome de Gorlin [START_REF] Walsh | Basaloid follicular hamartoma: solitary and multiple types[END_REF][START_REF] Requena | Multiple hereditary infundibulocystic basal cell carcinomas: a genodermatosis different from nevoid basal cell carcinoma syndrome[END_REF]. Cela pose le problème de la nature du « naevus basocellulaire », qui peut ressembler à l'HFB.

Nous avons étudié en parallèle un cas d'hamartome basocellulaire (ou naevus basocellulaire), qui est histologiquement très proche de l'HFB. Nous visualisions des formations arborescentes basaloïdes, parfois connectées à l'épiderme d'aspect folliculaire dans un stroma peu cellulaire constitué de cellules fusiformes. Il y avait quelques artéfacts de rétraction à distance entre le stroma et le derme. Une des grandes différences avec l'HFB concernait les immunomarquages : on notait dans ce cas d'hamartome basocellulaire un marquage Ber-EP4 intensément positif de manière diffuse et un marquage PHLDA1 totalement négatif.

Les CBC expriment Ber-EP4 de manière diffuse alors que dans l'HFB, le marquage est périphérique. Il y a peu ou pas de mitoses dans l'HFB, avec un marquage Ki67 très faible, contrairement au CBC. Même si d'autres différences subtiles d'expression de CD34, CK20 ou des récepteurs aux androgènes ont été décrites [START_REF] Ramos-Ceballos | Bcl-2, CD34 and CD10 expression in basaloid follicular hamartoma, vellus hair hamartoma and neurofollicular hamartoma demonstrate full follicular differentiation[END_REF][START_REF] Gumaste | Generalized basaloid follicular hamartoma syndrome: a case report and review of the literature[END_REF], c'est essentiellement l'architecture qui les différencie. Le risque de développer un CBC à partir d'un HFB n'est pas clairement établi et la discussion est la même qu'avec le trichoblastome. Plusieurs cas de CBC associés à des HFB ont été rapportés [START_REF] Carney | Linear unilateral basal-cell nevus with comedones; report of a case[END_REF][START_REF] Nelson | Basaloid follicular hamartoma: a histologic diagnosis with diverse clinical presentations[END_REF][START_REF] Yoshida | Basal Cell Carcinomas in Association with Basaloid Follicular Hamartoma[END_REF][START_REF] Jiménez-Acosta | Linear unilateral basaloid follicular hamartoma[END_REF][START_REF] Jih | Familial Basaloid Follicular Hamartoma: Lesional Characterization and Review of the Literature[END_REF]. Une chirurgie prophylactique n'est toutefois pas indiquée, notamment dans les formes multiples. Un suivi est néanmoins recommandé.

En conclusion, l'HFB est une entité unique et distincte du CBC, de présentation clinique variable, mais d'aspect histopathologique remarquablement constant. Il s'agit d'une tumeur non agressive qui peut dans sa forme multiple être associée à des signes extra-cutanés. 

Légende des figures

  -All cases of BFH seen at the Dermatopathology Laboratory of Strasbourg University Hospital were included and analyzed by means of HE staining and Ber-EP4 and PHLDA1 immunolabelling. Diagnosis was made in the event of basaloid proliferation with anastomosing cords developed from a hair follicle. Clinical data were collected from clinical files.

  syndrome. It is important to distinguish BFH from BCC to avoid inappropriate aggressive treatment. Key words: basaloid follicular hamartoma; infundibulocystic basal cell carcinoma; Happle-Tinschert syndrome; basal cell nevus; Gorlin syndrome L'hamartome folliculaire basaloïde (HFB) a été décrit sous ce nom en 1985 par Mehregan et Baker [1]. Il s'agit d'une tumeur rare, correspondant le plus souvent à une papule de couleur chair à surface lisse, constituée d'une ramification de cordons et travées de cellules basaloïdes se développant à partir d'un follicule pileux. Mehregan et Baker ont d'emblée considéré que l'HFB correspond à la même entité que des cas décrits sous d'autres noms : l'hamartome folliculaire généralisé décrit par Brown et al. [2] et le naevus basocellulaire linéaire et unilatéral avec comédons décrit par Carney [3]. Ils individualisaient trois formes cliniques à partir d'observations antérieures et des leurs : une forme localisée, une forme linéaire unilatérale congénitale et une forme généralisée associée à la myasthénie.

  Elle n'avait en revanche aucun symptôme neurologique, ni trouble visuel, ni anomalie dentaire homolatérale. Le tableau clinique était en faveur d'une forme segmentaire de l'HFB, correspondant au syndrome d'Happle-Tinschert. Les hypothèses diagnostiques étaient disponibles dans 6 cas (une seule dans 5 cas et plusieurs dans un cas). Elles comprenaient : botriomycome, condylome, papillome, hémangiome, carcinome basocellulaire et HFB. Le diagnostic exact d'HFB n'a été proposé qu'une seule fois dans le cas de la patiente avec des lésions multiples linéaires et hémicorporelles, car le clinicien avait reconnu le syndrome d'Happle-Tinschert. Données histologiques Dans tous les cas la tumeur était bien limitée et localisée dans le derme superficiel et moyen ; il n'y avait pas d'atteinte plus profonde. La disposition des travées épithéliales était verticale dans 10 cas (Figure 4). On observait une connexion à l'épiderme dans 14 cas sur 15. Au sein de la tumeur on pouvait individualiser deux zones : une périphérique et profonde plus basophile et une centrale plus éosinophile dans 8 cas. Pour les cas restants, la lésion était basophile dans 3 cas et un peu éosinophile dans 4 cas. Des zones d'organisation palissadique étaient observées dans 6 cas. Il y avait des fentes de rétraction entre le stroma et derme adjacent dans 10 cas, mais jamais de fente de rétraction au contact des travées cellulaires. Il n'y avait jamais d'atypies cellulaires ni d'activité mitotique marquée.

  Ber-EP4 et PHLDA1 ont pu être réalisés dans 8 cas. Dans tous les cas, il y avait un marquage Ber-EP4 périphérique de la partie basse de la lésion, correspondant à la zone où les cellules sont plus basophiles (Figures 6 et 7). Dans 3 cas sur 8, la couche de cellules la plus périphérique de la partie superficielle de la tumeur était marquée par le PHLDA1. Discussion Nous avons réuni une série relativement importante d'HFB, tumeur rare dont le diagnostic peut être méconnu car cette entité n'est pas familière aux cliniciens ni aux pathologistes. La forme solitaire est la plus fréquente ; nous en avons identifié 10 cas. Elle peut être confondue cliniquement avec un CBC ou avec toute autre lésion papuleuse rosée. La forme linéaire unilatérale d'HFB suit souvent les lignes de Blashko [8,10] comme le montre remarquablement notre cas, reflétant ainsi un mosaïcisme cutané. En 2008, Happle et Tinschert [22] ont décrit un cas d'HFB multiples, à distribution unilatérale et blashkolinéaire, associés à une jambe plus courte que l'autre, une polydactylie et une hypoplasie dentaire. Depuis, 15 cas ont été identifiés d'HFB linéaires hémicorporels associés à des anomalies cérébrales, osseuses et dentaires homolatérales (Tableau 3), dont le nôtre[3,9,23- 35] ; l'un est débattu[START_REF] Khamaysi | Segmental basal cell naevus syndrome caused by an activating mutation in smoothened[END_REF][START_REF] Happle | Happle-Tinschert syndrome can be caused by a mosaic SMO mutation and is suggested to be a variant of Curry-Jones syndrome[END_REF][START_REF] Khamaysi | Happle-Tinschert syndrome can be caused by a mosaic SMO mutation and is suggested to be a variant of Curry-Jones syndrome: reply from the authors[END_REF][START_REF] Zenker | A Postzygotic SMO Mutation Caused the Original Case of Happle-Tinschert Syndrome[END_REF]. Dans deux cas sur trois, les HFB étaient visibles dès la naissance.

  Lors de la découverte d'HFB multiples, il est nécessaire de réaliser un interrogatoire et un examen clinique complet à la recherche de cas familiaux similaires et d'arguments pour une forme syndromique, associée à une des maladies évoquées plus haut. En revanche, des examens complémentaires systématiques ne sont pas indiqués en l'absence d'orientation clinique. Pour cette raison, nous n'avons pas effectué d'exploration supplémentaire chez notre patiente porteuse de lésions multiples du dos. Malgré les présentations cliniques variées, l'aspect histologique est remarquablement constant. Cette tumeur folliculaire est composée de cordons et de travées de cellules épithéliales ramifiés, disposés de manière verticale dans le derme superficiel et moyen. Nous avons montré que la connexion à l'épiderme est quasi-constante. Quand elle existe (un cas sur deux), l'organisation palissadique périphérique est beaucoup moins marquée que celle du CBC. On a de multiples éléments morphologiques montrant l'histogénèse folliculaire : la disposition verticale et oblique de la lésion qui remplace le follicule normal, la présence d'une périphérie basophile et d'un centre éosinophile, les fentes de rétraction entre le stroma et le derme, le stroma riche en mucine, les kystes infundibulaires et des éléments sébacés.

  , il existe des différences cliniques et histologiques entre ces deux entités. Les kératokystes odontogènes et les calcifications de la faux du cerveau n'ont pas été décrits dans le syndrome d'Happle-Tinschert [33]. Les médulloblastomes sont plus fréquents et plus précoces dans le syndrome de Gorlin. La présence d'une mutation du gène PTCH plaide en faveur d'un syndrome de Gorlin. L'aspect histologique de l'HFB peut être confondu avec celui d'autres tumeurs. Le trichoblastome (ou trichoépithéliome) n'est pas connecté à l'épiderme, il est souvent plus rond et plus profond et a un stroma beaucoup plus cellulaire. Il est nettement PHLDA1 positif, même si des zones d'expression de BerEP4 sont possibles. On y trouve souvent des zones rondes rappelant le bulbe et la papille pilaires, contrairement à l'HFB. Le fibrofolliculome a la même orientation verticale mais est constitué de très fines travées épithéliales non arborescentes. Le stroma est fibreux, riche en mucine et prédomine par rapport à la composante épithéliale. La tumeur fibro-épithéliale de Pinkus est connectée à l'épiderme, mais est plus grande et associe des images de trichoblastome et de CBC, avec une organisation palissadique et des fentes de rétraction plus marquées.

Figure 1 -

 1 Figure 1 -Femme de 18 ans -Papules ombiliquées rosées regroupées en plaques du sein

Figure 2 -

 2 Figure 2 -Femme de 64 ans -Papules de couleur chair, rose ou brune, disséminées sur le dos.

Figure 3 -

 3 Figure 3 -Femme de 36 ans -Papules de couleur chair, érythémateuses ou pigmentées,

Figure 4 -

 4 Figure 4 -HE-Lésion bien limitée, ramifiée, connectée à l'épiderme, avec fente de rétraction

Figure 5 -

 5 Figure 5 -HE-Travées de cellules épithéliales disposées de manière verticale dans le derme

Figure 6 -

 6 Figure 6-Immunomarquage BerEP-4 -Marquage périphérique de la lésion.

Figure 7 -

 7 Figure 7-Immunomarquage PHLDA1 -Marquage négatif.
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	pilaire » sans plus de précision, soit 7 au total. Les lames colorées à l'hématoxyline-éosine
	(HE), ont été relues par un dermatopathologiste sénior expérimenté afin de confirmer ou
	d'infirmer le diagnostic d'HFB, et de ne garder que celles dont la qualité permettait une bonne
	étude histopathologique. Lorsque les blocs étaient disponibles, des immunomarquages Ber-
	EP4 et PHLDA1 ont été réalisés.
	Les cas étaient inclus lorsqu'il existait des formations épithéliales organisées en
	travées arborescentes se développant à la place de follicules pileux, selon la description de
	Mehregan et Baker.
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	kystique ». L'objectif de notre travail était d'étudier les caractéristiques cliniques et
	histologiques d'une série de cas et de discuter le diagnostic différentiel.
	Patients et méthodes
	Il s'agit d'une étude anatomoclinique rétrospective, portant sur des cas du laboratoire
	de dermatopathologie des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg enregistrés entre 1998 et
	2017, soit 17 cas au total. Nous avons également vérifié les cas classés comme « hamartome

Tableau 1 :

 1 Caractéristiques des formes cliniques d'hamartome folliculaire basaloïde

	Forme	Sexe	Apparition Lésion	Localisation Anomalies	Syndrome ou
	clinique			élémentaire		cutanées	maladie
						associées	associée
	Solitaire	Légère	Après 50	Papule de petite	Surtout sur	
		prédominance	ans	taille de couleur	l'extrémité	
		féminine		chair	céphalique,	
					mais aussi	
					sur le tronc	
					ou les	
					membres	
	Localisée	Prédominance	Vers l'âge	Plaques par	Surtout sur	
		féminine	de 30 ans	confluence de	le cuir	
			en	lésions	chevelu ou	
			moyenne,	papuleuses	le visage	
			certains cas			
			congénitaux			
	Linéaire et		Congénital	Macules,	Localisée ou	Puits palmo-	Syndrome
	unilatérale		ou tardif	papules ou	généralisée	plantaires,	d'Happle et
				plaques de		atrophodermie,	Tinschert
				couleur chair,		alopécie,
				blanchâtre ou		dystrophies
				brune		unguéales, hyper-
						ou hypotrichose,
						hyper-ou
						hypopigmentation,
						carcinomes
						basocellulaires
	Généralisée		Congénital	Papules ou	Sur	Alopécie	Maladies
			ou tardif	plaques	l'ensemble	prédominant au	auto-immunes
					du corps	niveau du cuir	(myasthénie,
						chevelu fronto-	lupus
						temporal et des	érythémateux
						sourcils,	systémique),
						hypotrichose	mucoviscidose
	Héréditaire		Congénital	Innombrables	Sur	Alopécie,
			ou dans la	papules	l'ensemble	hypotrichose,
			petite	millimétriques	du corps	grains de milium,
			enfance	de couleur chair		hypohidrose et
				ou		puits palmo-
				hyperpigmentées		plantaires