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Abstract

We report a case of White Sponge Naevus of
the tongue in a 50 years-old man.

White Sponge Naevus of the oral cavity is a
rare, benign and dominant autosomic inhe-
rited disorder, which presents in the form of
a white, hyperplasic and verrucous or spon-
gious lesion of the oral mucosa. Differential
diagnosis is clinically difficult with more com-
mon white lesions of the oral cavity. Various
therapeutic approaches have been proposed.
Systemic antibiotics or local applications of
retinoic acid provide limited benefits but are
poorly effective. To our knowledge, CO2 Laser
has never been tried to treat a White Spon-
ge Naevus of the oral cavity. We performed
a complete removal of the lesion with CO2
Laser, but complete recurrence occurred. Fi-
nally, a surgical resection was realized, which
proved to be effective. Two years later, the pa-
tient is free of recurrence.

This article proposes a review of the literature
on what is known on White Sponge Naevus
of the oral mucosa. We stress the importance
of confrontation between anamnesis, clinical
examination and pathologic findings to lead to
the proper diagnosis of this rare disease.

Résumé

Un cas de White Sponge Naevus de la langue
chez un homme de 50 ans est rapporté.

Le White Sponge Naevus de la cavité orale
est une pathologie rare, bénigne, héritée sur
le mode génétique autosomique dominant,
qui se présente sous la forme d’une lésion
blanche, hyperplasique, verruqueuse ou
spongieuse de la muqueuse buccale. Le diag-
nostic différentiel avec des lésions blanches

plus communes de la cavité orale est difficile.
Diverses approches thérapeutiques ont été
proposées. Les antibiotiques par voie sys-
témique, et les applications locales d’acide
rétinoique apportent des bénéfices limités. A
notre connaissance, 'utilisation du Laser CO2
n’a jamais décrite pour traiter un White Spon-
ge Naevus de la cavité buccale. Nous avons
réalisé I'exérese compléte de la Iésion au La-
ser CO2, mais une récidive compléte s’en est
suivie. Finalement, une résection chirurgicale
a été réalisée, qui s’est révélée efficace. Deux
ans plus tard, le patient est libre de toute ré-
cidive.

Cet article propose une revue de littératu-
re sur le White Sponge Naevus de la mu-
queuse buccale. Nous mettons l'accent sur
importance d’'une confrontation des données
de l'anamnese, de I'examen clinique et de
’analyse histopathologique pour pouvoir faire
le diagnostic de cette lésion rare.

Introduction

Le White Sponge Naevus a été décrit pour
la premiére fois par Cannon en 1935 comme
étant le « naevus spongiosus albus mucosae
». Il est donc, pour cette raison, connu éga-
lement sous le nom de maladie de Cannon.
Le White Sponge Naevus est caractérisé par
une dyskératose hyperplasique de la muqueu-
se buccale. Il s’agit d’'une maladie bénigne et
héréditaire, transmise sur le mode autosomi-
que dominant. Le sex ratio homme/femme est
de 1:1,05 et il n’existe pas de prédisposition
raciale. Les lésions de White Sponge Naevus
peuvent étre présentes a la naissance mais le
diagnostic sera le plus souvent réalisé dans
la petite enfance. Il se présente sous la for-



me de Iésion blanchatre ou grisétre. Il prend
un aspect de voile opalescent ou plicaturé,
spongieux. Les localisations les plus fréquen-
tes sont la cavité buccale (avec le plus sou-
vent atteinte des muqueuses de la joue ou
de la langue), les muqueuses vaginales ou
rectales, les cavités nasales et I'cesophage.
Le White Sponge Naevus n’atteint jamais la
peau [1,2,3].

Le White Sponge Naevus se classe dans les
génodermatoses, c’est-a dire les affections
cutanéo-muqueuses caractérisées par un
mode de transmission génétique précis. En
effet, dans cette pathologie, des mutations ont
été mises en évidence au niveau des genes
codant pour les kératines suprabasales K4
et K13 [4]. Les diverses mutations qui ont pu
étre mises en évidence dans le White sponge
naevus sont listées dans le tableau I.

N Mutation | Domaine Reference
de K4
160delN 1A Rugg et al.1995
jomg | 1A | Terrinoni etal 2000
E449K 2B Chao et al.2003
N154S 1A MoGonan et
mutation
de K13
M108T 1A Rugg et al.1999
N112S 1A Terrinoni et al.2001
L115P 1A Rugg et al.1999
L119P 1A Richard et al.1995

Tableau |: Mutations mises en évidence au niveau des gé-
nes codant pour les kératines suprabasales K4 et K13.

En revanche, d’autres facteurs éthiopathogé-
niques tels que le tabac, les infections ou les
traumatismes chroniques n’ont jamais pu étre
incriminés dans le développement de cette
pathologie [1].

Cliniguement, le diagnostic différentiel est
souvent difficile a réaliser entre le White Spon-
ge Naevus et les autres Iésions blanches de
la cavité buccale (qui comportent d’autres gé-
nodermatoses et des Iésions acquises).

Les génodermatoses, pouvant se présenter
par une leucoplasie de la muqueuse bucca-
le, sont rares et comportent, outre le White
Sponge Naevus, la dyskératose intraépithé-
liale bénigne et héréditaire, la pachyonychie
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congénitale, la dyskératose congénitale, la
kératose folliculaire, et ’hyperkératose focale
palmoplantaire et de la muqueuse buccale [5].
Les lésions acquises dont la présentation
peut revétir un aspect clinique similaire a celui
du White Sponge Naevus sont fréquentes, et
comportent le leucooedeme, les leucoplasies
bénignes, le lichen plan leucoplasiforme, la
stomatite nicotinique, les lésions muqueuses
occasionnées par des morsures chroniques,
les candidoses hyperplasiques, la leucoplasie
chevelue.

L’aspect clinique du White Sponge Naevus
s’apparente parfois a celui du carcinome ve-
rruqueux de la muqueuse buccale, et 'analyse
histologique d’une biopsie de la Iésion sera in-
diquée afin d’aider au diagnostic (6).

En effet, la l1ésion de White Sponge Naevus
présente des caractéristiques histopatho-
logiques typées un épaississement de
I'épithélium de la muqueuse buccale, une
acanthose, une spongiose cellulaire intra-
épithéliale, et la présence de cellules imitant
les koilocytes que I'on retrouve dans les infec-
tions virales [3].

Le diagnostic de White Sponge Naevus résul-
tera donc de I'ensemble des données issues
de I'anamnese, de I'examen clinique et des
résultats de 'examen anatomo-pathologique
du prélévement biopsique [5].

Observation

Un patient de 50 ans se présente a la consul-
tation de Stomatologie et de Chirurgie maxi-
llo-faciale pour une Iésion de la langue qui le
géne sur le plan esthétique et fonctionnel. I
se plaint également d’une perte de sensibilité
de la langue au toucher dans la région de la
Iésion, ainsi que d’'une diminution de la sen-
sation de goUt.

Il relate que cette Iésion est présente depuis
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Figure 1 : Aspect clinique initial de la lésion de la langue :
Iésion leucoplasique, d’aspect spongieux



son enfance, mais qu’elle a augmenté en sur-
face de maniere progressive depuis.

A I'examen, la moitié gauche de la face dor-
sale et les deux tiers du bord latéral gauche
de la langue sont le siége d’une volumineuse
Iésion leucoplasique, d’aspect spongieux voi-
re verruqueux par endroits (figure 1).

Une biopsie est réalisée, dont I'examen ana-
tomopathologique montre les caractéristiques
histologiques compatibles avec le diagnostic de
White Sponge Naevus (figure 2), sans atypie
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Figure 2 : Examen histo-pathologique de la biopsie (Héma-
toxyline-Eosine fois 10) : épaississement de I'épithélium de
la muqueuse buccale avec en surface une parakératose.
Pas de signe de dyplasie ou de malignité.

nucléaire, ni signe de dysplasie ou de malignité.
A ce stade, au vu du caractére ancien de la
Iésion, de son évolution trés progressive et
de son aspect histologique, on peut exclure
la présence d’un carcinome verrugueux de la
cavité buccale.

Notre premiere approche thérapeutique s’est
basée sur I'application locale bi-quotidienne
par le patient d’acide rétinoique 0.1% en so-
lution.

Figure3 : Aspect clinique de la lésion aprés 6 semaines de
traitement local a I'aide d’acide rétinoique 0.1%. On peut
observer une réduction trées modérée de la surface et de
I’épaisseur de la Iésion
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Aprés six semaines d’utilisation de ce trai-
tement, on ne note qu’une amélioration tres
partielle de I'aspect des lésions (figure 3).
Une exérese de la Iésion est réalisée au laser
CO2 en deux séances avec un intervalle d’un
mois entre chaque séance (figure 4).

Figure 4 : premiére séance de traitement de la lésion au
Laser CO2

Deux semaines apres la fin du traitement au
laser, on note une amélioration de I'aspect
des Iésions : celles-ci sont moins épaisses, et
’aspect de la langue est décrit comme satis-
faisant par le patient, tant sur le plan esthéti-
que que fonctionnel (figure 5).

Figure 5 : aspect de la langue 2 semaines apres la premiere
séance de traitement au Laser CO2

Quatre semaines aprés la fin du traitement au
laser CO2, une récidive de la Iésion apparait
(figure 6).

Compte tenu de I'échec des deux premiéres
approches thérapeutiques, une exérese chi-
rurgicale compléte de la lésion est réalisée
par une glossectomie partielle superficielle.
L’examen anatomopathologique de la piece
confirme le diagnostic de White Sponge Nae-
vus, sans signe de dysplasie ni de malignité.
Six mois aprés le traitement chirurgical radi-



Figure 6 : 4 semaines aprés exérése compléte de la Iésion
au Laser CO2 : récidive

cal, on note une réépithélialisation complete
du site réséqué, la muqueuse linguale est
d’aspect irrégulier, alternant des plages blan-
ches et des plages dépapillées. Le patient
signale avoir retrouvé presque intégralement
la sensibilité de la langue, ainsi que le godt.
Deux ans aprées l'intervention, le patient est
exempt de récidive (figure 7).

Figure 7 : 2 ans aprés exérése chirurgicale de la Iésion :
absence de récidive

Discussion

Quelques études ont fait état d’une efficacité
partielle et limitée dans le temps d’un traite-
ment systémique a base de tétracyclines ou
d’amoxicilline sur le White Sponge Naevus.
Certains auteurs ont montré qu’un traitement
systémique a base de tétracyclines pouvait
avoir une certaine efficacité [2,7]. D’autres
proposent I'application locale de tétracycli-
nes durant douze semaines sans interruption
de traitement [8].Ces auteurs relatent qu’une
amélioration satisfaisante des lésions peut
étre obtenue, mais que la perennité des ré-
sultats nécessite une poursuite du traitement
traitement [7,8].

Comme ces traitements systémiques ou lo-
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caux aux tétracyclines ou a I'amoxicilline sont
décrits comme n’apportant qu’une améliora-
tion trés partielle et limitée dans le temps sur
ce type de lésions, notre premiere approche
thérapeutique s’est basée sur I'application lo-
cale bi-quotidienne d’acide rétinoique 0.1%
en solution. Cette approche thérapeutique
avait été montrée comme pouvant traiter effi-
cacement un certain nombre de lésions hy-
perkératosiques de la muqueuse buccale [9].
Cette application n’ayant donné que des ré-
sultats trés partiels chez notre patient, nous
avons réalisé I'exérese de la lésion au Laser
CO2, car ce type d’exérese est connu comme
pouvant étre efficace dans un certain nombre
de lésions leucoplasiques [10,11].

Suite a I'échec du traitement au Laser, nous
avons été amenés a pratiquer une exérese
chirurgicale, qui a donné un excellent résultat,
tant sur le plan fonctionnel qu’esthétique.

Par ailleurs, en présence d’une Iésion de Whi-
te Sponge Naevus, bien qu’il n’y ait eu aucun
cas deécrit de dégénérescence maligne, les
auteurs s’accordent a conseiller aux patients
d’éviter I'exposition aux facteurs menant au
développement des autres Iésions blanches,
comme le tabac ou les traumatismes chroni-
ques[1].

Conclusion

Le White Sponge Naevus est une Iésion rare,
bénigne, qui sera traitée a la demande du
patient. Les traitements systémiques a base
d’antibiotiques et les traitements locaux a
base d’acide rétinoique montrent des résul-
tats peu satisfaisants. Ce cas est, a notre
connaissance, le premier cas décrit de traite-
ment d’'un White Sponge Naevus au Laser
CO2. Ce traitement se révéla un échec. Seule
une solution d’exérése chirurgicale localisée
et compléte de la Iésion permit sa guérison.
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