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Introduction
Les angio-kératomes sont des anomalies vasculaires qui se caractérisent par la présence de petits vaisseaux 
sanguins dilatés et hyperkératosiques. Ils sont fréquents et souvent bénins mais peuvent être révélateurs de 
maladie de Fabry souvent évoquée en cas de localisation scrotale. Le cas suivant décrit la présence d’angio-
kératome du scrotum non lié à une maladie de Fabry.

métaboliques (fucosidose,alphagalactosidose, maladie de Kanzani, alpha mannosidose, aspartyl glucosaminurie, 
galactosialidose). Ils peuvent être retrouvés dans le syndrome de Turner et la sclérose tubéreuse de Bourneville 
[1].
Dans le cadre de la maladie de Fabry, les angio-kératomes sont souvent retrouvés sur la racine des cuisses et sur 
les fesses même si elles peuvent aussi être retrouvées sur le tronc, les doigts, le scrotum, la muqueuse orale et 
les conjonctives qui sont des localisations évocatrices. 
Les angio-kératomes de Fordyce sont les plus fréquents. Ils touchent principalement le scrotum et la vulve et 
sont fréquemment constatés à partir de 40 ans avec une répartition similaire à celle des angiokératomes de la 
maladie de Fabry et constituent en ce sens le principal diagnostic différentiel. Ils sont souvent associés à une 
varicocèle dû à une hyperpression veineuse et ne sont pas le reflet d’une maladie métabolique [1]. Le traitement 
des angio-kératomes n’est pas indispensable, il n’est réalisé qu’à la demande du patient et peut consister à une 
excision chirurgicale, une cryothérapie, une cautérisation, du laser ou de la sclérothérapie [2]

Conclusion
Les angio-kératomes du scrotum sont des dilatations vasculaires kératosiques qui sont reconnus par les 
internistes comme un signe évocateur de maladie de Fabry. Cependant le diagnostic le plus fréquent est celui 
d’angiokératome de Fordyce dont l’évolution est bénigne. Une analyse sémiologique soigneuse et au besoin un 
dosage de l’activité enzymatique de l’alpha-galactosidase permettent de faire la part des choses. 
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Observation
Homme de 68 ans hospitalisé en médecine interne pour bilan de chute dans un contexte d’alcoolisme aigu. Il a 
comme principal antécédent une exogénose chronique non sevrée, une cardiopathie dilatée avec une fraction 
d'éjection ventriculaire gauche à 34%, fibrillation atriale anticoagulée, un syndrome de détresse respiratoire aiguë 
sur pneumopathie d’inhalation. 

A l’examen clinique d’entrée, on retrouve un tableau de 
décompensation cardiaque avec des œdèmes bilatéraux des 
membres inférieurs remontant jusqu’aux lombes, une 
turgescence jugulaire et un reflux hépato jugulaire. 
L’auscultation pulmonaire retrouve des sibilants bilatéraux. 
L’examen cutané révèle une hydrocèle et des papules violacées 
millimétriques en rapport avec des angio-kératomes du 
scrotum sans autre localisation notamment sur les cuisses. 

L’examen clinique et l’interrogatoire ne retrouvaient aucun autre 
signe de maladie de Fabry. Les analyses biologiques ne 
retrouvaient pas de protéinurie significative, ni d’insuffisance 
rénale. Le dosage de l’activité de l’alpha galactosidase est 
finalement revenu normal (5.37 μmol/h pour une norme entre 
2.65 et 10.2) en défaveur d’une maladie de Fabry. L’évolution 
clinique était favorable sous FUROSEMIDE intra veineux avec 
une reprise du traitement cardiotrope. Le diagnostic finalement 
retenu est celui d’angio-kératome de Fordyce

Discussion
Les angio-kératomes ne sont pas spécifiques de la maladie de 
Fabry, ils peuvent être retrouvés dans plusieurs maladies

Angiokératomes de Fordyce

Angiokératomes du scrotum dans la 
maladie de Fabry [3]


