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RESUME

Introduction. Le syndrome de Bart est une pathologie 
néonatale rareassociant une aplasie cutanée 
congénitale et une épidermolyse bulleusecongénitale 
exceptionnellement décrite sur peau noire. Le 
diagnostic clinique est aisé mais sa prise en charge 
est délicate et les formes étendues représentent un 
véritable defithérapeutique. Nous rapportons un cas 
sur peau noire  qui se singularise par l’étendue des 
lésions et son évolution fatale.

Observation. Un nouveau né de sexe féminin âgé de 
10 jours était  référé pour ulcérations multiples des 
membres constatées à la naissance. L’examen clinique 
retrouvait une absence de peau bilatérale et symétrique 
occupant la quasi-totalité des deux membres inférieurs.
Le réseau vasculaire était bien visible. Le reste du 
revêtement cutané présentait par endroit une fragilité 
cutanéeet quelques bulles flasques. Le diagnostic de 
syndrome de Bart en rapport avec une épidermolyse 
bulleuse était évoqué cliniquement et malgré une prise 
en charge pédiatrique et dermatologiquel’évolution 
était rapidement fatale par une denutrition et des 
surfections à repetition.

Discussion. Le syndrome de Bart correspond à un 
tableau clinique  d’aplasie cutanée congénitale associée 
à une épidermolyse bulleuse congénitale suspectée par 
des zones de fragilité et parfois des bulles.  Tous les 
types d’epidermolyses bulleuses congénitales peuvent 
etre associés à ce syndrome.Le diagnostic clinique est 
en général aisé mais la prise en charge thérapeutique 
est  difficile  et le pronostic  réservé.

Mots clés : Aplasie cutanée, Congénitale, Nouveau 
Né, Peau, Noire

Abstract.

Introduction. Bart’s syndrome is a rare neonatal 
pathology combining aplasia cutis congenita and 
congenital epidermolysis bullosa exceptionally described 
on black skin. Clinical diagnosis is easy but its 
management is difficult and extended forms are a real 
therapeutic challenge. We report a case on black skin 
which is distinguished by the extent of the lesions and 
his fatalévolution.

Observation. A female newborn, 10 days old, was 
referred for multiples ulcerations noted in members at 
birth. Physical examination revealed a bilateral and 
symmetric lack of skin  occupying substantially all of 
the two lower limbs. The vascular network was clearly 
visible. The rest of the skin surface area presented 
skin fragility and some flabby blisters. The diagnosisof 
Bart syndrome related to an  epidermolysis bullosa  
was raised and despite a pediatric and dermatological 
management , the  evolution was rapidly fatal by 
undernutrition and secondary infections 

Discussion. Bart syndrome represents clinical features 
of aplasia cutis congenita associated with congenital 
epidermolysis bullosa suspected by areas of fragility 
and sometimes by blisters. All types of congenital 
epidermolysis bullosa can be associated with this 
syndrome. Clinical diagnosis is usually easy but the 
therapeutic management is difficult and the prognosis 
is poor.

Keywords: Aplasia cutis, Congenita, Newborn, 
Black, Skin
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Introduction

Le syndrome de Bart est une pathologie 
néonatale  associant une aplasie cutanée 
congénitale et une épidermolyse bulleuse 
congénitale. L’aplasie cutanée congénitale(ACC) 
regroupe des affections hétérogènes dont le 
point commun est une absence localisée de  
peau à la naissance dont l’étiologie demeure 
inconnue1. Les épidermolyses bulleuses sont des  
génodermatosesde la jonction dermo-épidermique 
se caractérisant par une fragilité cutanée. Dans le 
syndrome de Bart, l’ACC est en général localisée 
aux membres et peut être associé à tout type 
d’EBC. Le diagnostic clinique est relativement 
simple mais le pronostic est réservé2. La plupart 
des cas sont rapportés sur peau blanche. Nous  
rapportons un nouveau cas sur peau noire 

Observation

Un nouveau né de sexe féminin âgé de 
10 jours était adressé en dermatologie pour 
des ulcérations multiples des deux membres 
inférieurs constatées à la naissance. Il était né 
d’une grossesse monofoetale de 39 semaines avec 
un poids à la naissance de 3,200 kg.

Les consultations prénatales étaient 
régulièrement suivies. Les trois échographies 
réalisées au cours de la grossesse étaient sans 
particularité en particulier pas de grossesse 
géméllaire et l’on notait une notion de prise orale 
de décoction de nature inconnue par la mère au 
cours de la grossesse. Il était le 2ème enfant d’une 
famille dont l’aîné était en bonne santé apparente.  
Il n’était pas issu d’un mariage consanguin. On 
notait une absence de peau  s’étendant du dos 
du pied au 1/3 moyen de la cuisse. Les lesions 
étaient bilatérales et symétriques occupant 
la quasi-totalité des deux jambes et les faces 
antérieures des cuisses. Il ne persistait que 
quelques ilots de peau saine sur les deux jambes 
(fig. 1) . Cette absence de peau était  également 
constatée à la  face interne du bras et de l’avant 
bras gauche, au pavillon de l’oreille gauche  et 
dans la région sous ombilicale (fig. 2 et 3). Les 
bords de la lésion étaient  nets et la peau en 
périphérie avait une couleur normale. Le réseau 
vasculaire était bien visible au niveau de la perte 
de substance.Le reste du revêtement cutané 
présentait par endroit une fragilité cutanéeet 
quelques bulles flasques. Les phanères et les 
muqueuses étaient sans particularité. Devant ce 
tableau clinique atypique associant une absence 
de peau localisée prédominant aux membres 
inférieurs et une fragilité cutanée, l’examen 
histopathologique en zone bulleuse a permis de 

montrer un clivage dermoepidermique évocant  
une epidermolyse bulleuse.Le diagnostic de 
syndrome de Bart a  été retenu.Une hydratation 
de l’enfant pour compenser les pertes hydriques, 
une couverture antibiotique par des macrolides  
et une thermothérapie à base de vêtements 
chauds ont été instituées. L’enfant est décédé 
cinq jours plus tard malgré cette prise en charge 
thérapeutique.

Fig 1 : Aplasie cutanée congénitale des membres infé-
rieurs/ Aplasia cutis congenita of the lower lumb

 
Fig 2 : Aplasie cutanée congénitale des membres 

supérieurs/ Aplasia cutis congenita of the happer 
lumb

Fig 3 : Aplasie cutanée congénitale de l’oreille/ Aplasia 
cutis congenita of the ear

Discussion

Le syndrome de Bart est une pathologie 
néonatale  associant une aplasie cutanée 
congénitale et une épidermolyse bulleuse 
congénitale.
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L’aplasie cutanée congénitale est une dermatose 
rare dont il existe 9 types clinicogénétiques. Elle 
est le plus souvent sporadique, mais des cas 
familiaux ont été rapportés3. Ce defect congénital 
reste en général limité au vertex dans 85% des 
cas. L’atteinte des membres est peu fréquente4. 
Elle est en général bilatérale et symétrique mais 
peu étendue contrairement à notre cas. Les 
lésions aplasiques sont acquises in utero par 
des mécanismes probablement différents selon le 
type. Plusieurs hypothèses physiopathologiques 
ont été avancées : génétiques, vasculaires, 
infectieuses, tératogène ainsi que lesyndrome 
des brides amniotiques et le syndrome du fœtus 
papyracé. Une guérison spontanée sous forme 
d’une cicatrice atrophique parfois  intra-utérine 
est possible. Les formes étendues et mortelles 
sont rares. L’aplasie est parfois associée à des 
malformations mineures ou à des syndromes 
polymalformatifs. Cliniquement notre patiente 
ne présentait aucune autre malformation ; mais 
les lésions aplasiques étaient associées à des 
lésions d’épidermolyse bulleuse de confirmation 
histologique. Cette association lésionnelle 
constitue le syndrome de Bart. C’est un syndrome  
exceptionnellement rapporté chez le nouveau 
né de race noire.Dans ce syndrome l’ACC peut 
être associé à tout type d’EBC5. Pour notre 
malade il s’agissait propablement d’epidermolyse 
bulleuse dystrophique. Dans le syndrome 
de Bart les lésions aplasiques sont souvent 
très étendues et siègent en général de façon 
bilatérale et symétrique aux membres inférieurs. 
L’association de ceslésions étendues à des lésions 
d’épidermolyse bulleuses congénitaleset parfois 
à d’autres malformationsrend la prise en charge 
de ce syndrometrès difficile. Cette prise en charge 
thérapeutique doit se faire en milieu hospitalier 
avec une bonne maîtrise du risque infectieux, de 
l’anémie et de la dénutrition.
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