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Les dermatoses neutrophiliques : Partie Il
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La partie I de ce théme, présentée dans le numéro de janvier de Dermatologie — Conférences
scientifiques, était un apercu du groupe de maladies cutanées inflammatoires appelées les der-
matoses neutrophiliques (DN) et examinait trois des maladies considérées comme faisant partie
du spectre clinique — le syndrome de Sweet, la dermatose neutrophilique rhumatoide et le pyo-
derma gangrenosum. Dans la partie II, nous nous concentrerons sur d’autres manifestations des
DN, comprenant la pustulose sous-cornée, ’hidradénite eccrine neutrophilique, I’erythema eleva-
tum diutinum, les éruptions neutrophiliques d’origine médicamenteuse et le syndrome dermatite-
arthrite associé aux maladies intestinales.

Pustulose sous-cornée (PSC) (Syndrome de Sneddon-Wilkinson)

Cette rare éruption pustuleuse récidivante est caractérisée histologiquement par des pustules
sous-cornée composées de neutrophiles. Létiologie de la PSC est inconnue et cette maladie se
manifeste plus fréquemment chez les femmes agées de plus de 40 ans. De nombreuses formes de
dysfonction immunitaire sont associées a la PSC, les plus reconnues étant les gammopathies mono-
clonales de type IgA et les désordres lymphoprolifératifs, en particulier le myélome multiple de
type IgA. Elle est également associée au pyoderma gangrenosum (PG), a la polyarthrite thuma-
toide, au lupus érythémateux disséminé (LED), a 'hyperthyroidie et a la maladie de Crohn. Il est
intéressant de noter que la maladie intestinale inflammatoire et la polyarthrite rhumatoide sont
également associées au PG et I'on a rapporté que des lésions du syndrome de Sneddon-Wilkinson
et du PG apparaissent chez le méme patient’.

La caractéristique dermatologique de la PSC est la présence d’une petite pustule flasque ou
d’une vésicule qui devient pustuleuse et forme des éruptions en quelques heures sur la peau nor-
male ou érythémateuse. Les pustules se groupent souvent, formant des placards annulaires, circinés
ou serpigineux. On observe du pus sur la moitié¢ inférieure et du liquide incolore sur la moitié
supérieure des pustules. Lorsqu’elles séchent, les pustules forment des squames/crofites comme
dans I'impétigo. L'éruption s’étend souvent de facon périphérique et guérit centralement sans
modification trophique, a I'exception de changements pigmentaires post-inflammatoires. La PSC
évolue en poussées alternant avec des périodes de quiescence pendant des jours a des semaines. Elle
se situe généralement aux plis de flexion du tronc et des membres et rarement sur la paume des
mains et la plante des pieds. Le cuir chevelu et les muqueuses sont généralement épargnées. Elle
n’entraine pas de symptdmes systémiques ni d’anomalies des données de laboratoire.

Traitement

Les sulfones sont le principal traitement de la PSC. La plus efficace est la dapsone (50 a
200 mg/jour), suivie de la sulfapyridine (1 a 3 g/jour) et de la sulfaméthoxypyridazine. La réponse
entraine généralement une rémission compléte, mais est habituellement plus lente que dans la der-
matite herpétiforme. Les corticostéroides systémiques sont moins efficaces, mais ils ont été utilisés
avec succés. D’autres traitements comprennent les rétinoides (en particulier I’étrétinate ou Iacitré-
tine) et la PUVA thérapie ou les rayons ultraviolets B a bande étroite. On a rapporté qu’'une chimio-
thérapie d’association pour traiter un myélome associé a entrainé I'effacement des lésions. Des
rapports anecdotiques indiquent que la colchicine et la minocycline ont été utiles'?.

Cette maladie doit étre distinguée de I'impétigo, de la dermatite herpétiforme, de I'impétigo
herpétiforme (psoriasis pustuleux généralisé de la grossesse), du pemphigus de type IgA-pustulose
intraépidermique de type IgA, du pemphigus foliacé, de I'érythéme nécrolytique migrateur ( syn-
drome du glucagonome), de la pustulose exanthématique aigué généralisée et de la dermatophytose.

La PSC est une maladie bénigne. Elle peut récidiver pendant de nombreuses années si aucun
traitement n’est administré et les rémissions durent habituellement de quelques jours a quelques mois.
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Létat général de santé du patient n’est pas affecté, sauf en
présence d’'un trouble dysfonctionnel immunitaire associé.

Hidradénite eccrine neutrophilique (HEN)

L'HEN est caractérisée par l'infiltration de neu-
trophiles autour des glandes eccrines et des canaux
sudoriféres. Elle se manifeste presque exclusivement chez
les patients recevant une chimiothérapie pour une
leucémie aigué myéloblastique (LAM). Des descriptions
antérieures de ce désordre chez des patients traités avec le
facteur stimulant la formation et le développement de
colonies de granulocytes (G-CSF) ou chez des patients
atteints d’autres tumeurs malignes suggérent que 'HEN
est probablement associée au syndrome de Sweet et fait
partie du spectre des maladies neutrophiliques®.

Les lésions cutanées sont érythémateuses a violacées
et se présentent sous la forme de macules cedémateuses,
de papules, de plaques, de pustules et de nodules qui peu-
vent étre purpuriques ou hyperpigmentés. Les lésions
peuvent étre asymptomatiques ou douloureuses, et simi-
laires a celles observées dans le syndrome de Sweet. Elles
peuvent étre isolées ou groupées et peuvent apparaitre
selon une distribution proximale (partie supérieure du
tronc, membres ou face, en particulier les régions périor-
bitaires) ou distale (extrémité des membres). L'aine et les
aisselles sont habituellement épargnées. Elle n’entraine
pas de changement épidermique. L'éruption cutanée est
souvent associée a la neutropénie et a la fievre®.

L'HEN débute habituellement de 1 4 2 semaines aprés
I'instauration de la chimiothérapie et disparait générale-
ment spontanément aprés 4 semaines sans cicatrices
résiduelles. Elle peut récidiver dans jusqu’a 60 % des cas
lorsqu’on administre un autre cycle de chimiothérapie®.

Histologiquement, un infiltrat neutrophilique visible
se forme autour des glandes eccrines avec une dégénéres-
cence associée de ces structures. Des neutrophiles peuvent
étre présents dans la lumiére canalaire avec la formation
de microabcés occasionnels. D’autres observations peuvent
inclure : un cedéme dermique, une dégénérescences
mucineuse, une hémorragie, une syringométaplasie
squameuse et un infiltrat diffus ou périvasculaire de lym-
phocytes, de neutrophiles ou d’éosinophiles. L'épiderme
est habituellement normal.

Dans environ 90 % des cas, 'HEN apparait chez des
patients atteints de tumeurs, principalement celles de
nature hématologique. La leucémie aigué myéloblastique
est la maladie la plus fréquente associée a 'HEN. La
leucémie lymphoide chronique, la maladie de Hodgkin, le
lymphome non hodgkinien et d’autres tumeurs solides
(cancers des testicules, du poumon et du sein) sont
rarement associés a I'HEN. Des agents infectieux (Staphy-
lococcus aureus, Serratia marcescens, Enterobacter cloacae)
sont rarement identifiés dans les cultures tissulaires. Cer-
tains rapports de cas décrivent des enfants présentant des
nodules douloureux sur la paume des mains et sur la
plante des pieds (hidradénite palmo-plantaire). Dans les
deux cas, la biopsie indiquait la présence d’'une HEN clas-
sique. Aucune de ces infections ni I’hidradénite palmo-
plantaire n’était associée a un désordre sous-jacent ou
au traitement. Quelques cas ont été rapportés chez des

patients infectés par le VIH recevant de 1'azidothymi-
dine®.

Presque tous les patients atteints d'HEN ont recu un
ou plusieurs agents chimiothérapeutiques avant I’appari-
tion des lésions cutanées. Les deux principaux médica-
ments associés sont la cytarabine et les anthracyclines, mais
d’autres médicaments cytotoxiques peuvent étre en cause.

Il est intéressant de noter que parmi tous les cas
signalés, plusieurs patients n’avaient pas recu de chimio-
thérapie. Ils avaient recu un antibiotique, un traitement
antirétroviral (zidovudine), de I’acétaminophéne ou un
G-CSF, avant I'apparition des lésions cutanées®.

Traitement

Il n’existe pas de traitement spécifique pour 'HEN et
un traitement topique est inefficace en raison de la locali-
sation profonde des glandes atteintes. La plupart des
patients recoivent déja un antibiotique, étant donné que la
maladie survient lorsqu’ils sont atteints de granulocy-
topénie. Plusieurs patients ont été traités avec succes avec
la dapsone (100 mg/jour) a titre préventif. Les AINS ont
été utilisés avec succes et ils atténuent apparemment rapi-
dement les symptomes et I’éruption. Si les éruptions se
manifestent chez des patients immunocompromis présen-
tant une tumeur et une neutropénie survenue aprés leur
chimiothérapie, on doit les évaluer pour exclure les
embolies septiques la vasculite, la leucémie cutanée, une
réaction médicamenteuse, 1'érythéme polymorphe et
d’autres dermatoses neutrophiliques (p. ex. le syndrome
de Sweet, 'erythema elevatum diutinum et le pyoderma
gangrenosum atypique). Méme si on peut établir le diag-
nostic sur la base de la biopsie, on doit effectuer une cul-
ture tissulaire.

Bien que la pathogenése de cette maladie soit incon-
nue, deux principales hypothéses ont été proposées dans
les écrits scientifiques :

e Selon la premiére, 'HEN résulte de la cytotoxicité
directe du médicament lorsqu’il est sécrété dans la sueur
produite par les glandes eccrines.

e Selon I'autre hypothese, 'HEN fait partie du spectre
des dermatoses neutrophiliques observées chez les
patients atteints de tumeurs ou d’autres désordres sous-
jacents>*.

Erythema elevatum diutinum (EED)

L’EED est une forme chronique de vasculite cutanée.
Bien que sa cause soit inconnue, on a suggéré que la dépo-
sition de complexes immuns en était a la base. LEED est
diagnostiqué le plus souvent chez les adultes. Il se présente
sous la forme de papules fermes rouges a violacées qui peu-
vent confluer et former des plaques ou des nodules situés
symétriquement sur la face d’extension des membres, en
particulier sur celle des articulations les mains et des
genoux. Ils sont présents également sur la fesse et la peau
recouvrant le tendon d’Achille. La face et les oreilles peu-
vent étre affectés, mais le tronc et les muqueuses ne le sont
habituellement pas. Bien qu’habituellement asymptoma-
tiques, les nouvelles lésions peuvent étre prurigineuses ou
entrainer une sensation de brilure, et avec le temps, elles
peuvent étre sensibles au toucher. Des bulles et des crottes



hémorragiques avec ulcération peuvent apparaitre dans le
cas de lésions trés enflammeées. Les lésions chroniques
deviennent fibreuses et ressemblent aux xanthomes. Des
infections streptococciques et des changements de tem-
pérature ont été associés a des exacerbations de 'EED. Les
patients peuvent présenter des symptomes systémiques, le
plus fréquent étant l'arthralgie. D’autres infections et
désordres systémiques associés a 'EED sont les suivants :
I'infection streptococcique, l'infection a VIH, la poly-
arthrite rhumatoide, la colite ulcéreuse, la maladie de
Crohn, le pyoderma gangrenosum, les gammopathies mono-
clonales de type IgA (la plus fréquente), IgG ou IgM®.

Les changements histopathologiques associés a 'EED
comprennent la vasculite leukocytoclasique avec de nom-
breux neutrophiles et un cedéme du derme papillaire. Les
lésions plus anciennes peuvent présenter également des
dépots de cholestérol extracellulaire en quantité diverse,
ce qui leur donne I'aspect clinique des xanthomes.

Le diagnostic différentiel clinique comprend : le granu-
lome annulaire, le syndrome de Sweet, le pyoderma
gangrenosum, les xanthomes, la réticulohistiocytose mul-
ticentrique, I’éruption fixe d’origine médicamenteuse,
I'angiomatose bacillaire et le sarcome de Kaposi.

Traitement

La dapsone ou la sulfapyridine sont habituellement
considérées comme le traitement de premiére ligne de
I'EED et entrainent une réponse rapide. La récidive des
lésions cutanées aprés le retrait de la sulfone est typique.
Chez les patients souffrant d'une infection a VIH associée,
le traitement avec des agents antirétroviraux associés a des
sulfones peut étre efficace. D’autres traitements compren-
nent le niacinamide, la tétracycline, la colchicine, les corti-
costéroides topiques et intralésionnels (lorsque les lésions
sont limitées) et la chloroquine®. En général, les corti-
costéroides systémiques ne sont pas efficaces.

L'évolution de la maladie est variable. C’est une mal-
adie chronique qui peut disparaitre aprés 5 a 10 ans. Bien
que ce soit une forme de vasculite, il est improbable que
les patients développent une vasculite systémique. Elle
peut étre associée a des infections telles que I'infection a
VIH, d’autres désordres inflammatoires ou une dysfonc-
tion immunitaire (gammopathie monoclonale de type
IgA). Pour que le traitement soit efficace, il doit viser les
lésions cutanées et le désordre sous-jacent.

Eruptions neutrophiliques d’origine médicamenteuse

Il est bien connu que les réactions médicamenteuses
peuvent causer presque tous les désordres cutanés ou les
simuler. Cela s’applique également au groupe de maladies
appelées collectivement les dermatoses neutrophiliques.
En outre, certaines éruptions d’origine médicamenteuse,
telles que la bromodermie, I'iododermie et la pustulose
exanthématique aigué généralisée (PEAG), répondent aux
critéres des dermatoses neutrophiliques.

Syndrome de Sweet d’origine médicamenteuse

Les médicaments sont une cause trés inhabituelle du
syndrome de Sweet, représentant seulement environ 5 %
de cas rapportés’. Dans plusieurs rapports, prés de la

moitié de tous les cas ont été attribués aux facteurs
recombinants stimulant la formation et le développement
de colonies de granulocytes (G-CSF)". Tous les patients
présentaient une tumeur maligne ou une infection a VIH
sous-jacente, deux désordres déja associés au syndrome de
Sweet. En raison du moment ot elles sont apparues - les
lésions cutanées sont apparues quelques jours apres le
début du traitement et se sont améliorées spontanément
apres I'arrét de celui-ci - on a considéré qu’elles étaient
liées a I’administration du G-CSF plutét qu’a la maladie
sous-jacente. Dans quelques cas, la récidive des lésions
cutanées apres un nouvel essai du médicament a fourni la
preuve d’'une corrélation. Dans la plupart des cas, la réac-
tion apparait quelques jours aprés le début du traitement,
bien que l'on ait rapporté un intervalle allant jusqu’a
plusieurs mois. La fievre disparait en 1 a4 3 jours et les
lésions cutanées guérissent en 3 a 30 jours®. D’autres
médicaments qui ont causé le syndrome de Sweet com-
prennent 1’acide transrétinoique, le triméthorprime-sul-
faméthoxazole, le furosémide, I'hydralazine, la minocycline,
les contraceptifs oraux, le vaccin antipneumococcique et le
vaccin par le bacille de Calmette-Guérin (BCG)’.

Pyoderma gangrenosum d’origine médicamenteuse

Ce désordre est apparemment plus rare que le syn-
drome de Sweet d’origine médicamenteuse. Les quelques
cas rapportés ont été associés au méthotrexate'’, a I'azathio-
prine'®, a 'hydralazine'’, au G-CSF'? et a l'isotrétinoine’.

Hidradénite eccrine neutrophilique

L’association entre 'HEN et la chimiothérapie
d’induction a été examinée plus haut dans cet article.

Bromodermie et iodide (halogénodermies)

Ces maladies sont des complications rares du traite-
ment systémique avec du brome ou de I'iode. Une érup-
tion acnéiforme est la forme la plus fréquente des deux
maladies”. Des pustules et des lésions végétantes et
bulleuses peuvent également apparaitre. On rapporte par-
fois qu’elles ressemblent aux lésions du syndrome de
Sweet ou du pyoderma gangrenosum.

L'iodide peut se manifester sous une forme aigué avec
de la fievre pendant plusieurs jours aprés I'injection du
produit de contraste radiographique'* ou sous forme sub-
aigué chez les patients recevant des médicaments iodés tels
que 'amiodarone’. La bromodermie apparait habituelle-
ment de facon insidieuse. Les patients chez qui I'on a
détecté la présence d’immunoglobulines monoclonales,
d’'une auto-immunité ou d’une insuffisance rénale présen-
tent un risque accru de développer une iodide’®.

Pustulose exanthématique aigué généralisée (PEAG)

La PEAG est une éruption pustuleuse qui apparait
sous forme aigué aprés une infection et/ou l'ingestion
d’un médicament chez une personne ne présentant pas
d’antécédents de psoriasis et qui a tendance a guérir spon-
tanément. Les données provenant d'une analyse de 63 cas
de PEAG en France!’ révélent des caractéristiques que
I’on considére comme typiques de ce désordre, mais elles
n’ont pas encore été validées :



Tableau 1 : Médicaments causant la
PEAG

Agents anti-infectieux | Agents non
anti-infectieux

Aminopénicillines

Macrolides Paracétamol

Céphalosporines Carbamazépine
Imipénem Inhibiteurs calciques
Glucocorticoides

Fluoroquinolones -0¢¢
systéemiques

Isoniazide
Vancomycine
Minocycline,
doxycycline
Sulfonamides (rare)

Chloroquine,
hydroxychloroquine

Terbinafine
Nystatine

Inhibiteurs de
protéase

e Plusieurs douzaines de petites pustules non fol-
liculaires apparaissant sur un érythéme cedémateux
étendu

e Fievre supérieure a 38 °C

e Neutrophilie > 7 x 10%/L

e Evolution aigué et résolution spontanée en
moins de 15 jours

e Histologie révélant des pustules intraépider-
miques ou sous-cornée avec un cedéme dermique,
une vasculite, un infiltrat composé d’éosinophiles ou
une nécrose focale des kératinocytes

La forte fievre et I'éruption pustuleuse et cedéma-
teuse se manifestent rapidement, pratiquement le
meéme jour. Fréquemment, I"éruption cutanée se man-
ifeste tout d’abord sur la face ou sur des régions inter-
trigineuses, et dans les plis principaux et se dissémine
rapidement. Les signes précoces comprennent un éry-
théme confluent prurigineux ou causant une sensa-
tion de brélure ot apparaissent en quelques heures
des douzaines a des centaines de petites pustules
blanchatres, habituellement de moins de 5 mm. Les
lésions prédominent généralement dans les plis princi-
paux. D’autres manifestations cutanées peuvent
inclure : cedéme facial, purpura, vésicules et lésions de
type érythéme polymorphe’®. On peut observer une
atteinte buccale dans environ 20 % des cas'’.

La fievre peut se manifester de facon soudaine le
méme jour que lors de I'apparition des lésions pus-
tuleuses ou, moins fréquemment, de 2 a 3 jours avant
ou apres I"éruption. Dans la plupart des cas, elle dure
environ 1 semaine. Les pustules durent de 5 a 10
jours et sont suivies d'une desquamation.

L'histologie de la PEAG révéle des pustules sous-
cornée spongiformes, un cedéme papillaire et un infil-
trat périvasculaire composé de neutrophiles et de
quelques éosinophiles. La vasculite leucocytoclasique

est rare. Les anomalies de laboratoire comprennent
une neutrophilie périphérique (90 %) et une légeére
¢éosinophilie (30 %). Un tiers des patients présentent
une baisse de la fonction rénale, mais les tests de la
fonction hépatique sont généralement normaux'’.
Les pustules sont stériles.

La majorité des cas de PEAG sont d’origine
médicamenteuse (90 %)', bien que quelques cas
aient été attribués a des éruptions virales telles qu'une
infection par des entérovirus ou le parvovirus B19.
Léruption apparait trés peu de temps aprés (quelques
heures a 2 a 3 jours) 'exposition au médicament
comparativement a une éruption d’origine médica-
menteuse typique (1 a 3 semaines). Les agents
antibactériens sont la classe de médicaments la plus
souvent mise en cause dans la PEAG, en particulier les
pénicillines et les macrolides, bien que d’autres anti-
biotiques soient également impliqués (tableau 1). La
diagnostic différentiel comprend une éruption érythé-
mateuse d’origine médicamenteuse. Des pustules
apparaissent rarement et sont habituellement follicu-
laires. Dans les cas graves, la confluence des pustules
peut provoquer un signe de Nickolsky qui peut
entrainer la confusion du diagnostic initial avec la
nécrolyse épidermique toxique. Cependant, la
pathologie est distinctive. D’autres diagnostics com-
prennent 1’éruption d’origine médicamenteuse
accompagnée d’éosinophilie et de symptdmes sys-
témiques et le psoriasis pustuleux aigu.

L'arrét du médicament est le fondement du
traitement de la PEAG. L'éruption peut se résorber
en quelques jours, laissant dans de nombreux cas une
desquamation localisée. Chez les patients atteints
d’une forte fievre, I'administration d’agents antipyré-
tiques aura un effet bénéfique.

Syndrome dermatite-arthrite associé
aux maladies intestinales

Ce désordre rare a été décrit pour la premiére fois
par Jorizzo et ses collaborateurs en 1983'. Ils ont
décrit des patients présentant des signes et des symp-
tomes qui étaient identiques a ceux d’une autre
maladie bien connue, le syndrome dermatite-arthrite
associé a une dérivation intestinale. Ce syndrome
survient chez les patients des jours a des années apres
qu'’ils aient subi une dérivation intestinale pour le
traitement de l'obésité morbide. Cependant, les
patients atteints du syndrome dermatite-arthrite
associé aux maladies intestinales n’ont pas subi
de dérivation intestinale, mais souffrent d’autres
maladies gastro-intestinales comprenant les ulcéres
gastro-duodénal et duodénal, la diverticulite et la
maladie intestinale inflammatoire.

Ce syndrome se manifeste par une éruption pus-
tuleuse neutrophilique intermittente qui est associée
a la fievre, la sensation de malaise, la ténosynovite, la
myalgie, la polyarthralgie ou I’arthropathie inflamma-
toire véritable. L'arthrite est généralement symé-
trique, non déformante et touche le plus souvent
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les petites articulations telles que les poignets,
les chevilles et les articulations métacarpopha-
langiennes, interphalangiennes proximales et méta-
tarsophalangiennes. Les 1ésions cutanées consistent
en des éruptions successives de macules érythéma-
teuses multiples de moins de 1 cm de diameétre qui
sont généralement situées sur la partie supérieure du
tronc et sur les membres supérieurs. Ces macules se
transforment rapidement en papules, puis en vésicu-
lopapules sur une période de 24 a 48 heures. Des
lésions a différents stades peuvent étre présentes
simultanément, celles-ci durant de 2 a 8 jours et se
résorbant sans cicatrices. Les patients peuvent
présenter une seule éruption ou des éruptions succes-
sives 2 4 & 6 semaines d’intervalle. Des lésions simi-
laires a celles de 1'érythéme noueux peuvent
également apparaitre sur les jambes®.

Les caractéristiques histologiques sont similaires
a celles observées dans le syndrome de Sweet et com-
prennent un cedéme du derme papillaire, un infiltrat
périvasculaire composé de neutrophiles et de lym-
phocytes, avec une leucocytoclasie et une extravasa-
tion des érythrocytes. Le patient ne présente pas de
vasculite. La biopsie des pustules montre une vésicule
sous-épidermique ou une pustule sous-cornée com-
posée de neutrophiles'.

On pense que la pathogenése du syndrome der-
matite-arthrite associé aux maladies intestinales est
similaire a celle du syndrome dermatite-arthrite asso-
cié a une dérivation intestinale et fait probablement
intervenir des complexes immuns circulants qui se
déposent dans la peau et les articulations. Ely*! a sug-
géré que des peptidoglycanes bactériennes (résultant
de la prolifération des bactéries gastro-intestinales
dans I’anse borgne de I'intestin) sont impliquées dans
la formation de complexes immuns, activant le com-
plément qui se dépose dans le site approprié. On a
rapporté le dépot des complexes immuns et du com-
plément dans la peau, mais cela n’est pas une carac-
téristique systématique'®?'.

Le principal diagnostic différentiel comprend la
gonococcémie qui révele des cultures positives et
d’autres dermatoses neutrophiliques (p. ex. le syn-
drome de Sweet, le pyoderma gangrenosum atypique
et le syndrome de Sneddon-Wilkinson).

Traitement

Le traitement du syndrome dermatite-arthrite
associé a une dérivation intestinale et du syndrome
dermatite-arthrite associé aux maladies intestinales
comprend 1'éradication de la prolifération bacté-
rienne. La chirurgie visant a restaurer I’anatomie
normale de l'intestin est curative dans le syndrome
dermatite-arthrite associé a une dérivation intes-
tinale?>. Le triméthoprime-sulfaméthoxazole, le
métronidazole, la tétracycline, la dapsone, la sul-
fapyridine et la prednisone éliminent les symptomes
athritiques et cutanés chez les plupart des patients
atteints du syndrome dermatite-arthrite associé a une

maladie intestinale. Le traitement du désordre intesti-
nal sous-jacent accélére également la résolution du
syndrome'*?,

Conclusion

Les dermatoses neutrophiliques sont un groupe
de maladies caractérisées par une infiltration
cutanée de neutrophiles. On considére souvent
qu’elles font partie d’un spectre continu, car elles
ont en commun de nombreuses caractéristiques,
comprenant des infiltrats neutrophiliques, des érup-
tions cliniques similaires, une atteinte systémique,
I’association avec des maladies systémiques et la
faculté de réponse au traitement immunosuppres-
seur chez de nombreux patients.

Etant donné que I'étiologie et la pathogenese des
dermatoses neutrophiliques sont inconnues, il n’est
pas surprenant qu'il existe une certaine confusion en
ce qui concerne les entités qui composent ce groupe
de maladies. Par exemple, la plupart des autorités n’in-
cluent pas I’acné, le psoriasis pustuleux et I'érythéme
noueux dans ce groupe, méme si elles sont conscientes
que l'activation des leucocytes neutrophiles fait partie
de leur pathogenése. Les désordres que la plupart des
médecins considérent comme faisant partie du groupe
des DN ont déja été décrits ci-dessus.

Nous attendons avec impatience que les progres
qui permettront de déterminer 1'étiologie et la
pathogenése des DN, de mieux définir la forme sys-
témique des DN (abcés organiques stériles) et de
définir les maladies qui font partie de ce groupe
soient effectués. Malgré le manque de données
actuelles, nous sommes en mesure d’évaluer correcte-
ment I'étendue clinique et les maladies systémiques
associées a ce groupe de désordres, ainsi que de traiter
de facon satisfaisante les patients atteints d'une DN.
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Résumés scientifiques d’'intérét connexe

La pustulose exanthématique aigué généralisée avec des lésions
de type érythéme polymorphe

Lin JH, Sheu HM, Lee JY.

Tainan, Taiwan

La pustulose exanthématique aigué généralisée (PEAG) ressemble au
psoriasis pustuleux généralisé, mais peut s’accompagner de lésions en
cible, de purpura et de cloques en outre des pustules. Nous décrivons un
cas de PEAG avec des caractéristiques de ’érythéme polymorphe (EP)
chez une femme 4gée de 35 ans présentant une forte fievre d’apparition
soudaine et une éruption polymorphe frappante consistant en de nom-
breuses minuscules pustules sur une base érythémateuse, un cedéme
facial marqué, des érosions buccales et génitales, des lésions purpuriques
et vésiculeuses en cible, des pustules disposées en chapelet et des
vésicules de forme annulaire. Lhistologie a révélé, en outre des pustules
sous-cornées, une dermatite d’interface vacuolaire avec une atteinte des
glandes eccrines et des microabcés dans les structures pilosébacées. Un
traitement avec des corticostéroides et des antibiotiques systémiques a
été amorcé et il a entrainé la résolution rapide des symptdémes sans
récidive. L'identification de lésions de type EP dans le contexte d'une
éruption pustuleuse généralisée a facilité le diagnostic de PEAG et
l'instauration d’un traitement approprié.

Eur J Dermatol 2002;12(5):475-8.

L'hidradénite eccrine neutrophilique chronique prurigineuse chez
un patient atteint de la maladie de Behcet

Nijsten TE, Meuleman L, Lambert J.

Edegem, Belgique

L'hidradénite eccrine neutrophilique (HEN) est une entité distincte rare
qui se manifeste généralement par des papules érythémateuses asympto-
matiques qui disparaissent spontanément en 1 a 3 semaines. Cependant,
son apparence peut étre polymorphe, prurigineuse et elle peut étre
récidivante ou méme chronique, comme nous le décrivons dans ce cas.

L’association histologique d’'une infiltration neutrophilique dans I’épi-
thélium de la glande eccrine sécrétoire et la nécrose de celui-ci sont trés
caractéristiques de I'HEN. Elle se manifeste généralement chez les patients
recevant des médicaments chimiothérapeutiques pour traiter une tumeur
maligne, mais d’autres associations ont été signalées. A notre connais-
sance, nous rapportons le premier cas d’'HEN chez un patient atteint de la
maladie de Behcet. Les manifestations cutanées de la maladie de Behcet,
un désordre systémique inflammatoire d’origine inconnue, comprennent
les dermatoses neutrophiliques telles que le syndrome de Sweet et le pyo-
derma gangrenosum, bien que ces manifestations soient inhabituelles dans
la maladie de Behcet. 'HEN pourrait étre une autre dermatose neutro-
philique liée a la maladie de Behcet. Cette observation indique que
I'HEN n’est pas strictement associée aux médicaments chimiothéra-
peutiques et aux tumeurs. Elle est apparemment une dermatose réactive
associée a d’autres facteurs également, comprenant la maladie de Behcet.
Le traitement avec la dapsone a 100 mg par jour a été efficace.

Br J Dermtatol 2002;147(4):797-800.
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