
Article	disponible	en	ligne	sur	http://www.rimc.fr/		

	
La	Revue	Internationale	Médico-Chirurgicale	

	
		
	

*	Auteur	correspondant:	Chaymaa	KADDOURI	
Copyright	©	Les	auteur(s)	conservent	les	droits	d'auteur	de	cet	article.	Cet	article	est	publié	sous	les	termes	de	la	licence	Creative	Commons	Attribution	4.0.	

(CAS	CLINIQUE)	 	

	

Une	alliance	redoubtable	lupus	érythémateux	systémique	et	nécrolyse	épidermique	
toxique	:	à	propos	d’un	cas		

C.KADDOURI1,	2,3,	I,	LASSOULI1,	2,3,	M.MOUDATIR1,	2,3,	K.ECHCHILALI1,	2,3,	M.BENZAKOUR1,	2,3,	H.ELKABLI1,	2,3									
	 	

1	Department	de	medicine	interne,	Centre	hospitalier	universitaire	IBN	ROCHD,	Casablanca,	Maroc	
2	Faculté	de	médecine	et	de	pharmacie	de	Casablanca,	Université	Hassan	II	,	Casablanca,	Maroc		
3	Laboratorie	d’Immunologie	Clinique	d’Inflammatoin	et	Allergie	(LICIA),	Casablanca,	Maroc	
	

Résumé		
Le	lupus	érythémateux	systémique	(LES)	est	une	maladie	auto-immune	chronique	aux	manifestations	hétérogènes,	avec	
prédominance	de	l’atteinte	cutanée.	La	nécrolyse	épidermique	toxique	(NET)	est	une	réaction	médicamenteuse	rare	et	
potentiellement	mortelle.	L’association	du	LES	et	de	la	NET	est	extrêmement	rare	et	souvent	fatale.	Nous	rapportons	le	
cas	d’une	patiente	de	22	ans,	sans	antécédents	pathologiques	notables,	admise	pour	un	lupus	érythémateux	systémique	
récemment	 diagnostiqué,	 se	 manifestant	 par	 une	 atteinte	 cutanée	 aiguë,	 sévère	 et	 étendue.	 L’examen	 clinique	
objectivait	des	 lésions	en	rapport	avec	sa	maladie	 lupique	étendues	et	surinfectées.	Le	bilan	biologique	révélait	des	
anticorps	antinucléaires	(AAN)	positifs	à	1:320,	des	anticorps	anti-ADN	natif	et	anti-Sm	positifs,	une	protéinurie	à	2	
g/24	heures,	une	anémie	hémolytique	auto-immune	et	une	lymphopénie.	Une	antibiothérapie	par	amoxicilline–acide	
clavulanique	a	été	instaurée	en	raison	de	la	surinfection,	suivie	d’une	corticothérapie	forte	dose	orale.	La	patiente	a	
rapidement	présenté	un	érythème	confluent,	un	décollement	épidermique	bulleux	diffus	avec	signe	de	Nikolsky	positif,	
compatible	avec	une	nécrolyse	épidermique	toxique.	Malgré	l’arrêt	du	médicament	suspect,	l’évolution	fut	défavorable	
ayant	 nécessité	 une	 prise	 en	 charge	 réanimatoire	 intensive	 suite	 à	 la	 survenue	 d’une	 défaillance	 multiviscérale,	
conduisant	au	décès	deux	jours	après	l’admission	en	unité	de	soins	intensifs.	Ce	cas	illustre	la	rareté	et	la	gravité	de	la	
NET	 au	 cours	 d’un	 LES	 actif	 et	 souligne	 l’importance	 d’un	 diagnostic	 précoce,	 d’une	 vigilance	 accrue	 vis-à-vis	 des	
traitements	médicamenteux	et	d’une	prise	en	charge	multidisciplinaire	intensive.	

Mots-clés	:	Lupus	érythémateux	systémique	;	Nécrolyse	épidermique	toxique	;	Syndrome	de	Lyell	;	Réaction	cutanée	
médicamenteuse	grave	;	Maladie	auto-immune	;	Cas	Clinique	

	

1. Introduction	:	
Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune chronique multisystémique, caractérisée 
par une grande hétérogénéité clinique et évolutive. Les manifestations cutanées constituent l’un des modes 
révélateurs les plus fréquents de la maladie et peuvent varier de formes bénignes à des atteintes sévères mettant en 
jeu le pronostic vital [1,2]. 

La nécrolyse épidermique toxique (NET), également appelée syndrome de Lyell, est une toxidermie grave, rare, le 
plus souvent médicamenteuse, caractérisée par une destruction massive de l’épiderme par apoptose 
kératinocytaire, responsable de décollements cutanés étendus et de complications systémiques sévères [3]. 

L’association entre le LES et la NET est exceptionnelle mais redoutable. Elle pose des difficultés diagnostiques, 
notamment avec certaines formes sévères de lupus cutané aigu ou bulleux, et thérapeutiques, du fait du terrain 
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immunologique particulier et de la fréquence des complications [4,5]. Nous rapportons ici un cas dramatique de 
NET survenant chez une patiente atteinte d’un LES récent, illustrant la gravité de cette association. 

2. Observation:	
Il s’agit d’une patiente âgée de 22 ans sans antécédents pathologiques particuliers, admise au service de médecine 
interne, pour un lupus érythémateux systémique récent révélé par une atteinte cutanée sévère et étendue 
d’installation aigue ; faite de lésions de lupus discoïde au niveau des pavillons des oreilles et du visage (Figure 1), 
des ulcérations cutanée étendue sur le cou, le thorax, la cavité buccale et sur le dos qui étaient toutes 
impétiginisées (Figure2), avec en plus sur les paumes des deux mains des lésions cutanées vasculaires. Un lupus 
érythémateux systémique était retenu devant les AAN positifs à 320, les Anti DNA et Anti Sm positifs avec une 
protéinurie positive à 2g/24h et une atteinte hématologique faite d’une AHAI et d’une lymphopénie.  

Devant la surinfection des lésions cutanées une antibiothérapie fut prescrite à type d’amoxicilline acide 
clavulanique dès l’admission et une corticothérapie a été prescrite en IV le 2ème jour, l’évolution a été marquée 
par l’aggravation des lésions cutanée par l’apparition de nappes d’érythème confluent avec des décollements 
bulleux diffus déterminant un aspect en linge mouillé, un Nikolsky positif évoquant un syndrome de Lyell. 
(Figure 3 et 4) 

L’enquête de pharmacovigilance avait incriminé l’antibiotique dans la survenue de cette nécrolyse épidermique 
toxique qui a été remplacé par la ciprofloxacine associée à des soins locaux tout en maintenant la corticothérapie. 
L’évolution était très défavorable ayant nécessité un transfert en réanimation devant la survenue d’un état de mal 
convulsif avec sur le plan biologique une dyskaliémie et cytolyse hépatique et un syndrome de détresse 
respiratoire. Le tableau s’est compliqué par le décès de la patiente 2 jours après son transfert en réanimation. 

               

Figure 1 – lésion de lupus discoide                   Figure 2 – lésions ulcérées extensives 
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Figures 3 et 4 – lésions de nécrolyse épidermique toxique (NET) 

3. Discussion	:	
L’association	du	lupus	érythémateux	systémique	et	de	la	nécrolyse	épidermique	toxique	est	rare,	mais	bien	décrite	dans	
la	littérature	sous	forme	de	cas	isolés	ou	de	petites	séries,	avec	une	mortalité	élevée	[4–6].	Cette	observation	illustre	la	
complexité	physiopathologique	et	clinique	de	cette	association,	survenant	chez	une	patiente	jeune	atteinte	d’un	LES	
récemment	diagnostiqué	et	biologiquement	très	actif.	

Dans	le	cas	rapporté,	le	diagnostic	de	LES	était	clairement	établi	sur	la	base	de	critères	cliniques,	immunologiques	et	
biologiques,	incluant	des	auto-anticorps	spécifiques	(anti-ADN	natif,	anti-Sm),	une	atteinte	rénale	significative	et	des	
anomalies	 hématologiques.	 L’activité	 élevée	 de	 la	maladie	 lupique	 constitue	 un	 facteur	 de	 vulnérabilité	 cutanée	 et	
systémique	reconnu	[2,6].	

La	survenue	secondaire	d’un	tableau	de	nécrolyse	épidermique	toxique	a	posé	un	problème	diagnostique	important,	
notamment	avec	le	lupus	cutané	aigu	bulleux	ou	les	formes	dites	de	«lupus-Lyell	».	Toutefois,	la	rapidité	d’installation,	
l’extension	des	décollements	cutanés,	l’aspect	en	«	linge	mouillé	»,	la	positivité	de	l’enquête	de	pharmacovigilance,	le	
début	 aigu	 et	 sévère	 des	 lésions	 aussi	 bien	 cutanées	 que	muqueuses,	 sans	 amélioration	 sous	 corticoïdes	 sont	 des	
arguments	 qui	 plaideraient	 plus	 en	 faveur	 du	 diagnostic	 de	 Lyell	 médicamenteux	 plus	 que	 d’un	 lupus-Lyell	 [3,5].	
L’enquête	 de	 pharmacovigilance	 a	 incriminé	 l’amoxicilline–acide	 clavulanique,	 antibiotique	 fréquemment	 rapporté	
dans	les	toxidermies	sévères	[7].	

Les	patients	atteints	de	LES	semblent	présenter	un	risque	accru	de	toxidermies	graves.	Plusieurs	mécanismes	ont	été	
proposés,	incluant	une	hyperactivation	des	lymphocytes	T	cytotoxiques,	une	surexpression	de	la	voie	Fas/Fas	ligand,	
une	augmentation	de	la	production	de	cytokines	pro-apoptotiques	et	une	susceptibilité	génétique	particulière	[8,9].	Ces	
mécanismes	sont	communs	à	 la	physiopathologie	du	LES	et	de	 la	NET,	ce	qui	pourrait	expliquer	 la	sévérité	de	 leur	
association.	

La	prise	en	charge	thérapeutique	de	 la	NET	sur	terrain	 lupique	est	particulièrement	délicate.	Elle	repose	sur	 l’arrêt	
immédiat	du	médicament	suspect,	des	soins	de	support	intensifs	et	une	prise	en	charge	multidisciplinaire,	idéalement	
en	unité	spécialisée	ou	en	réanimation	[3].	Le	rôle	de	la	corticothérapie	systémique	dans	la	NET	reste	controversé	;	
cependant,	dans	le	contexte	d’un	LES	sévèrement	actif,	son	utilisation	est	souvent	maintenue,	voire	indispensable	[4,6].	
Malgré	ces	mesures,	 l’évolution	peut	être	rapidement	défavorable,	comme	dans	notre	observation,	marquée	par	des	
complications	neurologiques,	métaboliques,	hépatiques	et	respiratoires,	traduisant	une	atteinte	multiviscérale	sévère.	

Le	pronostic	de	la	NET	associée	au	LES	est	généralement	plus	sombre	que	celui	de	la	NET	isolée,	avec	une	mortalité	
rapportée	 pouvant	 dépasser	 30	 à	 40	 %	 [5,10].	 Ce	 mauvais	 pronostic	 est	 lié	 à	 l’activité	 systémique	 du	 LES,	 à	
l’immunodépression,	au	risque	infectieux	élevé	et	aux	troubles	métaboliques	et	hydro-électrolytiques	fréquents.	
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4. Conclusion	:	
Cette	observation	souligne	la	rareté	et	l’extrême	gravité	de	l’association	entre	le	lupus	érythémateux	systémique	et	la	
nécrolyse	 épidermique	 toxique.	 Elle	met	 en	 évidence	 la	 nécessité	 d’une	 vigilance	 accrue	 lors	 de	 toute	 prescription	
médicamenteuse	chez	les	patients	lupiques,	d’un	diagnostic	rapide	devant	toute	aggravation	cutanée	brutale	et	d’une	
prise	en	charge	précoce	et	spécialisée	afin	d’améliorer	le	pronostic	vital. 
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