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Le Lupus Lyell : une manifestation lupique rare
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INTRODUCTION

* Manifestations cutanées du lupus érythémateux systémique (LES) fréquentes et variées
* Nécrolyses épidermiques (NE) lupiques / syndrome de Lyell : rare, enjeu diagnostique et thérapeutique majeur

OBSERVATION

* Patiente de 62 ans, antécédents d’allergie aux produits de contrastes iodés (PCl) et de LES.

« 2007 : syndrome néphrotique avec lésions glomérulaires minimes, étiqueté idiopathique, avec dépots
d'immunoglobulines et de compléments -> plusieurs rechutes sous corticothérapie, ciclosporine, rituximab,
mycophenolate mofetil, hémodialyse a partir de 2016.

e 2019 : diagnostic de LES : néphropathie, alopécie, a la présence d’anticorps anti-nucléaires positifs avec
anticorps anti-ADN natifs, anticorps anti-SSA, SSB, et anti-phospholipides a taux élevés -> traitement par
prednisone a faible dose (5 mg/j), hydroxychloroquine, et anti-agrégation plaquettaire (aspirine) en prévention
primaire

« 2023 : éruption érythémateuse du visage, du dos et des membres, bulleuse puis érosive avec un décollement
cutané superficiel extension rapidement progressive (photographies 1 et 2).

Photographie 2 : décollement cutané

dermo-épidermique, nécroses kératinocytaires
* Biopsie cutanée : dermo-epidermite superficielle active et lichénoide faisant discuter un diagnostic de

toxidermie ou de lupus (figure 1).
=> Diagnostic de lupus-Lyell : absence de nouveau traitement, de PCl, ou de facteur déclenchant infectieux
dans les semaines précédentes =2 traitement par prednisone 30 mg/j et azathioprine -> évolution rapidement
favorable avec une reépidermisation progressive du tégument, sans rechute a 9 mois de suivi.

DISCUSSION

Epidémiologie :

 Rare:entre 0,07 % et 0,3 % des patients lupiques (1,2)

* Peut révéler un lupus ou émailler I’évolution : 1¢" manifestation lupique chez 50 % des cas de lupus-Lyell (1)

* 10 % des NE ne sont pas médicamenteuses (causes infectieuses, auto-immunes (lupus ++), idiopathiques) (3)

Clinique :

e Caractéristiques cutanées des NE orientant vers une cause lupique : caractere photodistribué puis
secondairement généralisé des lésions, aspect annulaire, atteinte muqueuse inconstante, peu de cicatrices
(2,3)

* Toujours associé a une atteinte systémique : les plus fréquentes sont hématologique (cytopénies) et rénales
(protéinuries) (1)

Examens complémentaires :

* Biologie : ANA tres augmentés, consommation du complément, anticorps anti-SSA souvent présents

* Histologie : dermite d’interface et une nécrose kératinocytaire, IFD pouvant étre négative

Prise en charge : mal codifiée : corticothérapie systémique, hydroxychloroquine, immunosuppresseurs ou

immunoglobulines polyvalentes

CONCLUSION
Bien que rare, une NE peut étre une manifestation lupique. Les signes cliniques et biologiques pouvant
orienter vers ce diagnostic doivent étre connus, car il s'agit d’'une atteinte grave dont la mise en place
d’un traitement adapte permet une évolution favorable.
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