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INTRODUCTION

Les pathologies les plus graves de la peau
sont représentées par le mélanome, certains lym-
phomes et les maladies bulleuses généralisées.
Parmi ces derniéres, les plus fréquentes ont une
origine auto-immune. La pemphigoide bulleuse
du vieillard et certains types de pemphigus en
sont les représentants classiques. Un deuxiéme
groupe de dermatoses bulleuses grevant sévére-
ment le pronostic vital est représenté par les
nécrolyses épidermiques généralisées d’origine
toxique médicamenteuse ou bactérienne. Il
s’agit d’affections nécessitant un diagnostic et
une prise en charge thérapeutique qui doivent
étre a la fois urgents et spécifiques.

Dépidermolyse staphylococcique aigué est
parfois appelée syndrome des 4 S d’aprés la
dénomination anglaise “Staphylococcal Scalded
Skin Syndrome”. Elle affecte préférentiellement
les nouveau-nés et les jeunes enfants mais, dans
de rares cas, elle touche également les adultes.
Actuellement, I’incidence de cette pathologie est
en augmentation dans tous les groupes d’4ge. La
résistance aux traitements antibiotiques conven-
tionnels devient aussi une réalité émergente.

CAS CLINIQUE

La patiente, 4gée de 55 ans, fut hospitalisée
pour une érythrodermie. A 1’admission, I’éry-
théme généralisé prédominait dans les grands
plis et était associé¢ a des décollements bulleux
flasques. Le signe de Nikolski était présent. Sur
le plan anamnestique, la patiente avait présenté
la semaine précédente une angine traitée par
I’association de sulfaméthoxazole et de trimé-
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thoprime (Bactrim®). Parmi ses autres antécé-
dents médicaux, on relevait une hypertension
artérielle, un diabéte de type II de longue date
avec obésité, ainsi qu’une allergie a la pénicil-
line. Elle présentait depuis une vingtaine d’an-
nées un psoriasis avec manifestations cutanées
et polyarthritiques séveéres. Le traitement en
cours associait le diltiazem (Tildiem retard®),
I"acide acétylsalicylique (Aspirine®), le chlorhy-
drate de metformine (Glucophage® 500), I’insu-
line (Mixtard® 30/70) et le méthotrexate
(Ledertrexate®).

Au cours de P’hospitalisation, la nécrolyse
épidermique s’est rapidement étendue laissant
apparaitre de larges surfaces érythémateuses,
érodées et suintantes recouvertes de lambeaux
épidermiques (fig. 1). Les muqueuses restaient
intactes. Un syndrome biologique inflammatoire
important était décelé ainsi qu’une 1égére insuf-
fisance rénale, inconnue auparavant.

Trois diagnostics différentiels furent évoqués
devant ce tableau clinique : une nécrolyse épi-
dermique toxique d’origine médicamenteuse
(syndrome de Lyell) (1), une épidermolyse sta-

Fig. 1. Erythrodermie bulleuse.
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Fig. 2. Epidermolyse limitée & la partie superficielle de 1’épiderme.

phylococcique aigué et un choc staphylococ-
cique. La biopsie cutanée mit en évidence un cli-
vage intra-épidermique superficiel siégeant au
niveau de la couche granuleuse (fig. 2), ainsi
qu’un oedéme et un infiltrat lymphoide dans le
derme superficiel. Cet aspect était caractéris-
tique de 1’épidermolyse staphylococcique aigué.
Les prélévements urinaires, vaginaux et cutanés
étaient négatifs sur le plan bactériologique. Un
staphylocoque doré coagulase positif fut mis en
évidence par hémoculture.

La patiente fut traitée au sein de 'unité de
soins intensifs par le céfazolin intraveineux (2 g,
4 fois par jour) en association avec une réhydra-
tation massive, des antalgiques et une créme
émolliente. Dérythéme régressa en 2 4 3 jours et
la guérison compléte est survenue aprés deux
semaines avec normalisation de la fonction
rénale et disparition du syndrome inflammatoire.

COMMENTAIRES

Lépidermolyse staphylococcique aigué est la
destruction superficielle mais généralisée de
I’épiderme, causée par une toxine exfoliatrice
épidermolytique produite par certaines souches
de Staphylococcus aureus parfois méthicilline
résistantes (2).

Pendant de nombreuses années, ce syndrome
et la nécrolyse épidermique toxique furent
confondus en une seule entité sous 1’éponyme de
syndrome de Lyell (3). Ces deux affections,
aujourd’hui bien séparées sur un plan nosolo-
gique se distinguent nettement sur le plan histo-
logique. L’épidermolyse staphylococcique aigué
est caractérisée par un clivage intra-épidermique
au niveau de la couche granuleuse sans atteinte
de I’épiderme sous-jacent, alors que la nécrolyse
épidermique toxique iatrogéne est caractérisée
par un décollement de tout 1’épiderme par
nécrose apoptotique généralisée des kératino-

cytes. Le diagnostic d’épidermolyse staphylo-
coccique aigu€ généralisée repose finalement
sur la combinaison d’une érythrodermie desqua-
mative avec formation de bulles, le tout accom-
pagné de la démonstration histologique d’un
clivage intra-épidermique au niveau de la
couche granuleuse (3, 4).

Laffection atteint surtout les enfants et les
nouveaux-nés. Les adultes sont rarement tou-
chés, probablement en raison d’une meilleure
métabolisation et excrétion des exotoxines sta-
phylococciques. Généralement, ce syndrome
survient dans les 3 jours suivant le début d’une
infection focale muqueuse (rhinopharyngite,
otite, conjonctivite), d’une infection cutanée
(impétigo), ou plus exceptionnellement d’un
abces sous-cutané, voire méme d’une endocar-
dite (5). Lentrée du staphylocoque doré dans
Porganisme se fait souvent & partir d’un foyer
nasal asymptomatique qui est retrouvé dans
35 % de la population.

Chez I’adulte, deux facteurs de risque majeur
ont été identifiés : d’une part tout état d’immu-
nodéficience (cancers, infections particuliéres et
médications immunosuppressives) et d’autre
part, I’insuffisance rénale (3, 4, 6, 7). Cette der-
niére engendre une diminution de la clairance
des toxines. Toutefois, la fonction rénale souvent
altérée dans cette pathologie ne peut tout expli-
quer. Dimmunosuppression réduit la production
d’anticorps anti-toxines staphylococciques qui
contribuent a limiter les dégéts au point d’entrée
de I’agent pathogéne (4). Quelques facteurs de
moindre risque sont également & prendre en
considération tels que la macération des plis
chez les patients obéses ou diabétiques, les der-
matoses chroniques (dermatite atopique,
eczéma, psoriasis) ou encore les escarres, les
troubles ischémiques et les brilures.

La pathogénie de 1’épidermolyse staphylococ-
cique aigué reste mal connue. Deux types de
toxines appelées ETA ou ETB sont produites par
les souches de staphylocoques responsables. La
production d’ETA est génétiquement encodée
dans la bactérie, tandis que celle d’ETB est
médiée par un plasmide. La toxine la plus fré-
quemment excrétée et le plus souvent incriminée
est ’ETA. Dans de rares cas, on observe 1’action
conjointe de I’ETA et ETB. Cliniquement, il
n’est pas possible de distinguer "effet de ’une
ou lautre de ces toxines exfoliatrices. ’exo-
toxine circulante se lierait 4 la desmogléine de
type I, une protéine importante dans la structure
et la fonction des desmosomes unissant les kéra-
tinocytes de la couche granuleuse de I’épiderme.
Le mécanisme aboutissant & I’acantholyse n’est
pas encore connu. Il pourrait résulter d’une simi-
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litade structurelle de I’exotoxine avec des sérine
protéases (4, 8).
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La frontiére nosologique entre I’épidermolyse
staphylococcique aigué et certaines formes
graves du syndrome de choc toxique staphylo-
coccique est parfois incertaine. En effet,
diverses souches de staphylocoques sont
capables de sécréter conjointement les toxines
exfoliantes et érythrogénes TSST-1 responsables
de ces affections. Sur le plan clinique, le choc
toxique staphylococcique est caractérisé initiale-
ment par un ¢rythéme généralisé, mais plus
intense sur le tronc. Il peut ressembler 2 1’exan-
théme de la scarlatine. Habituellement I’érup-
tion n’est ni douloureuse, ni prurigineuse et elle
forme rarement des bulles. Il s’y associe fré-
quemment une hyperhémie conjonctivale, pha-
ryngée et vaginale. Une desquamation qui
touche en particulier les paumes, les doigts et les
plantes survient 1 & 2 semaines aprés le début de
I’éruption.

Le traitement de I’épidermolyse staphylococ-
cique aigué doit idéalement se faire en unité de
soins intensifs, car les traitements utilisés, I’évo-
lution et les complications de la maladie se rap-
prochent de ceux des briilés. Une antibiothérapie
parentérale anti-staphylococcique adaptée a
I’antibiogramme est nécessaire. En revanche, les
antibiotiques topiques sont souvent inefficaces.
Les mesures habituelles d’antiseptie, de contrdle
des pertes liquidiennes avec réhydratation et de
controle de la température corporelle s’imposent
également. Cusage d’un lit fluidisé est utile.
Alors que I’évolution est souvent favorable chez
P’enfant, le taux de mortalité chez 1’adulte atteint
50 %. Le déces survient a la suite d’une septicé-
mie ou par décompensation d’une pathologie
organique préalable.
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