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CAS CLINIQUE / CASE REPORT

Un nouveau cas de nécrolyse épidermique toxique chez un enfant

de huit ans
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Introduction

Le syndrome de Lyell ou nécrolyse épidermique toxique est
I’un des accidents médicamenteux cutanéomuqueux les plus
graves, dont 1’évolution peut étre mortelle. Il est cependant
rare, avec une incidence de 0,1 % dans la population géné-
rale adulte et il est encore moins fréquent en pédiatrie. Sa
prise en charge nécessite une intervention urgente, lourde
et adaptée a chaque patient afin de réduire sa morbimortalité.
Nous rapportons 1’observation d’un syndrome de Lyell chez
un enfant de huit ans, a travers laquelle nous rappellerons la
gravité de cette affection et les principes de sa prise en
charge.

Observation

Un enfant agé de huit ans, de sexe masculin, est adressé au
service des urgences pédiatriques pour une éruption cutanée
apparue 48 heures apres la prise d’ibuproféne et de paracé-
tamol administrés par ses parents pour un syndrome grippal.
A son admission, I’examen clinique retrouvait un patient
asthénique, fébrile & 40°C, qui présentait des macules éry-
thémateuses confluant en nappes généralisées, atteignant
80 % de la surface corporelle totale, avec un décollement
cutané a 35 % de la totalité de la surface corporelle (Figs 1,
2). Le signe de Nikolsky était positif avec un aspect de peau
en « linge mouillé » (Fig. 3). L’enfant présentait ¢galement
une chéilite fumigene, une hyperhémie conjonctivale avec
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des synéchies palpébrales et labiales. (Fig. 4) Le bilan bio-
logique initial ne retrouvait pas d’anomalic de 1’hémo-
gramme ou du bilan hépatique. La fonction rénale était nor-
male. Cependant, le ionogramme sanguin objectivait une
hyponatrémie a 128 mmol/l avec une hypokaliémie a
2,5 mmol/l. L’étude histologique de la biopsie cutanée réali-
sée montrait un décollement cutané intra-épidermique avec
une nécrose kératinocytaire. Le diagnostic d’un syndrome de
Lyell était retenu. Le patient bénéficiait d’une correction de
ses troubles hydro-¢lectrolytiques lors d’un séjour de dix
jours en service de réanimation avant son transfert en service
de dermatologie avec mise en place de pansements adaptés.
L’enfant a également recu des soins ophtalmologiques avec
un débridement des membranes conjonctivales et la mise en
place de lentilles pansements. La ré-administration des
médicaments responsables était formellement proscrite et
I’évolution était favorable avec persistance de cicatrices
cutanées achromiques (Fig. 5).

Discussion

Le syndrome de Stevens-Johnson et le syndrome de Lyell
sont des toxidermies médicamenteuses graves. Ils se distin-
guent des autres toxidermies par la présence d’un décolle-
ment cutané allant de moins de 10 % (pour le syndrome de
Stevens-Johnson) jusqu’a plus de 30 % de la surface corpo-
relle totale (pour le syndrome de Lyell). Ils sont associés a
une mortalité élevée. Leur gravité est souvent liée aux trou-
bles hydro-électrolytiques et aux complications infectieuses
associées.

La liste des médicaments a haut risque de toxidermie chez
I’enfant est longue. Les anti-infectieux (notamment les béta-
lactamines), les anticomitiaux et les anti-inflammatoires non
stéroidiens sont les classes les plus incriminées pour induire
des manifestations cutanéomuqueuses [1]. Le paracétamol et
I’ibuproféne sont des médicaments largement prescrits en
pédiatrie. Si les anti-inflammatoires non stéroidiens ont
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Fig. 3 Aspect de peau en « linge mouillé » au niveau de la face
latérale du cou

_

Fig. 1 Macules érythémateuses confluentes en nappes associées
a de multiples bulles

Fig. 2 Décollement cutané étendu Fig. 4 Atteinte synéchiante des muqueuses orale et conjonctivale

avois er




442

Meéd. Intensive Réa (2017) 26:440-442

Fig. 5 Photographie apres cicatrisation des Iésions cutanées

souvent été incriminés, trés peu de cas de nécrolyse épider-
mique toxique secondaire au paracétamol ont été rapportés.
L’hépatotoxicité demeure le principal effet indésirable a
craindre chez les patients traités par paracétamol. En aofit
2013, I’agence américaine des produits alimentaires et médi-
camenteux (Food and Drug Administration) a lancé une
alerte concernant le risque de syndrome de Stevens-
Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique associé au
paracétamol avec 91 cas recensés aux Etats-Unis entre
1969 et 2012 [2]. Cette alerte n’a pas été confirmée par
une analyse du réseau national francais de pharmacovigi-
lance [3].

La prise en charge repose principalement sur I’arrét du
médicament causal, la réhydratation et la correction des
éventuels troubles hydro-électrolytiques. En outre, la peau
décollée constitue une immense porte d’entrée et la préven-
tion de I’infection est fondée sur I’application de mesures
d’asepsie trés strictes. Les soins cutanés et les pansements
doivent étre réalisés avec sédation/analgésie afin de dimi-
nuer la douleur due aux actes thérapeutiques. Le traitement
par immunoglobulines (IglV) a souvent été discuté dans la
littérature médicale, mais son efficacité dans la population
pédiatrique ne repose que sur quelques cas isolés [4]. La plus
large étude s’intéressant a la prise en charge de la nécrolyse
épidermique toxique (EuroSCAR) n’avait rapporté aucune
amélioration du taux de mortalité chez les 75 patients traités
par IgIV (1,5 a 1,9 g/Kg) [5]. Ces résultats ont été confirmés
récemment par une étude rétrospective portant sur 64 patients
traités par IgIlV [6]. L’usage de des corticoides est également
discuté mais ne semble pas pouvoir étre recommandé. D’une
part, ils risquent de favoriser les complications infectieuses,
d’autre part, la corticothérapie retarde la cicatrisation des
Iésions cutanées [7].
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L’arrét du médicament et le traitement symptomatique
permettent de minimiser les séquelles. Enfin, et contraire-
ment aux autres toxidermies médicamenteuses, les patchs
tests sont peu sensibles dans le cas d’un syndrome de Lyell.
Les tests de provocations, quant a eux, doivent étre évités.
D’ou I'intérét de 1’étude d’imputabilité pharmacologique.

Conclusion

La nécrolyse épidermique toxique est une pathologie grave
associée a une importante morbidité et mortalité. Il est donc
important d’alerter les cliniciens, notamment les pédiatres,
du risque de réactions séveres d’hypersensibilité suite a la
prise de médicaments souvent considérés comme anodins,
comme dans le cas du paracétamol. La réexposition au médi-
cament causal comporte un risque de complications fatales.

Liens d’intéréts : Les auteurs déclarent ne pas avoir de lien
d’intérét.
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