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Médicament
Ex: allopurinol

Sévérité

SJS/TENDRESSPEAGEMP

Spectre clinique des SCARs



Redwood, HLA 2018



Peter, J Allergy Clin Immunol Pract 2017



Toxidermies sévères

• La défaillance cutanée aiguë
• Syndrome de Stevens-Johnson et nécrolyse épidermique 

toxique:
– Présentation clinique
– Principes de prise en charge
– Complications infectieuses
– Atteinte respiratoire

• Pronostic et séquelles
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Barnes, Annals of Surgery 1957

Défaillance cutanée aiguë: la 7ème défaillance



Défaillance cutanée aiguë: conséquences physiologiques

• Hémodynamiques: 
– ì débit sanguin cutané: de 0,5-1 L/min à 5 (37°C) à 10 L/min (38,5°C)

– ì débit cardiaque (> 10 L/min)

• Troubles hydro-électrolytiques:
– ì pertes insensibles (N~400 mL/j): pour 50% SC atteinte~3-4 L/j

– Pertes cutanées de Na+, K+, Cl-

– Hypophosphorémie

• Infections:
– Fonction barrière altérée

– Immunodépression: lymphopénie/neutropénie

• Thermorégulation altérée et hypermétabolisme secondaire: 
– Fièvre fréquente: production IL-1/kératinocytes

– Perte de chaleur par radiation et convection (0,6 Kcal/mL)



Impact de la température extérieure sur le métabolisme

Kelemen, Annals of Surgery 1996
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Nécrolyse épidermique

Présentation générale

• Graves et rare: 2-6 cas/106hab/an

• Etiologie:

– médicamenteuse ≥  70% cas

– Infectieuse? Mycoplasme…

• 7- 21 jours après médicament

• 10 médicaments « haut risque »:

– 50% des causes

– Anti-épileptiques aromatiques 

(carbamazépine, oxcarbazépine, 

phénobarbital, phanytoïne)

– Lamotrigine

– Allopurinol

– Sulfamides anti-bactériens

(cotrimoxazole)

– Névirapine,

– AINS (oxicams)

• Pourcentage de surface 
décollée: 
– SJS: <10%, 

– Syndrome de 

chevauchement: 10-30%

– Syndrome de Lyell 

/Nécrolyse épidermique 

toxique (NET): >30%

Sévérité Physiopathologie

• Réaction immune cytotoxique à 
médiation cellulaire dirigée contre 
les kératinocytes

• Histologie
– Nécrose épidermique

– Infiltrat mononucléé dermique modéré

– IFD négative



Aspects cliniques

• Syndrome pseudo-grippal: fièvre, céphalées, rhinite
• Signes d’atteinte muqueuse pouvant précéder 

l’atteinte cutanée:
– Odynophagie
– Douleurs génitales
– Brûlures oculaires

• Eruption maculo-papuleuse érythémateuse puis 
bulleuse:
– Lésions initialement localisées au tronc + racine 

membres
– 2airement confluentes
– Nikolski+

• Atteinte muqueuse dans 90% des cas
• Réépidermisation en ~3 semaines
• Séquelles:

– Macules hypo ou hyperpigmentées
– Dystrophies unguéales
– Oculaires, vaginales



• Femme 56 ans
• Sarcome
• Introduction ttt par Tarcéva
• A J10: éruption tronc, 

membres, visage, paumes, 
plantes

• J14: Nikolski > 0, SCD=10% => 
transfert Mondor

• J15: SCD=50%
• J17: SCD=70%
• J18: 

• SCD=100%
• Choc + détresse respiratoire 

aiguë => transfert en 
réanimation et décès en < 
24h avec SDMV

• Hémocultures 
plurimicrobiennes



J1 admission J8 admission

Homme 18 ans. Prescription de Bactrim pour suspicion d’uréthrite. 
J7: apparition d’un exanthème au niveau du tronc, du dos, de la racine des membres 
inférieurs et du visage. 
J9: décollement cutané = 30 %, atteinte muqueuse buccale, oculaire, organes génitaux



Admission J15 J21: pneumothorax droit

Tableau de SDRA sévère
Endoscopie bronchique: atteinte trachéobronchique spécifique
Multiples PAVM à pyocyanique
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Réactualisation en cours de soumission



de Prost et al. Medicine 2010



Principes de prise en charge:

• A faire 
– Arrêter le médicament 

coupable
– Soins de support: traiter / 

prévenir:
• Troubles métaboliques
• Déshydratation
• Infections
• Hypothermie
• Dénutrition

– Soins locaux par une équipe 
entraînée

• Prévention des infections
• Prévention des séquelles 

muqueuses

• A ne pas faire 
– Débrider la peau de façon 

agressive
– Administrer des corticoïdes
– Administrer systématiquement

des antibiotiques
– Retarder la nutrition ou 

privilégier la nutrition 
parentérale

Aucun traitement spécifique n’a prouvé son 
efficacité

Struck, Intensive Care Med 2009
Majumdar, Cochrane Database Syst Rev, 2002
Ingen-Housz-Oro, Orphanet J Rare Dis, 2018



Score 
– <0   Exclu
– 0-1 Douteux
– 2-3 Possible
– 4-5 Probable
– ³ 6 Certain

Score ALDEN

Sassolas, Clin Pharmacol Ther 2010



Y-a-t-il une place pour les corticoïdes au cours du SJS/NET?

Auteur/année Type d’étude Nbre de 
patients 
avec/sans CS

Mortalité avec/sans
CS (%)

Conclusion

Schneck 2008 Rétrospective
multicentrique

159/122 17,6/27,8 Pas de bénéfice

Yamane 2007 Rétrospective 111/6 3,6/16,6 Faible effectif 
groupe contrôle

Yang 2009 Rétrospective 47/0 27 Pas de groupe 
contrôle

Rasmussen 1980 Rétrospective 24/51 Non rapportée 16% plus de risque 
de décès avec CS

Kelemen 1995 Rétrospective 14/37 50/3 Moins de 48h de 
CS 



Y-a-t-il une place pour les Ig IV au cours du SJS/NET?

Auteur/année Type d’étude Nbre de 
patients 
avec/sans 
IgIV

Mortalité 
avec/sans IgIV
(%)

Conclusion

Bachot 2003 Prospective 

ouverte

34/0 32 Pas de groupe 

contrôle

Brown 2004 Rétrospective 24/21 41,7/28,6 En défaveur 

IgIV

Shortt 2004 Rétrospective 16/16 25/38 En faveur IgIV

Gravante 2007 Rétrospective 15/17 41/27 En défaveur 

IgIV

Schneck 2008 Rétrospective

multicentrique

75/206 25,3/20,8 Pas d’efficacité 

IgIV



Et la ciclosporine?

• Suggestion d’un 
bénéfice sur la 
mortalité et le 
ralentissement de la 
progression cutanée

• Infirmée par étude 
observationnelle 
(n=174) avec 
appariement sur score 
de propension

Valeyrie-Allanore, Br J Dermatol 2010
Poizeau, J Invest Dermatol 2018



The Lancet 1998



J Clin Invest 2018



Objectifs des soins infirmiers au cours des formes graves de 
SJS/NET

– Prévenir l’hypothermie
– Prévenir et dépister les infections: 

• Cartes bactériennes cutanées
• Toilette à la Chlorhexidine
• Abords vasculaires

– Soins spécifiques du patient sous ventilation mécanique
– Prévenir les séquelles muqueuses
– Assurer le confort du patient



Prévention et traitement des infections: soins locaux

Ingen-Housz-Oro, JEADV, 2020
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Causes de mortalité au cours du SJS/TEN

• Série « historique »: 87 patients avec 
SDC=39%

• Causes de mortalité (n=20):
– Infection (n=10): S. aureus et P. aeruginosa +++
– Hémorragie digestive (n=2)
– Embolie pulmonaire (n=2)
– Infarctus du myocarde (n=1)
– Sigmoïdite (n=1)
– Inconnue (n=4)

Revuz, Arch Dermatol 1987



Filiation colonisation cutanée - bactériémie

• 176 brulés sur 3 ans
• 35 BSI chez 22 patients
• Âge médian 44 ans
• Surface brûlée: 5% (1-60)
• 13 décès

Appelgren, Burns 2002



Taux d’incidence élevé de bactériémies
• Taux de bactériémie = 15,5/1000 jours patients
• 24 épisodes polymicrobiens
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de Prost, Medicine 2010



Relation entre décollement cutané et risque de bactériémie

de Prost, Medicine 2010



Lecadet, J Am Acad Dermatol 2019

Cinétique de la colonisation bactérienne cutanée



Performances diagnostiques des CBC

Lecadet, J Am Acad Dermatol 2019

CBC qualitatives:
• Bonnes VPN pour: 

Staphylocoque 
(0,99 [0,94-0,99]) 
et pyocyanique 
(0,98 [0,92-0,99])

• Mauvaise pour EB

de Prost, Medicine 2010

CBC quantitatives



Gendreau, Br J Dermatol 2019

Origine digestive possible?



Traitement des infections au cours du SJS/NET: en pratique

• Une SCD ³ 30% est un facteur de risque
majeur de bactériémie

• L’antibiothérapie probabiliste doit couvrir les 
germes présents dans les cultures cutanées 
ET les entérobactéries (qu’elles soient isolées 
ou non en culture)
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Détresse respiratoire aiguë

• ~20% des patients SJS/TEN 
nécessiteront une ventilation 
mécanique

• Mécanismes:
– Atteinte bronchique spécifique
– Atélectasie
– Pneumonie
– OAP de surcharge et/ou 

lésionnel



Atteinte bronchique spécifique: présentation

– Hypersécrétion
bronchique

– Dyspnée
– Hypoxémie / 

SDRA
– Atteinte laryngée



SJS/TEN patients admitted during the 1997-2011 period

n=224

n=221

Exclusion of patients with do not 

resuscitate orders 

(n=3) 

ICU admission

n=66

No ICU admission

n=156

No mechanical

Ventilation

n=10

Mechanical

Ventilation

n=56

Endobronchial lesion

n=22

No endobronchial lesion

n=34

de Prost, Crit Care Med 2014

Mortalité = 57%



Quand intuber les patients atteints de SJS/TEN?

• Indications habituelles:
– Détresse respiratoire aiguë
– Choc
– Coma
– Douleur non soulagée

• En présence de signes d’obstruction des voies
aériennes?
– Incapacité à drainer les sécrétions trachéales
– Atteinte laryngée

• Risque d’intubation difficile
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Bettuzzi, Br J Dermatol 2019
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Le SCORTEN

Bastuji-Garin et al. J Invest Dermatol 2000



• Maximal SCORTEN=2/7…

• The original cohort from
which the SCORTEN was
derived (n=165) did not 
include patients who were
ventilated « within the first 
days »

Hague et al, Br J Dermatol 2007



Papo M et al, Br J Dermatol 2017



Séquelles cutanées

J3

J10
J17



Entretiens téléphoniques réalisés chez 57 patients (dont 19 admis en réanimation)
Délai médian sortie hôpital – entretien: 3,6 ans



Ingen-Housz-Oro, Br J Dermatol 2019



Conclusion

• Prise en charge phase aiguë:
– 1er réflexe est l’arrêt du/des médicaments imputables
– + soins de support:

• Optimisation de la prise en charge des conséquences de la défaillance cutanée aiguë
• Prévention et traitement des infections
• Prise en charge de l’atteinte respiratoire

• Prise en charge multidisciplinaire (dermatologue, réanimateur, IDE, 
Oph, psychologue etc…)

• Mortalité: 20%, ↗ 50% si VM invasive
• La plupart des patients ont des séquelles à long terme et entrent 

dans une maladie chronique: rôle des centres de référence et du 
suivi à distance
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