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SJS/Lyell 



JAAD 

But de l’étude: établir un modèle prédictif du diagnostic 
clinique de SJS/TEN et ainsi d’exclusion des diagnostics 
différentiels (DIGAL, EPM, DRESS, PEAG, lupus…) 
 
Etude rétrospective américaine (4 centres) 
 
Résultats: 209 patients adressés pour suspicion de NE 
Diagnostic final de NE = 28% (59/209) 
 
Les auteurs décrivent les signes anamnestiques, cliniques 
et biologiques qui doivent permettre d’établir le 
diagnostic rapidement avec une forte probabilité  
Les principaux: cocardes atypiques, Nikolsky, fièvre, 
lymphopénie 

Intérêt croissant de la télédermatologie pour 
redresser les diagnostics et éviter les 
transferts inutiles 

Georgesen C et al. JAAD 



Incidence mortalité 
en France  

Période d’étude: 2003 – 2016 
4 sources de données épidémiologiques: PMSI, PV, CepiDC, Regiscar 
(France métropolitaine) 
SJS/overlap/NET 
 
Résultats: 
- Total 2635 cas incidents rapportés (H48%; âge median 52 ans) 
 
- Incidence 6,5 cas/million/an, stable au cours du temps (sauf 2015) 
Par tranche d’âge: < 20 ans: 4,1; 20–64 ans, 3,9; ≥ 65 ans, 13,7 
 
- Mortalité: 14% des cas incidents = 0,9 cas/million/an 
 
 



Étude monocentrique 
361 patients inclus (1997-2017) 
F 51%, âge médian 46 ans (11-99), SJS 36%, NET 40% 
SCORTEN médian: 2 
% passage en réanimation: 32% 
Mortalité globale 1997-2017: 66/361 (18%) 
 
Comparaison au fil du temps: 
1/ Profil des patients: 
-Même âge, sexe, SCORTEN, délai d’admission, 
sévérité globale (% NET, % passage en réanimation, 
infections) 
 
2/ Mortalité: 
Période 1997-2004: 27% 
Période 2008-2017: 15% 
 
Optimisation soins de support 

Bettuzzi T et al. 
Br J Dermatol 2019 



Période 2012-2016 (PMSI national) 
991 patients SJS/Lyell inclus 
Mortalité globale 109/991 (11%): SJS (2%), overlap (15%) et NET (33%) 
Factors associés à la mortalité: âge, % surf >10% (overlap/NET),  ATCD cancer/hépatopathie, admission en 
reanimation.  
 
Baisse de la mortalité avec le nombre d’admissions: OR 0,5 (95% CI 0,3–1,0, p=0,05) pour 1 admission 
supplémentaire 
Le transfert n’augmente pas la mortalité.  
 
Analyse en sous-groupe (NET): résultats similaires 
OR 0,3 (95% CI 0,1–0,8, p=0,01)  
Pas d’association entre transfert et mortalité.  
 

Le transfert des patients les plus graves vers des centres expérimentés doit être encouragé.  



Am J Clin Dermatol 2019  

Intérêt controversé de la CTG en phase aiguë du SJS/Lyell 
Etude épidémiologique rétrospective japonaise (adultes) 
Comparaison mortalité intra-hospitalière exposés/non exposés à la CTG précoce 
Utilisation de scores de propension 
 
1846 patients: 793 traités par CTG ≤ 2 mg/kg/j, 558 à > 2 mg/kg/j, et 495 sans CTG. 
Pas de diminution de la mortalité quelle que soit la posologie de la CTG 
 
Conclusion: pas d’efficacité de la CTG précoce même fortes doses pour diminuer la mortalité.  



Séquelles oculaires (Br J Dermatol 2019)  

Chez les patients ayant des séquelles 
oculaires invalidantes requérant des 
lentilles sclérales, le phototype foncé 
est un facteur de risque de gravité 
particulière des ces  séquelles 
oculaires (BAV, symblépharons, 
trichiasis).  

Les facteurs de risque des séquelles 
oculaires à la phase aiguë sont la 
gravité initiale (% surf, SCORTEN) et la 
gravité initiale de l’atteinte oculaire 
 
Les séquelles oculaires s’associent aux 
séquelles psychiatriques et unguéales 
 

Thorel D et al.  Hajj C et al.  



Qualité de vie  

Décrire la QDV physique et mentale à long terme et le ressenti des séquelles chez les SJS/Lyell. 
Qu’il y ait eu ou non un séjour en réanimation en phase aigüe. 
 
Etude observationnelle monocentrique 
Interrogatoire téléphonique entre 11/2017 et 03/2018 des patients SJS/Lyell  (phase aiguë 2010 - 2017 en 
dermatologie et/ou réanimation) 

Mode de vie depuis la maladie 
Ressenti des séquelles (EN 0-10) 
QDV selon SF36 (composantes P et M), scores psychologiques, QDV par EN 0-100. 

Comparaison des patients admis en réa à une population (survivants de choc septique) 
 



Résultats  

• 57 patients: 38 femmes, âge médian 48 ans 

• 19 passés en réanimation (33%) 

• 43/57 (75%) induit par un médicament (connaissance 40/43) 

• SCORTEN médian 1 (IQR 1-3) 

• Durée médiane d’hospitalisation 15 jours (IQR 11-30) 

 

• Délai médian phase aiguë - questionnaire 3,6 ans (2-6) 

 



MODE DE VIE 



QUALITE DE VIE 

Composantes P et M du 
SF36 inférieures à la 
population générale 

Seule la composante P est 
significativement inférieure 
si passage en réa 



• Scores d’anxiété et de dépression élevés 
chez 54% et 21% des patients 

• Manifestations de stress post-
traumatique chez 50% 

 

• EN médiane de QDV 65/100, sans 
différence réa/pas réa 

• Chez les patients réa, les scores P et M 
du SF36 étaient aussi altérés que ceux 
des survivants de choc septique 



Séquelles 

• cutanées (77%)*, oculaires 
(70%), psychologiques (60%), 
dentaires (49%), génitales 
(30%), et respiratoires (18%) 
 

• EVA 5-6/10 
 

• 44% avaient des dépenses 
non remboursées pour au 
moins 2 types de séquelles. 

77% 

70% 

60% 

49% 

30% 

18% 

*Seules séquelles corrélées à la surface corporelle initiale atteinte 



Discussion - Conclusion  

• Impact majeur du SJS/Lyell sur la QDV à long terme 

• Séquelles psychologiques fréquentes (s’aggravant avec le temps? 
23% de PTSD à M6, 50% ici) Hefez L, Br J Dermatol. 2018 

• Ressenti des séquelles élevé, vie familiale et professionnelle 
bouleversée, dépenses non remboursées fréquentes 

• Littérature: 2 petites séries (13 et 17 patients) avec résultats 
similaires Haber J J Burn Care Rehabil. 2005; Dodiuk-Gad RP Br J Dermatol. 2016 

Nécessité d’un suivi multidisciplinaire prolongé après la phase aiguë, 
intégrant un suivi social et psychologique 

 



But de l’étude: identifier à l’admission 
les facteurs de risque cliniques et 
biologiques de bactériémie et identifier 
des biomarqueurs associés aux 
hémocultures positives.  
 
Etude monocentrique rétrospective 
singapourienne 2003-2016 
 
176 patients (dont 117 overlap/NET), 
âge médian 57 ans  

29,5% de bactériémies 
Associés à plus de passages en réa, plus longue DMS et mortalité 
plus élevée 
Acinetobacter 27,7%, staph doré 21,4% 
 
FDR à l’admission: Hb <10g, BSA >10% et maladie cardio-
vasculaire 
 
Marqueurs associés: hypothermie et procalcitonine ≥ 1 microg/L 



Intérêt des cartes bactériennes 
Lecadet A et al, JAAD Etude monocentrique rétrospective 2009-2017 

NE avec décollement de 10% ou plus (exclusion SJS) 
 
98 patients: 46 (47%) ont eu au moins 1 bactériémie (avec choc 50%) 
33 épisodes bact/1000 jours hospit/patient 
 

Délai médian 1ère bactériémie:              
S. aureus 4,5 jours 
P.aeruginosa 14 jours 
 



 
Concordance bactériémie-cartes 
bactériennes: 71% 
 

Germe S. aureus P. aeruginosa 

Sensibilité 88,2% 75,0% 

Spécificité 60,7% 58,4% 

VPP 57,7% 50,0% 

VPN 89,4% 80,9% 

Relation dose-effet entre l’inoculum et le 
risque de survenue de bactériémie: 

S. aureus: OUI, p=0,001 
P. aeruginosa: NON, p=0,007 

 

Les CB sont une aide importante pour choisir 
une antibiothérapie dans l’urgence en cas de 
sepsis avéré chez les patients atteints de NE. 

 



Robin Reschke, Maja Mockenhaupt et al.  

Fréquence des toxidermies aux inhibiteurs de checkpoint 
(ipilimumab, anti-PD1, anti-PDL1). 
Polymorphe, souvent lichénoïdes. 
Parfois graves type SJS/Lyell. 
 
En fait la plupart de ces cas avec décollement cutanés sont des 
formes extrêmes de dermatose lichénoïde et non des SJS/Lyell 
vrais. 
Ne contre-indiquent pas forcément la reprise ultérieure de la 
molécule (balance B/R, alternatives).  
Et toujours rechercher médicament à plus haut risque associé 
(allopurinol, cotrimoxazole…). 

J Dtsch Dermatol Ges. 2019  



Cassius C et al, BJD 2019 

Rationnel: les médicaments qui se ressemblent 
visuellement ou au plan sonore peuvent être 
causes d’erreurs médicamenteuses. 
 
Enquête française 1985-2016 
9 cas de réactions cutanées 
Dont 5 cas de toxidermies sévères.  

3 SJS/Lyell et 2 DRESS: tous dus à une 
substitution de Lamisil® par du Lamictal® 
 
4 EMP:  
2 Lamisil  Lamictal 
1 Meteoxane  Methotrexate 
1 Dakin  Daktarin 

Calcul informatique des similitudes entre 
médicaments:  
 
446 produits de la pharmacopée sont à risque 
d’homologie, dont 70% en raison de similitudes 
visuelles ou sonores.  
 
Estimation que 18 SCARs annuelles pourraient être 
évitées en France. 
 
Conclusion: politique de prévention des erreurs 
médicamenteuses incluant éviction des homologies 
visuelles ou sonores entre médicaments.  



DRESS  



Etude rétrospective dans 3 services français 2010-2018. 
DRESS score Regiscar >5 
 
41 patients inclus: 
14 (34%) avec délai de survenue court, ≤ 15 jours 
Même profil clinique/biologique/virologique 
Différences avec DRESS à délai >15 jours: le médicament 
déclenchant: antibiotiques/PCI 
Alors que anti-épileptiques, allopurinol et sulfamides donnent 
toujours des DRESS à long délai. 
 
Conclusion: un délai de survenue court ne doit pas remettre en 
question le diagnostic de DRESS.   

Brégeon B et al. 
JAAD 2019 

Série rétrospective nantaise de 11 
patients, 2015-2017 
 
DRESS probable ou certain 
Délai de survenue court (7-11 jours) 
Fréquente atteinte muqueuse orale  
Réplication EBV+ 7/11 
Patch-tests négatifs 3/3 
 
Autre combinaison (dabra/trametinib) 
bien tolérée 7/7 



Danger des tests intradermiques ? 
Étude monocentrique 14 patients 
+ dans 6 cas: confirmation molécule imputable/choix des alternatives 
Fréquentes polysensibilisations gênant l’interprétation  

Soria A, BJD 

Réintroduction des médicaments  
 Les moins suspects 
 Si intérêt clinique 
 Si tests négatifs 
7 étapes hebdomadaires, molécule par molécule 
10% de rechallenges positifs, 1 réactivation modérée du DRESS 

Clin Exp Dermatol 2019 



Revue de la littérature 1997-2019, cas probables ou certains 
130 cas  
Âge moyen 8,7 ans 
Délai d’induction moyen 24 jours 
Médicaments inducteurs: 
- Antiépileptiques 50% (carbamazépine ++) 
- Antibiotiques 31% 
Mortalité 5,4% (idem adultes) 
Séquelles à long terme (maladies AI) 11% 



Le dépistage HLA B58:01 est théoriquement 
obligatoire avant prescription d’allopurinol 
chez les patients d’origine asiatique. 
 
Etude à Vancouver (20% pop origine 
asiatique). 
 
Amélioration des demandes de typage HLA 
avec les reco publiées en 2012. 
Mais encore 50% des patients non dépistés.  
Bonne connaissance des généralistes. 
 
Information à poursuivre +++  



PEAG 



J Invest Dermatol 

Physiopathologie de la PEAG: complexe 
Implication des: 
- Lymphocytes T cytotoxiques 
- PNN +++ 
Récemment: mutation gène IL36RN 
retrouvée dans certains pso pustuleux 
familiaux et certaines PEAG 
 
Implication voie IL36 dans la PEAG??  

Surexpression d’IL36 notamment IL36γ 
dans la peau des PEAG, produite par 
kératinocytes et macrophages  

En présence du 
médicament inducteur, 
les monocytes/ 
macrophages circulants 
du patient sécrètent de 
l’IL36 plus de 6 mois 
après la PEAG 

Conclusion: la voie IL36 (et notamment IL36 
γ), inductible par le médicament, joue un 
rôle dans la PEAG 



Merci de votre attention 


