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Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m'engage
solennellement a consacrer ma vie au service de " humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus. Je
pratiquerai ma profession avec conscience et dignité.

La santé de mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les nobles traditions
de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une facon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneut.

Déclaration Genéve, 1948
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143 | BENNAOUI Fatiha P.E.S Pédiatrie
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169 | AZIZ Zakaria Pr Ag |Stomatologie et chirurgie maxillo

170 |ELOUARDI Youssef Pr Ag |Anesthésie-réanimation
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172 |NASSIH Houda Pr Ag |Pédiatrie

173 | LAHMINI Widad Pr Ag |Pédiatrie




174 |BENANTAR Lamia Pr Ag [Neurochirurgie

175 | EL FADLI Mohammed Pr A |Oncologie méOdicale

176 | AIT ERRAMI Adil Pr Ag |Gastro-entérologie
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206 | RHEZALI Manal Pr Ag |Anesthésie-réanimation
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209 | ZOUITA Btissam Pr Ag |Radiologie

210 |HAZIME Raja Pr Ag |Immunologie
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212 | BENCHAFAI llias Pr Ag |Oto-rhino-laryngologie
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222 |BOUHAMIDI Ahmed Pr Ag |Dermatologie
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225 |ZIRAOUI Qualid Pr Ag |Chimie thérapeutique
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238 |LALAOUI Abdessamad MC Pédiatrie

239 | ESSAFTI Meryem MC Anesthésie-réanimation
240 | RACHIDI Hind MC Anatomie pathologique
241 |FIKRI Oussama MC Pneumo-phtisiologie
242 |EL HAMDAOUI Omar MC Toxicologie

243 | EL HAJJAMI Ayoub MC Radiologie

244 | BOUMEDIANE El Mehdi MC Traumato-orthopédie
245 | RAFI Sana MC Endocrinologie et maladies
246 |JEBRANE Ilham MC Pharmacologie

247 |LAKHDAR Youssef MC Oto-rhino-laryngologie
248 | LGHABI Majida MC Médecine du Travail
249 | AIT LHAJ El Houssaine MC Ophtalmologie

250 | RAMRAOUI Mohammed-Es-said MC Chirurgie générale

251 |EL MOUHAFID Faisal MC Chirurgie générale

252 | AHMANNA Hussein—-choukri MC Radiologie

253 | AIT M’BAREK Yassine MC Neurochirurgie

254 | ELMASRIOUI Joumana MC Physiologie

255 | FOURA Salma MC Chirurgie pédiatrique
256 | LASRI Najat MC Hématologie clinique
257 |BOUKTIB Youssef MC Radiologie

258 | MOUROUTH Hanane MC Anesthésie-réanimation
259 | BOUZID Fatima zahrae MC Génétique

260 | MRHAR Soumia MC Pédiatrie

261 | QUIDDI Wafa MC Hématologie

262 |BEN HOUMICH Taoufik MC Microbiologie-virologie
263 |FETOUI Imane MC Pédiatrie

264 | FATH EL KHIR Yassine MC Traumato-orthopédie
265 | NASSIRI Mohamed MC Traumato-orthopédie
266 | AIT-DRISS Wiam MC Maladies infectieuses
267 | AIT YAHYA Abdelkarim MC Cardiologie

268 | DIANI Abdelwahed MC Radiologie

269 | AIT BELAID Wafae MC Chirurgie générale




270 | ZTATI Mohamed MC Cardiologie

271 | HAMOUCHE Nabil MC Néphrologie

272 | ELMARDOULI Mouhcine MC Chirurgie Cardio-vasculaire
273 |BENNIS Lamiae MC Anesthésie-réanimation
274 | BENDAOUD Layla MC Dermatologie

275 |HABBAB Adil MC Chirurgie générale

276 |CHATAR Achraf MC Urologie

277 | OUMGHAR Nezha MC Biophysique

278 |HOUMAID Hanane MC Gynécologie-obstétrique
279 | YOUSFI Jaouad MC Gériatrie

280 |NACIR Oussama MC Gastro-entérologie

281 | BABACHEIKH Safia MC Gynécologie-obstétrique
282 | ABDOURAFIQ Hasna MC Anatomie

283 | TAMOUR Hicham MC Anatomie

284 | IRAQI HOUSSAINI Kawtar MC Gynécologie-obstétrique
285 | EL FAHIRI Fatima Zahrae MC Psychiatrie

286 | BOUKIND Samira MC Anatomie

287 | LOUKHNATI Mehdi MC Hématologie clinique
288 | ZAHROU Farid MC Neurochirugie

289 | MAAROUFI Fathillah Elkarim MC Chirurgie générale

290 | EL MOUSSAOUI Soufiane MC Pédiatrie

291 | BARKICHE Samir MC Radiothérapie

292 | ABI EL AALA Khalid MC Pédiatrie

293 | AFANI Leila MC Oncologie médicale

294 | EL MOULOUA Ahmed MC Chirurgie pédiatrique
295 |LAGRINE Mariam MC Pédiatrie

296 | DAFIR Kenza MC Génétique

297 | CHERKAOUI RHAZOUANI Qussama MC Neurologie

298 | ABAINOU Lahoussaine MC Endocrinologie et maladies
299 | BENCHANNA Rachid MC Pneumo-phtisiologie
300 | EL GUAZZAR Ahmed (Militaire) MC Chirurgie générale

301 | OULGHOUL Omar MC Oto-rhino-laryngologie




302 | AMOCH Abdelaziz MC Urologie

303 | ZAHLAN Safaa MC Neurologie

304 |EL MAHFOUDI Aziz MC Gynécologie-obstétrique
305 | CHEHBOUNI Mohamed MC Oto-rhino-laryngologie
306 |LAIRANI Fatima ezzahra MC Gastro-entérologie

307 |SAADI Khadija MC Pédiatrie

308 | TITOU Hicham MC Dermatologie

309 | EL GHOUL Naoufal MC Traumato-orthopédie
310 | BAHI Mohammed MC Anesthésie-réanimation
311 |RAITEB Mohammed MC Maladies infectieuses
312 | DREF Maria MC Anatomie pathologique
313 |ENNACIRI Zainab MC Psychiatrie

314 | BOUSSAIDANE Mohammed MC Traumato-orthopédie
315 |JENDOUZI Omar MC Urologie

316 | MANSOURI Maria MC Génétique

317 | ERRIFAIY Hayate MC Anesthésie-réanimation
318 |BOUKOUB Naila MC Anesthésie-réanimation
319 |OUACHAOU Jamal MC Anesthésie-réanimation
320 | EL FARGANI Rania MC Maladies infectieuses
321 | IJIM Mohamed MC Pneumo-phtisiologie
322 | AKANOUR Adil MC Psychiatrie

323 | ELHANAFI Fatima Ezzohra MC Pédiatrie

324 | MERBOUH Manal MC Anesthésie-réanimation
325 | BOUROUMANE Mohamed Rida MC Anatomie

326 ||JDDA Sara MC Endocrinologie et maladies
327 | GHARBI Khalid MC Gastro-entérologie

328 | ATBIB Yassine MC Pharmacie clinique

329 | MOURAFIQ Omar MC Traumato-orthopédie
330 | ZAlZI Abderrahim MC Traumato-orthopédie
331 |HENDY lliass MC Cardiologie

332 |HATTAB Mohamed Salah Koussay MC Stomatologie et chirurgie maxillo
333 | DEBBAGH Fayrouz MC Microbiologie-virologie




334 |OUASSIL Sara MC Radiologie

335 |KOUYED Aicha MC Pédopsychiatrie

336 | DRIOUICH Aicha MC Anesthésie-réanimation

337 | TOURAIF Mariem MC Chirurgie pédiatrique

338 |BENNAOUI Yassine MC Stomatologie et chirurgie maxillo
339 | SABIR Es-said MC Chimie bio organique clinique
340 | LAATITIOUI Sana MC Radiothérapie

341 |IBBA Mouhsin MC Chirurgie thoracique

342 |SAADOUNE Mohamed MC Radiothérapie

343 | TLEMCANI Younes MC Ophtalmologie

344 |SOLEH Abdelwahed MC Traumato-orthopédie

345 | OUALHADJ Hamza MC Immunologie

346 |BERGHALOUT Mohamed MC Psychiatrie

347 | EL BARAKA Soumaya MC Chimie analytique-bromatologie
348 | KARROUMI Saadia MC Psychiatrie

349 | EL-OUAKHOUMI Amal MC Médecine interne

350 |AJMANI Fatima MC Médecine légale

351 | ZOUITEN Othmane MC Oncologie médicale

352 | MENJEL Imane MC Pédiatrie

353 | BOUCHKARA Wafae MC Gynécologie-obstétrique

354 | ASSEM OQualid MC Pédiatrie

355 | ELHANAFI Asma MC Médecine physique et réadaptation
356 | ABDELKHALKI Mohamed Hicham MC Gynécologie-obstétrique

357 | ELKASSEH Mostapha MC Traumato-orthopédie

358 | EL OUAZZANI Meryem MC Anatomie pathologique

359 | HABBAB Mohamed MC Traumato-orthopédie
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Le prophéte Mohammed qu'Allah le comble de Ses
éloges et de Ses salutations bénies a dit :

« N'a pas remercié Allah celui qui ne remercie
pas les gens »

Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu'il
faut...

Tous les mots ne sauraient exprimer ma gratitude,
mon amour, mon respect, et ma reconnaissance...
Aussi, c’est tout simplement que...

Je dédie cette these ...



Tout Labord et avant toute chose a Allah,

Gloire a Allah, Seigneur de ["Univers, Le Tout
Misericordieux, le Tres Misericordieux. Je suis
reconnaissant pour toutes les grdces que Vous me
prodiguez a chaque instant de ma vie. Je Vous
remercie pour les expériences qui m'ont permis
d'apprendre et de me surpasser. Je Vous remercie
pour Votre Lumiére qui éclaire constamment mon
chemin dans ce monde. Je Vous dois tout ce que je
suis et tout ce que je deviendrai.
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A mes chers parents
Il nexiste pas encore de mots capables de traduire pleinement ma
gratitude, ma reconnaissance et mon amour pour vVous.
Merci d’avoir contribué a faire de moi la femme que je suis
aujourd hui. Tout le travail accompli durant toutes ces années n'a
été qu'un moyen de vous rendre fiers. Je m'engage d veiller toute
ma vie d vous donner cette fierté, sachant que rien ne pourra
jamais étre suffisant pour exprimer ma reconnaissance pour votre
éducation et votre bienveillance.

A mon précieux et adorable pére : My Abdellah BOULEMNAZEL
Il est difficile de mettre en mots tout Lamour, le respect et la
gratitude que j'éprouve pour toi. Depuis mon enfance, tu as été mon
modéle, mon guide et ma plus grande source de force. A tes cotés,
jai appris Cimportance du travail, de la dignité, du respect et de la
perséeverance.

Tu es un homme au grand cceur, entierement dévoué au bien-étre de
ta famille. Toujours présent, toujours prét a tendre la main, d
donner un conseil.

Je tiens simplement d te dive merci. Mevrci pour chaque effort,
chaque sacrifice, chaque instant partagé. Mevci d étre un péve
exceptionnel, un homme inspirant, une dme précieuse dans ma vie.
Je suis fiéve d’étre ta fille, je t'aime profondément.



A ma trés chére et douce maman : Mme Naima IBNELBACHYR
A ma source éternelle de tendresse et de douceur ;

Tu es la boussole qui m’as toujours guidée dans les moments de doute
et de faiblesse. Je suis chanceuse d’avoir une personne comme toi d
mes cotés, et je remercie Dieu pour cela d chaque instant ; une
femme ambitieuse, généreuse, joyeuse, douce et forte d la fois. Cette
réussite est autant la mienne que la tienne.

Merci pour tous les sacrifices que tu as faits pour moi, pour ton
temps, ta patience inépuisable et ton amour inconditionnel. Tes
priéves ont été pour moi un grand soutien tout au long de mes
études. Jespére, d travers ce parcours, avoir su te rendre ne serait-
ce quune petite part de ce que tu as fait pour moi. Je t'aime du fond
de mon coeur.

A mes précieux petits fréres : Amine et Salim BOULEMNAZEL
Yous avez été, sans le savoir, une source de joie, de motivation et de
sens dans ma vie. Vous m’'avez appris la vesponsabilité mais surtout

Camour inconditionnel.

Je souhaite que mon parcours soit pour vous un message
d’encouragement. Je vous dédie ce travail en signe de mon amour et
de ma confiance en votre avenir. Que cette réussite soit aussi un
symbole de motivation pour vous, afin que vous puissiez poursuivre
vos réves avec détermination.

Je suis si chanceuse de vous avoir dans ma vie, merci pour votre
soutien et pour tous ces instants de joie qui embellissent mon
quotidien et sachez que, Ou que la vie vous meéne, je serais toujours
la pour vous. Je vous aime si fort.

A ma petite princesse : Aida BOULEMNAZEL
Tu as grandi sous mes yeux, entrve mes bras et dans mon cceur. Les
mots ne peuvent pas exprimer Lamour que jéprouve envers toi. Je
serais toujours ld pour toi ; ta meilleure amie, ta 2°™ maman et ta
grande sceur. Je te souhaite le meilleur du monde, je t'aime treés fort.



A la mémoire de mes grands-parents paternels,

Que je n’ai pas eu la chance de connaitre, mais dont Camour et la
présence ont toujours veillé sur moi a travers mon pére. Méme sans
Vous avoir rencontrés, jai appris d vous aimer dans ses paroles, ses
souvenirs et dans les photos qu’il me montre avec tant de tendresse.

A travers (ui, j'ai senti votre bonté, votre sagesse et votre

bienveillance. Vous vivez dans son ceeur, dans son histoire et, par

tui, dans la mienne. Jaurais tant aimé vous connaitre, mais je vous
porte avec affection et respect, reconnaissante pour Chéritage
d’amour que vous avez laissé et qui continue de m’accompagner.

A mes grands-parents maternels,

Piliers de douceur et de bienveillance, dont la maison restera pour
toujours un refuge de mon enfance. Vous m'avez entourée de bonté,
de patience et d’un amour sincére. Merci pour tout ce que vous
m'avez transmis, et surtout pour avoir donné vie d ma cheére
maman, d travers qui jai recu tant d’amour et de force.

A mes chers oncles et tantes
Votre présence, vos paroles et votre bienveillance ont été des
lumiéres sur mon chemin.

A mes chers cousins Badr, Amal et Abdelaziz BOULEMNAZEL ;
A ceux avec qui jai partagé les moments les plus joyeux, les
aventures les plus folles et les souvenirs les plus mémorables de mon
enfance. Que votre vie sera pleine de bonheur, de réussite et de
sante.

A tous les membres de ma chére famille
Je tiens d vous exprimer ma sincére gratitude et mon respect le plus
profond pour la sympathie, la gentillesse et le soutien que vous
m'avez témoigné. Que Dieu vous accorde santé, longue vie et de
nombreux moments de bonheur et de succes.



A mes trés chers MANSOURI Yousra et AIT ABBOU Youness
Yous étes sans doute le plus beau cadeau que mes années de
médecine m’aient offert.

Je me souviens encore de ce premier jour de stage en cinquiéme
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nouveau groupe de stage. Je n’imaginais pas alors que ce
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Jour aprés jour, entre les cours, les stages et les gardes, vous
étes devenus bien plus que des camavrades : vous étes devenus
une évidence, un refuge, une famille choisie.

Je repense avec une immense tendresse d nos éclats de rive, d
nos discussions sans fin, d nos doutes partagés, mais aussi aux
épreuves traversées ensemble, aux longues gardes en
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d jamais dans ma mémoire.

Yousra, tu es mon pilier silencieux. Bien plus quune amie, tu es
ma confidente, celle qui sait apaiser mes inquiétudes et
remettre de Lovdre dans mes pensées lorsque tout semble
confus. Ta douceur, ta bonté et la pureté de ton ceeur sont une
richesse rare. Je remevcie la vie de m’'avoir permis de croiser
ton chemin.

Youness, mon ami d’enfance, nous avons grandi ensemble,
toujours portes par cette compétition qui nous poussait d
donner le meilleur de nous-mémes. Combien de fois ai-je voulu
avoir une note de plus que toi ? £t aujourd hui, nous voild
médecins. Ce chemin parcouru céte a cote donne d notre
histoire une saveur particuliere.

A vous deux, merci d’avoir rendu ces années plus lumineuses,
plus légeres, et infiniment plus belles.



A ceux qui ont embelli ma 7™ année :
OUBEXACEM Abderrahim, JABER Soukaina Islam, CHERKAOUI
Anas
Certaines amitiés prennent des années d se construire, d autres
naissent presque comme une évidence. La notre est récente, et
pourtant, elle a la solidité des liens anciens.
Abderrahim, tu as cette capacité rave d’écouter sans juger.
Reste cet homme sociable, attentionné et profondément bon que jai
la chance de connaitre.

Ta loyauté et ta bienveillance sont des trésors.

Soukaina et Anas, il est impossible de vous nommer séparément
tant votre complicité est évidente. Votre amitié est belle, sincére,
presque inspirante. Ensemble, vous dégagez une énergie rare, une
joie de vivre contagieuse qui transforme chaque moment ordinaire
en souveniv inoubliable. Votre présence est une vague d adrénaline
et de lumiére, un élan qui redonne force et sourive méme dans les
journées les plus lourdes.

A mes meilleures amies :
DAHBI Maroua, BOUAMEUR Imane

Malgré les chemins que la vie a choisis pour nous, et les distances
qui se sont parfois imposées, vous avez toujours occupé une place
essentielle dans mon ceeur. Vous avez été ld dans les moments de
joie comme dans les périodes plus difficiles, présentes par vos mots,
vos gestes et votre affection sincére.

Je vous aime profondément, au-deld du temps et de [éloignement.
Nos souvenirs, nos rires et tout ce que nous avons partage restent
graveés en moi et continueront de m'accompagner,

OU que Nous soyons.



A mes compagnes de guerre,

MOHAMMADI Oumaima, MOUTAALIK BILAH Zainab, DAHMOUNI
Hasna, HECHADI Adil
Ces six mois au service d’ oncologie pédiatrique ne furent pas simplement
une étape de formation. Ils furent une épreuve, une mission, un morceau
de vie que nous avons traversé ensemble.
Nous avons été témoins de douleurs que Lon n'oublie pas... mais aussi de
sourires d’enfants plus courageux que le monde entier.

Dans ces couloirs chargeés d’espoir fragile, nous nous sommes trouves.
De simples collégues, nous sommes devenus une force les uns pour les
autres.

Je suis profondément reconnaissante d’ avoir traversé cette expérience d
vos coteés. Car si ces enfants nous ont appris le courage, vous, vous m'avez
appris la solidarité et cette fraternité silencieuse qui nait dans Ladversité.
Je suis certaine que nous laisserons une trace dans la mémoire de ces
petits guerriers.

Mais ce dont je suis absolument siire, c’est que vous avez laissé une
empreinte indélébile dans la mienne.

Vous étes le plus beau cadeau que cette épreuve m’ait offert.

It je remercie Dieu de vous avoir placés sur mon chemin.

Aux plus belles internes :
Oumaima Mohammadi, Zainab Moutaalik Billah, Mariam Zidouh,
Amal Ejjaidali, Aya Boudalaoui, Kenza Laousy, Chaima Morau, Hosna
Dahmouni et Meriam Boukrimi

Je partage avec chacune de vous des souvenirs précieux, des instants
gravés d jamais dans mon ceur. Au debut, nous n’étions que de simples
connaissances, réunies par le hasard du parcours. Puis, au fil des jours,
des gardes, des rires échangés des liens sincéres et profonds se sont tissés

entre nous.

L’internat nous a offert bien plus qu'une formation : elle m’'a donné la
chance de vous connaitre réellement, de decouvrir la beauté de vos dmes
et de construire d vos cotés des moments uniques, faits de complicité, de

soutien et de partage.



A la 23*™ promotion des internes :

Dr Zidouh Mariam, Dr Eljazouli Itham, Dr Boulmani Imane, Dr
Mouzeyar Boutaina, Dr Lasri Salah Eddine, Dr Teffahi Fatima Zahra,
Dr Jeffal Bilal, Dr Adnani Ghalia, Dr Karkouri Nada, Dr Bradia
Abdelhakim, Dr Soulaimani Kaoutar, Dr Tariki Aya, Dr Ajarra Kenza,
Dr Aboubi Manal, Dr Kabbaj Mohamed, Dr Elfadil Hajar, Dr Ghananne
Ghita, Dr Serhani Zakaria, Dr Anjar Imane, Dr Khavyi Souhaila, Dr
Ouzine Manal, Dr Maria Sadeddine, Dr Wiam Al Mazdi, Dr Ayoub
Benmansour, Dr Hafsa Rzama, Dr Abdelouahab Kabil, Dr Youness Ait
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Amine, Dr Azizi Samir Ismail, Dr E[ Jazouli Abderranim, Dr E[
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Moustahfid Hiba, Dr Fennane Salma, Dr Morau Chaima, Dr Laousy
Kenza, Dr Bouabbou Asmaa, Dr Boulali KXhaoula, Dr Mousa Younes, Dr
Boudalaoui Aya et Dr Belouali Hafsa.

Je vous dédie ces mots en hommage aux deux années que nous avons
parcourues cote d cote, faites de travail intense, de fatigue partagée, mais
aussi de solidarité, d humour et d’une véritable fraternité. Nous avons
vécu les mémes nuits blanches, les mémes gardes interminables, partagé
les véussites comme les doutes, et relevé ensemble les défis que nous impose
la passion de la médecine.

Merci pour votre esprit d’équipe et votre soutien constant. La 23
promotion restera pour moi bien plus quun groupe d’internes : une
véritable famille professionnelle, dont je suis fier d’avoir fait partie.

Je vous souhaite d tous une carriére brillante et beaucoup de bonheur
dans votre vie personnelle.
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J'ai longuement réfléchi aux mots qui pourraient exprimer
pleinement les sentiments de gratitude et de reconnaissance
que je souhaite vous transmettre. Je vous prie d'agréer mes
remerciements les plus sincéres, en espérant que mes mots
sauront véhiculer toute la profondeur de ma gratitude.

A notre Maitre et Président de thése :
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gentillesse. J'ai toujours eu un profond rvespect pour vos
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mon immense admiration.
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Je suis extrémement honorée que vous m'ayez confié cette
tdche. Je souhaite exprimer ma profonde gratitude pour votre
bienveillance, votre gentillesse et votre approche généreuse
dans ['accompagnement de ce projet. Votre patience, votre
disponibilité, vos encouragements et vos conseils précieux ont
étée d'une aide inestimable tout au long de ce parcours. En
reconnaissance de votre dévouement d enseignement et d
Caccompagnement de tant de générvations, je vous dédie ce
travail en signe de ma sincére gratitude.
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moi un profond respect. Je vous adresse mes plus chaleureux
remerciements et vous prie d'accepter mes sentiments
respectueux.

A notre Maitre et Juge de thése :
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juger ce travail modeste. J'ai été profondément touchée par la
chaleur et la gentillesse de votre accueil. Je vous remercie
sincérement pour Cattention que vous m'avez portée. Dans ce
travail, vous trouverez [expression de mon plus profond
respect et de ma sincére gratitude.

A notre Maitre et Juge de thése :
Professeur BADAOUI
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médecine interne en tant qu'externe a été exceptionnel grdce d
vous. Je vous adresse mon plus profond respect.
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Liste des abréviations

SS : syndrome de Sweet

AEG ; altération de I’état général

Anti TPO : Anticorps antithyroperoxydase

AAN : Anticorps anti-nucléaires

Anti-Sm : Anticorps anti-Smith

Anti- RNP Anticorps anti-ribonucléoprotéines
ATRA ; I’acide tout-trans rétinoique

DN ; dermatoses neutrophiliques

ECBU : examen cytobactériologique des urines
EN : Erythéme noueux

G-CSF : colonies de granulocytes

GM-CSF : facteur de stimulation des colonies de granulocytes-macrophages
HCQ : hydroxychloroquine

IFN ; interféron

IL ; interleukine

LAM : leucémie aigué myéloblastique

SMD : syndrome myélodysplasique

LDH ; Lactate Déshydrogénase

LES : Lupus Erythémateux Systémique

MC ; maladie de Crohn

MICI ; maladies inflammatoires chroniques de l'intestin
NFS ; Numération Formule Sanguine

VS ; Vitesse de sédimentation

ORL : oto-rhino-laryngologie

PAS ; Periodic Acide Schiff

PNN ; polynucléaires neutrophiles

RCH ; rectocolite hémorragique

SNC : systéme nerveux central

T4 ; Thyroxine

TMP-SMX triméthoprime-sulfaméthoxazole

TSH : Thyroid Stimulating Hormone
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INTRODUCTION
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Plusieurs entités anatomo-cliniques, notamment la pustulose sous cornée, le pyoderma
gangrenosum, I’hidradénite eccrine neutrophilique, I’érytheme elevatum diutinum, dont la plus
fréquente est le syndrome de Sweet, sont considérées comme appartenant au spectre des
dermatoses neutrophiliques au sein duquel on distingue principalement des formes typiques mais

également des aspects atypiques et des formes de chevauchement.

Le syndrome de Sweet, également appelé dermatose neutrophilique aigué fébrile, est une
affection cutanée caractérisée par une éruption papulo-nodulaire aigué, secondaire a une
infiltration dermique de polynucléaires neutrophiles intacts, en I'absence de cause infectieuse

décelable.

Depuis sa description en 1964 par le Dr Robert Sweet, a propos de huit cas initiaux qui lui
ont valu son éponyme, plusieurs centaines de cas ont été rapportés sous forme d’observations
isolées, de séries de cas ou de petites études épidémiologiques, permettant de préciser ses

caractéristiques cliniques et histologiques.

Cette affection se manifeste par des papules et des plaques érythémateuses douloureuses
a la palpation, prédominant sur les membres et le tronc, associées a une fievre et a un infiltrat

diffus de neutrophiles au niveau du derme superficiel.

Selon la profondeur de l’infiltrat inflammatoire, on distingue classiquement trois formes
cliniques : une forme superficielle (épidermique), une forme en plaque (dermique) et une forme

profonde (dermo-hypodermique).

Nous avons mené une étude au sein du service de dermatologie de I’Hopital Militaire
Avicenne de Marrakech, afin d’établir le profil épidémiologique, clinique, thérapeutique et évolutif

du syndrome de Sweet au Maroc, et de confronter nos résultats aux données de la littérature.
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l. Obijectif de la thése :

Au Maroc, les données scientifiques concernant le syndrome de Sweet restent limitées en
raison de sa rareté et du faible nombre d’études publiées, ce qui rend ses caractéristiques encore
imparfaitement définies. Dans ce contexte, ce travail a été initié afin de pallier I’absence de
données nationales structurées et robustes portant sur les aspects épidémiologiques, cliniques,

thérapeutiques et évolutifs de cette dermatose neutrophilique.

Notre étude a ainsi pour objectif de comparer les patients présentant un syndrome de
Sweet associé a un cancer a ceux ayant d’autres étiologies, dans le but de mieux définir leur profil

global.

Elle vise également a préciser les données épidémiologiques nationales, décrire les
caractéristiques cliniques, histopathologiques, thérapeutiques et pronostiques, identifier les
facteurs pronostiques, évaluer I'efficacité des traitements, analyser le profil évolutif et déterminer

la fréquence ainsi que la nature des maladies associées dans le contexte marocain.

1. Patients :

1. Type, lieu et période d’enquéte :

Notre approche d’investigation fait appel a une étude rétrospective analytique recrutant les

patients suivis en dermatologie pour SS.

Cette étude a été menée au sein du service de dermatologie a I’Hopital Militaire Avicenne

de Marrakech, étendue sur une période de 20 ans (Janvier 2001 - Aout 2021).
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2. Echantillon :

Les patients de notre série, identifiés a partir des dossiers médicaux, ont fait I'objet d’une

sélection rigoureuse.

2.1. Les critéres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude tous les adultes dgés de plus de 18 ans admis pour
SS, chez qui le diagnostic a été confirmé sur un faisceau d’arguments cliniques (aspect clinique
évocateur et caractéristique d’une dermatose neutrophilique aigue fébrile associée a une fievre),

biologique (neutrophilie, augmentation de la CRP) et histologique (infiltrat a prédominance PNN).

Nous avons considéré comme dermatose neutrophilique aigue fébrile toute maladie
inflammatoire de la peau, répondant aux critéres majeurs et mineurs d’un SS établis par Su et Lui!

puis révisés par von den Driesch?

2.2. Les critéres d’exclusion :

Ont été exclues de maniere systématique toute dermatose neutrophilique d’origine
infectieuse, notamment les pyodermites, ainsi que toute dermatose inflammatoire ne répondant
pas aux critéres diagnostiques du syndrome de Sweet, telles que la maladie de Behcet, I’érythéme

noueux ou I’érythéme polymorphe...etc.

7.

2.3. Ethique :
Cette étude a été réalisée dans le respect des principes éthiques, avec le consentement
éclairé des patients recueilli lors de leur hospitalisation, dans le but de contribuer a I’amélioration

des connaissances médicales et a une meilleure prise en charge des patients.
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lll. Méthodologie :

1. Fiche d’exploitation :

La collecte des données a été effectuée de maniere confidentielle a partir des dossiers

médicaux des patients pris en charge pour un syndrome de Sweet.

Pour faciliter I'exploitation des dossiers, une fiche d'exploitation structurée a été utilisée,

permettant ainsi une collecte homogene, systématique et standardisée des informations.
Les données collectées comprenaient :
e Les données épidémiologiques
e Les données diagnostiques : anamnestiques, cliniques et paracliniques
e Les données thérapeutiques
e Les données évolutives

Les patients ont été classés en répondeurs ou non répondeurs au traitement prescrit ;

e Les répondeurs ont été définis sur la base d’une absence prolongée de signes

cutanés et extra—cutanés apres l'arrét du traitement.
e La rechute a été définie comme la récurrence des signes cliniques apres la fin du
traitement.

e La survie sans rechute (SSR) désigne l'intervalle entre le diagnostic et la premiere

rechute ou exacerbation de la maladie.

La saisie et I'analyse des données ont été effectuées a I'aide de Microsoft Excel 2019, et
I’analyse statistique par le logiciel Statistical Package for the Social Sciences (IBM® SPSS® Statistics,

version 26.0)
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Fiche de recueil de données : Syndrome de Sweet

IDENTITE :

- Nom-Prénom : ..................... —Date:

—Tel

-Age ...l *Sexe i, *Statut matrimonial @ .....................

*Habitat : Urbain C] Rural C]

TYPE DE SWEET :

1-Classique C] 2- Néoplasique C] 3- Médicamenteux C]
COMMORBIDITES ASSOCIES :
1-Neoplasies C] ..................... .2-Medicaments D ..................................

3-Grossesse C] ..................... 4- infection C] ......................................

5- Maladies inflammatoires C] ..................................................
6- vaccination C] ........................ 7-Immunodepression D .....................

8-Autres : D ...............................................................................................

***Sweet par rapport aux Comorbidités : avant D , apres C] , concomitant C]
Délai= ...
DESCRIPTION DE LESIONS :

Erytheme C] Papule C] Plagque D Nodule C] Ulcération D

LOCALISATION DE LESIONS :

Téte/cou C] Tronc C] Membres infD Membres sup D

SYMPTOMES ACCOMPAGNATEURS :
Fievre D Douleur/sensibilité D Prurit C] toux/dyspnée D

Arthralgies C] Atteinte muqueuse D ..................................
CARACTERISTIQUES HISTOLOGIQUES :

Classique C] Histiocytoide D HypodermiqueC]
CRITERES DIAGNOSTIC : C1 a C6

TRAITEMENT RECU :

Non traité D CTC locale C] CTC systémique C]
Dapsone C] Colchicine D Autres : C] .................................

TYPE DE REPONSE :

RépondeurD Non répondeurC] InconnueD
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** S/ non répondeur Traitement de 2eme intention : .......................
RECHUTE :

Oul C] / NONC] DElai & oo

RESULTATS DE LABORATOIRE :
*NFS: HG=
* CRP=

STATUT :
Vivant D Décédé D Inconnu D

GB= PNN= PLQ=
VS= LDH=

Figure 1: Fiche d'exploitation de notre étude

2. Analyse statistique :

Pour les variables continues, nous avons utilisé le test t de Student ou I’ANOVA

unidirectionnelle.

Pour les variables catégorielles, nous avons utilisé le test du chi carré de Pearson.

Une analyse de régression logistique a été réalisée afin d’estimer les odds ratios (rapports
de cotes) avec leurs intervalles de confiance a 95 % pour les facteurs associés.

La méthode de Kaplan—-Meier a été utilisée pour évaluer la courbe de survie sans récidive
(RFS). Nous avons appliqué une régression proportionnelle a risque univarié de Cox pour analyser
les associations entre les variables potentielles et la RFS.

Les analyses multivariées de la RFS ont été effectuées en incluant les facteurs significatifs

dans I’analyse univariée.

Les valeurs de p < 0,05 ont été considérées comme statistiquement significatives.
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l. Résultats épidémiologiques :

Parmi les 203 dossiers initialement recensés, 137 ne répondaient pas aux criteres

d’inclusion, de sorte que seuls 66 patients ont été retenus pour I'analyse finale.

L’étude a porté sur 66 patients atteints du SS, dont 38 (57,6 %) étaient des hommes et 28

(42,4 %) des femmes.

Parmi ces 66 patients, 42 cas (63,63%) présentaient un syndrome de Sweet sans cancer

associé, tandis que 24 cas (36,36 %) avaient un syndrome de Sweet associé a une malignité.

203 patient identifié

137 patients exclus :

82 patients sans confirmation pathologigue

-

34 patients sans données cliniques suffisantes

21 patients avec diagnostique erroné

66 patients ayant répondu
aux critéres d’inclusion

| l !

42 patients sans cancers

24 patients atteints de cancers

! !

Hémopathie maligne Tumeur solide
(n=18) (n=6)

Figure 2: Sélection des patients et classification.
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1. Répartition en fonction du sexe :

Le sexe masculin était le plus touché avec un taux de 57,6%. L’effectif féminin représentait

un pourcentage de 42,4% et par conséquent, le sex-ratio H/F était a ’ordre de 1,35.

Cette prédominance masculine est observée chez le deux groupes, aussi bien chez les

patients atteints de cancer que chez ceux sans malignité associée.

Figure 3: Répartition de I’échantillon en fonction du sexe et de la présence ou non d’un cancer

associé.
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2. Répartition en fonction de I’'age :

Sur les malades étudiés, La variance d’age débute a partir de 22 ans jusqu’a 84 ans.
La moyenne d’age était 58 ans chez les deux sexes.

En effet, et plus spécifiquement, I’dge médian a I’admission était de 58,5 ans (intervalle :
22-84 ans) dans le groupe atteint de cancer et de 56,5 ans (intervalle : 32-80 ans) dans le groupe

sans cancer.

Age moyen de survenue du SS

59
58,5
58
57,5
57
56,5
56

55,5
avec malignité sans malignité

Age moyen de survenue du SS

Figure 4: La distribution de I’échantillon en fonction de I’dge moyen/ présence ou absence d’un

cancer
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Il. Résultats cliniques :

1. Les Iésions cutanées :

1.1. Aspect clinique des lésions :

Dans notre étude, des lésions érythémateuses ont été trouvées chez tous les patients
étudiés, des plaques ont été vues chez 31,3 % des patients, suivies par des nodules dans 34,8 %

des cas, des papules chez 31,8 % des patients puis des ulceres chez 13,6 %.

Aspect des lésions

h

0 10 20 30 40 50 60 70

ulcére Nodule Plague ®Papule M Erytheme

Figure 5: Les différents aspect clinigues du SS.

Ces images illustrent des lésions cutanées typiques observées dans le cadre du syndrome
de Sweet : des papules au niveau du membre supérieur (A) , des nodules dermo-hypodermiques

au niveau des membres inférieurs (B), des papules au niveau du tronc (C) .

Figure 6: Lésions cutanées retrouvé chez nos patients dans le cadre du syndrome de Sweet
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1.2. Siege:

La plupart des patients présentait plus d’une région atteinte, et environ les deux tiers de

tous les cas présentaient des lésions cutanées touchant plus de trois zones du corps.
Concernant la répartition des lésions, les membres supérieurs étaient la région la plus touchée
dans les deux groupes, avec et sans malignité (p = 0,670), suivie par I’atteinte tronculaire (53 %)

puis les membres inferieurs (42,2 %), et enfin la téte et le cou (33,3 %).

Localisation des lésions chez les patients

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

nombre de cas

Téte et cou Membres inférieurs B Tronc B Membres supérieurs

Figure 7: Répartition de I’échantillon selon le siége des Iésions.
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1.3. Les symptomes accompagnateurs :

Dans le groupe sans malignité, la douleur ou la sensibilité (n = 33 soit 78,5 %) était le signe

clinique accompagnateur le plus fréquent, suivi par la fievre (n = 31 soit 73,8 %).

Quant au groupe avec malignité, la fievre (n = 17 soit 70,8 %) était la manifestation la plus

fréquente, suivie par la douleur (n = 16 soit 66,6 %).

L’atteinte des muqueuses était observée dans 10 cas soit 15,2% des patients, il s’agissait
principalement de conjonctivite, ulcére vulvaire et ulcére buccal ; elle était plus présente dans le

groupe sans malignité (n = 7 soit 16,6%) que dans le groupe sans malignité (n = 3 soit 12,5%).

L’arthralgie, le prurit, la dyspnée et la toux étaient moins notés que les signes cliniques

cités précédemment.

Les signes cliniques associés

atteinte muqueuse |l
arthralgie |
dyspnée, toux, pleurésie [l
Prurit |
pouleur
Fievre NG
0 10 20 30 40 50 60

W Avec cancer Sans cancer

Figure 8: Répartition de I’échantillon selon les signes cliniques associés
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lll. Résultats paracliniques :

1. Examens a visée diagnostique :

1.1. Biopsie cutanée :

L’étude anatomopathologique est un critere majeur d’inclusion, tous nos patients ont
bénéficié de cet examen indispensable qui a permis de confirmer la dermatose neutrophilique

aigue fébrile.

On a pu distinguer 3 formes histopathologiques, dont la plus fréquente est la forme
classique qui est caractérisée par un infiltrat neutrophilique massif dermique, observée aussi bien
dans les groupes avec que sans malignité. Elle était suivie par la forme histiocytoide, définie par
un infiltrat de neutrophiles immatures a aspect histiocytoide. Enfin, la forme subcutanée, plus rare,

se caractérisait par une atteinte prédominante de ’hypoderme.

Tableau 1: Résultats de la biopsie cutanée chez les patients atteinte de SS avec et sans cancer

Forme histopathologique Total (n=66) Avec malignité Sans malignité
Forme classique 51(77,3) 34 (80,9) 17 (70,8)
Forme histiocytoide 13(19,7) 9(21,4) 4 (16,6)
Forme subcutanée 2 (3) 2(4,7) 0 (0)
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1.2. Hémogramme et bilan inflammatoire :

Comparativement au groupe sans malignité, les taux d’hémoglobine (p = 0,004), de
globules blancs (p = 0,008) et de plaquettes (p = 0,01 3) étaient significativement plus faibles dans

le groupe avec malignité.

La concentration médiane d’hémoglobine était de 9,2 g/dL dans le groupe avec malignité

et de 11,2 g/dL dans le groupe sans cancer.

Les taux médians de plaquettes et de globules blancs étaient respectivement de 92,6 X
103/uL et 5,4 x 103/uL dans le groupe avec malignité, et de 276,4 x 103/uL et 10,1 x 103/uL

dans le groupe sans malignité.

Les deux groupes, avec et sans malignité, présentaient des taux similaires de lactate

déshydrogénase et de vitesse de sédimentation des érythrocytes

Tableau ll: Valeurs biologiques chez les patients atteints de SS avec et sans cancer associé

Sans malignité Avec malignité
Paramétres Total (n=66) Valeur p
(n=42) (n=24)

Globules

7050 (0,8-29,5) 10,1 (4,2-29,5) 5,4 (0,8-21,8) 0,008
blancs (10/ul)
Hémoglobine

10,5 (7-15,6) 11,2 (7,6-15,6) 9,2 (7-14,2) 0,004
(g/db)

183000 (19000 -
Plaquettes 276,4 (68-420) 92,6 (19-526) 0,013

526000)
VS 60 (3-120) 58 (3-98) 67 (15-120) 0,526
LDH 206 (126-327) 198 (138-306) 224 (126-327) 0,756
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IV. Maladies associées :

Des maladies inflammatoires ont été détectées chez 10 des 66 patients (15,1 %), tandis

que des infections ont été observées chez 6 des 66 (9 %).

La maladie inflammatoire la plus fréquente était la maladie de Behcet (chez trois patients),
et la localisation la plus fréquente des infections était le systeme respiratoire supérieur (chez deux

patients).

Parmi les 66 patients, 24 cas ont été diagnostiqués avec des malignités associées ; les
cancers hématologiques (n = 18 soit 27,2 %) étaient plus fréquents que les tumeurs solides (n =

6 soit 9 %).

L’atteinte hématologique la plus courante était la LAM (n = 9/18 soit 50 %), suivie du SMD

(n =4/18 soit 22,2 %).

Les tumeurs solides associées au SS dans cette étude comprenaient l'adénocarcinome
gastrique (n = 2/6 soit 33,3 %), le cancer colorectal (n = 1/6 soit 16,6 %), le cancer du poumon (n

= 1/6 soit 16,6 %) et le cancer du sein (n = 1/6 soit 16,6 %).

Parmi les 42 cas de SS sans cancer associé, 10 cas ont été reconnus comme étant induits

par des médicaments. Pour deux cas, aucune cause particulieére n'a pu étre déterminée.
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Tableau lll: Répartition du SS en fonction de la maladie associée.

Maladie N
Maladie inflammatoire 10 (15,1)
Infection 6 (9)
Cancers : 24 (36,3)

¢ Hémopathie maligne 18 27,2)

o LAM 9(13,6)

¢ SMD 4 (6)

e Myélome multiple 2 (3)

e LMC 1(1,5)

e Les autres hémopathies malignes 2(3)

e Cancer solide 6 (9
Médicaments 10 (15,1)

e Filgrastim 3 (4,5)

e Trimethoprim-sulfamethoxazole 3 (4,5)

e Hydroxychloroquine 2(3)

e Autres médicaments: ciprofloxacine, azathioprine, celecoxib 3 (4,5)
Idiopathique 12 (18,1)
Autres (grossesse, vaccination) 2 (3)
Inconnue 2 (3)
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V. Traitement:

Parmi les 66 cas de SS, seulement trois n'ont pas recu de traitement direct pour le SS.

Pour les 63 patients ayant recu un traitement, les corticostéroides étaient le médicament
le plus courant. Seuls deux patients (3 %) ont suivi un traitement uniguement avec des
corticostéroides topiques, tandis que 44 patients (66,6 %) ont été traités avec des stéroides
systémiques. L'indométacine (n = 6 soit 9 %), la colchicine (n = 4 soit 6 %), la cyclosporine (n = 2

soit 3,8 %) et la dapsone (n=2 soit 3 %) ont également été utilisés dans la gestion du SS.

Vingt-huit patients (42,4 %) ont d( ajuster ou ajouter des traitements en raison d'une
rechute du SS. Les rechutes étaient plus fréquentes chez les patients ayant un cancer que chez

ceux sans cancer (54,2 % contre 35,7 %, p = 0,197).

La médiane du temps sans rechute pour tous les cas était de 6,72 mois (intervalle : 1-228
mois). Selon la comparaison entre les groupes avec et sans cancer, le groupe sans malignité a
montré un temps sans rechute médian plus long que celui avec malignité (17,19 mois contre 5,84

mois, p = 0,005).

L'analyse univariée a montré que la présence de malignité était corrélée avec le temps sans
rechute. L'analyse multivariée a montré que la présence de malignité (HR = 3,369,1Ca 95 % 1,438-

7,890, p = 0,005) était le seul facteur associé a un temps sans rechute plus long.
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Tableau IV: Thérapie et réponse chez les patients atteints de SS.

: Avec malignité | Sans malignité
Traitement Total (n=66) Valeur p
(n=42) (n=24)
Non traité 3 (4,5) 2 (4,8) 1(4,2) 0,814
Corticostéroides systémiques 44 (66,6) 31 (73,8) 13 (54,1)
¢ Répondeurs 41 (62,1) 30 (71,4) 11(45,8) 0.714
o Non répondeurs 3 (4,5) 12,3) 2(8,3) ’
e Statut inconnu 0 0 0
Corticostéroides topiques 233) 1(2,3) 1(4,1)
¢ Répondeurs 2(3) 1(2,3) 1(4,1)
P ) 0,867
e Non répondeurs 0 0 0
e Statut inconnu 0 0 0
Indométacine 6 (9) 4 (9,5) 2(8,3)
e Répondeurs 2(3) 2 (4,7) 0 0.412
o Non répondeur 4 (6) 2 (4,7) 2(8,3) ’
e Statut inconnu 0 0 0
Colchicine 4 (6) 3(7,1) 1(4,1)
e Répondeurs 233) 2 (4,7) 0
0,287
¢ Non répondeurs 233) 1(2,3) 1(4,1)
e Statut inconnu 0 0 0
Dapsone 2(3) 12,3) 1(4,1)
e Répondeurs 23) 1(2,3) 1(4,1)
) 0,989
e Non répondeurs 0 0 0
e Statut inconnu 0 0 0
Autres* 5(7,5) 3(@7,1) 2 (8,3)
e Répondeurs 4 (6 3 (7,1 14,1
P ' (6) 7,1 4,1) 0,589
e Non répondeurs 1(1,5) 0 1(4,1)
e Statut inconnu 0 0 0
Rechute du syndrome de Sweet 28 (42,4) 15 (35,7) 13 (54,2) 0,197
Temps sans rechute 6,72 (1-228) | 17,19 (3-228) 5,84 (1-167) 0,005

*corticostéroides intralésionnels, hydroxychloroquine, cyclophosphamide, tétracycline,

Les inhibiteurs du facteur de nécrose tumorale alpha (anti-TNFa)
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Taux de réponse aux différents traitements du SS
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Figure 9 : Taux de réponse aux différents traitements du SS
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Figure 10 : Temps sans rechute selon la présence ou I’absence de malignité
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l. Rappels des bases fondamentales :

1. Histologie de |la peau :

La peau est un organe recouvrant la surface du corps, c’est le plus gros organe de |'étre
humain, recouvrant une surface de I'ordre de 2 m2 chez un adulte. Sa structure varie selon sa
localisation, du fait de fonctions spécifiques comprenant la protection, la thermorégulation, la

sensation tactile et la fonction glandulaire.

Les annexes cutanées comprennent d’une part les phanéres (poils et ongles) et d’autre part

les glandes sébacées, les glandes sudoripares apocrines et sudoripares eccrines.
La peau comporte trois couches, de la superficie vers la profondeur :

L’épiderme, le derme et I’hypoderme.

Tige du poil 4 Corpuscule y—Couche ]
/ tactile cornee ‘
e / capsulé
Papilles du derme —— / Couche
“ A / / claire ‘
|
Terminaison Couche
nerveuse libre granuleuse: | Epiderme
Glande ' 3~ Couche '
sébacée épineuse
Couche J
basale
Muscle —— - 3 \ 4 s i\ A
arrecteur du poil R e U 2Dy AN \
i / / | ¥ A /R \
\
Neurofibre ‘— Zone papillaire
sensitive X . rme
—— Zone réticulaire
Follicule ——
pileux
Racine
du poil - Hypoderme
A (fascia superficiel)
Artere ——
) / \— Glande sudoripare
Veine

(mérocrine)

Corpuscule —/

" Tissu adipeux
lamelleux

Plexus de la racine
du poil

Figure 11: Coupe schématique de la peau
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1.1. L’épiderme :
e (C’estla couche de surface, en contact avec I’environnement extérieur, faite d’un épithélium
de revétement, stratifié, pavimenteux et kératinisé. Cette couche s’étend en profondeur
pour constituer les glandes sudoripares, les follicules pileux et d’autres annexes cutanées.

L’épiderme est mis au contact du derme par la jonction dermoépidermique.

On distingue quatre populations cellulaires, démontrées sur le schéma suivant :

Cellules de
—— 'épiderme
Cornéocyte
Y (Kk€ratinocyte de surface)

cellute de
Langerhans
(cellule de defense)

<=
ﬁ Kératinocytes
¢

NS | -
) T=___cellule germinative

h (Keratinocyte de Ja couche
basale)

mélanocyte /

(fabrique le pigment de la peau,

la mélanine)

Figure 12 : Les populations cellulaires de I’épiderme.

» Les kératinocytes :

C’est la population prédominante, représente 80 % des cellules épidermiques, situées
immédiatement au-dessus de la couche basale, elles sont polyédriques, avec un noyau central

arrondi et un cytoplasme moins basophile que celui des cellules basales.

Les kératinocytes assurent trois grandes fonctions liées a des structures

morphologiquement individualisables :
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e La cohésion de I'épiderme et sa protection contre les agressions mécaniques en rapport

avec le cytosquelette et les systémes de jonction des kératinocytes entre eux.

e Une fonction de barriere entre les milieux intérieur et extérieur en rapport avec la

différenciation terminale des kératinocytes en cornéocytes.

e La protection contre les radiations lumineuses en rapport avec les mélanosomes de stade

IV qu'ils ont phagocytés.

Les kératinocytes de I'épiderme se répartissent dans quatre couches qui sont bien

visibles en microscopie optique et dénommées de la profondeur a la superficie :

e lLa couche basale : constituée d’une assise unique de kératinocytes cylindriques,
directement en contact avec la jonction dermo-épidermique. Parmi les kératinocytes
basaux se trouvent les cellules souches qui assurent le renouvellement de I’épiderme, d’ol

la présence de cellules en mitose dans la couche basale.

e La couche spineuse : appelée aussi couche épineuse ; constituée de plusieurs assises de
kératinocytes polygonaux. Leurs contours apparaissent hérissés d’épines, d'ou le nom de
couche spineuse. Ces épines correspondent aux desmosomes qui accrochent les

kératinocytes entre eux.

e La couche granuleuse : constituée de plusieurs assises de cellules aplaties, au grand axe
parallele a la jonction dermo-épidermique. L'apparition dans le cytoplasme des

kératinocytes de granulations basophiles est a I'origine de I’appellation couche granuleuse.

e Lacouche cornée : constituée de plusieurs assises de cellules aplaties, anucléées, appelées
cornéocytes. La couche cornée est compacte en profondeur au contact de la couche

granuleuse, et desquamante en superficie.
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Figure 13 : Les guatre couches des kératinocytes en microscopie optique

> Les mélanocytes :

Les mélanocytes constituent la deuxiéme grande population cellulaire de I’épiderme, et
sont situés principalement dans la couche basale. Ills ont un aspect étoilé avec un corps
volumineux, un noyau rond central avec des prolongements cytoplasmiques, ces prolongements

s’insinuent entre les kératinocytes et représentent avec eux l'unité épidermique de mélanisation.

Figure 14 : Aspect des mélanocytes.
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La fonction des mélanocytes est la synthése des mélanines : phéomélanines et
eumélanines, dans des organites spécialisés, les mélanosomes qui sont ensuite transférés aux

kératinocytes.

Le nombre de mélanocytes est relativement constant, mais leur degré d’activité varie selon
chaque individu, ce qui explique les différences de pigmentation cutanée entre divers groupes de

population humaine et entre divers individus d’un méme groupe.

Schéma simplifié¢ de la mélanogenése
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Figure 15: Schéma simplifié de la mélanogenése.

> Les cellules de Langerhans :

Les cellules de Langerhans, troisieme population cellulaire de I'épiderme, représentent 3 a
8 % des cellules épidermiques. Elles appartiennent au groupe des cellules dendritiques

présentatrices d'antigenes aux lymphocytes T, transépithéliales.

Les cellules de Langerhans apparaissent en microscopie optique comme des cellules claires
étagées dans toutes les couches de I’épiderme mais plus facilement visibles dans la couche des
cellules a épines, la présence pathognomonique des granules de Birbeck est mise en évidence en
microscopie électronique, et sont des bourgeonnements de I'appareil de Golgi (en forme de

raquettes de tennis).
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Figure 16: Aspect des cellules de Langerhans en microscopie optique (A) et en microscopie

électronique (B).

» Les cellules de Merkel :

Les cellules de Merkel sont peu abondantes et difficiles a mettre en évidence dans la peau
normale. Elles sont situées dans la couche basale et ressemblent en microscopie optique (aprés
colorations spéciales ou immunohistochimie) a des mélanocytes, en microscopie électronique en
revanche, on peut mettre en évidence des granules cytoplasmiques neuro-endocrines arrondis,

limités par une membrane.

Elles font synapse au niveau de leurs bases avec des terminaisons nerveuses périphériques

et présentent de rares desmosomes les reliant avec les kératinocytes avoisinants.

1.2. La jonction dermo-épidermique :

La jonction dermo-épidermique, comme son nom l'indique, sépare I'épiderme du derme.

La complexité de sa structure et son importance fonctionnelle en font une zone a part entiere.

En microscopie optique, la jonction dermo-épidermique n'est pas identifiable aprés une
coloration de routine, elle n'est vue qu'aprés des colorations spéciales comme le PAS ou des études
immunohistochimiques. Elle apparait entre les kératinocytes basaux et le derme papillaire comme
une ligne ondulée, fine et homogene ou alternent les saillies de I'épiderme dans le derme dites

"crétes épidermiques” et les saillies du derme dans I'épiderme dites "papilles dermiques".
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En microscopie électronique, la structure de la jonction dermo-épidermique est beaucoup
plus complexe que ne le laisse supposer la microscopie optique. Examinée de I'épiderme vers le
derme, elle comprend : la membrane cytoplasmique des cellules basales de ['épiderme
(kératinocytes, mélanocytes et cellules de Merkel), la lamina lucida claire aux électrons et la lamina

densa dense aux électrons.

Figure 17: La jonction dermo-épidermique en microscopie optique apres coloration (A) et en

microscopie électronique (B).

1.3. Le derme :
C’est le tissu de soutien sur lequel repose I’épiderme, contient les annexes cutanées, le

réseau vasculaire, le réseau nerveux et le systeme lymphatique. Il est constitué de :
e Fibroblastes et fibrocytes ;
e Fibres de collagenes et d’élastine ;
e  Matrice riche en glycosaminoglycanes ;
e Vaisseaux sanguins et nerfs ;
e De rares macrophages, lymphocytes et mastocytes.

Deux zones différentes peuvent étre distinguées dans le derme :
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> Le derme papillaire :

Il est superficiel, mince, est constitué de ’ensemble des papilles dermiques situées entre
les crétes épidermiques. Il est formé de tissu conjonctif lache avec des fibres de collagéne, fines,
isolées et orientées le plus souvent perpendiculairement ou obliquement par rapport au plan de
la membrane basale, des fibres de réticuline, I'arborisation terminale du réseau élastique, des
fibroblastes, des cellules d’origine hématopoiétiques autour des anses capillaires terminales des
vaisseaux sanguins, les anses borgnes lymphatiques, des terminaisons nerveuses et les récepteurs

au tact que sont les corpuscules de Meissner.

> Le derme réticulaire sous-jacent :

Il est d’épaisseur variable. Formé d'un tissu conjonctif dense constitué essentiellement de
fibres : les fibres de collagéne épaisses en gros faisceaux et les fibres élastiques s'entrecroisent
dans toutes les directions dans des plans grossierement paralleles a la surface cutanée. Le derme
réticulaire contient aussi de petites artérioles, des veinules et des glomus artérioveineux, des
lymphatiques, des petits nerfs sensitifs et du systeme nerveux autonome, des follicules pilo-
sébacés et les muscles arrecteurs des poils (sauf au niveau des paumes et des plantes) et enfin les

canaux excréteurs des glandes sudorales.

Le derme se continue par I'hypoderme sans limite franche, ce dernier s'étend jusqu'aux
plans aponévrotiques ou périostés sauf au niveau des paupieres, des oreilles et des organes

génitaux masculins, ou il n'y a pas d'hypoderme.
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Figure 18: coupe schématigue du derme
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1.4. L’hypoderme :
L’hypoderme (ou le tissu sous-cutané) est en grande partie constitué de tissu adipeux
cloisonné par des septa fibreux, et contient les principaux vaisseaux sanguins et nerfs destinés
au derme sus-jacent. Il agit comme un isolant thermique, comme une réserve de nutriments et

absorbe les chocs.

L’hypoderme peut contenir des extensions de structures cutanées, comme la partie

profonde de longs follicules pileux dans le cuir chevelu, et quelques glandes apocrines et eccrines.

1.5. Les annexes cutanées :

Les annexes cutanées regroupent les glandes cutanées [glandes sudoripares (sudorales)
eccrines et apocrines et glandes sébacées] et les phaneres (poils et ongles). En régle, les glandes
sébacées sont annexées aux poils, I'ensemble constituant les follicules pilo-sébacés. Les glandes
sudoripares apocrines sont annexées a certains de ces follicules pilo-sébacés alors que les glandes

sudoripares eccrines sont toujours indépendantes des poils.

> Les follicules pilo—sébacés :

Les follicules pilo-sébacés comportent :

e Latige du poil avec deux ou trois couches de kératine trés organisées, entourée par

ses gaines épithéliales interne et externe au niveau de sa racine;

e Le muscle arrecteur du poil qui détermine la position du follicule pileux et de la tige

du poil ;

e Les glandes sébacées, sécrétant le sébum, débouchent par évagination latérale de la

gaine épithéliale externe.
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Figure 19: coupe schématique de la peau montrant le follicule pilo-sébacé

> Les glandes sudoripares :

Ces glandes sont de deux types :

Les glandes sudoripares eccrines : réparties sur toute la surface de la peau, trés abondantes
au niveau des paumes et des plantes, produisent la sueur sous contréle du systéme nerveux

autonome.

Les glandes sudoripares apocrines : ne sont présentes que dans certaines régions de
I'organisme : creux axillaire, pubis, scrotum, petite lévre, région péri-anale, conduit auditif
externe, paupiéres et sont toujours annexées a un follicule pilo-sébacé. Elles sont plus
développées chez certains mammiféres et produisent une sécrétion visqueuse discretement
lactescente et odorante responsable du marquage territorial et de I'attraction sexuelle. Chez

I’lhomme, leur role n’est pas connu.

> Les ongles :

La face cutanée dorsale de chaque doigt et de chaque orteil, forme une annexe tres

spécialisée, I’ongle.

On décrit a I'ongle deux parties : une partie visible, le corps de I'ongle ou limbe et une
partie cachée sous un repli cutané, la racine. La lunule est la partie blanchatre du limbe situé au

voisinage de la racine. Elle est particulierement bien développée au niveau des pouces.
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La croissance de I'ongle se fait par prolifération et différenciation de I’épithélium de la
racine et de la lunule de I'ongle, encore appelé matrice de I’ongle : la partie proximale de la matrice
produit le tiers supérieur de I'ongle; les deux tiers inférieurs sont issus de sa partie distale. La
matrice produit le plateau unguéal a la vitesse de T mm/semaine aux mains et 0,25 mm aux pieds.
Ensuite, ce plateau glisse en avant sur le reste du lit unguéal qui ne participe pas activement a la
croissance de l'ongle. Les ongles ont une croissance ininterrompue du fait de I'absence de

desquamation.

2. Les variations régionales :

Il existe d’importantes variations structurales de la peau selon la région corporelle

considérée :

< Dos, abdomen, cuisses et bras :

La peau est le plus souvent protégée par les vétements, elle n’est ni excessivement
traumatisée, ni particulierement spécialisée. Ainsi elle possede un épiderme fin, des crétes peu
développées, de rares follicules pileux avec des poils fins et un nombre variable de glandes

eccrines.

< Les plantes :

La peau des plantes doit résister a des traumatismes répétés et possede un épiderme épais
avec des crétes bien développées, de nombreuses glandes et canaux eccrines mais pas de

follicules pileux.

< Le cuir chevelu :

L’aspect caractéristique du cuir chevelu est lié a la présence de nombreux follicules pileux

entassés les uns contre les autres avec leurs glandes sébacées annexes.
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< Pulpe des doigts :

La pulpe des doigts présente deux modifications structurales qui permettent d’une part de
minimiser |’effet des forces de cisaillement, d’autres part de jouer un role sensoriel tactile. Ainsi

la peau dans cette région se caractérise par :
e Un épiderme épais ;
e Des crétes bien développées ;
e De nombreux corpuscules de Meissner ;
> Des corpuscules de Pacini ;
> Des shunts artério-veineux ;
> De nombreux canaux et glandes eccrines.

< Aisselles et creux inguinaux :

La peau de ces régions est comparable, ses caractéristiques principales sont:

Un épiderme fin ;

L’abondance de glandes apocrines ;

De nombreux follicules pileux obliques

. De nombreuses glandes eccrines.

3. Vascularisation et innervation :

% Vascularisation :

L'épiderme, comme tout épithélium, n'est pas vascularisé ; il est nourri par imbibition par
les réseaux capillaires des papilles dermiques. Le réseau vasculaire sanguin principal de la peau
est situé dans le derme et nait de vaisseaux plus volumineux situés dans la graisse sous cutanée.

On peut identifier deux plexus principaux dans le derme réticulaire :
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e Un plexus vasculaire profond, pres de la jonction avec I’hypoderme ;
e Un plexus vasculaire superficiel, prés de la jonction avec le derme papillaire.

Le derme contient plusieurs anastomoses artério-veineuses comprenant des shunts tres

spécialisées : glomus.

Les annexes cutanées sont vascularisées par des branches des vaisseaux reliant les plexus

vasculaires superficiel et profond.
« Innervation :

Le réseau nerveux cutané est situé également dans le derme et comprend : o Un important
réseau amyélinique provenant du systeme nerveux végétatif ; o Un systéme afférent myélinisé et

amyélinique, appartenant au systéme nerveux sensitif.

La détection des sensations cutanées fait intervenir de nombreuses terminaisons

nerveuses:
e Les terminaisons nerveuses libres : sensibles a la douleur et a la température ;
e Les corpuscules de Pacini : sensibles a la pression et aux vibrations ;
e Les corpuscules de Meissner : sensibles au toucher ;

e Les cellules de Merkel et leurs connexions nerveuses : sont des récepteurs tactiles

d’adaptation lente.

4, Rappel biologique :

4.1. Origine et devenir des polynucléaires neutrophiles :

Les polynucléaires sont produits dans la moelle osseuse a partir des cellules souches
hématopoiétiques pluripotentes qui se transforment en précurseurs myéloides. Ces précurseurs
myéloides, se différencient en différents types cellulaires dont les polynucléaires neutrophiles

PNN, sous I'influence de différents facteurs de croissance comme le GM-CSF et le G-CSF.
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A partir du myéloblaste, une phase de prolifération conduisant a I’apparition de
promyélocytes, de myélocytes et de métamyélocytes est suivie d’une phase de différenciation des

métamyélocytes en polynucléaires immatures puis matures caractérisés par leur noyau polylobé.
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Figure 20: Schéma simplifié de I’lhématopoiése.

Au cours de la granulopoiése apparaissent successivement des granulations. La
granulopoiése des neutrophiles représente 50-70 % de I’hématopoiese médullaire. La moelle
produit environ 50 milliards de PNN par jour chez un adulte dans des circonstances normales. A
I’état stationnaire la durée de la granulopoiése est d’une dizaine de jours mais elle peut diminuer
si nécessaire. Dans différentes situations pathologiques, notamment en cas de pathologies
infectieuses, un compartiment de réserve médullaire est rapidement mobilisable et la production
peut augmenter sous l'influence de diverses cytokines. Apreés sa maturation médullaire, le PN

quitte la moelle osseuse et passe dans la circulation sanguine.
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Chez I'adulte sain, le nombre des PN circulants est de 1 800 a 7 000 par pL. Un nombre de
PN inférieur a 500/uL expose le sujet a un risque infectieux grave. La demi-vie des PN dans le
sang est breve (6 a 10 heures) ; ils sont distribués en 2 pools en équilibre dynamique un pool
circulant et un pool marginé adhérant a la microcirculation de nombreux organes. lls migrent
ensuite dans les tissus au niveau des capillaires et des veinules post-capillaires. L’ensemble des
fonctions physiologiques des PN s’exerce donc dans les tissus ol, en |'absence de stimulus
inflammatoire, les PN meurent spontanément par apoptose en moins de trois jours et sont
phagocytés par les macrophages résidents, surtout dans la rate et la moelle osseuse, évitant ainsi
la libération de leur contenu toxique. Lorsqu’il existe un foyer inflammatoire, différents stimuli
sont libérés induisant une migration rapide et massive des PN du sang circulant en direction du
foyer inflammatoire ou ces cellules vont exercer leur réle puis mourir soit par nécrose soit par

apoptose.

4.2. Fonctions des polynucléaires neutrophiles :

Les PNN humains sont une des premieres barriéres de défense contre I'introduction d’un
agent pathogene dans I'organisme. lls sont un des pivots de I'immunité innée et constituent un
puissant systeme de défense de I'homme contre les agents pathogénes principalement les
bactéries et les champignons mais aussi les parasites et les virus qui ont franchi les barrieres
cutanéo-muqueuses, et des structures reconnues comme étrangeres telles que les cellules et les

molécules endogenes altérées.

Les PNN sont les premieres cellules immunitaires a migrer du sang vers un foyer infectieux
ou inflammatoire. Les activités microbicides et cytotoxiques des PNN dépendent de différents
mécanismes qui sont d’ailleurs intriqués : libération d’enzymes protéolytiques et production
rapide et massive de formes réactives de I'oxygéne (FRO), c’est ce que I’on appelle I'explosion

oxydative des PN.
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Alors que les fonctions des PN ont longtemps été restreintes a leur role de cellules
phagocytaires « tueuses », il est maintenant bien reconnu qu’ils jouent un réle beaucoup plus
complexe, participant a I’engagement et a la régulation des réponses immunitaires innées et
adaptatives ainsi qu’a I’homéostasie tissulaire. Les fonctions des PN illustrent I'intégration
complexe des différents partenaires de I'immunité innée et adaptative dans la défense contre les

agents pathogenes.

Les PNN activés par I’agent pathogéne sont donc le plus souvent bénéfiques a I'organisme
en participant a I’élimination de cet agent reconnu comme étranger au soi. Ceci est illustré par la
survenue d’infections graves et/ou répétées dans certains déficits primitifs touchant différentes

fonctions du PNN.

Cependant les PNN sont également des armes a double tranchant, car une activation
excessive, prolongée ou encore dans un lieu inapproprié peut conduire a des lésions tissulaires
séveres impliquées dans la physiopathologie de différentes maladies inflammatoires aigués ou

chroniques.

Barriére de défense Pivot de I'immunité innée

Fonction des PNN

Activité microbicide et
cytotoxique

Explosion oxydative

Figure 21: Schéma montrant les fonctions des PNN
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1. Historique :

Le syndrome de Sweet, également appelé dermatose aigué fébrile
neutrophilique, a été décrit pour la premiére fois en 1964 par le
dermatologue britannique Robert Douglas Sweet dans 7he British Journal
of Dermatology?. Cette publication constitue I'acte fondateur de

I'identification de cette entité clinique distincte.

Dr. Sweet a rapporté une série de huit cas, exclusivement féminins,

présentant un tableau clinique original associant une fiévre aigué, des Robert D. SWEET
1917-2001

Iésions cutanées érythémateuses douloureuses, une hyperleucocytose a
polynucléaires neutrophiles, et un infiltrat dermique dense de neutrophiles a I’examen

histologique, en I’'absence de toute infection identifiable.

Sur le plan clinique, les lésions cutanées étaient constituées de plaques inflammatoires
surélevées, bien limitées, de couleur rouge foncé, siégeant préférentiellement sur le visage, le cou,
les membres supérieurs et inférieurs. Elles évoluaient de facon aigué, s’accompagnant d’une
altération de I’état général et d’une fievre modérée a élevée. Certaines lésions pouvaient présenter

des pustules superficielles stériles, sans évolution ulcérative ni cicatricielle.

L’examen histopathologique montrait un cedéme dermique important, une vasodilatation
marquée, et surtout un infiltrat inflammatoire dense composé majoritairement de polynucléaires
neutrophiles, souvent nécrotiques, sans vascularite vraie ni dépot immun. L'épiderme était le plus
souvent respecté. Ces caractéristiques histologiques permettaient de distinguer cette affection

d’autres dermatoses inflammatoires connues a I’époque.
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Malgré un tableau évoquant initialement une origine infectieuse, toutes les investigations
bactériologiques et sérologiques réalisées chez ces patientes étaient négatives. De plus,
I’évolution naturelle de la maladie et I'inefficacité des antibiotiques, contrastant avec la réponse
rapide, spectaculaire et compléte aux corticoides systémiques, ont conduit Sweet a conclure au

caractere non infectieux et probablement réactionnel de cette dermatose.

Dans son analyse, Sweet discuta les principaux diagnostics différentiels, notamment
I’érythéme polymorphe, I’érythéme noueux, le pyoderma gangrenosum et certaines toxidermies,
qu’il écartait en raison de différences cliniques, évolutives et histopathologiques. Il proposa ainsi
I’existence d’une nouvelle entité nosologique, distincte, caractérisée par une réaction

neutrophilique systémique et cutanée aigué.

Cette premiere description a posé les bases des critéres cliniques et histologiques du
syndrome de Sweet, qui seront par la suite affinés et élargis, notamment avec la reconnaissance
de formes associées aux maladies inflammatoires, aux néoplasies hématologiques et a certains
médicaments. L’article de 1964 demeure aujourd’hui une référence historique majeure dans la

compréhension de cette dermatose neutrophilique.

lll. Epidémiologie :

La répartition géographique du SS est mondiale, sans préférence raciale. Cette affection se
manifeste dans trois contextes cliniques : le SS classique (ou idiopathique), le SS associé a une
malignité et le SS induit par des médicaments; des critéres diagnostiques ont été établis pour le

premier et le dernier.4

Son incidence exacte n’est pas connue ; elle est estimée a 03 cas par million d’habitants

au Maroc, en Tunisie et en France et a 2,7 cas par million d’habitants en Ecosse5.
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Tableau V: Tableau comparatif entre I'incidence annuelle de différents pays.

Pays Incidence annuelle
Ecosse 2,7
France 3
Tunisie 3
Maroc 3

Le SS classique affecte principalement les femmes. Les patients ont généralement entre 30
et 50 ans, mais la condition peut aussi toucher des adultes plus jeunes et des enfants. Des déficits
immunitaires primaires, des troubles hématologiques et des troubles du métabolisme ont été
observés chez plusieurs enfants atteints du SS. Le plus jeune patient atteint du SS reconnu était

un nourrisson de 7 semaines.6
1. Au Maroc:

Une étude rétrospective a été faite, colligeant 25 cas de SS observés dans les services de
dermatologie et d’anatomie pathologique du centre hospitalier universitaire de Fés sur une période
de 5 ans. La série était constituée de 5 hommes et 20 femmes avec un sex-ratio
(Hommes/Femmes) de 0,25. L’age moyen des patients était de 47 ans avec des extrémes allant

de 11a 75 ans.”
2. Au monde :

En 1964, le Dr Robert Douglas Sweet a introduit le terme « dermatoses neutrophiliques
fébriles aigués » pour décrire huit femmes agées de 32 a 55 ans présentant de la fievre, une
leucocytose, des plaques douloureuses et un infiltrat dermique dense de neutrophiles a
I’histopathologie. Aucune d’entre elles ne présentait de signe d’infection, et toutes ont répondu

favorablement a un traitement par corticostéroides systémiques.
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Depuis, le SS a été décrit dans de nombreux rapports et séries de cas, ainsi que dans
plusieurs études rétrospectives portant sur plus de 50 patients. Ces revues ont rapporté un age

moyen d’apparition compris entre 47 et 57 ans.

Alors que certaines études ont montré une prédominance féminine variant de 3:1 a 8:1,
d’autres ont rapporté une répartition presque équivalente entre les sexes. Le SS peut rarement

survenir chez I’enfant.8

IV. Physiopathologie :

Le SS est une affection cutanée inflammatoire caractérisée par une infiltration massive de

neutrophiles dans I’épiderme et le derme.

Les voies biologiques sous-jacentes responsables de cette dermatose neutrophilique
cutanée demeurent encore mal élucidées. Cependant, I’association de cette maladie avec des
infections, des maladies auto-immunes, des néoplasies et certains médicaments suggeére une
hypersensibilité inhabituelle, probablement médiée par des cytokines, entrainant ensuite une

infiltration de neutrophiles activés, vraisemblablement par I'interleukine IL-1.

La présence d’auto-anticorps circulants, de cytokines, de cellules dendritiques dermiques,
de sérotypes HLA, de complexes immuns et de mécanismes leucotactiques a été suggérée comme
contribuant a la pathogenese de ce syndrome. La présence d’IL-1, d’IL-2 et d’IFN-y, mais non
d’IL-4, suggére que les lymphocytes T auxiliaires de type 1 (Th1) pourraient jouer un réle dans la

pathogenese des formes idiopathiques de ce syndrome.

Les marqueurs cellulaires inflammatoires, tels que CD3, CD163, la myéloperoxydase, les
métalloprotéinases et les facteurs de croissance de I’endothélium vasculaire, présentent des
valeurs significativement plus élevées dans la peau lésée des patients atteints du SS,
comparativement aux individus non atteints ou aux patients souffrant d’autres dermatoses

neutrophiliques.
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Dans le SS associé a une malignité, la théorie la plus acceptée quant au mécanisme
pathogénique repose sur une surproduction et une régulation anormale des cytokines
inflammatoires telles que I'lL-1, I'lL-3, I'lL-6, I'lL-8, le G-CSF et le GM-CSF. Cette théorie est
appuyée par des cas ou des patients atteints du SS ont recu du G-CSF/GM-CSF, de I'interféron-y

ou I’ATRA, et ont ensuite développé le syndrome.?

V. Diagnostic :

1. Formes Cliniques :

1.1. Forme typique :
Le SS débute brutalement, parfois annoncé par des prodromes non spécifiques évoquant

une virose oto-rhino-laryngologique.

La fievre est le symptome le plus fréquent chez les patients atteints du SS. Elle peut parfois

précéder I’apparition des lésions cutanées de plusieurs jours, voire de plusieurs semaines.

Les lésions cutanées du SS sont douloureuses, érythémateuses et de type papuleux ou
nodulaire. Elles peuvent confluer et évoluer pour former des plaques sur une période de quelques

jours a quelques semaines.!0

Figure 22: Aspect typigue du syndrome de Sweet : plague surélevée au relief irrégulier.
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2.

Figure 23: Plaque papuleuse inflammatoire dans un SS

Ces plaques ne sont pas prurigineuses le plus souvent, mais sensibles ou douloureuses.
Leur taille est variable, généralement inférieure a trois centimétres. Elles prédominent a la partie
haute du corps : visage (Fig. 24), cou, et membres supérieurs (Fig.25), avec atteinte des mains

(dos des mains et paumes) (Fig.26) mais peuvent atteindre tout le tégument. 1

Figure 24:

Figure 25: Syndrome de Sweet siégeant au niveau des membres supérieurs.
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Figure 26: Lésions du syndrome de Sweet siégeant au niveau des mains.

Aux membres inférieurs, elles se manifestent souvent sous l’aspect de nodules

dermohypodermiques simulant un érythéme noueux. (Fig. 27)

Figure 27: Lésions du SS siégeant au niveau des membres inférieurs.
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Les manifestations extra—-cutanées sont trés fréquentes, sous forme d’une fievre élevée
(39-40 °C) et d’une AEG, d’allure pseudo-grippale ou pseudo-septicémique, avec signes ORL non
spécifiques, conjonctivite, myalgies, arthralgies voire arthrites inflammatoires. D’autres

manifestations, comme une infiltration pulmonaire, sont plus rares. !

1.2. Forme atypique:
Les lésions sont parfois moins typiques ; soit par leur présentation clinique, leur
localisation ou leur évolution ; se manifestant par des plaques érythémato-pustuleuses ou par des

pustules isolées.

Les plaques érythémateuses peuvent se couvrir de bulles (Fig.28), le plus souvent

hémorragiques.

Figure 28: Bulle couvrant une plague érythémateuse.

Elles peuvent devenir franchement nécrotiques et s’ulcérer, simulant un pyoderma

gangrenosum.

De nombreuses formes atypiques ont été décrites, qui sont souvent des formes de passage
avec d’autres DN : formes circinées, vésiculo-pustuleuses, hémorragiques, ulcérées ; Le caractére
circiné de certaines plaques, plus marquées en périphérie, ne doit pas en imposer pour un

érythéme polymorphe.
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Figure 29: : SS atypique lésions circinées

Dans certains cas, I'atteinte se présente sous I’aspect d’un vaste placard érythémato-

violacé cedémateux et infiltré évoquant une cellulite infectieuse.

Ces formes sont volontiers localisées au visage, mais peuvent également apparaitre au

niveau du dos de la main (Fig.20)

Figure 30: Placard érythématoviolacé au niveau du dos de la main.

1.3. Manifestations extra-cutanées

Les manifestations extra-cutanées du SS peuvent affecter non seulement les muqueuses
des yeux et de la bouche, mais aussi les os, le systeme nerveux central, les reins, les intestins, le
foie, le cceur, les bronches et les poumons, les muscles et la rate. L'atteinte de la muqueuse buccale
se présente le plus souvent sous forme d'ulcéres chez les patients atteints du SS ayant des troubles

hématologiques.

48



Syndrome de Sweet et cancer :
Expérience du service de dermatologie a I’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech

Comme pour les manifestations extra-cutanées du SS dans d'autres localisations, les
[ésions buccales se résolvent généralement apres l'initiation d'un traitement par corticostéroides

systémiques.12

2. Diagnostic Paraclinique :

2.1. Biopsie cutanée :

L’examen histopathologique est la clé du diagnostic.

Un infiltrat constitué de cellules mononucléées et de nombreux neutrophiles avec
«leucocytoclasie », une vasodilatation marquée et un gonflement de I'endothélium vasculaire avec
une extravasation modérée d'érythrocytes, ainsi qu'un cedeme marqué du derme supérieur
conduisant fréquemment a la formation de vésicules ou de bulles, sont les principales
caractéristiques. Les cellules inflammatoires montrent un infiltrat en bande tout au long du derme
papillaire. Les infiltrats mononucléés périvasculaires peuvent affecter le derme profond et le tissu

sous—cutané dans certains cas.

Les microthrombis intravasculaires et la destruction étendue des parois vasculaires ne sont
pas des caractéristiques du SS. Aux stades plus avancés, les histiocytes et les lymphocytes

accompagnés de leucocytoclasie prédominent dans l'infiltrat. 2

Par ailleurs, plusieurs variantes histopathologiques du Syndrome de Sweet ont été

décrites selon la nature cellulaire de I'infiltrat et sa localisation.

e Laforme classique, la plus fréquente, est caractérisée par un infiltrat dense de
neutrophiles matures siégeant principalement dans le derme papillaire et le derme
moyen, associé a un cedeme marqué du derme papillaire et a une leucocytoclasie, sans
véritable vascularite.

e La forme histiocytoide se distingue par un infiltrat composé majoritairement de cellules
mononucléées a aspect histiocytaire, correspondant en réalité a des neutrophiles
immatures (précurseurs myéloides), souvent positifs pour la myélopéroxydase en

immunohistochimie.
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e Enfin, la forme subcutanée se caractérise par une atteinte prédominante de I’hypoderme,
réalisant une panniculite neutrophilique pouvant intéresser les septas ou les lobules du

tissu adipeux.

Ces différentes formes représentent des expressions histologiques variées d’un méme

processus inflammatoire neutrophilique.

Figure 31: Image histologigue montrant une forme classique du SS
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Figure 32: Image histologigue montrant une forme histiocytoide du SS : infiltration de cellules

mononuclées positives pour la MPO
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2.2. Examens biologiques :

Les anomalies biologiques les plus constantes chez les patients atteints du SS sont une
hyperleucocytose périphérique avec neutrophilie et une vitesse de sédimentation des érythrocytes
élevée. Cependant, une hyperleucocytose n'est pas toujours observée chez tous les patients avec
un SS confirmé par biopsie. Par exemple, certains des patients présentant un SS associé a une
malignité peuvent avoir soit une anémie, une neutropénie, et/ou des anomalies du nombre de

plaguettes.

Des anomalies a I'ECBU (hématurie et protéinurie) peuvent étre observées chez les patients

présentant une atteinte rénale liée a la dermatose.

Une élévation des enzymes hépatiques sériques peut étre présente chez les patients

présentant une atteinte hépatique associée au SS.13

3. Diagnostic positif :

Les criteres diagnostique du SS ont été proposés par Su and Liu en 1986" puis modifiés par
von den Driesch et al2 comportant 2 criteres majeurs et 4 criteres mineurs ; 2 critéres majeurs et

2 mineurs sont nécessaires pour retenir le diagnostic positif du SS.
Criteres majeurs :

e Apparition brutale de lésions cutanées typiques : plagques ou nodules érythémateux,

douloureux ou sensibles, parfois avec vésicules/pustules.

e Infiltrat dermique neutrophilique prédominant a [I’histologie sans vascularite

leucocytoclasique.
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Critéres mineurs :

e Associations ou déclencheurs cliniques :

o Infection récente (respiratoire/Gl/vaccination),
o Maladie inflammatoire chronique,

o Maladie hématologique ou solide,

o Grossesse,

o Médicaments potentiellement déclenchants.

o Fievre (>38 °C) et signes généraux.

o Biomarqueurs inflammatoires ou hématologiques (au moins trois sur quatre) :
o VS >20 mm/h,

o CRP élevée,

o Hyperleucocytose >8 000/ mms3,

o Neutrophiles circulants >70 %.

e Excellente réponse aux corticostéroides systémiques ou potassium iodide.

Tableau VI: Les critéres diagnostiques du SS modifiés selon Von den Driesch

Major criteria

1. Abrupt onset of tender or painful erythematous
plagues or nodules occasionally with vesicles,
pustules or bullae

2. Predominantly neutrophilic infiltration in the
dermis without leukocytoclastic vasculitis

Minor criteria

1. Preceded by a nonspecific respiratory or
gastrointestinal tract infection or vaccination or
associated with:

@ Inflammatory diseases such as chronic
autoimmune disorders, infections

® Hemoproliferative disorders or solid
malignant tumors

e Pregnancy

2. Accompanied by periods of general malaise and
fever (>38° C)

3. Laboratory values during onset: ESR >20 mm;
C-reactive protein positive; segmented-nuclear
neutrophils and stabs >>70% in peripheral blood
smear; leukocytosis >8000 (three of four of these
values necessary)

4. Excellent response to treatrnent with systemic
corticosteroids or potassium iodide

*Both major and two minor criteria are needed for diagnosis.
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4, Diagnostics différentiels :

4.1. Erythéme polymorphe :

L'érythéme polymorphe peut cliniquement imiter les Iésions du SS précoce. Contrairement
a l'érythéme polymorphe, la distribution asymétrique des lésions cutanées, l'absence typique
d'atteinte des muqueuses buccales et génitales, ainsi que I'extréme sensibilité des lésions sont

des caractéristiques morphologiques des Iésions précoces qui favorisent le diagnostic du SS14

Figure 33: Plaques d’érythéme polymorphe siégeant au niveau du dos des mains.

4.2. Erythéme noueux :

La distinction entre EN et SS peut étre difficile. Des liens étroits unissent en effet ces deux

dermatoses.

Les formes profondes, dermohypodermiques pures de SS existent, et simulent un EN.

Elles lui ressemblent cliniquement et se traduisent histologiquement par une infiltration

plus ou moins massive de neutrophiles au sein de I’hypoderme.
Il faut, donc, toujours penser au SS devant tout EN atypique des membres inférieurs.

L'apparition simultanée d’EN et de SS a été de plus en plus rapportée, et les deux semblent
étre des dermatoses réactives présentant des caractéristiques cliniques et histopathologiques qui

se chevauchent.1>
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%!

Figure 34: Nouures inflammatoires diffuses.

4.3. Dermatoses infectieuses :

Certaines formes atypiques de SS peuvent poser des difficultés diagnostiques avec un
érysipeéle (fig.27) ou une cellulite infectieuse (fig. 28), en particulier lorsque I’atteinte est faciale et

que le SS est associé a une leucémie.

Figure 35: Erysipéle du membre inférieur.
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Figure 36: cellulite infectieuse du visage.

4.4. Syndrome des impasses digestives :

Les éruptions papulo-pustuleuses fébriles qui accompagnent les syndromes d’impasse

digestive post-chirurgicaux peuvent étre indifférenciables d’un SS.

Les deux montrent un aspect histologique similaire de neutrophilie et de leucocytoclasie

sans destruction des vaisseaux!'6

Le contexte clinique, I’atteinte vasculaire, la réponse au traitement antibiotique peuvent

aider au diagnostic.

4.5. Maladie de Behcet :

Les signes cliniques sont similaires dans les deux maladies. Les Iésions ressemblant a un
EN, les lésions papulo-pustuleuses et les éruptions acnéiformes, fréquemment observées dans la
maladie de Behcet, ont également été décrites dans le SS. La pathergie, qui est I'un des critéres
diagnostiques de la maladie de Behcet, a également été observée dans le SS. L'arthralgie et

I'arthrite sont courantes dans la maladie de Behcget.!?

Cette figure montre les manifestations cliniques de la maladie de behcet!8
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(A) Oral aphthous lesion (B) Genital ulceration (arrow) and scar (arrow head) (C) Erythema nodusum (D)
Pustular lesion (E) Uveitis in a patient with Behcet's disease (F) Difference in diameter between extremities
suggesting deep vein thrombosis in a patient with Behget's disease.

Figure 37: Manifestations de la maladie de Behcet.

Le International Study Group a posé des criteres pour le diagnostic de la maladie de

behcet!9

4.6. Critére majeur :

e Aphtose buccale récidivante : au moins 3 poussées sur une période de Tan

4.7. Critéres mineurs :

e Aphtose génitale récidivante
e Atteinte oculaire : Uvéite antérieure ou postérieure vascularite rétinienne

e Manifestations cutanées : érytheme noueux pseudo-folliculite, lésions papulopustuleuses

acnéiformes en dehors de la période pubertaire et en dehors de tout traitement corticoide

e  Positivité de l'intradermoréaction a l'eau
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Le diagnostic positif est retenu si présence d’1 critére majeur avec 2 critéres mineurs.

Table 1. International Study Group Criteria for the Diagnosis of Behget's Disease’

Recurrent oral ulceration Minor aphthous, major aphthous, or herpetiform ulceration observed by
physician or patient that recurred at least 3 times in one 12-month period

Plus 2 of the following criteria:
Recurrent genital ulceration Aphthous ulceration or scarring observed by physician or patient

Eye lesions Anterior uveitis, posterior uveitis, or cells in vitreous on slit lamp examination;
or retinal vasculitis observed by ophthalmologist

Cutaneous lesions Erythema nodosum observed by physician or patient, pseudofolliculitis or
papulopustular lesions; or acneiform nodules observed by physician in
postadolescent patients not receiving corticosteroid treatment

Positive pathergy test Read by physician at 24-48 hr

Findings applicable only in absence of other clinical explanations.

Tableau VII: Les critéres diagnostiques de la maladie de Behcet

La maladie de Behcet peut présenter des similitudes cliniques avec le SS.
Les caractéristiques typiques de la maladie de Behcet (aphtes génitaux, uvéite récidivante,
thrombophlébite superficielle, atteinte du systeme nerveux central, antécédents familiaux de la

maladie, chronicité et profil HLA distinct) constituent des criteres permettant de les différencier.2

4.8. Les autres dermatoses neutrophiliques :

Le SS, le pyoderma gangrenosum et la dermatoses pustuleuse subcornéenne sont des
dermatoses neutrophiles - des affections caractérisées par un infiltrat inflammatoire composé de
leucocytes polymorphonucléaires matures. Les neutrophiles sont généralement localisés dans le
derme dans le SS et le pyoderma gangrenosum ; cependant, dans la dermatose pustuleuse

subcornéenne, ils se trouvent dans les couches supérieures de I'épiderme20

Etant donné que ces dermatoses neutrophiliques partagent non seulement le méme type
de cellule inflammatoire, mais aussi des maladies systémiques associées similaires, il n'est pas
surprenant que le développement simultané ou séquentiel de ces dermatoses neutrophiles ait été

observé chez un méme individu.20
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Ce tableau présente les différents diagnostics différentiels du SS2

Cliniques

Histologiques

Erythéme acral

Réaction d’hypersensibilité a 'Azathioprine

Lépre

Bactériémie

Leukemia cutis

Maladie de Behget
Vascularite leucocytoclasique
Erythema elevatum diutinum
Syndrome Bowel- Bypass
Lupus érythémateux

Cellulite

Lymphangite

Chlorome

Lymphome

Métastase cutanée
Panniculite

Hidradenite neutrophilique eccrine
Syndrome de Candle
Périarthrite noueuse
Dermatomyosite

Pyoderma gangrenosum
Eruptions médicamenteuses
Syndrome de Schnitzler
Erythema multiforme

Syphilis

Erythéme noueux

Mycosis fongoide

Fievre familiale méditerranéenne

Abcés/cellulite

Réaction aux piqures
d'insectes

Syndrome Bowel- Bypass

Vascularite
leucocytoclasique

Pyoderma gangrenosum

Dermatite rhumatoide
neutrophilique

Erythema elevatum diutinum
Panniculites lobulaires
Leukemia cutis

Granulome facial

Dermatose neutrophilique
urticarienne

Hydradénite eccrine
neutrophilique

Thrombophlébite
Tuberculose
Urticaire
Granulome facial
Exanthéme viral

Tableau VIII: Diagnostics différentiels cliniques et histologiques du SS.

VI. Associations pathologigues :

Le SS peut étre subdivisé en quatre grands groupes : classique/idiopathique, para-

inflammatoire, paranéoplasique, ainsi que son apparition pendant la grossesse.2

Il n’est guére possible de donner des pourcentages précis sur les diverses maladies qui

sont rapportées en association au SS.
e Les syndromes de Sweet paranéoplasiques,

Les syndromes paranéoplasiques sont des affections cliniques liées a des tumeurs
primaires ou métastatiques, mais qui ne sont pas directement attribuées aux effets physiques de
ces néoplasies. lls peuvent survenir simultanément ou précéder le cancer, et le traitement de la

néoplasie mene généralement a leur résolution.2!
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Le diagnostic du SS chez les patients ayant déja une néoplasie doit étre rapidement évalué
en raison de la possibilité de maladie persistante, récurrente ou métastatique.

Par conséquent, le SS peut constituer un signe d'alerte pour la détection de néoplasmes
non diagnostiqués. Les signes cutanés offrent aux médecins une occasion de détecter et de traiter
un cancer incipien.2!

Dans une étude rétrospective faite chez des patients atteints du SS a I'Université de
Pennsylvanie de 2005 a 2015, la malignité a été identifiée chez 67 % des patients, ce qui est
supérieur a la plage de 1 % a 35 % rapportée dans des revues antérieures portant sur des
échantillons comparables. Les malignités hématologiques ont été observées chez 82 % des
patients, tandis que les malignités solides ont concerné 18 % des cas. La malignité la plus fréquente
était la LAM (chez 43 % des patients), suivie par le SMD (chez 18 %).22

Les formes néoplasiques récidivent dans deux tiers des cas ce qui doit faire rechercher une
rechute du cancer.

Le SS associé aux hémopathies peut apparaitre dans 3 situations :

e Paranéoplasique satellite de I’hémopathie ; les lésions cutanées étant indemnes
d’infiltration tumorale et souvent précédant I’apparition ou la rechute de I’hémopathie.
e Secondaire aux médicaments administrés lors du traitement de [I’hémopathie

(antitumoraux, G-CSF, antibiotiques).

e En association concomitante avec une atteinte cutanée tumorale spécifique de

I’hémopathie (leukemia cutis).

e Les tumeurs solides sont le plus souvent génito-urinaires, mammaires ou digestives ; il
faut donc suggérer un bilan minimal, afin de diagnostiquer la tumeur, comprenant :

e Une mammographie et un FCV pour la femme.

e Un PSA pour I'homme.

e Une échographie abdominale et une radiographie des poumons pour les deux sexes.
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e Les syndromes de Sweet para-inflammatoires,
Le SS peut également survenir en association avec plusieurs maladies inflammatoires et
auto-immunes. Celles—ci incluent les MICI (colite ulcéreuse ou maladie de Crohn), la polyarthrite
rhumatoide, le lupus systémique, le syndrome de Sjogren, la thyroidite de Hashimoto, la maladie

de Behcet et la dermatomyosite.23

e Syndrome de Sweet associé a la maladie de Behcet :

Il y a eu plusieurs rapports faisant preuve d'une association entre le SS et la maladie de
Behcet ; certaines manifestations se chevauchent entre les deux : les ulcérations orales, I'atteinte
oculaire et articulaire, les lésions de type érythéme noueux, les lésions papulo-pustuleuses et les
éruptions acnéiformes.

Le département de médecine interne a I’hdpital militaire OUED DAHAB a Agadir a publié -
en 2023- une étude du cas d’'une femme de 43 ans suivie pour une maladie de Behcet depuis
2005, qui a présenté brutalement des plaques cutanées douloureuses fébriles des membres
supérieurs apres I'arrét du traitement par colchicine. Le bilan clinique et biologique montrait une
fievre, un syndrome inflammatoire et une neutrophilie, et la biopsie cutanée révélait un infiltrat
dermique riche en neutrophiles sans vascularite, compatible avec un syndrome de Sweet. Le
diagnostic d’association entre syndrome de Sweet et maladie de Behcet a été retenu. La reprise de
la colchicine associée a une corticothérapie systémique a permis une évolution rapidement

favorable.24

Figure 38: Iésions circinées au niveau de I’avant-bras et de la face dorsale de la main avec leur

coupe histologigue
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Cho et al.25 ont rapporté six cas, il s’agit de formes de la maladie de Behcet présentant des

symptomes ressemblant a ceux du SS;

Mizoguchi et al.26 ont réalisé des typages des antigénes leucocytaires humains (HLA) chez
des patients atteints du SS et de la maladie de Behcet, et ont constaté qu'il s'agissait de maladies
génétiquement distinctes. Les patients atteints de la maladie de Behcet avaient une fréquence plus
élevée de HLA-B51 et HLA-DQw3, tandis que la fréquence de HLA-Bw54 était significativement

plus élevée chez les patients atteints du SS.

F. Wu, X. Luo, G. Yuan?2? ont rapporté un cas de SS associé a la maladie de Behcet, c’est une
femme chinoise de 42 ans qui souffrait depuis trois ans d'ulcéres buccaux et génitaux qui étaient
en rémission depuis deux mois, mais qui ont réapparu peu de temps aprés l'éruption ;elle

répondait a la fois aux criteres du syndrome de Sweet et a ceux de la maladie de Behcet .

e Syndrome de Sweet associé aux MICI :

Une étude de cas a été faite en 2024 en ltalie, a I'université de Bologne, a propos de deux
patientes atteintes de SS lié a la colite ulcéreuse, il s’agit de 2 femmes agées de 49 et 55 ans
souffrant de colites ulcéreuses mises sous infliximab en raison d’une poussée aigue de leur
maladie, mais aprés la phase d'induction, elles ont développé des lésions cutanées dont les
biopsies ont permis de retenir le diagnostic du SS

Al

Figure 39: Papules et pustules observées a l'université de Bologne
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Les lésions cutanées ont disparu aprés un traitement par stéroides systémiques, mais sont
réapparues lors de la régression de la dose de stéroides. C'est pourquoi on a décidé de commencer
un traitement par ustekinumab, un anticorps monoclonal anti-IL12/23 approuvé pour le
traitement des maladies cutanées et intestinales. Les deux patientes ont obtenu une rémission

clinique sans stéroides.28

Une revue systématique faite en 202129 a montré que le SS peut survenir aussi bien dans
la MC que dans la RCH, et qu’il peut révéler une MICI a un stade précoce, le plus souvent lors d’une
maladie active mais non avancée. Ainsi, la survenue d’un SS justifie une évaluation ou une
réévaluation de I'activité de la MICI, surtout en présence de symptomes digestifs. Dans la plus
grande cohorte de SS associé a une MICI, les patients exposés récemment a I’azathioprine
présentaient un profil particulier avec une amélioration rapide apres réduction de la dose, d’ou la
nécessité de distinguer un SS secondaire a une MICI ou a I’azathioprine, car la poursuite ou la
réintroduction de ce traitement est associée a un risque élevé de récidive. Les corticoides restent
le traitement de référence du SS, mais les biothérapies peuvent étre efficaces lorsqu’un SS et une

MICI active coexistent.

e Syndrome de Sweet associé au lupus :

Une étude faite en 2011 au service de rhumatologie a I'université de la Californie, San
Francisco39, a rapporté I'association rare entre le SS et LES, a travers la description du cas d’une
patiente de 26 ans, sans antécédents, présentant depuis 9 jours un syndrome fébrile avec myalgies
et sueurs nocturnes, associé secondairement a I'apparition de nodules cutanés érythémateux
douloureux diffus (figure 39) ; le bilan biologique montre un syndrome inflammatoire important,
une anémie, un test de Coombs positif et des auto-anticorps (AAN élevés, anti-Sm et anti-RNP)

positifs. La biopsie cutanée a confirmé le diagnostic du SS.

La patiente a été traitée par prednisone (40 mg) et hydroxychloroquine (400 mg) avec une

amélioration spectaculaire. La dapsone a été ajoutée ensuite pour réduire les corticoides.
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,

Figure 40: Lésions érythémateuses et nodules chez une patiente atteinte de SS associé a un LED

Le cas d’une femme de 65ans suivie pour LED a été rapporté en 201831, ayant présenté
une fieévre, un rash cutané au niveau de son thorax, les données biologies et histologiques étaient
en faveur d’un SS, elle a été mise sous corticothérapie systémique 60mg pendant 7jours avec une

résolution de la symptomatologie clinique.

e Syndrome de Sweet associé au syndrome de Gougerot-Sjégren :

En 2019, le cas d’une patiente caucasienne de 72 ans atteinte d'un syndrome de Sjogren
primaire a début précoce mais présentant une faible activité de la maladie ayant présenté
brutalement des lésions cutanées érythémateuses nodulaires et papuleuses douloureuses aprés
deux semaines de traitement par 400 mg d'hydroxychloroquine. Un examen histologique a révélé
un infiltrat diffus de neutrophiles matures dans le derme papillaire, sans vascularite. Aprés un
traitement par 25 mg/jour de prednisone et l'arrét de I'HCQ, les manifestations cutanées ont
disparu. Lorsque la prednisone a été définitivement arrétée, les manifestations du syndrome de
Sjogren primaire se sont aggravées et un traitement par 200 mg d'HCQ a été réintroduit. En
quelques jours, les mémes lésions cutanées sont réapparues. L'arrét de I'HCQ et un nouveau cycle
de prednisone ont entrainé leur disparition définitive. D'apres une revue de la littérature, il s'agit

du premier rapport faisant état de cette association.32
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e Syndrome de Sweet associé a la thyroidite de Hashimoto:

Une revue de la littérature a été faite en 2020 a Minenesota33 a propos de I’association
entre ces deux pathologies, cing cas de coexistence entre la thyroidite de Hashimoto et le SS ont
été rapportés dans la littérature34-38, lls concernaient exclusivement des femmes présentant des
l[ésions cutanées typiques et, dans la majorité des cas, une fievre associée. La dysthyroidie a le
plus souvent été découverte de maniere fortuite aprés 'apparition des manifestations cutanées,
sans signes cliniques évocateurs initiaux, suggérant parfois une relation temporelle entre le SS et
le développement de I'HT. Le stade de la dysthyroidie variait de formes subcliniques a des
hypothyroidies ou hyperthyroidies manifestes, avec la présence d’un goitre dans la plupart des
cas. Une amélioration clinique et biologique sous corticothérapie a été observée dans au moins un
cas, avec disparition de la fievre, régression des Iésions cutanées et normalisation des parametres

thyroidiens.

On a également rapporté un cas atypique, c’est le premier patient de sexe masculin
présentant une association entre les deux étiologies, sans fievre, avec une découverte fortuite
d’une dysthyroidie aprés les manifestations cutanées. La présentation clinique est comparable aux
cas antérieurs, suggérant un lien potentiel entre les deux pathologies malgré des stades
thyroidiens variables. Les auteurs recommandent un dépistage systématique de la fonction
thyroidienne et des anticorps anti-TPO chez les patients atteints de SS, et évoquent I’hypothese
d’un mécanisme physiopathologique commun pouvant justifier une stratégie thérapeutique

partagée, notamment aux stades précoces de I’Hashimoto.

Le patient a été mis sous corticothérapie orale, locale et traitement substitutif en

l[évothyroxine, avec une bonne amélioration.
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Figure 41: Nodules cutanés au niveau de la face dorsal des 2 mains avant puis 1 semaine aprées

introduction du traitement

e Les syndromes de Sweet post-infectieux :

Bien que le SS soit lui-méme une dermatose non infectieuse, plusieurs infections ont été
rapportées comme déclencheurs ou survenant simultanément avec le SS. Une étude thailandaise
de 2020 sur 88 patients atteints d'infections par mycobactéries non tuberculeuses (MNT) a
rapporté une prévalence du SS de 3,4 %, concluant que le SS est la dermatoses réactive la plus
courante dans les infections par MNT39. L'incidence du SS dans d'autres infections bactériennes
est moins bien caractérisée, bien que le SS ait été rapporté dans le cadre d'infections par
Burkholderia pseudomallef®, Erysipelothrix rhusiopathiae®', Mycobacterium tuberculosis*?, et
Treponema pallidum?3.44. Les virus ont également été associés au SS, le virus de I'hépatite C45, le
virus de l'immunodéficience humaine (VIH)46:47, et le coronavirus du syndrome respiratoire aigu

sévere 2 (SARS-CoV-2)4849 ayant récemment été identifiés comme des agents responsables.

Le SS dans le cadre d'infections fongiques a également été décrit. Dans une étude
brésilienne portant sur 342 patients atteints de sporotrichose, 10 patients ont développé un SS59;
la coccidioidomycose>! et I'histoplasmose 52 ont également été rapportées comme des

déclencheurs fongiques.

Le SS dans le contexte d'infections parasitaires semble étre moins fréquent, bien que des

cas aient été rapportés dans le cadre de la toxoplasmoses3 et de I'entérobiases4.
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e Les syndromes de Sweet médicamenteux, ou on distingue les éruptions dues aux facteurs

de croissance, et celles correspondant a une toxidermie.
Les cas de SS induits par un médicament sont peu nombreux.

De nombreux médicaments peuvent étre associés au SS avec des critéres d’imputabilité
parfois incertains. Le plus souvent, il s’agit du Granulocyte Colony Stimulating Factor (G-CSF).
D’autres médicaments utilisés en hématologie et en oncologie tels que des médicaments
immunomodulateurs ou des agents antinéoplasiques peuvent également induire un SS. Le tableau

4 résume les critéres nécessaires au diagnostic de SS induit par un médicament.

Les deux criteres majeurs pour diagnostiquer le SS classique, mais seulement un des quatre
criteres mineurs (fievre supérieure a 38°C), sont applicables a la variante induite par des
médicament.

Par conséquent, nous proposons deux nouveaux critéres pour le diagnostic du SS induit
par des médicaments : (1) une relation temporelle entre I'administration du médicament et la

présentation clinique (critére D) et (2) une relation temporelle entre I'arrét du médicament et la

résolution de la maladie.5>

Tableau IX: Les critéres diagnostiques du syndrome de Sweet médicamenteux

Table I. Diagnostic criteria for classic Sweet’s syndrome versus drug-induced Sweet’s syndrome

Classic* ] Drug-induced?

(1) Abrupt onset of painful erythematous plagues or (A) Abrupt onset of painful erythematous plaques or
nodules nodules

(2) Histopathologic evidence of a dense neutrophilic (B) Histopathologic evidence of a dense neutrophilic
infiltrate without evidence of leukocytoclastic vas- infiltrate without evidence of leukocytoclastic vas-
culitis culitis

(3) Pyrexia >38° C (C) Pyrexia >38° C

{(#) Association with an underlying hemoproliferative (D) Temporat relationship between drug ingestion and
disorder, inflammatory disease, or solid tumor, OR clinical presentation, OR temporally-related recur-
preceded by an upper respiratory or gastrointestinal rence after oral rechallenge
infection

(5) Excellent rasponse to treatment with systemic cor- (E) Temporally-related resolution of lesions after drug
ticosteroids or potassium jodide withdrawal or treatment with systemic corticoster-

oids

(6) Abnormal laboratory values ai presentation (three
of four): erythrocyte sedimentation rate >20 mm/
hr; positive C-reactive protein; >8,000 leukocytes;
>70% neutrophils

*The presence of both major criteria (1 and 2), and two of the four minor eriteria (3, 4, 5, and 6) is required in order 1o establish the diagnosis of
classic Sweet's syndrome.!
+All five criteria (A, B, C, D, and E) are required for the diagnosis of drug-induced Sweet's syndrome.
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Les cing criteres doivent étre présents pour poser le diagnostic de SS médicamenteux.

Une étude faite a chicago en 2019 a propos d’une femme de 38ans diagnostiquée de SS
induit par des médicaments pris pour traiter une infection urinaire: céphalexine pendant 5 jours,
ciprofloxacine pendant 3 jours, et enfin de triméthoprime-sulfaméthoxazole (TMP-SMX), qu'elle a
commencé 6 jours avant l'apparition de ses symptdomes, les photos ci-dessous montrent les

lésions cutanées qu’elle avait présentées.>6

-

Figure 42: Syndrome de Sweet induit par le TMP-SMX

Une autre étude faite en Portugal en 2011 a propos d’une femme de 51 ans, ayant présenté
des lésions cutanées multiples et douloureuses. Deux jours avant |'éruption, un traitement a
I'aceclofénac 100 mg toutes les 8 heures avait été commencé pour des douleurs lombaires. Le

diagnostic de SS a été retenu et résolu aprés arrét de I’aceclofénac et début de la corticothérapies?

Figure 43: Syndrome de Sweet induit par I'aceclofénac
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Tableau X: Médicaments inducteurs du SS

Classes thérapeutiques

Médicaments

Antibiotiques

Minocycline
Nitrofurantoine
Norfloxacine

Ofloxacine
Quinupristin/dalfopristin

Trimethoprime-sulfamethoxazole>>

Antiépiléptiques

Carbemazepine Diazepam

Antirétroviaux Abacavir
Antihypertenseurs Hydralazine
Bortezomib

Antinéoplasiques

Imatinib mesylate

Lenalidomide

Antipsychotiques

Clozapine

Hormone anti thyroidienne de synthese

Propylthiouracile

Facteur de croissance

Granulocyte-Colony Stimulating Factor
Granulocyte-Macrophage-Colony
Stimulating Factor

Pegfilgrastim

Contraceptifs>8

Levonorgestrel/ethinylestradiol

Levonorgestrel-Dispositif intra utérin (Mirena)

Diurétiques Furosemide

Célécoxib
AINS

Diclofénac

Acide tout-trans-rétinoique (trétinoine)
Rétinoides

Acide 13-cis-rétinoique (isotrétinoine)
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e Les syndromes de Sweet « classiques » ou idiopathiques

Nous avons défini le SS classique comme se produisant sans malignité associée ni
médicament. Cette catégorie comprenait les cas idiopathiques ainsi que ceux associés a des

troubles inflammatoires ou infectieux.2?

Cette forme idiopathique guérit en général sans séquelles, mais récidive dans un tiers des

cas.
e Le SS gravidique :

Une recherche menée sur PubMed, EMBASE et Web of Science Core Collection a été réalisée

en 2024 pour examiner tous les cas rapportés de SS associé a la grossesse.

Un total de 33 épisodes parmi 30 patientes a été identifié, la majorité des cas (54,5 %)
survenant au cours du deuxiéme trimestre. Parmi les 30 patientes, les lésions cutanées affectaient
le plus souvent la téte et le cou (73,3 %), avec une implication rare des muqueuses orales ou
oculaires. L’hyperleucocytose était le signe de laboratoire le plus fréquemment observé, rapportée
dans 96,7 % des cas, avec une prédominance de neutrophiles observée dans 70,0 %. Le diagnostic
a été confirmé pour toutes les patientes avec des résultats pathognomoniques des biopsies

cutanées.

Parmi les 27 cas détaillant le traitement, les corticostéroides systémiques étaient le plus
souvent utilisés (19 cas), suivis de la gestion conservatrice (sept cas) et du dapsone (un cas). La
patiente traitée par dapsone et 15 des 19 patientes traitées par stéroides ont connu une résolution
des symptomes, mais des stratégies de gestion supplémentaires ont été nécessaires pour les

quatre autres patientes.

Une résolution spontanée est survenue pendant la grossesse chez six des sept patientes
traitées de maniére conservatrice, une patiente ayant fait une fausse couche spontanée peu apres
I'apparition des lésions cutanées a 10 semaines de grossesse. Aucun décés maternel associé n'a

été rapporté.
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Les complications obstétricales du SS associé a la grossesse comprenaient de
I'endomyométrite, des abces placentaires stériles et une nécrose de la paroi abdominale. La
naissance d'enfants en bonne santé a eu lieu dans 24 des 25 cas ayant présenté un résultat feetal,

y compris deux nourrissons qui ont été délivrés prématurément pour des raisons médicales.>9

Le Tableau ci-dessous indique quelles sont, parmi les nombreuses associations décrites a

des syndromes de Sweet, celles qui sont considérées comme significatives.

Tableau XI: Les maladies associées au SS d’aprés Cohen et Kurzrock

Associations considérées comme établies
Cancers
Hémopathics malignes (Je plus souvent lcucémics aigués myéloblasti-
ques)
Tumeurs solides (carcinomes digestifs, mammaires, urogénitaux)

Infections:
Voies respiratoires supéricures (streptococcics)
Digestives (yersinioscs)

Colopathies inflammatoires :
Maladic de Crohn
Colite ulcéreuse

Médicaments
G-CSF

Grossesse
Associations possibles

Maladie de Behget

Erythéme noucux

Polyarthrite rhumatoide

Sarcoidose

Maladie de Basedow, thyroidite de Hashimoto
Associations incertaines

Plusicurs dizaines d'obscervations ponctuclles des maladies les plus
diverses, actucllement considérées comme anccdotiques.
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Tableau XIlI: les différentes formes clinigues du syndrome de Sweet selon Cohen

Cuarr 1: Sweet's syndrome: clinical forms

Classical or idiopathic - Upper respiratory tract infection
- Gastro-intestinal infection
- Inflammatory bowel disease
- Pregnancy

Associated with malignancy The temporal relationship of the development of lesions
with the diagnosis of an unexpected malignancy or with
tUMOor recurrence

Drug-induced Antibiotics
- Nitrofurantoin
- Sulfamethoxazole / trimethoprim
- Minocycline
- Ofloxacin
- Quinupristin / dalfopristin
- Norfloxacin
Anticonvulsants
- Carbamazepine
- Diazepam
Antihypertensive
- Hydralazine
Antiretroviral
- Abacavir
Antipsychotic
- Clozapine
Contraceptives
- Estradiol / levonorgestrel
- Uterine levonorgestrel-releasing system
Antiinflammatory
- Diclofenac
- Celebicox
Antineoplastic
- Bortezomib
- Lenalidomide
- Imatinib mesylate
Cytokines
- Granulocyte colony-stimulating factor
- Macrophage colony-stimulating factor
Diuretics
- Furosemide
Anti-thyroid hormone
- Propylthiouracil
Retinoids
- Tretinoin

Fonte adaptada: Coben & Kurzrock,' Coben”
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VIl. Evolution :

Chez certains patients atteints du SS classique, les symptomes et les |ésions finissent par
se résorber sans aucune intervention thérapeutique. Cependant, les lésions peuvent persister
pendant plusieurs semaines a plusieurs mois. Le traitement efficace du cancer entraine parfois la

disparition de la dermatose associée chez les patients présentant un SS lié a une malignité.

De méme, une amélioration spontanée suivie d’une résolution du syndrome survient
généralement apres I'arrét du médicament responsable chez les patients atteints d’un SS induit
par un médicament. Chez certains patients présentant un SS associé a une amygdalite, a des
tumeurs solides ou a une insuffisance rénale, une intervention chirurgicale a permis la résolution

de la dermatose.

Le SS peut réapparaitre apres une rémission spontanée ou apres une résolution clinique
induite par un traitement. La durée de la rémission varie d’un épisode récurrent a I’autre. Chez les
patients atteints de cancer, les récidives du SS sont plus fréquentes. En effet, la réapparition de
symptomes et de lésions dermatologiques chez un patient en oncologie peut représenter un

syndrome paranéoplasique signalant le retour de la malignité précédemment traitée!3

VIIl. Traitement :

1. But :

e  Faire disparaitre la douleur et le prurit.
e Empécher la dispersion des Iésions et ’apparition d’autres.

e  Eviter les rechutes.
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2. Moyens :

On distingue les traitements de premiére et deuxiéme ligne'0

2.1. Traitements de premiére ligne :

Mécanisme d’action : inhibition du chimiotactisme des PNN.
e Corticothérapie générale

Elle est le « gold standard » de la prise en charge du syndrome de Sweet. Elle a un effet
spectaculaire et rapide avec amélioration de I’état général en quelques heures. Faisant méme
partie des criteres diagnostiques ; en regle générale, il existe une involution assez rapide des
symptomes et des lésions cutanées dés le début du traitement ; en 1 a 2 jours, les symptomes
commencent a s’améliorer. Les lésions cutanées commencent a régresser en 48 heures et leur

disparition compléte survient fréquemment en une semaine a dix jours.

Elle est souvent donnée a la posologie de 1 mg par Kg de poids corporel et par jour puis

diminuée de facon trés progressive jusqu’a 10 mg sur quatre a six semaines.

Chez certains patients, un traitement prolongé avec de faibles doses administrées un jour
sur deux (10 a 30 mg) ou quotidiennement pendant 2 a 3 mois peut étre nécessaire pour prévenir

les récidives.

Une thérapie par bolus (“pulse therapy”) de corticostéroides a également été utilisée avec
succes pour traiter le SS chez des patients dont la dermatose était réfractaire a d’autres traitements

ou récidivante apres une premiére réponse.

Le terme « pulse méthylprednisolone » désigne I’administration de bréves cures de doses
supra-pharmacologiques de succinate de méthylprednisolone sodique par voie intraveineuse
(jusqu’a 1000 mg dans une solution de dextrose a 5 %) perfusées sur une ou plusieurs heures. La

dose intraveineuse est répétée quotidiennement pendant 3 a 5 jours.
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Par la suite, un schéma de décroissance a faible dose d’un corticostéroide oral est instauré,

avec ou sans ajout concomitant ou séquentiel d’un autre immunosuppresseur.20

En plus du traitement systémique par corticoides, des schémas thérapeutiques topiques et

intra-lésionnels peuvent étre utilisés dans les formes cutanées limitées.60
e lodure de potassium :

L’iodure de potassium est plus efficace dans la vascularite et le SS associé a I’hypothyroidie.
L’iodure de potassium a également été utiliséé! dans le SS associé a des tumeurs solides, avec une
réponse favorable. Les patients traités par iodure de potassium présentent une amélioration en 48
heures et les lésions cutanées disparaissent en une semaine dans la plupart des cas. Dans certains

cas, le médicament a été arrété apres seulement 2 semaines sans récidive.

Il peut étre administré par voie orale sous forme de comprimés entéro-solubles de 300

mg, trois fois par jour (dose quotidienne de 900 mg).

En revanche, il n’est plus utilisé en raison des effets secondaires graves qu’il peut

provoquer, entre autres la toxicité digestive et les éruptions cutanées.
o Colchicine :

Plusieurs études ont montré que la colchicine, a la dose de 0,5 mg trois fois par jour, est
un agent efficace pour le traitement du SS. Un rapport décrivait vingt patients atteints de SS, dont

90 % ont répondu au traitement par colchicine au bout de 10 a 21 jours.62

2.2. Traitements de deuxiéme ligne :

Le Dapsone et la cyclosporine peuvent étre administrés en association ou non avec les

corticoides chez les patients ne répondant pas au traitement de premiére ligne.

La dose orale de cyclosporine®3 varie de 2 a 10 mg/kg/jour. Une réponse rapide (en une

semaine) est habituellement observée avec la cyclosporine.
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Cependant, la diminution progressive est difficile dans certains cas. Ainsi, pour les patients
recevant 10 mg/kg/jour, la dose doit étre réduite de 2 mg/kg/jour tous les 2 jours, puis arrétée

au 21e jour.

Le Dapsone a été utilisé en association avec les corticoides oraux. La dose orale initiale de

Dapsone varie de 100 a 200 mg par jour.

D’autres agents de seconde intention utilisés seuls incluent I'indométhacines4: 150 mg par
voie orale pendant 7 jours, suivis de 100 mg par voie orale pendant 14 jours, avec de bons
résultats ; elle peut étre une alternative thérapeutique a la corticothérapie orale notamment chez

les patients diabétiques, ayant une cardiopathie ou ostéoporotiques.

La Clofazimine a été utilisée chez des patients en échec de traitement par
méthylprednisolone pour un SS chronique ou récidivant, avec une « quasi-rémission compléte »
chez six patients. La Clofazimine était administrée a raison de 200 mg/jour pendant 4 semaines,

suivis de 4 semaines supplémentaires a 100 mg/jour.

D’autres médicaments systémiques rapportés dans des cas isolés se sont également
révélés efficaces pour traiter le SS, notamment : le Chlorambucil et la Cyclophosphamide, les
antimétabolites, les immunoglobulines, I'interféron-«, le facteur de nécrose tumorale et les agents

anti-angiogéniques tels que I'infliximab et la thalidomide.

2.3. Schéma thérapeutique :

On commence par la corticothérapie 0,5-1mg/kg/jour jusqu’a la disparition des signes
généraux et des lésions clinques, puis on débute la dégression progressive qui va durer plusieurs

mois a raison de 15mg tous les 15 jours.

Il faut toujours se méfier d’une dégression trop rapide, afin d’éviter I’effet rebond.
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IX. Discussion de nos résultats :

1. Caractéristigues des patients

1.1. Sex-ratio :
e Les études marocaines rapportent des sex-ratios (H/F) a 0,25 d’apres I’étude de BOUZIDI?
faite au CHU Hassan Il de fes et 0,74 selon I’étude de BENABBOU®S faite a I’h6pital Militaire

Moulay Ismail de Meknés.

e Les études tunisiennes rapportent des sex-ratios a 0,12 d’apres I'étude de MASMOUDI®66

faite au CHU Hédi Chaker a Sfax, 0,36 selon celle de CHELLYAG®7 faite a I’hopital La Rabta;

e Néanmoins, dans notre échantillon, la différence entre les sexes était modeste, avec une
prédominance masculine inattendue. Le contexte de référence de notre pratique, associé a
une population majoritairement militaire, pourrait expliquer en partie cette différence par
rapport aux rapports antérieurs. Nos données n’ont pas révélé de différences significatives

d’age ou de sexe entre les groupes avec et sans cancer.

Tableau XllI: Tableau comparatif entre différents pays selon le sexe ratio

Série Sexe ratio
CHU Hassan Il de fés (Maroc) 0,25
Hopital Militaire Moulay Ismail de Meknés (Maroc) 0,74
CHU Hédi Chaker, Sfax, Tunisie 0,12
Hopital La Rabta de Tunis, Tunisie 0,36
Données de la littérature Prédominance féminine
Notre série 1,35 prédominance masculine
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1.2. Répartition selon ’age :

Le SS peut apparaitre a n’importe quel age, bien que son incidence augmente au cours des

cinquiéme et septieme décennies®8.69,
- Au Maroc ; deux études ont été réalisées.

D’apres une étude rétrospective descriptive de 25 cas observés dans les services de
dermatologie et d'anatomie pathologique du centre hospitalier universitaire de Fés sur une période
de 5 ans ; I’age moyen était de 47 ans avec des extrémes allant de 11 a 75 ans’. Alors qu’il était
de 52ans avec des extrémes allant de 36 a 68ans dans une autre étude réalisée au service de
dermatologie de I’'Hopital Militaire Moulay Ismail de Meknes (HMMI) et durant la période janvier

2006 - décembre 201665,
- En Tunisie, des études rétrospectives ont été menées.

La premiere au CHU Hédi Chaker-Sfax ; colligeant 54 cas sur une période de 10 ans. La

moyenne d’age était de 47 ans66.

La deuxieme a Hopital La Rabta de Tunis ; compilant 47 cas sur une période de 14 ans.
L’age moyen de survenue était, également, de 47 ans avec des extrémes allant de 28 a 74 ans. |l

est survenu rarement chez I’enfant (8 %)67.

Et une troisieme au CHU Fattouma Bourguiba, Tunis ; rassemblant 31 cas sur une période

de 11 ans. La moyenne d’age était de 51 ans. 65

Une étude a été faite a la chine de I'ouest, a propos de 25cas, I’dage moyen de survenue du
SS était de 51,3 ans (extrémes : 4-76 ans) chez les patients sans malignité et de 53,3 ans chez les

patients avec malignité (extrémes : 35-71 ans).70

Dans notre cohorte, I’dge moyen était de I’ordre de 58ans avec des extrémes allant de 22

a 84ans. Il est, donc, supérieur aux moyennes d’age des séries étudiées.
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Tableau XIV: L’dge moyen des patients selon différentes études

Etudes Age moyen en années | Extrémes d’age (ans)
Hopital Militaire Moulay Ismail de Mekneés
52 [36 - 68]
(Maroc)
CHU Hassan |l de fés (Maroc) 47 [11 -75]
CHU Hédi-Chaker- Sfax (Tunisie) 47 Non précisé
Hopital La Rabta de Tunis (Tunisie) 47 [28 - 74]
CHU Fattouma Bourguiba (Tunisie) 51 Non précisé
Hépital a la Chine de I'Ouest 52,2 [4 - 76]
Notre cohorte 58 [22 - 84]
2. Atteintes cliniques :

Le SS est caractérisé par le polymorphisme de son expression clinique et la diversité des

maladies qui peuvent lui étre associées. Il peut étre révélateur ou précéder des maladies associées.

2.1. Les lésions cutanées :

a. Aspect clinique des lésions :

e Selon BOUZIDI, une éruption cutanée était présente chez tous les patients. Elle consistait
en des plagues papuleuses érythémateuses ou violines infiltrées bien limitées, de taille
variable, dans 19 cas. Des aspects atypiques étaient présents dans 18 cas: des lésions en
cocarde ou en pseudo-cocarde (7cas), des bulles (4 cas), des pustules (4 cas) ou des

vésicules (deux cas)?.
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Figure 44: Lésions dermatologiques observées dans I'étude de Bouzidi et al.

e Au CHU Hédi Chaker, Sfax en Tunisie, MASMOUDI a observé un aspect clinique atypique
chez 20 patients (37,03 %). Cette série se différencie des autres séries par une fréquence

importante des aspects atypiques®s.

Dans tous les cas, les lésions étaient érythémateuses, papuleuses ou nodulaires, infiltrées,

parfois confluentes en plaque, de taille variable entre 1 et 10 cm.

D’autres aspects atypiques étaient associés chez 20 patients : vésiculo-bulles (15 cas),
pustules (6 cas), ulcérations (6 cas), nodules dermo hypodermiques des jambes (1 cas) . Un aspect
particulier fait de plaques a bordure papulo-vésiculeuse, circinée et a centre maculeux

érythématosquameux a progression centrifuge avec guérison centrale était noté dans 1 cas.

Les lésions siégeaient au niveau des membres supérieurs (43 cas), inférieurs (33 cas), cou

(10 cas), face (7 cas) et tronc (6 cas). Aucune atteinte des muqueuses n’était par ailleurs observée.
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Figure 45 : Lésions dermatologiques trouvées dans I'étude de Masmoudi et Al.

e D’aprés CHELLYA, I’éruption cutanée était faite de plaques papuleuses infiltrées ou de
papulonodules. A la phase d’état, une éruption cutanée était présente chez tous les
patients. Elle consistait en des plaques papuleuses érythémateuses infiltrées bien limitées,
de taille variable, dans 29 cas (61,70%) et des papulonodules dans 15 cas (31,91%). Des
aspects atypiques étaient présents dans 18 cas (38,29%) : des lésions en cocarde ou en
pseudo-cocarde (six cas, 12,76%), des papules a centre bulleux (huit cas, 17,02 %), des

pustules (deux cas, 4,25 %) ou des vésicules (deux cas, 4,25 %).67

e Dans une étude faite a I’Hopital Militaire Moulay Ismail de Mekneés?!, le SS est manifesté
par trois lésions élémentaires a la fois chez quatre patients soit 28,57 % ; Tandis que, chez
cing patients soit 35,71%, la maladie s’est manifestée par une seule lésion (papule, nodule
ou plaque). L’association de deux lésions (papule-nodule, papule-plaque ou nodule

plaque) a été remarquée chez six patients soit 35,29% des cas.
Aucune lésion pustuleuse ou bulleuse n’a été retrouvée.

e Ces données concordent avec les résultats de notre cohorte, la forme typique du syndrome
de SS est la plus fréquente, caractérisée par des lésions érythémateuses, des plaques, des

nodules, des papules, et des ulcéres. Aucune lésion atypique n’a été retrouvée.
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b. Nombre des lésions :

Toutes les séries avec lesquelles on a comparé la nétre rapportaient qu’il peut s’agir d’une

[ésion unique ou de lIésions multiples, ce qui est en concordance avec notre série.

c. Siege:
e Selon BOUZIDI, les Iésions étaient retrouvées sur les membres supérieurs dans 15 cas, sur
les membres inférieurs dans 11 cas, dans la région de la téte et du cou dans 19 cas et du

tronc dans deux cas.”

e D’apreés I'étude de MASMOUDI, les lésions siégeaient essentiellement au niveau des

membres supérieurs (79,62 %) et inférieurs (61,11%).66

e D’aprés I’étude de CHELLY, les lésions siégeaient le plus souvent au niveau des membres
supérieurs ou inférieurs. Les lésions étaient retrouvées sur les membres supérieurs dans
57,44%, sur les membres inférieurs dans 42,55% des cas, dans la région de la téte et du

cou dans 40,42% des cas et du tronc dans 4,25%.67

e Dans notre cohorte, La plupart des patients présentaient plus d’une région atteinte, et
environ les deux tiers de tous les cas présentaient des lésions cutanées touchant plus de
trois zones du corps. Concernant la répartition des lésions, les membres supérieurs étaient
la région la plus touchée dans les deux groupes, avec et sans malignité (p = 0,670) , suivie
par I'atteinte tronculaire (53%) puis les membres inferieurs (42,2 %), et enfin la téte et le

cou (33,3%).

2.2. Atteinte muqueuse :

Les lésions ulcérées survenant au niveau des muqueuses sont souvent rapportées dans les
formes associées a des hémopathies, et posent un probléme de diagnostic différentiel notamment

avec les maladies infectieuses, certaines vascularites ou maladies systémiques.
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Par ailleurs, une ulcération buccale a été notée dans une étude faite a I’Hopital Militaire de
Meknes soit 7,14%. 65 , et deux atteintes muqueuse on été décrites dans I’étude faite au

CHU Hassan Il de feés soit 8%.

MASMOUDI et al.?® ont rapporté 17 cas de conjonctivites soit 18,9% associés a une

épisclérite dans 1 cas.

Dans notre cohorte, L'atteinte des muqueuses (conjonctivite, ulcere vulvaire et ulcere
buccal) était plus fréquente dans le groupe non malin, survenant chez 10 patients soit

15,2% des cas

2.3. Atteinte Phanérienne :

Une atteinte Phanérienne a été décrite dans I’étude faite a I’Hopital Militaire Moulay Ismail
de Mekneés, il s’agissait d’une paronychie (7,14%).

Par ailleurs, aucune atteinte phanérienne n’a été retrouvée dans notre cohorte.

Données biologiques :

D’apres la littérature, la biologie montre dans la grande majorité des cas (90 %) un

syndrome inflammatoire avec accélération de la vitesse de sédimentation et augmentation de la

CRP. Classiquement une hyperleucocytose a polynucléaires neutrophiles caractérise le SS mais elle

est inconstante (60 %). Les recherches bactériologiques et le bilan immunologique sont négatifs

mais des anticorps anti-cytoplasme des PNN a fluorescence cytoplasmique (c-ANCA) ont été mis

en évidence dans certains cas.

Le SS a été confirmé par ’lhémogramme et la biopsie cutanée.

Les autres maladies associées ont été recherchées par des explorations biologiques et

radiologiques en fonction des signes d'appel.
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3.1. Biopsie cutanée :

La biopsie cutanée est nécessaire a la confirmation du diagnostic. Histologiquement,
I’épiderme peut étre normal, acanthosique ou étre le siege d’une exocytose de PNN, parfois si
intense qu’elle détermine la formation de pustules sous-cornées uniloculaires. Il peut exister un

décollement sous—épidermique résultant d’un cedéme massif.

Les problemes de diagnostic différentiel avec d’autres dermatoses neurophiliques,
notamment le pyoderma gangrenosum et les dermatoses infectieuses, étaient facilement résolues

par la confrontation de I’aspect histologique et des données clinico-biologiques.

e Selon BOUZIDI, sur le plan anatomopathologique, I’épiderme était normal dans 13 cas (52
%). Des modifications épidermiques étaient retrouvées dans 12 cas (48 %). Elles
consistaient en une hyperkératose orthokératosique (20%), une acanthose (12 %), une
pustule spongiforme (16 %) ou une spongiose (4 %). Le derme réticulaire était le siege

d'une inflammation dense dans tous les cas.

L'infiltrat était constitué de PNN dans tous les cas, mais associait également des
polynucléaires éosinophiles dans 5 cas (20%), des éléments lymphoplasmocytaires dans 10 cas
(40%) et des histiocytes dans 3 cas (12 %). Des débris nucléaires de PNN étaient notés dans 5 cas
(20 %). Au niveau du derme papillaire, un cedéme était retrouvé dans 12 cas (48 %) et une
vasodilatation dans 11 cas (44%). Une vascularite leucocytoclasique était présente dans 3 cas (12

%). L'hypoderme, prélevé dans la majorité des cas, était d'aspect normal.”
L’aspect histologique était typique d’un SS dans la grande majorité des cas.
e Selon I’étude de MASMOUDI, une vascularite leucocytoclasique était observée dans 8 cas.66

e D’aprés CHELLY ; histologiquement, le derme était le siege d’un infiltrat dense et diffus
riche en polynucléaires neutrophiles dans tous les cas. Une nécrose fibrinoide et une

inflammation de la paroi des vaisseaux étaient observées dans huit cas.6?
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Sur le plan anatomopathologique, I’épiderme était normal dans 14 cas (29,8 %). Des
modifications épidermiques étaient retrouvées dans 33 cas (70,2 %). Elles consistaient en une
acanthose (46,8 %), une hyperkératose orthokératosique (23,4 %), une hyperkératose
parakératosique (10,6 %), une spongiose (25,5 %) ou une pustule spongiforme (6,4 %). Le derme
réticulaire était le siege d’une inflammation dense dans tous les cas. L’infiltrat était constitué de
PNN dans tous les cas, mais associait également des polynucléaires éosinophiles dans 11 cas (23,4
%), des éléments lymphoplasmocytaires dans 16 cas (34 %) et des histiocytes dans six cas (12,8
%). Des débris nucléaires de PNN étaient notés dans 11 cas (23,4 %) et des microabces dans deux
cas (4,2 %). Au niveau du derme papillaire, un cedeme était retrouvé dans 41 cas (87,2 %) et une
vasodilatation dans 27 cas (57,4 %). Une vascularite leucocytoclasique avec nécrose fibrinoide de
la paroi était présente dans huit cas (17 %). L’hypoderme, prélevé dans huit cas, était d’aspect

normal.

e D’aprés Malone et al. , dans leur série de 21 cas, montrent que la vascularite n’est pas un
processus immunitaire primitif, mais survient secondairement suite a la libération des

métabolites toxiques libérés par des neutrophiles activés dans des Iésions anciennes?2,

e Dans notre cohorte, une forme classique a été retrouvée chez 51patients, alors que la
forme hystiocytoide a été retrouvée chez 13patients, les 2 restants ont présenté une forme

subcutanée.

3.2. Hémogramme :

e Selon CHELLYA et BOUZIDI, la numération formule sanguine montrait une hyperleucocytose
dans 16 cas (soit respectivement 34 %, et 64%). Cette hyperleucocytose était a
prédominance de polynucléaires (PNN) (supérieure a 70 %).

e Selon Nelson, 'anémie et la thrombopénie surviennent plus fréquemment chez les patients
atteints de syndrome de Sweet associé a une malignité. L’anémie était présente chez la
majorité des patients, avec ou sans malignité, tandis que la leucopénie n’étaient observées

que chez une minorité de patients dans les deux groupes.
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Selon la revue de Cohen, chez pratiquement tous les patients atteints de syndrome de
Sweet, qu’il soit idiopathique ou associé a une malignité, on observe une élévation de la
vitesse de sédimentation érythrocytaire. En |'absence de néoplasie associée, une
neutrophilie est présente chez environ quatre cinquiémes des patients atteints de
syndrome de Sweet. En revanche, seule la moitié et les deux tiers des patients atteints de
syndrome de Sweet associés respectivement a une malignité hématologique et a une
tumeur solide présentent une élévation du nombre de neutrophiles. L’anémie ainsi que la
thrombopénie ou la thrombocytose sont fréquemment observées chez le sous-groupe de

patients atteints de syndrome de Sweet associé a une affection hématologique.”3

Selon Dan, chez les patients sans malignité, une anémie a été retrouvée chez 8 patients
(46,2 %) et une leucocytose chez 6 patients (30,8 %), Aucune différence significative des
parameétres inflammatoires non spécifiques n’a été retrouvée entre les patients avec

malignité et ceux sans malignité.70

Notre étude a mis en évidence certaines différences dans les données biologiques selon la
présence d’un cancer. Nos observations concordent avec celles des travaux précédents,
montrant que la leucopénie, I'anémie et la thrombocytopénie sont associées aux

malignités70.74,

3.3. Bilan inflammatoire :

D’aprés BOUZIDI, la VS a la premiére heure était augmentée dans tous les cas avec une
moyenne de 85,1 mm/1 h et des extrémes allant de 10 a 140 mm/1 h. La valeur moyenne

de la CRP était de 57,5 mg/L (6-194).7

D’aprés CHELLY, la VS a la premiére heure était augmentée dans tous les cas avec une
moyenne de 85,1 mm/1 h et des extrémes allant de 10 a 140 mm/1 h. La valeur moyenne

de la CRP était de 57,5 mg/L (6-194).67
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e Dans notre étude, la VS était plus augmentée chez les patient avec malignité; avec une
moyenne de 58mm/h dans le groupe sans malignité et des extrémes allant de 3 a 98
mm/h, par rapport a une VS de moyenne de 67 avec des extrémes allant de 15 a 120 dans

le groupe avec malignité.

4, Analyse étiologique :

Tout d’abord, il est important de distinguer le SS du syndrome VEXAS (Vacuoles, EI
enzyme, X-linked, Autoinflammatory, Somatic), un trouble récemment défini attribué a des
mutations somatiques du géne UBA] affectant les cellules hématopoiétiques myéloides et pouvant

entrainer de graves états inflammatoires?s.

Dans un groupe de patients atteints du syndrome VEXAS, 88 % présentaient des
manifestations cutanées et 32 % avaient un SS76. Sur la base d’un cas, il a été suggéré que le

spectre clinique du syndrome VEXAS inclut un phénotype proche de la maladie de Behcet?7.

Selon les données de la littérature, plusieurs formes de SS ont été distinguées. Les formes
classiques ou idiopathiques sont les plus fréquentes (75 %). Le SS est paranéoplasique dans 10 a
20 % des cas, accompagnant ou révélant une affection maligne qui est hématologique dans 85 %
des cas et une tumeur solide dans 15 % des cas. La leucémie myéloide aigué est I’hémopathie la
plus fréquemment diagnostiquée (85 % des cas). Les SS para-inflammatoires sont associés a une
maladie du groupe dysimmunitaire telle que la RCH et la maladie de Crohn. Les infections les plus
souvent rapportées sont celles des voies respiratoires supérieures telle la tuberculose. Les formes
secondaires a une prise médicamenteuse incriminent plusieurs classes thérapeutiques et
notamment les facteurs de croissance hématopoiétique.

e Selon MASMOUDI, le SS était idiopathique chez 38 patients soit 70,37 % de la série étudiée.

Les lésions débutaient aux sites de précédents traumatismes chez 9 patients (16,66 %),

survenaient au cours de la grossesse chez 2 patientes (3,70 %) et étaient associées a une

tumeur maligne dans 3 cas (5,55 %). Cette série se différencie des autres séries par la

présence des formes post-traumatiques66
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e D’aprés CHELLY, le SS était idiopathique dans 37 cas (78,7 %) et para inflammatoire dans
dix cas (21,3 %). Aucune forme paranéoplasique n’a été notée.

e Selon I'étude de VAN DENHOVE, plusieurs formes ont été distinguées. Les formes
classiques ou idiopathiques sont les plus fréquentes (75%)78.

e Dans notre étude, trois patients présentaient un SS classique associé a la maladie de Behcet,
laquelle est répartie dans le monde entier et fréquemment observée dans les pays de la
route de la Soie autour de la mer Méditerranée, y compris notre pays. La prévalence de la
maladie le long de la route de la Soie est de 14-20/100 000 habitants. Au Maroc, la

prévalence estimée de la maladie de Behcet est de 15 pour 100 000 habitants?9.

e Un cancer a été identifié chez 36,3 % des patients de notre cohorte, ce qui est cohérent
avec les revues précédentes®9.80, Parmi les patients atteints d’une malignité associée, des
hémopathies malignes ont été retrouvées dans 75 % des cas et des cancers solides dans
25 %. Le SS peut débuter avant, en méme temps que, ou apres le diagnostic de cancer. Les
symptomes du SS peuvent également précéder la récidive d’une malignité, indiquant ainsi
son retour. Parmi les 18 cas d’hémopathies malignes, le SS était plus fréquent chez les
patients présentant une malignité myéloide, dont la LAM (n = 9) était la plus courante,
suivie du SMD (n = 4). En particulier, le SS est survenu apres I’apparition de I'hémopathie
maligne dans la majorité des cas (15/18, 83,3 %). Par conséquent, nous en déduisons que
les cytopénies périphériques pourraient étre une manifestation de la LAM/SMD ou une
réponse thérapeutique a une néoplasie hématologique. Ainsi, le SS peut étre reconnu
comme un syndrome paranéoplasique cutané rare associé a diverses hémopathies

malignes.

e Dans notre cohorte, trois patients atteints de LAM ont développé un SS pendant la
chimiothérapie (< 10 jours); ce qui a été déja été documenté dans 38 % des cas8!. La
chimiothérapie a été réintroduite sans rechute chez les patients atteints de LAM ayant

présenté un SS (3/3), ce qui suggere que le traitement peut étre poursuivi.

87



Syndrome de Sweet et cancer :
Expérience du service de dermatologie a I’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech

Le SS a également été associé a certains types de tumeurs solides, notamment le cancer
colorectal, 'adénocarcinome gastrique et le cancer du poumon70.82 ; Conformément a ces
observations, les tumeurs solides associées diagnostiquées simultanément avec le SS dans
notre cohorte étaient I’adénocarcinome gastrique (n = 3), le cancer du poumon (n = 1), le

carcinome du sein (n = 1) et le cancer colorectal (n = 1).

Nos données, tout comme de nombreuses autres études, montrent que les malignités

hématologiques sont plus fréquemment associées au SS que les cancers solidesss.

L’association entre la LAM et le SS est celle qui a été la plus explorée. Dans une large
cohorte de 216 patients atteints de LAM, la fréquence du SS était de 1 %74 , une autre étude
portant sur 216 cas de LAM a révélé une incidence de 5,5 %84. Les données antérieures
montrent également que les lésions cutanées observées dans le SMD sont associées a un

mauvais pronosticss.se,

Données thérapeutigues :

Il est important de souligner que le SS peut se résoudre spontanément. De plus, il peut

régresser apres traitement de la maladie sous-jacente ou aprés I'arrét du médicament incriminé.

Comme dans les études antérieures80.87 |es stéroides topiques et systémiques étaient les

traitements de choix pour le SS. La plupart des cas répondent rapidement au traitement par

stéroides68,88,89,

Dans notre cohorte, la rechute ou l'aggravation sous stéroides était plus fréquente dans le

groupe atteint de malignité que dans le groupe sans malignité.

A noter que les personnes recevant des corticostéroides a fortes doses sont considérées

comme vulnérables au COVID-199%,
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Cependant, dans certaines situations, le SS peut étre réfractaire aux stéroides, et des
traitements épargnant les corticostéroides peuvent étre envisagés. Parmi ceux—ci, I'indométhacine
dispose d’un niveau de preuve élevé. Dans une étude prospective, 18 patients ont recu de

I'indométhacine pendant trois semaines, avec un taux de réponse de 94% sans aucune rechute®4.
Bien que prometteurs, ces résultats doivent étre confirmés sur un échantillon plus large.

Dans un autre rapport, les stéroides ainsi que d'autres traitements tels que la colchicine ou
I'iodure de potassium ont été classés comme thérapies de premiere ligne®'. Les inhibiteurs de

I'interleukine-1 (IL-1) et les antagonistes du TNF-«x se sont également révélés efficaces92.93,

Selon les données de la littérature, I’approche thérapeutique dépend de I'extension et la
profondeur des lésions, de I'état général du patient et des maladies associées. L’évolution
spontanée peut étre favorable en quelques semaines a quelques mois notamment dans les formes
idiopathiques. Le traitement de la maladie associée, quand elle est curable, peut influencer
favorablement le pronostic. La corticothérapie systémique avec décroissance lente et progressive
en quelques semaines est le traitement de choix. La corticothérapie intra-lésionnelle et les
dermocorticoides sont efficaces dans les formes localisées. D’autres alternatives thérapeutiques

peuvent étre proposées en premiére intention telles que la colchicine ou I'iodure de potassium.
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7

< Traitement de base :

e Selon BOUZIDI, les patients ont été traités par des anti-inflammatoires non stéroidiens
en particulier par de I'indométacine a la dose de 150 mg/J la premiére semaine et 100
mg/J les deux semaines suivantes. Dans la majorité des cas, la réponse était favorable
avec rémission en quelques jours, dans les rares cas résistants ou répondant d'une
maniére incompléte on a eu recours aux corticoides dans le cas du Sweet profond avec
atteinte neurologique et a la colchicine dans un autre cas de Sweet typique avec

atteinte articulaire. Trois patients n'ont pas recu de traitement.”

Les patients étaient suivis sur des périodes variables allant de 3 mois a 4 ans. Le suivi
reposait sur un interrogatoire, un examen physique et une numération formule
sanguine. L'évolution était favorable chez 92% des patients avec résolution des signes
généraux et locaux. Des récidives locales étaient rapportées dans 8% des cas. Quatre
patients étaient perdus de vue. Parmi les patients qui n'ont pas recu de traitement,

I'évolution spontanée était favorable dans deux cas; le troisieme était perdu de vue.

Dans I’étude faite par MASMOUDI, le traitement de T1¢e ligne consistait a
I'administration de colchicine (48,9%) et la corticothérapie systémique (33,3%) ; la
colchicine était utilisée plus fréquemment (48,9 %) a une dose de 1-2mg/j et a permis
une régression des symptomes généraux et des lésions cutanées en 24 a 48 heures.
Cette réponse rapide est également rapportée dans la série de Maillard et al.?4, dans
laquelle, parmi 20 patients atteints de syndrome de Sweet traités par colchicine (1,5
mg/j), 90 % ont commencé a répondre au traitement dans un délai de 24 a 72 heures,

aucune rechute n’a été constatée.

La CTC systémique a été utilisée dans 33,3% des cas, a doses dégressives (0,5-1
mg/kg/j), avec une diminution progressive de la dose sur une période de 2 a 4
semaines. Ce traitement a permis une bonne réponse thérapeutique, avec une

rémission des signes et des symptomes en 5 a 10 jours chez tous les patients. Chez
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4,4 % des patients, les corticostéroides topiques ont également entrainé une
amélioration clinique. Une évolution spontanément favorable a été observée chez six

patients (6,7 %)

Des rechutes ont été observées chez 26 patients, dont 13 avaient été traités par
colchicine et 13 par prednisone systémique. Les récidives ont concerné 26 patients
(28,9 %) sur des périodes allant de moins d’un an (10 patients, 38,5 %) a 10 ans (16

patients, 61,5 %).

La prednisone (37,8 % dans la présente étude), administrée en dose orale unique de 1
mg/kg/j, s’est également révélée efficace. Aprés 4 a 6 semaines, la dose doit étre

progressivement réduite jusqu’a 10 mg/j.

Chez six patients (6,66%) de cette étude, les symptomes ont régressé spontanément
sans aucun traitement. Dans les cas associés a un cancer (deux patients dans cette
série) ou a la prise de médicaments, les lésions peuvent s’améliorer aprés traitement

efficace de la maladie maligne sous-jacente ou apreés I'arrét du médicament.

e Selon CHELLY®7, les patients ont été traités par prednisone a la dose de 0,5 mg/kg par
jour dans 29 %, par colchicine a la dose de 1 a 2 mg/j dans 58 %, d’antihistaminiques

dans 4 % ou de disulone dans 2 %. Trois patients (6,38%) n’ont pas recu de traitement.

L’évolution était favorable chez 84,4 % des patients avec résolution des signes
généraux et locaux. Des récidives locales étaient rapportées dans 6,7 % des cas. Quatre
patients étaient perdus de vue. Parmi les patients qui n’ont pas recu de traitement,
I’évolution spontanée était favorable dans deux cas ; le troisiéme était perdu de vue.
e Selon BENAABOU7!, la corticothérapie générale a été utilisée dans 92,85 % cas. Un
patient (7,14 %) a eu la dapsone seule. Tous les patients ont présenté une rémission
complete aprés traitement sans séquelles. 28,57 % ont récidivé aprés rémission

complete.
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Dans notre cohorte, 3 patients n’ont pas été traités, 44 patients ont été traités par des
corticoides systémiques dont 41 ont répondu au traitement, 2 ont été traités par des
corticoides locaux avec un taux de réponse a 100%, le reste des patients ont été traités
par I'indométhacine, la colchicine et la dapsone. Les taux de réponses sont présentés

dans le schéma ci-dessous.

corticothérapie corticothérapie indométhacine colchicine dapsone
systémique locale

MW répondeurs M non répondeurs

Figure 46: Taux de réponse selon le traitement administré dans notre cohorte
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X.

Limites et perspectives :

En raison de la nature rétrospective de cette étude, les résultats doivent étre interprétés
avec prudence. Cependant, compte tenu de la rareté de la maladie, il est tres difficile de
mener des études prospectives. En outre, la présente étude a une généralisation limitée,
car les données ont été obtenues aupres d'un seul hopital tertiaire au Maroc avec une
population d’études déja réduite, n’englobe pas tous les cas de la région notamment tous
les patients civils qui sont souvent non adressés a I’'Hopital Militaire Avicenne de
Marrakech, comprenant essentiellement des patients militaires avec un mode de vie propre

a cette tranche de malades.

Une autre limite était l'absence de données sur les anomalies moléculaires ou
cytogénétiques chez les personnes atteintes du syndrome de Sweet et d'une hémopathie

maligne.

Beaucoup de nos patients n’étaient pas originaires de la région Marrakech-Safi, ce qui a

entravé d’avantage le suivi et I’évolution au long cours.

La majorité des publications étaient faites sur des cas isolés ou de petites séries de SS aussi
bien au Maroc que partout ailleurs, a été une des difficultés majeures auxquelles nous
avons eu a faire face. Ceci peut étre le résultat de la situation épidémiologique
indéterminée au Maroc en ce qui concerne les pathologies dermatologiques et aussi
I’inattention a une pathologie assez fréquente nécessitant dans certains cas une prise en

charge multidisciplinaire.

La prise en charge du syndrome de Sweet peut dépendre du traitement d'une affection
sous—jacente, mais les traitements spécifiques a la maladie sous-jacente et leurs résultats
chez les patients atteints du syndrome de Sweet associé a une hémopathie maligne n'ont

pas été pris en compte dans cette étude.
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Vu ces limites, nous considérons les résultats de notre travail comme étant des résultats
préliminaires nécessitant d’étre mieux étayés a l'avenir par des larges études prospectives
comparatives et multicentriques avec un échantillonnage plus représentatif, sur une durée plus

longue et surtout avec un suivi prolongé

Tous cela pour bien évaluer I’épidémiologie réelle du SS, son aspect anatomo-clinique,

évolutif et thérapeutique, ainsi que sa prise en charge.
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Le SS ou dermatose neutrophilique aigué fébrile est une maladie inflammatoire rare a
expression cutanée prédominante, appartenant au groupe des dermatoses neutrophiliques. Il est
caractérisé par le polymorphisme de son expression clinique et la diversité des maladies qui

peuvent lui étre associées. Il peut étre révélateur ou précéder des maladies.

Etant une pathologie assez rare dans notre contexte, aussi bien que dans le monde,

I'incidence annuelle mondiale du SS est approximativement de 2,7 a 3 cas par million d’individus.

Malgré les nombreuses années de recherche et les différentes hypothéses élaborées, la
physiopathologie du SS semble encore mystérieuse et la connaissance pathogénique reste encore
imprécise. Différents mécanismes ont été évoqués : réactions d'hypersensibilité type Ill a un
allergéne chimique ou bactérien, synthese accrue de cytokine (IL1-IL2-IL6-INFg) et de facteur de

croissance granulocytaire et augmentation du chimiotactisme des PNN.

Le diagnostic est basé sur I’examen clinique complété par une numération formule

sanguine et une étude anatomopathologique.

Sur le plan thérapeutique, le traitement se base sur la corticothérapie seule en cas de Sweet

idiopathique et corticothérapie associée a une antibiothérapie en cas de Sweet infectieux.
Dans les formes idiopathiques, une régression spontanée est possible.

Le pronostic du SS a été considérablement amélioré avec le traitement étiologique.
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Résumé

Le SS ou dermatose aigué fébrile neutrophilique est une maladie inflammatoire rare a
expression cutanée prédominante, appartenant au groupe des dermatoses neutrophiliques. Il est
caractérisé par le polymorphisme de son expression clinique et la diversité des maladies qui

peuvent lui étre associées.

Ce travail est une étude rétrospective portant sur les cas du SS diagnostiqués au sein de
I’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech sur une période de lans (janvier 2001 - Aout
2021Lobjectif est d’étudier le profil épidémioclinique, thérapeutique et évolutif de cette

dermatose.

Nous avons collecté durant cette période 66 cas de SS agés entre 22 et 84 ans avec une

moyenne d’age de 58 ans et un sex-ratio (H/F) de 1,35.

Des maladies associées étaient retrouvées chez 40 patients : malignes (24 cas), maladie
inflammatoire (10 cas), infection (6 cas). Les manifestations cutanées étaient polymorphes avec
atteintes muqueuses dans un cas. Les lésions siégeaient le plus souvent au niveau des membres

supérieurs.

Nos résultats sont vraisemblablement similaires a celles décrites dans la littérature ; I’age
et les maladies associées ; sauf la prédominance masculine du SS qui pourrait étre expliquée par

la population militaire.

Le SS peut, donc, étre révélateur ou précéder des maladies associées, ce qui impose une

surveillance rigoureuse et prolongée.
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Summary

SS, or acute febrile neutrophilic dermatosis, is a rare inflammatory disease with
predominantly cutaneous manifestations, belonging to the group of neutrophilic dermatoses. It is
characterized by the polymorphism of its clinical manifestations and the diversity of diseases that

may be associated with it.

This work is a retrospective study of SS cases diagnosed at the Avicenne Military Hospital
in Marrakech over a period of one year (January 2001-August 2021). The objective is to study the

epidemiological, clinical, therapeutic, and evolutionary profile of this dermatosis.

During this period, we collected 66 cases of SS aged between 22 and 84 years, with an

average age of 58 years and a sex ratio (M/F) of 1.35.

Associated diseases were found in 40 patients: malignant (24 cases), inflammatory disease
(10 cases), infection (6 cases). Skin manifestations were polymorphic with mucosal involvement in

one case. Lesions were most located on the upper limbs.

Our results are likely similar to those described in the literature in terms of age and
associated diseases, except for the male predominance of SS, which could be explained by the

military population.

SS may therefore be indicative of or precede associated diseases, requiring rigorous and

prolonged monitoring.
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