
Lupus-Lyell



Définition

• Le	lupus-Lyell	ou	nécrolyse	épidermique	toxique	lupique	est	une	entité	
exceptionnelle	pouvant	mimer	en	tout	point	un	authentique	syndrome	de	
Lyell	médicamenteux	(1)	

• Enquête	de	pharmacovigilance	négative	(aucun	médicament	imputable)

• Concomitance	avec	une	poussée	de	la	maladie	lupique



Cause	peu	claire

ØSouvent	déclenché	par	une	exposition	excessive	aux	ultraviolets	(2)

ØCertains	auteurs	incriminent	l’arrêt	d’une	cor@cothérapie	(2)

ØLes	auteurs	évoquent	un	concept	nommé	« syndrome	aigu	
d’apoptose	pan-épidermolytique »	(1)	

à	Clivage	intra-épidermique	résultant	d’une	apoptose	
kératinocytaire	due	à	l’interacAon	du	récepteur	membranaire	de	
mort	cellulaire	programmé	Fas	(CD95)	et	à	son	ligand,	Fas-L	(CD95L)	

Physiopathologie Clinique Biologie Histologie Evolution Traitement DD



Syndrome	aigu	d’apoptose	pan-épidermolytique

Apoptose	kératinocytaire

		Clivage	intra-épidermique

				Décollement	cutané	



• Mime	en	tout	point	un	authentique	syndrome	de	Lyell	médicamenteux	
à bulles,	décollement	cutané

• Prédominance	initiale	des	lésions	en	zones	photo-exposées	(2,3)

• Atteinte	muqueuse	relativement	peu	sévère	ou	absente	(2,	3)

• Début	plus	ou	moins	progressif
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En	rapport	avec	une	poussée	lupique

ØPancytopénie

ØConsommation	du	complément
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• Nécrose	totale	et	étendue	de	l’épiderme

• IFD	en	générale	négative	(3)
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!
Urgence	thérapeutique	absolue	nécessitant	une	prise	en	charge	rapide	

du	fait	de	son	évolution	souvent	fatale
à	Défaillance	multiviscérale
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• Corticoides	systémiques (4,	5)

• Seuls	ou	combinés	avec	(4,	5)	

- Hydroxychloroquine
- Immunoglobulines	intraveneuses
- Mycophenolate	mofetil

• Echanges	plasmatiques	(4,	5)
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ØSyndrome	de	Stevens	Johnson/Lyell	toxique	
à	Le	lupus	étant	considéré	comme	un	terrain	de	survenue	de	cette	toxidermie	(1)

Nécessité	d’une	enquête	de	pharmacovigilance	exhaustive	++

ØLupus	bulleux

• Aspect	clinique	et	histologique	voisins	de	ceux	de	la	dermatite	herpétiforme

• IFD	positive

• Anticorps	anAcollagène	de	type	VII

ØDermatose	bulleuses	auto-immunes

• Histologie:	clivage	sous	ou	intra	épidermique

• IFD	positive

• Anticorps	circulant	liés	à	la	dermatose	bulleuse	auto-immune

Diagnostic	différentiel
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Eléments	pour	le	diagnostic	différentiel



Syndrome	de	

Stevens-Jonhson
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Lupus	bulleux
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