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Nécrolyse épidermique 



tb5{ ƴŞŎǊƻƭȅǎŜ ŞǇƛŘŜǊƳƛǉǳŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όнлнмύ 

Coordination: 
Dr Anne Welfringer-Morin 
(CRMR constitutif Necker) 
 
Consultable: HAS, site 
internet TOXIBUL 



Actualisation 2023 du PNDS nécrolyse 
ŞǇƛŘŜǊƳƛǉǳŜ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 

Coordination: 
Pr Saskia Oro (CRMR coordonnateur 
Henri Mondor) 
Argumentaire scientifique 2017-2023 
Mise à jour du PNDS avec parties 
réanimation et prise en charge des 
séquelles et allergologique étoffée 
Synthèse au médecin généraliste 
 
En cours de mise en ligne HAS 
Consultable: site internet TOXIBUL 



But: quantifier le fardeau à long terme de la NE. 
Méthode: Base de données nationale de l'assurance maladie de Taiwan 
Patients atteints de NE entre 2008 et 2019 
Etude de ƭΩŜǎǇŞǊŀƴŎŜ ŘŜ ǾƛŜ et des dépenses de santé au cours de la vie (coûts d'hospitalisation, des 
consultations et médicaments) 
Résultats: 6 552 cas 
tŜǊǘŜ ŘΩŜǎǇŞǊŀƴŎŜ ŘŜ ǾƛŜ ƳƻȅŜƴƴŜ Ґ фΣпо ŀƴǎΣ IҔCΣ ƧŜǳƴŜǎ Ҕ ŃƎŞǎ 
Coûts moyens de dépenses de santé : 3 752 $ (US) par an 
Facteurs de risque: soins intensifs, cancer, diabète, insuffisance rénale terminale, présence et type de séquelle 
Encourageant: baisse d'incidence de la NE au cours de la période d'étude, parallèlement à l'utilisation accrue 
des tests HLA-B*15:02 au fil du temps, comme recommandé par la politique de dépistage taïwanaise avant la 
prescription de carbamazépine. 

Preuve supplémentaire du fardeau parfois à vie de la NE  

Les séquelles de la nécrolyse 
épidermique (SJS/Lyell) sont 
fréquentes et impactent 
lourdement la qualité de vie 



54 propositions en 8 catégories: 
Recommandations générales 
(rythme de suiviΧύ 
Professionnels impliqués 
Prise en charge des séquelles: 
- cutanées 
- oculaires 
- autres muqueuses 
- psychologiques 
Bilan allergologique 

Comment optimiser le suivi des séquelles? 

Pour tous les patients 
En centre expert 
Equipe multidisciplinaire 
Coordination par le 
dermatologue 
Aussi longtemps que 
nécessaire  



2023 Quelles priorités pour le futur 
dans la nécrolyse épidermique? 



Principaux résultats: 
- 25 % des enfants  ont une détresse 
respiratoire conduisant à une 
ventilation mécanique ; 
- facteurs associés à la ventilation 
mécanique: jeune âge, garçons, 
décollement étendu; 
- bronchiolite oblitérante: 4/22, dans 
les 2 mois après la phase aiguë; 
- EFR toujours normales chez les 
enfants asymptomatiques.  

Etude rétrospective 2012-2022 
Tous patients de moins de 18 ans admis à 
Necker pour nécrolyse épidermique.  



Etude monocentrique rétrospective 
 
22 enfants atteints de NE (EP exclus) 
 
7 SJS et overlap (32%) 
15 Lyell (68%) 
 
2/3 de filles 
Âge médian 7 ans 

11/22 induits par un 
médicament (50%) 

=> 8 (73%)  anti-épileptiques dont 
lamotrigine n=5 
=> 3 (27%) antibiotiques, tous 
sulfamides 

11/22 cas idiopathiques (50%) 
 
Aucun cas infectieux 

Beaucoup plus de cas 
idiopathiques que chez les adultes 



Comparés aux formes induites par un medicament, les cas 
idiopathiques sont:  
- Un peu plus jeunes (NS) 
- Plus souvent des Lyell (>30%) 
- Plus longs à cicatriser 
- Plus longtemps hospitalisés 
- Plus souvent atteints de lésions oculaires graves 
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Necrolyse ŞǇƛŘŜǊƳƛǉǳŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΥ ǉǳŜƭǎ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎ 
inducteurs? 
Actualisation à partir de la base de pharmacovigilance 
P. Bataille et al. 
Equipe de Necker  (en cours de publication) 

Etude de pharmacovigilance 
Base mondiale 
 
SJS-[ȅŜƭƭ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όғму ŀƴǎύ 
1967 ς 2022 
Ą7342 rapports analysés 

 
ĄAssociation significative pour 165 molécules. 
Ą2 grandes classes:  
- anti-épileptiques 
-antibiotiques: pénicilline (le plus fréquent); 
sulfamides (signal le plus fort).  
ĄParacétamol et AINS: biais protopathique 

probable 
ĄVaccins non associés au risque 

lamotrigine, carbamazepine, 
phenobarbital,phenytoïne et nimesulide  



Autres toxidermies graves: 
travaux du groupe européen 
ToxiTEN 



Melanoma Res 2022 - 2023 

But: décrire et classer (nécrolyse épidermique 
vraie ou dermatose lichénoïde bulleuse) les 
toxidermies bulleuses graves aux inhibiteurs de 
checkpoint 




