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Le syndrome de Sweet a été décrit pour la premiere fois par Robert Douglas
Sweet en 1964 sous le titre « An acute FebrileNeutrophilicDermatosis » .Il publiait 8
observations originales colligées en 15 ans de patientes présentant un tableau
stéréotypé fait de fievre,hyperleucocytose a PNN et d’une éruption cutanée faite de
plaques douloureuses avec a I’histologie un infiltrat dermique dense a PNN.

Depuis, plus de 500 observations ont été publiées permettant d’apporter un
éclairage sur ce syndrome.

Le syndrome de Sweet siege au sein du groupe des dermatoses neutrophiliques
principalement aux c6tés de I’erythemaelevatum et diutinum (EED),lapustulose sous
cornée (PSC) et de I’hidradéniteneutrophiliqueeccrine (HNE).

D’autres entités rares et nouvelles ont été rattachées a ce groupe ainsi que des
formes de chevauchement définissant le concept de spectre des
dermatosesneutrophiliques.

Le terme de « Dermatose neutrophiliques »,introduit pour la premiere fois en
1991 par le Docteur Wallach et son équipe a travers quelques observations cliniques
avait pour but de souligner la dimension multi-systémique de ce groupe de
dermatoses dont I'infiltrat a PNN peut atteindre différents organes et dont les |ésions
cutanées ne seraient que les éléments les plus visibles .

En effet,le syndrome de Sweet est caractérisé par son polymorphisme clinique
dont I’expression cutanée est prédominante.

Son association fréquente a des maladies inflammatoires et surtout a des
pathologies malignes dans 15 % des cas impose une enquéte étiologique rigoureuse.

Dans ce travail ,nous relaterons quelques observations d’associations

inhabituelles avec le syndrome de Sweet.
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SYNDROME DE SWEET
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Rappel de bases fondamentales :

A)Histologie de la peau [1-2-3-4] :

La peau est un organe recouvrant la surface du corps, c’est le plus gros organe
de I’étre humain, recouvrant une surface de l'ordre de 2m2 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 phaneres (poils et ongles)

et d’autre part les glandes sébacées, les glandes sudoripares apocrines et
sudoripareseccrines.

La peau comporte trois couches, de la superficie vers la profondeur :

I’épiderme, le derme et I’hypoderme.
COUPE DE LA PEAU

pores tige d'un follicule pileux (poil)

surface de la peau —

pore de épiderme
transpiration

capillaires

muscle érecteur

du poil

glande sudoripare

exocrine

réseau veineux -

réseau artériel tissu conjonctif

cellules adipeuses terminaison nerveusecellules matricielles
(graisseuses) wovs, of OvisisN, it

Figure 1 : Coupe schématique de la peau. [3]
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1- L’épiderme :

C’est la 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 dermo-épidermique.

On en distingue quatre populations cellulaires différentes, démontrées sur le

schéma suivant.

Cellules de
—— 'eépiderme
Cornéocyte
A (k€ratinocyte de surface)

cellute de
Langerhans
(cellule de defense)

<>
T- , 6 Kératinocytes
¢

: T =___cellule germinative
/@ (Keratinocyte de la couche
Dasale)
meélanocyte /
(fabrique le pigment de la peau,
la mélanine)

Figure 2 : Les populations cellulaires de I’épiderme. [4]
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1.1 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 :

e La cohésion de I'épiderme et sa protection contre les agressions
mécaniques en rapport avec le cytosquelette et les systemes de jonction
des kératinocytes entre eux.

e Une fonction de barriére 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

e mélanosomes de stade IV gu'ils ont phagocytés.

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

e bien visibles en microscopie optique et dénommeées de la profondeur a la
superficie:

e La couche basale : constituée d’une assise unique de kératinocytes

e cylindriques, directement en contact avec la jonction dermo-épidermique.

e Parmi les kératinocytes basaux se trouvent les cellules souches qui
assurent le renouvellement de I’épiderme, d’ou la présence de cellules en
mitose dans la couche basale.

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

entre eux.
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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.

La couche 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.

couche cornge

couche granuleuse

couche intermediaire
(épineuse)

couche basale

papillaire K N T
-~ W w q =

-

Figure 3 : Les quatre couches des kératinocytes en microscopie optique. [4]

Mme. Hafsa BOUMHIDI
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1.2 Les mélanocytes :

Les mélanocytes constituent la deuxieme 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.

|
| ¥ Yoy el
» oo

F. . - ’ ':' g ) 'l’ ‘c !
J L) o/ \0 P L

k 4‘ Yti’; cvte X y ; ? /l | g0 "‘/-\ \:// .'0 ' ‘:

?f ~.r P —T‘A.‘ ) .. e * " ¢ 4 | ." "

¥ | y \ LB\ /! '0' i
/ \_/ ‘: \ ' Vo \\/ u ¢ ’ .

L
¢ " o * "g'.,;

Figure 4 : Aspect des mélanocytes. [5]

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.
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Schéma simplifié de la mélanogeneése

Phén}'lala.n.ine Mélmocy‘te MSH (rrehmcy'te — Kératinocyte
e stimulating hormone) \
X ; produite par Ia zone
Tyrosine (précurseur) inbermediaire de Dégradation puis
}};;pophyse- élimination des
T yrosinase I%(Oxydaﬁﬂns) S g anoaropel mélanosomes
" MIH (melanocyie O /\
Phénylalanine dopachrome inhibiting hormone)
* acide dihydroxy-5 6 indole produite par &
carhoxylique & Thypothalamus
* dihydroxy-5,6 indole
Polymérisation @ Y
IE=270 +
UVA I —— =2,
UVR Eumeélanine ] 5 8 .
Stockage dansdes 125Y & fis]
!uéhmw mes o Mélanosomes
(ph1s ou moins selon les mﬂmﬂus)//
Migration dans les kératinocytes
par cytophagocytose

* L’enrnélarine correspond aux pgraents brims & noirs, alos gque la phéoraélanine (ou phaeoraélanine)
représente les pigrae rts jaure s orangés ou rougedtres.

Figure 5 : Schéma simplifié de la mélanogeneése. [6]

1.3 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'antigénes 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 6 : aspect des cellules de Langerhans en microscopie

optique (A) et en microscopie électronique (B) [2].

1.4 Les cellules de Merkel :

Les cellules de Merkel sont peu abondantes et difficile a mettre en évidence
dans la peau normale. Elles sont situées dans la couche basale et ressemblent
en microscopie optique (apres 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 avoisinantes.
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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 entiére.

En microscopie optique, la jonction dermo-épidermique n'est pas identifiable

apres une coloration de routine, elle n'est vue qu'apres 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".

En microscopie électronique, la structure de la jonction dermo-épidermique

est beaucoup plus complexe que ne le laisse supposer la microscopie optique.

Examinée de [|'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.

Mme. Hafsa BOUMHIDI 20



Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

Figure 7 : la jonction dermo-épidermique en microscopie optique apres

coloration (A) et en microscopie électronique (B) [2].

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 de nerfs ;

e De rares macrophages, lymphocytes et mastocytes.

Deux zones différentes peuvent étre distinguées dans le derme :
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a- 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 collagene, 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.

b- 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 paralléles 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 8 : coupe schématique du derme [7]

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

sanhguins 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.

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 regle, 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.
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a- Les follicules pilo-sébacés :

Les follicules pilo-sébacés comportent :

e La tige du poil avec deux ou trois couches de kératine tres 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.

Thige du poil

Hpidoermoe

CGlzanicde
sebhacde
Glandes
sudonrnpares
eccrines

Follicnlco
1 le

o

Cilandces
sudonmnpares
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Figure 9 : coupe schématique de la peau montrant le follicule pilo- sébacé [2]
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b- Les glandes sudoripares :

Ces glandes sont de deux types :

e Les glandes sudoripares eccrines : réparties sur toute la surface de la peau,
tres abondantes au niveau des paumes et des plantes, produisent la sueur
sous controle du systéme nerveux autonome.

e Les glandes sudoripares apocrines : ne sont présentes que dans certaines
régions de I'organisme: creux axillaire, pubis, scrotum, petite levre, région
péri-anale, conduit auditif externe, paupieres 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.

c- Les ongles :

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

annexe tres spécialisée, '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.

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
lacroissance de l'ongle. Les ongles ont une croissance ininterrompue du fait de

I’absence de desquamation.
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6- Les variations régionales :

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

a-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.

b- 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.

c-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.

d- Pulpe des doigts :

La pulpe des doigts présente deux modifications structurales qui permettent
d’une part de minimiser I’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 ;

e Des corpuscules de Pacini ;

e Des shunts artério-veineux (glomus) ;

e De nombreux canaux et glandes eccrines.
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e-Aisselles et creux inquinaux :

La peau de ces régions est comparable, ses caractéristiques principales sont :
e Un épiderme fin ;
e L’abondance de glandes apocrines ;
e De nombreux follicules pileux obliques ;

e De nombreuses glandes eccrines.

7—- Vascularisation et innervation :

a-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 :

O Un plexus vasculaire profond, pres de la jonction avec I’hypoderme ;

O Un plexus vasculaire superficiel, pres de la jonction avec le derme papillaire.

Le derme contient plusieurs anastomoses artério-veineuses comprenant des

shunts treés spécialisées : glomus.

Les annexes cutanées sont vascularisées par des branches des vaisseaux

reliant les plexus vasculaires superficiel et profond.
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b- innervation :

Le réseaux nerveux cutané est situé également dans le derme et comprend :

e Un important réseau amyélinique provenant du systeme nerveux végétatif ;
e oUn systeme afférent myélinisé et amyélinique, appartenant au systeme

e nerveux sensitif.

e La détection des sensations cutanées fait intervenir de nombreuses

e 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

e tactiles d’adaptation lente.

B) Rappel biologique :

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, sous I'influence de différents facteurs
de croissance comme le GM-CSF et le G-CSF.

A partir du myéloblaste, une phase de prolifération conduisant a ’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 10 : Schéma simplifié de I’hématopoiése.[8]

Au cours de la granulopoiése apparaissent successivement des granulations.

[9,10]. La granulopoiese des neutrophiles représente 50-70 % de
I’hématopoiese médullaire. La moelle produit environ 50 milliards de PN par jour chez
un adulte dans des circonstances normales. A I’état stationnaire la durée de la
granulopoiese 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. Aprés sa maturation
meédullaire, le PN quitte la moelle osseuse et passe dans la circulation sanguine.

Chez I’adulte sain, le nombre des PN circulants est de 1 800 a 7 000 par uL. Un

nombre de PN inférieur a 500/uL expose le sujet a un risque infectieux grave.
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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
ou, en l'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 role puis mourir soit par nécrose soit par apoptose.

2- Fonctions des polynucléaires neutrophiles:

Les PNN humains sont une des premieres barrieres de défense contre

I’introduction d’un agent pathogene dans I’organisme. lls sont un des pivots de
'immunité innée et constituent un puissant systeme de défense de ’homme contre
les agents pathogenes 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
endogénes 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’'oxygene (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 role
beaucoup plus complexe, participant a I’engagement et a la régulation des réponses
immunitaires innées et adaptatives ainsi qu’a ’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 pathogene 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. [11-12]
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Figure 11 : schéma montrant les fonctions des PNN.
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Epidémiologie :

La distribution des cas du syndrome de Sweet est mondiale et il n'y a pas de

prédilection raciale (Tableau 2) [13,14,15,16,18-23].

A) Au Maroc :

Une étude rétrospective a été faite, colligeant 25 cas de syndrome de Sweet

observés dans les services de dermatologie et d’anatomie pathologique du
centre hospitalier universitaire de Feés 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.

B) Au monde :

En Ecosse, I'incidence annuelle est de 2,7 cas pour 1 million d’habitants.

En Suisse, la variabilité annuelle de I'incidence souleve le role éventuel de

facteurs infectieux.

Dans une étude rétrospective allemande faite entre 1985 et 1993, 38 cas de

syndrome de Sweet ont été diagnostiqués avec des pics de survenue au
printemps et en automne.

1-Syndrome de Sweet classique ou idiopathique :

Prédominant chez les femmes, il peut étre associé a une infection (voies
respiratoires hautes ou le tractus gastro-intestinal), une maladie inflammatoire
chronique de l'intestion ou une grossesse [16,18]. La récidive de la dermatose a été
noté chez environ un tiers des patients.

L'épisode initial du syndrome de Sweet classique survient le plus souvent entre

30 et 60 ans. cependant,le syndrome de Sweet classique a été signalé chez des enfants

Mme. Hafsa BOUMHIDI 32



Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

(des l'age de 7 semaines) et chez ['adulte jeune [24-40]. Un cas de syndrome de
Sweet a été rapporté chez deux freres a I’'age de 10 et 15 jrs et représentent les cas
les plus jeunes du syndrome de Sweet[38].

2-Syndrome de Sweet et néoplasie :

Le syndrome de Sweet associé a une pathologie maligne a été publié
comme des descriptions de cas des patients en oncologie.Des études rétrospectives
portant sur le syndrome de Sweet dont certains sont associés a une pathologie
maligne,les caractéristiques de ces patients sont résumés dans le tableau.
En 1993, Cohen et Kurzrock [18] ont analysé et combiné les données de 15 études de
patients atteints du syndrome de sweet (contenant chacune entre dix et 48 individus)
afin de définir avec plus de précision l'incidence du syndrome de Sweet associé a la
malignité. lls ont trouvé que 21 pour cent des patients atteints de syndrome de Sweet
(96 sur 448) ont une hémopathie maligne ou une tumeur solide.

Plusieurs chercheurs estiment qu'il convient de distinguer le syndrome de Sweet
associé a une pathologie maligne de la forme classique de cette maladie.

Le syndrome de Sweet associé a la malignité est aussi fréquent chez les hommes
que chez les femmes. Aussi,il est moins souvent précédé d'une infection des voies
respiratoires hautes.

En outre, I'apparition ou la récidive de nombreux cas du syndrome de Sweet
associé a un cancer sont temporellement associées a la découverte ou la rechute du
cancer.

Plus précisément, chez ces personnes, la découverte d'un néoplasme insoupconné
chez un patient chez qui le cancer n'a pas déja été diagnostiqué ou la récidive de
tumeur maligne chez un patient atteint d'un cancer est associé temporellement a

I'apparition de la dermatose [18, 41-52].
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Le syndrome de Sweet est le plus souvent associé a une leucémie myéloide
aigué [53,54].Cependant, chez les patients souffrant de troubles hématologiques,le
syndrome de Sweet peut survenir dans un ou plusieurs des cas suivants : un
syndrome paranéoplasique, une dermatose médicamenteuse, ou une affection dont
les lésions cutanées démontrent concurremment
leucémie cutanée.

Les carcinomes de l'appareil génito-urinaire, du sein et du tractus gastro-
intestinal sont les plus fréquents des cancers qu’on rencontre chez les patients
atteints du syndrome de Sweet associé a une tumeur solide[13,14,55-58].

3-Syndrome de Sweet et médicaments :

Plusieurs médicaments ont été associés a la survenue du syndrome de Sweet
(Tableau 6) [13,14,16,20,31,33,59-116,117,118,119,121,122] (figure 3). Cependant,
la variante de la dermatose induite par le médicament a le plus souvent été observée
chez les patients apres l'administration du facteur stimulant les colonies de
granulocytes.

La récurrence de la dermatose est souvent notée lorsque le médicament est
réintroduit. Cependant, une fois l'agent causal a été arrété, les manifestations

s'améliorent fréquemment.
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Tableau 1. Les dermatoses neutrophiliques en fonction de la localisation de I'infiltrat

(D’apres Soutou B et al, 2011[1])

Epiderme PSC
Pemphigus a IgA

PG pustuleux

PG bulleux

SS
PG végétant
Dermatite rhumatoide neutrophilique
Dermatose urticarienneneutrophilique
Vaisseaux EED
Glandes sudorales eccrines HEN
Derme et hypoderme PG ulcéreé
Hypoderme
(lobules et cloisons inter-adipeuses) Panniculiteneutrophilique
Tissus plus profonds Abces aseptiques

PSC : pustulose sous-cornée ; PG: pyodermagangrenosum ; SS : syndrome de
Sweet ; EED : erythema elevatumdiutinum ; HEN: hidradéniteeccrineneutrophilique
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Tableau 2. Critéres diagnostiques du syndrome de Sweet

(D’apres Chevrant-Breton J. et al, 1985 [124])

Criteres majeurs :
- Apparition brutale de lésions cutanées typiques (aspect et topographie)

- Histologie typique (infiltrat dermique surtout neutrophilique sans vascularite)

Criteres mineurs :

- Prodromes rhinopharyngés ou infection gastro-intestinale ou vaccination ou
association a maladie inflammatoire,

- Hémopathie maligne, infections, tumeurs solides, grossesse

- Fievre > 38 °C et malaise général

- Biologie au début de I’éruption : VS > 20 mm ; augmentation de la CRP ;

- leucocytose> 8 000/mm3 ; > 70 % polynucléaires neutrophiles (3 de ces 4
données)

- Réponse rapide au traitement par corticostéroides ou iodure de potassium

Diagnostic si deux criteres majeurs et au moins deux critéres mineurs
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Tableau 3. Diagnostics différentiels clinigues et histologiques du syndrome de Sweet

(D’apres Anzalone et al, 2013[126])

Cliniques
Histologiques

Erytheme acral
Abces/cellulite

Réaction d’hypersensibilité a I’Azathioprine

Lepre
Réaction aux piqures d’insectes

Bactériémie

Leukemia cutis

Maladie de Behcet
Syndrome Bowel-Bypass

Vascularite leucocytoclasique

Erythemaelevatumdiutinum Vascularite

Syndrome Bowel- Bypassleucocytoclasique

Lupus érythémateux

Cellulite

Lymphangite
Pyodermagangrenosum

Chlorome

Lymphome

Métastase cutanée Dermatite rhumatoide

Panniculiteneutrophilique

Hidradeniteneutrophiliqueeccrine

Syndrome de CandleErythemaelevatumdiutinum

Périarthrite noueuse

Dermatomyosite

PyodermagangrenosumPanniculites lobulaires

Eruptions médicamenteuses

Syndrome de Schnitzler Leukemia cutis

Erythema multiforme
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Syphilis
Granulome facial

Erythéme noueux

Mycosis fongoide
Dermatose neutrophilique

Fievre familiale méditerranéenne urticarienne

Thrombophlébite

Tuberculose

Urticaire
Hydradéniteeccrine

Granulome facial
neutrophilique

Exantheme viral
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Tableau 4. Critéres diagnostiques du syndrome de Sweet induit par médicament

(D’apres Walker DC et al 1996[132])

Apparition soudaine de plaques ou nodules érythémateux douloureux

Mise en évidence sur I’examen histologique d’un infiltrat dermique
neutrophilique dense sans vascularite leucocytoclasique

Fievre>38°C

Relation temporelle entre la prise médicamenteuse et [|'apparition des
symptomes, OU récidive des symptomes apres test de réintroduction du
médicament.

Résolution des lésions aprés arrét du médicament ou introduction d’une

corticothérapie systémique.

Les cinq criteres doivent étre présents pour poser le diagnostic de syndrome de Sweet

médicamenteux [10].
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Tableau 5. Médicaments inducteurs de syndrome de Sweet

(D’apres Cohen P et al, 2007[125])

Classes thérapeutiques Médicaments

Antibiotiques Minocycline
Nitrofurantoine

Norfloxacine

Ofloxacine

Quinupristin/dalfopristin

Trimethoprime-sulfamethoxazole

Antiépileptiques Carbemazepine
Diazepam

Antirétroviraux Abacavir
Antihypertenseurs Hydralazine
Antinéoplasiques Bortezomib

Imatinibmesylate
Lenalidomide

Antipsychotiques Clozapine
Hormone anti thyroidienne de synthése Propylthiouracile
Facteurs de croissance Granulocyte-ColonyStimulating Factor

Granulocyte-Macrophage-Colony Stimulating Factor
Pegfilgrastim
ContraceptifsLevonorgestrel/ethinylestradiol (Minidril)
Levonorgestrel-Dispositif intra utérin (Mirena)

Diurétiques Furosemide
AINS Célécoxib
Diclofénac

Rétinoides Acide tout-trans-rétinoique (trétinoine)

rétinoique (isotrétinoine)

Mme. Hafsa BOUMHIDI 40



Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

Tableau 6 : les caractéristiques clinigues chez les patients atteints du syndrome de

Sweet :

La forme clinique

Cractéristiques classique hémopathie maligne tumeur solide SS médicamenteux

Epidémiologie

Femme 80 50 59 71

Infections repiratoires hautes 75-90 16 20 21

Récidive 30 69 41 67
Symptomes

Fievre 80-90 88 79 100
Atteinte musculosqueletique 12-56 26 34 21

Atteinte oculaire 17-72 7 15 21

Localisation des lésions

Extrémités supérieures 80 89 97 71
Téte et cou 50 63 52 43
Tronc et dos 30 42 33 50
Extrémités inférieures rare 49 48 36
Muqueuse buccale 2 12 3 7

Biologie

Neutrophilie 80 47 60 38
Vitesse de sédimentation accélérée 90 100 95 100
Anémie rare 82 83 100
Nombre anormal de plaquettes rare 68 50 50
Fonction rénale anormale 11-50 15 7 0

Mme. Hafsa BOUMHIDI 41




Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

Mécanisme physiopathologique

A) Les dermatoses neutrophiliques

La physiopathologie des dermatoses neutrophiliques est encore assez mal
connue, et nébuleuse mais commence a tirer bénéfice des connaissances de plus en
plus importantes concernant la physiologie du PNN normal. Les interactions entre le
PNN et son environnement sont en effet de mieux en mieux connues,avec des
phénomenes de « roulage » du PNN sur la paroi vasculaire, médiés par des contacts
avec les sélectines endothéliales de type P et S, suivies d’une liaison entre des
chémokines endothéliales et des récepteurs spécifiques sur le PNN, liaison qui induit
I'expression de molécules d’adhésion sur le PNN,notamment des intégrines, telles des
intégrines B2 et LFAT1 .

La lésion entre ces intégrines leucocytaires et les molécules d’adhésion
endothéliales tel que ICAM-1 permet une adhésion « solide » entre la paroi et le
leucocyte, tandis que la traversée de cette paroi est apparemment liée a I’expression
d’autres intégrines du groupe x4, par le PNN, intégrine qui permet également d’établir
une liaison entre PNN et les éléments de la matrice extracellulaire.

Dans les situations pathologiques, notamment de type DN, il est possible qu’il
y ait une expression inappropriée et précoce de ces différentes intégrines,notamment
du type x4, permettant une adhésion plus rapide et une migration plus facile dans la
matrice extra cellulaire avec une accumulation locale de PNN. Cette expression
inappropriée peut étre liée a la présence de formes immatures de PNN, ou a une
stimulation par diverses cytokines dont les facteurs de croissances hématopoiétiques,

I’interleukine 8 et le TNF «.
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La physiopathologie des DN peut donc faire appel a un recrutement et a une
activation de PNN initialement normaux, par le biais de cytokines ou de complexes
immuns circulants, faisant de ces entités des réactions d’hypersensibilité au sens tres
large du terme, hypothese suggérée par des associations avec des infections,
notamment ORL, a des maladies autoimmunes, a des hémopathies, mais également
par les cas lies a la prise de médicaments tels les facteurs de croissance
hématopoiétique .

Dans d’autres cas, il pourrait s’agir d’anomalies intrinseques des
PNN,notamment dans les hémopathies myéloides et dans ce que I’on pourrait appeler
le syndrome de récupération neutrophiligue (par analogie avec le syndrome
d’activation macrophagique et le syndrome de récupération lymphocytaire) expliquant
I’apparition de DN dans les situations d’agranulocytoses en cours de récupération
rapide, en raison du passage inapproprié dans le sang de formes immatures qui

expriment de facon anormale certaines intégrines .

B) Physiopathologie du Syndrome de Sweet

Si la pathogénie du syndrome de Sweet reste a déterminer, plusieurs hypothéses
ont cependant été formulées.

Ainsi plusieurs caractéristiques du SS suggerent que la dermatose résulte d’une
réaction d’hypersensibilité a un antigene spécifique. La source del’antigene est
diverse (bactérienne, viral, tumoral). En plus de I’apparence,|’histopathologie, I’aspect
des lésions cutanées, la réponse rapide et des symptomes et des lésions cutanées aux

corticostéroides étayent cette hypothese.
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Agent | : Antigene
infectieux | Ctumoral
FACTEURS DECLENCHANTS
ACTIVATION DES PNN
ICAM-] oo .

PAROI VASCULAIRE

INTERCRINEDU Cr Alphad

MATRICE EXTRA-CUTANEE

l

ARRIVEE DES PNN
AU SITE CUTANE
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*Manifestations clinigues

A)Stade prodromal

Dans sa forme typique, I’éruption cutanée est précédée une a trois semaines,
de prodromes non spécifiques.

Il peut s’agir d’ un syndrome pseudogrippal qui se traduit par des arthralgies,
une « infection » des voies aériennes supérieures, une conjonctivite, des myalgies et
des douleurs abdominales.

Ces manifestations sont, semble-t-il, absentes le plus souvent dans les SS
associés aux hémopathies malignes et aux cancers. Elles manquent aussi dans les SS
récidivants.

On peut avoir également une fieévre ; signe considéré comme essentiel, la fievre
peut atteindre 40 °C, précédant parfois I’éruption cutanée,habituellement elle
accompagne les lésions et persiste pendant 5 a 6 semaines, le temps de la poussée.

Elle manque néanmoins dans plus de 20 % des cas.

B) MANIFESTATIONS CUTANEES :

Lésions cutanées non pustuleuses :

Typiquement, le SS se caractérise par des papules érythémateuses tendues qui
augmentent de taille pour former des plaques surélevées ,voire des
nodules,inflammatoires ,a surface souvent mamelonnée comparé a un relief
montagneux a bords bien définis,de couleur rouge vif a bleu violacé. (figure 12,13,14)

Les patients ressentent une douleur,une briilure mais pas de prurit.

Les plaques ont parfois une extension centrifuge avec guérison centrale,prenant

un aspect annulaire « image en pseudo-cocarde ».
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Elles se résolvent généralement, spontanément ou apres traitement, sans
cicatrices ,comme elles peuvent laisser une pigmentation séquellaire et transitoire.

Les Iésions mesurent de quelques millimetres a 10-20 centimetres de diametre.

Elles sont en nombre variable, d’abord asymétriqguement réparties, puis
symétriques.

Elles siegent préférentiellement a la face postéro-externe des avant-bras, au
dos des mains, des doigts, au visage, a la nuque, plus rarement au tronc.

Aux membres inférieurs, elles se manifestent souvent sous I'aspect de nodules
dermohypodermiques simulant un érythéme noueux.

Les plagues érythémateuses peuvent se couvrir de bulles hémorragiques.
(figure 15).

Elles peuvent devenir franchement nécrotiques et s’ulcérer, simulant un
pyoderma gangrenosum. (figure 16)

Dans certains cas, |'atteinte se présente sous l'aspect d’un vaste placard
érythématoviolacé oedémateux et infiltré évoquant une cellulite infectieuse.

Ces formes sont volontiers localisées au visage. Tres récemment, on a décrit
une forme nouvelle et atypique de dermatose neutrophilique qui peut se rapprocher
des formes profondes de SS. Il s’agit d’abces sous-cutanés aseptiques.

Une hypersensibilité cutanée, mise en évidence par un test de Pathergy positif
peut étre présente chez les patients atteints du syndrome de Sweet. Par exemple, les
Iésions cutanées peuvent survenir aux sites des biopsies, égratignures de chat,contact
avec des antigenes sensibilisants,piqlres d'insectes, cathéter intraveineux
placement,Radiothérapie,et ponction veineuse.[13]

Les |ésions ont été soit photodistribuées soit localisées au niveau du site d'une

réaction phototoxique précédente (coup de soleil)chez certains les patients.
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Rarement, les lésions du syndrome de Sweet sont localisées sur le bras atteint
de lymphoedeme postmastectomie.

Lésions cutanées pustuleuses

Cette variante clinique du syndrome de Sweet comprend les patients atteints de
dermatose neutrophiliqgue du dos des mains(auparavant dénommée vascularite
pustuleuse).

Ca englobe aussi certains patients chez qui une éruption pustuleuse d’ une
colite ulcéreuse a été décrite.

Le terme «vascularite pustuleuse» était a l'origine utilisé pour catégoriser un
groupe de pathologies: maladie de Behcet, syndrome de dermatite-arthrite
gonococcique, méningococcémie chronique.

Cliniquement, les manifestations cutanées sont caractérisées par des lésions
pustuleuses sur des bases purpuriques. (figure 17)

Les caractéristiques anatomo-pathologiques associées vont de la vascularite
leucocytoclastique pleinement développée a une réaction vasculaire neutrophile

avec des modifications des vaisseaux.

L’atteinte des muqueuses d’aspect polymorphe survient dans 3 a 30% des cas ,
avec des lésions aphtoides au niveau de la muqueuse buccale et la langue,des bulles
et des vésicules hémorragiques labiales et gingivales ,une parodontite ulcéreuse
nécrosante ,des nodules nécrotiques,des papules macérées au niveau du palais,des

pustules au niveau du pharynx et parfois des ulceres.
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Figure 12 :lésions cutanées nodulaires pseudo-vésiculaires chez un patient atteint

du syndrome de Sweet

Figure 13 : Plaques érythémateuses arrondies et bien limitées de tailles variables

chez le méme patient
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Figure 14:Plague érythémateuse au niveau de la nuque chez une femme atteinte du

syndrome de Sweet.

Figure 15 : Lésions bulleuses hémorragique du syndrome de Sweet
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Figure 16 :Lésion ulcérée simulant un pyoderma gangrenosum

Figurel 7:Dermatose neutrophilique des dos de mains(vascularite pustuleuse) chez

une patiente .
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C) MANIFESTATIONS EXTRACUTANEES :

La description des localisations extra-cutanées des DN remonte aux années
1980, et doit beaucoup aux auteurs francais.

Tous les organes peuvent étre touchés dont certains peuvent mettre en jeu le
pronostic vital.Ainsi les atteintes extracutanées doivent é&tre recherchées
systématiquement en cas de syndrome de Sweet.

Il s’agit d’infiltrats viscéraux aseptiques a PNN matures, isolés ou associés aux
localisations cutanées de facon simultanée ou séquentielle. Ces Iésions sont souvent
bruyantes et séveres et surviennent dans toutes les formes de DN, et particulierement
dans le syndrome de Sweet. Elles atteignent surtout le poumon, mais également les
articulations, les os, les muscles, I'oeil, le systéme nerveux central, la rate, le foie, la
paroi intestinale, les ganglions lymphatiques et enfin le systeme cardio-vasculaire.

Ce sont ces localisations extra-cutanées qui ont donc amené a la création du
concept élargi de maladie neutrophilique plurifocale dont les lésions cutanées ne
seraient finalement que les éléments les plus visibles. Ces atteintes viscérales sont
contemporaines, successives ou précessives par rapport aux lésions cutanées, mais
existent parfois de facon isolée, notamment en ce qui concerne les abces aseptiques
sous cutanés rencontrés dans les maladies inflammatoires du tube digestif.

Les associations morbides seraient plus fréquentes (notamment en ce qui
concerne les hémopathies) et ces atteintes viscérales seraient donc plutot de mauvais
pronostic pour cette raison, en dehors des dégats tissulaires qu’elles peuvent

entrainer par elles-mémes.
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1 -Atteinte oculaire :

Sa fréquence est tres diversement appréciée, avec des chiffres allant de 6 a 72%
des cas.

L'age de prédilection des manifestations ophtalmiques chez les patients atteints
du syndrome de Sweet est de la troisieme a la cinquieme décennie chez les femmes
et de la cinquieme a la septieme décennie chez les hommes . [133]

L’inflammation oculaire du syndrome de Sweet s’installe en méme temps , ou
qguelques jours apres, l'apparition des |ésions cutanées. Dans la moitié des cas, elle
est unilatérale.

L’atteinte ophtalmique est plus fréquente au cours du syndrome de Sweet
idiopathique qu’ au syndrome de Sweet secondaire,sa fréquence dans le premier est
65% (dont 38% survient suite a une infection et 62% sans cause antérieure
identifiable).Dans le syndrome de Sweet secondaire,cette atteinte survient surtout
lorsque ce dernier est lié a une myélodysplasie.[133]

Il s’agit le plus souvent d’une atteinte du ségment antérieure de I’ceil a type de
conjonctivite ou d’ épisclérite, et plus rarement d’iritis ou de glaucome. (tableau 7)

Deux cas de kératite ulcéreuse périphérique ont été décrit [134],le premier chez
une femme ayant des épisodes de Syndrome de Sweet, de pyoderma gangrenosum et
de vascularite pustuleuse en association a une polyarthrite rhumatoide,le deuxiéme
chez une femme atteinte d’un syndrome de Sweet idiopathique, qui s’est présenté
pour une rougeur et douleur oculaire unilatérale exacerbée par la mobilisation
,I’examen ophtalmologique avait décelé outre la kératite ulcéreuse périphérique une

sclérite nodulaire associée (figure 18).
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L’atteinte du segment postérieur de I’ceil au cours du syndrome de Sweet n’est
pas commune ,et trois cas uniguement ont été décrit dans la littérature.ll s’agit d’un
cas de vascularite rétinienne bilatérale qui a été rapporté chez une patiente atteinte
du syndrome de Sweet idiopathique [135] ;qui a consulté pour une douleur oculaire
bilatérale et une baisse de [l'acuité visuelle unilatérale(ceil droit). L’examen
ophtalmologique a objectivé une pupille aréactive du coté droit ,une inflammation
vitréenne a la lampe a fente ,une hémorragie intrarétinienne bilatérale(figure 19) au
fond d’ceil ,une ischémie et une occlusion veineuse bilatérale a ’angiographie a la
fluorescéine(figure 20).Le deuxieme cas[136] est celui d’une vascularite occlusive qui
s’est manifestée par une cecité d’installation brutale ,le troisieme cas [137]est une
panuvéite avec un cedeme du nerf optique(figure 21,22).

Chloé et al [133]ont publié le cas d’une association d’épisclérite, de
conjonctivite et de kératite ulcéreuse périphérique au méme ceil.

La cellulite orbitaire comme manifestation exceptionelle du syndrome de Sweet
a été décrite pour la premiere fois chez un patient atteint de leucémie aigue myéloide.
[138] .(figure 23)

Il s’agit d’un homme de 38 ans sans antécédents pathologiques notables qui a
consulté pour fievre, sueurs nocturnes et éruption vésiculeuse sur son cou et sa
paupiere droite d’installation brutale.

I a été traité par plusieurs médecins sans amélioration des Ilésions
ophtalmiques, au cours des 10 jours suivants, il y a eu une aggravation de ces lésions,
il a été admis a I’hopital local ,ou un bilan biologique a été réalisé objectivant une
hyperleucocytose (70000¢/mm3) avec formules immatures ainsi une biopsie
ostéomédullaire a été réalisée. Il a été traité avec I’acyclovir intraveineux et céfotaxime

pour son atteinte oculaire.
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En raison de la progression des lésions, une tomodensitométrie des orbites a
été réalisée ,et a révélé une infiltration marquée de la paupiere gauche et de 'orbite
suggérant ainsi une cellulite orbitaire , bien qu'aucune localisation de pus ne pourrait
étre vue. Le patient avait présenté ensuite une baisse de I'acuité visuelle et une
progression de I’éruption vésiculaire de I'eil gauche et a été transféré a un hopital
régional pour incision chirurgicale et drainage de la cellulite orbitaire présumée.

L’examen physique au moment de ['admission avait révélé un ocedéme
périorbitaire et orbitaire bilatéral, plus prononcé sur le c6té gauche. Il y avait aussi
des plaques érythémateuses et vésiculo-pustuleuses. le patient a été vu en
consultations d’ophtalmologie ,des maladies infectieuses et d’hématologie. Tous les
services pensaient que son tableau clinique était compatible avec une infection
herpétique des paupieres et une cellulite orbitaire de I'eeil gauche.

Le patient a été emmené d'urgence vers le bloc opératoire pour le drainage de
I’abceés orbitaire présumé. Au moment de l'intervention, aucune collection n’a été
retrouvée.

Plusieurs biopsies ont été réalisées ,et ont révélé un infiltrat cutané composé
de précurseurs myéloblastiques immatures avec peu de neutrophiles matures.

On pensait initialement que cela était cohérent avec un infiltrat leucémique.
Cependant, le patient a développé plus tard des lésions plus typiques du syndrome
de Sweet et ses lésions ophtalmiques ont répondu aux corticostéroides sans cicatrice

résiduelle.
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e

Figure 18 : Image montrant une sclérite nodulaire avec kératite ulcéreuse

périphérique[134]

Figure 19 :Fond d’eil montrant une hémorragie intrarétinienne bilatérale comme

manifestations de la vascularite rétinienne au cours du syndrome de Sweet [135]

a oeil droit. b oeil gauche.
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Figure 20 :Une angiographie a la la fluorescéine montrant une occlusion veineuse

secondaire a une vascularite occlusive. [135]

a)eeil droit : Occlusion veineuse est soutenu par I'hyperfluorescence
dans une branche de l'arcade vasculaire inférieure.
La fleche blanche correspond a une zone d’hémorragie.
b)eeil gauche : angiographie a la fluorescéine
montre plus d'hypofluorescence entourant

['arcade vasculaire inférieure.

Figure 21 : fond d’eil montrant un cedéme papillaire chez un patient atteint d’un

syndrome de sweet[136]
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Figure 22 : IRM de l'orbite avec du gadolinium montrant une intensité du signal T2

Iégérement augmentée au niveau du nerf optigue droit. [137]

A

Figure 23 : cellulite orbitaire secondaire a un syndrome de Sweet chez un patient

atteint de leucémie aigue myéloblastique[138]
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Tableau 7 : Ensemble des atteintes oculaires décrites dans la littérature au cours du syndrome de Sweet et rapportées par une

étude de I'Université Dalhousie et Centre des sciences de la santé Reine Elizabeth Il,Canada

Tvpe de Patteinte Manifestations
Auteur Age,Sexe CEil vl . Pathologie associée Traitement extracutanées du
oculaire
Syndrome de Sweet
Emphyséme,
Fourman 58 M Bilaterale | Glaucome inflammatoire phy i Prednisone 60mg/d 0
hematurie, PTI
Bulengo-Ransb Eruption vésiculaire Infection des voies
g Y 40 M Bilaterale , p o . , . Prednisone 40mg/d Arthralgie
et al2 périorbitaire aéeriennes supérieures
57 M gauche | Eruption périorbitaire Myélodysplasie Prednisone 60mg/d 0
Conjonctivite
Davies 52 M gauche ) o Leucémie Prednisolone 100mg/d Arthralgie
Nodule limbique
Medenblik- ) . Prednisone 120mg/d
60 F Bilaterale Iritis 0 _ 0
Frysch et al Topical
37 F Bilaterale Episclerite Pyélonéphrite Prednisone 80mg/d 0
Pharyngite,
Cohen 25 F Bilaterale Conjonctivite 0 Prednisone 65mg/d Y g.
arthralgie
Osteomyélites,
. . Syndrome , Masse laryngée
Chen et al 78 M Droit Sclerite i , Prednisone 60mg/d L ,
myélodysplasique Mastoidite et otite
moyenne
kératite ulcéreuse Polyarthrite rhumatoide,
Wlison et al 60 F Gauche | périphérique pyoderma Cyclosporine 4mg/kg/d 0
episclerite gangrenosum
Paydas et al 33F Droit Conjonctivite LAM 0 0
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Nicolaides et al 38 F Droit Iritis 0 Prednisone 60mg/d Arthralgie
Morgan et al 38 M Gauche Cellulite orbitaire LAM Prednisone 60mg/d
Salvador-Osuna Syndrome
60 M Gauche Choroidite Y 3 _ Prednisone 50mg/d 0
et al myélodysplasique
Gonflement préseptal
Anwar et al 72 F Bilaterale | Et Iésions vésiculaires 0 Prednisolone 30mg/d 0
palpébrales
_ o _ Infection des voies _
Levy et al 38 M Bilaterale | Episclérite nodulaire . .. Prednisone 60mg/d 0
aéerienne supérieures
] Dacryoadénite et ) )
Maalouf et al 26 F Droit . _ . LAM Corticosteroid, 1Tmg/kg/d 0
inflammation orbitaire
. .. .. Infection des voies _
Mazokopakis _ Sclérite antérieure , . , . Prednisolone, 0.5mg/kg x
53 F Bilaterale . aéeriennes supérieures, . 0
et al diffuse , R 1 semaine
érythéme noueux
Episclerite,
Gottlieb et al 43 M Bilaterale | Kératite ulcéreuse 0 Prednisone 50mg/d Arthralgie
périphérique, iritis
32 F Bilaterale | Conjonctivite Crohn Prednisone 40mg/d Arthralgie
PTl:purpura thrombopénique idiopathique,LAM:leucémie aigue myéloblastique,
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2-L’atteinte ostéoarticulaire et musculo-squelettique :

L'atteinte ostéo-articulaire est présente dans 33 a 62 % des cas selon la
série [139].

Les manifestations ostéo-articulaires les plus fréquentes sont les poly-
arthralgies accompagnées ou non de myalgies , sont des manifestations non
spécifiques.

Quoi qu'il en soit, le probleme est que la littérature dermatologique fournit tres
peu d'informations sur les manifestations articulaire et, surtout lorsque ces patients
ne sont pas examinés par un rhumatologue ;distinguer entre les arthralgies et
I'arthrite franche peut étre difficile dans certains cas.

Les arthralgies sont généralement épisodiques, oligoarticulaires

et asymétrique, et affectent les grosses articulations des membres inférieurs.
Elles peuvent précéder, coexister ou apparaitre apres les lésions cutanées, mais
apparaissent généralement conjointement .

Il n'y a généralement pas de déformations ni de modifications radiologique,
sauf un cedéme des tissus mous. [140]

Peu de cas de monoarthrite ont été décrits, et aucun cas n'a été signalé

d'arthrite déformante. L'arthrite, comme les arthralgies, est généralement
asymeétrique, non déformante et affecte les grosses articulations.

L'étude histologique de la synoviale des articulations touchées a retrouvé une
congestion vasculaire et peu d’infiltrat inflammatoire.

Le liquide articulaire est principalement neutrophile et modérément
inflammatoire .Par conséquent, bien que rare, le syndrome de Sweet devrait étre
inclus dans le diagnostic différentiel des patients présentant une arthrite associée a

des lésions cutanées.
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L'atteinte musculaire se présente généralement comme des myalgies qui
accompagnent les polyartralgies et c'est une manifestation extracutanée non
spécifique du syndrome de Sweet décrite dans 10% des cas[141].

Cependant,des cas de myosite aigué due a des infiltrats
neutrophiles[142]peuvent subséquemment évoluer vers une myosite fibrosante[143].

L'implication osseuse dans le syndrome de Sweet est exceptionnelle et,
contrairement aux manifestations musculo-squelettiques,elle est généralement
spécifique a l'infiltrat neutrophile. Des cas d'ostéomyélite aseptique multifocale ont
été décrits [144] surtout chez les enfants, accompagnée d'une altération de I’état
général ainsi que des cas d'ostéomyélite chronique multifocale récurrente[145-146].

Il y a un cas de lésions d'ostéite aseptique focale dans la région sous-jacente

d’une lésion cutanée profonde d’une dermatose neutrophilique [147]et méme
un cas dans lequel des lésions cutanées sont apparues apres une biopsie osseuse
ouverte d'une zone lytique[147].

Dans I’étude radiologique, il y a certains cas décrits d’ ostéolyse et qui
répondent généralement de maniere adéquate au traitement aux stéroides, comme le
reste des manifestations.

Il est important de savoir cette image, parce que le diagnostic différentiel
fondamental est celui de I'ostéomyélite infectieuse et, contrairement a celui-ci, il ne

s'améliore pas par un traitement antibiotique.
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Tableau 8 :Les localisations articulaires les plus fréguente au cours d’une atteinte

articulaire dans le cadre d’un syndrome de Sweet [147]

Articulation Nombre d’atteinte par articulation dans une série de 20 cas
Genoux
11
Poignets
11
Coudes
8
Chevilles
7
Les doigts
7
Orteils
3
Les hanches
1

3-Atteinte pulmonaire

Les localisations pulmonaires voire bronchiques sont de loin les plus

fréquentes.Les signes fonctionnels sont toujours présents : toux, douleur
thoracique,dyspnée.

La radiographie thoracique n’est jamais normale .Elle montre des infiltrats
interstitiels uni ou bilatéraux ou une opacité unique ou multiple excavée.Parfois elle
peut objectiver dans certains cas une surcharge bronchique.

Les biopsies ont montré différents aspects :une inflammation interstitielle,un
oedeme et infiltrat massif intra-alvéolaire de polynucléaires neutrophiles, une fibrose
interstitielle ou bronchiolite oblitérante avec pneumopathie organisée . [148]

(tableau 9) [149]
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Tableau 9: les Manifestations pulmonaires du syndrome de Sweet rapportées dans

la littérature[149]

Référence Année | Sexe | Age | Comorbidités | Présentation | Radiologie Histologie
Soderstrom ) o
RM 1981 F 50 | LAM Cc/P Infiltrat unilatéral
) ) o Infiltrat neutrophile
Gibson LE 1985 F 66 | SMM C/P Infiltrat bilatéral )
diffus
Rodriguez Syndrome de
de la 1985 F 68 | Dressler Simultanée Infiltrat unilatéral
Serna A
Pneumopathie
interstitielle
Lazarus AA 1986 M 60 | LAM Simultanée Infiltrat unilatéral | chronique+infiltrat
neutrophile
Keefe M 1988 F 67 PP Simultanée Infiltrat unilatéral
Infiltrat neutrophile
] o diffus + fibrose
Hatch ME 1989 M 45 LMC cC/P Infiltrat bilatéral
pleurale et
périvasculaire
Cohen PR 1989 F 61 LMC Simultanée Infiltrat bilatéral
Bourke S) 1991 F 72 | Aucune C/P Infiltrat bilatéral Infiltra neutrophile
Takimoto , , ' g ) .
CH 1991 F 54 | SMD Simultanée Infiltrat unilatéral | Infiltra neutrophile
. ! L Infiltrat neutrophile
Chien SM 1991 M 58 None P/C Infiltrat unilatéral .
diffus
Komiya | 1991 M 54 | AREB Simultanée Infiltrat bilatéral Infiltra neutrophile
Fett DL 1995 M 35 | TPI Simultanée Infiltrat bilatéral Infiltra neutrophile
. i i o, Pneumopathie
Fett DL 1995 M 46 DM Simultanée Infiltrat bilatéral . .
interstitielle
Fett DL 1995 M 61 SMP Simultanée Infiltrat bilatéral
Fett DL 1995 F 74 AREB Simultanée Infiltrat bilatéral
Pneumopathie
interstitielle+
Reid PT 1996 | M 34 Aucune P/C Infiltrat unilatéral | pneumopathie
organisée
cryptogénique
Rodot S 1996 F 63 LAM cC/P Infiltrat bilatéral
Thurnheer i o Infiltrat neutrophile
1997 F 62 Aucune C/P Infiltrat bilatéral ) ) 3
R sur biopsie cutanée
Peters FJP 1998 F 48 AREB P/ C Infiltrat unilatéral
. ! o, Pneumopathie
Katsura H 1999 F 70 Sjogren P/C Infiltrat unilatéral | . o
interstitielle
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Infiltrat neutrophile

Alberts 2000 72 SMD Simultanée Infiltrat bilatéral ] ) 3
sur biopsie cutanée
i L, Infiltrat interstitiel
Imanaga T 2000 55 Aucune c/p Infiltrat bilatéral ]
chronique
Pneumopathie
L Ml et interstitielle+
ongo Ml e
| 9 2001 51 Aucune c/P Infiltrat unilatéral | pneumopathie
a ,
organisée
cryptogénique
. Epaississement
Astudillo L
2006 82 SMD C/P septale
et al . ,
interlobulaire
Bronchiolite
Gard Retal | 2006 25 SMP Simultanée Infiltrat unilatéral | oblitérante+pneum
onie organisée
Infiltrat neutrophile
Petrig C 2006 67 LMC P/C Infiltrat bilatéral sur biopsie
cutanée
Infiltrat neutrophile
Fulton JC 2007 25 Aucune c/P . . i
sur biopsie cutanée
Infiltrat interstitiel
chronique
Kushima H Antecedent avec ’
2007 73 de syndrome C/P Infiltrat unilatéral | , | .
et al épaississement de
de Sweet . -
la paroi alvéolaire
Infiltrat neutrophile
Hépatopathie sur biopsie
Aydemir 2008 32 P ) P cC/P Infiltrat bilatéral i P i
chronique cutanée+vascularit
e
) ] o Infiltrat neutrophile
Lawrence K | 2008 54 Hypertension P/C Infiltrat unilatéral ) ) 3
sur biopsie cutanée
i Infiltrat neutrophile
Gaspar C 2008 76 Myélome C/P ) . 3
sur biopsie cutanée
Robbins C
¢ al 2009 26 Aucune c/p Infiltrat + nodule
eta
Infiltrat neutrophile
Aparicio V. sur biopsie
P 2010 67 Hypertension cC/P Infiltrat unilatéral B P
et al cutanée
Infiltrat neutrophile
S.Fernandez sur la biopsie
2011 74 SMD cC/P Infiltrat unilatéral B P
Bussy (2) cutanée et
pulmonaire
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LAM:leucémie aigiie myéloide, SMM :splénomégalie myéloide,PP :pustulose
plantaire,LMC leucémie myéloide chronique ,SMD :syndrome
myélodysplasique,AREB :anémie réfractaire avec exces de
blaste, TPl :thrombocytopénie idiopathique,DM :dermatomyosite,SMP :syndrome
myéloproliferatif

C/P :atteinte cutanée précede I’atteinte pulmonaire ,P/C :atteinte pulmonaire

précéde 'atteinte cutanée

4) Intra abdominale

Les localisations intra—abdominales concernant le foie, la rate, le rein,la paroi
intestinale, les ganglions mésentériques et le pancréas, sont souvent multiples et
parfois précessives par rapport aux éléments cutanés, et sont souvent associées a une
maladie inflammatoire sévere du tube digestif.

L’atteinte intestinale est due a une inflammation neutrophile diffuse de la paroi
intestinale ,une pancolite et des infiltrats neutrophiles iléale .Un infiltrat de la triade
porte est aussi possible avec des anomalies des enzymes sériques hépatiques,une
hépato-splénomégalie a aussi été décrite.

L’atteinte rénale correspond a une Glomérulonéphrite mésangiocapillaire et des

anomalies du sédiment urinaire(hématurie et protéinurie) [13] .

5- Systéme nerveux central

Le neuro-sweet a été décrit pour la premiere fois comme entité indépendante
en 1999[150],ainsi des criteres de diagnostique ont été établis (tableau 10) [151]

[152].
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Dans la série de Francesco Drago [153] soixante-neuf patients atteints de
neuro-sweet, , suivis entre 1983 et 2016 ont été inclus (les données
démographiques, cliniques et biologiques des patients sont résumées
dans le tableau 11).

Quarante-six patients ont été des hommes (66,6%) et 23 femmes (33,4%), plus
asiatiques (56 patients, 81%) que caucasien (13 patients, 19%).

I’age moyen était de 48,7 ans, allant de 7 semaines a 76 ans, mais I'dge moyen
des patients asiatiques est beaucoup bas(25,6 ans) a celui des Caucasiens (47 ans).

En ce qui concerne les caractéristiques cliniques, la fievre était

rapportée au début de la maladie chez 59 patients (85,5%) alors que 10 patients
étaient apyrétiques (14,5%).

Chez 31 patients (44,9%), les premiéres manifestations neurologiques

sont apparues apres les lésions cutanées. Inversement, chez 13 patients
(18,8%), cette atteinte a précédé les lésions cutanées.

Dix-neuf (27,5%) patients ont présenté une atteinte cutanée concomitante

aux manifestations neurologiques. Six cas (8,6%), tous asiatiques, ont souffert
de neuro-sweet sans éprouver de lésions cutanées.

Dans ces derniers cas, le diagnostic de neuro-sweet a été posé grace a la biopsie
cérébrale qui a montré un infiltrat neutrophile dans I’espace périvasculaire.
le neuro-sweet semble affecter, principalement le sexe masculin au cours de la
troisieme ou quatrieme décennie de la vie[153]. Un trés large éventail de symptomes
et de signes peuvent survenir, selon la localisation de la |ésion au niveau du systeme

nerveux.(tableau 12)
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Typiquement I’atteinte cutanée précede de quelques jours,mois ou années le neuro-
sweet, elles sont rarement simultanées et exceptionnellement |’atteinte neurologique
peut étre isolée sans atteinte cutanée. [153]

Le symptome neurologique le plus fréquent était I’altération de I’état de conscience,
suivi par les céphalées et les troubles de la mémoire.

L’atteinte neurologique la plus commune au cours du syndrome de Sweet est la
méningite aseptique ou I’encéphalite.

D’autres manifestations sont possibles a type de «crises épileptiques

généralisées,hémiplégie,paraplégie,paralysie des nerfs cranien.(tableaul 3)

Mme. Hafsa BOUMHIDI 67



Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

Tableau 10 : Critéres de diagnostic du neuro-sweet (NSS) [151] modifié Hisanaga et

al.[152

Criteres de diagnostic du neuro-Sweet

. _ Encéphalite/méningite récurrente associée a une fievre
1 .criteéres neurologiques _ . _ o ] ] _
,sensible a la corticothérapie ou spontanément régressive

2.criteres cutanés Plaques érythémateuses douloureuses, tendres, sur le visage,
le tronc, les membres. Infiltration neutrophile du derme,

épiderme épargné et absence de vascularite

3.autres criteres Absence de vascularite cutanée et de thrombose observées
dans la maladie de Behcet. Absence de |'uvéite typique de la

maladie de Behcet

4.association HLA HLA-Cw1 ou HLA-B54 positive. HLA-B51 negative

- Toute autre maladie neurologique pouvant expliquer les symptomes et
signes neurologiques,

- al'exception de la maladie de Neuro-Behcet, doit €tre exclue avant de
poser le diagnostic de neuro-sweet.

- NSS probable: critére 1, 2 et 3.

- NSS possible: toute manifestation neurologique plus 2 ou 4 et un élément

ou plus de 3.
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Tableau 11.épidémiologie ,cliniqgue et paraclinique des patients atteints de neuro-sweet 1983-2016 (153)

Premier année de Nb des cas . L, . récidives récidives Séquelles
L. Age Sexe Ethnie Comorbidités Traitement ; . .
auteur publication du NSS cutanées | neurologiques | neurologiques
Premier année de Nb des cas ; . récidives | récidives Séquelles
. Age Sexe Ethnie Comorbidités | traitement , . d i
auteur publication du NSS cutanées | neurologiques | neurologiques
Dépression,
Chiba S o ) ) ) Troubles de
1983 1 46 ans M asiatique amygdalite oui oui .
Mémoire
,myoclonie
Furukawa . . L . .
£ 1992 1 70 ans F Asiatique non corticothérapie oui oui non
Infection des
7 . voies . L
Dunn TR 1992 1 i M Caucasien L. corticothérapie non non non
semaines aeériennes
supérieures
Martinez E 1995 1 35 ans F Caucasien non non non non non
Dysarthrie
Uysal H . . . . .
1993 1 31 M Asiatique neurobehcet corticothérapie oui non Ataxie
cérébelleuse
Druschky . . i P
A 1996 1 69 M Caucasien Bronchite corticothérapie non non non
Ohori N 1999 i
1 54 F Asiatique non non non non non
Hisanaga Lo . 3 . . )
K 1999 1 32 M Asiatique non corticothérapie oui oui non
Corticothérapie
Pharis D 2000 1 48 F Caucasien non méthotrexate oui oui surdité
Azathioprine
Noda K 2001 1 47 F Asiatique non corticothérapie oui non non
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Kato T

Corticothérapie

Paresthesies

2002 1 56 F asiatique non Cefazolin non non .
. des doigts
sodium
Cano A Pachiméningite
2002 1 31 F caucasien non corticothérapie oui oui .g
hypertrophique
Nobeyama Corticothérapie
Y 2003 1 48 F asiatique non Fenytoine oui non non
Fosfomycine
Stenzel W 2003 )
. Consommation
1 30 M caucasien L non non non non
héroine
. 1 cancer du Troubles de
Hisanaga . L
K 50 M sein mémoire
2005 28 42,3 8F asiatique 1 cancer Corticothérapie oui oui Troubles
gastrique,long psychiatriques
ue,colon Paresthésies
Tsunemi T 2006 1 40 M asiatique Amygdalite Corticothérapie Oui Non Non
Song | 2007 1 59 M asiatique Non Corticothérapie oui non non
Kokubo 2007 1 34 M Asiatique non corticothérapie oui oui Non
Fukae J o Corticothérapie
2007 1 38 M asiatique non non non non
Dapsone
Amygdalite Non
Kimura A 2008 1 59 F Asiatique HBV corticothérapie oui oui
HSV
Aydemir H
2008 1 32 M Asiatique non corticothérapie non non non
Fukushima o ) L
K 2008 1 24 M Asiatique non corticothérapie non non non
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Cancer
Sobol U 2009 62 Caucasien . corticothérapie oui oui non
gastrigue
Sato M 2009 53 asiatique Behcet corticothérapie oui non non
Cancer
gastrique
Watanabe
T 2009 59 asiatique Syndrome corticothérapie non non non
myélodysplasi
que
Paracetamol
Hiari N 2009 47 caucasien | Crohn Ibuproféne non non non
Ceftriaxone
Corticothérapie
Shibata K P
L . Dapsone . .
2010 35 Asiatique pharyngite . oui oui non
Cyclosporine
Colchicine
Niwa F 2010 72 Asiatique Parkinson corticothérapie oui oui non
Signe de
. . Hypertension . L ) babinski
Marien P 2011 72 caucasien L. corticothérapie non oui .
artérielle persistant
droit
Hypertension
Akiba C 2011 62 asiatique yr,) i corticothérapie non non non
artérielle
Ohe Y 2011 63 asiatique non corticothérapie non non non
Singh J 2011 75 caucasien | non corticothérapie oui non non
Corticothérapie
Lobo A 2011 49 caucasien | non Cyclosporine non oui non
Infliximab
ShimizuY | 2012 52 asiatique astrocytome corticothérapie oui oui non
i Crohn . L
Maxwell G | 2012 43 caucasien Site corticothérapie non non non
uvéi
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Makimoto

G 2012 51 F asiatique non corticothérapie non non non
Makimoto Hémiplégie
2012 4?2 F asiatique non corticothérapie non non . pied
G droite
Corticothérapie
Dapsone
P - Dysarthrie
. .. Colchicine . . )
Drago F 2013 50 F caucasien | Myome utérin L .. oui oui Ataxie
Intérféron a ,
. cérébelleuse
Infliximab
Cyclosporine
Koay C 2013 29 M asiatique non corticothérapie non non non
) o Corticothérapie ) ]
Nukui T 2014 76 M asiatique non . oui oui non
Cyclosporine
Natakani R | 2014 58 M asiatique non corticothérapie non non non
Nakanishi . . L
e 2015 72 F asiatique non corticothérapie non non Non
Mme Hafsa BOUMHID 72




Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet These N°003/20

Tableau 12:Régions du systéme nerveux central affectés par le neuro-sweet et

détéctés par tomodensitométrie (TDM) ou par résonance magnétique (1983-

2016)[153]
Région du systeme nerveux central Nb. De cas
Tronc cérébral 18
Cortex cérébral 17
Ganglions de base 15
Sous-cortex 12
Thalamus 9
Hippocampe 6
Cervelet 5
Méninge 4
Moelle épiniere 3
Absence d’anomalies 10
Absence d’exploration 14
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Tableau 13 :Symptomes et signes neurologiques décrits dans la littérature chez les

patients atteints de neuro-sweet

Symptdéme/signe Nombre des cas
Altération de la conscience 35
Céphalées 29
Crises généralisées 16
Troubles de mémoire 19
Hemi/tétraparésie 17
Dysarthrie 16
Paralysie oculaire 15
Méningite 15
Désorientation 11
Symptomes psychiatriques 10
Mouvements involontaires 10
Ataxie 9
Troubles sensoriels 8
Diplopie 6
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6-L’atteinte cardiovasculaire:

L’atteinte cardiovasculaire est une complication rare du syndrome de Sweet
chez I’adulte et I’enfant.

Chez les enfants seulement deux cas ont été publié ,un cas d’un enfant qui a
présenté une aortite ,une sténose de l’artere coronaire droite avec infarctus du
myocarde[154].

Le plus récent [155] est une péricardite chez un enfant atteint de Sweet associée
a plusieurs anomalie vasculaires telles la cardiomégalie , la dilatation des sinus de
Valsalva, de l'aorte ascendante, du tronc pulmonaire, de la coronaire droite, une
dilatation anévrysmale du tronc brachiocéphalique et, dans une moindre mesure, de

I'artere carotide gauche avec une sténose segmentaire de l'aorte distale. (figure 24,25)

(]

Figure 24 : Aortographie latérale montrant une dilatation de |'aorte ascendante et

dilatation des sinus de Valsalva, sans existence d’anomalie valvulaire aortique[155].
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Figure 25 : Aortographie en projection antéro-postérieure :Dilatation anévrismale du

tronc brachiocephaligue et, dans une moindre mesure, de |'artére carotide

gauche[155]
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L’insuffisance aortique a aussi été décrite comme complication exceptionnelle
du syndrome de Sweet secondaire a une endocardite aseptique de la valve aortique
[156] (deux cas dans la littérature) et dont les principaux diagnostics différentiels sont
I’endocardite infectieuse, I’endocardite sur SPA, et I’endocardite de Libman-Sacks.

Explorations paracliniques :

A)Biologie :

Elle 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 syndrome de Sweet 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.

B)Histologie :

La confirmation du diagnostic se fait sur I’histologie cutanée d’une lésion (si
possible récente).La description classique est celle du syndrome de
Sweetneutrophilique montrant un important cedeme du derme papillaire,un infiltrat
plus ou moins dense de polynucléaires neutrophiles matures dans le derme superficiel
et moyen .De facon typique il y’a des débris nucléaires réalisant des images de
“leucocytoclasie’’.En principe il n’existe pas de vascularite méme si une atteinte focale
de capillaires peut se voir et ne doit pas faire formellement exclure le diagnostic.

Cependant,cet infiltrat inflammatoire peut contenir,de maniere atypique,des
polynucléaires éosinophiles,deslymphocytes,des histiocytes ou des cellules
mononucléées évoquant des progéniteurs de cellules myéloides ou

monocytairesimmatures,constituant des variantes histologiques.
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Diagnostic positif :

Le diagnostic du syndrome de Sweet repose sur un faisceau d’arguments.ll peut
étre difficile quand des atteintes trés polymorphes surviennent des années avant les
l[ésions cutanées caractéristiques et ce n’est qu’une fois le diagnostic posé qu’on peut
y rattacher des antécédents d’atteintes viscérales.

Malgré la rareté du syndrome de Sweet et donc I'impossibilité d’analyser la

sensibilité ou la spécificité ,des criteres diagnostiques ont été proposés et acceptés :

Tableau 2. Criteres diagnostigues du syndrome de Sweet

(D’apres Chevrant-Breton J. et al, 1985 [124])

Critéres majeurs :

Apparition brutale de Iésions cutanées typiques (aspect et topographie)

Histologie typique (infiltrat dermique surtout neutrophilique sans vascularite)

- Critéres mineurs :

- Prodromes rhinopharyngés ou infection gastro-intestinale ou vaccination ou
association a maladie inflammatoire,

- Hémopathie maligne, infections, tumeurs solides, grossesse

- Fievre > 38 °C et malaise général

- Biologie au début de I’éruption : VS > 20 mm ; augmentation de la CRP ;

- leucocytose> 8 000/mm3 ; > 70 % polynucléaires neutrophiles (3 de ces 4
données)

- Réponse rapide au traitement par corticostéroides ou iodure de potassium

Diagnostic si deux criteres majeurs et au moins deux critéres mineurs
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Diagnostic différentiel :

L’infiltration neutrophilique peut concerner n’importe quel organe ,avec des
manifestations locales prenant la forme d’un processus inflammatoires aseptique .l
est indispensable de faire la différence entre ces manifestations en rapport avec la
maladie neutrophilique et une éventuelle maladie inflammatoire dysimmunitaire
pouvant fréqguemment s’associer au syndrome de Sweet (rhumatismes inflammatoires
,arthrites séropositives ,maladies inflammatoires du tube digestif ,etc) ou une atteinte
infectieuse surajoutée (surtout chez des patients immunodéprimés ,sous
corticothérapie ou porteurs d’hémopathie).Le diagnostic différentiel de leukemia cutis
doit étre systématiquement évoqué,d’autant plus que cette atteinte cutanée tumorale
peut étre simultanée a un authentique syndrome de Sweet satellite d’'une hémopathie

maligne.[125]
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Le tableau 3 dresse une liste exhaustive des différents diagnostiques

différentiels du SS, d’apres Anzalone et al [126]

Tableau 3. Diagnostics différentiels clinigues et histologiques du syndrome de Sweet

(D’apres Anzalone et al, 2013[126])

Cliniques
Histologiques

Erytheme acral
Abces/cellulite

Réaction d’hypersensibilité a I’Azathioprine

Lepre
Réaction aux piqures d’insectes

Bactériémie

Leukemia cutis

Maladie de Behcet
Syndrome Bowel-Bypass

Vascularite leucocytoclasique

Erythemaelevatumdiutinum Vascularite

Syndrome Bowel- Bypassleucocytoclasique

Lupus érythémateux

Cellulite

Lymphangite
Pyodermagangrenosum

Chlorome

Lymphome

Métastase cutanée Dermatite rhumatoide

Panniculiteneutrophilique

Hidradeniteneutrophiliqueeccrine

Syndrome de CandleErythemaelevatumdiutinum

Périarthrite noueuse

Dermatomyosite

PyodermagangrenosumPanniculites lobulaires

Eruptions médicamenteuses
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Syndrome de Schnitzler Leukemia cutis

Erythema multiforme

Syphilis
Granulome facial

Erytheme noueux

Mycosis fongoide
Dermatose neutrophilique

Fievre familiale méditerranéenne

urticarienne

Thrombophlébite

Tuberculose

Urticaire
Hydradéniteeccrine

Granulome facial
neutrophilique

Exantheme viral

ETIOLOGIES :

Le syndrome de Sweet est le plus souvent isolé (idiopathique), mais peut étre

parfois associé a diverses situations pathologiques.

A)La forme idiopathique :

la plus fréquente, environ deux tiers des cas, atteint les adultes de la

guarantaine, les femmes plus souvent que les hommes, avec une prédominance au

printemps et en automne. Il existe parfois de petites épidémies suggérant une cause

déclenchante possiblement infectieuse [127].

Elle peut étre associée a la grossesse[125], sans menace pour le pronostic

foetal[128].

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

un tiers des cas [125].
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B)Les formes « para-inflammatoires » :

Sont satellites de maladies inflammatoires systémiques variées. Parmi les plus
fréquentes, ont été décrites : des infections (essentiellement respiratoires
documentées a streptocoque, et digestives a yersinia ou salmonelle), des maladies
inflammatoires du tube digestif (maladie de Crohn, rectocolite hémorragique), des

maladies auto-immunes (maladie de Behcet, polychondrite, polyarthrite
rhumatoide,syndrome de gougerotsjogren, sarcoidose, thyroidite) [123]. Devant un
syndrome de Sweet récidivant, des examens paracliniques adéquats, guidés par la
clinique, devront étre réalisés a visée étiologique.

C)Les formes associées aux néoplasies représentent 21 % des cas [125].

Les hémopathies représentent I’association la plus fréquente (85%), suivie des
tumeurs solides (15 % des cas)[130].

Bien que plus souvent bulleuses et/ou pustuleuses, les lésions cutanées
apparaissant dans un contexte néoplasique ne se distinguent pas fondamentalement
des formes idiopathiques sur le plan sémiologique.

Le syndrome de Sweet peut précéder, suivre ou étre concomitant au diagnostic
de néoplasie.

Les formes néoplasiques récidivent dans deux tiers des cas [131] ce qui doit faire
rechercher une rechute du cancer.

Le syndrome Sweet associé aux hémopathies peut apparaitre dans 3 situations :

- paranéoplasique satellite de I’hémopathie ; les lésions cutanées étant indemnes
d’infiltration tumorale et souvent précédant I’apparition ou la rechute de I’"hémopathie
- secondaire aux médicaments administrés lors du traitement de I’hémopathie (anti-
tumoraux, G-CSF, antibiotiques)

- en association concomitante avec une atteinte cutanée tumorale spécifique de

I’hémopathie (leukemia cutis).
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Dans ce dernier cas, la présentation histologique est particuliere par la présence
d’un infiltrat associant de polynucléaires normaux matures habituellement décrits
dans le syndrome de Sweetneutrophilique classique et des cellules myéloides
anormales de nature tumorale constituant le leukemia cutis. Cet aspect histologique
associant les deux formes d’infiltrat a été décrit dans les leucémies aigues myéloides,
les myélodysplasies et quelques cas de leucémie myéloide chronique [125].

Cohen [130] dans une revue de la littérature référencant 79 cas de syndrome
de Sweet, ont étudié la fréquence de I’association entre le syndrome de Sweet et les
néoplasies. En cas d’hémopathies, le syndrome de Sweet apparait principalement lors
des leucémies aigues myéloides (42% des cas) et des syndromes myélodysplasiques
(10%). Des hémopathies lymphoides variées (lymphomes, leucémie lymphoide

chronique, myélome) sont rencontrées dans environ 10% des cas.

D)Les formes iatrogénes :

De nombreux médicaments peuvent étre associés au syndrome de Sweet avec
des criteres d’imputabilité parfois incertains. Le plus souvent il s’agit du Granulocyte
ColonyStimulating 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 syndrome de Sweet.

Le tableau 4 résume les criteres nécessaires au diagnostic de syndrome de
Sweet induit par un médicament et le tableau 5 dresse une liste des principaux

médicaments imputables dans I’apparition d’un syndrome de Sweet.
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E)La forme gravidigue :

Le syndrome de Sweet gravidique est rare (2%) et caractérisé par la récidive des
l[ésions aux grossesses ultérieures.Sa pathogénie est mal étudiée et serait
probablement expliqué par un mécanisme hormonal.Son évolution sous traitement

corticoide est favorable avec disparition des lésions au bout d’une semaine.

Tableau 4. Critéres diagnostiques du syndrome de Sweet induit par médicament

(D’apres Walker DC et al 1996[132])

- Apparition soudaine de plaques ou nodules érythémateux douloureux

- Mise en évidence sur I’examen histologique d’un infiltrat dermique
neutrophilique dense sans vascularite leucocytoclasique

- Fievre>38°C

- Relation temporelle entre la prise médicamenteuse et [|'apparition des
symptomes, OU récidive des symptomes apres test de réintroduction du
médicament.

- Résolution des lésions apres arrét du médicament ou introduction d’une

corticothérapie systémique.

Les cing criteres doivent étre présents pour poser le diagnostic de syndrome de

Sweet médicamenteux [132].
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Tableau 5. Médicaments inducteurs de syndrome de Sweet

(D’apres Cohen P et al, 2007[125))

Classes thérapeutiques Médicaments

Antibiotiques Minocycline

Nitrofurantoine

Norfloxacine

Ofloxacine

Quinupristin/dalfopristin

Trimethoprime-sulfamethoxazole

Antiépileptiques Carbemazepine
Diazepam

Antirétroviraux Abacavir
Antihypertenseurs Hydralazine
Antinéoplasiques Bortezomib

Imatinibmesylate

Lenalidomide

Antipsychotiques Clozapine
Hormone anti thyroidienne de synthése Propylthiouracile
Facteurs de croissance Granulocyte-ColonyStimulating Factor

Granulocyte-Macrophage-Colony Stimulating Factor

Pegfilgrastim

ContraceptifsLevonorgestrel/ethinylestradiol (Minidril)

Levonorgestrel-Dispositif intra utérin (Mirena)

Diurétiques Furosemide
AINS Célécoxib
Diclofénac

Rétinoides Acide tout-trans-rétinoique (trétinoine)

Acide 13-cis-rétinoique (isotrétinoine)
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Traitement :

Sans intervention thérapeutique, les lésions du syndrome de Sweet peuvent
persister pendant des semaines, voire plusieurs mois; cependant, les signes et
symptomes du syndrome de Sweet peuvent éventuellement disparaitre sans
intervention thérapeutique chez les patients atteints de la forme classique de la
dermatose.

Alternativement, l'amélioration et la disparition de la dermatose chez les
patients atteints du syndrome de Sweet associé a une tumeur maligne ou du syndrome
de Sweet induit par un médicament peuvent survenir apres traitement réussi d'un
cancer lié a la dermatose ou arrét du médicament causal.

Le pilier thérapeutique du syndrome de Sweet est la corticothérapie
systémique[13]. Les symptomes s'améliorent rapidement et les lésions muco-
cutanées disparaissent par la suite apres le début du traitement.

Le traitement quotidien a la prednisone commence souvent a des doses de 30
a 60 mg,dans 4 a 6 semaines, la dose peut généralement étre réduite a 10 mg. Chez
certains patients, afin d’éviter les récidives, un traitement quotidien ou alterné a des
doses de prednisone plus faibles de 10 a 30 mg peut étre nécessaire pendant 2 ou 3
mois. [13]

Chez les patients atteints d'une maladie réfractaire, une gestion réussie du
syndrome de Sweet s'est produite apres une administration intraveineuse quotidienne
de bolus de méthylprednisolon allant jusqu'a 1 000 mg pendant trois a cinq jours
consécutifs.[13]

Les lésions localisées du syndrome de Sweet peuvent étre traitées localement
avec des corticostéroides de forte puissance, tels que le propionate de clobétasol

0,05%.Alternativement, des corticostéroides intralésionnels peuvent étre utilisés.
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Une amélioration et une résolution ultérieure des lésions sont survenues apres
une injection unique ou de multiples traitements intralésionnels avec de l'acétonide
de triamcinolone a une dose comprise entre 3,0 et 10,0 mg / ml.

Suehisa et Tagami ont été les premiers a signaler la rapide régression du
syndrome de Sweet avec la colchicine orale en 1981.[13]

IIs ont décrit un homme de 29 ans souffrant d'un syndrome de Sweet récurrent
dont les lésions cutanées ont commencé a reculer en 2 jours et ont completement
disparu dans la semaine suivant le début de la colchicine a une dose de 0,5 mg trois
fois par jour. En 1983, Suehisa et al. ont publié leur observations de confirmation dans
trois autres patients atteints de syndrome de Sweet. [13]

Des doses quotidiennes plus faibles de colchicine ont été utilisé ou
recommandé par les enquéteurs ultérieurs.

Une prise en charge réussie du syndrome de Sweet a I'aide de la colchicine a
récemment été confirmée dans des études plus importantes. Boudghene- Stambouli
et Merad-Boudia ont noté |'efficacité de la colchicine (1,0 a 1,5 mg / jour) dans une
étude sur le syndrome de Sweet chez 55 patients, dont 33 ont été traités avec ce
médicament. [13]

Le médicament (généralement a 1,5 mg / jour) a été commencé dans les 2 a 8
jours apres le début de la dermatose; traitement varié de 10 a 21 jours (moyenne 15
jours). Chez 90% des patients,le syndrome de Sweet a répondu au traitement: dans
les 24 a 72 h,la fievre avait disparu; en 2 a 5 jours, les Iésions cutanées se sont
atténuées;en 2 a 4 jours, l'arthralgie avait disparu; et en 8 a 14 jours, la leucocytose
s'était normalisée. Aucun des patients n’a eu une récidive du syndrome de Sweet apres

arrét de la colchicine. [13]
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La colchicine a été généralement bien tolérée par les patient a I’exception d’un
patient qui a présenté une diarrhée et des vomissements qui ont été controlés par
traitement symptomatique.

La prise en charge réussie du syndrome de Sweet avec l'indométacine a été
signalée pour la premiere fois en 1977 par Hoffman chez une femme de 46 ans chez
qui une histoplasmose aigué concomitante était suspectée; la corticothérapie a été
suspendue et les symptomes et les lésions du syndrome de Sweet ont disparu apres
traitement a I'indométacine uniquement. [13]

Par la suite, en 1997, Jeanfils et al ont rapporté I'évaluation de 18 patients
atteints du syndrome de Sweet qui avaient recu une monothérapie de premiere ligne
avec l'indométacine (150 mg / jour pour la premiére semaine et 100 mg / jour pour
deux autres semaines).La fievre associée a la dermatose et les arthralgies ont été
nettement atténuées en 48 h et les lésions cutanées du syndrome de Sweet ont disparu
en7al4. [13]

Or l'indométacine n'a pas eu d'effet thérapeutique chez une patiente: une
femme atteinte de leucémie myéloide aigué associée au Syndrome de Sweet. Plusieurs
rapports décrivent également des patients dont le syndrome de Sweet ne s’est pas
amélioré apres le début du traitement par indométacine. [13]

Un traitement réussi du syndrome de Sweet avec la clofazimine a été
initialement signalé en 1978 par Saxe et Gordon chez un seul patient, puis par von
den Driesch chez six patients supplémentaires.

La monothérapie avec cyclosporine a également été utilisé pour traiter les
patients atteints du syndrome de Sweet; cependant, chez les patients atteints du
syndrome de Sweet, la cyclosporine a plus fréiquemment été utilisée comme agent
complémentaire des corticostéroides ou comme médicament de deuxiéme intention

en cas d'échec des thérapies de premiere intention.
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De méme, la dapsone a été utilisée en monothérapie ou en thérapie combinée
pour le traitement des patients du syndrome de Sweet.

La thérapie systémique dirigée contre le Staphyloccocus aureus peut
partiellement améliorer les Iésions cutanées du syndrome de Sweet,qui deviennent
souvent secondairement impétiginisés; cependant, la fievre, la leucocytose et les
symptomes associés a la dermatose persistent généralement apres un traitement
antibiotique seul. Pourtant, il y a eu occasionnellement chez des patients atteints du
syndrome de Sweet une disparition de la dermatose aprés un traitement par des
antibiotiques, tels que la doxycycline, la minocycline, ou la tétracycline; certaines de
ces personnes avaient une dermatose associée a une infection par Yersinia ou
Chlamydia. [13]

Le traitement avec d'autres antimicrobiens systémiques
(ciprofloxacine,métronidazole, pénicilline, ou pyriméthamine et sulfonamide) a
également conduit a la résolution des symptomes et des lésions cutanées du

syndrome de Sweet. [13]
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Tableau 14 :Les options thérapeutiques du syndrome de Sweet.

Option thérapeutique

Posologie et modalité

- Corticostéroides
systémiques

Prednisone : 1 mg / kg / jour en une seule dose orale
matinale. Dans les 4 a 6 semaines,
Diminuer la dose a 10 mg / jour;cependant, certains
patients peuvent avoir besoin de
2 a 3 mois de traitement ou de thérapie intraveineuse
Bolus de methylprednisolone : Succinate de sodium de
méthylprednisolone intraveineux
(jusqu'a 1000 mg / jour) sur une ou plusieurs heures, tous
les jours pendant 3 a 5 jours.
Ceci est suivi par une dose orale de corticostéroides ou
un autre agent immunosuppresseur.

- Corticostéroides
topiques

corticostéroides topiques puissants, en creme ou en onguent,
en monothérapie ou en complément.

- Corticostéroides
intralésionnels

Acétonide de triamcinolone (allant de 3 a 10 mg / ml) utilisé
seul ou en méme temps avec une autre thérapie

- Colchicine

Administré par voie orale a une dose de 0,5 mg trois fois par
jour (pour une dose quotidienne de 1,5 mg)

- Indomeétacine

Administré par voie orale a une dose quotidienne de 150 mg
pendant 7 jours, puis 100 mg / jour pendant 14 jours

- Clofazimine

Administré par voie orale a une dose quotidienne de 200 mg
pendant 4 semaines, puis de 100 mg / jour pendant 4
semaines

- Cyclosporine

En monothérapie ou comme agent de deuxiéme intention
(apres échec du traitement de premiere intention). Dose orale
quotidienne initiale allantde 2 a4 a 10 mg / kg /jour, a
partir du 11eme jour, la dose peut étre réduite de 2 mg / kg /
jour tous les 2 jours et arrétée le 21eme jour

- Dapsone

En monothérapie ou en association. Dose orale initiale allant
de 100 a 200 mg / jour; cette derniere dose a été administrée
en dose unique ou divisée en deux doses égales
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lIDObservations :

A)Observation 1 :

Patiente de 40 ans ,aux antécédants de bronchite a répétition,non tabagique.

Elle a été admise au service pour une biarthrite aigue fébrile des chevilles
associée a des lésions cutanées maculo-papuleuses finement squameuse siégeant au
niveau des chevilles ,les paumes des mains et les coudes(figure 24,25)avec un
syndrome sec oculobuccal.

L’examen clinique confirme la biarthrite des chevilles ,les autres articulations
étaient libres.ll n'y avait pas de syndrome pelvirachidien ni enthésique .Le reste de
I’examen somatique était sans anomalie en dehors des |ésions cutanées et de rales
sibilants aux bases a I'auscultation pulmonaire.

Son bilan biologique a montré un syndrome inflammatoire (VS a 60min la 1¢ére
heure,CRP a 80 mg/Il),une hyperleucocytose a 16600/mm3 a 85% de PNN.

Le bilan infectieux comportant :( ECBU,sérologies hépatite Bet hépatite C
,prélévement de de la gorge et vaginal,ASLO et hémocultures était négatif).

L’échographie cardiaque a éliminé I’endocardite .Le bilan immunologique (les
anticorps antinucléaires,le facteur rhumatoide,Ac anti SSA/SSB,C3,C4,les anticorps
anti cytoplasme des polynucléaires) était sans anomalie .L’examen ophtalmologique
a confirmé la séchresse oculaire.

Les radiographies standards (poumons+pieds+chevilles+bassin+mains+) ne
montraient pas de lésions.

La biopsie d’une lésion cutanée du coude a trouvé un épiderme occupé d’une
exocytose a PNN,et un infiltrat inflammatoire diffus et dense au niveau du derme fait
de lymphocytes et de PNN altérés ;aspect compatible avec un syndrome de Sweet .La
biopsie des glandes salivaires accessoires a objectivé un granulome épithéloide et

giganto-cellulaire sans nécrose casseuse tres évocateur d’une sarcoidose .
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On a complété I’exploration pulmonaire par une TDM thoracique qui a objectivé
des adénopathies médiastinales ,une bronchoscopie montrant un aspect
inflammatoire diffus avec compression extrinséque basale bilatérale.

La biopsie transbronchique a mis en évidence un infiltrat épithéloide giganto-
cellulaire sans nécrose caséeuse .Le bilan phtysiologique était négatif et le taux de
I’enzyme de conversion de I’angiotensine était élevée a 90 Ul/L.

Le diagnostic de sarcoidose associée au syndrome de Sweet a été retenu vu que
la patiente remplissait les criteres des deux affections.

La patiente a été mise sous 0,5 mg/kg/j de cortisone.L’évolution au bout de
10jours a été marquée par la disparition de la biarthrite,la quasi disparition des [ésions

cutanées et la normalisation du syndrome inflammatoire.
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Figure 24 :lésions cutanées maculo-papuleuses

au niveau des chevilles

figure 25 :lésions maculo-papuleuses finement squameuses

siégeant au niveau des paumes des mains
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B)Observation 2 :

Il s’agit d’une patiente de agée de 45 ans ,admise aux urgences pour une
éruption fébrile apparue de facon aigue (<1 semaine).

L’interrogatoire ne révélait pas de notion de prise médicamenteuse ,ni de foyers
infectieux.

La patiente rapportait par contre la notion de diarrhée chroniques a raison de 5
selles /jour depuis 3 ans associée a des épisodes de douleurs périombilicales jamais
exploré et des arthralgies touchant les genoux et les chevilles.

L’examen clinique notait des placards cutanés maculo-papuleux douloureux
érythémateux mais non prurigineux, siégeant a la face antérieure des jambes et au
visage(figure 31,32) .Les articulations périphériques étaient libres ,le rachis au niveau
des 3 ségments était souple.

L’examen abdominal notait une sensibilité périombilicale et le reste de I’examen
somatique était sans anomalie.

Le bilan biologique notait un syndrome inflammatoire (VS a 80 mm la premiere
heure, CRP a 95 mg/l), une hyperleucocytose a 13800 /mm3 avec un taux de PNN
a9800/mm3.

Les résultats de I’hémogramme ,du fer sérique,de la ferritine,de ’albuminémie
,de la calcémie,ne montraient pas de signes de malabsorption biologique.

Le bilan infectieux comprenant les hémocultures , les coprocultures , I’examen
parasitologique des selles, ’ECBU était sans particularité.

Le bilan immunologique (les anticorps antinucléaires, les anticorps anti DNA
natif,les anticorps anti cytoplasme des polynucléaires) était négatif.

Les radiographies pulmonaire , des sinus, des genoux , chevilles , bassin et

I’échocardiographie thoracique étaient normales.
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La biopsie cutanée montrait au niveau du derme papillaire et la partie
superficielle du derme réticulaire un infiltrat riche en PNN souvent altérés et des
vaisseaux réguliers sans lésions de vascularite aigue.

La coloscopie a objectivé une muqueuse érythémateuse et ulcérée par endroit
séparée d’intervalle de muqueuse saine évoquant une maladie de Crohn confirmée
par I’histologie.

Le diagnostic de la maladie de Crohn associée au syndrome de Sweet a été
retenu.La patiente a été mise sous corticoides 1mg/kg/jr et salazopyrine.L’évolution
au bout d’un mois était favorable avec disparition de la fievre,la disparition des Iésions

cutanées , la normalisation du transit et du bilan inflammatoire.
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Figure31 :Lésions maculo-papuleuses et érythémateuses au niveau des jambes chez

une patiente atteinte du syndrome de Sweet.

Figure32 :Plague érythémateuse arrondie bien limitée siégeant au niveau du front

chez une patiente atteinte du syndrome de Sweet.
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C) Observation 3

Il s’agit d’une patient agée de 21 ans ,sans antécédents pathologiques notabes
qui a été hospitalisée en 2016 au service de rhumatologie pour un tableau clinique
associant :une oligoarthrite touchant les grosses articulations des membres inférieurs
(genoux et chevilles),des talalgies inférieures bilatérales, des lombalgies
inflammatoires avec raideur matinale (indice de Schober a 10+3),des éruptions
cutanées fébriles apparues environ 1 mois apres I’atteinte articulaire faites de lésions
maculo-papuleuses érythémateuses et non prurigineuses au niveau au niveau de la
face et les avant-bras. Par ailleurs il n’y avait pas de signes d’appel infectieux.

(figure 33).

Sur le plan biologique :I’lhémogramme était normal, la vitesse de sédimentation
était a 80 mm a la premiere heure et la CRP a 40 mg/I.

Le bilan immunologique (les anticorps anti-nucléaires, les anticorps anti DNA
natifs, les anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles ,les anticorps
anti-peptides citrullinés ,le facteur rhumatoide) était négatif.

Le bilan infectieux comprenant : le prélevement de la gorge, I’examen
cytobactériologique des urines, les sérologies hépatite B,hépatite C,HIV et BK étaient
sans anomalies)

Sur le plan radiologique :la radiographie du poumon était normale, la
radiographie du bassin a montré une sacro-iliite stade 2 en bilatéral et la biopsie
cutanée a conclu a un infiltrat dermique dense constitué de PNN.

La patiente répondait aux critéres ASAS pour la SPA et aux critéres du syndrome
de Sweet .On a conclu a une association de syndrome de Sweet et de la SPA.

L’évolution sous corticoides (0,5 mg /KG/J) associé a I'indométacine 100mg/jr

était favorable.
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Figure 33 :lésions maculo-papuleuses érythamateuses au niveau des avant-bras

chez une patiente atteinte de Sweet.
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D) Observation 4:

Patiente agée de 58 ans ,ayant comme antécédent une hypertension artérielle
équilibrée sous traitement .Elle est suivie depuis 15 ans pour un syndrome de
Gougerot Sjogren primitif retenu devant :un syndrome sec oculo-buccal et des
arthralgies intéressant les poignets et les peties articulations des mains (les
métacarpo-phalangiennes,les inter-phalangiennes proximales) ,une séchresse
oculaire objectivée a I’examen ophtalmologique ,et la positivité des anticorps anti
nucléaires mouchetées a 1/380 et des anticorps anti SSA et SSB .

Elle a été mise est sous Plaquenil 400 mg/l et anti-inflammatoires non
stéroidiens en cas de douleurs.

La patiente s’est présentée a la consultation de rhumatologie pour des éruptions
cutanées sous forme de macules érythémateuses siégeant a I'extrémité distale des
bras et des jambes,la face et le décolleté apparue 3 semaines auparavant dans un
contexte fébrile.(figure 36)

Ailleurs ,’examen clinique notait de petites adénopathies axillaires mobiles et
douloureuses, une fevre a 39°C .Les articulations étaient libres .

Sur le plan biologique,I’lhémogramme a révélé une hyperleucocytose a 15000
GB/mm3 avec neutrophilie, la vitesse de sédimentation et la CRP étaient élevées.Le
bilan infectieux comprenant :

La radiographie pulmonaire, les BK crachats, le prélevement de gorge , ECBU,
les sérologies de I’hépatite B et C,HIV étaient négatifs.L’électrophorése des protéines
était normale.

La biopsie d’une lésion cutanée a montré un infiltrat dermique a PNN
prédominant sans signe de vascularite leucocytoclasique.

L’échographie abdominale n’a pas montré d’adénomégalie ou d’organomégalie.
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Apres avoir écarté une origine infectieuse ,le diagnostic retenu devant les
lésions cutanée est celui d’un syndrome de Sweet.
La patiente a été mise sous corticoides par voie générale a la dose de 0,5

mg/kg/jr avec une bonne évolution clinique et biologique.

Figure 36 :lésions maculo- érythémateuses du syndrome de Sweet siégeant au

niveau du décolleté .
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E) Observation 5:

Une femme agée de 47 ans, mere de cing enfants est hospitalisée dans un
service de médecine interne en juillet 2005. Elle souffrait de lésions cutanées a type
de plaques érythémateuses douloureuses a surface pseudo vésiculeuse, mesurant 3
cm de diametre siégeant au visage, au cou, a la paume des mains et aux jambes ,de
polyarthralgies inflammatoires intéressant les grosses articulations de facon
symétrique et de dyspnée d’effort. Cette symptomatologie d’installation brutale
depuis environ un mois a évolué dans un contexte de pyrexie, d’asthénie et d
’amaigrissement chiffré a 6 kg en un mois. L’interrogatoire a révélé une histoire
d’aphtose bipolaire récidivante négligée depuis cinqg ans.

- L’examen clinique notait une fievre a 38,5 °C, les lésions cutanées décrites ci-
dessus, un aphte buccal, des cicatrices d’aphtes génitaux et une rougeur
oculaire. Les articulations étaient douloureuses a la mobilisation sans synovite
ni déformation. Il n’y avait pas de lésions de pseudofolliculite ni d’érytheme
noueux.

- Les examens pleuropulmonaire, cardiovasculaire, neurologique et abdominal
étaient sans anomalie. L’examen ophtalmologique avait décelé une
conjonctivite sans signe d’uvéite et le test Pathergy lu a la 48¢ heure avait noté
une papule de 5 mm de diametre.

- Le bilan biologique avait mis en évidence une vitesse de sédimentation a 100
mm a la premiere heure, une CRP a 16 mg/l, une hyperalpha2globulinémie a
I’électrophorése des protéines, une hyperleucocytose a 12 500/mm3 avec 74 %
de polynucléaires neutrophiles sans anomalie des autres lignées.

- Le bilan immunologique : facteur rhumatoide,anticorps antinucléaires,

anticorps anti-ADN natifs, anticorps anticytoplasme des polynucléaires
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neutrophiles, le complément sérique était négatif. La fonction rénale était
normale sans protéinurie.

- Le bilan infectieux comportant : sérologie syphilitique, VIH, hémocultures,
examen cytobactériologique des urines était négatif.

- Laradiographie pulmonaire et celle des articulations atteintes étaient normales.

- L’électrocardiogramme,l’exploration fonctionnelle respiratoire, I’échographie
abdominopelvienne et la biopsie ostéomédullaire n’avaient pas décelé de

|[ésions.

La biopsie cutanée réalisée sur une lésion de la jambe droite avait objectivé un
cedeme du derme superficiel,un infiltrat diffus dermique formé de polynucléaires
neutrophiles matures sans vascularite leucocytoclasique. Cet aspect histologique est
caractéristique du syndrome de Sweet.

Le diagnostic retenu chez notre patiente était celui de syndrome de Sweet
associé a une maladie de Behcet. En I’absence de signes d’atteintes systémiques de la
maladie de Behcet, le traitement avait consisté en une corticothérapie a la dose de 40
mg/j associée a la colchicine. Nous avions procédé a une dégression progressive des
doses de corticoides jusqu’a leur arrét au bout d’un mois de traitement. La
température s’est normalisée dans les 24 heures et les lésions cutanées avaient
disparu au bout de deux semaines de traitement. Apres un recul de six mois, aucune

récidive n’a été déplorée.
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Figure 37 :Plagues érythémateuses pseudo-vésiculeuses du syndrome de Sweet

siégeant au niveau des jambes
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IV)Discussion :

A)Cas n°=1:

Cette patiente répondait aux criteres diagnostiques du syndrome de Sweet
proposé par Su et Liu et modifié par Von Den Driesch.

Elle remplissait deux criteres majeurs :Apparition brutale de Iésions cutanées
typiques (aspect et topographie),Histologie typique (infiltrat dermique surtout
neutrophilique sans vascularite) et trois criteres mineurs :(fievre , VS a 60min la Tere
heure, CRP a 80 mg/l, une hyperleucocytose a 16600/mm3 a 85% de PNN, réponse
favorable au traitement par corticoide).

Le diagnostic d’une sarcoidose associée a été posé chez cette patiente en se
basant sur des éléments anatomo-cliniques et biologiques (antécédents de bronchite
a répétition,le syndrome sec occulo buccal ,la présence d’adénopathies médiastinales
a la TDM thoracique, la présence d’un granulome epithéloide et giganto-cellulaire
sans nécrose caséeuse a la biopsie des glandes salivaires et la biopsie transbronchique
des adénopathies trés évocatrice de sarcoidose, le taux élevé de I’enzyme de
conversion de I’angiotensine ).

La sarcoidose, est une granulomatose systémique de cause inconnue |,
caractérisée par la formation de granulomes immunitaires dans les organes atteints.

La sarcoidose et le syndrome de Sweet partagent plusieurs manifestations
cliniqgues communes, mais qui se différencient toutefois par I'ordre de fréquence et la
présentation clinique.

Dans la BBS ,le mode d’entrée et la manifestation de loin la plus fréquente est
I’atteinte pulmonaire qui se voit dans 90% des cas , elle est isolée dans la moitié des

cas .Cette atteinte est également fréquente dans le syndrome de Sweet.[157]
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Les symptomes respiratoires sont presque les méme dans les deux affections,
il s’agit d’ une toux seche persistante,d’'une douleur thoracique, liées aux
adénopathies dans le cas de la sarcoidose qui est relativement fréquente,la dyspnée
est aussi possible bien que rare. [157]

Dans la sarcoidose une symptomatologie pseudo-asthmatiforme est possible.
Une hémoptysie est exceptionelle.L’examen clinique respiratoire est normal chez la
guasi-totalité des patients. Des rales crépitants des bases sont signalés chez moins
de 10% des patients ayant une atteinte pulmonaire radiographique et un freinage
expiratoire ou des rales sibilants chez 5% . L’hippocratisme digital est tres
exceptionnel. [157]

Sur le plan radiologique ,la radiographie thoracique révele au cours de la
sarcoidose des adénopathies et/ou des opacités pulmonaires dans environ 90 % des
cas.Les adénopathies sont typiquement hilaires et médiastinales, bilatérales,
satellites de I’axe trachéobronchique, symétriques et non compressives. [157]

Une infiltration pulmonaire est présente chez 25-50%des patients ,et donne
des lésions micronodulaires ou réticulomicronodulaires diffuses qui sont plus
marquées dans les régions supérieures et moyennes des poumons. [157]

D’autres aspects sont possibles : opacités en plages « alvéolaires » multifocales
a contours flous ou plus rarement a contours nets avec bronchogramme aeérien, plus
exceptionnellement une image en verre dépoli. [157]

La radiographie thoracique dans le syndrome de Sweet montre des infiltrats
interstitiels uni ou bilatéraux ou une opacité unique ou multiple parfois excavée . Elle
a objectivé dans certains cas une surcharge bronchique. [157]

L’atteinte bronchique dans la sarcoidose peut étre due a une localisation
endobronchique granulomateuse diffuse avec épaississement de la paroi ; ou a une

distorsion bronchique majeure dans le cadre d’une fibrose pulmonaire avancée. [157]
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Concernant l’'atteinte cutanée de la BBS,il existe deux types de lésions
dermatologiques,les Iésions non spécifiques dont la plus fréquente est I’érytheme
noueux qui rentre dans le cadre du syndrome de Lofgren associée aux adénopathies
hilaires médiastinales bilatérales et aux polyarthralgies ;c’est la forme la plus
caractéristique de la sarcoidose aigué. [158]

Les lésions cutanées spécifiques de la sarcoidose sont polymorphes, ces Iésions
sont généralement infiltrées, indolores,avec rarement une participation épidermique.
[158]

Les sarcoides a petits nodules sont des petites papules fermes, indolores,
hémisphériques, de coloration rose, orangée, érythémateuse ou violacée,en nombre
variable, et d’une taille allant de celle d’une téte d’épingle a celle d’un pois (figure
26). Leur surface est lisse ou légerement squameuse. Elles siegent le plus souvent sur
le visage (paupieres,sillon nasogénien, nuque), les épaules, les faces d’extension des
membres. [158]

Les sarcoides a gros nodules, a part leur taille,plus importante, et leur siege,
plus volontiers sur le visage, partagent les mémes caractéristiques que les
précédentes (figure 27). [158]

De méme dans le syndrome de Sweet,les |ésions cutanées peuvent se présenter
sous forme de nodules,inflammatoires ,a surface souvent mamelonnée comparés a un
relief montagneux a bords bien définis,de couleur rouge vif a bleu violacé. A Ia
différence de la BBS ,elles sont douleureuses,et siegent préférentiellement a la face
postéro-externe des avant-bras, au dos des mains, des doigts, au visage, a la nuque,
plus rarement au tronc. [158]

Dans la sarcoidose les |ésions cutanées persistent ou s’affaissent, laissant place
a des macules hypochromes ou télangiectasiques,alors que dans le syndrome de
Sweet elles disparaissent généralement sans laisser de cicatrices, comme elles

peuvent laisser une pigmentation séquellaire et transitoire. [158]
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Dans les deux affections, la régression peut débuter par leur centre donnant un
aspect annulaire.

Les nodules dermohypodermiques peuvent se voir aussi bien dans la
sarcoidose que dans le syndrome de Sweet et dans les deux cas ils simulent un
érytheme noueux,lls sont localisés

le plus souvent sur le tronc et les extrémités dans la sarcoidose et sur les
membres inférieurs dans la syndrome de Sweet.

Les lésions en plaques sont érythématoviolacées(figure 28), avec souvent une
bordure serpigineuse.Les formes en plaques s’associent fréquemment a des atteintes
systémiques.Les formes muqueuses sont rares réalisant des nodules ou des plaques
jaunatres sur les muqueuses buccales, nasales, laryngée. Une forme particuliere a
connaitre est la macrocheilite . [158]

Cliniquement I'aspect des lésions cutanées peut mimer celles du syndrome de
Sweet , mais I’étude anatomopathologique permet de trancher .Dans la sarcoidose
elle montre un granulome épithéloide et giganto-cellulaire sans nécrose caséeuse
localisé au niveau du derme(figure 29,30),la participation épidermique étant rare.
Dans le syndrome de Sweet elle montre un important cedeme du derme papillaire, un
infiltrat plus ou moins dense de polynucléaires neutrophiles matures dans le derme
superficiel et moyen. [158]

Les manifestations articulaires sont fréquentes au cours de la sarcoidose, leur
prévalence est variable entre 10 et 30 % .Les signes ostéo-articulaires représentent
une circonstance de découverte de la sarcoidose dans 6 a 22,5 % des cas. [159]

Ces atteintes sont dominées par une polyarthrite, volontiere fugace et
migratrice ,touchant surtout les grosses articulations des membres inférieurs et

généralement résolutives. [159]
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Dans le syndrome de Lofgren la polyarthrite aigué ou subaigué ont en général
de bon pronostic .En dehors du syndrome de Lofgren, la polyarthrite aigué est notée
dans 10 % des cas, touchant les petites et les moyennes articulations,en particulier les
chevilles, les coudes et les poignets. La ponction articulaire ramene un liquide a
prédominance lymphocytaire,supérieur a 1000 éléments par mm3.L’oligoarthrite et la
monoarthrite sont plus rares. [159]

Dans le syndrome de Sweet ,les arthralgies sont généralement épisodiques,
oligoarticulaires et asymétriques.Elles affectent les grosses articulations des membres
inférieurs, peuvent précéder, coexister ou apparaitre apres les lésions cutanées.Peu
de cas de monoarthrite ont été décrits.

Le liquide articulaire est principalement neutrophile et modérément

Inflammatoire et I'étude histologique de la synoviale des articulations touchées
a retrouvé une congestion vasculaire et peu d’infiltrat inflammatoire.

L association du syndrome de Sweet et la sarcoidose semble étre plus qu une
simple coincidence. Ces deux pathologies ont probablement une pathogénie
commune [160],et semblent étre le résultat d'une réponse immuno-pathologique a
un antigene. Un antigene produit par le granulome sarcoidosique peut étre I'antigene
déclencheur du syndrome de Sweet. [160]

Dans la sarcoidose et le syndrome de Sweet, il a été démontré que les cytokines
des cellules auxiliaires T1(IL-2, IFN-g) sont augmentées,alors que les cytokines a
cellules auxiliaires T2 sont normales ou réduites. [160]

C’est un mécanisme commun qui pourrait étre responsable de l'association

des deux maladies.

Selon Saliba, 'association du syndrome de Sweet et la sarcoidose est considérée
comme un facteur de bon pronostic. Contrairement au taux élevé de récidive chez les
patients atteints de syndrome de sweet seul qui atteint 21-37%, aucune récidive n'a

été signalée durant un suivi de 15 mois [160]. Seule une dizaine de cas associant une
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sarcoidose a un syndrome de Sweet a été a ce jour rapportée dans la littérature. Le
phénotype clinique semble particulier, avec une fievre plus importante et la présence
de lésions cutanées de présentation atypique (papules, localisation aux membres
inférieurs). Aucune cause maligne ou infectieuse sous-jacente ne parait coexister.
L'évolution semble favorable , avec amélioration des Iésions cutanée du syndrome de
Sweet et stabilisation de la sarcoidose pulmonaire.

Dans notre cas la patiente a été mise sous 0,5 mg/kg/j de cortisone. L’évolution
au bout de 10jours a été marqué par la disparition de la biarthrite,la quasi disparition

des lésions cutanées et la normalisation du syndrome inflammatoire.

Figure 27 :sarcoide a gros nodules.
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Figure 29 A. Granulomatose nécrosante sarcoidienne.

A droite, plage de nécrose ischémique au contact de lésions parenchymateuses
typiques de sarcoidose (HES x 20).

B. Sarcoidose pulmonaire : sténose artériolaire par des granulomes non nécrosants
circonférentiels (HES x 20).

Figure 30 Granulomes sarcoidosiques typiques bien limités au

niveau du derme
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B) Cas n°=2:

Le diagnostic du syndrome de Sweet a été porté en se basant sur 2 critéres
majeurs (apparition brutales de placards cutanés maculo-papuleux douleureux
érythemateux,une histologie typique)et 2 criteres mineurs(une fievre, un syndrome
inflammatoire biologique ((VS a 80 mm la premiere heure, CRP a 95 mg/l, une
hyperleucocytose a PNN a 13800 /mm3)).

La maladie de Crohn évoquée cliniqguement devant la notion de diarrhées
chroniques ,a été confirmée par I’étude histologique du fragment biopsié.

Notre patiente souffre depuis 3 ans de symptomes digestifs(diarrhées
chroniques et douleurs périombilicales) dont le diagnostic de maladie de crohn a été
établi suite a une consultation motivée par I'apparition des lésions cutanées fébriles
inesthétiques.

La maladie de Crohn est une maladie inflammatoire chronique de l'intestin a
I'instar de la rectocolite hémorragique.Elle comporte des manifestations digestives et
extradigestives ;ces dernieres peuvent compliquer le cours évolutif ou précéder les
symptomes digestifs.

Parmi les manifestations extradigestives ,I’atteinte cutanée peut se voir au cours
de la maladie de Crohn .Elle constitue avec l’atteinte ostéoarticulaire ,les plus
fréquentes manifestations extra-intestinales de la maladie de Crohn .Sa fréquence
varie entre 4 a 85%.[161]

L’atteinte cutanée survient au cours d’une maladie de Crohn connue, mais aussi
précede les symptomes digestifs soulevant le diagnostic d'une MICI latente. Elle n’est
pas, a l'exception de I'érytheme noueux et des aphtes, corrélée a la sévérité ou a
I'extension des |ésions coliques .Les manifestations cutanées sont plus fréquentes en

cas de localisation colique qu’iléale. [161]
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L'érythéme noueux est la manifestation cutanée la plus fréquente en dehors des
localisations périnéales. Il touche 2 al5 % des patients porteurs de MC. Il évolue en
regle, mais non constamment avec les poussées digestives et il est souvent associé
a des manifestations articulaires. Sa présentation clinique est atypique faite de peu
d'éléments, les localisations sont unilatérales et souvent situées a la face postérieure
des jambes. [161]

De méme,les lésions cutanées du syndrome de Sweet peuvent se manifester
par des nodules dermo-hypodermiques simulant un érytheme noueux,cette lésion se
voit le plus souvent au niveau des membres inférieurs. [161]

Le pyoderma gangrenosum avec une fréquence de 1 a 2 % , apparait
habituellement apres une dizaine d'années d'évolution de la maldie de Crohn au cours
d'une poussée et généralement suit son évolution .I1 peut cependant précéder la
symptomatologie intestinale.Le traitement vis-a-vis du pyoderma gangrenosum
nécessite toujours le recours a la corticothérapie par voie générale a forte dose . Cette
l[ésion peut étre rencontrée chez les patients atteints du syndrome de Sweet lorsque
les plaques s’ulcérent et deviennent nécrotiques. [161]

D’autres atteintes cutanées sont possibles ,mais demeurent tres rares.C’est le
cas de [I'épidermolyse bulleuse acquise et des vascularites granulomateuses
profondes qui se manifestent par des nodules inflammatoires sous cutanées et des
Iésions purpuriques.Ces dernieres se voient dans le syndrome de Sweet dans le cadre
d’une atteinte cutanée particuliere ,qu’est la vascularite pustuleuse dans la quelle les
l[ésions sont pustuleuses sur une base purpurique. [161]

Les aphtes de tout types cliniques peuvent étre observés au cours de la maladie
de crohn.

De méme ,le syndrome de Sweet a déterminisme essentiellement cutané peut
comporter des manifestations digestives.L’atteinte intestinale est due a une
inflammation neutrophile diffuse de la paroi intestinale ,une pancolite et des infiltrats

neutrophiles iléale. [161]
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Dans le cas présenté ,I’étude anatomopathologique a permis de faire la part
des choses et de rattacher chaque symptome a sa maladie causale. Ainsi notre
patiente présente conjointement un syndrome de Sweet et une maladie de Crohn.

L’atteinte articulaire périphérique est la plus fréquente des manifestations
extradigestives de la maladie de Crohn ,la prévalence des arthrites avoisine 10 % a 20
% dans la plupart des séries. [162]

Au cours du syndrome de Sweet elle est présente dans 33 a 62%.Que ce soit
pour la maladie de Crohn ou pour le syndrome de Sweet,cette atteinte correspond a
de simples arthralgies ou de véritables arthrites oligoarticulaires asymétriques
d’apparition brutale , et qui touchent surtout les grosses articulations des membres
inférieurs (genou, cheville) ; les hanches sont moins fréquemment atteintes. [162]

Ces atteintes articulaires ont un caractere migrateur dans la maladie de
Crohn.Des arthrites destructrices ont été rapportées en association avec une synovite
granulomateuse.Aucun cas d’arthrite déstructrice n’a été signalé au cours de la
maladie de Sweet. [162]

Aux membres supérieurs,toutes les articulations peuvent étre touchées dans la
maladie de Crohn.Dans le syndrome de Sweet,ce sont essentiellement les articulations
distales notamment les poignets qui sont les plus atteintes.[162]

Dans la maladie de Crohn, la forme oligoarticulaire a une évolution rythmée par
les poussées digestives alors que la forme polyarticulaire semble étre indépendante
de I'atteinte digestive. L’atteinte articulaire apparait généralement conjointement a
I’atteinte cutanée dans le syndrome de Sweet, mais peut précéder ou succéder
I’atteinte cutanée. [162]

L’atteinte axiale au cours de la maladie de Crohn est généralement une sacro-
iliite isolée évoluant rarement vers une spondylarthrite,cette atteinte est absente dans

le syndrome de Sweet.
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L’atteinte oculaire de la maladie de Crohn est présente dans 3,5% des cas et
variable entre 6 et 72% dans le syndrome de Sweet.Comme pour ce dernier ,elle
intéresse essentiellement le ségment antérieur.Elle est a type de sclérite ,d’épisclérite
et d’uvéite antérieure.L’atteinte du ségment postérieur est rare ,il s’agit de choroidite
et de papillite dans la maladie de Crohn,et de vascularite rétinienne dans le syndrome
de Sweet.

La maladie de crohn fait partie des maladies para-inflammatoires pouvant étre
associée au syndrome de Sweet.Une vingtaine de cas d’associations du syndrome de
Sweet avec la maladie de Crohn ont été rapportées dans la littérature [163].Cette
association est-elle étre fortuite ou soutenue par un lien physiopathologique?

I n'y a pas de réponse formelle quand a un lien direct dans la
littérature.Toutefois,des arguments laissent penser a une possible relation :Le premier
est que le syndrome de Sweet fait partie du groupe des dermatoses neutrophiles qui
incluent le pyoderma gangrenosum, dont I'association avec la maladie de Crohn a bien
était établie.Le deuxieme est que les maladies inflammatoires chroniques de I'intestin
sont maintenant décrites comme la troisieme association la plus courante de cette
maladie rare.Enfin, les patients atteints du syndrome de Sweet ont souvent d'autres
atteintes cutanées qui accompagnent la maladie de Crohn, y compris la pyodermite
ou I'érytheme noueux, suggérant une pathogeneése commune.

Il semble raisonnable d'inclure le syndrome de Sweet parmi les manifestations
extra-intestinales inhabituelles de la maladie de Crohn, qui se distinguent par leur
prédilection pour les femmes et leur association fréquente avec d'autres
manifestations cutanées.

Notre malade a bien évoluée sous corticoides 1mg/kg/jr et
salazopyrine.L’évolution au bout d’un mois était favorable avec disparition de la

fievre, des lésions cutanées , la normalisation du transit et du bilan inflammatoire.
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C)Cas n°=3:

Cette patiente répondait aux criteres diagnostiques du syndrome de Sweet
proposé par Su and Liu et modifié par Von Den Driesch.

Elle remplissait deux critéeres majeurs et deux criteres mineurs ( Fievre, VS a
80mm 1¢ere H CRP a 40 mg /I).

La patiente répondait aussi aux criteres ASAS de la SPA :

Lombalgie > 3 mois.

Age < 45 ans.

> 1 signe de SPA(lombalgie inflammatoire,arthrite,enthesite.

Sacro-iliite stade 2 a la radiographie

La spondylarthrite est un rhumatisme inflammatoire chronique qui représente
la forme la plus fréquente des spondylarthropathies .Elle affecte principalement le
squelette axial (rachis, articulations sacro-iliaques, et les articulations de la paroi
thoracique antérieure),mais aussi le squelette périphérique et les entheses.

Elle peut comporter des manifestations extra articulaires dont la fréquence et
la sévérité sont tres variables.De méme, dans le syndrome de Sweet, a coté de
I’atteinte cutanée prioritaire ;celui-ci peut s’exprimer par des lésions extracutanées.

L’atteinte cutanée dans les spondylarthrite est représentée principalement par
le psoriasis qui touche 10 a 25% des patients souffrant de spondylarhtrite.ll est
synchrone aux manifestations articulaires dans 10 a15% des cas(165).Celui-ci differe
des lésions du syndrome de Sweet par ses caractéristiques cliniques,ses zones de
prédilection et ses données histologiques.

Cliniguement I’aspect habituel est le psoriasis en plaques ou < psoriasis
commun > il s'agit d'une plaque érythémato-squameuse bien limitée, arrondie,
ovalaire ou polycyclique(figure 34).

La couche squameuse superficielle blanchatre peut étre trés épaisse ou au

contraire partiellement décapée par le traitement laissant apparaitre I'érythéme sous-
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jacent qui est localisé le plus souvent au niveau de la face d’extension des coudes,et
au niveau des plis en périombilicale , au pli interfessier,au pli mammaire, sur le cuir
chevelu et le conduit auditif externe. [165]

Le psoriasis unguéale peut prendre l'aspect de dépressions ponctuées
cupuliformes (ongles en « dé a coudre »)ou réaliser une onycholyse avec décollement
distal et zone proximale de couleur cuivrée(figure 35). [165]

On peut aussi avoir une hyperkératose sous-unguéale, une paronychie, une perte de
transparence de l'ongle et des zones leuconychiques. [165]

L'examen anatomopathologique montre une hyperkératose avec parakératose
et une acanthose de I'épiderme liée a une prolifération excessive des kératinocytes.
En outre, I'épiderme est le siege de microabcés a polynucléaires neutrophiles
(microabces de Munro-Sabouraud). Dans le derme existe un infiltrat a lymphocytes
T-CD4 et un grand développement capillaire avec allongement des papilles
dermiques. [166]

La différence entre les lésions cutanées du syndrome de Sweet et du psoriasis
est généralement claire, a la fois macroscopiquement et microscopiquement ;les
plagues du syndrome de Sweet sont surélevée et mamelonnée avec parfois une
évolution centrifuge,elles ont dans certains cas un aspect purulent. [167]

Histologiquement,Le syndrome de Sweet se caractérise par un cedeme du derme
avec infiltrations leucocytaires.

Quand a l'atteinte articulaire :la spondylarthrite est comme déja décrit, se
caractérise par une atteinte axiale a type de rachialgies et de douleurs pelviennes
inflammatoires avec une raideur matinale,le syndrome articulaire périphérique est fait
essentiellement d’oligoarthrite subaiglie ou chronique asymétrique prédominante au

niveau des membres inférieurs (gros orteil,genou,hanche).
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L'atteinte ostéo-articulaire est présente dans 33 a 62 % des cas des syndrome
de Sweet ,il s’agit d’arthralgies qui sont,comme pour la spa,oligoarticulaires et
asymétriques mais sans déformation ni modification radiologique et affecte les
grosses articulations des membres inférieurs .La mono arthrite est rare et les atteintes
axiales , enthésiques sont absentes.

Concernant les autres manifestations de la spondylarthrite ,I’atteinte oculaire
constitue I'atteinte extra articulaire la plus fréquente(168). L’uvéite peut se voir dans
20-30% des cas au cours de I’évolution de la maladie. Dans 90% des cas, I'uvéite est
antérieure, aigue et unilatérale . Le tableau clinique est fait d’un oeil rouge
douloureux, photophobie, larmoiement et diminution de 'acuité visuelle. L’évolution
sous traitement est favorable en 2 a 3 mois, sans séquelles. Les épisodes peuvent se
répéter, et si le traitement a été inadéquat, des complications graves peuvent
s’installer, notamment, des synéchies, cataracte, glaucome, voir méme une cécité.
[168]

L’atteinte ophtalmique au cours du syndrome de Sweet est de fréquence tres
variable mais généralement se voit chez le un tiers des patients,il s’agit le plus souvent
d’une atteinte antérieure a type de conjonctivite,d’épisclérite et plus rarement d’uvéite
antérieure.L’atteinte est unilatérale dans la moitié des cas ,et comme pour la
spondylarthrite ,I’atteinte du ségment postérieure est rare se manifestant par une
vascularite rétinienne et de panuvéite. [168]

La fréquence des atteintes pulmonaires au cours de la SPA varie selon les études
mais peut atteindre 70 % dans les séries utilisant la tomodensitométrie pour le
dépistage. L’atteinte pulmonaire de la SPA est dominée par les troubles
restrictifs[169]. Des lésions non interstitielles dans 33% des cas (épaississement
pleural, bandes parenchymateuses et sous pleurales, micronodules), un emphyseme
dans 18,1%, une bronchectasie dans 10,8%,la fibrose pulmonaire apicale dans 6,9%

des cas. [169]
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Dans le syndrome de Sweet,la radiographie thoracique montre des infiltrats
interstitiels uni ou bilatéraux ou une opacité unique ou multiple parfois excavée.

Classiquement au cours des SPA, les lésions cardiaques sont dominées par les
troubles de conduction, les valvulopathies surtout I'insuffisance aortique et les
cardiomyopathies.|’atteinte cardiaque au cours du syndrome de Sweet est tres rare et
I'insuffisance aortique a été décrite comme complication exceptionnelle du syndrome
de Sweet secondaire a une endocardite aseptique de la valve aortique (deux cas dans
la littérature). [157]

L’association syndrome de Sweet et spondylarthrite est tres rare , a notre
connaissance cing cas uniguement ont été rapportés dans la littérature ,dont deux
sont une triple association exceptionnelle d’un syndrome de Sweet avec spa et Crohn
[170,171].

Le premier cas est celui d’une femme agée de 53 ans atteinte d’une
spondylarthrite ankylosante depuis 12 ans, et qui a consulté pour des douleurs
abdominales survenues depuis trois semaines ,avec altération de I’état général ,et
apparition d’une diarrhée au cours de la derniére semaine .En parallele, la patiente a
développé des lésions érythémato-papuleuses vésiculeuses indolores et |égerement
prurigineuses ,au niveau du dos et de la cuisse gauche[170].

A l'examen physique, on notait une sensibilité abdominale diffuse ,des
tuméfactions des deux articulations de la cheville et présence au niveau du dos et de
la cuisse gauche de plusieurs plaques érythémateuses suintantes avec un diametre
allant jusqu'a 5 cm et des signes du début de transformation bulleuse.A I'examen
ophtalmologique une épisclérite a été retrouvée.

Le bilan inflammatoire réalisé avait objectivé une hyperleucocytose
(12100¢/mm3) a polynucléaires neutrophiles, une VS accélérée (80mm la 1¢re heure)

et une CRP élevée.
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Une coloscopie a été réalisée et avait mis en évidence une muqueuse colique
inflammée avec de multiples ulcérations et de fissures sans
pseudopolypes,l’histopathologie a permis de retenir le diagnostic de Crohn.De
méme,une biopsie cutanée avait révélé un cedeme dermique avec infiltrat neutrophile
périvasculaire,permettant ainsi de poser le diagnostic du syndrome de Sweet.

La patiente a été mise sous prednisolone ,et I’évolution a été favorable avec
disparition des lésions cutanées.

Le deuxiéme cas de cette triple association est celui d’une femme marocaine
agée de 48 ans qui a été hospitalisée pour prise en charge d’une éruption cutanée
fébrile évoluant depuis 3 jours. L’interrogatoire rapportait la notion d’une diarrhée
chronique (4—6 selles/j) pendant une dizaine d’années avec des épisodes
intermittents de douleurs abdominales d’intensité modérée, des talalgies et des
fessalgies a bascule depuis 3 ans sensibles aux anti-inflammatoires non
stéroidiens.L’examen d’admission objectivait des placards cutanés maculo-papuleux
douloureux et non prurigineux siégeant au niveau de la face antérieure des jambes et
avant-bras, une arthrite des 2 chevilles entravant I'appui et la marche et une
conjonctivite unilatérale. Le bilan biologique montrait un syndrome inflammatoire
:CRP = 200 mg/L, une hyperleucocytose neutrophile : GB = 11 800/mm3, PN =
9000/mm3, le bilan immunologique (AAN, ANCA, anti-CPP, Ag HLAB27)était négatif,
le dosage du facteur rhumatoide et de I’enzyme de conversion de ’angiotensine était
normale, I'immunoélectrophorése des protéines sériques ne montrait pas de pic
monoclonal, le bilan infectieux (hémocultures, coproculture, parasitologie des selles,
ECBU ,radiographies des poumons et sinus) et I’échocardiographie thoracique étaient
sans particularités. La biopsie d’une lésion cutanée confirmait le syndrome de Sweet,
elle montrait au niveau du derme papillaire et la partie superficielle du derme
réticulaire un infiltrat riche en polynucléaires neutrophiles partiellement altérés

d’aspect caryorrhexique dissociant le collagene, les vaisseaux sont réguliers sans
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lésion de vascularite aigué. Une radiographie des sacro-iliaques avait montré une
sacroiliite bilatérale confirmée par scanner ,la colonoscopie avait montré au niveau du
c6lon une muqueuse érythémateuse et boursouflée voire ulcérée par endroits avec
existence de intervalles de muqueuse saine évoquant une maladie de Crohn confirmée
par I’histologie. La fibroscopie gastrique et I’enteroscanner n’avaient pas montré une
atteinte d’autres segments du tube digestif. La patiente a été mise sous corticoides

(1 mg/kg par jour), (Salazopyrine®), metronidazole et topiques locaux
oculaires, I’évolution était rapidement favorable : résolution des signes généraux,
oculaires et articulaires en 48 heures, reprise de la marche en une semaine,disparition
sans séquelles des lésions cutanées, normalisation du transit intestinal et de la CRP
en 15 jours.

I nya pas de conclusions pathogéniques définitives sur le lien entre le
syndrome de Sweet et la SPA , parce que les pathogenéses respectives des deux
maladies n'ont pas encore été clarifiées.

En plus ,le syndrome de Sweet n’est pas lié a un terrain génétique prédisposant
notamment HLA B27 comme c’est le cas pour la SPA [172].Cependant deux faits
soulevent certaines questions: le syndrome de Sweet a déja été signalé comme étant
associé a d'autres pathologies inflammatoires, et la présence de cing autres cas
signale d’association entre le syndrome de Sweet et la spondylarthrite.[173]

Des hypotheses initiales ont été soulevées concernant le dépot de complexes
sur les parois des vaisseaux, similaires aux complexes immuns de la réaction
d’hypersensibilté type Ill provoquant vascularite.[170]

D'autres hypotheses,ont été avancées mais qui n'ont pas été étayées par des
données expérimentales,comme I’altération de la fonction neutrophile et qui a été
suggérée en raison de l'association entre la SPA et Crohn d'une part et entre Crohn et

le syndrome de Sweet d'autre part .[172]
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La dysrégulation des cytokines (interleukines,le facteur de colonisation
granulocytaire, interféron gamma, etc.) peut représenter un lien commun entre le
syndrome de Sweet et la spa.Une hypothése infectieuse a également été suggérée
pour la pathogenése de la spondylarthrite et le syndrome de Sweet: le méme agent
infectieux pourrait étre a I'origine de ces maladies.[171]

La patiente a été mise sous corticoides (0,5 mg /KG/J) associé a I'indométacine

100mg/jr et I’évolution était favorable.
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Figure 35: Psoriasis unguéal avec dépressions cupuliformes et discréte onycholyse
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D)Cas n°=4:

Le diagnostic du syndrome de Sweet a été porté en se basant sur 2 critéres
majeurs(Eruption cutanée + Ilésions histologiques évocatrices) et 3 critéres
mineurs(fievre, syndrome inflammatoire biologique,bonne réponse au traitement)

Le syndrome de Gougerot-Sjogren (SGS) est une maladie auto-immune
chronique des glandes exocrines, caractérisée par un infiltrat lymphocytaire et une
destruction des glandes salivaires, lacrymales et plus généralement des glandes
exocrines. le SGS peut se manifester uniquement par un syndrome sec (xérostomie
et sécheresse oculaire), souvent associé a des douleurs articulaires et/ou musculaires
et une fatigue, sans altération de I’état général. Dans 50% des cas, il existe une
atteinte systémique responsable  des manifestations  extraglandulaires
viscérales.[175]

La séchresse buccale et oculaire sont les manifestations les plus fréquentes du
syndrome de Sjogren,cette derniere peut se manifester par des poussées de kérato-
conjonctivite.[175]

L’atteinte cutanée est aussi fréquente et se voit chez (23-67 %) des patients
atteints de

syndrome de Gougerot-Sjogren . Cette xérose est souvent responsable d’un
prurit (plus de 50%des cas), exceptionnellement révélateur du SGS. [175]

La vascularite leucocytoclasique est présente dans pres du tiers des cas de SGS,
particulierement en cas de présence d’anticorps anti-SSA . Elle se manifeste dans la
majorité des cas par un purpura palpable des membres inférieurs parfois accompagné
d’ ulcérations ou de nodules.

Une vascularite urticarienne est rarement observée. Elle se caractérise par des
plaques urticariennes érythémateuses et cedématiées, persistant plus de 24 heures.
Ces lésions, parfois hyperesthésiques, évoluent souvent pendant plusieurs semaines.

D’autres lésions cutanées a type d’ulceres digitaux, de pétéchies ou de purpura non
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palpable, de lésions érythémateuses a type de pseudo-cocardes, de macules, ou de
nodules sont possibles.

L’érythéme annulaire du SGS est rapporté dans 6% des SGS primitifs .On décrit
trois types cliniques : un érytheme annulaire avec bordure surélevée, un érythéme
annulaire desquamant en périphérie trés proche de celui observé dans le lupus
subaigu , un érytheme annulaire et papuleux a guérison centrale.Ces lésions
atteignent surtout la face, les bras, le tronc et les plantes.Elles persistent un a trois
mois et guérissent sans cicatrice. [175]

Les lésions cutanées rencontrées dans le SGS sont différentes de celles
rapportées au cours du syndrome de Sweet par leur aspect clinique et leurs sites de
prédilection.Le seul cas qui peut faire discuter un syndrome de Sweet est I’érytheme
annulaire a bordure surélevée ,mais la biopsie permet de trancher .Dans ce dernier il
existe un infiltrat lymphocytaire avec parfois une dermatite de I'interface alors que
I’infiltrat dans le syndrome de Sweet est bien évidemment neutrophile.[175]

La biopsie des lésions purpuriques ou urticariennes, quand elle est faite, montre
une vascularite leucocytoclasique des petits vaisseaux cutanés sans particularité.Cette
[ésion n’est jamais présente dans le syndrome de Sweet sauf dans une forme
particuliere qui est la dermatose neutrophilique du dos de la main.[175]

Concernant I'atteinte articulaire, et a la différence du syndrome de Sweet les
arthralgies sont souvent symétriques, réalisant habituellement des polyarthralgies
inflammatoires distales (mains, pieds) réalisant une polyarthrite non érosive pouvant
ressembler a une polyarthrite rhumatoide . Une arthrite érosive est exceptionnelle.Un
gonflement articulaire asymétrique doit faire rechercher une autre cause
d’arthrite.[175]

Les douleurs musculaires sont fréquentes comme pour le syndrome de Sweet.
Elles peuvent réaliser une myosite proximale douleureuse, celle-ci est habituellement

isolée sans augmentation des enzymes musculaires,ni anomalies a ’EMG.La myosite
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dans le syndrome de Sweet est aigue , due a un infiltrat neutrophile et peut évoluer
vers la myosite fibrosante.[175]

L’atteinte pulmonaire se manifeste généralement par une toux seche
persistante[175],la dyspnée est aussi fréquente[176]. Elle est souvent liée a une
trachéobronchite seche. La pneumopathie interstitielle lymphocytaire est la
manifestation respiratoire la plus fréquente.

La bronchiolite oblitérante et la pneumopathie organisée , est une complication
rare dans le SGS[177] , elle peut se voir aussi dans le syndrome de Sweet.

L’association un SS a un SGS est peu fréquente ,seulement quelques cas ont été
rapportés dans la littérature.(178)

Le plus récent est celui d’une patiente agée de 78 ans, aux antécédents
d’hypertension artérielle, de rétrécissement aortique, d’une fibrillation auriculaire
sous anti-arythmiques, d’une insuffisance rénale chronique et d’une thrombose
veineuse profonde du membre inférieur. Elle est suivie depuis 20 ans pour un SGJP.
Ce diagnostic avait été retenu devant la présence d’un syndrome sec buccal et
oculaire, un test de Shirmer positif et des anticorps anti-SSA et anti-SSB positifs. La
patiente se présente a la consultation avec une éruption cutanée fébrile. Il s’agit de
macules érythémateuses douloureuses apparues au niveau des membres supérieurs
et inferieurs, le décolleté, le dos et la face, associées a une fievre non chiffrée. A la
biologie, il n’y a pas d’hyperleucocytose et la vitesse de sédimentation est peu élevée.
Une biopsie cutanée a été faite montrant un infiltrat dermique a polynucléaires
neutrophiles prédominants sans signes de vascularite leucocytoclasique. Le
diagnostic de SS a alors été retenu devant la présence de 2 criteres majeurs et de 2
criteres mineurs de Su et Liu (1986). La patiente a été mise sous corticothérapie
générale avec une bonne évolution.

Notre patiente a été mise sous corticoides systémique avec une bonne

évolution clinique et biologique
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E) Cas n°=5:

Cette patiente répondait aux criteres diagnostiques du syndrome de Sweet
proposé par Su et Liu et modifié par Von Den Driesch.

Elle remplissait deux criteres majeurs et trois criteres mineurs (VS a 100 mm a
la premiere heure, CRP élevée, hyperleucocytose avec 74 % de polynucléaires
neutrophiles). En accord avec les criteres du groupe international d’étude sur la
maladie de Behcet, ce diagnostic était également retenu chez cette malade. Le
syndrome de Sweet n’obéit pas a une répartition géographique particuliere et n’a pas
de caractére racial électif. Cependant, ces manifestations cliniques ressemblent a
celles de la maladie de Behcet avec quelques différences. Outre, I'atteinte cutanée
prédominante au cours du syndrome de Sweet, I’aphtose buccale est rare et se voit
selon les études dans 3 a 30% des cas et son évolution est différente de celle observée
au cours de la maladie de Behcet.

L’aphtose génitale, quant a elle, est exceptionnelle.

L’aphtose bipolaire récidivante ainsi que la positivité du test de pathergy nous
ont conduits a retenir le diagnostic de la maladie de Behcet. Le syndrome de Sweet
comporte également des signes extracutanés .L’atteinte articulaire est présente dans
33 a 62 % des cas ; il s’agit le plus souvent de polyarthralgies asymétriques non
destructrices alors que dans la maladie de Behcet, la répartition est oligoarticulaire
asymétrique. L’atteinte oculaire représente une cause majeure de morbidité chez les
sujets atteints de maladie de Behcet.Plus de 90 % des malades développeront au cours
de I’évolution, une uvéite postérieure, antérieure ou une vascularite rétinienne. Au
cours du syndrome de Sweet, I’atteinte oculaire a type de conjonctivite et d’épisclérite
est notée dans 6 a 72 % des cas. Ce type d’atteinte n’est pas fréquent dans la maladie
de Behcet. La fievre, une des caractéristiques du syndrome de Sweet est rare dans la
maladie de Behcet. Le syndrome de Sweet peut étre idiopathique ou secondaire a

diverses affections, notament une leucémie aigué myéloblastique (dans25 % des cas),
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une pathologie inflammatoire intestinale et une maladie dysimmunitaire. Quelques
cas d’association de syndrome de Sweet et de maladie de Behcet ont été rapportés
dans la littérature. Uysal et al pensent qu ’il existe trois possibles relations entre ces
deux affections :

e le syndrome de Sweet représenterait la phase aigué de la maladie de Behcet ;

e le syndrome de Sweet et la maladie de Behcet sont deux affections différentes,
mais les lésions cutanées du syndrome de Sweet ressemblent cliniquement a
celles de la maladie de Behcet bien que | ’histologie soit différente ;

e la maladie de Behcet est une des affections qui peut étre associée au syndrome
de Sweet.

Mizoguchi et al.ont étudié les antigenes des leucocytes des sujets atteints de
maladie de Behcet et du syndrome de Sweet et ont trouvé gqu’ils sont génétiquement
distincts. Les patients présentant une maladie de Behcet expriment avec une
fréquence élevée les antigéenes HLA-B51 et HLA-DQW3 tandis que les malades
souffrant de syndrome de Sweet expriment le HLA-BW54. La détermination du groupe
HLA n’a pas été réalisée chez cette malade par faute de moyens. La maladie de Behcet
et le syndrome de Sweet sont deux affections d’étiologies inconnues. Dans la maladie
de Behcet, le role déclenchant des infections, notamment le virus de I’herpés simplex
1 a été évoqué par plusieurs auteurs. En effet, les études d’hybridation ont montré
une homologie entre I’ADN du virus et ’ARN des lymphocytes.

Le syndrome de Sweet pourrait étre déclenché par une infection virale et donc
il serait intéressant de voir si le génome du virus de I’herpés simplex 1 est présent
dans les lymphocytes des patients atteints de syndrome de Sweet. Ces deux affections
répondent favorablement au traitement par corticoides. Apres un recul de six mois
aucune récidive n’a été déplorée chez cette patiente.

Dans le cas publié par Lee et Bametson.,|’évolution était non satisfaisante,

marquée par des récidives fréquentes des Iésions cutanées et de 'aphtose buccale.
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V)Les autres associations du syndrome de Sweet

A)Sweet et malignité

1)Incidence

Les patients atteints du syndrome de Sweet associé a une néoplasie
représentent vingt pour cent de I’ensemble des patients atteint de Sweet.

Plus de quatre-vingt-cing pour cent des patients atteint du syndrome de Sweet
avec malignité avaient un cancer hématologique le plus souvent une leucémie aigue
myéloide ,les tumeurs solides sont observées dans quinze pour cent des cas, les
carcinomes des organes génito-urinaires sont les plus représentés.[161]

La coexistence simultanée d’une tumeur solide et d’un cancer hématologique
chez le méme patient a été notée chez 3% des patients.

2)Caractéristiques cliniques :

Le syndrome de Sweet associé aux néoplasies présente des caractéristiques
différentes de celles du syndrome de Sweet idiopathique.Les patients avec un
néoplasme ont des lésions cutanées plus séveres avec prédominance de lésions
cutanées vésiculaires bulleuses et ulcéreuses. [161]

La répartition de ces lésions est aussi différente de celle du syndrome de Sweet
classique ;l’atteinte des membres inférieurs,du tronc et du dos était plus
freguemment observées chez les patients atteints de néoplasmes sous-jacents.

L'atteinte des muqueuses buccales était également plus fréquente, en
particulier dans les troubles hématologiques.[161]

Une proportion importante [161] (pres de cinquante pour cent)des Sweet
associés aux tumeurs malignes avaient une atteinte en particulier de l'appareil
locomoteur et une atteinte rénale,moins communément, les yeux, les poumons, et le

foie ont été affecté.
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Une comparaison des autres caractéristiques cliniques et paracliniques entre le
syndrome de sweet classique et le syndrome de Sweet associé a une malignité révele
que la prédominance féminine,l’antécédent d’infection des voies aérienne supérieures
et la neutrophilie étaient moins fréquentes dans ce dernier groupe de patients. Tandis
que I’anémie,la présence des cellules immatures dans la circulation, et des anomalies
de la numération plaquettaire sont généralement absents dans le syndrome de Sweet
idiopathique.La fievre et la vitesse de sédimentation accélérée ont été notés chez
presque tous les patients atteints du syndrome de Sweet.[161]

Le syndrome de Sweet a précédé le diagnostic ou était le signe de révélation
d’une tumeur chez presque les deux tiers des patients.

Les épisodes récurrents du syndrome de Sweet ont eu lieu un peu plus
fréquemment chez les patients atteints d'un néoplasme associé, et souvent

annoncent une récidive tumorale.Sur le plan thérapeutique ,les manifestations
cliniques du syndrome de Sweet ont répondu rapidement

a la corticothérapie, quelle que soit la réponse de la tumeur maligne a son

traitement.

3)Syndrome de Sweet et cancer hématologique :

Les patients atteints de tumeurs malignes hématologiques représentent

la majorité des personnes atteintes d’un syndrome de Sweet associé a une
malignité.

Quarante-deux pour cent des patients présentaient une leucémie aigue
myéloide. Les lymphomes (Hodgkiniens, B-cell et T-cell), les syndromes
myélodyplasiques et la leucémie myéloide chronique représentaient respectivement
onze pour cent, neuf pour cent et sept pour cent des troubles hématologiques

observés.
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Parmi les autres maladies hématologiques moins fréquentes, citons: la
myélofibrose, la leucémie Iymphoide chronique (LLC), la leucémie a
tricholeucocytes,les myélomes,les leucémies aigué non classée, polycythémie vraie et
les troubles myéloprolifératifs non classés.

Le syndrome de Sweet était présent aussi souvent chez les hommes que chez
les femmes quand il y avaitun cancer hématologique associé. L'apparition du
syndrome de Sweet s'est produite a un age médian de 52 ans.(161)

Pres de soixante-dix pour cent des patients atteints de tumeurs malignes
hématologiques ont eu au moins un épisode de récurrence de leur syndrome de Sweet.
Cela s'est généralement produit lorsque la dose de corticostéroides a été diminuée
trop rapidement ou quand il y a une rechute hématologique.

La présence fréquente d'anémie (quatre-vingt-deux pour cent)et d'une
anomalie de la numération plaquettaire (soixante-huit pour cent)est cohérente avec
I'histoire naturelle du trouble hématologique sous-jacent et / ou secondaire a
I’atteinte de la moelle osseuse par la chimiothérapie;la neutropénie peut également
résulter de ces causes.

Par conséquent, I'absence de pyrexie (douze pour cent)ou de neutrophilie

(cinquante trois pour cent)n'élimine pas la possibilité de la dermatose aigué
chez un patient atteint d'une tumeur maligne hématologique. Et, une recherche
diligente d'un sous-jacent ou d'une rechutedu trouble hématologique est indiquée
chez tous les patients atteints du syndrome de Sweet souffrant d'anémie,d’anomalie

de numération plaquettaires et de lésions cutanées séveres.

4)Syndrome de Sweet et tumeurs solides :

Des tumeurs solides ont été observées chez quinze pour cent des patients

atteint du syndrome de Sweet associé a une tumeur maligne dont cinquante-huit
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pour cent avaient des carcinomes de l’arbre génito-urinaire: prostate,ovaire,
endometre, vagin, testicule et rein.Trois cas de cancer du sein ,un seul cas
d’adénocarcinome du rectum et d'un cancer primitif inconnu ont été signalés. Les
types histologiques présents étaient :

Adénocarcinome,carcinome a cellules claires,carcinome épidermoide,

carcinomes canalaires infiltrants carcinome embryonnaire avec caractéristiques
de tératocarcinome.

Quarante deux pour cent des patients sont des hommes et I’age médian est de
58 ans.

La fievre,la neutrophilie et la vitesse de sédimentation accélérée

étaient présents dans quatre-vingt-huit pourcent, soixante-sept cent et cent
pour cent des patients, respectivement.

- Le syndrome de Sweet a également été associé a plusieurs pathologies

inflammatoires, infectieuses et auto-immunes : [13]

B)Les pathologies inflammatoires :

La maladie de takayasu
La polychondrite atrophiante,
La rectocolite hémorragique

La polyarthrite rhumatoide

C)Les pathologies auto—-immunes:

La dermatomyosite
Le lupus érythémateux disséminé

La pathologie thyroidienne :La maladie de Basedow et Ila thyroidite de

Hashimoto.
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D)Les pathologies infectieuses

Les plus fréquentes sont les infections des voies aériennes supérieures
(streptocoque) et du tractus gastro-intestinal (salmonellose and yersiniose).

- La syndrome d’immunodéficience humaine VIH

- les hépatites :I’hépatite B aigue, autoimmune,cholestatique,chronique active

- Gastrite a Helicobacter pylori

- les autres infections a type de :bartholinite, bronchite,cholangite, cholecystite,l’

Otite moyenne aigiie , pyélonéphrite ,tuberculose

E)Les autres associations rapportées dans la littérature

La pneumopathie organisée cryptogénétique

La cirrhose cryptogénétique

Syndrome de fatigue chronique

Lithiases des voies biliaires intrahépatiques

Neutropénie congénitale

Syndrome de Marshall syndrome

Syndrome de Dressler (postmyocardial infarction syndrome)
Anémie de Fanconi

Néphropathie a IgA (Maladie de Berger)
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CONCLUSION
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Le syndrome de Sweet 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, [l'incidence annuelle mondiale du syndrome de Sweet est
approximativement de 2,7 a 3 cas par million d’individus.

Malgré les nombreuses années de recherche et les différentes hypotheses

élaborées, la physiopathologie du syndrome de Sweet 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, syntheése accrue de cytokine (IL1-IL2-IL6-INFg)
et de facteur de croissance granulocytaire et augmentation du chimiotactisme des
PNN.

Le syndrome de Sweet se déclare dans plus de 75 % des cas, étre idiopathique,
mais peut étre associé a des pathologies inflammatoires et néoplasiques.

Les associations que nous avons rapportés sont rarement décrites dans la
littérature ,et jusqu’a présent aucun lien physiopathologique n’a été établi expliquant
ces associations.

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

formule sanguine et une étude anatomopathologique.

Histologiquement, toutes les biopsies avaient montré un aspect typique de SS.

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

cas de Sweet idiopathique .
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Resume :

Les associations inhabituelles du syndrome de Sweet :a propos de 5 cas.

Le syndrome de Sweet a été décrit pour la premiere fois par Robert Douglas
Sweet en 1964 sous le titre “An acute Febrile Neutrophilic Dermatosis’ .ll est
caractérisé par le polymorphisme de son expression clinique et une diversité des
maladies qui peuvent lui étre associées.

Nous relatons dans ce travail des associations peu rapportées dans la littérature
.En effet le syndrome de Sweet est souvent idiopathique mais peut s’associer a des
pathologies néoplasiques, inflammatoires, infectieuses ou iatrogenes.

Nous décrivons 5 cas d’associations inhabituelles avec le syndrome de Sweet
diagnostiqués et suivis au service de rhumatologie de ’lHMMI-Meknes.Il s’agit de 5
femmes d’age moyen de 44,2 ans qui sont en accord avec les critéeres diagnostiques
du syndrome de Sweet proposés par Von Den Dreisch et remplissant également les
criteres des affections auquelles il était associé (Maladie de Behcet,spondylarthrite
ankylosante,syndrome de Sjogren et maladie de Crohn).

Outre I'atteinte cutanée prédominante au cours de syndrome de Sweet ,celui-ci
comporte des signes extracutanés :articulaires ,oculaires ou autres qu’on peut
rencontrer au cours de ces affections mais avec des caractéristiques différentes. De
méme sur le plan biologique,ces affections sont génétiquement distincts du syndrome
de Sweet.

A travers cette étude, nous précisons les particularités de chaque association
.Ces associations comme c’est le cas pour le syndrome de Sweet répondent
favorablement aux corticoides.A la lumiere des données de la littérature ,il semble
que ces associations soient fortuites

Des études prospectives sont nécessaires afin d’établir I’existence ou non d’un

lien formel entre le syndrome de Sweet et ces différentes affections.
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Abstract :

Unusual associations of Sweet syndrome: about 5 cases

Sweet's syndrome was first described by Robert Douglas Sweet in 1964 under

the title =~ An acute Febrile Neutrophilic Dermatosis ". It is characterized by the
polymorphism of its clinical expression and a variety of diseases which may be
associated with it .

We relate in this work associations little reported in the literature. Indeed
Sweet's syndrome is often idiopathic but can be associated with neoplastic,
inflammatory, infectious or iatrogenic pathologies.

We describe 5 cases of unusual associations with Sweet syndrome diagnosed
and followed up in the rheumatology department of MHMI-Meknes. These are 5
women of average age 44.2 years who agree with the criteria of Sweet syndrome
diagnoses proposed by Von Den Dreisch and also fulfilling the criteria of the
conditions with which it was associated (Behcet's disease, ankylosing spondylitis,
Sjogren syndrome and Crohn's disease).

In addition to the predominant skin involvement during Sweet syndrome, it has
extra-cutaneous signs: articular, ocular or other that may be encountered during
these conditions but with different characteristics. Similarly, biologically, these
conditions are genetically distinct from Sweet syndrome.

Through this study, we specify the particularities of each association. These
associations as is the case for Sweet syndrome respond favorably to corticosteroids.
In the light of data in the literature, it seems that these associations are fortuitous.

Prospective studies are necessary in order to establish the existence or not of a

formal link between Sweet syndrome and these different conditions.
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