LA PUSTULOSE SOUS-CORNEE DE SNEDDON ET
WILKINSON

RESUME : La pustulose sous-cornée de Sneddon et Wilkinson
fait partie du groupe hétérogéne des dermatoses neutrophi-
liques. Cette pathologie singuliére est caractérisée par la surve-
nue de pustules flasques, trés superficielles, aseptiques, siégeant
principalement sur le tronc et au voisinage des grands plis. 11
s’agit d’une maladie bénigne et chronique. Elle peut étre asso-
ciée, notamment, a des processus lympho- et myélo-prolifératifs
qu’il convient de rechercher. La dapsone est le traitement de
premiére intention pour controler les poussées de la maladie.

Voici prés d’un demi-siecle que deux derma-
tologues britanniques, Ian Sneddon et Darrell
Wilkinson ont décrit une maladie dont I’autono-
mie est bien reconnue (1). Son identité est recon-
nue sous 1’éponyme pustulose sous-cornée de
Sneddon et Wilkinson. Il s’agit d’une affection
rare, chronique, faisant partie du groupe des der-
matoses neutrophiliques. Elle survient par pous-
sées chez I’adulte d’age moyen et touche plus
fréquemment les femmes. La Iésion élémentaire
est une pustule superficielle, plate, flasque et non
folliculaire. Elle atteint généralement 0,5 a 1 cm
de diamétre. Elle est entourée d’un halo érythé-
mateux (1-3). Un niveau liquidien peut é&tre
visible dans les pustules les plus volumineuses,
révélant alors 1’aspect de la pustule dite a hypo-
pion. Les pustules qui se groupent en dessinant
des segments arciformes ou circinés siégent prin-
cipalement sur le tronc, a la racine des membres
et au voisinage des grands plis (fig. 1). La face et
les muqueuses sont respectées. En se desséchant,
les pustules forment des croltes mellicériques
qui, en s’effagant, laissent une macule hyperpig-

Fig. 1. Pustulose sous cornée de Sneddon et Wilkinson. Placards
érythémateux circinés parsemés de pustules, au niveau de la fesse et
de la cuisse.
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SUBCORNEAL PUSTULOSIS OF SNEDDON AND WILKINSON
SUMMARY : The subcorneal pustular dermatosis of Sneddon
and Wilkinson belongs to the heterogeneous group of neutro-
philic dermatosis. This unique disorder is caracterized by a
superficial pustular eruption. The pustules are flaccid and
aseptic. They develop predominantly on the trunk and in the
groins, axillae and submammary areas. This disease is benign
and chronic. However, it can be associated with some other
conditions such as lymphoproliferative and myeloproliferative
diseases. Dapsone is the treatment of choice to control the skin
manifestations.
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mentée. [état général est conservé et il est rare
que les poussées soient fébriles.

DIAGNOSTIC

Le diagnostic repose sur 1’aspect clinique, la
stérilité des pustules, et 1’image histologique.
Cette derniere est caractérisée par la présence de
pustules superficielles, c’est-a-dire des cavités
remplies de polynucléaires neutrophiles, situées
sous la couche cornée (fig. 2). Le reste de I’épi-
derme n’est pas modifié (2).

Fig. 2. Coupe histologique d’une biopsie de peau au sein d’une pus-
tule. Amas de polynucléaires neutrophiles sous la couche cornée.
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L’immunomarquage recherchant des dépots
d’immunoglobulines peut rester négatif. Cepen-
dant, des dépots d’IgA sont parfois décelés dans
I’épiderme (4-6). 1l existe parfois des auto-anti-
corps circulants de la classe des IgA qui se
fixent dans les espaces inter-kératinocytaires.
D’autres dénominations ont été données a des
dermatoses identiques ou d’un cadre nosolo-
gique voisin, ce qui ajoute un peu de confusion
nosologique. Cet ensemble de dermatoses com-
prend la “pustulose a IgA intra-épidermique”
(7), le “pemphigus a IgA” (8) et la “dermatose
vésiculo-pustuleuse a IgA intercellulaires” (9).

A T’heure actuelle, deux grandes classes de
pustuloses a IgA sont distinguées. Dans la pus-
tulose sous-cornée de Sneddon et Wilkinson, les
dépots IgA intercellulaires sont localisés dans la
partie supérieure de 1’épiderme. La cible antigé-
nique est la desmocolline (10). Dans les autres
pustuloses a IgA a localisation plus profonde
dans le corps muqueux de Malpighi, les dépots
se retrouvent sur toute la hauteur de I’épiderme.
La cible antigénique appartient a la famille des
desmogléines (11).

PATHOLOGIES ASSOCIEES

La pustulose sous-cornée peut étre associée a
différentes maladies (2, 3).

- Une gammapathie monoclonale, le plus sou-
vent bénigne et principalement de type IgA est
volontiers associée (12, 13). Dans quelques cas,
la gammapathie correspond a un authentique
my¢lome. Cette association est si fréquente,
qu’il convient de la rechercher a plusieurs
reprises si elle n’est pas connue au début de
I’éruption cutanée.

- D’autres pathologies lympho- et myélo-prolifé-
ratives (ex : LLC, LMC ...).

- Une autre dermatose neutrophilique (comme le
syndrome de Sweet, le pyoderma gangrenosum,
I’erythema elevatum diutinum ou 1’hidradénite
eccrine neutrophilique). Des associations ont été
rapportées entre ces maladies (14) cependant
distinctes. De maniére caractéristique et a la dif-
férences des autres dermatoses neutrophiliques,
la pustulose sous-cornée de Sneddon et Wilkin-
son ne comporte pas de collections neutrophi-
liques extra-cutanées (15).

- D’autres pathologies diverses (arthrite rhuma-
toide, lupus érythémateux disséminé, hyperthy-
roidie, maladie de Crohn, APUDOME, sclérose
en plaques, myasthénie grave, syndrome
SAPHO).
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PATHOGENIE

Les mécanismes pathogéniques qui condui-
sent a la pustulose sous-cornée demeurent incer-
tains. L’accumulation sous-cornée de
polynucléaires neutrophiles suggere la présence
de facteurs chémoattractants dans les couches
les plus élevées de 1’épiderme, tels IL-8, C5a,
leucotriene B4, TNF- o et GMCSF (16, 17). Le
stimulus qui conduit a la production de ces fac-
teurs chimiotactiques est inconnu. Il faut cepen-
dant remarquer que des patients traités par
facteur de croissance hématopoiétique pour
insuffisance médullaire développent parfois une
des dermatoses neutrophiliques. Des dépdts
sous-cornés d’IgA ont été aussi rapportés autour
des sites d’injections sous-cutanées de GM-CSF

(18).

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Certaines formes cliniques de psoriasis pustu-
leux annulaires, ressemblent a la pustulose sous-
cornée de Sneddon et Wilkinson.

La coexistence de pustules sous-cornée et
d’une autre dermatose neutrophilique peut poser
des problemes sémantiques. Bien souvent, il ne
s’agit pas d’une pustulose sous-cornée de Sned-
don et Wilkinson, mais d’un épiphénomene de
I’autre dermatose.

D’autres maladies peuvent parfois étre évo-
quées. Les pustuloses exanthématiques iatro-
génes, un érythéme nécrolytique migrateur, une
dermatite herpétiforme, un impétigo, une der-
matophytose et un pemphigus foliacé en sont
des exemples (19, 20).

TRAITEMENT

Le traitement de choix est la dapsone a la dose
quotidienne de 50 a 150 mg. En effet, les sul-
fones inhibent 1’afflux, 1’adhérence et les fonc-
tions  cytotoxiques des  polynucléaires
neutrophiles. Ils agissent aussi sur la synthese
des phospholipides membranaires et sur la pro-
duction des prostaglandines (21). Il est indispen-
sable de réaliser des contrdles sanguins réguliers
a la recherche d’une éventuelle méthémoglobi-
némie et d’une hémolyse. amélioration de la
pustulose sous-cornée de Sneddon et Wilkinson
par la dapsone n’est ni aussi constante ni aussi
rapide que pour la dermatite herpétiforme. Lors-
qu’une amélioration est jugée suffisante, la dose
de dapsone est trés progressivement réduite jus-
qu’a une dose minimale efficace. Apres inter-
ruption du traitement, les rechutes sont
inconstantes, mais elles restent a nouveau sen-
sibles a la dapsone.
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