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OBJECTIFS PEDAGOGIQUES

- Connaitre la physiopathologie

- Connaitre les signes cliniques de la maladie de Verneuil ano-périnéale

- Connaitre I'association avec la maladie de Crohn

« Connaitre les principes du traitement médical et chirurgical

- Connaitre la stratégie thérapeutique
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ABREVIATIONS

Les abréviations sont explicitées au long du rédactionnel

Définition, prévalence

La maladie de Verneuil (MV) ou hidrosadénite suppurée
(HS) est une affection commune dont la prévalence est
estimée en France a 1 % de la population agée de plus de
15 ans (1) dont 10 % de formes séveres. Il ne s'agit donc pas
d'une maladie rare mais elle reste encore mal connue. Dans la
tres grande majorité des cas, la maladie n'apparait qu'apres
la puberté. Les femmes seraient plus touchées que les
hommes avec un sex ratio de 4 pour 1 et une localisation
préférentielle au niveau axillaire alors que la localisation
ano-périnéale serait plus fréquente chez ’lhomme. La MV
représente moins de 5 % de I'ensemble des suppurations
ano-périnéales.

Diagnostic et retentissement

Le diagnostic de la MV est clinique. Les formes ano-péri-
néales représentent 20 % de I'ensemble des localisations
de la maladie. La MV ano-périnéale s'associe freqguemment
a une atteinte des plis inguinaux, du scrotum ou du pubis

(90 % des cas), des aisselles (26 %), de la région rétro-auri-
culaire (6 %) ou des mamelons (4 %). La maladie évolue par
poussées. La symptomatologie initiale est souvent discrete
et le diagnostic n'est quasiment jamais fait a la phase initiale.
Le diagnostic est plus facile plus tardivement quand
coexistent des éléments d'age différents, inflammatoires,
suppuratifs et cicatriciels. Les diagnostics différentiels sont
ceux des suppurations ano-péringales : kyste pilonidal, fistule
anale crypto-glandulaire et maladie de Crohn qui peuvent
cependant étre associés. La recherche par I'interrogatoire et
I'examen d'atteintes des autres territoires peut étre évoca-
trice. Aucun examen complémentaire ne permet de faire le
diagnostic : les analyses bactériologiques des sécrétions
purulentes sont inutiles et I'histologie n'est pas spécifique
de la maladie.

La classification de Hurley (2) repose sur la sévérité des
lésions et permet de guider le traitement. La maladie
commence par l'apparition d'un nodule ferme, souvent
violacé, peu douloureux au niveau de I'hypoderme (stade
Hurley I). Ce nodule peut disparaitre spontanément ou
persister, et évoluer vers la suppuration avec formation
d'abces pouvant se rompre pour laisser place a un ou
plusieurs orifices suppurants ou cicatriser, avec de facon
caractéristique des cicatrices prenant un aspect rétractile
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Figure 1: Classification de Hurley

Stade 2

Un ou plusieurs nodules ou abces, sans
extension sous-cutanée, sans fistule et
sans cicatrice hypertrophique

Abces récurrents, uniques ou multiples,
sépareés, avec fistulisation et cicatrisation
hypertrophique

Localisation diffuse (dans la zone
atteinte), avec des trajets fistuleux
communicants et abces

dit « en pattes de crabes » (stade Hurley I1). A un stade plus
tardif, les Iésions se multiplient, des Iésions jeunes coexis-
tant avec des lésions suppurantes plus évoluées et des cica-
trices. Parfois, I'extension de la suppuration est telle qu'il se
forme de véritables galeries purulentes sous la peau (stade
Hurley Ill). Méme si cette classification est imparfaite, elle a
le mérite d'étre simple et reproductible. En pratique courante,
elle est a privilégier aux autres classifications (3-5). Figure 1.

On comprend ainsi aisément que la MV ait un impact majeur
sur la qualité de vie des patients, avec un handicap lié notam-
ment a la douleur, et un retentissement corrélé a I'étendue
des Iésions. Du fait de I'altération de I'image corporelle et de
I'atteinte fréquente des zones inguino-scrotales et ano-pé-
rinéales, on note aussi un retentissement sexuel souvent
majeur, sans parler de I'impact sur I'absentéisme et de la
productivité au travail (6).

Les patients atteints d'une MV peuvent bénéficier d'une ALD
(affection de soins longue durée) hors liste.

7

Etiopathogénie

La topographie de la maladie limitée aux territoires compor-
tant des glandes apocrines a fait naitre plusieurs hypo-
theses concernant le role de ces glandes dans la genese
de la maladie. Certains ont évoqué une obstruction du
canal par lequel ces glandes s'abouchent au follicule pileux.
D’autres évoquent plut6ét une obstruction située en amont,
au niveau du follicule pileux lui-méme et cette derniere
hypothese est la plus communément admise actuellement.
Les facteurs étiopathogéniques identifiés a ce jour sont
principalement d'ordre génétique (34 % des apparentés
au 1°¢ degré souffrent de la maladie — transmission a priori
autosomale dominante a pénétrance variable), hormonaux
(la maladie survient apres la puberté — il existe un désé-
quilibre hormonal, notamment des androgenes, qui favo-
riseraient I'occlusion folliculaire —, des travaux montrent
une efficacité des cestrogenes et des anti-androgenes
dans la MV) et dysimmunitaires (on a identifié des anoma-
lies d'expression de certaines protéines microbiennes, un
déficit de plusieurs interleukines et une surexpression
d'autres types de cytokines, une augmentation du TNF
alpha dans les Iésions cutanées et dans le sang circulant,
ce qui constitue le substrat du traitement par les anti-TNF).
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Comme souvent, I'obésité et la consommation tabagique
active représentent des co-facteurs importants.

En résumé, sous I'influence de facteurs environnementaux
(tabac, obésité notamment), chez des patients qui présentent
une susceptibilité génétique, dans le territoire des glandes
apocrines (oreilles, seins, zones axillaires, pubiennes, ingui-
nales et ano-périnéales), on observe une hyperkératose
des follicules pileux qui va aboutir a une obstruction dans
le derme adjacent avec une surinfection. Ceci entraine une
dysrégulation des défenses immunitaires, s'autonomisant
dans le derme et aboutissant aux phases successives inflam-
matoires et suppuratives de la maladie. Figure 2.

Association a la maladie
de Crohn

L'association de la MV avec la maladie de Crohn est classi-
quement décrite mais reste rare dans notre pratique. Des
études de cohorte déja anciennes, analysées par le prisme
de la dermatologie ou de la gastro-entérologie rapportent
une association dans 10 a 25 % des cas. A partir de travaux
plus récents, on peut relativiser cette association puisque le
risque d’'avoir une maladie inflammatoaire intestinale (MICI)
dans une population atteinte de maladie de Verneuil (cohortes
de dermatologie) est estimé aux environ de 0,6/100 000 et
le hazard ratio aux alentours de 2, I'association semblant un
peu plus forte entre maladie de Crohn et Verneuil qu'avec la
RCH (7).

Par ailleurs, des études ont identifié des genes de suscep-
tibilité communs entre ces deux maladies. Il semble doncy
avoir un substrat relationnel assez objectif méme si I'étiopa-
thogénie commune reste pour I'instant obscure.

L'association de ces deux maladies inflammatoires survient
donc probablement sur un terrain dysimmunitaire particu-
lier et doit nous rendre vigilants quant a la prise en charge
des patients atteints de MICI. En cas de Iésions dermatolo-
giques pouvant faire évoquer une maladie de Verneuil chez
un patient atteint de MICI, il faut en référer a un dermatologue
spécialisé et s'orienter vers une prise en charge multi-disci-
plinaire. Le but est ensuite notamment de passer rapidement
a un traitement par anti-TNF en cas de formes séveres combi-
nées puisque ces biothérapies ont prouve leur efficacité dans
les deux maladies.



Figure 2 : Physiopathogénie de la maladie de Verneuil
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Figure 3 : Algorithme de recommandations de prise en charge de I'hidradénite suppurée,
Centre de Preuves en Dermatologie (sfdermato.org)
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Photos avant et aprés exérese large de Iésions périnéales de la maladie de Verneuil

Photo 1: Verneuil suppuratif périnéal stade Hurley llI

Photo 2 : Verneuil cicatriciel et suppuratif du périnée et du scrotum stade Hurley Il avant chirurgie
Photo 3 : Verneuil cicatriciel et suppuratif du périnée et du scrotum stade Hurley Ill, 6 semaines aprés mise a plat chirurgicale

Photo 4 : Verneuil suppuratif fesse gauche avant chirurgie

Photo 5 : Verneuil suppuratif fesse gauche, 10 semaines apres mise a plat large

Les grands principes de prise en charge

Références bibliographiques

Les grands principes de prise en charge de la maladie de
Verneuil reposent sur une association médico-chirurgicale.
Des algorithmes décisionnels pratiques ont été mis a jour
en 2019 par la Société Francaise de Dermatologie (SFD) et
sont disponibles sur le site de la SFD (8). En cas de Iésions
diffuses et/ ou inflammatoires, on fera appel au traitement
médical avec des antibiotiques a visée anti-inflammatoire.
Lors des poussées, on utilisera amoxicilline-acide clavula-
nigue ou pristinamycine en cas d'allergie a la pénicilline, et
des cyclines sur plusieurs mois a plusieurs années en cas
d'efficacité et de bonne tolérance sur des formes récurrentes.
Dans un second temps, en cas d'échec ou de formes tres
séveres, on aura recours aux anti-TNF, et notamment a
I'adalimumab qui est le seul a avoir obtenu pour le moment
I'autorisation de mise sur le marché en 2016 (dose de 40 mg
par semaine ou 80 mg tous les 14 jours). Dans le cas de
lésions suppurées ou de lésions cicatricielles rétractiles,
la chirurgie est nécessaire et consiste en une résection
ou mise a plat large des lésions. Une cicatrisation dirigée
est préférée aux plasties, greffes ou lambeaux dans les
zones périnéo-fessiéres en raison des tensions (entrainant
douleurs et/ ou lachage des points) mais ces techniques ont
toute leur utilité dans d’autres zones, notamment axillaires.
Evidemment, les médicaments et la chirurgie doivent s'ins-
crire dans une prise en charge globale visant a diminuer
les facteurs de risque associés (lutte contre le tabagisme
et contre le surpoids) et contre les répercussions de la
maladie sur la qualité de vie (aide psychologique, adapta-
tion des postes au travail...).
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Les cing points forts

La maladie de Verneuil ou hidrosadénite suppurée est une affec-
tion dermatologique dont la prévalence est estimée en France a
1 % de la population de plus de 15 ans.

Les facteurs étiopathogéniques identifiés a ce jour sont princi-
palement génétiques, hormonaux et dysimmunitaires.

En cas de lésions diffuses et/ou inflammatoires, on fera appel en
premiere intention au traitement médical avec des antibiotiques
a visée anti-inflammatoire.

En cas d’échec ou de formes trés séveres, on aura recours aux
anti-TNF,

Dans le cas de lésions suppurées ou de Iésions cicatricielles
rétractiles, la chirurgie est utile et nécessaire et consiste en une
résection ou mise a plat large des Iésions.
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