La maladie de Verneuil ano-périnéale
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Objectifs pédagogiques

- Physiopathologie, épidémiologie,
diagnostic, maladies associées
— Existe-t-il un traitement médical ?

— Indications et modalités du traite-
ment chirurgical

Conflits d’intérét

Aucun

La maladie de Verneuil, du nom du
chirurgien qui l'a décrite en 1854, est
aussi appelée hidradénite, hidrosadé-
nite suppurative ou (improprement)
acné inverse. C'est une affection chro-
nique inflammatoire et suppurante se
développant sur les territoires cutanés
comportant des glandes sudoripares
apocrines. Ces glandes sont présentes
au niveau de la peau des régions ano-
génito-périnéales, au niveau des creux
inguinaux, des creux axillaires, des
mamelons et derriére les oreilles. C’est
une affection commune dont la préva-
lence exacte est cependant mal préci-
sée, estimée au Danemark a 4,1 % [1].
En France, une enquéte réalisée par
questionnaire a évalué la prévalence a
1 % de la population agée de plus de
15 ans [1].

Ilne s’agit donc pas d'une maladie rare,
et si elle fait partie des maladies dites
orphelines c’est plutét parce qu'elle est
mal connue et peu étudiée. Dansla trés
grande majorité des cas, la maladie
n’apparait qu’'apres la puberté, le plus
souvent dans la troisieme décade, plus
rarement aprés 50 ans [1]. Les femmes
seraient plus touchées que les hommes
(sex ratio 4:1) [2], cet élément étant
cependant pour certains discuté, avec
une localisation préférentielle au niveau
axillaire, alors que la localisation ano-
périnéale serait plus fréquente chez
I'homme. Dans une série rétrospective
de 6500 suppurations dela région ano-
périnéale, la maladie de Verneuil était
alorigine de 4,7 % de ces suppurations
[3].Lamaladie altére significativement
plusla qualité de vie que d’autres affec-
tions dermatologiques (comme le pso-
riasis ou la dermatite atopique) [4, 5].

Les causes de la maladie de
Verneuil ne sont pas élucidées

La maladie de Verneuil n’est pas une
affection primitivement infectieuse,
I'infection n’est que secondaire.

On suspecte des facteurs génétiques :
dans une série de 110 patients, 38 %

ont des antécédents familiaux de la
maladie [7], l'origine se situe sur le
chromosome 1p21.1-1g25.3 avec des
mutations du complexe de la y-secre-
tase [6], la transmission de la maladie
serait autosomique dominante avec
une pénétrance variable [7].

Le tabac [10] et I'obésité [8] sont des
facteurs derisque. Exceptionnellement,
un traitement par le lithium pourrait
déclencher la maladie [9].

La topographie des localisations de la
maladie limitée aux territoires com-
portant des glandes apocrines a fait
naitre plusieurs hypothéses concer-
nant le réle de ces glandes dans la
genese de la maladie. Le nombre et
I'aspect morphologique de ces glandes
ne sont pas différents au cours de cette
affection [10]. Lobstruction du canal
par lequel les glandes s’abouchent au
follicule pileux [11] est la maladie de
Fox-Fordyce dont les symptomes dif-
féerent de lamaladie de Verneuil faisant
évoquer plutét une obstruction située
en amont, au niveau du follicule pileux
lui-méme [12,13].

Le systeme hormonal est sans doute
impliqué en raison :

— de la survenue de la maladie apres
la puberté quand les androgenes
sont sécrétés [14], d’autant que les
androgénes favorisent l'occlusion
folliculaire chez 'animal [15] ;

— certaines femmes constatent une
influence de leurs cycles menstruels
sur les poussées de la maladie[16] ;

— La maladie est inexistante chez les
eunuques [14].

Pourtant, les dosages hormonaux
réalisés chez les malades ayant une
maladie de Verneuil sont normaux,
évoquant une susceptibilité anormale
des glandes apocrines aux androgenes
[17]. Cependant, il n’a pas été montré
de différence d’activité enzymatique
des androgénes dans une étude
comparant les glandes apocrines axil-
laires de malades et de témoins sains
[18].




Des travaux récents envisagent un dys-
fonctionnement de la voie des interleu-
kines (IL) 12/Th1l et 23/Th17 et du TNFa
(Tumor Necrosis Factor) dans la patho-
génie de la maladie de Verneuil, suggé-
rant qu'il s’agit d'une pathologie dysim-
munitaire et/ou inflammatoire [19, 20].
Un déficit en IL-22 et 20 au niveau de
la peau lésée a été mis en évidence,
augmentant la susceptibilité de la
peau aux infections bactériennes [21].

Des associations morbides
fréquentes

La maladie de Verneuil s’accompagne
souvent d’autres affections dermatolo-
giques comme l'acné conglobata et la
folliculite du cuir chevelu. L'association
a un sinus pilonidal est fréquente. Elle
peut enfin étre associée a une maladie
de Crohn ou a une spondylarthrite
ankylosante. Une augmentation de
I'incidence de certains cancers a été
signalée au cours de la maladie, en par-
ticulier des cancers de type épider-
moides mais aussi des cancers ORL et
un carcinome hépatocellulaire. Le
tabagisme pourrait cependant étre un
facteur confondant.

Le diagnostic de la maladie
de Verneuil est clinique

La maladie de Verneuil évolue par
poussées, son diagnostic est clinique.
Sa forme ano-périnéale représente
20 % des localisations de la maladie
avecdans 90 % des cas une atteinte des
plis inguinaux, du scrotum ou du pubis.
Les autres localisations sont : les ais-
selles (26 %), la région rétroauriculaire
(6 %) ou les mamelons (4 %) [22]. Le
diagnosticn’est quasiment jamais fait
a la phase initiale car les symptémes
sont trés discrets. La maladie com-
mence par l'apparition d’'un nodule
ferme, souvent violacé, peu douloureux
au niveau de 'hypoderme. Ce nodule
disparait spontanément ou persiste et
évolue vers la suppuration avec forma-
tion d’abcés pouvant se rompre, pour
laisser place & un ou plusieurs orifices
suppurants ou cicatriser, avec de facon
caractéristique des cicatrices prenant
un aspect rétractile dit « en pattes de
crabes » (Fig. 1). A un stade plus tardif,
les 1ésions se multiplient, des 1ésions
jeunes coexistant avec des 1ésions sup-
purées plus évoluées et des cicatrices.
Parfois 'extension de la suppuration

Figure 1. Maladie de Verneuil
ano-périnéale

est telle qu'il se forme de véritables
galeries purulentes sous la peau.

Lamaladie évolue par poussées succes-
sives et imprévisibles. Il existe des formes
bénignes limitées mais aussi des
formes trés extensives réellement han-
dicapantes.Le risque de septicémie est
nul. Dans les formes négligées, I'infec-
tion peut gagner la profondeur avec
formation de fistules rectales, osseuses
ou urétrales. La maladie peut étre a
l'origine d'une amylose. La cancérisa-
tion est exceptionnelle, a type surtout
de carcinome épidermoide, générale-
ment apres une trés longue évolution
de la maladie (plus de 20 ans) [23].

Dans une enquéte réalisée par ques-
tionnaire chez 110 malades dont la
maladie de Verneuil évoluait en
moyenne depuis 22 ans, 90 % des
malades avaient eu une poussée de la
maladie au cours des 12 derniers mois,
62 % avaient en permanence au moins
une lésion évolutive [24].

Aucun examen complémentaire ne
permet de faire le diagnostic : les ana-
lyses bactériologiques des sécrétions

Tableau I. Classification de Hurley

Un ou plusieurs nodules

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

Stade

Abcés récurrents, uniques
ou multiples, séparés, avec
fistulisation et cicatrisation
hypertrophique

Stade IT

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

et abcés

Stade III

purulentes sont inutiles et 'histologie
n'est pas spécifique de la maladie.

Le diagnostic de cette affection est sou-
vent tardif, il est rarement évoqué
d’emblée, une pathologie banale, type
furonculose, étant souvent diagnosti-
quée a tort.

La classification de Hurley (Tableau I)
repose sur la sévérité des lésions, elle
permet de guider le traitement, les
formes évoluées justifiant les traite-
ments les plus lourds.

Les diagnostics différentiels sont ceux
des suppurations anopérinéales : fis-
tule anale et maladie de Crohn qui
peuvent cependant étre associées.

Des traitements médicaux
qui évoluent

Le traitement médical fait appel aux
antibiotiques, aux rétinoides, aux anti-
androgeénes aux immunosuppresseurs
et aux biothérapies.

11 faut conseiller 'arrét du tabac, mais
l'effet du sevrage tabagique sur l'évo-
lution de la maladie n’a jamais été
démontré.

Les antibiotiques peuvent soulagerune
poussée mains ne guérissent pas la
suppuration. Les traitements sont alors
obligatoirement prolongés, parfois
renforcés a l'occasion d'une poussée
inflammatoire (Tableau II). La voie

Tableau II Principales indications thérapeutiques des antibiotiques
dans I'hidradenite suppurée (d’aprés J Revuz [31])

Situation clinique

Formes intermittentes

Indication

Alternatives

Amoxicilline + acide clavulanique Clindamycine,

(traitement « abortif d'urgence ») : Cotrimoxazole
2 a 3g/j pendant 5 jours
Formes continues Cyclines + traitement « abortif Macrolides

« mineures » d'urgence »

Formes continues majeures Rifampicine (600 mg/j)
hautement inflammatoires + Clindamycine (600 mg/j)

Rifampicine (10 mg/kg/j)
+ Monifloxacine(400 mg/j)
+ Métronidazole (1,5 g/j)

Traitement d’entretien
d'urgence »

Cyclines + traitement « abortif

Macrolides




orale est le plus souvent utilisée, mais
certains proposent des traitements
parentéraux (ertapenem, ceftriaxone)
pour les formes séveres.

De multiples traitements ont été
proposés sans résultats démontrés :
isotrétinoine, antiandrogenes, disu-
lone [25-27].

Les anti TNFa. (infliximab et adalimu-
mab) ont fait l'objet d’essais contrélés
mettant en évidence une réponse
variable [28-30], uniquement a court
terme dans un travail [30]. Aucun pro-
tocole précis de traitement n’est défini,
les traitements n'ont pour 'instant pas
d’AMM dans cette indication.

En définitive le seul traitement efficace
est chirurgical. Le simple drainage
n’est pas efficace, la récidive dans le
méme territoire étant inéluctable. Le
traitement est I'ablation compléte des
tissus malades. Ce traitement nécessite
parfois un sacrifice cutané important,
ilest donc, dans ce cas, effectué en plu-
sieurs temps opératoires. Apres cette
exérese,la plaie estle plus souvent lais-
sée ouverte, des soins locaux sont alors
réalisés pour assurer la cicatrisation
qui peut prendre de 6 semaines a 4
mois selon'étendue des 1ésions (Fig. 2).
Quelques opérateurs proposent de
recouvrir cette plaie en utilisant des
techniques de chirurgie plastique
(greffe ou lambeau). La colostomie est
enregle générale inutile. Ce traitement
est efficace dans plus de 95 % des cas
pour le territoire traité mais la récidive
dans une autre région est toujours pos-
sible. Les indications respectives du
traitement médical et de la chirurgie
ne sont pas définies : pour les lésions
modérées l'antibiothérapie mérite
d’étre essayée mais une chirurgie limi-
tée peut souvent étre réalisée avec de
bons résultats, pour les 1ésions exten-
sives la chirurgie reste indiquée en cas
d’échec du traitement antibiotique et
éventuellement anti-TNF ce qui est trés
fréquent. Le traitement médical per-
met peut-étre dans ce cas de réaliser
des exéreses plus limitées.

Conclusion

La maladie de Verneuil est une cause
classique de suppuration ano-péri-
néale (4,7 % des suppurations de la
région). Il ne s’agit pas d'une maladie
rare mais d’une affection souvent
meéconnue, diagnostiquée tardivement
qui laisse souvent le malade comme
son médecin désemparés. En effet, la

Figure 2. Excision chirurgicale
d’'une maladie de Verneuil périnéale
extensive

cause précise de la maladie n’est pas
bien connue. De plus, ses localisations
ano-périnéales sont parfois, a tort,
vécues comme honteuses et son carac-
tére récidivant nécessitant des inter-
ventions chirurgicales itératives
constitue un réel handicap.
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LEs CINQ POINTS FORTS

La maladie de Verneuil ou hidradénite suppurée est une affection
chronique et récidivante caractérisée par une inflammation dermo
hypodermique survenant dans les territoires cutanés comportant des
glandes apocrines.

Affectant 1 % de la population, elle se manifeste par des lésions plus ou
moins douloureuses profondes a type de nodules, de clapiers purulents
et d’abcés. Le diagnostic est souvent tardif.

Des associations morbides sont décrites avec la maladie de Crohn, la
spondylarthrite ankylosante, le sinus pilonidal, I’acné conglobata et la
folliculite du cuir chevelu.

Le traitement médical a été évalué par des essais de faible niveau de
preuve. Les antibiotiques (tétracyclines, clindamycine, rifampicine...)
sont proposés. De nouveaux antibiotiques a large spectre sont en cours
d’évaluation.

Les lésions peuvent nécessiter un traitement chirurgical d’excision,
avec une bonne efficacité dans le territoire traité

Questions a choix multiple

ooooo
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Question1

La maladie de Verneuil :

. est généralement bénigne et sans effet sur la qualité de vie
. est favorisée par le tabagisme

peut affecter lensemble du tégument
se manifeste par des abces récidivants

peut sassocier a une maladie de Crohn

oo

Question 2

Les Iésions de la maladie de Verneuil sont:
A.
B.
C.
D. des éléments dage différents avec des clapiers purulents et des cicatrices rétractiles dites en « patte de crabe »

de topographie évocatrice (aisselles, plis inguinaux, région anopérinéale)
des nodules violacés profonds peu douloureux
une suppuration de la marge anale communiguant avec le canal anal

oo

Question 3

Le traitement de la maladie de Verneuil :
A.

B.
C.
D

repose avant tout sur les soins locaux d’hygiene
fait souvent intervenir une antibiothérapie

peut faire appel aux anti-TNFo

Est toujours chirurgical




