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MISE AU POINT

Maladie de Verneuil

Maladie de Verneuil:
aspects cliniques

RESUME: La maladie de Verneuil est une dermatose inflammatoire chronique fréquente, touchant avec
prédilection les femmes jeunes, avec un fort retentissement sur la qualité de vie des patients atteints. Les
mécanismes physiopathogéniques impliqués dans la survenue et la pérennisation des poussées demeurent
encore incomplétement connus.

Une prédisposition génétique, une altération de la réponse immunitaire cutanée et des peptides
antimicrobiens y jouent probablement un role fondamental. Le tabagisme et 1a surcharge pondérale sont des
facteurs clairement associés a 1a maladie et a sa sévérité.

La maladie de Verneuil peut avoir plusieurs phénotypes différents. Néanmoins, elle se caractérise
cliniquement par la survenue de lésions caractéristiques (nodules inflammatoires, abcés, fistules, cicatrices
hypertrophiques) d’évolution chronique et/ou récidivantes au niveau des plis et de la région périnéale qui

permettent de poser facilement le diagnostic.

— Z. REGUIAI
Service de Dermatologie,

Hoépital Robert-Debré, CHU,

REIMS.

a premiere description de la

maladie de Verneuil (également

appelée hidrosadénite suppu-
rée ou hidradénite suppurée) en tant
qu’entité clinique distincte a été réali-
sée par le chirurgien Alfred Velpeau en
1839 et complétée par Aristide Verneuil
en 1854.

Cette maladie inflammatoire chronique
qui impacte fortement la qualité de
vie des patients est considérée, a tort,
comme une maladie rare. On estime que
500000 patients en sont atteints en France.

Malgré son caractéere non exceptionnel
et son diagnostic relativement simple,
la maladie de Verneuil demeure
méconnue, entrainant des retards dia-
gnostiques qui peuvent étre importants
(4 a 6 ans en moyenne entre les pre-
mieéres manifestations et le moment
ou ce diagnostic est posé; 1/3 des dia-
gnostics réalisés directement par les
patients) et une errance diagnostique
et thérapeutique.

Population touchée

La plupart des études publiées estiment
la prévalence de la maladie de Verneuil
a 1% de la population générale [1, 2].
Vasquez et al. ont rapporté en 2013 les
résultats de I’analyse des dossiers médi-
caux réalisés dans le comté d’Olmsted
au Minnesota (population 144 000 habi-
tants) [3]. De 1968 4 2008, 268 nouveaux
cas de maladie de Verneuil ont été recen-
sés, correspondant a une incidence
annuelle globale de 6/100000. Cette
incidence était particulierement plus
élevée chez les femmes (8,2/100000),
et plus encore chez les femmes jeunes
agées de 20 a 29 ans (18,4/100000). Le
sex ratio est de 3 a 4 femmes atteintes
pour 1 homme.

Les premiéres manifestations cliniques
surviennent le plus souvent a la puberté,
et ont tendance a s’amender apreés la
ménopause. L'dge moyen de survenue
est de 22 ans. Les poussées prémens-
truelles sont fréquentes (50 % des




patientes) [4]. Deux facteurs environ-
nementaux jouent un réle majeur dans
la survenue, ’aggravation et la persis-
tance des manifestations cliniques de
la maladie: le tabagisme et la surcharge
pondérale.

L’écrasante majorité des patients (plus
de 80 %) sont des fumeurs actifs. Le
lien entre le tabagisme et la maladie de
Verneuil a clairement été mis en évi-
dence dans de trés nombreuses études,
quelle qu’en soitla méthodologie (obser-
vationnelle, cas-témoin, intervention-
nelle...)[2,5-7]. En analyse multivariée,
ce lien entre la prévalence de la maladie
de Verneuil et le tabagisme actif demeure
tres fortement significatif (OR: 12,55
[8,58-18,38]) [2]. Le sevrage tabagique
est, a ce titre, un élément primordial du
projet thérapeutique [7].

La surcharge pondérale et 1’obésité
sont également des facteurs clairement
associés a lamaladie de Verneuil. Trois
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quarts des patients sont au moins en
surcharge pondérale (30450 % d’entre
eux étant obeses). En analyse multiva-
riée d’'une cohorte de patients francais,
I’odds ratio était de 2,08 (1,40-3,08) en
cas de surcharge pondérale et de 4,42
(2,82-6,93) en cas d’obésité. La sévérité
de la maladie augmente avec la majo-
ration de I'index de masse corporelle
(IMC) [2, 8].

Physiopathogenése

La maladie de Verneuil a longtemps été
considérée, a tort, comme une maladie
primitivement infectieuse. Aujourd’hui,
il est largement admis que les bactéries
(streptocoques, staphylocoques coa-
gulase négative, S. aureus, E. coli, etc.)
retrouvées au niveau des lésions cuta-
nées correspondent plus & une coloni-
sation secondaire, responsable de la
pérennisation de I'inflammation et des
poussées de la maladie [9].

La pathogenése de lamaladie de Verneuil
est complexe. Elle fait intervenir des
facteurs génétiques, environnementaux
(tabagisme, surcharge pondérale), hor-
monaux, locaux (bactéries, macération,
traumatismes...), une altération des pep-
tides antimicrobiens et une dérégulation
de I'immunité cutanée (fig. 1).

L’existence d’une prédisposition géné-
tique avait été évoquée de par la mise
en évidence d’un antécédent familial
de maladie de Verneuil chez 30 a 40 %
des patients. Récemment, les progres
en recherche fondamentale ont permis
de mettre en évidence une mutation
du géne codant pour le complexe de
la y-sécrétase au sein de familles affec-
tées par la maladie de Verneuil [10]. La
y-sécrétase est une endoprotéase ayant
le pouvoir de cliver de nombreuses pro-
téines transmembranaires, y compris les
récepteurs des NOTCH (voie de signali-
sation impliquée dans la kératinisation
folliculaire, I’hyperplasie épidermique
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F1G. 1: Physiopathogenése de la maladie de Verneuil.
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et la formation de kystes). Cette mutation
génétique peut prédisposer les patients
a développer des formes plus séveres de
la maladie.

Les altérations de cette voie de signali-
sation entraineraient une hyperproli-
fération kératinocytaire, responsable a
son tour d’une occlusion des follicules
pileux terminaux et des glandes apo-
crines. La rétention de kératine finit
par entrainer une rupture du canal fol-
liculaire et le relargage de cornéocytes,
sébum et bactéries dans les tissus envi-
ronnants, un afflux de polynucléaires
neutrophiles et le développement
d’une réaction inflammatoire par le
biais de médiateurs et de cytokines
pro-inflammatoires (IL1p, IL17, IL23,
TNFa...) [11] (fig. 1).

Manifestations cliniques

Le diagnostic de maladie de Verneuil est
clinique. De maniére consensuelle, elle
est définie comme une maladie cutanée
inflammatoire, récurrente et débilitante,
qui apparait habituellement apres la
puberté, avec des lésions douloureuses
et inflammatoires profondément situées
dans les zones corporelles porteuses de
glandes apocrines [1].

Le diagnostic peut ainsi étre facilement
posé sur ’association de trois critéres:

>>> Caractére chronique et/ou réci-
divant.

>>> Topographie typique au niveau
des zones riches en glandes apocrines:
aisselles, aines, région sous- et inter-
mammaires, périnéale, périanale et
fesses. Les régions axillaires (79 % des
cas), génitales (77 % des cas), périanales
(51 % des cas) et les fesses (40 % des cas)
sont les topographies les plus fréquentes
pour les hommes. A 1’opposé, pour les
patientes touchées par la maladie de
Verneuil, les lésions prédominent au
niveau des régions génitales (93 % des

cas), axillaires (63 % des cas), les fesses
(23 %) et les régions sous- et intermam-
maires (22 % des cas).

>>> Lésions cutanées de maladies de
Verneuil :

—nodules inflammatoires douloureux
pouvant atteindre plusieurs centimetres
de diametre. Des sensations de brilure,
de prurit et/ou d’hyperhidrose sont
fréquemment ressenties au cours des
48 heures précédant I’apparition d’'un

nodule. Plus de lamoitié de ces nodules
évoluent spontanément vers un abces.
Leur durée d’évolution moyenne est
de moins de 15 jours pour les poussées
aigués (fig. 2);

—abces (fig. 3);

— fistules drainantes reliant plusieurs
lésions suppuratives et formant une
zone d’écoulement chronique ou pou-
vant se tarir secondairement;

—lésions séquellaires a type de cicatrices
hypertrophiques “en cordes” ou a type

FIG. 2: Nodules inflammatoires mammaires.

FI1G. 3: Abcés inguinaux.
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de pseudocomédons ouverts (cicatrices
“en coups d’ongles”);

—association fréquente a la survenue de
kystes pilonidaux;

— plus rarement, peuvent également
étre mis en évidence: des bourgeons
charnus, des cicatrices chéloides, une
acné nodulo-kystique sévere ou conglo-
bata, une cellulite disséquante du scalp.
L’association lésions cutanées de mala-
die de Verneuil, acné, kyste pilonidal et
cellulite disséquante du scalp forme les
tétrades d’occlusions folliculaires.

D’autres manifestations cliniques s’inté-
grant dans le cadre de pathologies asso-
ciées (Crohn, pyoderma gangrenosuin,
SAPHO, syndrome PAPA, PASH, etc.)
et de complications de la maladie de
Verneuil seront rapportées dans un pro-
chain article.

Il existe une hétérogénéité des présenta-
tions cliniques. Canoui-Poitrine F. et al.
[13] ont récemment rapporté les résul-
tats d’une étude transversale analysant
les caractéristiques de 618 patients sui-
vis pour une maladie de Verneuil, en
individualisant trois phénotypes avec
des caractéristiques distinctes: folli-
culaire (26 % des cas), axillaire-mam-
maire (48 % des cas) et glutéal (26 %
des cas).

Le phénotype axillaire-mammaire se
caractérisait par cette topographie et
une grande fréquence de cicatrices
hypertrophiques. Pour le phénotype
folliculaire, il était mis en évidence
principalement des kystes épider-
miques, des kystes pilonidaux et une
acné satellite sévere. Les lésions y
étaient plus diffuses (axillaire, thora-
cique, dos, membres), et les patients
avaient plus d’antécédents familiaux
de maladie de Verneuil. Enfin, pour le
phénotype glutéal, on notait une pré-
dominance de papules folliculaires et
de folliculites de la région périnéale et
fessiere. Des différences significatives
étaient objectivées en termes de sexe,
d’IMG, de tabagisme, de sévérité, d’age

POINTS FORTS

[[=> La maladie de Verneuil est une dermatose inflammatoire chronique
affectant environ 1% de la population générale (a des stades divers de
sévérité).

E—) Sa pathogenése est complexe et fait intervenir une prédisposition
génétique, des facteurs environnementaux, une dérégulation des
peptides antimicrobiens et de 'immunité cutanée.

[[= Le diagnostic est clinique aucun examen complémentaire nest

recommandé.

E—) Sa sévérité et son évolution peuvent étre évaluées par des scores validés

(Hurley, Sartorius, HiSCR...).

de survenue et de durée d’évolution. En
prenant comme référence le phénotype
axillaire-mammaire, le type folliculaire
était caractérisé par une plus grande
proportion d’hommes, de tabagiques et
une maladie de Verneuil plus sévere, de
survenue plus précoce et d'une durée
d’évolution plus longue. Les patients de
phénotype glutéal étaient plus souvent
des patients tabagiques ayant un IMC et
des scores de sévérité plus faibles mal-
gré une durée d’évolution plus longue.

Sévérité de la maladie
de Verneuil

De par la topographie des zones atteintes
et du caractére chronique et imprévisible
des poussées, la maladie de Verneuil est
une pathologie a I'origine de perturba-
tions importantes de la vie quotidienne
(stigmatisation sociale, faible estime de
soi, impact sur les relations interindivi-
duelles) [14] et de la vie professionnelle
(arrét de travail, invalidité). On estime
que les formes “légeéres” concernent
un peu moins de 68 % des patients,
les formes modérées 28 %, et seuls
4 % des patients sont affectées par des
formes tres séveres [14]. Il faut noter que
I’observation clinique montre globa-
lement une stabilité d’évolution de
la maladie, les formes les plus graves
I’étant souvent des le départ [12].

La maladie peut évoluer par poussées
successives, alternant avec des périodes
derémission. Les poussées peuvent étre
plus fréquentes au moment des cycles
menstruels. Pour les formes les plus
séveres, ces poussées peuvent étre quasi
constantes avec persistance de nodules
inflammatoires, d’abcés et d’une sup-
puration chronique. Une étude récente,
réalisée a partir de I’analyse de question-
naires envoyés a des cohortes danoises
ethollandaises de 212 patients (129 tota-
lement analysables) suivis pour une
maladie de Verneuil (durée moyenne
de 22 ans [12-32 ans]) amis en évidence
un taux de rémission de 39 % au cours
du temps. Les patients ayant entamé un
sevrage tabagique ont eu significative-
ment plus de rémissions que ceux qui
poursuivaient un tabagisme actif [7].

Différents scores existent pour évaluer la
sévérité de la maladie de Verneuil :

>>> Le score de Hurley est le plus fré-
quemment utilisé, il permet de classer
les 1ésions en trois grades:

— stade Hurley I: abceés unique ou mul-
tiples, sans extension sous cutanés,
sans fistules sans cicatrices hypertro-
phiques;

— stade Hurley II: présence d’abces
récurrents séparés par des intervalles
de peau saine et formation de fistules et

cicatrices hypertrophiques;
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— stade Hurley III: présence d’abces
récurrents multiples et de multiples fis-
tules interconnectées et sans intervalles
de peau saine sur toute 1’étendue de la
zone atteinte.

Le score de Hurley est ainsi un score
simple (qualitatif mais non quantitatif)
qui peut donner une appréciation glo-
bale de la maladie. Il reste néanmoins
limité par son caractere statique, et est
donc difficilement utilisable pour juger
d’une évolution ou de l’efficacité des
stratégies thérapeutiques utilisées.

>>> Le score de Sartorius (modifié)
est moins statique. Il évalue le nombre
de sites touchés, le nombre de lésions
et leur type (abces, fistules, cicatrices
hypertrophiques, autres 1ésions), pon-
déré par un coefficient modérateur
défini par la distance entre les lésions
cliniquement significatives et 1’exis-
tence ou pas d’intervalles de peau saine.
Ce score, plus dynamique, est fréquem-
ment utilisé dans les essais cliniques
pour évaluer I’évolution de la maladie.
Son usage en pratique courante reste
néanmoins limité par sa complexité.

>>> Plus récemment, deux nouveaux
scores ont également été utilisés dans
le cadre d’essais thérapeutiques. Le
HS-PGA (Hidradenitis Suppurativa-
Physician’s Global Assessment) évalue
de maniére semi-quantitative le nombre
d’abces et fistules drainantes, ainsi que
le nombre de nodules inflammatoires et
non inflammatoires permettant de clas-
ser la sévérité de la maladie de Verneuil
en 5 stades (de nul a trés sévere). Le
score HiSCR (Hidradenitis Suppurativa

Clinical Response) est défini par une
réduction d’au moins 50 % du nombre
total de lésions inflammatoires (abceés
et nodules inflammatoires), sans aug-
mentation du nombre d’abcés ou
de fistules drainantes par rapport a Jo,
niveau de référence [15].

Conclusion

La maladie de Verneuil est une maladie
inflammatoire chronique fréquente et
invalidante qui a un impact important
sur la qualité de vie des patients. Porter
ce diagnostic ne nécessite pas d’examens
complémentaires, puisque les manifes-
tations cliniques sont facilement recon-
naissables et clairement définies. Des
phénotypes particuliers de la maladie
semblent se dessiner, pouvant poten-
tiellement impliquer des différences de
prise en charge et d’évolution selon les
lésions cliniques.
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