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Épidémiologie  
• Décrite en 1884 par Durhing, association à l’entéropathie au 

gluten établie en 1966 
• Europe de l’Ouest et du Nord ++ 
• Adultes > enfants, sexe ratio H/F 1,8 
• Prévalence maximale en Finlande: 75 cas/100000 
• Baisse d’incidence depuis 40 ans 

– 0,8 (Angleterre) à 3,5 (Finlande)/100000/an 
– 8 fois plus rare que la maladie cœliaque 
– augmentation de l’âge au diagnostic (35  45-50 ans) 
– incidence 6 fois < chez l’enfant (20 fois plus rare que maladie 

cœliaque) 



• Similitudes avec la maladie cœliaque: 
– Terrain génétique identique: HLA DQ2 ++ / DQ8 
– Familles, jumeaux DH/MC 
– 1 patient MC/5 a une DH 
– Même intolérance au gluten, même entéropathie 
– Même physiopathologie  
– Mêmes maladies associées, même risques à long terme? 
– Même réponse favorable au régime sans gluten 

 
• Maladie différente chez les Japonais? 

– Terrain génétique différent (DR9 et non DQ2/8) 
– Aspect IFD différent (dépôts fibrillaires et non granuleux d’IgA) 
– Très rare entéropathie au gluten associée 
– Maladie cliniquement atypique et étendue 
– Maladies auto-immunes et lymphomes rares 
– Mais même auto-anticorps (anti-TGase 3) et même efficacité 

dapsone 
 
 



Physiopathologie 

• Antigène cible découvert en 2002: transglutaminase 3 
(épidermique) 
– formation et solidité de la couche cornée de l’épiderme 
  

• Même famille que la transglutaminase 1 (tissulaire), 
antigène cible de la maladie cœliaque  

Transglutaminases: famille d’enzymes ubiquitaires 
impliquées dans la stabilisation des cellules (matrice 

extracellulaire, réparation cellulaire) 



Dans le tube digestif 
 
1. Pénétration anormale des 

peptides du gluten dans 
la paroi digestive* 

2. Modification de charges 
électriques par la TGase 
tissulaire 

3. Présentation des peptides 
au système immunitaire 
(terrain génétique) 

4. Activation de 
lymphocytes CD4+ 
(activateurs, régulateurs)  

5. Activation de 
lymphocytes CD8+  
cytotoxiques 

++ 

Dans la peau 
 
1. Présence anormale de 

TGase épidermique dans 
les papilles dermiques 

2. Reconnaissance par les 
IgA anti-Tgase t (epitope 
spreading)  

3. Les complexes antigène-
anticorps et l’IL8 attirent 
les polynucléaires 
neutrophiles dans la 
peau 

4. Les PNN sont 
responsables des 
dommages cutanés 

Synthèse dans le tube digestif 
d’anticorps IgA anti-TGase 
tissulaire  circulation générale  

IL8 en 
excès 

*prolamine du 
blé, de l’orge ou 
du seigle 

Destruction 
tissulaire  



Clinique 

• Prurit intense +++ 
– Sur les coudes, les genoux, les fesses ++ 
– Ou plus diffus 

• Lésions le plus souvent discrètes 
– Petites vésicules, rarement lésions urticariennes 
– Souvent excoriées par le grattage voire simple prurigo 
– Parfois lésions purpuriques ou hyperkératosiques 

palmaires  
– Atteinte muqueuse exceptionnelle 

• Souvent aucun signe digestif, parfois quelques 
douleurs abdominales, troubles du transit (15%) 
 









Caproni et al. 2009 

1-2% 

1-3% 

5-11% Anticorps anti-TPO 20% 

Anticorps anti-cellules 
pariétales 10-25% 

Recommandations de dépistage: 
Glycémie 
Bilan thyroïdien 
Anticorps anti-thyroïde  
Anticorps anti-cellules pariétales 
Anticorps anti-nucléaires, anti-SSA 

Rechercher des signes de maladie auto-immune associée (thyroïdite, 
diabète, lupus, vitiligo…) (20%) 

- Et interroger sur maladies auto-immunes et MC familiales 
 

Présentateur
Commentaires de présentation
Down syndrome = MAI ?????????????



Bilan paraclinique  
• Histologie sur peau lésionnelle: micro-abcès PNN 

sommet des papilles avec ébauche de décollement 
• IFD sur peau saine périlésionnelle: dépôts granuleux 

d’IgA + C3 sommet des papilles dermiques 
 



• Recherche des anticorps circulants: 
– IgA anti-transglutaminase tissulaire (pas de kit pour la Tgase 

épidermique) par test ELISA 
– IgA anti-endomysium par IFI 
– Si négatifs: doser les IgA (déficit?) et demander dosage des IgG 

• Taux corrélé à l’activité de la maladie et au degré d’atrophie villositaire, 
bon reflet de l’observance du régime sans gluten 

– Ac anti-peptides déaminés du gluten (IgA/IgG): très sensibles  
– Ac anti-gliadine et réticuline: peu spécifiques, non remboursés 
 

• FOGD: atrophie villositaire totale ou subtotale (2/3 des cas), 
infiltrat lymphocytaire épithélial (1/3 des cas) 
– 5 stades histologiques de Marsch 
– Autre indication de la FOGD: dépistage de gastrites chroniques à H. pylori 

 
• Bilan biologique de malabsorption 

 



Évolution  
• Pas de sur-risque de cancer solide 
• Sur-risque de lymphome non-hodgkinien (RR=6), 

mais prévalence restant faible (1-2% des DH) 
• Mortalité (sous régime sans gluten): 

– réduction taux standardisé de mortalité (0,7) 
– réduction de la mortalité par maladie cérébro-vasculaire 

(0,38) 
– augmentation de la mortalité par maladie 

lymphoproliférative (6,86), uniquement dans les 5 ans 
après le diagnostic si régime respecté 

• Pas de sur-risque d’ostéoporose si régime respecté 
 



2012 

MC: tous cancers 1,41 (1,09-1,78);  LNH 12 (6,55-20,1) 



Traitement  
• Dapsone ++ 

– Bilan pré-thérapeutique ++ (G6PD) 
– Très rapidement efficace sur les signes cutanés 
– Dose variable selon les patients 
– Ne traite pas l’atrophie digestive 
– Peut être arrêtée au bout de quelques années si régime respecté  

• Alternatives 
– Salazopyrine (sauf si hypersensibilité à la dapsone) 
– Colchicine 
– Exceptionnels cas récalcitrants: immunosuppresseurs, rituximab 

•  Régime sans gluten: si atrophie villositaire 
– Traite l’atteinte digestive et la peau 
– Réduit le risque de lymphome et les complications de la malabsorption 
– Très contraignant, à vie  écarts fréquents  
– Aide financière de la sécurité sociale 
– Surveillance de l’observance par dosage anticorps à M6 puis M12 
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