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Épidémiologie  
• Rare: 1/20000 à 50000 grossesses 

– Soit 2 cas/106/an 
– 1% des MBAI 
– 4% des dermatoses de la grossesse 

• Primipare ou multipare 
• 2e ou 3e trimestre plus souvent que 1er trimestre, 

rarement début en post-partum 
• Attention aux circonstances « cachées »! 

– après avortement 
– sur môle hydatiforme 
– sur déni de grossesse 

FAIRE UNE IFD A TOUTE FEMME JEUNE 
EN AGE DE PROCREER AVEC UNE 
DERMATOSE BULLEUSE! 



Physiopathologie  
• Terrain HLA favorisant: HLA DR3/DR4 
• Auto-anticorps (IgG4) dirigés contre la BP180, 

majoritairement fragment NC16A 
• Rarement Ac dirigés contre autre épitope de BP180 

ou BP230 

BP180 

BP230 



• Synthèse des auto-anticorps: consécutive à une 
rupture de la tolérance immunologique mère – fœtus : 
– BP180 placentaire exposée au système immunitaire maternel via 

l’expression aberrante de molécules du système HLA classe II dans le 
placenta. 

–  Synthèse des Ac anti-BP180 
–  Réactivité croisée contre la BP180 de la membrane basale dermo-

épidermique  de la peau maternelle 
–  Ces Ac reconnaissent aussi la BP180 placentaire, pouvant affecter la 

fonction placentaire. 
• Rôle des hormones sur la synthèse des auto-Ac: 

progestérone déprime la synthèse, œstrogènes la 
favorise 

• Formation des bulles: intervention de lymphocytes 
TH2, de nombreuses cytokines et recrutement massif 
de PNN et PNE. 

• Pas de microchimérisme fœtal dans la peau 
maternelle. 
 



Clinique  
• Eruption: 

– prurigineuse,  érythémato-papuleuse, urticarienne, parfois 
cocardiforme 

– +/- étendue, débutant classiquement (mais pas toujours) sur la région 
péri-ombilicale 

– évoluant vers l’apparition inconstante (60 à 80% des cas) mais 
évocatrice de vésicules et bulles. 

• Localisation: ventre, tronc, membres inférieurs, rarement visage et 
muqueuse buccale. 

• Dg différentiel: dermatose polymorphe de la grossesse (PUPPP), 
virose, toxidermie 
– Indication de l’IFD: si tableau typique d’emblée, dermatose 

urticarienne avec atypies ou évolution défavorable d’une « PUPPP » 
suspectée  

 







Bilan paraclinique 

• NFS: hyperéosinophilie inconstante 
• Histologie: 

– Sur une bulle: clivage sous-épidermique avec un infiltrat 
dermique superficiel riche en PNN et PNE.  

– Sur une zone non décollée: image histologique non spécifique 
mais infiltrat PNN/PNE dermique  

• IFD: dépôt fin, linéaire, de C3 (et parfois d’IgG), à la jonction 
dermo-épidermique 

• Détection des Ac circulants: 
– ELISA BP180 NC16A: 

• sensibilité >90% 
• suit évolution de la maladie 
• performant pour diagnostic différentiel avec DPG 

– HG factor abandonné (IFI en présence de complément) 
 



Évolution  

• Risques fœtaux: 
– Hypotrophie, RCIU, prématurité: si début précoce (1er ou 

2e trimestre) 
– Bulles néonatales: rares (<3%), transitoires 

• Évolution: 
– Recrudescence en perpartum ++ 
– Favorable vers guérison en quelques semaines après 

l’accouchement 
– Rares formes chroniques/récidivantes à distance de 

l’accouchement: autonomisation (PG prolongée, 
transformation en PB) 

• Récidive aux grossesses ultérieures (très fréquent) et si 
contraception oestro-progestative (fréquent)  
 



Traitement  
• Corticoïdes locaux ou généraux en première intention: 

– Formes modérées:  
• dermocorticoïdes  très forts (propionate de clobetasol) 
• 1-3 tubes/j 

– Formes très profuses: 
• CTG 0,5 à 1 mg/kg 

– Formes très sévères corticodépendantes/résistantes: dapsone, IgIV 
– Décroissance progressive avec maintien d’une dose minimale efficace 

pour maintenir la rémission jusqu’à l’accouchement 
– Sevrage progressif en post-partum 
– Formes rebelles et multi-récidivantes en post-partum: dapsone, 

azathioprine, methotrexate, doxycycline et nicotinamide, IgIV, 
rituximab 

• Surveillance: 
– Efficacité 
– Tolérance: poids, diabète cortico-induit, atrophie cutanée, vergetures, 

surinfections cutanée 
– Croissance fœtale  collaboration avec équipe obstétricale ++ 
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