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Rappels 

DBAI sous-épidermiques DBAI intra-épidermiques

Pemphigoïde bulleuse (dépôts linéaire IgG/C3) Pemphigus

(dépôts en maille

IgG/C3)

Vulgaire (Desmogléine 3)

Pemphigoïde gravidique (dépôts linéaire IgG/C3) Végétant (Desmogléine 3)

Pemphigoïde cicatricielle (dépôts linéaire IgG/C3) Superficiel (Desmogléine 1)

Dermatite herpétiforme (dépôts granuleux IgA) Paranéoplasique

Dermatose à IgA linéaire (dépôts linéaires IgA) Induit (Médicamenteux)

Epidermolyse bulleuse acquise (dépôts linéaires

IgG/C3)



Incidence des DBAI en Afrique Noire

 Très peu d’études sur les 

DBAI en Afrique 

subsaharienne,

 Des auteurs botswanais ont 

évalué l’incidence des 

dermatoses auto-immunes

 Étude rétrospective de 

septembre 2008 à décembre 

2015
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Incidence des DBAI en Afrique Noire

 Les auteurs ont constaté que 

leurs incidences sont plus 

faibles comparativement aux 

études menée aux USA,

 Ils suggère que la population 

au Botswana est jeune, 

expliquant la rareté de la 

pemphigoïde bulleuse qui 

survient tardivement,

 Population générale : 0,012 % (12 

cas/100000)

 Sujets ≥60 ans : 0,038 % (37,7 

cas/100000)

 Femmes : 12,7 cas /100000

 Hommes : 11 cas /100000

 Noirs : 15,4 cas /100000

 Blancs : 13,5 cas /100000

Wertenteil S, Garg A, Strunk A, Alloo A. Prevalence estimates 
for pemphigoid in the United States: A sex-adjusted and 
age-adjusted population analysis. J Am Acad Dermatol. 
2019 Mar;80(3):655-659.



Quelles stratégies pour le diagnostic des pemphigoïdes ?

 Plus de 20 % des patients atteint 

de PB ont une présentation 

atypique,

 Les examens para-cliniques sont 

diverses (IFD, IFI, 

Immunosérologie) avec des 

sensibilités et spécificités diverses,

 Il n’existe pas de critères 

diagnostiques univoque,

 Quelle est la stratégie diagnostique 

optimale pour la PB et ses variantes non 

bulleuses ?

 Analyse multivariable des données de diagnostic précis chez 1125 patients 

suspecté pour pemphigoïde, dans les centres secondaires et tertiaires à travers la 

Hollande,

 Au cours des diagnostics initiaux de 1
er

janvier 2002 au 1
er

mai 2015,

 Au total de 343 diagnostics de pemphigoïde retenus, dont 74 (1/5) non bulleuses,





 La meilleure stratégie : 2 critères positifs sur 3 : 

 Signes cliniques : Prurit ± bulles

 Immunofluorescence directe : Dépôt linéaire IgG

et/ou C3

 Immunofluorescence indirecte : Positif sur sérum

 ELISA BP180-NC16A et BP230 non indispensable



Prévalence des atteintes muqueuses dans la pemphigoïde bulleuse

 L’atteinte des muqueuses dans la 
PB est rare et considérée comme 
atypique,

 Atteinte des muqueuses extra 
buccales : cas anecdotiques 
rapportés,

 JAMA Dermatol. 2019;155(2):166-
171. des auteurs israéliens ont :

 Évalue la prévalence des 
atteintes muqueuses

 Déterminé les caractéristiques 
des patients ayant une atteinte 
muqueuse,

 Étude rétrospective d’une cohorte de 328 

patients consécutifs de PB,

 Au nord de l’Israël de 1
er

janvier 2000 au 

31 décembre 2017,

 Les patients ayant une atteinte 

muqueuse étaient comparés à ceux qui 

n’en avaient pas,



 56 patients (17,1%) avaient une atteinte 

muqueuse, dont :

 Orale : 45 cas (13,7%)

 Laryngée : 16 cas (4,9%)

 Génitale : 10 cas (3%)

 Anale : 1 cas (0,3%)

 Oculaire : 1 cas (0,3%)

 L’atteinte muqueuse précède (8,9%), est 

concomitant (14,3%) ou succède (48,2 %) les 

lésions cutanées,

 Patients plus jeunes

 Lésions plus extensives

 Éosinophilie moins élevée

 Traitement plus agressif (Prednisone >1mg/kg/j)

Les cliniciens devraient avoir à l’esprit la possibilité 

d’atteinte muqueuse (surtout buccale) dans la PB ; et 

que l’atteinte de la muqueuse laryngée est 

précédemment sous estimée dans la littérature,



L’hyperéosinophilie et les manifestations clinique de la PB

 On savait que :

 Hyper-éosinophilie chez 50-60 % des 

patients atteints de la PB

 Hyper-éosinophilie a une corrélation 

avec la sévérité de la PB ainsi que le 

taux d’Ac anti-BP180

 British J Dermatol-2018 ; 179, pp1141–

1147) :

 Évaluer la prévalence de l’hyper-

éosinophilie chez les patients atteints 

de PB comparativement aux sujets 

contrôle sains

 Évaluer une éventuelle relation entre 

l’hyper-éosinophilie et les 

caractéristiques de la maladie

 Une étude cas-témoins :

 Les cas :

 Patients nouvellement diagnostiqués pour PB de 1er 

janvier 2000 au 31 décembre 2012 à Rambam 

Health Care Campus in Haifa, Israel

 Les témoins :

 Patients admis dans le même centre pour une cure 

herniaire, ou une excision d’une lésion cutanée

 1 cas / 5 contrôles ; appariés selon l’âge, le sexe et 

l’ethnie

 Au total : 225 patients / 1125 contrôles



L’hyperéosinophilie et les manifestations clinique de la PB



 L’étude n’avait pas pris en 

compte les infiltrations 

dermiques des éosinophiles

 Perspectives thérapeutiques 

ciblées sur les polynucléaires 

éosinophiles et les IgE,



 Le taux sérique d’Ac IgG anti-BP180 est 

corrélé à l’activité de la maladie dans la PB,

 Les études portant sur la corrélation entre 

ce taux d’Ac IgE anti-BP180 et la sévérité 

de la maladie ne sont pas concluantes,

 Le score de Karnofsky est un score 

prédictif de décès dans la PB, mais on 

ignore les rapports de ce score avec les 

taux sériques des auto-anticorps,

 Identifier les marqueurs 

sérologiques capables de prédire 

les données cliniques et 

évolutives des patients atteints 

de PB,

 143 patients de la cohorte 

multicentrique BLISTER,

Taux sériques d’autoAc anti-BP180 ; Mortalité ; Score de Karnofsky





 Le taux des auto-Ac anti-BP180 (IgG) est corrélé avec non seulement la sévérité de la maladie, mais 

aussi l’état général du patient (Score de Karnofsky faible) et la mortalité au cours de la 1ère année,

 L’altération de l’état général (Score de Karnofsky faible) est corrélée avec la présence d’auto-Ac IgG

anti-BP180 et anti-BP230,

 Un faible taux sérique des IgE totales devrait faire suspecter d’éventuels effets secondaires dans le 

traitement



 Plusieurs cas de DH évoluant vers 
une PB ont été rapportés dans la 
littérature

 Il manque toujours une large 
étude portant sur cette probable 
association.

 Une équipe finlandaise a évalué la 
DH comme facteur de risque de la 
PB.

 Étude cas-témoins sur le registre 

sanitaire national finlandais (1
er

janvier 1997 – 31 décembre 

2013).

 Cas : patients PB (3397)

 Témoins : patients CBC (12941) ; 

appariés par sexe, âge (±2), et 

année de diagnostic.

Dermatite herpétiforme : Facteur de risque de pemphigoïde bulleuse ?
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Dermatite herpétiforme : Facteur de risque de pemphigoïde bulleuse ?

 43,9 % des patients qui 
avaient une DH et qui ont 
eu après une PB avaient 
pris de la Dapsone 2 ans 
avant la survenue de la 
PB

 La durée moyenne entre 
le diagnostic de la DH et 
la PB était de 3 ans

 Une possible liaison 
entre ces 2 DBAI doit 
être recherchée 



Dermatose à IgA linéaire induite par un médicament 

 La dermatose à IgA linéaire est une DBAI 

rare qui peut être spontanée ou induite par 

un médicament,

 La Vancomycine est le plus incriminé,

 La dermatose à IgA linéaire induite peut 

être plus sévère avec de larges 

décollements et parfois un signe de 

Nikolski positif

 Les auteurs français ont analysé 

tous les cas rapportés dans 31 

centres régionaux de 

pharmacovigilance

Ils avaient interrogé aussi :

 Le groupe BULLES de la SFD

 Le groupe TOXIDERMIE de la SFD



Dermatose à IgA linéaire induite par un médicament

 Les critères d’imputabilité étaient bien 
évalués. 80 % des médicaments 
incriminés avaient une imputabilité 
très  vraisemblable,

 Les antibiotiques dont la 
Vancomycine,

 03 nouveaux médicaments jamais 
incriminés : Enoxaparine ; 
Minocycline ; Vibramycine, 

 20% des cas mimaient la nécrose 
épidermique toxique (NET)

 Rechercher activement une notion de prise médicamenteux devant toute DBAI

 Devant une NET dont l’un des médicaments suspectés est la Vancomycine ou 

apparentés, éliminer formellement une Dermatose à IgA linéaire induite.



Développement in-utero d’une épidermolyse bulleuse acquise (EBA)

 Un cas congénital d’EBA a été déjà rapporté dans la 

littérature ; dû à un transfert passif des auto-Ac maternels,

 Les auteurs américains ont rapporté un cas d’un nouveau-

né atteint d’une EBA, malgré que sa mère n’avait aucun 

signe de la maladie,



 Nouveau-né J7 

 masculin ; 

 39SA ; Césarienne,

 Bulles tendues, croûtes 

jaunâtres, 

 Atteintes muqueuses 

buccale et génitale,

Développement in-utero d’une épidermolyse bulleuse acquise (EBA)



Histopathologie : 

 Clivage sous épidermique + 

 infiltration dermique de polynucléaire 

neutrophile et éosinophile

Développement in-utero d’une épidermolyse bulleuse acquise (EBA)



IFD : Dépôt linéaire de IgG, IgA, IgM et 

C3 à la JDE,

IFI : IgG et IgA anti-membrane basale,

ELISA positif pour Ac anti-collagène VII

ELISA négatif pour BP180 et BP230,

IFI maternelle : négative

Evolution favorable sous Dapsone.

Développement in-utero d’une épidermolyse bulleuse acquise (EBA)

 Les auteurs concluent que le mécanisme de déclenchement de l’EBA 

chez ce nouveau-né n’est pas clair. Ils suspectent : grossesse : taux élevé 

d’estrogène et traumatismes de l’accouchement

 Penser à une EBA devant une bullose du nouveau-né, quelque soit les 

ATCD familiaux.



 Rituximab : Anticorps monoclonal dirigé contre l’antigène 

CD20 des lymphocytes B.

 Efficace dans le pemphigus, et permet de réduire les doses et 

la durée de les corticothérapie générale,

Le Tituximab en 1ère ligne dans le traitement du pemphigus



Les cytokines Interferon, Interleukine 2

Agents biologiques antagonistes du TNF-α Etanercept, Infliximab, Adalimumab 

Agents biologiques dirigés sur les lymphocytes B Rituximab 

Agents biologiques inhibiteurs des lymphocytes T Alefacept

Agents biologiques dirigés contre les cytokines Anti-IL 12/23 ; Antagoniste de l’IL-1

Autres agents biologiques Omalizumab, Immunoglobulines humaines 

(IgG)

Un petit rappel sur les biothérapies



 Essai clinique randomisé dans 24 services de 

dermatologie en France.

 Patients de 18 à 80 ans présentant un pemphigus vulgaire 

ou foliacé jamais traité.

 02 bras randomisés : 

 Prednisone seule (1 à 1,5mg/kg/j) : sur 12 à 18 mois

 Rituximab + Prednisone (0,5 à 1mg/kg/j) : 3 à 6 mois

Le Tituximab en 1ère ligne dans le traitement du pemphigus







 La cyclosporine formellement exclue du traitement adjuvant du 

pemphigus vulgaire

 Deux phases essentielles du traitement

 Phase 1 : induction de la rémission

 Phase 2 : maintien de la rémission

 Trois lignes thérapeutiques 





Guidelines of British Association of Dermatologist

1. Bilan minimal pré-thérapeutique 

 Poids, taille, TA

 Glycémie, Hb glyquée

 Test de grossesse

 Hémogramme

 Bilans rénal et hépatique

2. Examen diagnostique minimum

 Biopsie + anapath

 Biopsie péri-lésionnelle + IFD 

(alternativement IFI et/ou ELISA)

3. Surveillance du traitement

 Poids, taille, TA

 Glycémie, Hb glyquée

 Bilan rénal

 Recherche de syndrome ulcéré

 Examen ophtalmologique

1. Prévention et prise en charge de 
l’ostéoporose

2. Utilisation des scores de 
classification de la maladie (PDAI, 
ABSIS, ODSS)



Guidelines des experts internationaux

 Depuis février 2018 

un comité d’experts 

internationaux ont 

publié aussi des 

recommandations sur 

la prise en charge du 

pemphigus



Guidelines des experts internationaux



Guidelines des experts internationaux



Quel surcoût pour l’usage du Rituximab en 1ère 

ligne dans la PEC du pemphigus ?

 Auteurs français aux JDP-2018

 Essai clinique Rirux3

 Comparer le coût entre :

 Rituximab + Corticoth faible

 Corticothérapie au long cours

 Le surcoût était de 1134€ par 

patient (+9,6%).

 Cette étude montre que le RTX engendre un surcoût initial qui est presque 
complètement contrebalancé après 3 ans par la réduction des coûts liés à la prise en 
charge des EI et des rechutes chez les patients traités par CO standard.



Le rituximab pour la dermatose à IgA linéaire aussi ?

 Dapsone : efficace traitement 

de premier choix dans la 

DIgAL

 Néanmoins il existe quelques 

cas récalcitrants à la dapsone

 Des auteurs français et belges 

viennent de rapporter dans le 

JAAD, 2 cas de DIgAL 

récalcitrants et traités 

efficacement par le Rituximab



 Cas 1 :

 Masculin 35 ans

 ATCD : maladie de Crohn + 
Cholangite sclérosante

 Eruption prurigineuse, urticarienne et 
vésiculobuleuse

 Anapath : clivage sous épidermique 
+ infiltrat PNN et PNE

 IFD : Dépôt linéaire d’IgA sur le 
versant dermique de la zone de 
decollement.

 IFI négative

 ELISA négatif aux BP180 et BP230

Le rituximab pour la dermatose à IgA linéaire aussi ?



 Cas 1 :

 Dermocorticoïdes initialement

 Cyclosporine 3,75mg/kg/j sans 
succès 

 Rituximab : 1g à J1 et J14

 Contrôle partiel

 Rituximab : 1g à M6

 Contrôle total

 Rechute 2 ans après

 Rituximab : 1g à J1 et J14

 Remission complete jusqu’à ce jour

Le rituximab pour la dermatose à IgA linéaire aussi ?



 Cas 2 :

 Masculin, 30 ans

 Durée d’évulution : 20 ans de DIgAL

 Une rémission sous dapsone  mais 

rechute

 Corticothépie générale

 Micophenolate mefotil

 Rituximab : 1g à J1 et J14

 Rémission partielle

 Rituximab : 1g à J1 et J14

 Rémission complète depuis 20 mois

 Les auteurs sugèrent 

de tenter le rituximab 

dans le traitement de 

la DIgAL récalcitrant à 

la dapsone et aux 

immunosuppresseurs.

Le rituximab pour la dermatose à IgA linéaire aussi ?



Efficacité du plasma au concentré plaquettaire sur les érosions 

buccales du pemphigus vulgaire

 Les érosions buccales sont très 

fréquentes dans le pemphigus 

vulgaire,

 Les injections intralésionnelles de 

corticoïdes sont souvent utilisées 

dans le traitement de ces érosions 

buccales du PV,

 Il a été rapporté aussi une 

efficacité du plasma autologue au 

concentré plaquettaire (PCP)

dans le traitement des ulcères 

chroniques.

 Essai clinique randomisé à double aveugle 

sur chaque bouche séparée de 11 patients,

 Injection intralésionnelle de Triamcinolone

10mg/ml d’un coté et de PCP autologue

1ml de l’autre côté, chaque 14j pendant 3 

mois,

 Efficacité jugé selon l’Index orale de 

l’étendu du pemphigus (PDAI)
Martinez-Zapata MJ et al. (2016) Cochrane Database Syst Rev 

25(5):CD006899



Après 3 moisAvant3 ans avant l’essai

Triamcinolone

PCP autologue PCP autologue

Triamcinolone

Pas de différence significative en termes d’amélioration clinique 

selon l’index oral de l’étendu du pemphigus, d’une part et selon la 

réduction de la douleur d’autres part



Avant Après 3 mois

Triamcinolone Triamcinolone

PCP autologue PCP autologue

Avant Après 3 mois

Triamcinolone Triamcinolone

PCP autologuePCP autologue

Les auteurs suggèrent donc l’utilisation de PCP autologue en d’échec ou 

de contre-indication des injections intralésionnelles des corticoïdes.



Cassia fistula
Averse d’or

Averse dorée

Faux séné

Faux caroubier

Canéficier 

Casse

Arbre de pluie dorée



Phytothérapie : Cassia fistula dans le pemphigus vulgaire (PV)

 Cassia fistula, utilisé 

traditionnellement pour traiter des 

inflammations cutanées, et même 

des lésions de PV en Iran,

 Vertus : antioxydant, anti-

inflammatoire, antimicrobien,

 Avicenna Journal of 

Phytomedicine, Vol. 8, No. 6, 

Nov-Dec 2018 : Essai clinique 

randomisé à double aveugle et 

contrôlé avec placebo

 Gel à base de fruit de Cassia fistula

 Application locale hémicorporelle 

2x/jour,

 Évaluation J0-J10-J20: diamètre des 

lésions, index d’épidermisation



 20 patients ; 

 82 lésions dont : 

 41 lésions traitées 

pa Cassia 

fistula et 

 41 lésions traitées 

par le placebo,

 Les auteurs suggèrent que le gel des fruits de Cassia fistula peut 

être un traitement topique adjuvant dans le pemphigus vulgaire

Phytothérapie : Cassia fistula dans le pemphigus vulgaire (PV)
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