Dermatite herpeétiforme



Epidémiologie
* Incidence: entre 0,4 et 3,5 pour 100.000 personnes par an en Europe
* Prévalence: 1,2 pour 100.000 personnes en Europe
* Rare
* Plus fréquente chez les hommes

e Adulte age moyen



Physiopathologie

* Génétique: association avec HLA-DQ2 et HLA-DQ8 a moindre degré
* Mal connue

* Ingestion de gluten - Dégradation enzymatique = polypeptides =2
Présentation des peptides aux CD4 = Production de cytokines 2
Production d’anticorps IgA contre gliadine et transglutaminase
(notamment transglutaminase épidermique)

- Production de C3 > Chimiotactisme de polynucléaires
neutrophiles> Micro abces papillaires et décollement sous
épidermique



Association avec maladie ceeliague

* Association maladie cceliaque et dermatite herpétiforme chez
majorité des patients

* Majorité (80%) des patients avec dermatite herpétiforme ont une
maladie coceliague asymptomatique mais seulement 20% des patients
ayant une maladie cceliague ont une dermatite herpétiforme.

* Possibilité de dermatite herpétiforme sans maladie cceliaque



Clinique

Prurit

Excoriations

Papules

Fines vésicules de petites tailles herpétiformes (en bouquet)
Symétrique

Fesses et faces d’extension des membres (coudes, genoux)
Atteintes muqueuses rares: lésions punctiformes

Atteintes palmaires possibles et inaugurales: purpura ou vésicules hémorragiques
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Clinique: maladie cceliaque a rechercher

* Trouble du transit: Diarrhées chroniques, constipation
* Perte de poids
* Douleurs abdominales

* Signes de carence: dermatose carentielle, paleur cutanéomuqueuse



Biologie

* Anticorps anti membrane basale par immunofluorescence indirecte:
toujours négatifs

* DPIG

* |gA anti transglutaminase, IgA anti endomysium: présents dans 52 a
79% cas lors régime normal

* Si déficit en IgA, dosage 1gG



Biologie

* Recherche de carences+++:

Fer, vitamine B9, B12, vitamine K, vitamine D, zinc, magnésium,
calcium, albumine



Histologie d’une lésion vésiculeuse

* Infiltrat dermique superficiel dense de polynucléaires neutrophiles et
quelques éosinophiles

* Micro-abces papillaires a polynucléaires neutrophiles

* Ebauche de décollement dermo épidermique



Microscopie électronique

 Décollement situé sous la lamina densa

\ - n
U (types I and III) dax



Immunofluorescence directe

* Critere diagnostic essentiel

* Dépots granuleux d’IgA et C3 au sommet des papilles dermiques



Endoscopie oeso gastro duodénale

* Biopsies du 2eme et 3eme duodénum

* Recherche atrophie villositaire (66% des patients) et infiltrat
lymphocytaire (33% des patients)

 Systématique car maladie coeliague asymptomatique dans majorité
des cas



Pronostic

* En I'absence de traitement:
Risque de lymphome non hodgkinien secondaire

Complications des multiples carences: ostéoporose, neuropathie,
cytopénies

Recherche de maladies auto-immunes associées: thyroidite, diabete



Evolution

* Maladie chronique

* Rémission possible sans traitement rare dans 12% cas

* Evolue par poussées a chaque ingestion de gluten ou d’iode



Traltement

* Multidisciplinaire (dermatologue, gastroentérologue, diététicien)

* Dapsone en premiere intention: efficace sur |'atteinte cutanée
uniguement

Dépots d’IgA et C3 persistent dans la peau
Rechute dans les 2 a 7 jours en cas d’arrét

En cas d’intolérance a la dapsone: salazopyrine 3 a 6g/]



Traltement

Régime sans gluten strict: efficace sur atteinte cutanée et digestive

Indispensable si atrophie villositaire: seul traitement efficace

Prévention des complications secondaires a la maladie coeliaque

Problématique: co(t et inobservance (en moyenne 33% patients sont complétement observants)

Disparition anticorps sérique, disparition dépots dermiques, disparition atrophie villositaire

Possibilité suivi de la bonne observance par dosage des anticorps sériques



Traitements symptomatiques

* Dermocorticoides sur |ésions prurigineuses

 Correction des diverses carences



Autres traitements

* Régime sans iode et éviction AINS, anti TNF et progestatifs si poussée
lors d’ingestion (cependant aucune étude n’a montré son intérét)

* Colchicine si intolérance a dapsone et sulfapyridine

e Tetracyclines
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