
Dermatose à IgA linéaire
(DIGAL)



Epidémiologie

• Rare: 0,5 à 2,3 cas/million/an

• Chez l’adulte: âge moyen de 60 ans

• Chez l’enfant: âge moyen 4,5 ans (entre 6 mois et 10 ans), la plus fréquente 
des dermatoses bulleuses auto immunes et touche plus les garçons



Physiopathologie

• Mal connue

1) Fixation anticorps sur la portion extra cellulaire d’un fragment protéolytique de 
BP180 de la membrane basale dermoépidermique

2) Activation du complément et chimiotactisme de PNN

3) Production de cytokines

4) Formation de bulles secondaires à la sécrétion par les PNN de 
metallinoprotéases et espèces réactives de l’oxygène

• Mais anticorps possible contre collagèneVII, laminine-332 ou laminine gamma 1

• Anti collagène VII majoritairement ciblé dans les DIGAL induite à la vancomycine



DIGAL induite

• Chez l’adulte

• Débute souvent 1 mois après l’introduction du traitement et se résout en quelques semaines à 
son arrêt, récidive rapide lors de la réintroduction

• Vancomycine++++

• AINS

• Amoxicilline

• Lithium

• Captopril

• Amiodarone

• Furosemide

• Ciclosporine



Associations ?

• Recto-colite hémorragique: association décrite, dans une étude 
anglaise 7% avaient la pathologie

• Association avec pathologie tumorale peu évidente



Clinique chez l’enfant

• Bulles de tailles variables, tendues en rosette sur peau saine

• Topographie: cou, face (péri orale++), oreilles, organes génitaux 
externes, mains et pieds

• Atteinte muqueuse rare









Clinique chez l’adulte

• Le plus souvent éruption brutale, polymorphe

• Sur peau saine ou érythémateuse

• Lésions en rosette plus inconstante

• Atteinte muqueuse chez 60% patients

• Peut mimer une pemphigoide bulleuse, une pemphigoide des muqueuses 
ou des épidermolyses bulleuses acquises à IgA
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Biologie

• Immunoblot (réservé aux doutes diagnostiques): dirigé contre 
protéine de 97 ou 210kD, fragment protéolytique de BP180

• Immunofluorescence indirecte par recherche d’anticorps de type IgA
anti membrane basale dermoépidermique inconstamment positifs



Histologie d’une bulle

• Ressemble à l’histologie d’une dermatite herpétiforme

• Bulle sous épidermique

• Infiltrat dermique superficiel composé de PNN et de quelques 
éosinophiles réalisant des micro abcès papillaires



Bulle sous-épidermique
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Infiltrat dense de PNN formant un micro-

abcès papillaire



Immunofluorescence directe en péri-bulleux

• Examen de référence pour le diagnostic

• Dépôts fins et linéaires d’IgA++, d’IgG et de C3 le long de la 
membrane basale dermoépidermique
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Immunomicroscopie électronique (IME)

• Souhaitable dans les DIGAL de l’adulte idiopathique ou de l’enfant 
avec atteinte muqueuse pour certitude diagnostique

• Image en miroir: IgA situées sur la lamina lucida et sous la lamina 
densa



Traitement: DIGAL induite

• Arrêt du médicament et contre indication à vie

• Corticothérapie locale courte à privilégier+++

• En cas d’autonomisation: dapsone



Traitement: DIGAL idiopathique de l’adulte

• Dapsone: traitement de référence

• Corticothérapie locale courte (type Dermoval®)

• Si intolérance à la dapsone: sulfasalazine 3 à 6g/j

• Traitement à diminuer progressivement et possibilité de l’arrêter au 
bout de plusieurs années si l’immunofluorescence directe se négative



Traitement: DIGAL idiopathique de l’adulte

• Si échec, corticothérapie générale associée à des 
immunosuppresseurs

• Mycophénolate mofétil

• Azathioprine

• Ciclosporine



Traitement: DIGAL chez l’enfant

• Dapsone: 2mg/kg/j

• Si échec: sulfasalazine 1,5 à 3g/j

• A discuter selon littérature: antibiothérapie en première intention: 
oxacilline, erythromycine 50mg/kg/j

• Corticothérapie locale par Tridesonit®
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