
Epidermolyse bulleuse 
acquise (EBA)



Epidémiologie

• La plus rare des maladies bulleuses auto-immune

• Incidence annuelle en France: 0,26 par million d’habitant (mais sous diagnostiquée)

• Adultes d’âge moyen (médiane entre 47 et 66 ans)

• Femmes>Hommes

• Ethnie: africaine, indiens

• Cas décrits chez l’enfant



Physiopathologie

1) Fixation anticorps anti 

collagène VII sur la jonction

dermoépidermique

2) Activation du complément
et chimiotactisme de PNN

3) Production de cytokines

4) Formation de bulles secon-

daires à la sécrétion par

les PNN de metallinoprotéases et

espèces réactives de l’oxygène



Association

• MICI+++: détection d’anticorps anti-collagène VII chez certains 
patients atteints de MICI

• Cas décrits d’association avec lupus systémique, thymome, LLC, 
thyroïdite, amylose



Clinique: forme classique

• Fragilité cutanée

• Vésicules ou bulles tendues parfois hémorragiques non inflammatoires

• Localisées aux zones de frottement: coudes, genoux, dos des mains et des pieds

• Guérit en laissant une cicatrice atrophique et des grains de milium

• Alopécie cicatricielle possible

• Dystrophie unguéale

• Peut ressembler à une porphyrie cutanée tardive si peu sévère
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Grains de 

milium
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Clinique: atteinte muqueuse

• Prédominantes ou exclusives lorsque présentes

• Font la gravité de la maladie: conjonctives, larynx, trachée, œsophage

• Atteinte buccale, anale, organes génitaux externes
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Clinique: forme à type de pemphigoïde
bulleuse

• Bulles tendues sur placard urticarien

• Non limitées aux zones de frottement

• Probable forme d’entrée dans la maladie évoluant vers une forme 
classique avec le temps

• 12 à 15% des patients chez qui un diagnostic de pemphigoïde
bulleuse seraient en réalité une épidermolyse bulleuse acquise



Clinique: formes atypiques

• A forme de pemphigoïde de Brunstig et Perry: atteinte cutanée 
exclusive touchant la tête et le cou avec alopécie cicatricielle

• EBA à IgA: se présente comme une dermatose à IgA linéaire

• EBA forme inflammatoire: recouvre les EBA à type de pemphigoïde
bulleuse et EBA à IgA



Principal diagnostic différentiel: porphyrie 
cutanée tardive

• Atrophie cutanée

• Lésions bulleuses avec grains de milium

• Zones photo exposées

• Hypertrichose malaire

• Hépatopathie



Biologie

• Anticorps anti membrane basale dermoépidermique en 
immunofluorescence indirecte rarement positifs

• Immunoblot sur extrait dermique marque une bande à 250kDa 
correspondant au collagène VII

• ELISA NC1/NC2 C7 ou ELISA molécule native de collagène VII

• L’absence d’anticorps anti-collagène VII n’élimine pas une EBA mais la 
présence d’autres anticorps (BP230, BP180) sont possibles



Histologie bulle

• Sous épidermique à toit intact

• Infiltrat riche en neutrophiles avec micro abcès papillaire, 
éosinophiles possibles

• Dans lésions anciennes, fibrose et grains de milium
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Immunofluorescence directe sur peau péri-
bulleuse

• Dépôts linéaires d’IgG et de C3 sur la jonction dermoépidermique

• A très fort grossissement (> 400) aspect crénelé en « u » des dépôts 
d’immunoglobulines (aspect en « n » dans les autres pathologies 
bulleuses): ne peut être vu sur une biopsie muqueuse



Microscopie électronique (IME)

• Examen de référence, « gold standard » sur peau péri lésionnelle

• Pratiqué dans centre de référence

• Dépôts immuns (IgG, C3, IgA, IgM) in vivo sous la lamina densa



Immunofluorescence directe en FOAM 
(fluorecent overlay antigen mapping)

• Possible sur muqueuse

• Localisation des dépots immuns sous la lamina densa



Evolution

• Chronique

• Risque fonctionnelle des atteintes muqueuses (cécité, sténose 
œsophagienne)

• Pronostic et efficacité thérapeutique moins favorables chez l’adulte



Traitement: EBA forme modérée

• Difficile

• Dapsone, colchicine ou sulfasalazine en première intention

• Corticothérapie générale en monothérapie peu efficace (à réserver 
aux cas d’urgence)

• Soins locaux par dermocorticoïdes



Traitement: EBA forme sévère ou résistante

• = atteinte muqueuse sévère

• Ciclosporine en première intention

• Deuxième intention: IGIV ou Rituximab
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