
Pemphigoïde bulleuse



Epidémiologie

• Maladie bulleuse auto immune la plus fréquente: 70% des DBAI

• Incidence: >400/an en France

• Personne âgée: 80 ans en moyenne en France



Pemphigoide bulleuse et pathologie 
neurologique

• Démence OR 4,17

• Maladie de Parkinson OR: 3,06

• AVC OR: 3,79

• Epilepsie OR: 22,88

• Pas d’association avec Alzheimer 



Physiopathologie: cible = hémidesmosome



Physiopathologie

• Lymphocytes B  Ac anti BP180-230Liaison 
hémidesmosomeactivation du complément

• Polynucléaire éosinophilessécrétion enzymes 
protéolytiquesAction sur BP180Clivage dermo épidermique



Pemphigoide bulleuse induite: quand y 
penser ?

Clinique:
Début plus tôt de la maladie
Nikolsky positif

Histologie:
Nécrose kératinocytaire
Infiltrat éosinophilique marqué
Thrombi vasculaire

Eosinophilie sanguine élevée
Amélioration après arrêt du médicament 



Liste médicaments inducteurs en 2014



Pemphigoide bulleuse induite

• Etude japonaise 2019 répertoriée les cas et calcul de 
l’OR

Pas d’association:
Infliximab

Etanercept

Aspirine

Candesartan



Pemphigoide bulleuse induite: les coupables 



Inhibiteur de DPPIV inducteurs de PB ?

Démonstration d’une association dans toutes les études++++

Association la plus forte: VILDAGLIPTINE (Galvus®)

Délai d’induction long: entre 246 et 444 jours



Autre nouveau médicament inducteur: anti PD1

• Entre 2015 et 2018: 18 case reports sur 27 patients

• Homme>femme

• Âge moyen plus faible: 68 ans

• Délai moyen de 24 semaines



Clinique

• Début par un prurit important

• Bulles tendues à contenu clair, de grandes tailles en bordure de 
plaques érythémateuses (peau saine possible)

• Macules et papules érythémateuses urticariennes ou en cibles

• Guérison sans cicatrice, rare grains de milium



Topographie des lésions

• Symétriques

• Faces antéro internes des cuisses

• Faces de flexion des membres

• Atteinte muqueuse dans environ 15% des cas
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Pemphigoide atypique localisée

• Forme dyshidrosique: atteinte palmo plantaire

• Pré tibiale



Forme pré tibiale

Bulles
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Biologie

• Eosinophilie parfois élevée >2G/L

• Augmentation des IgE

• Dosage sanguin par immunofluorescence indirecte de classe IgG des 
anticorps anti membrane basale dermo-épidermique positifs

• Caractérisation des autoanticorps sériques par immunoblot pour 
détection antiBP180 et antiBP230



Histologie d’une bulle

• Clivage sous épidermique (épiderme intact)

• Bulle contenant éosinophiles et neutrophiles

• Infiltration dermique d’éosinophiles et de neutrophiles

• Micro-abcès papillaires à éosinophiles



Bulle

Clivage sous-épidermique

Collection service d’anatomopathologie du Pr GARCIA, 
Hôpital Nord Marseille (HESx2,5)



PAS DE NECROSE / PAS D’ACANTHOLYSE

Toit épidermique intact
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Hôpital Nord Marseille (HESx4)



Infiltrat inflammatoire (PNE) à la JDE 
et dans le derme superficiel

Collection service d’anatomopathologie du Pr GARCIA, 
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Immunofluorescence directe sur peau péri 
bulleuse 

• Dépôts linéaires d’IgG et de C3

• Le long de la membrane basale de l’épiderme
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Immunomicroscopie électronique (IME)

• Cas atypiques

• Sur biopsie cutanée péribulleuse

• Détection des dépôts immuns d’IgG et de C3 dans la partie haute de 
la lamina lucida



Evolution

• Maladie grave

• Mortalité élevée: 38% après un an de traitement

• Causes de décès plurifactorielles mais effets secondaires des 
traitements++++

• Pathologies cardiaques, infections et pathologies neurologiques sont 
les 3 principales causes de décès dans une étude suisse prospective



Traitement de première intention

Traitement local par propionate de clobétasol: 

3 tubes de 10g/jour sur tout le corps

A privilégier à la corticothérapie générale car meilleur taux de survie des patients, 
moins de complications sévères et réponse thérapeutique plus rapide

Schéma de décroissance=

Quotidien le 1er mois

1j sur 2 le 2ème mois

2x/semaine le 3ème mois

1x/semaine le 4ème mois



Si échec ou récidive à l’arrêt:

• Options selon le PNDS:

• Corticothérapie générale à faible dose: 0,5mg/kg/j

• Methotrexate à faible dose: 7,5mg (Accord professionnel)

• Azathioprione (Accord professionnel)

• Cyclines

• Mycophénolate mofétil



Dapsone

• Cas décrits d’efficacité
• Doses basses: entre 50mg et 200mg/j

• 20% de réponses et 7% de réponse complète dans une étude 
rétrospective de 36 cas



Rituximab

• Revue de littérature: 

500mg par semaine pendant 2 semaines ou 375mg/m² toutes les 1 à 4 
semaine, durée de traitement: entre 2 semaines à 13 mois

32 patients

Baisse des anticorps chez 100% patients

85% réponse complète

MAIS 24% patients avaient effets secondaires dont 2 décès



Omalizumab

• 73% avaient IgE élevées

• Doses reçues: entre 100mg toutes les 2-4semaines à 525mg toutes 
les 2 semaines

• 19 patients

• 81% avaient une réponse complète

• MAIS 20% avec effets secondaires dont un décès

• Récidive à l’arrêt du traitement chez 80% patients
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