Pemphigoide des muqueuses

(ex pemphigoide cicatricielle, PMM)



Epidémiologie

* Rare++
* Incidence population allemande: 2 cas par million d’habitant par an
* En France, incidence de 70 cas par an

e Adulte entre 60 et 80 ans
* Femme>Hommes



Physiopathologie

< Keratin
e intermediate
= filaments
P re
3 ’ = £ \ i
s

Ccell ) XVID
% m |
- 25 2 k
.
Lamina
lucida beta-4 &
alphs 0 v
n
Lamina
densa
—Anchoring
e
Q' collagen)
Dermis <
. il S
U (typesIand III) ;1




Physiopathologie
* Mal connue et plurifactorielle: génétique (HLA-DQB1*0301)

* BP180 principale cible antigénique mais également BP230, laminine
5 (ou 332), alpha-betadintégrine et collagene VII

* Auto-anticorps IgA contre molécule de 45kDa trouvé dans sérum de
patients atteints de PMM occulaire stricte

e Autre cible antigénique de 168kDa identifiée



Associations ?

* Si anticorps dirigé contre laminine 5: 30% des patients atteints d’'une
tumeur maligne et cas décrits de lymphomes non Hodgkinien



Clinique

e Atteinte muqueuse et cutanée

* Muqueuse buccale: 85% gingivite érosive avec « signe de la pince »
* Conjonctives: 64%

* Peau: 24%

* Pharynx: 19%

e Organes génitaux externes: 17%

* Nasale: 15%

* Larynx: 8%

* Anus: 4%

e (Esophage: 4%



« Signe de la pince »

“
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Clinigue: atteinte ophtalmologique

e 4 stades selon classification de 1986:

* 1: Conjonctivite chronique

* 2: Raccourcissement du fornix inférieur: espace forme lorsqu’on tire par le
bas la paupiere qui forme une cavité

. IE3): ISg/mbIépharon: adhésion de |la conjonctive palpébrale a la conjonctive
ulbaire

* 4: Ankyloblepharon: adhérence des deux bords des paupieres
Kératinisation sévere de la surface occulaire

Cécité dans 5 a 20% des cas
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Clinique: signes de gravite
* Céciteé

* Odynophagie, fausses routes sur atteinte pharyngées et sténose
oesophagienne

e Balanite synéchiante chez ’lhomme, brides vulvaires chez femme



Pemphigoide des muqgueuses atypiques: la
nemphigoide de Brunstig et Perry

* Pemphigoide des muqueuses cutanée pure

* Touche les hommes plus agés

* Bulles/érosions touchant la téte et le cou

 Evolution cicatricielle # pemphigoide bulleuse

* Alopécie cicatricielle possible



Biologie

* Immunofluorescence indirecte des anti membrane basale
dermoépidermique positive dans 20% des cas

* Immunoblot trouve le plus souvent un BP180



Histologie

* Semblable a la pemphigoide bulleuse
* Bulle sous épidermique

* Infiltrat inflammatoire dermique superficiel lymphocytaire et
éosinophilique, quelques polynucléaires neutrophiles

* Difféerent de la pemphigoide bulleuse: Sclérose cicatricielle



Sclérose du derme spécifique de |la
pemphigoide cic?tricielle
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Immunofluorescence directe

e Examen de référence

* Dépots linéaires le long de la membrane basale d’lgG, de C3, parfois
d’IgA



Immunomicroscopie électronique (IME)

* Non réalisée en pratique

* Dépots épais d’anticorps au niveau de la lamina lucida et de la lamina
densa.



Evolution

* Pathologie chronique

* Par poussées

 Surveillance rapprochée des atteintes muqueuses en collaboration
avec les médecins spécialistes (ORL, ophtalmologue,
gastroentérologue)



Traitements pemphigoide avec atteinte
oculaire

e Stade 1 et 2:

Dapsone en premiere intention
Si échec: association avec cyclines ou sulfasalazine
Si échec: Cyclophosphamide

Mycophénolate mofétil peu efficace sur I'atteinte occulaire

e Stade 3 et 4:
Corticothérapie générale 1mg/kg/j + Cyclophosphamide
Si inefficacité, discussion Rituximab, anti TFNa, 1GIV



Traitement local pemphigoide oculaire

Suivi ophtalmologique rapproché

Larmes artificielles++

Collyres antiseptiques et pommade vitamine A
Exérese réguliere des cils sur entropions

PAS de corticothérapie topique, délétere

+/- injection intralésionnelle d’interféron alpha ou d’antimitotiques (mitomycine C)



Traitement pemphigoide sans atteinte
occulaire

* Dapsone en premiere intention
Si échec: association avec cyclines ou sulfasalazine
Si échec: Cyclophosphamide ou mycophénolate mofétil

* Corticothérapie générale lors d'importantes poussées: 0,5mg/kg/j et
1-1,5mg/kg/j si atteinte muqueuse mettant en jeu le pronostic vital



Traitement local atteinte buccale

* Hygiene bucco dentaire ++

* Bains de bouche antiseptique apres chaque repas
* Si douleurs, gel de lidocaine

* Corticothérapie locale: Betneval buccal®

* Si sténose oesophagienne: dilatation par ballonet
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