Pemphigoide gravidique

Ancienne « herpes gestationis »



Epidémiologie
* Pathologie auto immune de la femme enceinte
1 cas toutes les 20000 a 60000 grossesses: rare
* Primipares ou multipares
» Débute habituellement au 3°™ trimestre

* Peut se manifester au 2¢™¢ trimestre voire au premier trimestre et méme
en post partum



Physiopathologie
 Mal connue

* Anticorps anti BP180 (sous classes 1gG1 et 1gG3): fragment NC16A

* Facteurs génétiques++: HLA de classe 1| DRB*0301 et
DRP1*0401/040X

 BP180 exprimé sur membrane basale dermo-épidermique mais
également dans le placenta



Clinique

Prurit, y penser devant toute dermatose prurigineuse de la grossesse
Lésions polymorphes: urticariennes, eczématiformes, cocardes
Vésicules et bulles dans 65% cas

Début par régions péri ombilicale et abdominale et généralisation secondaire avec atteinte visage et
mugueuses

Atteinte ombilicale # PUPP (Pruritic urticarial papules and plaques of pregnancy)
Forme légére/modérée: surface corporelle atteinte <10%

Forme sévere: surface corporelle atteinte >10%
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Ne pas confondre avec une PUPP
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Vésicules possibles mais
PAS DE BULLE et respect
relatif de la région péri
ombilicale
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Biologie
* Dosage des sels biliaires, éliminer cholestase gravidique

* Taux faibles d’anticorps anti membrane basale dermo épidermique
en immunofluorescence indirecte, dirigé contre le versant
épidermique sur peau séparée par NaCl

* ELISA BP180-NC16A: sensibilité et spécificité >90%, a privilégier a
I'immunofluorescence directe pour diagnostic

* Hyperéosinophilie et hyperlgE



Histologie
e A réaliser si:

Début précoce avant le 3e trimestre

Absence d’atteinte des vergetures

Présence de vésicules

Résistance a un traitement dermocorticoide et anti-H1 bien conduit

A ne pas réaliser si PUPP typique



Histologie

* Bulle sous épidermique contenant des polynucléaires neutrophiles

* Infiltrat dermique éosinophilique et neutrophilique

e Absence d’acantholyse



Epiderme intact

Collection service d’anatomopathologie du Pr GARCIA,
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Bulle jonctionnelle




Immunofluorescence directe en peau péri
bulleuse

* [Idem que pemphigoide bulleuse: dépo6t linéaire le long de la
membrane basale d’lgG et de C3



Evolution

* En moyenne, régression et rémission complete en 2 mois apres post
partum

* BP180: analyse quantitative = reflet de |'activité de la maladie
* Possibilité de maladie chronique

* Récidive quasi-constante et plus sévere lors des prochaines
grossesses ou en cas de prise de traitement oestroprogestatif



Pronostic

* Maternel: bon
Possibilité d’association a d’autres maladies auto-immunes a chercher (thyroidite,
vitiligo +/- maladie cceliaque association débattue)

Possibilité d’association a un choriocarcinome ou une moéle hydatiforme mais rare

* Foetal: pas de risque vital

Survenue avant 3™ trimestre, présence de Iésions bulleuses: facteur de risque de
prématurité et de retard de croissance intra utérin

Possibilite de lésions cutanées transitoires a la naissance dans 5% cas (passage
transplacentaire des anticorps maternels



Traitement forme légere a modeérée

* Traitement d’attaque par propionate de clobétasol:
10 a 30g/jour (soit 1 a 3 tubes)

A poursuivre jusqu’a 15 jours apres I'accouchement puis diminution progressive
* Arrét en général a 3-6 mois en post partum

* Pas d’évidence pour une augmentation d’anomalies congenitales (fentes
orofaciales), de prématurité ou de mortalite foetale sous corticothérapie locale
mais risque de retard ponderal

» Dépistage diabete gestationnel sous corticothérapie générale ou locale forte



Traitement forme sévere ou résistante aux
dermocorticoides

 Corticothérapie générale: 0,5-1mg/kg/j

* Apres bilan pré thérapeutique et suivi biologique

* Méme schéma de décroissance que la corticothérapie locale
e Allaitement contre indiqué

* Prise en charge multidisciplinaire



Résistance a |la corticothérapie génerale

* Prise en charge a discuter avec un centre de référence des maladies
bulleuses auto immunes

* A discuter en post partum:
Dapsone

Azathioprine, methotrexate, Immunoglobulines intra veineuse
Rituximab
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