
Pemphigus paranéoplasique



Epidémiologie

• Prévalence inconnue

• Adulte entre 40 et 70 ans

• Reporté chez l’enfant



Physiopathologie

• Induction par le processus tumoral d’un désordre immunitaire

• Anticorps principalement dirigés contre desmoplakine 
(principalement périplakine et envoplakine)

• Possible anticorps dirigés contre epiplakine, BP230, plectine et 
desmogléine 3





Cancers inducteurs

• Lymphome Non Hodgkinien (39%)

• Leucémie lymphoïde chronique (18%)

• Maladie de Castleman (18%): hyperplasie lymphoïde angiofolliculaire, 
maladie lymphoproliférative bénigne

• Carcinome (9%)

• Thymome (6%)

• Sarcome (6%)

• Maladie de Waldenström (1%)

• Lymphome Hodgkinien, mélanome, gammapathie monoclonale (<1%)



Clinique

• Lésions muqueuses érosives douloureuses (diagnostic à reconsidérer 
si absence): stomatite érosive++ avec atteinte de la langue, 
manifestation débutante chez la moitié des patients

Atteinte conjonctives, nasopharynx, anale, génitale et digestive

• Lésions cutanées (apparition secondaire aux lésions muqueuses):

Polymorphes++: bulles flasques (pemphigus profond) ou tendues 
(pemphigoïde bulleuse), papules violines inflammatoires (lichen plan), 
lésions en cocarde (érythème polymorphe)









Atteinte pulmonaire

• Fait la gravité de la maladie

• Mécanisme inconnu (mais anticorps déjà détecté dans l’épithélium 
pulmonaire)

• Plus fréquent avec les anti epiplakines

• Bronchiolite oblitérante chez environ 18% des patients

• A suspecter devant l’apparition d’une dyspnée



Biologie

• Immunofluorescence indirecte sur vessie de rat: anticorps anti 
substance intercellulaire

• Immunoblot: envoplakine (210kDa), périplakine(190kDa), 
desmoplakine 1 (250kDa) ou 2 (210kDa), BP230 ou plectine (500kDa)



Histologie

• Acantholyse supra basale

• Nécrose kératinocytaire

• Dermite lichénoïde

• Mais peu spécifique et polymorphe

• Prend l’aspect en général clinique (pemphigoïde bulleuse, pemphigus 
vulgaire, lichen plan, érythème polymorphe)



Immunofluorescence directe

• Dépôts interkératinocytaires ou le long de la jonction dermo-
épidermique d’IgG +/-C3

• Peut être négative



Bilan paranéoplasique 

• Scanner thoraco abdomino pelvien

• NFS

• EPPS 

• Consultation ORL avec nasofibroscopie

• + Bilan de dépistage population générale: sang dans les selles, PSA homme, 
frottis et mammographie femme



Evolution

• Pronostic réservé

• Décès moyen dans les 2 ans

• Taux de mortalité entre 75 et 90%

• Causes: sepsis, détresse respiratoire sur atteinte pulmonaire, 
oncologique



Traitement

• En premier lieu: traitement oncologique notamment en cas de 
maladie de Castleman ou de thymome.

• Evolution à son propre compte pour les autres tumeurs



Traitement

• En accord avec oncologue

• Corticothérapie générale 1mg/kg/j avec décroissance progressive en 
gardant une dose de 10-15mg/j à 6 mois

• Plus efficace sur les lésions cutanées que muqueuse



Traitement

• Case reports d’utilisation de cyclophosphamide, mycophénolate
mofétil, azathioprine et ciclosporine

• Rituximab: à discuter avec oncologue
Dans revue sur 13 patients, 3 avaient une réponse complète
Pas d’action sur l’atteinte pulmonaire
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