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Introduction 
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Les dermatoses bulleuses auto-immunes (DBAI) sous épidermiques constituent un groupe de 

maladies acquises qui ont en commun : l’existence d’un décollement bulleux dermo-

épidermique se situant sous un épiderme intact, la présence de dépôts d’immunoglobulines 

+/- de compléments à la jonction dermo-épidermique (JDE). 

Depuis les années 1970, le diagnostic et la classification des DBAI sous épidermiques 

reposaient, en pratique courante, sur la clinique et l’examen anatomopathologique des 

lésions ainsi que sur les techniques d’immunofluorescence cutanée. 

L’évolution par la suite des examens paracliniques à permis d’individualiser la dermatose 

bulleuse à IgA linéaire (DIgAL) et d’en faire une entité nosologique à part entière. 

 

La DIgAL s’observe avec deux pics de fréquence : chez l’enfant avant la puberté et chez 

l’adulte après la soixantaine. Mais elle peut se voir à n’importe quel âge.  

C’est une affection rare, constituant toutefois l’une des DBAI sous épidermiques les plus 

fréquentes chez l’enfant. 

Alors qu’il est classique de distinguer une forme chez l’adulte et une autre chez l’enfant, les 

aspects immunopathologiques identiques plaident en faveur d’une maladie unique [1]. 

 

Cette éruption peut se présenter de différentes façons, l’aspect le plus typique est fait de 

bulles ou de vésicules groupées de façon annulaire ou polycyclique autour d’un centre de 

peau érythémateuse, aspect dit « en rosette ». 

Le diagnostic est confirmé devant une bulle sous-épidermique à l’histologie, et des dépôts 

linéaires d’IgA le long de la jonction dermo-épidermique à l’immunofluorescence directe 

(IFD). 

Le traitement est basé essentiellement sur la dapsone et ses modalités sont bien définies. 
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Chez l’enfant, plusieurs dénominations ont été proposées pour cette dermatose chronique 

bénigne : dermatite herpétiforme juvénile, pemphigoïde bulleuse juvénile et dermatose 

bulleuse chronique de l’enfant (plus fréquemment utilisée). Ceci traduit une certaine 

confusion, de par le passé, par rapport à la classification de cette affection. 

 

 

Après un rappel de la structure de la peau et un tour de l’étiopathogénie de la DIgAL, nous 

rapportons 3 cas de cette dermatose chez l’enfant, observés en 2010-2011 au service de 

Pédiatrie IV de l’Hôpital d’Enfants de Rabat. Nous proposons, par la suite, une revue de 

littérature afin d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques, histologiques, 

immunologiques, thérapeutiques et évolutifs de cette maladie. 
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En 1884, DUHRING individualise une maladie faite de « lésions érythémateuses, 

vésiculeuses, bulleuses  et pustuleuses diversement associées, accompagnées de prurit et de 

sensation de brulure » [2]. 

En 1888, BROCQ ajoute à cette description une forme éruptive à grosses bulles. L’ensemble 

prend désormais le nom de maladie de DUHRING-BROCQ. 

 

En 1901, BOWEN décrit une série de 15 enfants présentant une éruption non prurigineuse, 

faite de grandes bulles, prédominantes au niveau de la face et de la région génitale. 

La topographie et l’aspect des lésions, ainsi que l’absence de prurit pour les 15 enfants, 

permettent à BOWEN d’individualiser une entité distincte de la maladie de DUHRING-BROCQ 

[3].  

 

Suite à BOWEN, plusieurs auteurs décrivent des cas similaires chez l’enfant, en insistant sur 

le fait que le prurit est absent ou modéré, l’éruption monomorphe vésiculo-bulleuse et 

l’évolution entrecoupée de poussées et de rémissions. 

Le terme de dermatose bulleuse de l’enfant est donné à cette nouvelle maladie [4,5]. 

 

En 1961, KIM et WINKELMAN analysent rétrospectivement 22 cas initialement considérés 

comme « dermatite herpétiforme » de l’enfant. 

Ils en concluent à l’existence de deux formes distinctes fondées sur l’aspect des lésions, leurs 

distributions, le degré du prurit et leur évolution clinique :  

- Une forme papulo-vésiculeuse, débutant après 10 ans, dont la description 

correspond à la dermatite herpétiforme ; 

- Une forme bulleuse, débutant vers 5 ans avec une évolution chronique. 

Ils évoquent la difficulté de classification de la forme bulleuse qui présente beaucoup de 

ressemblance avec la pemphigoïde bulleuse. Ils proposent le terme de « pemphigoïde 

bulleuse juvénile » [6,7]. 
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JORDON, BEAN, TRIFHAUSER, et WINKELMAN en 1970 étudient les cas de 6 enfants [8]. 

Devant la négativité de l’immunofluorescence directe, le caractère évolutif autolimité de la 

maladie, ils proposent le terme de « dermatose bulleuse chronique de l’enfant » afin de se 

distinguer de la dermatite herpétiforme et de la pemphigoïde bulleuse. 

 

En 1973, deux cas de dermatose bulleuse chronique de l’enfant avec dépôts linéaires isolés 

d’immunoglobulines A le long de la membrane basale sont décrits [9]. 

 

En 1975, CHORZELSKI et JABLONSKA confirment cette découverte en retrouvant également 

des dépôts linéaires d’immunoglobulines A le long de la membrane basale chez 7 enfants. 

 

Mais ce n’est qu’en 1979, que cette équipe va donner le nom de dermatose bulleuse à IgA 

linéaire de l’enfant à cette maladie [4]. 
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1. Structure de la peau :  

 

La peau  est constituée, de la superficie vers la profondeur, par : 

- L’épiderme, non vascularisé ; 

- La jonction dermo-épidermique ; 

- Le derme qui se poursuit par l’hypoderme sans limite franche. 

Sa cohésion et sa solidité sont assurés par des systèmes d’adhésion situés d’une part entre 

les kératinocytes et d’autre part entre l’épiderme et le derme [10]. 

Les kératinocytes assurent la cohésion de l’épiderme par leur cytosquelette et les systèmes 

de jonction d’adhésion qu’ils établissent entre eux (desmosomes) et avec la matrice 

extracellulaire (hémidesmosomes). 

La jonction dermo-épidermique (JDE) assure l’adhérence dermo-épidermique. 

Les dermatoses bulleuses peuvent intéresser l’épiderme, la jonction dermo – épidermique 

ou le derme superficiel. 

Le derme profond et l’hypoderme ne sont pas habituellement impliqués dans ces 

pathologies [11]. 

 

2. La jonction dermo-épidermique (JDE) : 

 

2.1. Rôle de la jonction dermo-épidermique : 

Elle assure dans la peau plusieurs fonctions fondamentales [12]: 

- Celle de support mécanique pour l’adhésion de l’épiderme au derme ; 

- Celle de déterminer la polarité des kératinocytes basaux, l’organisation spatiale des 

kératinocytes et donc la structure de l’épiderme. Lors de la stratification de l’épiderme, les 

kératinocytes qui proliférent restent attachés à la membrane basale et les cellules-filles 

générées migrent dans les couches supérieures de l’épiderme vers l’extérieur ; 
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- Celle de barrière sélective permettant le contrôle des échanges moléculaires et cellulaires 

entre les deux compartiments ; 

- Et également un rôle fondamental lors de la réépidermisation lors de la cicatrisation 

cutanée en servant, au travers des glycoprotéines qui la constituent (principalement les 

laminines) de support pour l’adhésion et la migration des kératinocytes. 

  

2.2. Structure de la jonction dermo-épidermique :  

                       

Figure 1 : Vue au microscope électronique à transmission de la jonction dermo- 

épidermique de la peau humaine 

 

Quatre zones sont classiquement distinguées, de l’épiderme vers le derme [12] (fig.2, p11) : 

 

- La membrane plasmique des cellules de la couche basale de l’épiderme avec au niveau des 

kératinocytes basaux des structures d’attache : les hémidesmosomes ; les mélanocytes et les 

cellules de Merkel ne présentent pas d’hémidesmosomes ; les mélanocytes présentent des 

systèmes d’adhésion focale et les cellules de Merkel des densifications de leur membrane 

plasmique au contact de la terminaison nerveuse qui leur est associée ; 
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- La lamina lucida (LL) (claire aux électrons) d’une épaisseur de 20 à 40 nm ; elle est 

traversée par des filaments d’ancrage de diamètre 5 à 7 nm qui sont riches en laminine 332 

(anciennement laminine 5) et 311 (anciennement laminine 6), et qui se lient à la portion 

extracellulaire de l’intégrine α6β4 à la surface des kératinocytes pour former un complexe 

d’adhésion avec les hémidesmosomes. Entre les hémidesmosomes, les filaments d’ancrage 

sont moins abondants et leur composition est différente ; c’est l’intégrine α3β1 qui est alors 

associée au complexe laminine 332-laminine 311 ou 321 ; 

 

- La lamina densa (LD) (dense aux électrons) d’une épaisseur variable avec l’âge (30 à 60 nm) 

qui est majoritairement constitutée de collagène de type IV mais également de laminines 

511 (anciennement laminine 10) et 321 (anciennement laminine 7), de nidogène et de 

protéoglycannes, en particulier, le perlecane. Elle constitue une zone d’ancrage 

intermédiaire pour les filaments d’ancrage issus de l’épiderme et les fibres d’ancrage issues 

de la zone fibrillaire du derme papillaire. Au niveau des cellules de Merkel, la lamina densa 

fusionne avec celle qui entoure la terminaison nerveuse. La lamina densa serait plus épaisse 

chez l’homme que chez la femme alors que la lamina lucida a la même épaisseur dans les 

deux sexes. Lamina densa et lamina lucida sont plus fines en regard des mélanocytes ; 

 

- La zone fibrillaire ou sublamina densa (SLD) comprend des fibres d’ancrages d’une 

épaisseur de 20 à 60 nm, qui s’élargissent à leur extrémité et présentent sur leur partie 

médiane des bandes de périodicité irrégulière, soit denses et épaisses, soit fines et claires. 

Les fibres d’ancrage sont constituées de collagène de type VII. Elles font le lien entre la 

lamina densa et les plaques d’ancrage dans le derme papillaire ou forment des boucles 

enchevêtrées joignant deux parties de la lamina densa. 

 



11 
 

 

Figure 2 : Représentation schématique de la jonction dermo-épidermique 

 

Des études récentes montrent que l’organisation de la jonction dermo-épidermique pourrait 

impliquer des contacts entre les différents constituants beaucoup plus étroits que ce que 

l’on avait imaginé. Ainsi, le collagène de type VII des fibres d’ancrage pourrait être en 

contact avec la laminine-5 des fibrilles d’ancrage. Les laminines font donc le lien entre les 

différents types de collagène formant la lame basale ou la matrice extracellulaire, et les 

hémidesmosomes [13]. 
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2.3. Les hémidesmosomes :  

 

Les hémidesmosomes relient la cellule à la membrane basale en ancrant le cytosquelette de 

kératines de la cellule à la lame basale. Ils sont composés de trois plaques denses : 

 

- Une plaque interne à laquelle sont reliée des filaments intermédiaires de type 

cytokératines (K5 et K14) par l’intermédiaire de la plectine et de l’antigène de la 

pemphigoïde bulleuse de 230 kDa ou BP230 (également dénommé BPAG1) ; 

 

- Une plaque externe accolée à la membrane cytoplasmique qui contient les parties 

cytoplasmiques de BP180 et de la sous unité b4 de l’intégrine α6β4, deux protéines 

transmembranaires de l’hémidesmosome, la tetraspine CD 151 et également deux protéines 

moins bien caractérisées, les protéines P200 et IFAP 300. Les portions carboxy-terminales de 

BP230 et de la plectine interagissent avec les filaments de kératines (K5 et K14) et leur 

portions amino-terminales avec les domaines cytoplasmiques de BP180 et la sous-unité b4 

de l’intégrine α6β4 ; 

 

- Et une plaque sous-basale dans la lamina lucida, formée par la jonction entre les deux 

protéines transmembranaires, l’intégrine α6β4 et l’antigène de la pemphigoïde bulleuse de 

180 kDa ou BP180 (également dénommé BPAG2 ou collagène XVII) et la laminine-332. Les 

filaments d’ancrage constitués de la laminine-332 et de la partie extracellulaire de BP180 

partent de la plaque sous-basale, traversent la lamina lucida pour se connecter aux fibrilles 

d’ancrage au sein de la lamina densa. 

 

Il est à noter que les filaments intermédiaires de kératine ne se fixent pas de la même façon 

au niveau d’un desmosome ou d’un hémidesmosome. 
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La fonction d’adhésion des hémidesmosomes est donc assurée par des interactions entre les 

filaments intermédiaires de kératines (K5 et K14), la plaque dense (BPAG1 et plectine), les 

fins filaments d’ancrage (intégrines et BPAG2), la lamina densa (laminines 332 et 311), les 

fibrilles d’ancrage (collagène VII) et les fibrilles de collagène (collagènes de type I et III) du 

derme papillaire. 
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Comprendre l’étipathogénie de la dermatose à IgA linéaire revient à cerner les mécanismes 

de formation de la lésion élémentaire de cette dermatose : la bulle. 

 

1- La bulle : 

 

1.1.   Définition d’une bulle : 

 

La  bulle  est définie comme une collection liquidienne superficielle à contenu clair ou séro-

hématique de diamètre supérieur à 5 mm (fig.3, p15). 

Plus petite, il s’agit d’une vésicule (en général inférieure à 2 mm), et lorsque le contenu est 

purulent on parle de pustule [11]. 

Elle peut siéger sur la peau ou les muqueuses (buccale, génitale,…). 

Les bulles sont fragiles et le diagnostic de bulles doit être évoqué également devant des 

érosions bien  limitées, parfois crouteuses à contours arrondis, et des anomalies de la 

pigmentation bien limitées [14]. 

Sur les muqueuses, elles sont responsables de larges érosions ou ulcérations [10]. 

 

 

Figure 3 : photo d’une bulle à liquide clair 
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1.2.   Mécanisme de formation des bulles : 

 

C’est l’altération de différents systèmes d’adhésion par divers processus qui est à l’origine de 

la formation des bulles. 

La perte d’adhésion interkératinocytaire ou acantholyse entraine la formation de bulles 

intra-épidermiques (diagnostic clinique par le signe de Nikolsky ou décollement cutané à la 

pression digitale), tandis que l’atteinte de la jonction  dermo-épidermique est à l’origine de 

la formation de bulles sous-épidermiques ; c’est le cas notamment de la dermatose à IgA  

linéaire [10,11]. 

  

 

1.3.   Bulles sous-épidermiques d’origine auto-immune : 

 

Les différentes protéines constituant la jonction dermo-épidermique (JDE) peuvent être la 

cible d’auto-anticorps, c’est le cas dans les dermatoses bulleuses auto-immunes (DBAI) sous 

épidermiques : dermatose à IgA linéaire (DIgAL), pemphigoïde bulleuse (PB), pemphigoïde 

cicatricielle (PC), dermatite herpétiforme (DH), épidermolyse bulleuse acquise (EBA) [10]. 

 

2- Les auto-antigènes : les protéines de la JDE : 

 

L’identification des différentes protéines de la JDE a permis une meilleure compréhension de 

la pathogénie des DBAI sous-épidermiques. 

En effet celles-ci sont reconnues pour être des maladies liées à des altérations de la fonction 

d’adhésion des protéines, secondaires à la fixation d’auto-anticorps sur leurs cibles 

antigéniques.  

Ces antigènes cibles sont maintenant identifiés dans les principales DBAI. 
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Dans la DIgAL, l’antigène cible est une protéine de 97 ou 120 kDa, selon la technique 

d’extraction, correspondant à un fragment protéolytique de la portion extracellulaire de la 

BP180 [15-18] (fig.4, p17).  

Certains sérums reconnaissent d’autres antigènes comme la BP230 [19] et le fragment 

NC16A de la BP180 reconnus par les sérums de pemphigoïde bulleuse [17] et, tout comme 

dans l’EBA, le collagène VII [19-21]. 

La connaissance précise, actuelle et à venir, des molécules composant la JDE ainsi que leur 

distribution présente un intérêt pathogénique et diagnostique dans les DBAI sous-

épidermiques. 

 

 

 

 

Figure 4 : BP180 et autres composants de la jonction dermo-épidermique pouvant être des 

antigènes cibles dans la DIgAL  
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3- Les auto-anticorps :  

 

Les anticorps circulants sont essentiellement des IgA1 [22], mais la présence concomitante 

d’IgG ayant la même cible antigénique est parfois observée [23,24]. 

Un modèle animal basé sur un transfert passif d’anticorps IgA dirigés contre l’antigène de la 

maladie à des souris SCID a pu montrer la pathogénicité de ces anticorps [25].  

La physiopathologie de la maladie fait intervenir plusieurs voies inflammatoires, comme 

l’activation de la voie alterne du complément, une activation lymphocytaire CD4+ HLA-DR+ 

et CD30+, la synthèse par les kératinocytes de cytokines comme l’IL8 et le GM-CSF et le 

recrutement de polynucléaires neutrophiles et éosinophiles. C’est la fixation des IgA sur ces 

polynucléaires, via un récepteur Fc, et non leur fixation directe sur leur antigène, qui 

induirait in situ le relargage d’enzymes protéolytiques comme la collagénase et l’élastase, 

provoquant ainsi le décollement dermo-épidermique [26,27]. 
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1. CAS N°1 : 

 

 Identité : 

A.H. est un garçon de 12 ans, 2ème d’une fratrie de trois, originaire et habitant Boulmane, 

scolarisé avec un bas niveau socio-économique, bien vacciné selon le PNI. 

 Motif de consultation : 

Dermatose bulleuse chronique. 

 Antécédents : 

 Personnels : -Dermatose érythémato-squameuse traînante depuis l’âge de 6 mois 

traitée comme dermatite atopique. 

                     -Pas de notion de prise médicamenteuse précédant l’éruption. 

 Familiaux : -Pas d’antécédent de dermatose dans la famille. 

                   -Pas de consanguinité. 

 

 Histoire de la maladie : 

Le début de la symptomatologie remonte à l’âge de 8 ans par l’apparition de lésions 

érythémato-bulleuses, touchant les régions cervico-faciale et périnéale et les membres, 

accompagnées d’un prurit modéré sans troubles digestifs. 

Par la suite, les lésions ont diffusé au niveau du tronc et sont devenues pustuleuses. 

Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de l’état général.  

Ce tableau a motivé une consultation avec mise sous pristinamycine, hydroxyzine, 

chlorexidine et acide fucidique local, mais sans succès.  

L’enfant fut ainsi adressé en consultation au Service de Dermatologie Pédiatrique de l’HER 

pour avis et diagnostic. 
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 Examen à l’admission : 

Enfant en bon état général, apyrétique et qui présente des lésions érythémato-bulleuses, 

pustuleuses par endroits, des érosions crouteuses, ainsi que des plaques dyschromiques de 

dépigmentation bien limitées à contours arrondis. 

L’atteinte est diffuse touchant la région cervico-faciale notamment la zone périorale, le 

tronc, la région périnéale et les membres supérieurs et inférieurs. 

Les lésions pustulo-bulleuses sont groupées de façon annulaire parfois polycyclique autour 

d’un centre de peau érythémateuse reproduisant un « aspect en rosette ». 

Les bulles sont de diamètre inférieur à 1 cm, tendues. 

Il existe une atteinte de la muqueuse buccale (labiale et linguale). 

Le reste de l’examen est sans particularité. L’enfant ne présente pas de troubles digestifs. 

 

 

Figure 5 : cas n°1 : Lésions bulleuses diffuses disposées en rosettes 
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Figure 6 : cas n°1 : Lésions cutanées de différents âges au niveau du dos et des membres 

supérieurs 

 

 

Figure 7 : cas n°1 : Lésions pustulo-bulleuses en périphérie de plaques érythémateuses 

annulaires ou polycycliques au niveau de la région périnéale 



23 
 

 

Figure 8 : cas n°1 : Lésions pustulo-bulleuses disposées en rosettes au niveau des membres 

inférieurs 

 

 Bilan : 

 Biologie : -NFS : Normale  

                                      -Ionogramme sanguin : Normal 

                                       -bilan inflammatoire : VS Normal 

                                                                            CRP Normal 

                                                                            Fibrinogène Normal 

 Histologie : la biopsie d’une bulle récente a été réalisée : 

 A l’histologie standard, on retrouve une bulle sous épidermique à contenu 

mucoïde avec infiltrat de polynucléaires neutrophiles et éosinophiles. Il existe 

un infiltrat lymphohystiocytaire de certains vaisseaux du derme papillaire. 
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 L’immunofluorescence directe (IFD) en peau péribulleuse montre un dépôt 

linéaire d’IgA prédominant, associé à un dépôt d’IgG et de C3 au niveau de la 

jonction dermo-épidermique. 

Devant les résultats de l’histologie et de l’immunofluorescence directe, le diagnostic de 

dermatose à IgA linéaire est retenu. 

 Traitement : 

On a instauré un traitement en 2 temps :  

 Traitement de la surinfection : pendant 15 j 

 Local : - crème lavante antiseptique 

             -chlorhexidine 

             -Fucidine enfant 

 Systémique : macrolide oral 

 

 Traitement anti-inflammatoire : après désinfection  

 Local :   -dermocorticoïde 

              -émollient 

              - bains de bouche avec corticoïde effervescent pour l’atteinte      

                de la muqueuse buccale.   

 Systémique : corticoïde oral à dose de 2 mg/kg/j, associé à un traitement 

adjuvant à base de pansement gastrique, sels de calcium et vitamine D 

avec un régime sans sel. 

 

 Evolution : 

Stabilisation des lésions au bout de 3 mois de traitement. 

Les lésions bulleuses se sont amendées pour laisser place à des érosions post-bulleuses 

crouteuses par endroits, traitées par dermocorticoïde et émollient. 
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Par ailleurs, la persistance de bulles au niveau de certaines régions a nécessité un perçage 

avec tamponnement des zones suintantes par une solution asséchante et mise en place de 

compresses pour réduire la surinfection.    

Au bout de 6 mois de corticothérapie orale, on a commencé la dégression progressive étalée 

sur 2 ans. 

L’enfant est toujours suivi. 
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2. CAS N°2 : 

 

 Identité : 

T.A. est un garçon de 10 ans, 1er d’une fratrie de deux, originaire et habitant Salé, scolarisé 

avec un bas niveau socio-économique, bien vacciné selon le PNI.   

 Motif de consultation : 

Dermatose bulleuse chronique. 

 Antécédents : 

 Personnels : -Pas de notion de prise médicamenteuse précédant l’éruption 

 Familiaux : -Pas d’antécédent de dermatose dans la famille 

                         -Pas de consanguinité 

 

 Histoire de la maladie : 

Le début de la symptomatologie remonte à l’âge de 6 ans par l’apparition de lésions 

érythémato-bulleuses, touchant la région périnéale et les fesses ainsi que les racines des 

cuisses, accompagnées d’un prurit modéré sans troubles digestifs. 

Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de l’état général.  

Ce tableau a motivé une consultation avec mise sous émollient et dermocorticoïde sans 

nette amélioration. 

L’enfant fut ainsi adressé au service de dermatologie pédiatrique de l’HER pour avis et 

diagnostic. 

 

 Examen à l’admission : 

Enfant en bon état général, apyrétique et qui présente des lésions érythémato-bulleuses, 

plus ou moins associées à des vésicules. 

L’atteinte est localisée au niveau de la région périnéale, des fesses et des racines des cuisses. 

Les lésions sont groupées de façon annulaire parfois polycyclique autour d’un centre de 

peau érythémateuse reproduisant un « aspect en rosette ». 
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Les bulles sont de diamètre inférieur à 1 cm, claires et tendues. 

Il n’existe pas d’atteinte muqueuse. 

Le reste de l’examen est sans particularité. L’enfant ne présente pas de troubles digestifs. 

 

 

Figure 9 : cas n°2 : Lésions bulleuses disposées en rosettes au niveau de la région périnéale 

 

 

 Bilan : 

 Biologie : -NFS : Normale  

                                      -Ionogramme sanguin : Normal 

                                       -bilan inflammatoire : VS Normal 

                                                                            CRP Normal 

                                                                            Fibrinogène Normal 
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 Histologie : la biopsie d’une bulle récente a été réalisée : 

 A l’histologie standard, on retrouve une bulle sous épidermique à contenu 

mucoïde avec infiltrat dermique superficiel à polynucléaires neutrophiles +/- 

éosinophiles. 

 L’immunofluorescence directe (IFD) en peau péribulleuse montre un dépôt 

linéaire d’IgA prédominant, associé à un dépôt de C3 au niveau de la jonction 

dermo-épidermique. 

Devant les résultats de l’histologie et de l’immunofluorescence directe, le diagnostic de 

dermatose à IgA linéaire est retenu. 

 

 

 

 Traitement : 

 Local : -perçage des bulles avec tamponnement des zones suintantes par 

une solution asséchante 

                  -dermocorticoïde 

 Systémique : corticoïde oral à dose de 2 mg/kg/j, associé à un traitement 

adjuvant à base de pansement gastrique, sels de calcium et vitamine D 

avec un régime sans sel. 

 

 Evolution : 

Stabilisation des lésions au bout de 4 mois de traitement. 

Les lésions bulleuses se sont amendées pour laisser place à des érosions post-bulleuses 

crouteuses par endroits, traitées par dermocorticoïde et émollient. 

Au bout de 6 mois de corticothérapie orale, on a commencé la dégression progressive étalée 

sur 2 ans. 

L’enfant est toujours suivi. 
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3. CAS N°3 : 

 

 Identité : 

T.A. est un garçon de 11 ans, 3ème d’une fratrie de quatre, originaire et habitant Salé, 

scolarisé avec un bas niveau socio-économique, bien vacciné selon le PNI.   

 Motif de consultation : 

Dermatose bulleuse chronique. 

 Antécédents : 

 Personnels : -Enfant trisomique  

                       -Pas de notion de prise médicamenteuse précédant l’éruption 

 Familiaux : -Pas d’antécédent de dermatose dans la famille 

                     -Pas de consanguinité 

 

 Histoire de la maladie : 

Le début de la symptomatologie remonte à l’âge de 8 ans par l’apparition de lésions 

érythémato-vésiculo-bulleuses, au niveau des régions axillaires et de la région périnéale, 

sans prurit ni troubles digestifs. 

Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de l’état général. 

Ce tableau a motivé une consultation avec mise sous chlorexidine et hydroxyzine sans 

amélioration.  

L’enfant fut ainsi adressé en consultation au Service de Dermatologie Pédiatrique pour avis 

et diagnostic.  

 

 Examen à l’admission : 

Enfant en bon état général, apyrétique et qui présente des lésions érythémato-vésiculeuses. 

L’atteinte est localisée au niveau des régions axillaires et de la région périnéale. 

Les lésions sont groupées de façon annulaire parfois polycyclique autour d’un centre de 

peau érythémateuse reproduisant un « aspect en rosette ». 
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Il n’existe pas d’atteinte muqueuse. 

Le reste de l’examen est sans particularité. L’enfant ne présente pas de troubles digestifs. 

 

Figure 10 : cas n°3 : Lésions vésiculeuses disposées en rosettes au niveau des régions 

axillaires 

 

Figure 11 : cas n°3 : Lésions vésiculeuses disposées en rosettes au niveau de la région 

périnéale 
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 Bilan : 

 Biologie : -NFS : Normale  

                                      -Ionogramme sanguin : Normal 

                                       -bilan inflammatoire : VS Normal 

                                                                            CRP Normal 

                                                                            Fibrinogène Normal 

 Histologie : la biopsie d’une bulle récente a été réalisée : 

 A l’histologie standard, on retrouve une bulle sous épidermique avec infiltrat 

dermique superficiel riche en polynucléaires neutrophiles avec quelques rares 

polynucléaires éosinophiles. 

 L’immunofluorescence directe (IFD) en peau péribulleuse montre un dépôt 

linéaire d’IgA le long de la jonction dermo-épidermique. 

Devant les résultats de l’histologie et de l’immunofluorescence directe, le diagnostic de 

dermatose à IgA linéaire est retenu. 

 

 Traitement : 

 Local : -perçage des bulles avec tamponnement des zones suintantes par 

une solution asséchante 

                    -dermocorticoïde                  

 Systémique : corticoïde oral à dose de 2 mg/kg/j, associé à un traitement 

adjuvant à base de pansement gastrique, sels de calcium et vitamine D 

avec un régime sans sel. 

 

 Evolution : 

Stabilisation des lésions au bout de 4 mois de traitement. 

Les lésions bulleuses se sont amendées pour laisser place à des érosions post-bulleuses 

crouteuses par endroits, traitées par dermocorticoïde et émollient. 
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Au bout de 6 mois de corticothérapie orale, on a commencé la dégression progressive étalée 

sur 2 ans. 

L’enfant est toujours suivi. 
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Discussion 
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1. EPIDEMIOLOGIE : 

        

1.1.   Fréquence :  

La prévalence de la DIgAL de l’enfant a rarement été rapportée dans la littérature. 

En France et en Allemagne, l’incidence de la DIgAL de l’enfant et de l’adulte a été estimée à 

0,5 nouveaux cas /million d’habitants/an [28,29]. 

L’incidence de la maladie en Afrique subsaharienne et en Asie est relativement plus élevée 

[30-33]. En Tunisie elle a été estimée à 1,25 nouveaux cas/million d’habitants/an [34]. 

En Tunisie toujours, une étude rétrospective de 32 ans a noté que la DIgAL est la dermatose 

bulleuse auto-immune la plus fréquente chez les enfants tunisiens [35]. 

 

1.2.   Age :  

La DIgAL peut se voir à n’importe quel âge, mais il existe deux pics de fréquence : chez 

l’enfant avant la puberté et chez l’adulte vers 60 ans. 

Chez l’enfant, la maladie apparait entre l’âge de 6 mois et 10 ans avec un âge moyen de 4,5 

ans [1]. Cependant, elle peut s’exprimer précocement dès les premières 24-48h suivant la 

naissance [36-38], ou tardivement vers l’âge de 12 ans [39]. 

Chez nos trois cas, l’éruption est apparue vers l’âge de 7ans.  

 

1.3.   Sexe : 

La DIgAL de l’enfant touche les deux sexes, mais certaines séries de cas rapportent une 

prédominance féminine [40], alors que d’autres soulignent une prédominance masculine 

[32,33,35]. Nos trois cas sont de sexe masculin. 

 

1.4.   Origine ethnique :   

Aucun article de la littérature n’établit de relation entre la DIgAL et l’origine ethnique des 

enfants. 
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1.5.   Génétique :  

Aucun cas familial de DIgAL n’a été décrit. 

La DIgAL de l’enfant est associée à l’haplotype HLA B8, HLA Cw7, HLA DQ2, HLA DR3, 

notamment à l’état homozygote, ceci entraine une expression précoce de la maladie.  

Ce haplotype est en déséquilibre de lien avec un allèle codant pour le Tumor Necrosis Factor 

(TNF), et cette association existe chez les enfants atteints de DIgAL et semble prolonger la 

durée de la maladie et aggraver le pronostic [41]. 

 

2. Clinique :  

 

2.1. Atteinte cutanée : 

 

2.1.1. Topographie des lésions :  

La topographie de l’éruption est particulière. Elle touche plutôt la région cervico-faciale 

(région péribuccale (fig.12, p31), paupières, oreilles (fig.13, p32)), le bas abdomen et la 

région périnéale (pubis, organes génitaux externes, fesses, région lombo-sacrée, racine des 

cuisses) et les membres (surtout inférieurs) [11,42] (fig.14, p32). 

L’éruption peut se généraliser [43]. 

Les lésions sont très rarement symétriques [5]. 

La localisation palmo-plantaire est rare, quelques cas ont été décrits [44]. 
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Figure 12 : Lésions vésiculo-bulleuses disposées en rosette au niveau de la région périorale 

chez un enfant 

 

 

 

Figure 13 : Lésions bulleuses du pavillon de l’oreille chez un enfant  



37 
 

 

Figure 14 : Lésions post-bulleuses en périphérie de plaques érythémateuses annulaires et 

polycycliques chez un enfant 

 

2.1.2. Aspect des lésions : 

L’éruption apparait souvent brutalement. 

Elle peut se présenter de différentes façons, mais en général l’aspect est plus monomorphe 

que chez l’adulte. 

L’aspect le plus typique est fait de bulles, plus ou moins associées à des vésicules, groupées 

de façon annulaire ou polycyclique autour d’un centre de peau saine ou légèrement 

érythémateuses, reproduisant l’image caractéristique « en rosette » [42,45,46] (fig.15, p33).  

Nos trois cas présentaient cette disposition particulière des lésions.  

En effet, la progression est centrifuge avec l’apparition de nouvelles bulles en périphérie à 

partir de la lésion primaire [43]. 

Dans d’autres cas, il s’agit de grosses bulles ou de vésicules disposées sur une peau normale 

ou sur des plaques érythémateuses [46]. 
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Les bulles sont tendues, fermes, le plus souvent de taille inférieure à 1 cm, parfois de grande 

taille, à contenu clair au début ou hémorragique. Elles peuvent se rompre, s’impétiginiser et 

laisser place à la formation de croutes [11,42,45]. 

Des lésions à type d’hyperpigmentation ou de dépigmentation cutanées sont visibles lors de 

la guérison, surtout chez les enfants à peau noire. En général, avec le temps (non chiffré), 

elles ne laissent aucune cicatrice séquellaire [30,31]. 

   

 

Figure 15 : Lésions vésiculo-bulleuses disposées en rosettes chez un enfant 

 

 

2.1.3. Prurit :  

Le prurit est inconstant, d’intensité souvent modérée. Il est rare de constater des lésions de 

grattage [5,47]. 
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2.2. Atteinte des muqueuses :  

 

Dans la DIgAL, l’atteinte des muqueuses est rare chez les enfants africains et asiatiques [30-

35], elle est relativement plus fréquente chez les enfants européens [5,43]. 

L’atteinte des muqueuses n’est pas révélatrice de la maladie chez l’enfant.  

Un seul de nos trois cas présentait une atteinte muqueuse, elle était buccale.  

 

2.2.1. Atteinte buccale :  

L’atteinte buccale est la plus fréquente des atteintes muqueuses. Elle n’est jamais isolée ; 

elle s’associe à une éruption du visage. 

L’ensemble des muqueuses de la bouche (linguale, labiale, palatine, gingivale) peut être 

atteint. 

Les lésions se présentent sous forme de bulles linguales ou labiales évoluant souvent en 

ulcères ou en érosions, exceptionnellement en plaques atrophiques [48,49]. 

 

2.2.2. Atteinte oculaire :  

L’atteinte oculaire est fréquente. Elle apparait d’autant plus fréquemment que la maladie est 

ancienne et persiste à l’âge adulte [49,50]. 

Elle est souvent accompagnée de lésions sur les paupières, surtout inférieures. 

Cette atteinte peut se présenter sous la forme d’œil rouge douloureux uni ou bilatéral, 

hyperhémie conjonctivale uni ou bilatérale, xérophtalmie et écoulement oculaire clair ou 

purulent [1]. 

Il a été constaté des synéchies irido-cornéennes ou irido-cristalliniennes (adhérences de l’iris 

vers l’avant avec la face postérieure de la cornée ou vers l’arrière avec la capsule du 

cristallin), des entropions (enroulement vers le globe oculaire d’une paupière, dont les cils 

viennent irriter la cornée), des symblépharons (adhérences entre la conjonctive palpébrale 

et la conjonctive bulbaire), des trichiasis (orientation des cils en arrière vers le globe oculaire 
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entrainant une irritation permanente de la conjonctive bulbaire et de la cornée, cause de 

kératite et d’entropions) [49,51]. 

Les lésions oculaires évoluent plus longtemps que les manifestations cutanées et répondent 

moins bien au traitement par Dapsone, avec nécessité de recours à la chirurgie dans certains 

cas. 

 

2.2.3. Atteinte génitale :  

L’atteinte génitale est moins fréquente que l’atteinte oculaire. 

Chez le garçon, il s’agit surtout de lésions des organes génitaux externes plutôt que 

d’atteinte des muqueuses (fig.16, p35). 

Par contre chez la fille, on constate assez fréquemment une atteinte vulvaire avec des bulles 

ou des vésicules laissant rapidement place à des excoriations voir à des ulcérations 

douloureuses [52]. 

 

 

Figure 16 : Lésions vésiculo-bulleuses des organes génitaux externes chez un enfant 
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2.2.4. Atteinte nasale :  

L’atteinte nasale est exceptionnelle. 

Il s’agirait de bulles et d’érosions de la muqueuse nasale. 

On n’a retrouvé qu’un seul cas décrit dans la littérature, sans précision sur le site de 

l’atteinte (nez ou fosses nasales ?) [53]. 

 

2.2.5. Atteinte laryngée : 

L’atteinte laryngée n’a été décrite que dans deux cas néonataux où elle a été responsable de 

détresse respiratoire [36,38]. 

 

2.3. Atteinte des phanères : 

Aucun cas na été décrit dans la littérature. 

3. Paraclinique : 

 

3.1. Biologie : 

Dans la plupart des cas la biologie est normale et n’est pas contributive au diagnostic de la 

DIgAL.   

 

3.2. Histologie : 

Le prélèvement histologique en peau lésionnelle montre : [46] (fig.17, p41) 

 Une bulle sous-épidermique contenant des polynucléaires neutrophiles et/ou 

éosinophiles ; 

 Un infiltrat polymorphe du derme papillaire et périvasculaire fait de polynucléaires 

neutrophiles, polynucléaires éosinophiles et de cellules mononuclées ; 

 Des microabcès papillaires dermiques riches en polynucléaires neutrophiles. 
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Figure 17 : Examen histologique d’une bulle mettant en évidence un clivage sous-

épidermique avec un infiltrat à prédominance neutrophilique du derme papillaire 

(coloration à l’hématoxyline-éosine, agrandissement x20) 

 

 

Ces résultats sont relativement aspécifiques et s’apparentent à ceux obtenus dans la 

dermatite herpétiforme (DH) ou dans la pemphigoïde bulleuse (PB)  [47] : 

 Dans la majorité des cas, et quand les prélèvements sont effectués sur des lésions 

précoces, les résultats sont décrits comme DH-like avec effacement des papilles 

dermiques au niveau du plancher de la bulle et un infiltrat contenant une grande 

proportion de polynucléaires neutrophiles. 

 Dans quelques cas, et quand les prélèvements sont effectués plus tardivement, ils 

sont décrits comme PB-like, avec un infiltrat contenant de nombreux éosinophiles. 

Ce polymorphisme lésionnel rend l’examen histologique standard insuffisamment contributif 

au diagnostic de DIgAL. 

 

 

 

 

 



43 
 

 

3.3. Immunopathologie : 

 

3.3.1. Rappel immunopathologique : 

Les immunoglobulines (Ig) sont des glycoprotéines, présentes dans le plasma, les liquides 

extra-vasculaires et les sécrétions. Elles sont douées d’activité anticorps, en particulier de 

pouvoir de liaison spécifique avec le déterminant antigénique qui a provoqué leur formation 

[54,55]. 

Elles sont produites par les lymphocytes B et leur descendance (notamment les 

plasmocytes). 

Il faut distinguer, selon leur nature fixe ou circulante, deux variétés d’immunoglobulines : 

- Les immunoglobulines de membrane, récepteurs membranaires des lymphocytes B ; 

- Les immunoglobulines sécrétées qui correspondent aux anticorps proprement dits. 

Chaque immunoglobuline présente une dualité fonctionnelle : une région de la molécule 

intervient dans la liaison de l’antigène, tandis qu’une autre est impliquée dans des fonctions 

effectrices. Celles-ci comprennent la fixation sur les tissus de l’hôte (notamment à des 

cellules du système immunitaire comme les cellules phagocytaires), ainsi que la liaison avec 

le composant C1q de la voie classique d’activation du complément. 

On les regroupe en 5 classes principales qui sont, par ordre de concentration décroissante 

dans le sérum humain normal : IgG (75 %), IgA (15 à 20 %), IgM (10 %), IgD(1 %) et IgE 

(traces).Elles diffèrent par leur poids moléculaire, leur charge et leur composition en acides 

aminés et en sucre [55]. 

Toutes les immunoglobulines sont faites de 4 chaînes polypeptidiques groupées en 2 paires 

de taille inégale : 2 chaînes lourdes et 2 chaînes légères, reliées par un pont disulfure. 

Pour les Immunoglobulines A (IgA), les chaînes lourdes sont de type alpha (α).  

Les IgA ne constituent que 15 à 20 % des immunoglobulines sériques mais elles prédominent 

largement dans les sécrétions où elles jouent un rôle primordial dans les défenses de 

l’organisme contre les agressions externes [54,55]. 
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 Les IgA sériques :  

Leur concentration sérique est de 2 à 4 g/l chez l’adulte et de 0,3 à 3 g/l chez l’enfant [56]. 

Plus de 80 % des IgA humaines sont sous forme de monomères [55]. 

En raison de la variation des chaînes lourdes alpha (α) on isole 2 sous-classes d’IgA sériques : 

- Les IgA1 (93 %) 

- Les IgA2 (7 %) 

Elles se distinguent en plus entre elles par le mode d’union des chaînes polypeptidiques qui 

les constituent (absence de ponts disulfures pour les IgA2 entre les chaines légères et les 

chaines lourdes) [56]. 

Leur demi-vie est de 6 jours. 

Elles sont incapables de traverser la barrière placentaire ou d’activer la voie classique du 

complément ; en revanche elles peuvent l’activer par la voie alterne. 

 

 Les IgA sécrétoires : 

Les IgA s’individualisent par leur présence, non seulement dans le sérum, mais également 

dans sécrétions exocrines : ce sont les IgA sécrétoires (IgAs) constituées de 60 % d’IgA2. 

Celles-ci constituent l’essentiel des immunoglobulines présentes dans la salive, le colostrum, 

le lait et les sécrétions trachéo-bronchiques et uro-génitales. 

Elles sont formées de deux monomères d’IgA réunis entre eux à la fois par une pièce ou 

chaine J et par une glycoprotéine dite composant sécrétoire. Les monomères d’IgA et la 

chaine J sont fabriqués par des cellules immuno-compétentes de la sous-muqueuse [56]. 
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3.3.2. Principes et résultats des techniques : 

 

 Immunofluorescence directe (IFD) : 

Elle cherche à mettre en évidence des dépôts d’immunoglobulines et/ou de complément in-

vivo dans la peau et les muqueuses des patients. 

Les prélèvements sont effectués sous anesthésie locale en zone périlésionnelle et ils sont 

congelés extemporanément dans l’azote liquide. Les coupes en congélation sont mises en 

contact avec un immun sérum dirigé contre une immunoglobuline humaine (ou contre le 

complément) et conjugué à la fluoresceïne (dilution 1/80). 

On utilise des sérums polyspécifiques (anti Ig total) et monospécifiques (anti IgG, IgA, IgM) et 

anti-complément. 

La détection d’une fluorescence en lumière ultraviolette indique la présence de 

l’immunoglobuline et/ou du complément dans la peau étudiée. 

En pratique, pour que les meilleurs conditions soient réunies, il faut biopsier une bulle 

récente (moins de 12heures), prendre la bulle pour l’examen optique standard et réserver la 

zone péribulleuse à l’examen en immunofluorescence. 

 

 Résultats :  

L’IFD met en évidence, en peau péribulleuse, des dépôts linéaires et fins d’IgA le long de la 

jonction dermo-épidermique (fig.18, p45).  

Il s’agit de la sous-classe IgA1 dans (90 %) [45]. Ces dépôts sont isolés dans 50 % des cas 

[45,58]. 
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ONODERA a rapporté un cas ou le dépôt linéaire est constitué d’IgA1 et d’IgA2 en quantité 

égale [58]. 

Dans les autres cas, ils sont associés par ordre de fréquence décroissante à des dépôts 

linéaires de C3, d’IgG, plus rarement d’IgM, mais les dépôts d’IgA restent nettement 

prédominants par leur intensité en immunofluorescence.  

Les dépôts peuvent également être observés au niveau des muqueuses buccales ou 

conjonctivales [59]. 

Ils peuvent persister longtemps même après une évolution favorable de la maladie 

[45,47,60]. 

 

Figure 18 : Immunofluorescence directe en peau péribulleuse mettant en évidence des 

dépôts linéaires d’IgA le long de la jonction dermo-épidermique 
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 Immunomicroscopie électronique (IME) : 

Le principe de l’IME est similaire à celui de l’immunofluorescence. 

La différence essentielle entre les deux techniques réside dans le choix du marqueur qui doit 

être opaque aux électrons pour être visible en IME à transmission (métaux, férritine, ou 

produits de réactions enzymatiques (peroxydase) car la fluoresceïne est invisible). 

Elle est plus longue et plus coûteuse que les techniques précédentes, Elle est irremplaçable 

pour certaines recherches mais peu applicable en routine. 

L’IME peut se faire en technique directe sur la peau du patient (biopsie) mais aussi en 

technique indirecte en testant le sérum du patient sur une peau normale. 

L’IME permet de localiser de façon précise les antigènes au sein de la jonction dermo-

épidermique. 

 

 Résultats : 

La situation des dépôts de complexes immuns en IME directe est extrêmement variable. 

L’aspect le plus caractéristique correspond à une double localisation des dépôts, en miroir, 

de part et d’autre de la membrane basale ; les dépôts sont situés dans la partie supérieure 

de la LL en regard des hémidesmosomes et séparés de la LD par un espace clair, et 

également dans le derme superficiel sous forme de petits amas linéaires associés aux fibrilles 

d’ancrage et séparés de la LD [61]. 

Un autre aspect, moins caractéristique, est constitué de dépôts situés sous la LD, dans la 

zone des fibrilles d’ancrage. Leur caractère linéaire fin permet le plus souvent de les 

différencier des dépôts plus épais de l’épidermolyse bulleuse acquise [62]. 
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Parfois, les dépôts d’IgA sont retrouvés seulement dans la partie supérieure de la LL en 

regard des hémidesmosomes, réalisant un aspect semblable aux dépôts observés dans la 

pemphigoïde bulleuse [58]. 

En IME indirecte, les auto-anticorps des patients peuvent également reconnaître différentes 

régions de la membrane basale : LL ou SLD.   

 

 Immunofluorescence indirecte (IFI) : 

Cette technique permet de détecter et titrer des anticorps circulants dans le sérum des 

patients (anticorps dits anti-membrane basale). 

Elle utilise une superposition de 3 couches moléculaires : 

 Au plus profond, un substrat antigénique ; 

 Au milieu, l’immunoglobuline spécifique de cet antigène (le sérum du patient étudié)  

 Au dessus, l’anti-gammaglobuline fluorescente qui révèle la présence de 

l’immunoglobuline spécifique. 

Le sérum est testé sur différents substrats : épithélium malpighien animal (œsophage de 

rat ou de singe par exemple) ou peau humaine. Le substrat doit être approprié, c'est-à-

dire qu’il doit bien contenir les antigènes que l’on veut tester. C’est dans ces conditions 

là seulement, que l’on peut être certains d’obtenir les meilleurs résultats liés à cette 

technique []. 

Ceci se fait sur des dilutions successives de sérum donnant ainsi un titre d’anticorps (de 

1/10ème à 1/10.000ème). 

Des artifices techniques sont utilisés pour cliver la peau dans la lamina lucida (par le NaCl 

molaire, par biopsie ou par bulle de succion) et pour voir si les dépôts 

d’immunoglobulines (in vitro dans l’IFI et in vivo en IFD) sont accrochés sur le versant 

dermique ou épidermique du clivage. 
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Cette technique est simple. Elle permet une sensibilité plus élevée que l’IFI  classique et 

permet d’éviter l’utilisation de l’IME. 

 

 Résultats : [42,63]  

Des anticorps anti-membrane basale type IgA sont détectés dans 45 % des cas (à des titres 

variant entre 1/4ème et 1/64ème), plus rarement de type IgG. 

Les anticorps IgA sont généralement des IgA1 mais il a été décrit des quelques cas d’IgA2 

[58,22]. 

Comme substrat, on peut utiliser la peau, la muqueuse buccale, la conjonctive ou encore le 

liquide de bulle (plus pratique). 

L’utilisation de la peau clivée par NaCl Molaire (split biopsie) comme substrat augmente la 

sensibilité de l’IFI [30,59]. 

Le site de fixation des anticorps varie en fonction de la méthode de séparation utilisée : 

- Clivage par NaCl 1M : la fixation se fait sur le toit de la bulle (versant épidermique) ; 

- Clivage par bulle de succion : la fixation se fait sur le plancher (versant dermique) et le 

toit de la bulle. 

Le site exact de fixation des anticorps est un sujet controversé. 

 

 Immunotransfert ou immunoblotting ou western blot  : 

Cette méthode permet par l’examen du sérum d’un patient, de déterminer le poids 

moléculaire des protéines reconnues par les auto-anticorps de ce même patient. 

Il s’agit d’une méthode très sensible, permettant de caractériser l’antigène contre lequel la 

réaction immune est dirigée en fonction de son poids moléculaire. 

De façon succincte, les différentes étapes sont : 

 Une séparation des protéines par électrophorèse sur gel de polyacrylamide – SDS 

(sodium-dodecyl-sulfate) uni ou bidimentionnelle, en fonction de leur charge 

électrique globale, de leur taille et de leur forme 

 Un transfert sur membrane de nitrocellulose par capillarité ou par électrophorèse 
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 Une détection des protéines transférées par action d’un antisérum spécifique de 

la protéine étudiée (technique immuno-péroxydasique ou auto-radiographique). 

 

 Résultat : 

Les anticorps type IgA sont dirigés surtout contre une protéine de 97 kDa (LAD-97) ou 120 

kDa (LAD-1), selon la technique d’extraction, correspondant à un fragment protéolytique de 

la portion extracellulaire de la BP180 [15-18].  

Certains sérums reconnaissent d’autres antigènes comme la BP230 [19] et le fragment 

NC16A de la BP180 reconnus par les sérums de pemphigoïde bulleuse [17] et, tout comme 

dans l’EBA, le collagène VII [19-21]. 

D’autres antigènes ont été reconnus par les IgA circulants comme les protéines de 145 kDa 

[64], 200 kDa [65], 255kDa [66] et 285 kDa [67] entre autres. 

Les IgG, quand elles sont présentes, sont dirigées contre BP180 et BP 230 et contre le 

collagène VII. 

 

 

3.3.3. Conclusion : 

L’IFD et L’IFI semblent différentes dans le diagnostic de la DIgAL, mais il existe, par exemple, 

dans certains cas de pemphigoïde bulleuse ou de pemphigoïde cicatricielle, des dépôts 

linéaires d’IgA en IFD (en général moins intense que ceux d’IgG et de C3). 

L’étude des antigènes cibles par IME et IMT permet de préciser le diagnostic. 

Ainsi la DIgAL apparait comme un groupe hétérogène de DBAI sous-épidermiques dont le 

caractère commun est le dépôt exclusif (ou prédominant) linéaire d’IgA à la JDE en IFD [68]. 

Ces résultats suggèrent l’existence de « formes IgA » de dermatoses bulleuses comme la 

pemphigoïde bulleuse, la pemphigoïde cicatricielle et l’épidermolyse bulleuse acquise [69]. 
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4. Diagnostic différentiel : 

Les diagnostics différentiels de la DIgAL de l’enfant sont de quatre types :  

 Dermatoses bulleuses infectieuses ; 

 Dermatoses bulleuses médicamenteuses ; 

 Autres dermatoses bulleuses auto-immunes ; 

 Dermatoses bulleuses héréditaires. 

 

 

4.1. Dermatoses bulleuses infectieuses :  

 

 Impétigo bulleux : [11,14] 

C’est un des principaux diagnostics différentiels. 

Il s’agit d’une infection bactérienne de la peau, particulièrement fréquente chez l’enfant. 

L’impétigo s’observe électivement chez l’enfant d’âge scolaire et résulte de contamination 

au contact d’enfants infectés ou d’auto-inoculation à partir de lésions de grattage. 

La lésion élémentaire est une bulle à liquide clair ou légèrement trouble, entourée d’un 

liseré érythémateux. Cette bulle est superficielle, intra-épidermique sous cornée, fragile et 

fugace. Elle va s’étendre rapidement en périphérie, se rompant et se couvrant d’une croûte 

méllicérique plus ou moins suintante, adhérente, à bord érythémateux. 

La diffusion de l’infection se fait de proche en proche.  

L’atteinte est souvent localisée à une région (visage et bouche), mais elle peut diffuser. 

Cependant, la paume de la main et la plante du pied sont rarement atteints. 

L’impétigo est le fait du streptocoque β-hémolytique du groupe A ou du staphylocoque doré 

(les deux étant parfois associés). 

Le traitement comporte une antibiothérapie générale, active à la fois sur les streptocoques 

et sur les staphylocoques, associée à une antisepsie locale. 

Les lésions guérissent rapidement sous traitement et ne laissent aucune cicatrice. 
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 Dermatoses virales : [70] 

 

 L’herpès est du à l’herpès simplex virus (HSV), virus à ADN. 

L’éruption, précédée d’une sensation de cuisson, est faite de vésicules de 2 à 3 mm de 

diamètre, claires puis troubles, groupées « en bouquet » et reposant sur une base 

œdémateuse. Les vésicules forment secondairement des érosions puis des croûtes arrondies 

dont la disposition groupée est caractéristique. 

Le traitement repose sur l’aciclovir (per os ou local), mais en général la guérison est 

spontanée en 8 jours dans les atteintes isolées. 

 

 La varicelle est due au virus varicelle-zona (VZV). Ainsi, le même virus provoque la 

varicelle lors de la primo-infection et le zona quand il est réactivé. 

Il s’agit d’une affection bénigne, contagieuse de l’enfant, survenant après une incubation de 

14 jours. Le contage est toujours direct par voie respiratoire. 

L’éruption est plus ou moins profuse, faite de quelques dizaines à plusieurs centaines 

d’éléments survenant en trois ou quatre poussées de petites vésicules isolées. Les poussées 

sont successives et on remarque alors simultanément des éléments d’âge différent. Chaque 

vésicule repose sur une macule rosée, s’ombilique au centre avant de se dessécher pour 

former une  croûte. 

Les cicatrices sont rares mais peuvent survenir en présence de grattage. 

Le traitement est symptomatique. 

 

 Erysipèle bulleux : [11]  

L’érysipèle bulleux est une cellulite streptococcique. 

Il peut exister une évolution bulleuse de cette cellulite chez l’enfant. Il s’agit alors de petites 

bulles, parfois confluentes, au sein d’un placard inflammatoire. 

Le traitement est celui de l’érysipèle par une antibiothérapie anti-streptococcique. 
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 Epidermolyse staphylococcique : [10]  

Elle est secondaire à la sécrétion d’une toxine par certains staphylocoques dorés. 

L’état général de l’enfant est conservé. 

Les lésions débutent parfois autour de lésions d’impétigo. 

Il existe un exanthème scarlatiniforme. 

Le signe de Nikolsky est positif avec un décollement superficiel. 

L’évolution est rapidement favorable sous antibiothérapie anti-staphylococcique et les 

lésions guérissent sans laisser de cicatrices. 

 

 

 Erythème polymorphe : [10]  

L’érythème polymorphe est un syndrome cutanéo-muqueux répondant à de multiples 

étiologies dont la principale correspond aux récurrences herpétiques. 

L’altération de l’état général est variable, habituellement modérée. 

L’érythème polymorphe se présente sous la forme d’une éruption de macules en cocarde 

rouge foncée et veloutée. Chaque partie de la lésion peut prendre des aspects différents 

(papule, vésicule, bulle). 

L’éruption s’étend systématiquement sur les membres où elle prédomine sur les faces 

d’extension. 

L’évolution est habituellement favorable en quelques jours. Dans 5 % des cas, il existe des 

formes récidivantes. Elles sont en général d’origine herpétique. 

Le traitement repose sur le traitement de l’étiologie lorsqu’elle est retrouvée (50 % des cas) 

associé à des soins antiseptiques locaux pluriquotidiens. 
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4.2. Dermatoses bulleuses médicamenteuses : 

 

 Syndrome de Lyell (nécrolyse épidermique toxique) : [10,11] 

Il s’agit d’un syndrome cutanéo-muqueux grave, secondaire à une nécrose aigue de 

l’épiderme. 

Son origine la plus fréquente est une intoxication médicamenteuse en particulier par les 

sulfamides. 

Il existe une altération importante de l’état général avec fièvre. 

Les lésions muqueuses (conjonctivite, kératite, atteinte trachéo-bronchique, œsophagienne 

et génitale) précèdent habituellement les lésions cutanées. 

L’atteinte cutanée est constituée initialement par des lésions érythémateuses diffuses ou en 

macules confluentes évoluant en 1 à 3 jours vers un décollement cutané. La peau prend ---

alors un aspect de « linge mouillé » avec signe de Nikolsky positif (décollement de 

l’ensemble de l’épiderme). Des bulles palmo-plantaires sont fréquemment associées. 

Le traitement est symptomatique. Les médicaments incriminés doivent être interrompus.  

L’évolution est favorable dans 60 % des cas (mesures de réhydratation, de nutrition, et 

d’antisepsie adaptées). 

La cicatrisation survient en 10 à 30 jours en laissant parfois des séquelles pigmentées et des 

synéchies muqueuses.   

 

4.3. Autres dermatoses bulleuse auto-immunes :  

 

Glossaire des abréviations : (les abréviations définies précédemment ne le seront pas ci-

dessous) 

- BSE : bulle sous-épidermique                            -     Ac : anticorps                   

- PNN : polynucléaires neutrophiles                    -      Ag : antigènes 

- PNE : polynucléaires éosinophiles                     -      CI : contre-indication 

- antiMB : antimembrane basale 
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Tableau 1 : Eléments diagnostiques des différentes dermatoses bulleuses auto-immunes sous-épidermiques de l’enfant 

 DIgAL DH PB PC EBA 

Age de début 
chez l’enfant 

Entre 6 mois et 10 ans 

Souvent avant 6 ans 

Entre 10 mois et 10 
ans 

Souvent après 8 ans 

En général avant 8 ans  

Souvent à la 1ère année 

Aux alentours de 10 
ans 

Variable 

Lésion 
élémentaire 

Bulle tendue sur peau 
saine ou urticarienne 

Vésicules ou 
excoriations peu 
spécifiques 

Bulle tendue sur peau 
saine ou urticarienne 

Synéchies oculaires 

Érosions buccales ou 
génitales 

Bulle sur peau 
érythémateuse 

Topographie des 
lésions 

Visage 

Région péribuccale 

Bas abdomen 

Région périnéale 

Extrémités 

(Pas de symétrie) 

Zones d’appui 

Siège 

Epaules 

Nuque visage 

Face d’extension des 
membres 

(Symétrie des lésions) 

Inconstant. Modéré Visage 

Cou thorax 

Cuir chevelu 

 

Lésions diffuses 
non limitées aux 
zones de 
frottement 

Prurit Inconstant. Modéré Souvent présent et 
isolé au début. 
Intense 

Très rare. Buccale 
parfois génitale 

Inconstant. Modéré Fréquent. Intense  

Atteinte des 
muqueuses 

Rare. Buccale, oculaire, 
génitale et laryngée 

 

Rare. Surtout buccale  90 % des cas.  

Toutes les muqueuses  

Oculaire ++ 

Fréquente et 
sévère. Surtout 
buccale, laryngée 
et oculaire. 
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 DIgAL DH PB PC EBA 

Histologie BSE avec infiltrat de PNN 

et PNE 

BSE avec infiltrat de 

PNN et PNE 

Microabcès de PNN et 

PNE 

BSE avec infiltrat de PNN, 

PNE et lymphocytes 

Microabcès à PNE dans 20 

des cas 

BSE avec infiltrat 

inflammatoire 

polymorphe non 

spécifique 

 

BSE avec infiltrat de 

PNN et PNE, PNE et 

lymphocytes 

IFD Dépôts linéaires d’IgA 

+/- C3, IgG, IgM à la JDE 

Dépôts granuleux 

d’IgA et de C3 à la JDE 

Dépôts linéaires d’IgG et 

de C3 +/- IgA, IgM à la JDE 

Dépôts linéaires d’IgG 

et de C3 à la JDE 

Dépôts linéaires épais 

d’IgG et de C3 à la JDE 

IME LL et/ou SLD 

SLD/FA 

LL/PBK 

Sous la MB, au niveau 

des fibrilles d’ancrage, 

le long des 

microfibrilles 

Partie supérieure de LL 

avec renforcement en 

regard des HD 

Partie inférieure de la 

LL et sur la LD 

SLD, au niveau des 

fibrilles d’ancrage 

IFI Ac antiMB type IgA 

(75%). En majorité IgA1 

Pas d’Ac antiMB 

Ac anti-réticuline 

Ac anti-gliadine 

Ac anti-endomysium 

Ac antiMB type IgG (80%). 

En majorité IgG4 

 

Ac antiMB type IgG 

(20%) 

Ac antiMB type IgG 

(30%) 
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 DIgAL DH PB PC EBA 

IMT -Ag de 120 kDa 

(domaine extra-

cellulaire de la BPAg2) 

-AgBP230 ou BPAg1 

-Collagène VII 

-Ag de 285 kDa 

-Ag de 255 kDa 

Négatif -BPAg1 ou AgBP230 (70) 

- BPAg2 ou AgBP180 

(30) 

-BPAg2 ou AgBP180 

(50) 

-Ag de 120 kDa 

-Laminine 5  

-Intégrine α6β4 

-Epiligrine  

-Ag de 145 kDa 

-Ag de 290 kDa 

-Collagène VII 

-Chaine α3 de la 

laminine 5 

HLA B8-Cw7-DQ2-DR3 B8-DRW3 Négatif Négatif DQw1 

DR2 

Maladies 

associées 

-RCH 

-Déficit en lipase 

pancréatique 

-Hépatite chronique 

auto-immune active 

-Glomérulonéphrite 

auto-immune 

-Entéropathie au 

gluten 

-Glomérulonéphrite 

-Néoplasies surtout 

Lymphomes 

-Glomérulonéphrite post-

streptococcique 

-Maladie de Crohn 

Non rapporté chez 

l’enfant 

Non rapporté chez 

l’enfant 
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 DIgAL DH PB PC EBA 

Traitement -Dapsone 

-Dapsone + corticoïdes 

(si forme sévère ou 

résistante) 

-Sulfasalazine +/- 

corticoïdes (si dapsone 

CI) 

-Dapsone 

-Sulfasalazine (si 

dapsone CI) 

-Régime sans gluten 

-corticothérapie générale 

-Dapsone + corticoïdes 

-Sulfasalazine + corticoïdes 

-Corticothérapie 

locale au niveau des 

muqueuses 

-Dapsone 

-Cyclophosphamide si 

atteinte oculaire 

-Dapsone   

-Dapsone + 

corticoïdes 

-Sulfasalazine (si 

dapsone CI) 

Evolution -Forme induite : 

résolution rapide à 

l’arrêt de l’agent causal 

-Forme idiopathique : 

Chronique. Souvent 

rémission en moins de 2 

ans, sous traitement.  

Chronique Chronique. Souvent 

rémission en moins d’un 

an 

Chronique 

Durée variable 

Pronostic plus 

favorable que chez 

l’adulte. 

L’association dapsone 

+ prédnisone permet 

souvent une 

rémission en 

quelques semaines ou 

mois. 
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4.4. Dermatoses bulleuses héréditaires : 

 

 Epidermolyses bulleuses héréditaires (EBH) : 

C’est un groupe de génodermatoses rares, liées à la mutation de plusieurs types possibles de 

gènes dont les produits sont indispensables au maintien de la cohésion inter-kératinocytaire 

et dermo-épidermique. Cette mutation se traduit cliniquement par une fragilité de la peau 

entrainant la formation de bulles et d’érosions cutanées, et parfois muqueuses, par clivage. 

Selon le niveau de clivage dans la peau, on distingue trois groupes d’EBH : 

 les épidermolyses bulleuses simples (EBS) ou épidermolytiques sont caractérisées 

par un clivage intraépidermique ; 

 les épidermolyses bulleuses jonctionnelles (EBJ) ont un clivage situé à la jonction 

dermo-épidermique au sein de la membrane basale ; 

  les épidermolyses bulleuses dystrophiques (EBD) ou dermolytiques ont un clivage 

situé sous la membrane basale. 

 Au sein de chacun de ces trois groupes, il existe plusieurs formes cliniques d’EBH distinguées 

par leur mode de transmission héréditaire et leur gravité très variable, allant d’une gêne 

mineure à une totale incompatibilité avec la vie en passant par des affections responsables 

de handicaps très graves par les complications infectieuses, nutritionnelles, cicatricielles et 

fonctionnelles voire viscérales qu’elles entraînent.       

                        

 Porphyrie érythropoïétique congénitale (PEC) : [71]  

La PEC ou maladie de Günther est une forme de porphyrie érythropoïétique, à transmission 

autosomique récessive, due à un déficit en uroporphyrinogène-synthase (URO-S, quatrième 

enzyme de la chaîne de biosynthèse de l'hème) qui entraîne une accumulation massive, dans 

la moelle osseuse, de porphyrines de type isomérique I (uro et coproporphyrines). Ce déficit 

enzymatique est dû à des mutations du gène URO-S, codant pour l'URO-S. 
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Cette forme de porphyrie, la plus fréquente des porphyries néonatales, se manifeste par une 

photosensibilité cutanée extrêmement sévère et mutilante. Les principaux signes incluent 

des lésions cutanées bulleuses puis rapidement érosives au niveau des surfaces photo-

exposées (mains, visage, pied). Les urines sont souvent très rouges/brunes et colorent les 

couches des nourrissons atteints. 

Dans les formes sévères, les nouveau-nés présentent une hémolyse plus ou moins 

importante, pouvant occasionner une anémie hémolytique sévère, une hyperbilirubinémie 

et une splénomégalie.  

L’hyperbilirubinémie fait courir au nouveau-né le risque d’être mis sous photothérapie et de 

contracter des brûlures sévères (fig.19, p53), pouvant être mortelles ou alors laissant des 

cicatrices étendues et des contractures. 

 Une atteinte osseuse est constante avec raréfaction de la trame et risque de fractures 

multiples. 

Le diagnostic est facilement posé à partir de la mise en évidence d'accumulation massive de 

porphyrines de type isomérique I dans les urines et le sang. La mise en évidence d'un déficit 

en URO-S dans les globules rouges et l'identification de mutations causales du gène UROS 

permettent de confirmer le diagnostic. 

L'anémie hémolytique, la séquestration splénique et la thrombocytopénie font toute la 

gravité de la maladie nécessitant souvent des transfusions répétées avec comme 

conséquence une surcharge en fer dont la prise en charge est souvent difficile.  

Le traitement fait appel à une photoprotection intense avec éviction des micro-

traumatismes cutanés et une splénectomie ou, au mieux, à une greffe de moelle ou de 

cellules souches.   
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Figure 19 : Brûlures sévères chez un nourrisson ayant été mis sous photothérapie pour 

hyperbilirubinémie en rapport avec une Porphyrie Erythropoïétique Congénitale 

 

 Porphyrie cutanée tardive (PCT) : [71]  

La PCT est une forme de porphyrie hépatique chronique, très rare chez l’enfant et 

caractérisée par une photodermatose bulleuse. Elle peut être sporadique (PCT type I) ou 

familiale (PCT type II).  

Il existe souvent un facteur de risque ou déclenchant : une hémochromatose homozygote, 

une primo-infection à CMV, la prise de médicaments hépatotoxiques, des transfusions 

sanguines. 

 Le tableau inclue d'abord une fragilité cutanée extrême avec des lésions vésiculo-bulleuses 

limitées aux zones photo-exposées (mains, visage) et des urines rouges foncées. La 

cicatrisation cutanée est lente et souvent suivie d'hyper et d'hypopigmentations. Avec l'âge, 

les signes peuvent s'accompagner d'une hypertrichose (surtout faciale) et de troubles 

sclérodermiques. Des lésions hépatiques peuvent se développer (une sidérose, une stéatose, 

une nécrose et des troubles inflammatoires chroniques). 

La PCT familiale, forme à transmission autosomique dominante, est due à un déficit en 

uroporphyrinogène décarboxylase (URO-D, cinquième enzyme de la chaîne de biosynthèse 
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de l'hème). Ce déficit est du à des mutations hétérozygotes du gène URO-D, codant pour 

l'URO-D et entraînant une accumulation de porphyrines (uro et 7-carboxyle porphyrines) 

dans le foie.  

Le diagnostic est posé à partir de la mise en évidence de concentrations élevées en 

isocoproporphyrines dans les selles. La mise en évidence d'un déficit en URO-D dans les 

globules rouges permet de confirmer le diagnostic de PCT de type familiale. 

Le traitement fait appel à une photoprotection intense avec éviction des traumatismes 

cutanés, une élimination d’un éventuel facteur déclenchant et à la chloroquine.  

 

 

5. Facteurs déclenchant et maladies associées : 

 

5.1. Facteurs déclenchant : forme idiopathique et forme induite : 

   

  -La plupart des cas de DIgAL de l’enfant sont de cause inconnue. On parle dans ces cas de 

forme idiopathique qui correspond à la présentation clinique typique de la DIgAL. 

   

  -L’existence d’un facteur déclenchant, notamment médicamenteux, a été rarement décrite 

dans la DIgAL de l’enfant [72], mais elle est possible et doit donc être systématiquement 

recherché à l’interrogatoire.  

Il s’agit de la forme induite qui a été, chez l’adulte, le plus souvent associée à la vancomycine 

[73-76], cependant d’autres médicaments ont eux aussi été incriminés parmi lesquels les 

anti-inflammatoires non stéroïdiens comme le piroxicam [77] et le naproxène [78], les IEC 

comme l’atorvastatine [79] et le captopril [80], des antibiotiques comme certaines 

pénicillines [81] ou céphalosporines [82], l’amiodarone [83], la phénytoïne [84], le 

furosémide [85], l’interféron alpha-2a [86] et les produits de contraste iodés [87]. 

Dans la DIgAL induite par la vancomycine, les lésions apparaissent typiquement entre j7 et 

j14 de traitement et disparaissent au bout de 3 semaines d’arrêt de prise [73-76], et même si 
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ces lésions ressemblent souvent à celles de la forme idiopathique, elles peuvent parfois 

mimer un érythème polymorphe [88] ou une nécrolyse épidermique toxique [89] (figure). 

Dans une série de 25 cas de DIgAL de l’enfant rapportée par Wojnarowska et al. , 38% 

d’entre eux ont accusé un épisode infectieux ou une prise médicamenteuse précédant 

l’éruption. Les médicaments qui ont été associés à ces cas de DIgAL incluent des 

antibiotiques et des anti-inflammatoires non stéroïdiens (AINS), mais les agents exacts ne 

sont pas connus [1]. 

   

5.2. Maladies associées : 

 

Il peut y avoir une association chez l’enfant comme chez l’adulte avec une infection 

bactérienne ou virale [32], une brûlure [1,90], une tumeur maligne [91,92], une maladie de 

Hodgkin [93], une leucémie lymphoïde chronique [94], une spondylarthropathie [95], un 

lupus érythémateux systémique [96], une colite ulcéreuse [97] ou encore une maladie de 

Crohn [32].  

Un cas de néphropathie à IgA (maladie de Berger) survenant chez un enfant de dix ans 

atteint de DIgAL a été décrit [98].  

La DIgAL ne présente aucun lien avec l’entéropathie au gluten (maladie cœliaque) et ne 

répond pas au régime sans gluten [99-101]. 

 

 

6. Traitement : 

 

6.1. Objectifs thérapeutiques :  

-Obtenir la cicatrisation des lésions actives; 

-Empêcher l’apparition de nouvelles lésions; 

-Prévenir les récidives; 

-Eviter les effets indésirables des médicaments; 
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6.2. Moyens thérapeutiques : 

 

6.2.1. La dapsone : [102-104] 

 

 Historique :  

La dapsone, ou sulfone mère, est le chef de file de la classe des sulfones apparentés aux 

sulfonamides. 

La dapsone a été synthétisée par Fromm et Wittmann en 1908. 

En 1937, Fourneau en France et Buttle au Royaume-uni  découvrent, indépendamment l’un 

de l’autre, l’action antibactérienne des sulfones. 

Deux ans plus tard, Rist démontre qu’elles sont efficaces, in vitro et in vivo, contre la 

tuberculose. Mais les résultats sont peu satisfaisants sur l’homme. Les recherches se 

poursuivent donc, et c’est aux États-Unis, en 1943, que Faget, guidé par la parenté des 

bacilles de Koch et celles de Hansen, essaie les sulfones avec succès dans le traitement de la 

lèpre. 

Dès le début des années 50, la dapsone a été prescrite dans d’autres maladies que la lèpre, 

en particulier dans des affections dermatologiques telle la dermatite herpétiforme et la 

maladie de Sneddon et Wilkinson. 

 

 Présentation :  

La dapsone est la 4-4’diaminodiphényl-sulfone (DDS). Elle est commercialisée sous le nom de 

Disulone®. 

La Disulone® est présentée sous forme de comprimés sécables de 100 mg de DDS associée à 

200 mg d’oxalate de fer. 

L'adjonction d'oxalate de fer est destinée à réduire le risque d'anémie hypochrome lié à 

l'usage prolongé de la dapsone. 
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 Pharmacocinétique : 

Après ingestion d’un comprimé, l’absorption est quasi complète et 10 % du produit 

seulement est retrouvée dans les selles. 

Le pic sérique est obtenu au bout d’1 à 3 h et correspond à une concentration sérique de 1 à 

2 µg/ml. 

La demi-vie plasmatique moyenne est de 28 h et la distribution tissulaire est variable avec 

une répartition préférentielle du médicament dans le foie, les reins, la peau et les muscles. 

Une administration quotidienne aboutit à un taux plasmatique stable à compter du 10ème 

jour de traitement. 

La DDS est métabolisée en dérivés N-acétylés, N-hydroxylés et glycoconjugués.  

Son élimination est urinaire à 90 %. 

 

 Pharmacodynamie :  

Le mode d’action de la dapsone semble différent selon qu’il s’agisse de son effet 

antimicrobien ou de ses propriétés anti-inflammatoires. 

  -L’activité antimicrobienne à laquelle on fait appel dans le traitement de la lèpre est 

identique pour la dapsone et les sulfamides (la dapsone est bactériostatique et non 

bactéricide). 

Nous ne la détaillerons pas. 

  -L’activité anti-inflammatoire est plus complexe et résulte de plusieurs effets de la molécule 

à différents niveaux.  

La dapsone inhibe la libération de médiateurs de l’inflammation (PGE2 en particulier), 

inactive l’α-1-antitrypsine et diminue la libération d’enzymes lysosomales. 

La dapsone inhibe le chimiotactisme des polynucléaires neutrophiles. 

Elle a une efficacité importante sur des affections caractérisées par un infiltrat cellulaire 

lésionnel riche en polynucléaires neutrophiles (dermatite herpétiforme, vascularite 

leucocytaire,…). 
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Le mécanisme d’action de la dapsone au niveau de la réponse immunitaire n’est pas bien 

connu et fait l’objet de nombreux travaux. 

 

 Contre-indications (CI) : chez l’enfant 

 

 CI absolues :-Hypersensibilité connue à la classe des sulfones ; 

                                -Hypersensibilité connue à l’un des constituants notamment au blé   

                               (hors maladie cœliaque) ;                   

                                  -Anémie ; 

                                  -Méthémoglobinémie ; 

                                  -Tares cardio-pulmonaires avec hypoxémie. 

 CI relatives : -Déficit en G6PD 

                                  -Insuffisance hépatique ou rénale 

 

 

 Effets indésirables (EI) : 

Les EI de la dapsone sont de deux types : 

-EI dose-dépendants, fréquemment observés ; 

-EI indépendants de la dose, rarement observés. 

 

 EI dose dépendants : 

 

 Méthémoglobinémie :  

Elle est due à l’oxydation de l’hémoglobine par les métabolites N-hydroxylés de la dapsone 

qui débordent les systèmes réducteurs du globule rouge. 

La méthémoglobinémie physiologique est inférieure à 2 % et son taux devient préoccupant 

quand il dépasse 7 %.  
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Le dosage de méthémoglobinémie est systématique, 1 fois par semaine pendant le premier 

mois, à partir du 8ème jour de traitement. 

En cas d'augmentation de la méthémoglobinémie (au-dessus de 7 %) et/ou d'apparition de 

manifestations cliniques (cyanose), il convient en premier lieu de diminuer les doses. 

La cimétidine administrée concomitamment inhibe l’hydroxylation de la dapsone ; le taux de 

dapsone augmente et le taux de dapsone hydroxylée diminue, ce qui réduit la toxicité. 

 

 

 Hémolyse :  

Elle est due à une fragilisation membranaire des globules rouges. 

Elle est quasi-constante chez les patients sous dapsone et plus sévère chez les nourrissons. 

L’hémolyse peut être sévère chez les sujets porteurs de déficit en glucose-6-phosphate 

déshydrogénase (G6PD), ce qui en justifie la recherche systématique, surtout chez les sujets 

d’ascendance africaine (plus grande fréquence du déficit). 

L’anémie hémolytique est rare et survient en cas d’hémolyse sévère. 

 

 EI indépendants de la dose :  

 

 Syndrome d’hypersensibilité médicamenteuse : 

Il apparait le plus souvent durant les 2 premiers mois de traitement. 

Ce syndrome doit être évoqué devant l'apparition d'un ou de plusieurs symptômes cliniques 

et biologiques, tels que : hyperthermie d'apparition brutale avec tachycardie, éruption 

cutanée érythémateuse sévère, polyadénopathie, Atteinte hépatique (hépatite 

cholestatique, cytolytique ou mixte potentiellement grave), Atteinte hématologique 

(polynucléose, hyperéosinophilie, anémie hémolytique, syndrome inflammatoire), Autres 

atteintes viscérales : pulmonaire (pneumopathie interstitielle), cardiaque, rénale, digestive 

(douleurs abdominales), ostéoarticulaire (arthralgies, myalgies).  
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L'évolution est habituellement favorable à l'arrêt du traitement. Cependant, des cas mortels 

ont été rapportés. 

 

 Agranulocytoses :  

De mécanismes immuno-allergiques le plus souvent, elles surviennent essentiellement 

durant les 3 premiers mois de traitement. 

Elles sont exceptionnelles mais fatales dans la moitié des cas. 

 Autres : 

  -EI neurologiques à type de céphalées, d'irritabilité, d'état maniaque ou plus rarement de 

neuropathies périphériques, le plus souvent motrices, régressant à l’arrêt du traitement.    

  -EI digestifs à type de diarrhées, de nausées, de vomissements ou encore d’ictère 

cholestatique.   

 

6.2.2. Sulfasalazine :  

La sulfasalazine est commercialisée sous le nom de Salazopyrine®. 

La Salazopyrine® est présentée sous forme de comprimés de 500 mg de sulfasalzine. 

Au niveau de l'intestin, la sulfasalazine est transformée par les bactéries du colon en 

sulfapyridine et en acide aminosalicylique. Ces fractions diffusent dans tout l’organisme. 

Le mécanisme d’action de ces molécules dans le traitement de la DIgAL n’est pas connu. 

 Contre-Indications (CI) : 

- Hypersensibilité connue aux sulfamides ou aux salicylés ; 

- Hypersensibilité connue à l'un des composants ; 

- Déficit en G6PD ; 
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- Prématurés et nouveau-nés ; 

 

- Porphyrie intermittente aiguë et porphyrie variegata. 

 Effets Indésirables (EI) : 

 EI hématologiques :  

Ils sont à type de macrocytose pouvant être corrigée par l'administration de folates, 

d’anémie hémolytique ou encore de possibilité d'atteinte des 3 lignées avec 

exceptionnellement une atteinte médullaire. 

 Syndrome d’hypersensibilité :  

Il survient rarement et s’agit parfois de syndrome d’hypersensibilité médicamenteuse 

(DRESS Syndrome). 

Il impose l’arrêt immédiat et définitif du médicament. 

 Autres : 

Rares à type d’EI neurologiques, cardiaques, respiratoires, digestifs,… 

 

6.2.3. Autres :  

- Corticoïdes oraux : prédnisone ou prédnisolone ; 

- Corticoïdes locaux : desonide ; 

- Antibiotiques : oxacilline, macrolide. 
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6.3. Modalités thérapeutiques : [105] 

6.3.1. Forme induite par un médicament : 

- Arrêt définitif et contre-indication à vie du médicament imputable ; 

- Abstention ou corticothérapie locale courte ; 

- En cas d’évolution défavorable et d’autonomisation : dapsone. 

6.3.2. Forme idiopathique : 

 Traitement systémique : 

-Dapsone à raison de 2 mg/kg/j sous surveillance clinique et biologique adaptée. 

-Si échec : sulfasalazine à raison de 1,5 à 3 g/j sous surveillance biologique adaptée. 

-La corticothérapie générale est réservée aux formes sévères ou résistantes. 

-Pour certains, compte tenu des données de la littérature, un traitement de première 

intention par antibiothérapie générale (oxacilline ou macrolide) peut être proposé, pouvant 

éviter au moins temporairement le recours à la dapsone. 

 Traitement local : 

- Comptage et perçage des bulles ; 

- Tamponnement des zones suintantes avec une solution asséchante ; 

- Utilisation de bains contenant des antiseptiques et/ou de l’amidon de blé ; 

- En cas de lésions érosives étendues, celles-ci peuvent être couvertes par des pansements 

utilisant des compresses, de préférence non adhérentes, pour réduire la surinfection, les 

douleurs et faciliter la cicatrisation ; 
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- Les lésions érosives peuvent être traitées par des applications de dermocorticoïdes type 

désonide. 

- En cas d’atteinte de la muqueuse buccale, utilisation de bains de bouche avec prednisolone 

effervescent ou de spray corticoïde. 

 

6.4. Information et éducation des parents de l’enfant : [105] 

L’information doit porter : 

- sur l’histoire naturelle et le pronostic de la dermatose à IgA linéaire, sur les 

traitements prescrits, leurs effets indésirables possibles ; 

- sur la nécessité d’un suivi régulier et sur la planification des examens nécessaires au 

diagnostic, au suivi de la maladie ou au dépistage des complications éventuelles. 

L’éducation thérapeutique doit porter sur les points suivants : 

- les symptômes de la maladie, en précisant les signes d’alarme qui doivent conduire à 

une consultation ; 

- Apprentissage des soins locaux, notamment dermatologiques, oculaires et buccaux. 

- Incitation à l’observance des traitements systémiques. 

 

6.5. Surveillance : [105] 

- Surveillance clinique : cicatrisation des lésions (cutanées et muqueuses éventuelles),                    

courbe de croissance staturo-pondérale, tolérance du traitement. 

- Surveillance biologique : tolérance du traitement (dapsone++) 

NFS + réticulocytes 1 fois/semaine le 1er mois puis 2 fois par mois pendant 2 mois 

puis tous les 3 mois. 

Méthémoglobinémie au 8ème jour puis si symptôme clinique (coloration des ongles) 

et tous les 3 mois. Créatininémie et transaminases tous les 3 mois. 

- Pas d’intérêt à la surveillance immunologique. 
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7. Evolution et pronostic : 

 

La DIgAL induite de l’enfant guérit en quelques semaines une fois l’agent causal identifié et 

éliminé [73-76]. 

 

La forme idiopathique est considérée comme une maladie bénigne chronique autolimitée 

dans le temps, guérissant avant la puberté. 

Il a été décrit un cas de rémission spontanée complète en 2 mois [106]. Mais en général, les 

rémissions complètes sont obtenues, sous traitement bien conduit, dans un intervalle de 

quelques semaines à quelques mois. 

Dans l’étude de WOJNAROWSKA et al. [1], 64% des DIgAL de l’enfant ont évolué vers une 

rémission complète, le plus souvent en moins de 2 ans, sous traitement bien conduit. 

Des formes chroniques évoluant au delà de la puberté ont été décrites [50,107]. Dans ces 

cas, nous remarquons que la DIgAL est plus sévère, avec une atteinte des muqueuses 

apparaissant à la puberté ou s’aggravant si elle est déjà présente. 

 

Les lésions cutanées s’amendent généralement sans cicatrices [108]. Des lésions à type 

d’hyperpigmentation ou de dépigmentation cutanées sont visibles lors de la guérison, ces 

dyschromies peuvent laisser des cicatrices séquellaires, notamment chez les enfants à peau 

noire [30,31]. 

Dans certains cas, les lésions muqueuses peuvent être sévères entrainant une morbidité 

considérable, en particulier en cas d’atteinte laryngée avec risque de détresse respiratoire 

[36,38], ou d’atteinte oculaire à type de conjonctivite cicatricielle à l’origine de 

symblépharons pouvant aboutir à la cécité [36,109].    

 

La littérature donne peu d’informations sur le devenir à long terme des enfants malades : le 

recul est en général insuffisant puisque la plupart de ces enfants sont toujours sous 

traitement d’entretien au moment de la publication [5,35], sinon perdus de vue. 
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La dermatose à IgA linéaire (DIgAL) de l’enfant est l’une des dermatoses bulleuses auto-

immunes (DBAI) les plus fréquentes chez l’enfant en Afrique.  

Les données des trois cas qu’on a rapportés sont en accord avec la littérature africaine et 

notamment tunisienne à ce propos.   

La clinique de la DIgAL pose peu de difficultés diagnostiques chez l’enfant, notamment en 

cas de présentation typique (atteinte des régions périorale et périnéale avec disposition en 

rosettes des bulles). Les aspects en histologie, en immunofluorescence directe (gold 

standard pour le diagnostic) et indirecte sont connus. Le traitement et ses modalités sont 

bien définis. 

Cependant, il reste à éclaircir certains éléments comme le potentiel pathogénique des 

immunoglobulines A et l’origine des antigènes cibles. 

Les dernières années ont vu l’application de nouvelles techniques d’investigation dans le 

domaine des DBAI sous-épidermiques. Ainsi, l’immunomicroscopie électronique, 

l’immunofluorescence indirecte sur peau séparée par NACL et l’immunotransfert sont 

désormais très utiles, voire indispensables pour le diagnostic précis de ces dermatoses. 

L’application des techniques de biologie moléculaire permettra également, dans les années à 

venir, une meilleure connaissance de la structure de la jonction dermo-épidermique et par 

conséquent une meilleure compréhension de la pathogénie de ces maladies. 
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Résumé 

 

Titre : La dermatose à IgA linéaire de l’enfant à propos de 3 cas 

Mots-clés : dermatose à IgA linéaire - dermatose bulleuse chronique de l’enfant - dapsone 

Rapporteur : Professeur Fatima JABOURIK  

Auteur : Othmane ALAOUI 

La dermatose à IgA linéaire (DIgAL) de l’enfant est une dermatose bulleuse auto-immune 

sous-épidermique de l’enfant caractérisée par des auto-anticorps IgA dirigés typiquement 

contre un fragment protéolytique de la BP180, l’antigène 97 ou 120 kD, et/ou d’autres 

antigènes de la jonction dermo-épidermique. Elle est souvent idiopathique, rarement 

déclenchée par un médicament. Cliniquement, l’éruption est typique chez l’enfant avec une 

disposition des bulles en rosettes et une atteinte évocatrice de certaines zones anatomiques. 

Le diagnostic est confirmé par l’histologie et l’immunofluorescence directe qui montre des 

dépôts linéaires d’IgA le long de la membrane basale. L’immunoblot et l’immunomicroscopie 

électronique confirment le diagnostic en cas de doute. Dans les DIgAL médicamenteuses, 

l’arrêt du médicament déclenchant entraîne une guérison rapide. Le traitement des DIgAL 

idiopathiques repose sur la dapsone. La sulfasalazine et la corticothérapie générale sont 

réservés aux situations d’échec ou d’intolérance à la dapsone.   

Nous rapportons 3 cas de DIgAL de l’enfant, pris en charge à l’unité de dermatologie du 

service de pédiatrie IV, à l’HER. Les 3 enfants sont de sexe masculin avec un âge moyen de 

11 ans au moment du diagnostic. L’éruption érythémato-bulleuse est, diffuse avec atteinte 

de la muqueuse buccale dans un cas, localisée touchant notamment la région périnéale sans 

atteinte muqueuse dans les deux autres. Chez tous les enfants, le diagnostic a été confirmé 

par l’histologie et la mise en évidence à l’immunofluorescence directe de dépôts linéaires 

d’IgA le long de la jonction dermo-épidermique. Une stabilisation des lésions a été obtenue 

au bout de quelques semaines de traitement par corticothérapie locale et systémique et les 

enfants sont toujours suivis. Ces résultats concordent avec les données de la littérature 

africaine à ce propos. 
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Summary 
 

 
Title : The linear IgA bullous dermatosis of childhood about 3 cases 

Keywords : linear IgA bullous dermatosis - chronic bullous disease of childhood - dapsone  

Reporter : Pr. Fatima JABOURIK 

Author : Othmane ALAOUI 

The linear IgA bullous dermatosis (LABD) of childhood is an autoimmune subepidermal 

bullous dermatosis due to IgA auto-antibodies typically directed against a proteolytic 

fragment of BP180 antigen, a 97 or 120 kD protein, and/or other components of the dermal-

epidermal junction. The disease may be either idiopathic or exceptionally triggered by a 

drug. Clinically, eruption is typical in childhood with clusters arranged in a rosette pattern 

and involvement of evocative anatomical sites. Diagnosis is confirmed by histology and 

direct immunofluorescence which shows linear IgA staining along the basement membrane 

zone. Immunoblot and immunoelectron microscopy are evocative in case of diagnosis 

hesitation. For drug-induced LABD, withdrawal of the medication is followed by a quick 

healing of the lesions. Dapsone is the reference treatment in idiopathic LABD. Sulfasalazine 

and systemic corticosteroids are used in case of intolerance or inefficiency of dapsone.  

We report 3 cases of LABD of childhood that were observed at the dermatology unit of the 

department of pediatrics IV, at Rabat children’s hospital. All the children were males with a 

mean age at diagnosis of 11 years. The bullous eruption was, generalized with oral mucosal 

involvement in one case, localized especially on the perineum with no mucosal involvement 

in the two others. In all cases, diagnosis was confirmed by histology and direct 

immunofluorescence showing linear IgA deposits along the basement membrane zone. 

Systemic and topical corticosteroids were used in all cases and led to a stabilization of 

lesions after few weeks of treatment. These results are in agreement with african literature 

findings.  
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  ملخص
  .حالات ثلاث خطية لدى الطفل بخصوص IgAداء الجلد ذو : العنوان

  .Dapsone -داء الجلد الفقاعي المزمن لدى الطفل  -خطية  IgAداء الجلد ذو :  الكلمات الأساسية

  الأستاذة فاطمة جابوريك: المقرر

  عثمان علوي:  صاحب الأطروحة

 kD 120و أ 97موجهة ضد البروتين  IgAخطية لدى الطفل ناتج عن مضادات أجسام  IgAداء الجلد ذو 

أو مكونات أخرى لمنطقة التقاء الأدمة والبشرة، هذا الداء يمكن أن يكون إما / و، BP 180 الذي هو جزء من
سريرياً، في الحالة النموذجية لدى الطفل، تتخذ الفقاعات شكل . عن تناول دواء ما مجهول السبب وإما ناتج

يتم التشخيص بفضل التحليل اهري للفقاعة والاستشعاع المناعي . وردة مع إصابة مناطق معينة من الجسم
  Immunoblot.على طول الغشاء القاعدي للجلد IgAلـ المباشر الذي يظهر ترسبات خطية 

إذا كانت الإصابة ناتجة عن تناول . تؤكد التشخيص في حالة الشك Immunomicroscopie électroniqueو
 Sulfasalazine. هو علاج الحالات اهولة السبب Dapsone. دواء ما، فبمجرد إيقافه يتم الشفاء

  .Dapsoneتخصصان لعلاج حالات فشل أو عدم تحمل دواء  corticoïdes orauxو
 Pédiatrie IV حالات من هذا الداء لدى الطفل تم علاجها بوحدة أمراض الجلد بمصلحة ثنستحضر ثلا

بالنسبة لحالة . سنة 11كل الأطفال ذكور ومتوسط الأعمار عند التشخيص هو . بالرباط الأطفالبمستشفى 
في باقي الحالات، تنحصر الفقاعات في . واحدة، تعم الفقاعات جل الجسم مع إصابة الغشاء المخاطي للفم

تم التشخيص في كل الحالات بالتحليل اهري للفقاعة . مناطق معينة من الجسم دون إصابة الأغشية المخاطية
 corticoides oraux et بالعلاج  ت بعد بضعة أشهر مناستقرت الحالا. والاستشعاع المناعي المباشر

topiquesهذه النتائج تتوافق ونتائج الدراسات الإفريقية في هذا الشأن. ، ولا زال الأطفال يتابعون العلاج    .
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Serment d'Hippocrate 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  

mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  

nnoobblleess  ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  

mmoonn  ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  

dd''uunnee  ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  



 

   
 بسم ا الرحمان الرحيم

  ا العظيمأقسم ب
  ::هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانيةهذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانيةفي في 
  بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانيةبأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية..  
  وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونهوأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه..  
  وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأولوأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول . .  
   المعهودة إليالمعهودة إليوأن لا أفشي الأسرار وأن لا أفشي الأسرار..  
  وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطبوأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب..  
  وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة ليوأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي..  
  وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعيوأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي..  
  وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتهاوأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها..  
  وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديدوأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد..  
  بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفيبكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي..  

  .وا على ما أقول شهيد
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