Lupus bulleux



< 1z - . : : : : Diagnostics

* Manifestation rare du LES
- moins de 5 % des lupus (!

* Eruption bulleuse pouvant correspondre a une poussée du LE systémique (2

* Touche essentiellement la femme jeune ()

 Trés rarement inaugurale de la maladie lupique )



 Aspect clinique voisin de celui de la dermatite herpétiforme (1-7)

 Bulles ou vésiculo-bulles, a toit tendu, parfois regroupées en bouquets

e Apparaissant plus fréequemment sur peau saine photoexposée
- Mais la peau non exposée peut également étre atteinte (notamment
zone palmoplantaire)

* Atteinte muqueuse possible (orale, génitale, pharyngée ou laryngée)



D : : : : : Diagnostics

* Topographie préférentielle:

» Partie supérieure du tronc: Décolleté, la nuque, régions sus-claviculaires
»Racine proximale des membres supérieurs: creux axillaires++
»\Visage =2 sur les zones du rash malaire++

* Distribution symétrique
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» Anticorps anticollagene de type VII
—> pas toujours présents
- Représentent un argument diagnostic fort ++

* Mis en évidence par test ELISA ou Western blot (ou immunoblot) ou
immunofluorescence indirecte (IFl) sur cellules transfectées (exprimant la
portion NC1 du collagene VII) ou en IFl sur peau normale

»Généralement associés a la présence d’anticorps anti-nucléaires
+/- anticorps anti ADN



Cf chapitre dédié « Histologie »

* Aspect histologique voisin de celui de la dermatite herpétiforme

* Bulles sous-épidermiques avec
> Infiltrat de polynucléaires neutrophiles et éosinophiles
»Souvent une vascularite leucocytoclasique dermique

IFD:

* Dépots d’'IgG, IgM, C3 (plus rarement IgA) a la jonction dermo-épidermique (€)
— souvent granulaires et linéaires




D : : : : : Diagnostics

* Disparaissant sans cicatrice, ni grain de milium

* Hyper ou hypoigmentation séquellaire possible

A Peut étre le premier signe d’un LE systémique
avec atteintes viscérales graves en particulier rénales++
—> Pourrait étre un marqueur d’activité et de mauvais pronostic de la
maladie ()



Criteres diagnostiques

Proposés par Camisa et Sharma, 1983 ()

» Lupus érythémateux systémique (critéres de I’American Rheumatism Association)
» Eruption vésiculo-bulleuse des zones photo-exposées ou non

» Présence d’une bulle sous-épidermique associée a un infiltrat dermique de polynucléaires
neutrophiles

» Présence d’un dépét linéaire ou granuleux d’1gG et/ou d’IgM, IgA au niveau de la jonction
dermo-épidermique

» Absence d’anticorps circulants anti-membrane basale

Aujourd’hui, la présence d’anticorps anti collagene VI
+/- associés a la présence d’anticorps anti-nucléaires
est un argument fort pour le diagnostic++




D : : : : : Diagnostics

A Réponse spectaculaire a la disulone (10)
Souvent en association aux APS

* Peu de réponse aux corticoides systémiques ©°)

 Autres traitements possibles: (4

» Mycophenolate mofetil

» Méthotrexate (12)

»Rituximab

»Hydroxychloroquine

» Immunoglobulines intraveineuses



Diagnostics
différentiels

Epidémiologie Biologie Histologie

Eléments pour le diagnostic différentiel

»Autres maladies bulleuses auto-immunes
- En particulier:

J Epidermolyse bulleuse acquise++ (EBA)
* Mémes criteres immuno-pathologiques avec une similitude de cible pour les auto-anticorps (collagene VII)

* Difficulte diagnostique surtout en I'absence d’histoire antérieure de LES
— Diagnostic de lupus bulleux d’autant plus difficile qu’il est inaugural

e Pour I'EBA:
- |ésions bulleuses majoritairement de nature mécanique, survenant typiguement aux zones exposées aux
traumatismes telles que les genoux, les coudes, les poignets et le dos des mains
- lésions plus résistantes a la corticothérapie et aux autres agents immunomodulateurs
—> contrairement au lupus bulleux qui présente une réponse spectaculaire a la disulone

(d Dermatite herpétiforme
* Clinique et histologie proches
* Anticorps antitransglutaminase et anti endomysium positifs

NB: Association possible d’'une maladie bulleuse auto-immune avec un LE systémique
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D : : : : : Diagnostics

» Lésions cutanées de lupus suraigu avec nécrose des kératinocytes basaux
— a l'origine d’un décollement épidermique

» Toxidermies bulleuses: nécrolyse épidermique toxique

»Syndrome de Rowell
cf chapitre dédié
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