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INTRODUCTION

hétérogenes.

= groupe de maladies nombreuses et
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INTRODUCTION

e la peau : le derme, I'épiderme ou la




INTRODUCTION

* Etiologies multiples:
* Héréditaires ou acquises,

++++
++++

e Diagnostic = Clinique + Histologie + examens immunologiques.

* Les formes étendues, de pronostic spontané péjoratif, nécessitent la mise en
route d’un traitement symptomatique rigoureux associé a un traitement
spécifique.




Céneéraliteés

Définitions



Lésion . de
contenu
de diametre. -




*Peau ...
Ou

* Muqueuses externes
* Buccale
* Conjonctivale
* Nasale
* Ano-génitale




*On distingue :
0

v'Toit solide
v'Reposant sur peau normale, érythémateuse ou urticarienne.

O
v Fragiles,
v'spontanément rompues= érosion bordée d’une collerette.




Intra-epidermique Sous-épidermique

' -
oy N AE L QO
T Y NG/ A i
e i

N
o AR "
Y




Intra-épidermique Sous-épidermique




*Les bulles peuvent

contenir un liquide
* Clair

’

émorragique.

 Trouble

°H




* La rupture des bulles, laisse place a des , qui se
recouvrent de

perte de substance
superficielle a fond
plat, guérissant sans
cicatrice.




Colerette épidermique
témoignat de l'origine
bulleuse de I'érosion




Lésion visible et palpable,
secondaire a la
coagulation d’un exsudat
sereux, hémorragique ou
purulent qui correspond
a un stade évolutif de
lésions elémentaires
primitives differentes :
bulles, vésicules,
pustules.




* décollement bulleux
provoque par la friction
douce d’'une peau saine.

Exp : dans le syndrome
de Lyell).




Rappel :

Stiucture de la
peau




Epiderme
couche
protectrice

Derme
couche vivante

annexes de la peau

Hypoderme

couche de glissement

La peau est constituée, de lI'extérieur

vers l'intérieur par 03 zones distinctes :

 L'épiderme : épithélium malpighien
pluristratifié composé de 05 couches
cellulaires.

[ Le derme : organe conjonctif
constitué d'une substance
fondamentale, de fibres conjonctives
et d'éléments cellulaires
(fibroblastes, fibrocytes).

J Uhypoderme : tissu adipeux divisé
en lobules séparés par des travées
conjonctives.







=] e stratum basal(1)

| e stratum spinosum(2)
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lamelie de kératine

gaine

muscie arrecteur
ou horripdateur

glande sébacée

Glandes
sudoripareé
eccrines

Follicule
pileux

Glandes
sudoripares
apocrines




Physiopathologie



Physiopathologie

*La coheésion de la peau et sa solidité sont assurées par
des systemes d’adhésion.

entre les kératinocytes Le d esmosome

La Jonction
entre lépiderme  d€rMo-epidermique
et le derme (JDE)




Le desmosome
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La Jonction
dermo-épidermique
(JDE)

Kératinocyte

Desmosome

Hémidesmosome

Lamina densa

Fibres élastiques

/’
Fibres d'ancrage
(collagéne Vi)

Derme

Structure de la jonction derm




'altération de ces différents systemes
d’adhésion par des processus divers est a
'origine de la formation des bulles



Mécanismes de formation de bulles

/

La perte de I'adhésion inter Atteinte de la JDE
kératinocytaire (acantholyse)




La perte de I'adhésion inter kératinocytaire (acantholyse)

entraine la formation de bulles intra épidermiques




Atteinte de la JDE

entraine la formation d’'une bulle sous-épidermique.

La Peau

Jonction




Bulles par
anomalie

héréditaire
Mécanismes de
formation de
I IES

Bulles d’origine Bulles spongiotiques
auto-immune




résultant d’une allergie
médicamenteuse (Sd de
Lyell, SSJ)

ou
d’une agression physique

de I’épiderme (gelures,
brilures).




Bulles d’origine toxinique ou métabolique

action d’une toxine bactérienne
(exfoliatine staphylococcique qui clive la
desmogléine 1). ou anomalie
métabolique a l'origine de I'accumulation
de produits phototoxiques.




Bulles d’origine

auto-immune

auto anticorps ciblant les différentes

protéines constituant les systemes de

jonction :

= Les Ac dirigés contre les
desmosomes sont a l'origine des
pemphigus.

= Les Ac dirigés contre la JDE sont
quant a eux responsables de
différentes maladies bulleuses auto-
immunes sous-épidermiques.




Bulles par
anomalie héréditaire

anomalies génétiques de
certains constituants des
structures d’adhésion cutanées




Toutes les dermatoses s'accompagnant
d’'un cedeme inter kératinocytaire
(spongiose) peuvent donner des bulles
intra épidermiques liées a
I"hyperpression et a la souffrance

kératinocytaire (eczéma aigu et certaines
dermatoses virales).




Conduite a tenir
devant une dermatose
bulleuse



Diagnostic Diagnostic

Diagnostic Diagnostic

positif de graviteé

differentiel étiologique




Reconnaitre la nature bulleuse de la dermatose.

Il faut savoir également évoquer le diagnostic devant des
|ésions , parfois , a contours arrondis.
Lorsque la maladie est étendue, les bulles coalescentes
sont remplacées par de vastes décollements
épidermiques.

Sur les muqueuses, les bulles sont particulierement
éphémeres et le plus souvent remplacées par des érosions
post bulleuses.



Placards de décollement cutané




Erosions muqueuses




A

Il faut distinguer les bulles :
= des . de taille inférieure (< 2 mm)

" etdes : a contenu purulent.




Les érosions post bulleuses doivent étre différenciées des
autres ou (chancre, aphtes), le plus

souvent uniques et sans décollement périphérique.




= |nterrogatoire
= Examen clinique

" Examens complémentaires




Interrogatoire :

ATCDs P ou F de maladie bulleuse.

Age de début.

Mode d’apparition : aigu, progressif.

Mode évolutif : aigu, chronique, par poussées.

Signes f(x) : prurit, douleurs locales.

Circonstances d’apparition : agent externe, grossesse, exposition
solaire...

Prises médicamenteuses récentes (3 derniers mois).

Terrain débilité : retentissement de la maladie et de son Trt +++




Ex clinique :

= || recherche des éléments d’orientation étiologique en précisant les

= Aspect des bulles : tendue ou flasque.

= |eur taille.



Bulle flasque » = =

Vs.

Bulle tendue




= Recherche du : qui correspond a un
décollement cutané provoqué par le frottement appuyé de la
peau saine péri lésionnelle.




Signe de Nikolsky




*= Etat de la peau péri bulleuse : saine, érythémateuse.




Bulles reposant sur base urticarienne
(Pemphigoide bulleuse)
: 5 Y - A

Bulles reposant sur base saine




Topographie des lésions.
Superficie des lésions.
Atteinte muqgueuse : buccale, conjonctivales, génitale...

Signes cutanés associés et extra cutanés.




U'examen clinique évalue le de la maladie bulleuse :
signes de déshydratation, dénutrition.

Il permet enfin
= Décompte quotidien du nombre de nouvelles bulles et
= Degré de surinfection locale



Le diagnostic etiologique précis d'une dermatose bulleuse repose
sur un certain nombre d’examens complémentaires.
est recherchée sur la numeération-formule
sanguine (NFS) et constitue un bon signe en faveur d'une
pemphigoide bulleuse.
recherche des cellules
acantholytiques en faveur d'un pemphigus, ou des cellules
ballonnisées en faveur d'une infection par un virus de I’herpes.






d'une bulle recente précise le niveau du
clivage intraepidermique ou sous-épidermique et oriente
souvent le diagnostic.







Les données permettent le diagnostic
précis des maladies bulleuses auto-immunes ;

o l'examen en d’une biopsie
de peau péribulleuse

o lI'examen du sérum en
recherchela présence d’autoanticorps antiépiderme ou anti
jonction dermoepidermique

immuno-microscopie électronique, IFl sur peau

humaine clivée par NaCl molaire, immunotransfert
(immunoblot)






" Le décollement cutané entraine une perte des fonctions
physiologiques de |la peau.

= Lesrisques de surinfection, de déshydratation et de
dénutrition sont corrélés a I'étendue du décollement et au

terrain.



Etiologies




|. Dermatoses bulleuses par agents externes

Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique

lll. Dermatoses bulleuses héréditaires

V. Erytheme polymorphe

VI. Toxidermies bulleuses

VIl. Dermatoses bulleuses auto-immunes




|. Dermatoses bulleuses par agents externes




|. Dermatoses bulleuses par agents externes

Traumatismes :
frottement répéteés, pression...
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|. Dermatoses bulleuses par agents externes

Solaire (photonique) :

Coup de soleil




|. Dermatoses bulleuses par agents externes

Dermites caustiques.




Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique




Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique

Les porphyries cutanées = maladies le plus souvent héréditaires,
responsables de I'accumulation de porphyrines photo sensibilisantes
par déficits enzymatiques portant sur le métabolisme de 'heme.



Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique

CLINIQUE :

L Elle survient chez I'adulte et associe:
= Syndrome d’hyper fragilité cutanée
= Photosensibilité.

v’ Survenue de bulles sur les zones photo exposées (visage, dos des mains), aprées
exposition solaire.

v une hypertrichose temporomalaire,

v’ et une coloration orangée des urines aprés exposition a la lumiére.
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Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique

Diagnostic

Le diagnostic est confirmé par le



Il. Dermatoses bulleuses d’origine métabolique

Traitement

Il repose sur les saignées itératives,




lll. Dermatoses bulleuses héréditaires




lll. Dermatoses bulleuses héréditaires

Les épidermolyses bulleuses héréditaires (EBH) sont des maladies génétiques
secondaires a une fragilisation de la JDE du fait de mutations portant sur les genes de
certains de ses constituants.



Epidermolyse
bulleuse héréditaire
simple







Epidermolyse bulleuse
héréditaire jonctionnelle




Epidermolyse bulleuse
héréditaire dystrophique




IV. Dermatoses bulleuses d’origine infectieuse




IV. Dermatoses bulleuses d’origine infectieuse

L'impétigo bulleux :
Etiologies : Streptococcique ou staphylococcique.

Terrain : fréquent chez I’enfant, favorisé par le manque d’hygiene.
Survient parfois en petites épidémies scolaires ou familiales du fait de

sa forte contagiosité.

Clinigue : caractérisé par des bulles intra épidermiques tres
superficielles, de topographie volontiers périorificielle.

Les bulles évoluent vers la formation de crolGtes mélicériques
jaunatres caractéristiques.










Epidermolyse staphylococcique :
« staphylococcal scaled-skin syndrome »
Syndrome des 04 S

Etiologie : secondaire a la sécrétion d’une toxine ‘exfoliatine’ par certains
staphylocoques dorés.

Terrain : enfant ou adulte immuno-déprimé.

Clinigue : Exantheme scarlatiniforme avec signe de Nikolsky positif et décollement
superficiel.

Traitement : Antibiothérapie antistaphylococcique










Dermatoses virales :
les infections a herpes virus et a virus varicelle-zona,

habituellement vésiculeuses, peuvent parfois prendre
un aspect bulleux par confluence des lésions.







V. Erytheme polymorphe



V. Erytheme polymorphe

L érytheme polymorphe est un syndrome
cutaneomuqueusx.

Signes cliniques
Le tableau clinique est habituellement typique
L'éruption se caractérise par la survenue de
lésions en « cocarde », ainsi dénommeées car
constituees de plusieurs zones concentriques.
Dont la zone centrale est bulleuse




L'atteinte muqueuse est d’intensité et de fréquence
variables. Elle est constituée d’érosions postbulleuses
touchant la muqueuse buccale. Des atteintes génitales et
conjonctivales sont possibles.

ATopographie: prédominance acrale des lésions (paumes,
plantes).

U L'altération de I’état général est modérée







L érytheme polymorphe chez 'adulte est le plus frequent

Ules soins locaux + le traitement de la cause lorsqu’elle est retrouvée .

U Guérison spontanée en 02 a 03 semaines



VI. Toxidermies bulleuses




VI. Toxidermies bulleuses

* Tableaux cliniques d’aspect et de gravite variable :

LYELL (nécrolyse épidermique toxique -NET)

g Syndromes de STEVENS-JOHNSON

* Ce sont les formes les plus séveres de toxidermies car le
pronostic vital est en jeu.




VI. Toxidermies bulleuses

¢ [l existe un continuum entre le syndrome de
Stevens-Johnson (SS]) et le syndrome de Lyell-NET
qui ne sontdistingués que par la surface
d’épiderme nécroseé, facteur majeur de gravite

* inférieure a 10 % de la SC dans le §JS ;

*» supérieure a 30 % de la SC dans la NET




Syndrome de Stevens Johnson



Clinique

* 10 jours aprés introduction du traitement
* Fiévre, briilures oculaires, pharyngite

= L'éruption debute au visage et a la partie supéerieure du tronc.

* Macules erythemeuses diffusantenzasj

= Apparition de vésicules ou bulles rapidement confluentes
» Décollement épidermique en « linge mouillé »

« Signe de Nikolsky +



















Syndrome de Lyell
Nécrolyse épidermique toxique
NET




Clinique

¢ Début brutal, fiévre élevée avec AEG
* 'éruption est d’'abord localisée, se généralise rapidement

¢ érytheme douloureux, apparition de grandes bulles aplaties
et de grands décollements épidermiques

Un aspect d’ébouillanté

* SN est positif et des lambeaux de peaux se détachent au
moindre frottement.

» L'atteinte des muqueuses est constante.










Meédicaments en cause

* Les medicaments en cause : sulfamides ++ ; AINS,,

salicylés, phénylbutazone, phénobarbital,
antibiotiques

Pronostic

* Malgré les progres de la réanimation, I'évolution est

souvent fatale par troubles électrolytiques et surinfection.



VIl. Dermatoses bulleuses auto-immunes



VIl. Dermatoses bulleuses auto-immunes

* Groupe héterogene de maladies, peu fréquentes et
de pronostic variable.

» Leur diversité neécessite la combinaison d'examens
Clinique,
Anatomopathologique

Immunopathologique.

» Caractérisees par la présence d’auto-anticorps dirigés
contre:

Les desmosomes des kératinocytes de I'épiderme
Des structures de la jonction dermo-¢épidermique.




Desmosome

A A P S

[Jl zs::inoq_m l[r

. |
Rl Nl
BPAGT |Mm ! ——_— j .
omce AR
Lammabctdau“l‘ ) (O O ) (A0 Yi(8Y 114l L8P PG, LAD, CP
\ ) WLV OV NS EOL CRY XA GABEB, HERLITZ




VIl. Dermatoses bulleuses auto-immunes




Les DBAI intra-épidermiques
(groupe des pemphigus)

* Touchent la peau et les muqueuses.
* Les autoAC sont dirigés contre des protéines des

desmosomes et sont responsables de I’ acantholyse et du
clivage intraépidermique.




Les DBAI intra-épidermiques
(groupe des pemphigus)

Pemphigus vulgaire

Clivage supra basal







Les DBAI intra-épidermiques
(groupe des pemphigus)
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Pemphigus
EIENEEN G

Svt associé aux
hémopathies



Pemphigus vulgaire

® 50 ans mais peut étre a tout age
* Caracterise par :

* Un début treés souvent sur la muqueuse buccale :
erosions douloureuses et recidivantes

* Une éruption de lésions bulleuses isolées sans
prurit, sans érytheme sous-jacent,

» signe de Nikolski positif.












* Le diagnostic repose sur :

» Cytodiagnostic (muqueuses ++) du plancher de la bulle
révele des cellules acantholytiques

* Histologie, une bulle inta-épidermique avec acantholyse
* LTFD de biopsie de peau ou de muqueuse péribulleuse:

* des dépots d'IgG et de C3 sur la membrane de
kératinocytes, prenant un aspect en maille de filet.

* Dans le sérum, la présence d’anticorps anti-substance
intercellulaire épidermique.

» Antigene cible est la desmogléine, un constituant
majeur du desmosome.







Trailtement:

Soins locaux +++
corticothérapie +/- immunosuppresseur .




Pemphigus superficiel

lésions érythémato-squameuse sur
les régions séborrhéiques
* absence de lésions muqueuses.

» L'histologie est voisine de la forme précédente

¢ Il peut étre induit par les médicaments comportant le

radical sulfydryl (D-penicillamine ; captopril)












Les DBAI sous-épidermiques
(groupe des pemphigoides)

* Les DBAI sous-épidermiques sont liées a la
production d’ auto anticorps dirigés contre différentes
protéines de la JDE.

* On distingue:
la Pemphigoide bulleuse

la Pemphigoide cicatricielle
la Pemphigoide gravidique
la dermatite herpétiforme

la dermatite a IgA lin€aire
epidermolyses bulleuses aquises




Pemphigoide bulleuse

Clest la plus fréquente des DBAI

Apres 70 ans

Un prurit intense preécédant l'eruption

Une éruption polymorphe avec bulles tendues de

taille variable sur des placards erythemato-papuleux
urticariens

La rareté de l'atteinte des muqueuses
['absence de signe de Nikolski




Diagnostic

* Une éosinophilie inconstante
* La biopsie avec en histologie une bulle sous-
epidermique

* IFD des dépots linéaires d'IgG et de complément dans

la zone de la membrane basale.

* IFI : présence d’anticorps circulants anti-membrane
basale

* Deux antigenes ciblés ont été identifiés correspondant
a deux protéines des hémidesmosomes.







* Elle est caractérisée par une atteinte élective des
mugqgueuses chez le sujet age :

* Gingivite, stomatite bulleuse

* Conjonctivite synéchiante avec risque de cecite.

* Le diagnostic est analogue a celui de la pemphigoide
bulleuse.







» L'adolescent ou 'adulte jeune
* Prurit diffus, longtemps isolé.

* Une éruption de vésico-bulles a groupement annulaire
sur des placards érythémato-papuleux, volontiers
symetriques

* Associée a une entéropathie au gluten, le plus
souvent asymptomatique.

* Evolution par poussees







* 2eme et 3eme trimestre souvent dans la region
periombilicale et
» peut récidiver lors des grossesses ultérieures.

* Le pronostic feetal est dominé par le risque de
prematurite et le petit poids feetal.







* survient a tout age en particulier chez I'enfant

» caracterisée par un depot d’'IgA a I'FD.







Traitement :

* Le traitement des principales maladies bulleuses
auto-immunes repose

* principalement sur
la corticothérapie locale ou générale.

* le pronostic vital restait réserve essentiellement du
fait des complications de ce traitement au long cours
chez un sujet age.




* Le pemphigoide cicatricielle est un traitement
difficile. Les nouveaux immunomodulateurs (CELLEPT)
ont grandement amelioreé son pronostic.

* Ladermatite herpeétiforme: régime sans gluten et la
Disulone .

* Le pemphigus est traité par corticothérapie générale
associee Ou Non aux iImmunosuppresseurs.







