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A"

a pemphigoide gravidique est la dermatose bulleuse

auto-immune spécifique de la grossesse. Elle est trés

rare (une grossesse sur 20000 a 50000 selon les séries).
Elle touche préférentiellement les multipares, mais elle peut
parfois (trés rarement) se développer chez des primipares.
Dans la série de Jenkins et al. [1], les premiers symptomes
débutentau 1T trimestre dans 18 % des cas, au 2€ trimestre
dans 34 % des cas, au3® trimestre dans 34 % des cas, et dans
le post-partum dans 14 % des cas.

Pathogénie

Une association a un phénotype maternel HLA-DR3
(60-80 %) ou DR4 (50 %) a été soulignée. Les auto-anticorps,
de type IgG4, sont dirigés contre la protéine transmembra-
naire hémidesmosomale BP180, présente dans le placenta
et partie intégrante de la jonction dermo-épidermique.
Il se produit une rupture de la tolérance immunologique
meére-foetus, avec pour conséquence une expression aber-
rante de molécules du systéeme HLA de classe II dans le
placenta, exposant BP180 au systéme immunitaire, avec
pour conséquence la synthése d’auto-anticorps circu-
lants dirigés contre BP180 et se fixant de maniére croisée
contre BP180 de la membrane basale dermo-épidermique
de la peau maternelle. La conséquence de cette fixation
est une chémoattraction de polynucléaires, notamment

éosinophiles, leur dégranulation entrainant une altération
de la JDE avec formation de bulle.

Expression clinique

La PG se présente comme une éruption prurigineuse, ini-
tialement érythémato-papuleuse, urticarienne, en cocarde,
puis bulleuse.

Le début se fait classiquement au niveau abdominal (50 % des
cas) et plus précisément en région périombilicale (fig. 1). Une
atteinte du visage est possible, l'atteinte muqueuse restant
trésrare.

F1G. 1: Lésions prébulleuses périombilicales.

Aspects microscopiques

Au stade prébulleux, on note un cedéme dermique, un infil-
trat inflammatoire périvasculaire fait de lymphocytes,
d’histiocytes et d’éosinophiles, ainsi qu'une spongiose
épidermique.

Au stade bulleux, la bulle est sous-épidermique, I'infiltrat
dermique superficiel plus riche en polynucléaires neutro-
philes et éosinophiles. Limmunofluorescence directe montre
un dép6t constant, fin, linéaire, de C3 plus ou moins associé
a desIgG, alajonction dermo-épidermique.




Diagnostic

Le diagnostic est confirmé par la mise en évidence d’auto-
anticorps circulants anti-BP180 par technique Elisa
(BP180-NC16A), ou par immunoblot. Le taux des auto-
anticorps en technique Elisa corrélée au profil évolutif.
L'immunofluorescence directe et la recherche d’anticorps
circulants sont constamment négatifs dans les autres
dermatoses de la grossesse.

Evolution

En régle générale, la PG s’éteint en quelques semaines
a quelques mois aprés l'accouchement (médiane de
16 semaines), mais des évolutions trés prolongées sont pos-
sibles, plusieurs années parfois. Le taux de rechute lors des
grossesses ultérieures (indépendant du géniteur) est tres
élevé, de 'ordre de 92 %. Les poussées peuvent étre déclen-
chées ultérieurement par la prise d’estroprogestatifs.

Pronostic feetal

Dans I’étude de Chi et al. [2], les facteurs de risque de com-
plications feetales étaient la survenue de la PG au 1°* ou au
28 trimestre, la présence de bulles. Les complications feetales
étaient la prématurité et '’hypotrophie. La corticothérapie
générale n’apparait pas comme un facteur de risque.

Le nouveau-né peut présenter une éruption rare (< 10 %) et
transitoire, liée au passage transplacentaire des anticorps
maternels.
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Traitement

Les formes prébulleuses oubulleuses tres localisées (moins
de 10 %) seront traitées par dermocorticoides. Les formes
bulleuses étendues par corticothérapie orale (prednisolone
0,5 a1 mg/kg/j, avec diminution progressive dés le blanchi-
ment obtenu et augmentation aprés ’'accouchement pour
éviter le flare-up possible lors du post-partum.

Formes exceptionnelles

Des PG ont été exceptionnellement associées a des moles
hydatiformes [3] et & des choriocarcinomes [4].
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