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ABSTRACT

Introduction: Pemphigoid gestationis (PG) is a rare autoimmune bullous dermatosis occurring during pregnancy and
post partum. The aim of our study was to analyse epidemio-clinical, immunopathological, therapeutic and prognostic
features of PG through a hospital study of 44 cases. Methods: It is a retrospective study, collecting all cases diagnosed at
the dermatological department of Farhat Hached Soussa (Tunisia) from January 1990 to December 2015. Results: The
disease began in 40,9% of cases at the second trimester of pregnancy and 48% at the third trimester of pregnancy, one
case in post abortum. It was a polymorphic eruption, localized in the chest, the back and limbs in all cases. The face
was affected in 18,2% of cases and the mucosa in one case. The skin biopsy showed a subepidermal blister in 25 cases.
The direct immunofluoresence found linear C3 deposits along the basement membrane in all cases, associated to
IgG deposits in 25% of cases. The treatment was mainly based on local or general corticotherapy with favourable
evolution. We noted exacerbation in post partum in 17 cases and relapses during the ulterior pregnancies in 7 cases.
Fetal damage was present in PG in 8 cases. Conclusion: Our study is conformed to literature data; nevertheless, it is
distinguished by its appearance on the face the less frequency of palmo-plantar manifestations and the exceptional
case of PG postabortum.
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RESUME

Introduction: La pemphigoide gestationis est une dermatose bulleuse auto immune rare de la grossesse et du post-
partum. Notre but est d’analyser les aspects épidémio-cliniques, immunopathologiques, thérapeutiques et pronostiques
dela PG a travers une séric hospitaliere de 44 cas. Materiels et Methodes: Il s’agit d’'une étude rétrospective, colligeant
les cas de PG diagnostiqués au service de dermatologie de I'hépital Farhat Hached de Sousse (Tunisie) entre Janvier
1990 et Décembre 2015. Resultats: Nous avons colligéen 35 multipares et 9 primipares. La maladie débutait dans
40,9 % des cas au 2™ trimestre de gestation et 48 % des cas au 3™ trimestre, avec un cas de PG post abortum. Elle
¢tait polymorphe, localisée au niveau du tronc et des membres dans tous les cas. Le visage était atteint dans 18,2%
des cas et une atteinte muqueuse chez une patiente. Lexamen histologique montrait une bulle sous épidermique
dans 30 cas. Limmunofluorescence directe retrouvait un dépot de C3 le long de la membrane basale dans tous les cas
associé & un dépot d’IgG dans 25 % des cas. Le traitement était basé sur la corticothérapie avec une évolution favorable.
Des exacerbations en post partum ont été notées chez 17 patientes et des récidives lors des grossesses ultéricures chez
7 autres. Un retentissement foetal a été recensé dans § cas. Conclusion: Notre série se caractérise par la fréquence de

I'atteinte du visage, la rareté de I'atteinte palmoplantaire et 'exceptionnel cas de PG postabortum.

Palabras claves: Mots clés:Pemphigoide gestationis; Maladie bulleuse auto immune; Grossesse; Ftude descriptive

INTRODUCTION

Décrite depuis 1872, sous la dénomination d’herpes
gestationis, la pemphigoide gestationis (PG) est
une dermatose bulleuse auto-immune (DBAI) de la
grossesse et du post-partum [1,2].

Le but de notre travail est d’analyser les différents
aspects épidémio-cliniques, immuno-pathologiques,
thérapeutiques et pronostiques de la PG a travers une
série hospitaliere de 44 cas.

MATERIELS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective, colligeant tous les
cas de PG hospitalisés au service de dermatologie de
I'hopital Farhat Hached de Sousse (Tunisie) sur une

période de 26 ans (1990-2015).

Pour chaque patiente, les données suivantes étaient
recueillies: 4ge, antécédents d’épisodes antérieurs,
nombre de grossesses, parité, terme de la grossesse,
manifestations cliniques et résultats des examens
complémentaires biologiques, de la biopsie cutanée, et
de I’ 'immunofluorescence directe (IFD) et indirecte
(IFI), les modalités thérapeutiques et évolutives,
I'existence d’un retentissement materno-feetal et la
survenue d’une récidive ultérieure.

RESULTATS

Quarante quatre cas de PG ont été recensés. L'age
moyen était de 32,43 ans (20 ans - 41 ans). La majorité
(79,5 % des cas) étaient multipares. La PG débutait
dans 56% des cas au cours des trois premieres grossesses,
au deuxieme trimestre pour 18 patientes (40,9%),
au troisieme trimestre pour 21 (48%) et au premier
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trimestre pour 2 (4,5%). Deux patientes ont présenté
des lésions bulleuses en post-partum (4,5%) et une en
post-abortum (2,1 %).

Le prurit était constant. Le site initial des 1ésions était
la région périombilicale pour 31 patientes (70,4%) et
les membres pour les 13 restantes (29,6%). Liéruption
était le plus souvent polymorphe. Des 1ésions pseudo-
urticariennes étaient observées chez 39 patientes
(88,6%) (Fig. 1), des vésicules chez 34 (77,2%), des
bulles chez 25 (68,1%), des cocardes chez 7 (15,9%)
(Fig. 2) et des pustules chez § (18,2%). Léruption
¢tait étendue au tronc et aux membres dans tous les
cas. Latteinte du visage ¢tait notée chez huit patientes
(18,2% des cas). Trois atteintes palmoplantaires (6,8%)
ont été retrouvées (Fig. 3). Lexamen des muqueuses a
objectivé des érosions buccales chez une seule patiente.

Lesexamens biologiques révélaient une hyperleucocytose
(= 10000 éléments/mm®) dans 22 cas (50 %) et une
hyperéosinophilie (= 500 éléments/mm’) dans 25 cas
(56,8%). La vitesse de sédimentation était accélérée

dans 12 cas (H1 = 50) (27,2%).

Lhistologiec montrait dans tous les cas un cedeme du
derme papillaire associé a un infiltrat lymphohistiocytaire
riche en polynucléaires éosinophiles. Des bulles sous
épidermiques ont été mises en évidence dans 30 cas
(68,18%); 'IFD était positive dans tous les cas. LIFI,
pratiquée uniquement chez deux patientes, était
négative.

Le traitement reposait sur la corticothérapie générale,
utilisée etficacement chez 32 patientes (72,72%) a des
doses allant de 0,5 a 1 mg/kg/j. Les dermocorticoides
forts associés a un traitement antihistaminique ont
permis la cicatrisation des lésions bulleuses chez
10 patientes. Une patiente a bien répondu a la disulone
débutée au deuxieme jour du post partum, a la dose
de 200 mg/j avec guérison des 1ésions au bout de 5
semaines. Seule une patiente présentant une éruption
moyennement étendue n’a pas été améliorée par
I'utilisation des dermocorticoides et a nécessité sa mise
sous corticothérapie générale avec une bonne évolution.

Le délai de guérison était en moyenne de 5 semaines
(2 semaines - 20 semaines). Un retentissement foetal a
été recensé dans § cas (18,18%) a type de: mort feetale
in utéro dans un cas, prématurité dans 2 cas (4,5%),
hypotrophie dans 3 cas (6,8%) et de lésions néonatales
vésiculo-bulleuses transitoires survenant aJ2 et a J5 de
vie dans deux autres cas (4,5%).

© Our Dermatol Online 3.2017

Figure 1: Plaques érythémateuses urticariennes des cuisses.

Figure 2: Eruption vésiculo-bulleuse généralisée avec par endroit un
aspect en cocarde.

Bh. TR

Figure 3: Atteinte palmaire au cours d’une pemphigoide gestationis.

En post partum, des exacerbations des lésions cutanées
ont été observées chez 17 patientes (38,6%) dont 10
¢taient sous dermocorticoides et 7 sous corticothérapie
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générale. Sept des 29 patientes qui ont ¢été revues au
cours des grossesses ultérieures ont développé une
récidive.

DISCUSSION

La pemphigoide gestationis (PG) est une DBAI sous
épidermique rare induite par la grossesse. Son incidence
dans le monde varie entre 1/10000 [3] a 1/50000 [4]
grossesses. Elle semble plus fréquente en Tunisie
(1/6000 grossesses) [5].

La cible des autoanticorps est '’Ag BPAg2 qui est une
protéine transmembranaire de 180 kDa. DAg BPAg2
existe au niveau de la jonction dermo-épidermique et
la jonction chorio-amniotique a partir du deuxieme
trimestre. Au cours de la PG, il se produit une rupture
de tolérance vis-a-vis de cet antigene chez des femmes
prédisposées génétiquement (groupes HLA DR3, DR4
et C400) [5-8].

La PG touche la femme jeune entre 20 et 40 ans [6].
Elle survient le plus souvent chez les multipares [4],
comme les résultats de notre série.

La PG peut apparaitre pour la premiere fois pendant
n'importe quelle grossesse, mais le plus souvent le
début survient au cours des trois premieres grossesses
(63 a75% des cas), comme les résultats de notre série.
La PG apparait souvent au cours du deuxiéme ou
troisieme trimestre de la gestation [4,8]. Dans notre
série, le pic de survenue était au deuxieme trimestre.

Cependant, nous avions noté un cas exceptionnel de
PG survenu la premicere fois a J2 du post-abortum. Il
s’agissait d'une forme sévere ayant récidivé au cours des
trois grossesses ultérieures et s’est compliquée de mort
foetale in utero. A notre connaissance il n’y a aucune
publication qui a rapporté ce genre de fait.

Cliniquement la PG débute par un prurit insomniant [4]
suivi par I'apparition de lésions maculo-papuleuses
confluentes en placards parfois circinés [8]. En 2 a
4 semaines, ces plaques vont se couvrir de vésicules
et/ou bulles pouvant donner un aspect en cible ou en
cocarde. Plus rarement, des 1ésions pustuleuses peuvent
étre observées [4]. Dans notre série, la fréquence des
lésions pustuleuses ¢tait relativement élevée,

Le site initial de I'éruption est le plus souvent la
région ombilicale/péri ombilicale[8]. Le visage et les
muqueuses sont classiquement respectés [9]. Notre
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série se distingue par une fréquence élevée d’atteinte
du visage (18,2 %). Par ailleurs, nous avons également
noté la faible fréquence de l'atteinte palmoplantaire
alors qu’elle est fréquemment rapportée dans la
littérature [4,5].

Classiquement, I'histologie montre un décollement
sous épidermique sans nécrose du toit ni acantholyse
associé a un infiltrat inflammatoire lymphohistiocytaire
du derme papillaire riche en ¢éosinophiles [4]. Nous
avons retrouvé un aspect typique de bulle sous
épidermique dans 68,18 % [10].

Le diagnostic de PG est confirmé par la présence a
I'IFD d’un dépot linéaire constant de C3 au niveau de
la membrane basale associé ou non a un dépot d'IgG
dans 25 440% des cas [4,8]. Dans notre série, 'IFD était
positive chez toutes nos patientes, montrant un dépot
de C3 lelong de la membrane basale dans 100% des cas
associé a un dépot d’'IgG dans 25 % des cas. LIFI montre
la présence dans le sérum des patientes, d’IgG1 fixant
le complément et dirigés contre la membrane basale,
détectés dans 60 a 90% des cas [11]. Cet examen n’a
pas été pratiqué que chez 2 de nos patientes et revenu
négatif. Limmunotransfert reconnait deux antigenes
principaux le premier de 180Kd reconnu par 70% des
autoanticorps et le deuxieéme de 230Kd reconnu par
30% des autoanticorps de la PG [5,12]. Limmuno-
microscopie électronique détecte les dépots de C3 et
IgG dans la lamina lucida, le long du poéle basal des
kératinocytes [5]. Cet examen nest pas de pratique
courante, d’ailleurs dans notre étude cette technique
n’a pas été faite.

Sur le plan thérapeutique, les formes peu étendues de
la PG répondent favorablement a une corticothérapie
locale associée a des antihistaminiques [5,12]. Quant
aux formes séveres, une corticothérapie générale est
indiquée a la dose de 0,5 a 1 mg/kg/J [8]. La disulone
pourrait étre une alternative intéressante [4].

Dans notre série, la corticothérapie générale a été
largement utilisée sans incidence sur le suivi des
grossesses. Les poussées du post-partum étaient notées
chez 38,6% de nos patientes ce qui est relativement peu
fréquent par rapport aux résultats des autres séries de
la littérature (50 a 75%) [5,9].

Le pronostic maternel de la PG est généralement
bénin [13]. A long terme, I'évolution est émaillée de
récidives lors des grossesses ultéricures [5] ou lors
de la prise d’aestroprogestatifs [2]. La PG expose a
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un risque accru de prématurité et de faible poids de
naissance [4]. Des cas de mort feetale in utero, de
détresse neurologique et de malformations foetales ont
été rapportés [6].

Des lésions bulleuses transitoires sont observées chez 5
et 10 % des nouveaux nés de meres atteintes de PG [2].
La biopsie cutanée et I'IFD ne sont pas nécessaires
chez le nouveau-né puisque les lésions évoluent
favorablement avec guérison spontanée et définitive
sans séquelles avant la fin du premier mois [2,14].

Dans notre série, nous avons rapporté un taux de
prématurité de 4,5% et d’hypotrophie de 6,8%. De plus,
des1ésions bulleuses néonatales ont été observées dans
notre série chez 4,5% des cas.

CONCLUSION

La PGest une DBAI rare nécessitant un diagnostic
précoce et une prise en charge multidisciplinaire. Nos
résultats confirment ceux rapportés dans la littérature
avec la particularité:

* de la fréquence élevée de 'atteinte du visage.

* la rareté de l'atteinte des faces palmo-plantaires.

* Le cas exceptionnel de la PG postabortum.
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