THEME GENERAL

Association rare d’un lupus érythémateux systémique a une pemphigoide
bulleuse avec profil auto- anticorps atypique
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Introduction

Les dermatoses bulleuses auto-immunes associees au lupus erythemateux systemique (LES) sont rares.

>

Le diagnostic differentiel entre lupus bulleux et pemphigoide bulleuse constitue un veritable defi, d’autant
\plus que ces deux entites peuvent coexister dans un contexte de polyauto-immunite. /

Patiente de 37 ans

Antécedents :

* Lupus ¢rythemateux systemique (LES)
severe avec atteinte neurologique centrale
démye¢linisante, Nephropathie lupique,
Bicytopénie (anémie hémolytique +
leuconeutropeénie)Test de Coombs positif

* Syndrome de Sjogren associe

Bilan immunologique: AAN (+)

Anti-ADN natif (+)

Anti-Sm/RNP (+)

Anti-SSA/SSB (+)

Prise en charge initiale:

¢ Bolus de méthylprednisolone

} Relais par prednisone 1 mg/kg/j

¢ Cyclophosphamide IV (protocole NIH)

Evolution:

1 mois apres la premiére cure de

cyclophosphamide

Apparition de :

* Bulles flasques en rosette peri-axillaires

* Bulle tendue peri-ombilicale

» Erosions buccales

Discussion

Plusieurs €léments orientaient vers une PB plutot qu’un lupus bulleux, notamment Pinfiltrat éosinophilique

Conclusion

Cette observation met en ¢vidence la rarete et la complexite des PB survenant dans un contexte de LES actif.

ct les dépots lineaires d’IgG/C3.

Figure 2: Des bulles en
rosette en peri-axillaires

Figure 1: Une bulle tendue au
niveau de 1’ombilic

Explorations

£ Histologie

Bulle suprabasale

Infiltrat riche en polynucléaires ¢osinophiles

& Immunofluorescence directe

Depots lineaires d'IgG et C3 a la jonction dermo-
epidermique |=*) Compatible avec une pemphigoide bulleuse
& Immunofluorescence indirecte

Ant1-BP230 (+) Ant1-BP180 (—)

Anti-collagene VII (+)

Anti-desmogléine 1 (+)

Evolution:

Augmentation de la corticothérapie a 1 mg/kg/j
Régression rapide des |ésions cutanéo-muqueuses

Cependant, le profil serologique associant plusieurs auto-anticorps diriges contre differentes structures
d’adhéesion cutanee suggere un phénomene d’epitope spreading intermoléculaire, possiblement favorise
par I’activite du LES et le terrain de polyauto-immunite, comme le syndrome de Sjogren.

[’apparition des I¢sions apres la premiere cure de cyclophosphamide évoque un facteur declenchant

medicamenteux, sans relation causale formelle.

Elle souligne ¢galement le role potentiel de I’epitope spreading dans 1’¢largissement du spectre auto-immun
et la survenue de profils serologiques atypiques, avec un impact direct sur la prise en charge thérapeutique.
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