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Évaluation initiale de la dermatite herpétiforme

Les objectifs principaux sont comme suit :
• poser le diagnostic de dermatite herpétiforme ;
• évaluer l’atteinte digestive associée (entéropathie au gluten) ;
• introduire le traitement adapté ;
• organiser le suivi.

Les professionnels impliqués sont les suivant :

• dermatologue hospitalier ;
• gastro-entérologue ;
• diététicien(ne) ;
• autres intervenants : dermatologue libéral, médecin traitant, pédiatre.

∗ Auteur correspondant.
Adresse e-mail : saskia.oro@hmn.aphp.fr (S. Ingen-Housz-Oro).
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xamen clinique

xamen dermatologique
e diagnostic est évoqué devant une éruption érythémato-
apulo-vésiculeuse très prurigineuse localisée préférentiel-
ement de façon symétrique sur les faces d’extension des
embres (coudes, genoux), les fesses. Les vésicules sont

ouvent de petite taille, plus ou moins groupées en bouquets
erpétiformes, laissent rapidement place à des érosions
ost-vésiculeuses et s’associent à des excoriations de grat-
age. L’atteinte des paumes des mains peut être inaugurale,
’atteinte buccale à type de stomatite érosive est peu fré-
uente. Parfois, le tableau clinique est non spécifique et se
ésume à un prurit chronique accompagné de petites exco-
iations d’allure peu spécifique, si ce n’est leur topographie
articulière symétrique sur les coudes, genoux, pubis et les
esses.

echerche de signes en faveur d’une maladie
œliaque (présents chez 15—20 % des patients)
n recherchera :
des signes digestifs : troubles du transit (diarrhée chro-
nique, constipation), douleurs abdominales, amaigrisse-
ment, pâleur cutanéomuqueuse. La palpation abdominale
est normale ;
une cassure de la courbe de croissance.

echerche d’antécédents ou signes évocateurs
’une maladie auto-immune associée
iabète, dysthyroïdie, vitiligo, etc. devant conduire à des
xamens complémentaires orientés.

xamens complémentaires

ls ont pour but de :
confirmer le diagnostic de dermatite herpétiforme (DH) ;
dépister puis confirmer une entéropathie au gluten sous-
jacente.

onfirmer le diagnostic de dermatite herpétiforme
e diagnostic de DH repose sur la réalisation d’une biopsie
utanée pour examen histologique et immunofluorescence
irecte et sur la mise en évidence d’anticorps (Ac) sériques
nti-endomysium et anti-transglutaminase.

iopsie cutanée
n réalisera :
une biopsie d’une lésion récente pour examen histolo-
gique standard : montre un infiltrat dermique superficiel
composé de polynucléaires neutrophiles et de quelques
éosinophiles réalisant typiquement des microabcès au
sommet des papilles avec ébauche de décollement.
une biopsie en peau normale en périphérie d’une lésion
récente pour immunofluorescence directe (IFD) : à conge-
ler rapidement dans un cryotube pour transport dans une

bonbonne d’azote liquide ou à mettre dans un flacon
de liquide de Michel. C’est l’examen de choix obli-
gatoire pour poser le diagnostic : montre des dépôts
granuleux d’IgA ± C3 au sommet des papilles dermiques.
Des dépôts granuleux de la jonction dermoépidermique
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•
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et de la paroi des vaisseaux peuvent également être
trouvés.

iagnostic sérologique
e diagnostic sérologique comporte :

une IFI à la recherche d’Ac circulants anti-membrane
basale : constamment négative :
la recherche d’Ac circulants en faveur d’une entéropathie
au gluten :
◦ Ac IgA anti-transglutaminase tissulaire (Tgl) (méthode

Elisa). La Tgl épidermique n’est pas dosable en routine
avec des kits commerciaux,

◦ Ac IgA anti-endomysium (IFI).

Si la recherche de ces auto-Ac IgA est négative, recher-
her un déficit en IgA totales (dosage pondéral des IgA
ériques) et demander une recherche d’auto-Ac IgG anti-
ransglutaminase et anti-endomysium.

La recherche d’Ac anti-réticuline et anti-gliadine a été
etirée de la nomenclature, elle n’est donc plus remboursée.
lle n’a pas d’intérêt en pratique courante.

valuation de l’entéropathie au gluten
echerche de signes biologiques en faveur d’un syndrome de
alabsorption :
NFS ;
ferritinémie ;
albuminémie ;
calcémie, magnésémie ;
folates ;
dosage de 25-OH-vitamine D ;
phosphatases alcalines, gamma GT, transaminases.

Le test au d-xylose ne se fait plus.
Endoscopie digestive haute avec biopsies multiples du

euxième duodénum à la recherche d’une atrophie villosi-
aire plus ou moins marquée (deux tiers des patients) ou, à
éfaut, d’un infiltrat lymphocytaire intraépithélial (un tiers
es patients) : examen indispensable pour confirmer la pré-
ence d’une entéropathie au gluten avant l’institution d’un
égime sans gluten, strict, contraignant et à maintenir à vie.

utres examens
ls comportent :

le dépistage d’une maladie auto-immune associée (thy-
roïdite auto-immune, diabète auto-immun, anémie per-
nicieuse) : glycémie à jeun, T4-TSH, Ac anti-thyroïdiens,
vitamine B12, Ac anti-nucléaires ;
des examens avant mise en place de dapsone.

rise en charge thérapeutique

rofessionnels impliqués

dermatologues hospitalier et libéral (un suivi en alter-

nance peut être proposé) ;
autres médecins : gastro-entérologue, médecin traitant,
pédiatre.
diététicien(ne) : son rôle dans l’instauration et, si néces-
saire, le suivi du régime sans gluten sont essentiels.
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Rarement, la maladie peut survenir dès l’enfance ; les
enfants doivent alors être pris en charge conjointement par
un centre de référence ou de compétence, un service de
dermatologie pédiatrique et un pédiatre.

Lieu et rythme du suivi

Une fois le diagnostic de DH confirmé par l’IFD, une évalua-
tion complète coordonnée par le dermatologue hospitalier
comprend l’annonce du diagnostic et des modalités thé-
rapeutiques, une consultation avec le gastro-entérologue,
l’endoscopie digestive haute avec biopsies, la consultation
avec le(a) diététicien(ne).

Il s’agit d’une maladie chronique évoluant pendant
plusieurs années, justifiant la prise en charge au titre
de l’ALD non seulement des examens et traitements
se rapportant directement à la maladie (y compris
ceux faisant appels à des spécialistes autres que der-
matologues), mais également ceux se rapportant aux
maladies associées et aux éventuelles complications du
traitement.

Le suivi sera mensuel en consultation jusqu’au contrôle
de la maladie puis plus espacé :
• surveillance clinique : disparition du prurit (rapide sous

dapsone) puis des lésions cutanées, évolution des signes
digestifs, poids, courbe de croissance chez l’enfant,
observance du régime sans gluten ;

• la surveillance biologique sera basée, outre la surveillance
propre à la dapsone, sur :
◦ NFS, ferritinémie régulièrement,
◦ Ac anti-endomysium et Ac anti-Tgl à six mois, un an,

puis ultérieurement pour encourager le patient dans
son régime. Le taux de tous ces auto-Ac diminue, voire
se négative avec la rémission de la maladie sous régime
sans gluten strict,

Une endoscopie de contrôle à 18 mois à deux ans est à
discuter avec le gastro-entérologue.

En cas d’échec thérapeutique persistant, une réévalua-
tion de l’observance du régime par un(e) diététicien(ne) est
utile.

Modalités de traitement

Traitement médicamenteux
Dapsone (Disulone®)
Elle est efficace sur les signes cutanés mais pas sur
l’entéropathie. La dose d’attaque est chez l’adulte de
50 à 100 mg par jour, chez l’enfant de 2 mg/kg par jour,
à maintenir jusqu’au contrôle de la maladie. La sur-
veillance biologique se fera selon les recommandations
usuelles. La décroissance sera progressive jusqu’à une
valeur minimale seuil variable selon les patients. Le trai-

tement pourra même être arrêté au bout de quelques
années si le régime sans gluten est strict et bien
suivi.

En cas d’intolérance à la dapsone : salazosulfapyridine
(Salazopyrine®) 3 à 6 g par jour.

C

A

Tous droits réservés. - Document téléchargé le 19/03/2011 par Lacour Jean-Philippe (25225)
273

égime sans gluten
l est efficace sur les signes cutanés et digestifs. Il per-
et une amélioration histologique digestive, une diminution

oire une disparition des auto-Ac et une diminution des
épôts d’IgA dans la peau. Il est contraignant et doit être
oursuivi à vie afin d’éviter d’autres manifestations de
’entéropathie au gluten (ostéoporose, neuropathie, hépa-
opathie) et de minimiser le risque de lymphome digestif.

Éviction de tous les produits contenant du blé, de l’orge,
u seigle et de l’avoine.

Le régime sans gluten doit être institué avec l’aide
’un(e) diététicien(ne).

Indications :
indispensable s’il existe une atrophie villositaire ;
pas forcément indispensable d’emblée s’il n’y a pas
d’atrophie villositaire. On peut alors différer le régime
sans gluten au jour où une entéropathie au gluten avec
atrophie villositaire apparaîtra, ce qui impose alors une
surveillance endoscopique et histologique.

accinations
l est conseillé aux patients recevant une corticothérapie
énérale ou un traitement immunosuppresseur de se faire
acciner contre la grippe saisonnière, la grippe A H1N1 et le
neumocoque.

Certains médicaments immunosuppresseurs contre-
ndiquent la pratique des vaccins vivants atténués.

oins locaux
a DH se traduisant le plus souvent par un prurit accompa-
né de toutes petites excoriations, aucun traitement local
pécifique n’est à envisager.

nformation des patients

es patients ou leur famille doivent être informés sur
a maladie, son pronostic, les traitements, leurs éven-
uels effets indésirables et les examens qui seront réalisés
u cours du suivi pour surveiller l’activité de la mala-
ie et dépister d’éventuelles complications (cf. fiches
’informations établies par les centres de référence).

Coordonnées de l’Association française des intolérants
u gluten (maladie cœliaque et dermatite herpéti-
orme) : AFDIAG, 15, rue d’Hauteville, 75010 Paris (Tel :
1 56 08 08 22) http://www.afdiag.org.

Le but de cette association est de faire connaître la mala-
ie, d’apporter du réconfort et d’échanger l’expérience des
alades pour la vie au quotidien, ainsi que d’apporter une
iffusion de l’information.

Elle peut aider à l’orientation des patients vers les
entres de référence ou de compétence.
onflit d’intérêt

ucun.

http://www.afdiag.org/
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