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I. INTRODUCTION 

Le pemphigus est une dermatose bulleuse auto-immune, caractérisée 

par la production d’auto anticorps dirigés contre le système de 

jonction interkeratinocytaire. Il se traduit cliniquement par une bulle et 

histologiquement par l’acantholyse. 

Il s’agit d’une affection chronique, fréquente chez l’adulte. Plusieurs 

formes cliniques ont étés décrites. 

Il s’agit d’une affection cosmopolite, sa fréquence est estimée 0,76 

cas/million d’habitants au Vietnam. [1] 

La prise en charge repose sur les immuno-suppresseurs. Des effets 

secondaires inhérents au traitement immunosuppresseur peuvent 

survenir au cours du traitement. La corticothérapie largement utilisée 

dans notre contexte peut favoriser la survenue de certaines affections 

telles que le diabète et l’hypertension artérielle. 

 Néanmoins, l’usage de corticoïdes a permis de réduire la mortalité de 

75 à 30% dans les années 50. [2] 

Dans notre contexte, l’étendue du pays, les difficultés d’accès aux 

soins spécialisés retardent le diagnostic et la prise en charge 

adéquate.  

Plusieurs travaux ont étés réalisés sur le pemphigus en Afrique. En 

Afrique  du Sud [3],  au Maghreb [4], au Sénégal [5] ainsi qu’au Mali 

[6]. 

Ces auteurs ont décrit les aspects épidémiologiques et cliniques, les 

aspects évolutifs ont été très peu abordés. 
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Le but de ce travail est de décrire les aspects épidémiologiques, 

cliniques et évolutifs du pemphigus à l’hôpital de dermatologie de 

Bamako.  

II. OBJECTIFS 

A. Objectif général : 

Décrire les aspects évolutifs chez les  cas de pemphigus à l’hôpital de 

dermatologie de Bamako(HDB). 

 

B. Objectifs spécifiques : 

1. Décrire les aspects épidémiologiques chez les cas  

2. Décrire les aspects cliniques chez les cas. 

3. Décrire les aspects thérapeutiques des cas. 
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III. GENERALITES 

A. Définition : 

Le pemphigus est une maladie bulleuse touchant la peau et les 

muqueuses. Il se caractérise histologiquement par un clivage intra-

épidermique secondaire à une perte d’adhésion interkératinocytaire 

appelé « acantholyse ».  

Il s’agit d’une maladie auto-immune spécifique d’organe, caractérisée 

par la production d’auto-anticorps pathogènes dirigés contre les 

protéines, les desmosomes. 

B. Intérêt : 

L’intérêt réside dans, 

-l’épidémiologique : c’est la 2ème cause d’hospitalisation dans le service 

-le pronostic : par sa mortalité élevée (70%) sans la corticothérapie. 

-la thérapeutique : par sa prise en charge multidisciplinaire, la chronicité 

et le cout élevé de la prise en charge. 

C. Physiopathologie : 

La physiopathologie des pemphigus, c'est-à-dire les mécanismes à 

l'origine des lésions cutanées, n'est encore qu'imparfaitement comprise. 

Les auto-anticorps sont de classe IgG et peuvent activer le complément 

(voie classique) avec production du complexe d'attaque membranaire 

capable d'altérer la viabilité et les fonctions des kératinocytes. Cela est 

valable pour les auto-anticorps de classe IgG1, mais ne peut s'appliquer 

aux IgG4 anti-desmogléine 1 et 3, toujours retrouvées in situ sur les 

desmosomes. Or ces IgG4 sont pathogènes et la molécule entière ainsi 



Aspects épidémiologique, clinique et évolutif du pemphigus à l’HDB 

Thèse de Médecine                                   M. IsmaÏla BAMBA                                                    4 
 

que leur Fab peuvent induire un pemphigus expérimental après transfert 

à la souris [7]. Cela suggère qu'un mécanisme autre que l'activation du 

complément serait impliqué dans la genèse des lésions cutanées. Cet 

autre mécanisme ferait intervenir les protéases produites par les 

kératinocytes stimulés lors de l'interaction auto-anticorps-protéines 

desmosomiales [8,9]. Les IgG se lieraient dans un premier temps à 

l'antigène de la surface des kératinocytes qui activerait le plasminogène, 

libérant de la plasmine dans l'espace intercellulaire. La plasmine 

permettrait la dissociation du ciment intercellulaire par clivage des 

protéines desmosomiales, entraînant le processus acantholytique. In 

vivo, il est probable que les deux mécanismes se complètent. [10] 

D. Classification : 

On distingue deux formes de pemphigus auto-immuns selon le siège 

préférentiel du clivage intra épidermique. 
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Tableau 1: Types de pemphigus  

 

Pemphigus auto-

immuns 

 Protéine(s) cible(s) Structures 

d’adhésion 

Pemphigus profonds P. Vulgaire, P. 

Végétant 

 

Desmogléine1 

Desmogléine3 

Desmosomes 

Pemphigus superficiels P. Séborrhéique 

P. Erythémateux 

P. Foliacé 

Desmogléine1 Desmosomes 

 

Formes particulières 

 

 

P. herpetiforme1 Desmogléine1 ou3 Desmosomes 

P. IgA Desmocolline 1 Desmosomes 

Desmogleine 1 ou 3 Desmosomes 

P. induit par 

médicaments 

Desmogléine1 ou3 

 

Desmosomes 

 

P. paranéoplasique Desmoplakine 1 et 

2 

Desmosomes, 

enveloppe cornée 

Periplakine, 

envoplakine 

Desmosomes, 

enveloppe cornée 

BPAG1 (BP230) Hemidesmosomes 

Plectine Hemidesmosomes 

Protéine de 170kDa ? 

Desmogleine 3 et 1 Desmosomes 
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E. Signes : 

1. Type de description : pemphigus vulgaire 

Il débute souvent de façon insidieuse par des lésions muqueuses 

érosives : 

 Buccales : érosion douloureuses, trainantes et récidivante pouvant 

gêner l’alimentation (dysphagie) et entrainer un amaigrissement ; 

 Génitales (Vulve, Pénis) moins fréquente que l’atteinte buccale ; 

 Œsophagiennes, intra vaginales, anales et oculaires, parfois. 

L’atteinte cutanée est généralement secondaire, plusieurs semaines ou 

plusieurs mois après les érosions muqueuses, avec des bulles :  

 Flasques à contenu clair, siégeant en peau saine ;  

 Fragiles, laissant rapidement place à des érosions post bulleuses 

cernées par une collerette épidermique, siégeant volontiers dans 

les plis de flexion  et le cuir chevelu, mais d’autres localisations 

sont possibles ; 

 Et un signe de Nikolsky en peau péri lésionnelle, et parfois en peau 

saine. 

2. Examens complémentaires :  

a) L’examen cytologique : le produit de grattage du fond d’une 

érosion peut être utile comme élément d’orientation avant la 

biopsie, notamment dans les formes buccales initiales. 

Il montre la présence de cellules  acantholytiques évocatrices mais non 

spécifique. C’est le cytodiagnostic de TZANCK. 
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Figure 1 : Tzanck montrant les cellules acantholytiques (Dr 

Cissé Lamissa) 

b) L’examen histologique : d’une bulle récente montre : 

Une bulle intra épidermique, supra basale dans le pemphigus 

vulgaire, sous cornée par clivage dans la couche granuleuse dans 

le pemphigus superficiels ; 
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Figure 2 : clivage intra-épidermique suppra-basale (P. Vulgaire) 

c) l’immunofluorescence directe : 

La biopsie de peau ou de muqueuse perilésionnelle montre des 

dépôts d’IgG et de C 3 au pourtour des kératicocytes, prenant un 

aspect en résille ou en mailles de filet. 

 

Figure 3 : Immunofluorescence directe de pemphigus vulgaire. 
Dépôts d’IgG en maille de filet correspondant à la fixation in vivo 
des anticorps antidesmogléine3. 
 

d) L’examen du sérum en immunofluorescence indirecte standard 

montre des anticorps circulants anti-SIC de classe IgG dont le 

titre est corrélé à l’activité de la maladie. 
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e) L’immunotransfert et les ELISA déterminent les antigènes 

reconnus par les autos anticorps circulants (desmogleine 3 plus 

ou moins desmogleine 1 au cours du pemphigus vulgaire, 

desmogleine 1 au cours du pemphigus superficiel). 

3. Pronostic, évolution  

Le pemphigus vulgaire est une maladie grave. Avant l’utilisation de la 

corticothérapie, 70% des patients mourraient de la maladie elle-

même, de ses conséquences métaboliques, de surinfections, ou des 

traitements utilisés. Depuis la corticothérapie et les 

immunosuppresseurs, la mortalité a considérablement diminuée, 

passant de 21% lors de l’introduction de la corticothérapie a 4% lors 

de l’utilisation des traitements adjuvants. [10] 

F. Formes cliniques : 

1. Pemphigus végétant : 

Il s’agit d’une variante de pemphigus caractérisée par des placards 

hypertrophiques humides. Les lésions végétantes suintantes et 

crouteuses  siègent le plus souvent dans les grands plis. On distingue 

deux types  << Historique>> de pemphigus végétant : la forme de 

Neumann  ou la végétation humides correspondent en fait à un mode de 

cicatrisation d’érosion post bulleuses ; le diagnostic rétrospectif de 

maladie bulleuses est alors aisé ; en revanche, dans la forme de 

Hallopeau(ou dermite pustuleuse chronique, à ne pas confondre avec 

l’acrodermatite pustuleuses  continue) les lésions vegetantes succèdent 

et sont entourées par des plaques pustuleuses à évolution centrifuges. 

Dans cette situation, le diagnostic de maladie bulleuse risque d’être 

méconnu. Dans les 2 cas, la muqueuses peut être le siège de lésions 

vegetantes. 
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L’histologie montre une acantholyse profonde, comme dans le 

pemphigus vulgaire, associée à une hyperplasie épidermique et un 

abcès intra épidermiques a polynucléaires neutrophiles et éosinophiles. 

L’immunofluorescence direct montre un aspect évocateur en <<maille de 

filet>>. 

La recherche d’anticorps circulants en immunofluorescence indirecte et 

par technique ELISA est positive [11,12]. Ces autoanticorps IgG 

reconnaissent, comme dans le pemphigus vulgaire la desmogleine 3 et 

la desmogleine 1. On élimine ainsi les autres dermatoses végetantes : 

pyodermites vegetantes, halogénides, syphilis. 

Le traitement est celui du pemphigus vulgaire, la forme dite de Neumann 

nécessitant un traitement plus actif que la forme Hallopeau. Quelques 

cas été améliorés par des rétinoïdes. 

 

2. Pemphigus érythémateux : 

Aspect clinique :  

Il s’agit de plaques erythémato-squamo-crouteuses, parfois 

prurigineuses, des zones séborrhéiques du visage et du tronc. [11,13] 

Ces lésions représentent l’évolution de bulles superficielles et 

éphémères. Le signe de Nikolsky est souvent net au voisinage des 

plaques squamocrouteuses. Les muqueuses sont habituellement 

respectées. Cet aspect clinique peut égarer vers une banale dermatite 

séborrhéique ou encore un lupus érythémateux en raison de la présence 

possible de plages érythematosquameux en vespertilio.  

Diagnostic : 

L’histologie montre un clivage haut situé dans l’épiderme, au niveau de 

la couche granuleuse, avec formation d’une bulle sous cornée. 

L’acantholyse est constante mais discret et certaines cellules sont 

dyskeratosiques. 
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L’immunofluorescence direct objective des dépôts IgG et/ou de C3 « en 

maille de filet »  comme dans le pemphigus vulgaire. 

Rarement, ces dépôts épargnent les couches profondes de l’épiderme et 

se localise au niveau superficiel. 

L’immunofluorescence indirecte décèle des autos anticorps circulants 

réagissant avec la membrane cytoplasmique des kératinocytes. Ces 

auto anticorps IgG reconnaissent la desmogléine 1, et peuvent être mis 

en évidence avec grande spécificité et sensibilité par technique ELISA 

[12,14]. 

3. Pemphigus foliacé : 

C’est une forme de pemphigus superficiel disséminé exceptionnel en 

Europe. Les bulles initiales, flasques, font rapidement place à des 

plaques érythémateuses suintantes et squamocrouteuses qui confluent 

pour réaliser un tableau d’érythrodermie exfoliative suintante. Les 

muqueuses sont respectées. Le signe de Nikolsky positif. 

L’histologie et l’immunopathologie sont identiques à celle du pemphigus 

érythémateux dont le pemphigus foliacé est souvent considéré comme 

une forme généralisée.  

Le pemphigus foliacé endémique (Fogo selvagem) est une maladie 

fréquente avec une prévalence pouvant atteindre 3,4% ; il est 

endémique dans certaine région du Brésil et de la Colombie. Au cours 

des dernières années, l’incidence semble néanmoins diminuer. Il atteint 

surtout des enfants et des adultes habitants dans des régions rurales. 

Les aspects cliniques, histologiques et immunopathologiques, sont 

identiques à ceux du pemphigus érythémateux. 

La fréquence de certains allèles du groupe HLA-DR (DR Beta1402, 0404 

ou 1406) est augmentée dans des séries de fogo selvagem. Ces 

haplotypes Semblent donc conférer une susceptibilité à la maladie et 

expliquer les cas familiaux. 
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Les causes précises de la nature endémique ne sont cependant pas 

complètement élucidées. La maladie est vraisemblablement déclenchée 

chez des sujets génétiquement susceptibles par des facteurs 

environnementaux. Un facteur épi génétique possible pourrait être la 

salive de certains insectes hématophages (par exemple Simulium 

pruinosum). 

Le pemphigus nord-africain 

Des observations récentes indiquent que le pemphigus foliacé est très 

fréquent dans certaines régions rurales du Maghreb. En Tunisie, 

l’incidence du pemphigus foliacé est de 15,5 cas par million et par an, ce 

qui est très proche de la forme endémique au Brésil. Néanmoins, il se 

différencie de ce dernier par une survenue préférentielle chez les jeunes 

femmes, l’absence de cas familiaux et d’atteinte des jeunes enfants. 

Enfin, dans certaines régions de l’Afrique subsaharienne, le pemphigus 

semble souvent prendre un aspect de pemphigus superficiel, de type 

érythémateux ou foliacé.  Ces formes semblent se distinguer par une 

prédominance féminine, la présence de prurit et la formation de pustule 

avec hypopion.   

4. Pemphigus herpétiforme : 

Il s’agit d’une variété non exceptionnelle de pemphigus qui se présente 

cliniquement comme une dermatite herpétiforme avec souvent des 

lésions à distribution annulaire et dont l’histologie révèle un aspect soit 

de pemphigus (superficiel ou profond), soit un infiltrat intra épidermique 

riche en éosinophiles (spongiose en éosinophiles), ou en neutrophiles. 

L’immunofluorescence direct permet de rattacher l’affection au groupe 

des pemphigus auto immuns en montrant des dépôts IgG et/ou C 3 au 

niveau des membranes cytoplasmiques kératinocytaires. 

Certains cas évoluent vers un tableau clinique de pemphigus 

érythémateux, foliacé ou de pemphigus vulgaire. L’immunofluorescence 
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indirecte est positive chez plus de 50% des malades. Dans les rares cas 

étudiés par ELISA ou immunotransfert, les auto-anticorps reconnaissent 

de façon prédominante la desmogleine 1.  

Dans l’ensemble, le pronostic est relativement bon. Les sulfones ou les 

sulfamides sont efficaces dans deux cas sur trois. 

5. Pemphigus a IgA 

Il s’agit d’une entité rare, dont l’individualisation est controversée. 

Elle est caractérisée par la présence en immunofluorescence directe de 

dépôts d’IgA << en maille en filet >> (avec ou sans C3), ou encore sous 

cornées, au niveau des membranes keratinoctyaires. 

Cliniquement les lésions sont variables, a type de pemphigus foliacé ou 

de pemphigus vulgaire, de pustulose sous cornée, comprenant des 

lestions vesiculopustuleuses, parfois groupées en figures annulaires, 

atteignant préférentiellement les grands plis et le tronc, ou encore 

rappelant la dermatite herpétiforme. Les muqueuses sont fréquemment 

respectées, bien que l’atteinte isolée de muqueuses ait été décrite.  

L’histologie montre un infiltrat riche en polynucléaires neutrophiles 

pouvant se grouper en abcès intra épidermique (dans la forme 

neutrophilique intra épidermique) ou sous cornés (forme sous cornées 

pustuleuses). Le clivage intra épidermique avec cellule acantholitique 

n’est pas constant. L’évolution est souvent favorable avec fréquemment 

une bonne réponse à la disulone (50-200mg par jour) ou aux rétinoïdes 

(acitrétine).  

6. Spongiose à éosinophile : 

Il s’agit d’un aspect histologique plus que d’une véritable entité clinique. 

L’épiderme est le siège d’un œdème et infiltré de polynucléaires 

éosinophiles qui peuvent se groupées en abcès intra épidermiques. 

L’acantholyse peut être trouvée en bordure de ces zones ou être 

absente. Cet aspect histologique peut être rattaché au groupe des 
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pemphigus auto-immuns (début de pemphigus vulgaire, pemphigus 

herpétiforme) lorsqu’existent une acantholyse et/ou des critères 

immunopathologiques (immunofluorescence directe). Il n’est nullement 

spécifique des pemphigus car en l’observe également dans d’autres 

dermatoses, notamment la pemphigoïde bulleuse. La présence 

d’éosinophiles dans des lésions de pemphigus demeure jusqu’ici 

inexpliquée. Une spongiose avec un infiltrat intra épidermique riche en 

polynucléaires neutrophiles (spongiose à neutrophile) peut également 

correspondre à l’aspect histologique initial et trompeur d’un pemphigus 

superficiel et profond. 

7. Pemphigus induits par des médicaments  

Les premiers cas de pemphigus iatrogènes ont été rapportés chez des 

patients traités par D-pénicillamine pour une maladie de Wilson ou une 

polyarthrite rhumatoïde. L’induction de pemphigus par la D-pénicillamine 

est maintenant bien documentée. 

L’aspect clinique est le plus souvent celui d’un pemphigus superficiel 

(érythémateux ou foliacé) et moins fréquemment celui d’un pemphigus 

vulgaire ou herpétiforme. L’atteinte des muqueuses est rare. En raison 

de ce polymorphisme clinique, une étiologie médicamenteuse doit être 

évoquée devant tout cas de pemphigus. 

La recherche d’autoanticorps par immunofluorescence directe sur la 

peau ou par immunofluorescence indirecte et/ou ELISA dans le sang 

circulant, est cependant moins souvent positive que les pemphigus 

idiopathiques. 

Environ 80% des médicaments en cause possèdent un groupe thiol, des 

ponts disulfures ou un cycle contenant un soufre. Les médicaments en 

cause ont vraisemblablement des propriétés biochimiques intrinsèques 

directement responsables d’une acantholyse, ou encore l’aptitude 
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d’altérer les caractéristiques antigéniques en les rendant plus 

immunogènes. 

Enfin, une récente large étude épidémiologique cas-contrôle portant sur 

363 malades souffrant de pemphigus a également soulevé le rôle de 

l’exposition répétée aux pénicillines dans la survenue de la maladie.  

Le pemphigus induit disparait spontanément en quelques mois dans la 

majorité des cas après l’arrêt du médicament et une corticothérapie 

générale à doses modérées. En revanche, les formes idiopathiques 

révélées par un médicament peuvent persister, et nécessitent des 

traitements immunosuppresseurs conventionnels. 

8. Pemphigus paranéoplasique : 

Le pemphigus paranéoplasique (PNP) a été identifié en 1990 par Anhalt 

et coll. Comme une maladie mucocutanée distincte caractérisée par son 

association a un néoplasie. Il s’agit habituellement de prolifération 

lymphoïde, de type lymphomes, leucémies lymphoïdes chroniques, 

thymome, maladie de castelman et plus rarement de tumeur solides 

(sarcomes, carcinomes, <10% des cas). 

Malgré́ sa dénomination, les aspects cliniques et immunopathologiques 

du PNP différent de ceux du pemphigus. Au cours des dernières années, 

le PNP a même pu être intégré́ dans le cadre d’une maladie multi 

organique (d’où̀ le nom de « syndrome multi organique auto-immun 

paranéoplasique ») pouvant toucher des organes comme les poumons 

ou le tube digestif. C’est d’ailleurs l’atteinte pulmonaire qui grève alors le 

pronostic vital. 

Sur le plan physiopathologique, le PNP se caractérisé par une réponse 

cellulaire T cytotoxique (de type de réaction de greffon- contre-hôte) et la 

production d’autoanticorps. Ces derniers reconnaissent un complexe 

d’antigènes appartenant principalement à la famille des spectroplakines, 

comprenant des protéines des plaques desmosomales et 
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hémidesmosomales ainsi qu’une protéine non encore identifiée de 170 

kd. Les auto antigènes du pemphigus, la desmogléines 1 et 3 sont 

également souvent reconnues et participent directement aux dommages 

tissulaires. Les mécanismes responsables de la réponse auto-immune et 

les liens avec les néoplasies sous-jacentes sont mal élucidés. 

Aspects cliniques 

Les lésions cutanéomuqueuses observées sont très polymorphes : elles 

associent de façon variable et inconstante des signes de pemphigus, 

d’érythème polymorphe, de pemphigoïde bulleuse, d’éruption 

médicamenteuse ou encore de lichen. Elles débutent généralement par 

des érosions buccales traînantes, douloureuses, entrainant une 

dysphagie. L’atteinte œsophagienne est possible. Les érosionsbuccales 

peuvent s’accompagner de lésions érosives des lèvres, en particulier sur 

leur versant externe, similaires aux lésions du syndrome de Stevens-

Johnson. Une atteinte conjonctivale, à type de conjonctivite 

pseudomembraneuse, est fréquemment associée, ainsi que des lésions 

érosives génitales. Les lésions cutanées sont également proches de 

l’érythème polymorphe, réalisant des lésions en cocarde et siégeant 

souvent sur la plante des pieds. Un érythème confluant avec signe de 

Nikolski peut également être observé. Des lésions urticariennes, 

prurigineuses, à contours circinés, accompagnées de grosses bulles 

tendues simulant une pemphigoïde bulleuse, sont fréquentes. Enfin, il 

existe des formes lichénoïdes non bulleuses, simulant un lichen plan 

pemphigoïde ou un lichen érosif avec parfois développement de lésion 

lichénoïdes palmaires isolées. [11,14] 

Diagnostic 

Le diagnostic repose sur la combinaison de trois critères majeurs :  

 Eruption mucocutanée compatible, 

 Néoplasie, surtout lymphoproliférative,  
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 Réactivité́ avec des antigènes cibles caractéristiques (détectés par 

immunotransfert ou immunoprécipitation).  

Les examens histopathologiques, en coloration standard et en 

immunofluorescence directe, de même que l’immunofluorescence 

indirecte sur vessie de rat apportent eux aussi des critères diagnostics 

très importants. 

Histologie et études immunopathologiques 

L’examen en coloration standard montre une acantholyse dans 

environ 50 % des cas. Elle est habituellement supra basale, parfois plus 

haut située jusque dans la couche épineuse. Elle ne diffère en rien de 

l’acantholyse trouvée au cours des autres types de pemphigus. 

Néanmoins, des signes de souffrance kératinocytaire identiques à ceux 

observés au cours des érythèmes polymorphes, des éruptions 

médicamenteuses graves ou de réaction de GVH sont souvent présents 

: vacuolisation des kératinocytes basaux, nécrose monocellulaire d’un 

kératinocyte, voire nécrose totale de l’épiderme. Un décollement 

dermoépidermique est parfois trouvé, associé à l’acantholyse, ou plus 

rarement sans acantholyse. Le derme est le siège d’un infiltrat 

lymphocytaire lichénoïde avec parfois une certaine tendance à 

l’exocytose intraépidermique. [3, 11,14] 

L’examen en immunofluorescence directe d’un fragment de peau 

péribulleuse montre des dépôts d’IgG et de C3 au niveau de la 

membrane cytoplasmique des kératinocytes. Le marquage est d’intensité́ 

variable et parfois focal, plus épais que celui observé au cours des 

pemphigus. Un marquage intra cytoplasmique peut être observé. Il 

existe typiquement (mais non constamment) des dépôts linéaires ou 

granuleux, discontinus d’IgG et plus souvent de C3 le long de la jonction 

dermo-épidermique. 
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L’examen du sérum en immunofluorescence indirecte sur œsophage 

de singe ou sur peau humaine (normale ou séparée par du NaCl) 

détecte des anticorps de type intercellulaire ou intra cytoplasmique 

souvent associés à des anticorps anti membrane basale. La 

différenciation du groupe de pemphigus repose sur la pratique d’une IFI 

sur vessie, myocarde et foie de rat : le résultat est positif dans le cas du 

PNP et négatif dans les autres formes de pemphigus. La vessie de rat 

semble être le substrat le plus sensible et le plus spécifique. 

L’examen du sérum en immunotransfert révèle le plus souvent 

uniquement une réactivité́ contre l’envoplakine (210 kd) et la péri- 

plakine (190 kd). Par ELISA environ 50 % des sérums ont des 

autoanticorps anti-desmogléine 3 associés à des autos anticorps anti-

desmogléine 1. 

L’examen du sérum par technique d’immunoprécipitationdétecte des 

autoanticorps dirigés contre un complexe de protéines qui est reconnu 

de façon variable : desmoplakines I et II (250- 215 kd), envoplakine, 

périplakine, antigène BPAG1-e/BP230 de la pemphigoïde bulleuse (230 

kd), plectine, et une protéine non caractérisée de 170 kd. Des anticorps 

dirigés contre la desmogléine 3 et contre la desmogléine 1 sont 

également parfois détectables. 

 

G. DIAGNOSTIC 

1. Diagnostic Positif: 

Repose sur : 

• La clinique: des lésions bulleuses, le signe de Nikolski positif, 

Et une confirmation par: 

• le cytodiagnostic de TZANCK: montrant des cellules 

acantholytiques, 
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• l’histologie: visualise des bulles intra-épidermiques suite à une  

acantholyse, 

• l’immunofluorescence directe: objective un dépôt d’IgG et ou C3, en 

mailles de filet ou en resille, 

• l’mmunotransfert: le dosage d’anticorps IgG montre un titre élevé 

d’IgG 

2. Diagnostic Différentiel : 

Le diagnostic différentiel du PV comprend certaines mucodermatoses 

chroniques qui se présentent sous forme de lésions bulleuses, 

ulcéreuses ou érosives qui sont : 

-Pemphigoïde des muqueuses (pemphigoïde cicatricielle) 

Signe de la pince* positif; Clivage sous- épidermique, bulles fragiles 

laissant place à des érosions superficielles douloureuses. 

IFD : dépôt linéaire continus d’IgG et/ou de C3 le long de la membrane 

basale souvent associés à l’IgA. 

-Lichen plan érosif 

Le signe de la pince est négatif ; Vésicules ou bulles apparaissent lors 

d’une poussée d’activité le plus souvent sur des lésions lichénienne 

préexistante. L’aspect réticulaire associé ; Stries blanchâtres (Whickam) 

à proximité des érosions. 

-Pemphigoïde bulleuse 

Bulles tendues, à contenu clair, siégeant sur base érythémateuse; prurit 

intense; lésions symétriques avec une prédilection pour les faces de 

flexion et la racine des membres, la face antéro-interne des cuisses et 

l’abdomen; atteinte muqueuse rare. 
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IFD : dépôts linéaires d’IgG et/ou de C3 le long de la membrane basale 

de l’épiderme ; IFI sur peau clivée : les anticorps se fixent au toit de la 

zone de clivage. 

-Dermatose à IgA linéaire 

Touche en particulier l’enfant avec des bulles de grandes tailles, 

symétriques ; vésicules à groupement arrondie ; lésions pruritiques; 

rosettes caractéristiques. 

IFD : dépôt linéaire d’IgA le long de la JDE 

-Dermatite herpétiforme 

Début chez l’adolescent ou l’adulte jeune, évoluant par poussées avec 

des rémissions spontanées; bulles et/ou vésicules prurigineuses 

symétriques aux coudes, aux genoux et aux fesses. 

IFD : dépôts d’IgA en mottes dans les papilles dermiques, sous la JDE. 

-Epidermolyse bulleuse acquise 

Bulles mécaniques, flasque en peau saine sur les zones frottements et 

les extrémités laissant des cicatrices atrophiques 

IFD : dépôts souvent granuleux d’IgG et de C3 à la JDE; 

-Aphtose de Behcet 

Ulcération buccale aphteuse, récidivante, impression de brulure, 

ulcération centrale douloureuse ; entourées d’un halo rouge avec un 

fond plat fibrineux avec peut-être des ulcérations génitales et/ou 

oculaires associées. 

-Erythème polymorphe 

Lésions cutanées en cocarde (lésions maculo-papuleuses rondes : 3 

zones concentriques avec un centre inconstamment bulleux; lambeaux 
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persistants formant des pseudomembranes ou des croûtes sur les 

lèvres; lésions muqueuse bulleuses ou érosive fréquentes, survenues le 

plus souvent après un herpès récurent. 

IFD : absence de dépôts immuns 

Lupus érythémateux disséminé 

Ulcération superficielles d’origine post- bulleuse, signes généraux 

constants (fièvre, asthénie) ; association avec des pétéchies, xérostomie 

et œdème. 

-Aphtose et aphte banale 

Ulcère solitaire ou multiple, ronds ou ovales, jamais précédés de 

vésicules, un enduit blanc grisâtre recouvrant leur fond et un halo 

érythémateux à leur périphérie. 

IFD : dépôt d’IgG, IgA, IgM, C3 dans la lumière des capillaires du chorion 

et le long de leurs parois. 

Maladie de Crohn et rectocolite hémorragique 

Signes cliniques cutanéo-muqueux, accompagnés de douleur 

abdominale, d’aphtose buccale, d’asthénie, d’amaigrissement et 

d’anorexie. 

-Toxidermies bulleuses (érythème pigmenté, fixe et bulleux ; du 

syndrome de Stevens-Johnson et de la nécrolyse épidermique 

toxique). 

Début brutal, rapidité d’évolution, fréquence de l’atteinte muqueuse et 

signes généraux nécessitant l’hospitalisation en urgence ; la notion de 

prise médicamenteuse comme facteur déclenchant. 

IFD : absence de dépôts immuns (IgG, C3) 
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H. TRAITEMENT 

1. But : le but est, 

-d’obtenir la rémission de l’éruption ; 

-d’éviter les complications et les récidives ; 

-et de guérir le malade. 

2. Moyens :  

-les moyens spécifiques sont, 

• Les corticoïdes :  

• Les Immunosuppresseurs : Azathioprine, méthotrexate, 

ciclosporine 

- Adjuvants : 

 Antiseptiques : KmnO4, Bétadine, Chlorhexidine 

 Antibiotiques : Amoxicilline, Erythromycine, cloxacilline 

 Vitamine C, D 

 Calcium, 

 Potassium 

 Antihelminthiques : Albendazole 

- Mesures hygiéno-diététiques : 

 Régime sans sel strict 

 Régime sans sucre 

3. Conduite du traitement : se fait en deux étapes, 

o le traitement d’attaque à base de : 

-Prednisone : 1 mg/Kg/Jour pendant 2-3 mois jusqu’à disparition totale 

des bulles avec baisse progressive de 5-10mg/semaine. 

o le traitement d’entretien : 10-20 mg de prednisone, 

pendant plusieurs mois ou années avec arrêt progressif 

o Mesures hygiéno-diététiques : régime sans sel et sans 

sucre 
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o Adjuvants : calcium, vitamine D, Potassium et un 

déparasitage systématique à l’albendazole 

 

4. Surveillance du traitement : Règles corticothérapie 

Le bilan initial avant le traitement: 

- examen clinique : prise de TA, poids 

- examens paracliniques : NFS, Glycémie à jeun, bilan hépatique, 

rénal, examen parasitologique des selles et des urines, sérologie 

rétrovirale VIH et hépatique. 

Pour le suivi : 

- Comptage quotidien des bulles et érosions post bulleuses 

- Surveillance TA, glycémie à jeun, poids. 
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IV. PATIENTS ET MÉTHODES  

1. Cadre et lieu d’étude 

L’étude a été réalisée dans le service de Dermatologie de l’HDB. 

Cet hôpital a été créé selon la carte nationale hospitalière 2016-2020 par 

l’ordonnance n°2019-010/P-RM du 27 Mars 2019 ratifiée par la loi 

n°2019-022 du 03 juillet 2019. Il résulte des récentes réformes du 

ministère de la sante qui ont conduit à la scission du centre national 

d’Appui à la lutte contre la Maladie (CNAM) et à la redistribution de ces 

différents services entre deux nouvelles structures : une a vocation santé 

publique, l’Institut National de santé Publique (INSP) et l’autre à 

vocation hospitalière, l’Hôpital de Dermatologie de Bamako (HDB). 

L’Hôpital de Dermatologie de Bamako (HDB) hérite de facto de tous les 

services restant en plus de l’ensemble des biens meubles et immobiliers 

du CNAM. Il s’agit des services et départements suivants : Dermatologie 

vénéréologie, Léprologie, Chirurgie, Unité de Soins d’Accompagnement 

et de Conseils pour les personnes vivant avec le VIH (PVVIH), 

Réhabilitation, Laboratoire d’analyses biologiques, Pharmacie, Appui aux 

programmes, Formation et enfin Administration et Ressources 

Humaines. 

2. Type et durée d’étude :  

Il s’agit d’une étude transversale descriptive sur une période d’un an, 

allant d’avril 2019 à Mars 2020. 

3. Population d’étude : 

Elle était représentée par les malades consultants dans le service de 

dermatologie-vénérologie de l’HDB durant la période d’étude. 

-Index d'évaluation de l'état général : Cotation OMS 

Stade 0 : Capable d'une activité identique à celle précédant la maladie, 

sans restriction. 
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Stade1 : Activité physique diminuée, mais malade ambulatoire et 

capable de travailler. 

Stade2 : Ambulatoire, capable de prendre soin de soi, incapable de 

travailler, alité moins de 50 % des heures de veille. 

Stade3 : Capable seulement de quelques activités, alité ou au fauteuil de 

50 à 99 % des heures de veille. 

Stade4 : Incapable de prendre soin de lui-même, alité ou en chaise en 

permanence. 

-Technique du cytodiagnostic de TZANCK : 

Le cytodiagnostic de Tzanck peut être réalisé sur des lésions cutanées 

ou muqueuses, érosives ou vésiculo-bulleuses. Il est préférable de 

choisir une lésion récente pour obtenir le plus grand nombre de cellules 

analysables. Le toit épidermique de bulles ou vésicules est ouvert (à 

l’aide d’un bistouri), le contenu est éliminé et le plancher et les bords des 

lésions sont raclés avec une curette. Le matériel obtenu est étalé en 

frottis en couche mince sur une lame sèche et enfin séché à l’air avant 

d’être coloré au May-Grünwald-Giemsa [15]. Il est dit positif lorsqu’on 

retrouve des cellules acantholytiques et négatif en l’absence de ces 

cellules.  

Objectifs du traitement :  

Les définitions suivantes sont basées sur un consensus international de 

2008 :  

-Le contrôle de la maladie est défini par l’intervalle de temps entre le 

début du traitement et l’arrêt de formation de nouvelles lésions et le 

début de cicatrisation des lésions présentes.  
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-La rémission complète sans traitement (RC off) est définie par 

l’absence de lésions depuis au moins deux mois alors que le patient est 

sevré de tout traitement. 

 -La rémission complète sous traitement minimal (RC on) est définie 

par l’absence de lésions alors que le patient est sous traitement minimal.  

-Le traitement minimal est défini par une corticothérapie orale de 

posologie inférieure ou égale à 10mg/j ou un traitement adjuvant 

minimal.  

-La rémission partielle (RP) est définie par la présence de nouvelles 

lésions transitoires qui guérissent en moins d’une semaine. 

-La rechute est définie par l’apparition de plus de 3 nouvelles lésions 

par mois qui ne guérissent pas spontanément en une semaine, la 

récidive par l’extension des lésions préexistantes chez un sujet dont la 

maladie était contrôlée. [16] 

-Blanchiment : est blanchi, tout patient qui n’a pas de nouvelle bulle 

après 2mois de traitement. 

Critères de guérison :  

 Absence de Bulles  

 Cicatrisation des érosions 

 Depuis au moins 6 mois sous la plus faible dose de corticoïde 

5mg/ jour. [17] 

4. Critères d’Inclusions :  

Ont été inclus, tous les patients répondants à la définition de cas et 

acceptant de participer à l’étude. 

-Définition de cas : a été définit comme cas, un Patient présentant : 

 Bulles flasques peau saine avec signe de Nikolsky positif  
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Et/ou 

 Une Histologie montrant des bulles intra-épidermiques  

5. Critères de non inclusion :  

N’ont pas été inclus dans notre étude : 

     -les dossiers incomplets. 

    -les patients perdus de vue. 

6. Collecte et analyse des données : 

 Les données ont été collectées à partir d’une fiche d’enquête pré établi, 

analysées sur le logiciel épi info version 7 français et saisie sur le logiciel 

Word 2013. 

7.  Procédure d’admission dans l’étude:  

-les cas inclus seront examinés sur le plan dermatologique et général.  

-Les variables enregistrés seront : les données sociodémographiques, 

cliniques, biologiques, histologique, de la forme clinique de pemphigus, 

le traitement reçu et l’évolution des cas. 

8. Aspects éthiques : 

a) L’anonymat des patients était garanti, 

b) L’inclusion ne comporte pas de risque pour 

les patients, 

c) Le consentement éclairé a été obtenu avant 

toute inclusion. 
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V. LES RÉSULTATS 

Durant la période d’étude, au total 26000 patients ont été consultés à 

l’HDB, dans lesquelles 38 cas de pemphigus auto-immun ont été 

dépistés. Sur 38 malades recensés, 34 ont été colligés pour l’étude, 

soit une fréquence hospitalière de 0,13%.  

Les résultats sont les suivants : 

A. Aspects épidémiologiques : 

   

 

Figure 4. Répartition des patients selon le sexe. 

Ses 34 patients se répartissaient en 19 patients de sexe féminin (56%) 

et 15 patients de sexe masculin (44%), soit un sex ratio de 0,79. 

 

 

 

F 
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 H 
44% 
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Figure 5. Répartition des patients selon la tranche d’âge. 

L’âge des malades variait de 14 à 87 ans, avec une moyenne de 47,68 

ans. La tranche d’âge 50-55 ans représentait 24% (8/34) des cas. 

 

 

Figure 6. Répartition des patients selon la profession. 

Dans notre étude, les cultivateurs représentaient 35% (13/34) des cas, 

les ménagères 32% des cas. 
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Figure 7. Répartition des patients selon l’ethnie. 

Dans notre étude l’ethnie bambara représentait 35% des ethnies, l’ethnie 

peulh 32%. 

 

 

Figure 8. Répartition des patients selon la provenance des malades. 

Dans notre étude, 24% (8/34 cas) de nos patients venaient de la région 

de Ségou et 21% (7/34 cas) des cas venaient de Bamako. 
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B. Données cliniques 

-Données générales 

 

Figure 9. Répartition des patients selon l’état général. 

Dans notre étude, à l’entrée, 50% (17/34 cas) des cas étaient du stade 1 

de l’OMS ; 26% (9/34 cas) étaient du stade 0 de l’OMS. 

 

Figure 10. Répartition des patients selon l’indice de masse 

corporelle des patients. 

Dans notre étude, 71% (24/34 cas) de nos patients avaient un IMC 

normal (18,5-25). 
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-Antécédents 

 

Figure 11. Répartition des patients en fonction des traitements 

réalisés avant la consultation dermatologique. 

Un traitement médical antérieur avait été réalisé chez les malades. Il 

s’agissait d’un traitement médical pour 6 malades, traditionnel chez 5 

malades et les deux pour 21 malades. 

 

Figure 12. Répartition selon l’antécédent familial de pemphigus 

La majorité de nos patients n’avait pas d’antécédent familial de 

pemphigus. 
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Tableau 2. Répartition des patients selon la pathologie associée chez les 

patients. 

Pathologie-associée Fréquence Pourcentage 

Diabète 3 8,82% 

Hypertension artérielle 6 17,64% 

Prurigo 1 2,94% 

RAS 24 70,58% 

Total 34 100,00% 

Les principales comorbidités recensés chez nos malades étaient 

l’hypertension artérielle (6 cas sur 34 ; 17,64%), le diabète (3 cas sur 

34 ; 8,82%) et le prurigo (1 cas). 

Cliniques : 

 

Figure 13. Répartition des patients selon le type clinique de 

pemphigus. 

Le pemphigus vulgaires était le plus représenté avec 50% des cas, suivi 

du pemphigus foliacé avec 44% des cas, pemphigus érythémateux 3% 

et du pemphigus séborrhéique 3%  des cas. 
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SIGNES DE DEBUT 

 

Figure 14. Répartition selon les signes cliniques retrouvés au début 

des cas de pemphigus profond. 

Dans notre étude, 53% (9 patients) des cas de pemphigus vulgaire 

présentaient une ulcération muqueuse au le début de la maladie. 

 

Figure 15. Répartition selon les signes cliniques retrouvés au début 

de la maladie chez les cas de pemphigus superficiel. 

Dans notre étude, 65% (11 patients) des cas de pemphigus superficiel 

présentaient une atteinte cutanée au début de la maladie, 35% (6 

patients) une atteinte du cuir chevelu, une absence d’atteinte des 

muqueuses. 
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Figure 16. Répartition des patients selon les signes cliniques à 

l’examen des patients pour le pemphigus vulgaire. 

A l’examen des patients, 41% des cas présentaient des érosions, 29% 

de cas présentaient des bulles et 21% des croutes. 

 

 

Tableau 3. Répartition des patients selon le signe de NIKOLSKY 

Signe de NIKOLSKY Fréquence Pourcentage 

Non 8 23,53% 

Oui 26 76,47% 

Total 34 100,00% 

 

Dans notre étude, le signe de NIKOLSKY était présent dans 76,47% des 

cas. 
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Figure 17. Répartition des patients selon le type de lésion 

muqueuse. 

Dans notre étude, 44% des patients présentaient des érosions buccales 

à l’entrée. 

 

Figure 18. Répartition des patients selon le type d’atteinte unguéale. 
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Dans notre étude, 85% des patients ne présentaient pas d’atteinte peri-

unguéale. 

 

Figure 19. Répartition des patients selon l’atteinte du cuir chevelu 

au moment de la consultation. 

 

Dans notre étude, 35% des patients présentaient des croutes du cuir 

chevelu à l’examen clinique. 

C. EXAMEN COMPLEMENTAIRES 

Tableau 4. Répartition des patients selon le résultat du cytodiagnostic de 

TZANCK. 

TZANCK fréquence pourcentage 

Non 3 8,9 

Oui 31 91,1 

Total 34 100% 

Dans notre étude, 91% (31 cas sur 34) des cas, on avait des cellules 

acantholytiques au cytodiagnostic TZANCK. 
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Tableau 5. Répartition selon le résultat de l’histologie. 

Clivage-sous-corne Fréquence pourcentage 

Non 17 50,00% 

Oui 17 50,00% 

Total 34 100,00% 

 

Dans notre étude, 50% des cas avaient un siège de clivage intra-

épidermique profond et 50% des cas étaient superficiel. 

 

EVOLUTION 

 

Figure 20. Répartition des patients selon l’évolution du prurit après 

3 mois du traitement. 
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Dans notre étude, le prurit a été retrouvé dans 6% des cas après 3 mois 

du traitement. 

 

Figure 21. Répartition des patients selon le nombre de bulle après 3 

mois de traitement. 

Dans notre étude, tous nos patients avaient moins de 5 bulles après 3 

mois de traitement. 

 

 

Figure 22. Répartition selon le devenir des patients. 

L’évolution de cas malades sous traitement était marquée par la 

rémission complète (85%), la rechute (6%) et le décès (9%). 
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Figure 23 : Pemphigus vulgaire, avant et pendant le traitement. (Dr Binta 
Guindo)   

 

 

Figure 24: Pemphigus foliacé (Dr Sylla Ousmane) 
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VI. DISCUSSION ET COMMENTAIRES 

A. Discussion de la méthode : 

Nous avons mené une étude transversale descriptive du pemphigus auto 

immun avec recueil prospectif des données à l’HDB au période de Mars 

2019 à Mars 2020. En effet toutes les dermatoses bulleuses sous 

épidermiques et les dermatoses non conformes à la définition du cas ont 

été exclues. Au total 34 cas de pemphigus auto-immun ont été retenus 

pour l’étude. Le diagnostic clinique était orienté par le cytodiagnostic de 

Tzanck et la confirmation par l’examen histologique par biopsie de bulle 

ou de lésion superficielle.  

Les limites de ce travail sont le faible nombre de cas de pemphigus et la 

non réalisation de certains examens, tel que l’immuno-pathologie 

(immunofluorescence directe et indirecte).  

Toutefois ce travail permet d’actualiser et d’améliorer le niveau de 

connaissances sur le pemphigus à Bamako. 

B. Discussion des données :   

1. Aspects épidémiologiques  

a) Sexe : 

La prédominance féminine retrouver dans notre étude, sex-ratio de 0,79, 

n’a pas été retrouvé dans les études antérieures. Plusieurs auteurs 

rapportent une prédominance masculine.  Le sex ratio  était de 1,8 au 

Maroc [18] et  2,3  en Tunisie [18], 1,5 en Lybie [18]. Les disparités 

pourraient s’expliquer par l’approche méthodologique, notamment le 

mode de recrutement des patients. Il était exclusivement hospitalier dans 

notre étude. Selon certains travaux les affections auto-immunes seraient 

plus fréquentes chez les femmes en raison de la production d’hormones 

féminines. [19]  
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Toutefois d’autres auteurs décrivent le rôle du climat, de la pollution et 

de l’exposition aux rayons UV sur le risque de survenue du pemphigus. 

[19] Ce facteur pourrait expliquer la prédominance masculine dans le 

Maghreb, mais aussi les disparités entre les travaux. Dans notre pays 

les tâches ménagères sont l’apanage des femmes, elle participe aussi 

aux travaux champêtres. Il s’agit de facteurs d’exposition aux rayons 

ultra-violets. Un travail supplémentaire reste nécessaire à l’échelle du 

pays pour préciser le rôle de l’exposition au soleil dans la survenue de la 

maladie. 

b) Age :   

Dans notre série, l’âge moyen des cas était de 47 ans, les extrêmes de 

14 et 87 ans, comparable à l’âge moyen de 47,62 ans (extrêmes 5-90 

ans) au Sénégal [5], nettement supérieur à l’âge moyen de 40 ans au 

Maroc [20]. 

En règle générale,  le pemphigus est décrit chez le sujet adulte en 

dehors des formes particulières tel que le pemphigus endémique 

brésilien. [21] 

c) Provenances :  

Dans notre étude, 24% de nos patients venaient de la région de Ségou 

(majorité) et suivi de Bamako avec 21% des cas et 3% des cas de 

Tombouctou (minorité). Les régions de Gao et de Kidal n’étaient pas 

représentées. Ce résultat concorde avec celle d’A. Sidibe [6]  dans 

lequel les 3 régions du nord n’étaient pas représentées. 

Cette distribution dans le pays à l’exception des zones du nord peut 

s’expliquer  par :  

- la rareté de la maladie dans ces populations,  

- la prise en charge de ces patients dans les pays limitrophes 
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- la crise sécuritaire, 

- des problèmes d’accessibilité géographique.  

Cette dernière éventualité parait peu probable car ces populations 

consultent dans le service pour d’autres affections graves comme les 

ulcères de jambe, les mycétomes. 

d) Profession : 

 Dans notre étude les cultivateurs étaient les plus représentés avec 35% 

des cas, suivi des ménagères avec 32% des cas. La prédominance des 

cultivateurs et des ménagères, qui peut être reliée à leur proportion dans 

la population générale. Par contre les ménagères étaient majoritaires à 

l’étude au Mali 2008, soit 68,2% [6]. 

2.  Aspects cliniques et histologiques: 

a) Les formes de PAI :  

Nous avons trouvé 17 cas (50%) de pemphigus superficiels (15 cas de 

P. Foliacées, 1 cas de P. Séborrhéiques et 1 cas de P. Erythémateux), 

17 cas (50%). de pemphigus profonds  (dont toutes Vulgaires et pas de 

forme Végétant) qui est proche 48,5% de pemphigus foliacé obtenu au 

Sénégal [5]. Notre résultat montre une égalité des deux formes. Par 

contre, en Europe 80% des pemphigus sont de type vulgaire [22]. Il faut 

signaler que nous n’avons pas observé de pemphigus induit malgré un 

interrogatoire approfondi mené devant chaque cas. Dans la littérature, 

de nombreuses publications font état de pemphigus induit [23,24]; 

secondaire dans la plupart des cas à des médicaments du groupe thiol. 

En outre, aucun cas familial, mais un cas infantile de 14ans a été 

retrouvé, contrairement à t’étude menée  au Mali [6] qui n’avait noté 

aucun cas avant les 20 ans; ces données rejoignent les études au Brésil, 

VIEIRA a pu rapporter 18% de cas avant 14 ans sur un total de 460 
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malades [21]. En revanche des études américaines et européennes 

montrent d[s formes sporadiques infantiles exceptionnelles [2]. 

b) Mode de début : 

L’éruption bulleuse constituait le motif le plus fréquent de consultation. 

Le siège du début des lésions peut être cutané, muqueux, ou 

cutanéomuqueux. Mais dans notre étude il n’y a pas eu de début à la 

fois cutané et muqueux.  Le début cutané des lésions était exclusif dans 

les formes superficielles, alors que le début muqueux des lésions surtout 

buccal n’intéressait que les formes profondes. Le début cutané exclusif 

dans les formes superficielles a été aussi observé dans la littérature 

[5,21]. 

c) Etat général :  

Chez 76% de nos  cas, l’état général était conservé (Stade 0 et 1 de 

cotation OMS) et altéré dans 24%(stade 2 à 5 OMS). Cette altération 

était observée surtout dans les formes profondes, qui peut s’expliquer 

par plusieurs facteurs :  

-le retard à la consultation spécialisée ; 

-la déshydratation créée par les bulles ; 

-et les lésions muqueuses buccales douloureuses qui causent souvent 

de gêne à l’alimentation.  

Dans une série Sénégalaise, on a noté l’altération de l’état général dans 

15 cas [5]. Cependant l’atteinte de l’état général était autrefois grave ; 

mais avec l’avènement des antibiotiques et l’utilisation précoce des 

corticoïdes ; l’état général est le plus souvent conservé. 

d) Lésions dermatologiques :  

Au cours de notre étude nous avons observé dans la majorité des cas la 

présence de bulles flasques de taille variable. Dans plus de la moitié des 
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cas les lésions siégeaient sur les troncs et les membres. Les lésions des 

muqueuses : à type de bulles éphémères ou d’érosions ont été 

retrouvées seulement dans les cas de pemphigus vulgaire. Seule La 

muqueuse buccale était touchée au cours de notre étude. Par contre on 

rapporte une atteinte des muqueuses buccale (15 cas), conjonctivale (5 

cas), génitale (7 cas), œsophagienne (1 cas) et anale (1 cas) au Sénégal 

[5]. Le signe de Nikolsky était positif dans 90,9% cas ; non recherché 

dans 9,1% des cas. 

e) Le cytodiagnostic de Tzanck: 

Il a été pratiqué chez tous les cas. Cet examen a objectivés des cellules 

acantholytiques dans 91% des cas. Cet examen est d’une grande utilité 

dans un  pays comme le Mali qui ne dispose pas le moyen de diagnostic 

le plus performants tel que l’immunofluorescence.  Mais sa négativité 

n’exclut pas le diagnostic. Cependant il ne doit pas remplacer l’examen 

histologique.  Il n’a qu’une valeur d’orientation puisque diverses 

affections vesiculo-bulleuses et pustuleuses comportent parfois quelques 

cellules acantholytiques qui peuvent prêter à confusion. [25] 

f) L’Histologie : 

Elle a été pratiquée chez tous nos patients, après suspicion clinique et 

orienté par le cytodiagnostic de Tzanck. Nous rapportons 50% de 

pemphigus profond et 50% de pemphigus superficiel. Contrairement à la 

littérature, qui décrit 80% de pemphigus vulgaire chez les juifs et 25 cas 

par an de pemphigus superficiel. [26] 

g) Les autres examens : 

Étaient réalisés pour le bilan pré thérapeutique et la surveillance des 

malades ; et ils n’avaient aucun intérêt pour le diagnostic. Ainsi tous nos 

patients ont fait l’objet d’un bilan systématique avant le début du 

traitement comportant : NFS-VS ; glycémie à jeun ; créatininémie ; 
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transaminases hépatiques ; créatinémie ; selles et urines parasites, la 

sérologie VIH/SIDA mais tous les résultats étaient négatifs, avec 

surinfection et quelques fois une légère anémie qui rentraient dans 

l’ordre après une couverture antibiotique et un régime équilibré. Ces 

résultats se rapprochent à ceux retrouvés dans la littérature [25] où le 

bilan biologique montre souvent des troubles minimes : une anémie 

discrète, une leucocytose modérée à prédominance de polynucléaires 

neutrophiles. 

h) Le profil évolutif : 

Dans notre étude, après 3 mois du traitement, 94% de nos patients ne 

présentaient plus de prurit, tous nos patients avaient moins de 10 bulles, 

85% (29 cas) de rémission complète, 6% (2cas) de rechute et 9% (3 

cas) de décès, qui est approximativement égale à 9,6% de la série 

sénégalaise [5] et inférieur au chiffre de 18% rapporté par A. Sidibe [6]. 

Le 1erdécès était dans un contexte de déséquilibre hydro-électrolytique 

et les 2 autres dans un contexte infectieux. 

Cette baisse observée peut être liée à l’amélioration de la qualité des 

soins et le renforcement de l’éducation thérapeutique. 
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VII. CONCLUSION : 

Le profil des cas de pemphigus auto immun est similaire à ceux rapporté 

dans la littérature. 

La corticothérapie est le seul traitement utilisé dans notre contexte. 

Le cytodiagnostic de Tzanck est un examen simple à réaliser, donne une 

bonne orientation diagnostique et doit être réaliser en premier lieu chez  

tous les cas de maladie bulleuse. 

Une étude cohorte à l’échèle nationale reste nécessaire pour décrire les 

aspects évolutifs chez les cas de pemphigus dans notre pays. 
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VIII. RECOMMANDATIONS : 

A l’issue de ce travail nous formulons les recommandations suivantes :  

Aux autorités : 

 La prise en charge gratuite des cas de Pemphigus  

 L’équipement du laboratoire d’anatomopathologie de HDB en 

matériel adéquat.  

 La mise à disposition  des immunosuppresseurs et de la 

Biothérapie. 

 Faciliter l’accès aux corticoïdes et aux traitements adjuvants. 

Aux malades :  

 Le respect strict  des contraintes du traitement  

Aux agents sanitaires :  

 La référence de  tous les cas de dermatoses bulleuses le plus tôt 

possible aux ponts focaux du télédermali ou en milieu 

dermatologique.  

Aux dermatologues :  

 Le renforcement de l’éducation thérapeutique 

A la population :  

 La consultation en dermatologie devant toute éruption bulleuse; 

 L’éviction de l’automédication. 

 

 

 

 

 



Aspects épidémiologique, clinique et évolutif du pemphigus à l’HDB 

Thèse de Médecine                                   M. IsmaÏla BAMBA                                                    50 
 

 

 

IX. RÉFÉRENCES BIBLIOGRAPHIQUES 

1. Van ATT et Coll. Improving Treatement Outcome of Pemphigus 

Vulgaris on Vietnamese Patients by Using Desmoglein Elisa Test. 

Open Access Maced J Med Sci. 2019 Jan 22 ; 7(2) : 195-1997. 

2.  Bystryn J-C, Steinman NM. The adjuvant therapy of pemphigus: 

an update. ArchDermatol. 1996;132(2):203–12. 

3. Aboobaker J, Morar N, Ramdial PK, Hammond MG. Pemphigus in 

South Africa. In J dermatol. 2OO1 Feb ; 40 (2) : 115-9. 

4. Benchichi H, Ghafour S, Disky A, Janati K, Bichra L, Lakhdar H.   

Pemphigus: modalités thérapeutiques et évolution de 122 cas.   

Ann Dermatol Venerol 2006 ; 133 : 1012-14. 

5. Diallo M, et al. Aspects épidemiologiques et cliniques des 

pemphigus au senegal. Our Dermatol Online. 2017 ; 8(suppl. 1):5-

9. 

6. Sidibe A. Etude epidemio-clinique et prise en charge du pemphigus 

auto-immun au CNAM (Ex-institut Marchoux) [thèse]. Bamako 

(Mali). FMPOS : 2008. 

7. Rock B, Martins CR, Theofilopoulos AN, Balderas RS, Anhalt GJ, 

Labib RS, et al. The pathogenic effect of IgG4 auto antibodies in 

endemic pemphigus foliaceus (fogo selvagem). N Engl J Med. 

1989; 320(22):1463–9. 

8. Hashimoto K, Wun T-C, Baird J, Lazarus GS, Jensen PJ. 

Characterization of keratinocyte plasminogen activator inhibitors 

and demonstration of the prevention of pemphigus IgG-induced 

acantholysis by a purified plasminogen activator inhibitor. J Invest 

Dermatol. 1989; 92(3). 



Aspects épidémiologique, clinique et évolutif du pemphigus à l’HDB 

Thèse de Médecine                                   M. IsmaÏla BAMBA                                                    51 
 

9. Kowalewski C, Kaiser H, Majewski S, Flucht C, Chorzelski T. 

Protein kinase inhibitor H7 prevents the acantholysis induced by 

pemphigus antibodies. EJD Eur J Dermatol. 1994; 4(3): 238–42. 

10. Carson PJ, Hameed A, Ahmed AR. Influence of treatment on 

the clinical course of pemphigus vulgaris. J Am 

AcadDermatol.1996; 34(4): 645–52.  

11. Amagai M. Auto immunity against desmosomal cadherins in 

pemphigus. J DermatolSci. 1999; 20(2): 92–102. 

12. Amagai M. Desmoglein as a target in autoimmunity and 

infection. J Am Acad Dermatol. 2003; 48(2): 244–52. 

13. Stanley JR, Amagai M. Pemphigus, bullous impetigo, and the 

staphylococcal scalded-skin syndrome. N Engl J Med. 2006; 

355(17): 1800–10. 

14. Amagai M, Komai A, Hashimoto T, Shirakata Y, Hashimoto 

K, Yamada T, et al. Usefulness of enzyme-linked immunosorbent 

assay using recombinant desmogleins 1 and 3 for serodiagnosis of 

pemphigus. Br J Dermatol. 1999;140:351–7. 

15. Moguelet P, Gener G. Cytodiagnostic de Tzanck et cytologie 

des muqueuses périorificielles. RevFrancoph Lab. 2007; 

2007(388):61–3. 

16. Murrell DF, Dick S, Ahmed AR, Amagai M, Barnadas MA, 

Borradori L, et al. Consensus statement on definitions of disease, 

end points, and therapeutic response for pemphigus. J Am Acad 

Dermatol. 2008 Jun; 58(6): 1043–6. 

17. Murrell DF, Daniel BS, Joly P, et al. Definitions and outcome 

measures for bullous pemphigoid: recommendations by an 

international panel of experts. J Am Acad Dermatol. 2012;66(3): 

479– 485. 



Aspects épidémiologique, clinique et évolutif du pemphigus à l’HDB 

Thèse de Médecine                                   M. IsmaÏla BAMBA                                                    52 
 

18. Saleh, Marwah A. Pemphigus in the arab world. The Journal 

of dermatology 42.1 (2015) :27-30. 

19. Ren Z, Hsu D, Brieva J, Silverberg JI; Association between 

climate, pollution and hospitalisation for Pemphigus in the USA. 

Clin Exp Dermatol. 2019 Mar; 44(2): 135-143. 

20. Benchichi H, Ghafour S, Disky A, Janati K, Bichra L,       

Lakhdar H.   Pemphigus: modalités thérapeutiques et évolution de 

122 cas.   Ann DermatolVenerol2006; 133 : 1012-14. 

21. Cisse  I. Pemphigus auto-immun au Mali à propos de 15 

observations à l’Institut Marchoux. Thèse, Méd, Mali, 1992; 3 

22. N’Diaye A, Stobel M, Ball M. Le pemphigus au Sénégal à 

propos de 40 observations. Dakar Médical 1982; 27: 97-102. 

23. Bialy GA. Pemphigus induit par D-penicillamine. J Am 

AcadDermatol 1996; 35: 732. 

24. Ruocco V. Pemphigus induits par d’autres médicaments.  Int 

J Dermatol1991; 30: 307. 

25. Moalla F.  Le pemphigus Revue de la littérature et étude 

analytique de 41 cas [Thèse de Médecine]. Tunisie : 1982, 879. 

26. Beuret PPR. Manifestations buccales du pemphigus 

paranéoplasique [thèse de médecine]. Université de Genève : 

2004. 37p. 

 

 

 

 

 

 



Aspects épidémiologique, clinique et évolutif du pemphigus à l’HDB 

Thèse de Médecine                                   M. IsmaÏla BAMBA                                                    53 
 

ANNEXES 

FICHE D’ENQUETE                                    N0 ……… 

I. Caractéristiques sociodémographiques 

Contact téléphonique : 

Age :  

Sexe : masculin                               féminin 

Profession : ménagère             cultivateur          Ouvrier             

Commerçant          Fonctionnaire                   Elève/Etudiant      ; Autres : 

Résidence habituelle : ………………………………………………… 

Ethnie :……………………………………………………………………………

………….. 

Ascendance Peulh :        Oui                                  Non  

ATCD dermatologique : 

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

…………………………………………………………………………………… 

Avant la consultation : 

-traitement médical :        Oui                                  Non  

Si oui, 

préciser …………………………………………………………………………

…… 

-traitement traditionnel :       Oui                                  Non  

Si oui, préciser : 

……………………………………………………………………………….. 

-charlatan :        Oui                                  Non  

Si oui, préciser : 

Hospitalisation : Oui                                  Non  
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II. Etude clinique : 

 

Date de début : 

………………………………………………………………… 

Mode de début : 

- Prurit : Oui                                  Non  

       Intensité sur échelle 1à 10: …………….. 

             Période : …………………………. 

Insomniant : oui                    non 

 

- Ulcération muqueuses trainantes     Oui                                  Non 

 

       Si oui préciser siège : 

……………………………………………………….. 

       Préciser la durée : …………………………… 

- Lésions du cuir chevelu 

             Si oui préciser type 

………………………………………………………..                

              Préciser la durée : …………………………… 

- Autres à préciser : 

……………………………………………………….. 

1. Examen général : 

Etat général : ………………………………………. 

Poids : …………kg ; Taille ; ………… m    IMC : ………………kg/m2 

Température : ……………°C ;                             Tension artérielle (T.A) : 

…………………. 

Pouls : …...Batt/mn                                                Fr : …... Cycles /mn 
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2. Examen dermatologique : 

Prurit : Oui                            Non       Si oui, échelle de 0 à 10 : 

…………………. 

Lésions cutanées : Oui                            Non  

     -Si oui, 

type ………………………………………………………………………. 

     - Nikolsky : Positif                                Négatif  

     - Surface atteinte : …………………. % 

Atteintes muqueuses : Oui                     Non  

Si oui, le siège : buccal           Oculaire            Nasal        Anal             

Génital  

Le type ……………………………………………………………. 

Atteinte phanères : Oui                             Non  

Siège : Cuir chevelu                                 Ongles  

Le type …………………………………. 

3. Pathologies associées : 

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

…………………………………….... 

5.  Examens complémentaires : 

 Examen histologique : 

Résultat cytodiagnostic de Tzanck ……………………………. 

Résultat biopsie : ………………………………………………………. 

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

………………………….. 

Immunofluorescence : Direct …………… ; indirect ……………………. 
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 Bilan biologique : 

Sérologie VIH :               positif                            Négatif  

-Transaminases : ASAT……                           ALAT……… 

Glycémie : à jeun …………….                       Aléatoire :………………… 

Autres :…………………………………………………………………………

………………… …………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………

……………………………………………………… 

6. type de pemphigus retenu :  

 Pemphigus profond : 

Pemphigus Vulgaire           Pemphigus Végétant  

 Pemphigus superficiel : 

Pemphigus Foliacé    Pemphigus érythémateux  

 Type particulier : 

Pemphigus Paranéoplasique                    Pemphigus induit  

 

7.  Traitement : 

Protocole n°1 : corticothérapie seule  

Protocole n°2 : corticothérapie + Dapsone  

6. Evolution : 

*Suivi : 

Evolution 1mois 2mois 3mois 4mois 

Prurit (coté de 0 à 

1O) 

    

Nbre de bulle     

Etat cicatrisation     

Immunofluorescence     
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*Devenir du malade : 

Guérison : Oui              Non  

                 Si oui, séquelles :  

                               Cicatrices hyper pigmentées     

                               Cicatrices hypo chromiques :  

                                Chéloïdes                                 

Complications : 

……………………………………………………………………………………

………….. 

……………………………………………………………………………………

………...... 

Décès : Oui                                      Non  
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Résumé : 

Le pemphigus est une dermatose bulleuse auto-immune caractérisé par 

la production d’auto anticorps dirigé contre le système de jonction 

interkeratinocytaire. Il se traduit cliniquement par une bulle et 

histologiquement par l’acantholyse. 

Une meilleure connaissance des aspects thérapeutiques et évolutifs du 

pemphigus dans notre pays permettra d’améliorer la prise en charge. 

Le but de ce travail est de décrire les aspects épidémiologiques, 

cliniques et évolutifs du pemphigus à l’hôpital de dermatologie de 

Bamako.  

Sur une période de 12 mois, au total sur 26000 consultations, dans 

lequel nous avons colligé 34 cas de pemphigus auto-immun sur 38 cas 

recensé au service. La  fréquence hospitalière était  de 0,13%.  

Nous rapportons une prédominance féminine. La corticothérapie 

générale a été instituée chez tous nos cas. 
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Une absence de bulles et/ou d’érosions a été rapportée chez  85% de 

nos patients, une rechute chez 6% et  un  décès chez 9%  après 3 mois 

de traitement. 

D’autres travaux sont nécessaires pour mieux décrire le profil des cas de 

pemphigus. 

Mots clés : Pemphigus ; Dermatologie ; Bamako 
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salaire au-dessus de mon travail, je ne participerai à aucun partage 
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