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Résumé :

Introduction : Le pemphigus vulgaire (PV) est une dermatose bulleuse auto-immune exceptionnelle chez
enfant. Les manifestations buccales sont souvent révélatrices et peuvent précéder de plusieurs mois les
manifestations cutanées.

L’observation : Une enfant de 14 ans avait initialement des ulcérations buccales post bulleuses douloureuses
évoluant depuis un an. Qui ne cessent pas de s’étendre a toute la muqueuse buccale avec apparition
secondairement de Iésions cutanées devenant invalidantes. Le diagnostic de pemphigus vulgaire était
confirmé par ’examen histologique et par IFD d’une biopsie buccale. Aprés une hospitalisation au service de
dermatologie la jeune patiente avait bien répondu a la corticothérapie et au Rituximab. Dés lors une remise
en état de la cavité buccale a été réalisée pour mieux contréler la cicatrisation muqueuse.

Discussion : Vu la rareté du PV Juvénile, La connaissance de leur présentation clinique et des options de
traitement sont essentielles. Malgré de nombreuses similitudes avec celui des adultes, des considérations
spécifiques soient nécessaires pour la population pédiatrique.

Conclusion : Le cas exposé met le point sur les particularités cliniques et thérapeutiques du PV juvénile. Sur
le plan oral I’hygiéne et les interventions dentaires sont entravées. Par conséquent, des recommandations
de bonne pratique bucco-dentaire sont nécessaires pour cette affection chronique qui évoluée par poussées-
rémissions.
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Introduction:

Evénement inhabituel, Le pemphigus vulgaire (PV) ou pemphigus profond est une
dermatose bulleuse auto-immune exceptionnelle chez I’enfant. Les récidives chroniques,
la morbidité importante et les Iésions buccales douloureuses fréquentes (souvent
révélatrices (75 % a 80 % des cas), justifiant sa considération dans la pratique dentaire
courante [1].

Malgré I'absence de lignes directrices standardisées, un diagnostic précoce et une
intervention appropriée restent cruciaux pour réduire les complications graves et
améliorer le pronostic [2].

Les stratégies de prise en charge bucco-dentaire doivent étre basées surla compréhension
du mode d’évolution de la maladie et sur la particularité de la population pédiatrique, en
intégrant une approche multidisciplinaire pour optimiser les résultats thérapeutiques [3].

Observation

Une fille agée de 14 ans, accompagnée de ses parents, sans antécédents médico-
chirurgicaux notables ni prise médicamenteuse chronique, a été orientée pour la prise en
charge d’une gingivostomatite érosive évoluant depuis environ une année.

La symptomatologie était marquée par des douleurs intenses et un inconfort fonctionnel,
notamment lors des repas, entrainant une géne alimentaire significative, sans altération de
I’état général.

Les examens biologiques usuels (numération sanguine, fonction rénale et hépatique)
étaient normaux en dehors d’une anémie chiffrée a 9 dg/l (normale entre 12 a 16 dg/l). Les
typages HLA B27 et HLA B 52 qui permettent de supporter un diagnostic de maladies
inflammatoires chroniques et de la maladie de Behcet respectivement étaient également
négatifs.

L’examen clinique buccal, réalisé a I"aide d’un miroir buccal et d’une sonde parodontale
sous éclairage scialytique, retrouve une gingivite érosive généralisée et des ulcérations
postbulleuses intéressant I’ensemble de la muqueuse buccale (Fig. 1).
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Figure 1: Gingivo-stomatite ulcéro-erosive

A. Gingivite érosive
B. Ulcération postbulleuse sur le vermillon de la lévre supérieure
C. Ulcération étendue sur la face dorsale de la langue

Les données cliniques recueillies orientent vers une atteinte strictement limitée a la
muqueuse buccale, évoluant de maniére isolée depuis environ une année, sans extension
clinique objectivable en dehors de la sphere orale.

Devant ce caractére chronique et isolé de I'atteinte muqueuse, une dermatose bulleuse
auto-immune était évoquée en premiére intention, notamment un pemphigus vulgaire ou
une pemphigoide cicatricielle. L’érythéme polymorphe était retenu a titre de diagnostic
différentiel plus éloigné.

Nous avons réalisé une biopsie de la muqueuse buccale au niveau du vestibule, laquelle a
été adressée au service d’anatomie pathologique de I’hépital central de I'larmée, dont

’étude histopathologique montrait un décollement intraépithélial suprabasal avec
acantholyse (Fig2).

Figure 2 : Décollement intra épidermique supra basal avec acantholyse

Un prélevement pour immunofluorescence directe étaient nécessaires pour confirmer le
diagnostic de PV, mettant en évidence des dépdts d’IgG et de C3 dans les espaces
interkératinocytaire.

Apreés I’établissement du diagnostic, la patiente n’a pas été revue en consultation pendant
une période d’environ deux mois. A I'issue de ce délai, elle a consulté de nouveau suite a
’apparition de lésions cutanées, motivant la demande d’un avis dermatologique et
P'instauration d’une prise en charge conjointe (Fig 3).

L’évolution sous corticothérapie générale a la dose de 1 mg/kg/j pendant un mois était
favorable, avec une cicatrisation compléte des Iésions buccales. Un traitement adjuvant
par Rituximab en IV (2 JO - J14 - M6 -12M) était débuté, en vue d’une épargne cortisonique.
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Figure 3 : Ulcérations cutanées

Un contrdle effectué aprés 03 mois percoit une bonne évolution clinique. Dés lors une
remise en état de la cavité buccale a été réalisée, comportant Un assainissement
parodontal, application de gel fluoré sur les surfaces dentaires déminéralisées et une
restauration des dents cariées (Fig. 4).

Figure 4 : Remise en état de la cavité buccale

A. lsolement de la dent a resauter par un coton salivaire maintenu par crampon
dentaire

B. Restauration des dents 46 et 47 cariées

C. Application de gel fluoré

Un dernier contrOle effectue aprés 1 an de la rémission ne retrouve pas de récidive
lésionnelle (Fig. 5). La patiente est encore suivie en dermatologie.
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Figure 5 : Controéle clinique

Discussion

Le pemphigus vulgaire est une maladie bulleuse auto-immune définie par la production
d’auto-anticorps dirigés contre les systemes de jonction interkératinocytaires [4]

Le pemphigus vulgaris en age pédiatrique peut étre défini comme un PV juvénile chez les
patients de plus de 12 ans et un PV infantile chez les enfants de moins de 12 ans [5, 6]. Les
Données sur l'incidence et la prévalence du PV infantile sont rares, L’apparition du PV avant
I'age de 18 ans représente 1,4 a 3,7 % de tous les cas de PV [5].

Le pemphigus vulgaire de I'enfant aux stades initiaux se produit généralement avec une
atteinte importante de la muqueuse buccale sous forme d’érosions extensives touchant
les lévres, le palais, les gencives et la muqueuse endojugale. Aprés quelques semaines, la
manifestation peut s'étendre a d'autres muqueuses et a la peau [6]

La rareté du PV juvénile et sa présentation clinique inaugurale, parfois atypique, en font
une maladie rarement évoquée d’emblée, source de retard diagnostique et de prise en
charge thérapeutique [6]. Le diagnostic de PV n'a été posé qu’un an apreés |'apparition des
[ésions initiales chez notre jeune patiente.

L’examen histopathologique montre un clivage épidermique et une acantholyse et
Pimmunofluorescence directe met en évidence des dép6ts d’IgG et de complément a la
surface des kératinocytes avec un aspect en « maille de filet » [6].

Les principaux diagnostics différentiels initialement évoqués en cas d’atteinte isolée de la
muqueuse buccale sont une aphtose, une gingivostomatite herpétique, un érythéme
polymorphe ou une pemphigoide cicatricielle et le lichen plan érosif [7].

Le traitement du PV de I’enfant repose habituellement, comme chez I'adulte, sur la
corticothérapie générale, a la dose de1a2 mg/kg par jour ; dans certains cas, I’existence
d’une corticorésistance, d’une corticodépendance ou d’effets secondaires importants
conduisent a [utilisation de traitements adjuvants immunosuppresseurs ou
immunomodulateurs, les thérapies adjuvantes comprennent ['azathioprine, le
mycophénolate mofétil, la dapsone, et le rituximab dans les cas réfractaires [8,9].

Le rituximab est un agent biologique dirigé contre protéine CD20 exprimée a la surface des
lymphocytes B, qui produisent des anticorps anti-desmogléine [10].

La corticothérapie était partiellement efficace chez notre jeune patiente avec obtention
d’une rémission clinique rapide des lésions buccales, et une diminution des Iésions
cutanées.
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A notre connaissance, le Rituximab était bien toléré et sans rapport de tout effet

secondaire, y compris les réactions allergiques et les manifestations buccales.

Sur le plan stomatologique, un bilan [ésionnel précis de I’atteinte buccale, permet de
distinguer trois grades de sévérité : atteinte buccale sévére, atteinte modérée et atteinte
minime, le plus souvent superposables aux stades évolutifs de la maladie [11].

Il convient de proscrire les soins dentaires ou parodontaux au cours de la phase sévere de
la maladie autres que la prise en charge des situations d’urgence telle que, la dévitalisation
de la dent atteinte de pulpite en vaselinant les instruments et I’extraction des dents
présentant une alvéolyse terminale sous couvert d’une antibiothérapie. En cas de
traitement orthodontique en cours, il faut enlever tout le matériel en place et utiliser
uniquement des gouttieres pour stabiliser la position des dents [12].

Une fois I'atteinte buccale est devenue modérée ou minime, la réalisation des soins
dentaires conservateurs seront possible « sous digue » ou en vaselinant les instruments qui
touchent les muqueuses. L’assainissement parodontal doit étre doux et progressif. Les
ultrasons peuvent étre utilisés lorsque la gencive n’est plus érosive et a faible puissance

[12].

Notre fille a bénéficié d’une remise en état de la cavité buccale pendent la phase de
rémission clinique. Par conséquent un état gingival amélioré et une cicatrisation muqueuse
bien controblée.

CONCLUSON :

Nous pensons que ce cas apporte une contribution supplémentaire a la connaissance du
pemphigus vulgaire juvénile, aidant a évoquer ce diagnostic difficile et conduisant a son
traitement approprié.

La prise en charge du pemphigus vulgaire juvénile fait appel a une collaboration
interprofessionnelle et elle doit reposer sur un suivi régulier aprés la rémission, au minimum
durant les premiéres années suivant le diagnostic. .
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