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Maladies bulleuses de |'enfant

RESUME: Les dermatoses bulleuses de I’enfant sont d’origines diverses, certaines trés fréquentes,
d’autres beaucoup plus rares, acquises ou congénitales. Selon I’étiologie, la maladie bulleuse de I’en-
fant peut étre une urgence diagnostique et thérapeutique.
La démarche diagnostique sera orientée par I'interrogatoire (antécédents familiaux, prise de médica-
ments, contage), I’age de survenue des lésions, I’analyse sémiologique (le caractére isolé ou diffus,
la topographie, le type de bulles, la présence d’un signe de Nikolsky, I’atteinte des muqueuses) et des
signes associés (fiévre, altération de I’état général, anomalies extra-cutanées).

La biopsie cutanée est nécessaire quand le diagnostic étiologique précis ne peut étre affirmé par

I’examen clinique.
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del’enfant sont diverses: certaines,

fréquentes, se diagnostiquent cli-
niquement facilement, d’autres, géné-
ralement plus rares, ne pourront étre
affirmées qu'al’aide d'une confrontation
anatomoclinique. L'objectif de cet article
est d’aider & la démarche diagnostique
clinique des dermatoses bulleuses de
I’enfant en envisageant les principaux
groupes étiologiques.

I es étiologies des maladies bulleuses

Dermatoses bulleuses
infectieuses

>>>L'impétigo est la premiére cause de
bulle chez I’enfant. Les germes les plus
fréquents sont le staphylocoque aureus
(SA) etle streptocoque béta-hémolytique
dugroupe A. Lavésiculo-bulle est fragile
et flasque, rapidement suivie d’une éro-
sionrecouverte d une crotite mélicérique.
Le traitement repose sur des mesures
d’hygiéne avec antisepsie et antibio-
thérapie tenant compte des résistances
aux antibiotiques de ces deux bactéries
[1]. L’antibiothérapie locale de premiere
intention peut étre la mupirocine (si <5
lésions et absence d’extension rapide) et
I’antibiothérapie générale de premiére

intention est’amoxicilline + acide clavu-
lanique (si facteur derisque [4ge < 3 mois
ou immunodépression], > 5 lésions,
impétigo bulleux ou extension rapide),
en ’absence d’allergie. Une éviction sco-
laire de 72 h est recommandée.

>>> Une infection staphylococcique
peut entrainer de grands décollements
cutanés dus a la production de toxines
exfoliantes (ET-A et ET-B). Ces toxines
ontune activité protéolytique qui clive la
desmogléine 1, entrainant une bulle sous
la couche cornée [2]. Lépidermolyse sta-
phylococcique est plus fréquente entre
6 mois et 5 ans. L’éruption consiste en
un érythéme diffus douloureux, suivi
d’un décollement cutané avec un signe
de Nikolsky positif (fig. 1). Les premiéres
manifestations siegent souvent dans les
plis ou en péri-orificiel avant ’exten-
sion diffuse a I’ensemble du tégument.
Il n’y a généralement pas d’atteinte
mugqueuse (en dehors d’une porte d’en-
trée muqueuse) et le décollement est
classiquement superficiel contrairement
a l’épidermolyse nécrolytique toxique.
La fievre et le syndrome inflammatoire
biologique sont souvent absents, avec
une diffusion de la toxine a partir d'un
gite microbien, sans foyer de purulence.
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Fig. 1. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

Le contraste entre I'intensité du tableau
dermatologique et I’absence de fievre et
de syndrome inflammatoire explique
le fréquent retard a évoquer une cause
microbienne lorsque ce tableau clinique
n’est pas connu. Les gites microbiens
staphylococciques sont le plus souvent
ORL, I’anus ou la peau. Le diagnostic
est clinique. Le traitement repose sur
un traitement antibiotique antistaphy-
lococcique et antitoxinique, ainsi que sur
une prise en charge de la douleur adap-
tée (recours parfois aux morphiniques)
et une réhydratation, ce qui justifie une
hospitalisation chez le jeune enfant.

>>> La syphilis congénitale est excep-
tionnelle en raison de son dépistage sys-
tématique pendant la grossesse. Elle peut
se manifester dans un tableau associant
desbulles palmoplantaires aux manifes-
tations plus classiques (hépatosplénomé-
galie, altération de |’état général, coryza,
fissures périnarinaires...). L'altération de
I’état général est habituelle.

Dermatoses bulleuses par
nécrolyse épidermique non liée
a une toxine staphylococcique

>>> L’érythéme polymorphe (EP) est

une réaction a médiation immune
cutanéomuqueuse se manifestant par

Fig. 2. (© Dermatologie, Hapital Necker-Enfants malades).

des 1ésions cutanées caractéristiques
en cocardes (fig. 2) de disposition le
plus souvent acrale et/ou une atteinte
muqueuse [3] On différencie I’EP
mineur (atteinte cutanée et d'une seule
mugqueuse), ’EP majeur (atteinte cuta-
née et d’au moins 2 muqueuses) et 'EP
muqueux pur. L'étiologie est principale-
ment post-infectieuse : le mycoplasme
estle plusincriminé chez I’enfant, suivi
del’herpes [3]. L'hospitalisation est sou-
vent nécessaire pour une prise en charge
adaptée de la douleur, les soins locaux et
un support nutritionnel ethydrique. Des
séquelles sont possibles (dyschromie,
synéchies muqueuses, bronchopneumo-
pathie oblitérante, cécité...) [4] nécessi-
tant une prise en charge précoce lors de
I’épisode aigu afin de les prévenir et un
suivi au long cours.

Les EP graves sont le plus souvent
post-mycoplasme [5]. Le traitement est
principalement symptomatique hormis
un traitement par azithromycine en cas
de suspicion d’infection a mycoplasme.
L'EPrécidive dans 5 % des cas chez!’en-
fant. Un traitement antiherpétique sera
indiqué pour prévenir les récidives lors
d’EP récurrent dii a herpes virus.

>>> La nécrolyse épidermique toxique
est une toxidermie grave. Elle se dis-
tingue en syndrome de Stevens-Johnson
(<10 % dela surface corporelle atteinte),
syndrome de chevauchement (entre 10
et 30 %) et syndrome de Lyell (> 30 %).

Fig. 3. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

L’atteinte muqueuse apparait apres une
phase prodromique (malaise, dysphagie,
fievre) et précede I'atteinte cutanée. Les
lésions cutanées sont des cocardes aty-
piques, confluentes, bulleuses, se décol-
lant secondairement avec un aspect en
linge mouillé (fig. 3). 1l faut rechercher
une introduction médicamenteuse dans
les 4 4 28 jours précédant I'éruption. Les
médicaments les plus fréquemment
incriminés chez I’enfant sont les anti-
convulsivants, les sulfamides, suivis des
pénicillines et des anti-inflammatoires
non stéroidiens (AINS) [6].

Dans 15 % des cas, aucun médicament
n’est identifié. L’étiologie peut étre
post-infectieuse. L’hospitalisation en
centre spécialisé permet une prise en
charge pluridisciplinaire précoce (réa-
nimateurs, dermatologues, ophtalmolo-
gues...), qui repose sur des soins locaux
cutanéomuqueux, une prise en charge
de la douleur, une équilibration des
apports hydroélectrolytiques et nutri-
tionnels ainsi qu'une prévention des
surinfections. Aucun traitement étiolo-
gique n’est nécessaire hormis ’arrét du
médicament imputable ou un traitement
par azithromycine quand le mycoplasme
semble étre incriminé. Les séquelles a
long terme (le plus souvent ophtalmolo-
giques chez1’enfant) [7] sont fréquentes,
nécessitant un suivi prolongé pluridisci-
plinaire en centre spécialisé.
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Dermatoses bulleuses
auto-immunes

Les dermatoses bulleuses auto-
immunes (DBAI) sont rares chez’enfant.
Leur diagnostic repose sur des données
cliniques, histologiques et immuno-
logiques. La biopsie, avec histologie et
immunofluorescence directe, est systé-
matique et doit étre réalisée sans creme
EMLA (qui entraine des altérations histo-
logiques etrend difficile I'interprétation)
[8]. Il y asouvent un retard diagnostique
dans les DBAI de I’enfant, prises a tort
pour des lésions infectieuses. Toutes
les formes de DBAI de I’adulte peuvent
s’observer chez I’enfant, se classant en
dermatose bulleuse sous-épidermique
caractérisée par des bulles tendues (der-
matose a IgA linéaire [DIGAL], pemphi-
goide bulleuse, épidermolyse bulleuse
acquise [EBA]) ou intra-épidermique
avec acantholyse caractérisée par des
bulles flasques (pemphigus vulgaire et
superficiel).

>>>La plus fréquente des DBAI de ’en-
fant est la DIGAL avec une prédomi-
nance masculine et un 4ge de survenue
entre 3,5 et 8 ans. La 1ésion caractéris-
tique estlarosette (fig. 4). Contrairement
al’adulte, le facteur médicamenteux est
moins retrouvé chez ’enfant. Le traite-
ment repose sur les dermocorticoides et
la dapsone en premieére intention.

>>> La pemphigoide bulleuse de 1’en-
fant est rare et apparait plus fréquem-

Fig. 4. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

Fig. 5. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

ment avant 1 an. Chezle nourrisson, des
bulles palmoplantaires tendues avec un
aspecten “grappes deraisin” (fig. 5) sont
trés évocatrices. Il existe également des
localisations muqueuses pures comme
la classique atteinte vulvaire de la petite
fille. Les dermocorticoides semblent
efficaces dans la majorité des cas, avec
une rémission rapide des lésions, sans
rechute a distance.

>>> Le pemphigus est rare chez I’enfant
et]’dge moyen de survenue est de 10 ans.
Une atteinte des muqueuses peut pré-
céder I’atteinte cutanée. Le traitement
repose encore sur la corticothérapie géné-
rale en premiére intention chez ’enfant
(contrairement a I’adulte), bien que des
rapports de cas ont montré une efficacité
du rituximab, anticorps anti-CD20 [9].

>>>L’EBA est exceptionnelle chez 1’en-
fant avec une quarantaine de cas dans la
littérature.

Les DBAI de I’enfant sont généralement
debon pronostic, mais un suivi est néces-
saire car les rechutes sont fréquentes et
peuvent étre tardives. En période néo-
natale, des dermatoses bulleuses auto-
immunes ont été décrites par transfert
transplacentaire d’autoanticorps mater-
nels. Elles ont un bon pronostic et gué-
rissent en quelques semaines.

Dermatoses bulleuses
génétiques

Trois principaux groupes de génoder-
matoses peuvent donner des lésions

bulleuses. Ces maladies sont rares mais
doivent étre évoquées devant des bulles
congénitales ou d’apparition néonatale.

>>> Les épidermolyses bulleuses héré-
ditaires (EBH) [10], de transmission
autosomique dominante ou récessive,
constituent un groupe de maladies
génétiques rares de la peau ayant en
commun une fragilité cutanée et/ou
muqueuse entrainant ’apparition de
bulles et d’érosions. Elles sont dues a
des mutations d’un des génes codant
pour les protéines de la jonction
dermo-épidermique ou des protéines
permettant la cohésion des kératinocytes
entre eux. Le diagnostic est évoqué en
période néonatale devant une aplasie
cutanée (fig. 6), 'apparition de bulles et
de zones de décollement cutané (fig. 7),
une atteinte des muqueuses et parfois

Fig. 6. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

Fig. 7. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).
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POINTS FORTS

sont les plus fréquentes.

les génodermatoses.

et le contexte de survenue.

B Les dermatoses bulleuses infectieuses, notamment l'impétigo,

B Les dermatoses par nécrolyse épidermique sont soit post-
infectieuses, soit post-médicamenteuses.

B Les dermatoses bulleuses auto-immunes de l'adulte peuvent
toutes s'observer chez 'enfant mais elles sont rares.

B Devant l'apparition de bulles chroniques en période néonatale ou
devant l'apparition précoce dans l'enfance, il faut savoir évoquer

B Il faut également savoir évoquer une bulle traumatique et
hospitaliser l'enfant en cas de doute sur le facteur extérieur

unguéale. Le diagnostic est confirmé
en centre spécialisé par la biopsie cuta-
née avec examen immunohistologique
éventuellement suivi d’un examen par
microscopie électronique et d’une ana-
lyse moléculaire. Il existe 3 principaux
grands groupes d’EBH en fonction du
niveau de clivage, de sévérité variable
selon les types et selon les patients:
EB épidermolytique, EB jonctionnelle et
EB dystrophique.

>>> L’ichtyose kératinopathique, de
transmission autosomique dominante,
impliquantla kératine 1 ou 10, peut don-
ner desbulles néonatales ou des décolle-
ments dans les zones de frottement sur
fond d’érythrodermie ou un tableau de
“bébé ébouillanté”, associés a des petites
zones d’hyperkératose pouvant orienter
le diagnostic (fig. 8). Avecl’age, les bulles
diminuent et ’hyperkératose, grise ou
brune, épaisse, diffuse mais respectant
le visage, s’installe.

>>> L’'incontinentia pigmenti (IP) est
une génodermatose neurocutanée de
transmission autosomique dominante
liée a I'’X, causée par une mutation du
géne NEMO [11]. Cliniquement, le
diagnostic est évoqué en période néo-
natale devant des vésico-pustules ou
bulles inflammatoires de disposition

Fig. 8. (© Dermatologie, Hopital Necker-Enfants malades).

blaschko-linéaire sur les membres qui
constituent le premier stade. L'IP s’ob-
serve quasiment exclusivement chez
les petites filles, méme s’il convient de
garder en mémoire que des atteintes sont
possibles aussi, de maniére exception-
nelle, chez le gargon. La maladie évolue
ensuite en lésions verruqueuses et hyper-
kératosiques puis en hyperpigmentation
linéaire, puis en une hypopigmentation
linéaire et atrophique a I’4ge adulte. Les
manifestations dermatologiques peuvent
étre associées a des anomalies des
organes d’origine ectodermique: neuro-
logiques, ophtalmologiques et dentaires.

Dermatoses bulleuses par
facteur extérieur

>>> Les bulles traumatiques sont a évo-
quer devant une atteinte localisée, bien

limitée, souvent a caractére géométrique.
Elles peuvent étre d’origine thermique,
mécanique par le frottement, caustique...
En période néonatale, labulle de succion
auniveau d’un doigt est classique. Il faut
se méfier de lésions induites ou auto-
provoquées, nécessitant une hospitalisa-
tion en cas de doute.

>>> En été, une éruption bulleuse
linéaire, de topographie photoexposée,
apres une sortie a ’extérieur permet
d’évoquer facilement le diagnostic de
phytophotodermatose.

>>> Le prurigo strophulus touche les
enfants de 2 a 10 ans. Il est caractérisé
par des poussées prurigineuses, des
lésions papuleuses érythémateuses cen-
trées par une vésicule-bulle, siégeant sur
les parties découvertes. Il est dii a une
hypersensibilité cellulaire retardée a des
arthropodes de 'environnement. Le trai-
tement repose sur les antihistaminiques,
les dermocorticoides et le traitement
d’une éventuelle surinfection.

Dermatoses pouvant
étre bulleuses

Certaines dermatoses ne sont pas des
maladies bulleuses mais, dans certains
cas, peuvent s’accompagner de bulles.
C’est le cas de la mastocytose cutanée,
ou des bulles peuvent apparaitre apres
friction ou lors du passage de la filiere
génitale.
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