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RECHERCHES SUR LES MALADIES BULLEUSES AUTO-IMMUNES en France 
19/11/2005 - Association  Pemphigus France 

Intervention du Professeur Pascal Joly 
CHU de Rouen - Coordonnateur  du groupe français de recherche 

sur les maladies bulleuses auto-immunes 
 

 
« Je vais aborder 3 thèmes : 
1°  la recherche sur les maladies bulleuses en France 
2° les mécanismes de ces maladies,  
ce qui permettra de mieux comprendre  
3° pourquoi les traitements ?  
 
Je suis très heureux  d’être parmi vous aujourd’hui. Une association est faite pour partager le vécu, 
informer et apporter aide et soutien,…. Aux USA, les associations aident aussi la recherche par le 
lobbying auprès des financeurs…. 
 

1 - LA RECHERCHE SUR LES MALADIES BULLEUSES EN FRANCE 
 

USA, Japon, France, font de la recherche fondamentale sur les maladies auto-immunes 
bulleuses. Cette recherche existe en France depuis les années 1955/60. Nous réalisons des travaux de 
recherche fondamentale à Rouen centrés sur le pemphigus. Le Pr Christophe Bedane à Limoges et le Pr 
Philippe Bernard à Reims travaillent plutôt sur les maladies de la jonction dermo épidermique. Les 
collègues lyonnais ont initié la recherche sur ces maladies, puis ont ensuite travaillé sur d’autres 
thèmes (le VIH, la pemphigoïde cicatricielle, la pemphigoïde bulleuse) et ne font plus du tout de 
pemphigus. 

 
La recherche clinique en France, qui est, et de loin, la meilleure au monde sur ces maladies, est 

structurée depuis 20 ans autour d’un groupe appelé le «Groupe Bulle». Créé par le Pr J.C. Roujeau 
(actuellement à Créteil) et le Dr J.C. Guillaume (actuellement à Colmar), ce groupe a été présidé par le 
Pr Philippe Bernard de Reims, puis actuellement par moi-même à Rouen. 
C’est un groupe qui rassemble 25 services. Nous faisons des études épidémiologiques (c’est-à-dire 
pour voir la fréquence de ces maladies), des études cliniques ou pronostiques, et des études 
thérapeutiques (sur les traitements). La plupart des études les plus solides et les plus sérieuses faites 
sur la pemphigoïde bulleuse ont été faites par notre Groupe Bulle (Cockraine Review). 
 
  Le Groupe Bulle est un groupe très actif. Quelques études faites récemment portaient sur les 
facteurs pronostiques de la pemphigoïde bulleuse (maladie la plus fréquente des maladies bulleuses). 
Les résultats ont montré que, contrairement à ce qu’on pensait, ce n’est pas l’étendue de la maladie 
qui compte, mais l’état général des malades. Si cet état général est mauvais… il faut les traiter très 
doucement ! Une autre étude du groupe a montré que, dans cette maladie, il fallait arrêter la 
corticothérapie générale. Certes, on guérissait la maladie mais au prix d’une surmortalité due aux 
effets secondaires de la cortisone ! Cette étude est parue dans le New England Journal of medicine.  
 

Sur le pemphigus, nous avons fait une étude pour essayer de traiter les gens avec moins de 
cortisone qu’habituellement. 
Parmi les études qui sont en cours dans le Groupe Bulle, nous venons de finir une étude sur la 
pemphigoïde bulleuse où sont inclus 350 patients. Cette étude compare 2 schémas de corticothérapies 
locales : à plus fortes doses et à plus faibles doses.  

Nous venons de finir une étude portant sur 23 malades ayant un pemphigus traité par 
Rituximab. Cette étude montre des résultats spectaculaires : sur les 21 malades traités, il y en a 
quasiment 19 en rémission complète et seulement 4 en rechute pour le moment.   

      
Le groupe Bulle vient aussi de terminer une étude, coordonnée par le Pr Philippe Bernard de 

Reims, sur les critères d’arrêt de la corticothérapie. En effet, ces maladies sont très dépendantes de la 
cortisone et chaque fois qu’on veut arrêter le traitement on risque une rechute. D’où l’intérêt de 
déterminer des facteurs pronostiques qui permettent de dire « chez cette personne, il vaut mieux 
continuer le traitement et chez telle autre, il vaut mieux l’arrêter ». Vous parliez des anticorps 
circulants, c’est un des facteurs possibles mais qui n’est pas le seul. 

 
Nous avons d’autres études thérapeutiques qui vont commencer. L’une dans les 

immunoglobilines pour la pemphigoïde cicatricielle coordonnée par le Professeur Bedane. 
 Une autre sur les immunoglobulines dans le pemphigus.  
Une troisième étude en cours, porte sur l’intérêt du Méthotrexate, qui est un immunosuppresseur 
« faible » dans la pemphigoïdes bulleuse. 
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Il faut se rendre compte de la très grande difficulté pour financer ces études qui n’intéressent 
que modérément l’industrie pharmaceutique (même si les résultats sont brillants). Les pouvoirs publics 
sont tentés de donner de l’argent pour de « grosses » maladies qui « pèsent » en terme de santé 
publique (le diabète, l’hypertension,…). Pour les maladies « rares », les financements publics sont 
difficiles à obtenir.  

Il faut savoir que les études thérapeutiques sont très coûteuses. Une étude comme celle du 
Rituximab dans le pemphigus, ne portant que sur une vingtaine de malades, a coûté environ un million 
et demi de francs. Cela a été très difficile à trouver. Avant, c’était la Sécurité Sociale qui payait… Depuis 
la loi Hurier , il faut payer tous les traitements, envoyer le médicament testé dans les pharmacies, 
payer les pharmaciens qui le délivrent, imprimer les cahiers d’observations, payer l’assurance, payer le 
comité d’éthique… Tout cela revient très cher.  
La loi Hurier protège beaucoup les malades, et c’est bien. La contrepartie, c’est que la recherche 
clinique est très difficile à effectuer, et qu’on ne fait que 10% des études thérapeutiques qu’on 
souhaite faire. 
 

Bref, grâce à cette activité de recherche à la fois clinique et thérapeutique menée depuis des 
années, deux groupes ont obtenu une labellisation « Centre de référence maladies rares ». Le groupe 
des services de dermatologie d’Ile de France a obtenu sa labellisation l’année dernière sur une 
thématique mixte : « Les formes graves de l’allergie médicamenteuse, et les maladies bulleuses ». Et 
les centres de Limoges, Reims et Rouen, cette année, pour une labellisation purement sur les maladies 
bulleuses. 

 
C’est un très grand succès, car en 2 ans il n’y a eu que 60 centres labellisés sur 7000 maladies rares 
répertoriées (elles sont rares, mais excessivement nombreuses !). Avoir deux centres labellisés sur 60 
sur les maladies bulleuses auto-immunes c’est un grand succès. 
 
Cette labellisation va nous apporter des moyens financiers dont vous-mêmes, les patients, allez 
pouvoir bénéficier : 
Directement, par un certain nombre d’actions prévues : consultation commune avec le centre anti –
douleurs dont vous parliez, recrutement de kinésithérapeutes pour essayer d’aider les gens à lutter 
contre les effets secondaires de la cortisone, engagement de diététiciens, de psychologues, essayer 
d’avoir des infirmières pour l’éducation des patients… 
Indirectement, à la suite d’actions d’éveil vis-à-vis des médecins traitants qui ne connaissent pas ces 
maladies. J’ai entendu tout à l’heure des gens se plaindre de diagnostics intervenus seulement au bout 
d’un an…ce qui est fréquent ! Il faut sensibiliser les gens ! 
 

J’ai aussi prévu un peu d’argent pour aider votre association. Vous qui êtes une toute petite 
association qui naît , je pense que vous avez besoin d’un peu de support financier au départ. Il vous 
appartiendra par la suite de faire vivre votre association de façon autonome. 

 
Je reviens à la recherche : vous avez l’impression d’être isolés avec votre maladie « rare », mais 

vous pouvez constater qu’il y a un très gros travail de recherche sur ces maladies. 
 
 

Question dans la salle: Combien sommes nous de malades en France ? 
Réponse :Pour la pemphigoïde bulleuse, maladie pour laquelle les malades sont les plus nombreux, on 
considère qu’il y a en France, chaque année, environ 7 à 8 cas de plus par million d’habitants (ce qui 
fait environ 450 à 550 nouveaux malades tous les ans en France).  
Pour le pemphigus, l’incidence est d’environ 1 ou 2 cas nouveaux par million d’habitants et par an (ce 
qui fait entre 60 à 120 nouveaux cas par an). Ce n’est donc quand même pas si rare que ça ! 
 
 
Question dans la salle : Et chez les enfants ? 
Réponse : La maladie est exceptionnelle chez les enfants. Peut-être un nouveau cas par an au total. 
 
 
Suite de l’intervention du PR JOLY : Comment le pemphigus s’installe-t-il dans notre corps ? 



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /Description <<
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000500044004600206587686353ef901a8fc7684c976262535370673a548c002000700072006f006f00660065007200208fdb884c9ad88d2891cf62535370300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef653ef5728684c9762537088686a5f548c002000700072006f006f00660065007200204e0a73725f979ad854c18cea7684521753706548679c300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /FRA <>
    /ITA <>
    /JPN <>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020b370c2a4d06cd0d10020d504b9b0d1300020bc0f0020ad50c815ae30c5d0c11c0020ace0d488c9c8b85c0020c778c1c4d560002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken voor kwaliteitsafdrukken op desktopprinters en proofers. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents for quality printing on desktop printers and proofers.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /NA
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure true
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /NA
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice




