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ANNEXE A 
Méthodologie détaillée 

La méthodologie proposée pour réaliser ces travaux respecte les normes de qualité de 
l’INESSS. Les questions d’évaluation ont été déterminées selon les aspects principaux à 
documenter pour répondre au mandat et formuler des recommandations de pertinence 
clinique, d’encadrement de la pratique, et de mise en œuvre s’il y a lieu, et ce, de façon à 
couvrir les dimensions clinique, populationnelle, économique, organisationnelle et 
socioculturelle de l’Énoncé de principes qui seront au cœur de la délibération en soutien 
au jugement de valeur.  

Tableau A-1 Aspects, principes et enjeux éthiques ciblés par dimension en 
soutien au jugement de valeur 

DIMENSION  Autres aspects à considérer, principes éthiques et enjeux associés 

 
Populationnelle 

Question d’évaluation 

 Quels sont les portraits d’usage des immunoglobulines humaines non spécifiques pour 
les indications dermatologiques au Québec? 

Autres aspects à considérer 

 Indications pour lesquelles l’usage des Ig est le plus important 

 
Clinique 

Questions d’évaluation 

Comparativement à l’information disponible en 2020, 

 y a-t-il de nouvelles données concernant l’efficacité et l’innocuité des immunoglobulines, 
comparativement à un placébo ou à d’autres options thérapeutiques, pour chacune des 
indications ciblées? 

 y a-t-il des changements à apporter aux modalités d’usage des immunoglobulines 
humaines non spécifiques (p ex., les indications, la posologie, la durée du traitement, les 
précautions et les contre-indications)? 

 
Organisationnelle 

Question d’évaluation 

 Quels sont les enjeux professionnels et organisationnels, auxquels les professionnels de 
la santé doivent faire face, qui facilitent ou liment l’usage optimal des immunoglobulines? 

 
Économique 

Question d’évaluation 

 Quels sont les coûts unitaires des immunoglobulines humaines non spécifiques, les 
quantités administrées au Québec et le budget global requis, ainsi que le coût estimé par 
traitement? 

 En dermatologie, quels sont les quantités d’IgIV administrées, le budget global requis et 
le coût moyen d’un traitement estimé selon la moyenne d’IgIV administrée par usager? 

https://www.inesss.qc.ca/fileadmin/doc/INESSS/DocuAdmin/INESSS-Enonce-de-principes-2021_VF.pdf
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DIMENSION  Autres aspects à considérer, principes éthiques et enjeux associés 

 
Socioculturelle 

Question d’évaluation 

 Suivant la publication des outils cliniques de l’INESSS sur l’usage optimal des 
immunoglobulines humaines non spécifiques, quels sont les leviers, mis en place au 
Québec, qui soutiennent un usage judicieux de ces produits sanguins? 

Aspects à considérer 

 Engagements, positionnements et priorités nationales et internationales en matière 
d’usage des immunoglobulines qui pourraient influencer le jugement porté sur 
l’intervention  

 Changement de culture, paradigme/courant de pensée à la suite d’innovations ou 
d’avancées dans la compréhension de la maladie maladie/médicament  

 

 
Méthodes de synthèse de l’information et des recommandations 
cliniques ainsi que des données scientifiques 

Type de revue de la littérature 
Revue systématique de la littérature pour la dimension clinique (Johnston et al., 2019; 
Lunny et al., 2021). Revues narratives pour les autres dimensions (INSPQ, 2021a). 

Source de données et stratégie de repérage de la littérature 
Le repérage de la littérature a été mené par une conseillère en information scientifique 
(bibliothécaire) en collaboration avec l’équipe projet. 

Les bases de données bibliographiques MEDLINE, Embase et EBM Reviews (Cochrane 
Central Register of Controlled Trials, Cochrane Database of Systematic Reviews) ont été 
interrogées en juin 2025 en tenant compte des concepts suivants : immunoglobulines 
intraveineuses et sous-cutanées et les indications retenues en dermatologie. 

La stratégie ciblait les guides de pratiques, consensus et autres recommandations, mais 
aussi les études primaires pour l’efficacité et l’innocuité des immunoglobulines. Les 
résultats ont été limités aux documents publiés en anglais ou en français depuis février 
2020, date du repérage précédent. Comme il s’agit d’une mise à jour de l’outil publié en 
décembre 2020, la stratégie de recherche originale a été relancée dans les bases de 
données en tenant compte de l’ajout d’une nouvelle indication (syndrome de Netherton).  

Une recherche manuelle de la littérature a également été effectuée par un professionnel 
scientifique en consultant les sites Web des agences et organismes d’évaluation des 
technologies de la santé, de sociétés savantes ainsi que ceux d’organismes 
gouvernementaux ou paragouvernementaux internationaux, d’associations ou d’ordres 
professionnels en lien avec la thématique des travaux. Seuls les sites Web d’agences 
d’évaluation des technologies en santé et d’autres organismes établis dans des pays de 
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l’Organisation de coopération et de développement économiques et dont les revenus, le 
réseau de la santé, la population et la pratique clinique ont des similitudes avec ceux du 
Canada ont été consultés (p.ex. États-Unis, Australie, Nouvelle-Zélande, Belgique, 
France, Espagne, Suisse, Royaume-Uni (incluant l’Écosse).  

Pour les revues narratives à réaliser, une recherche spécifique a été effectuée au moyen 
du moteur de recherche Google par un professionnel scientifique en utilisant des mots 
clés propres aux thématiques à documenter, énumérés à l’annexe B. Les titres des 
30 premières notices issues des recherches manuelles ont été examinés pour identifier 
tout document pertinent. 

Des références sur les bonnes pratiques de prescription en pédiatrie (p. ex. Red Book de 
l’American Academy of Pediatrics) seront également consultées, de même que des 
ouvrages de références médicales (p. ex. Manuel Merck, Wikimedica, UptoDate). Enfin, 
les listes de références des publications retenues seront parcourues afin de répertorier 
d’autres documents pertinents (méthode « boule-de-neige »).  

La stratégie élaborée pour chacune des bases de données bibliographiques ainsi que la 
liste des autres sources consultées se trouvent à l’annexe B. 

Processus de mise à jour du repérage de la littérature et vigie informationnelle 
Les principaux sites Web d’agences d’évaluation ou de sociétés savantes spécialisées 
dans le domaine en lien avec le thème des travaux ont été consultés avant l’étape de 
validation externe pour repérer de nouveaux documents ou des mises à jour de 
documents retenus. 

Critères de sélection de la littérature 
La sélection des publications scientifiques répondant aux questions d’évaluation a été 
effectuée de façon indépendante par deux professionnels scientifiques à partir des 
critères d’inclusion et d’exclusion établis ci-dessous (Tableau A-2 et Tableau A-3). La 
sélection a ensuite été effectuée par lecture des titres et résumés, puis des textes 
intégraux. En cas de divergence d’opinions, l’avis d’une troisième personne a été 
demandé. Dans le cas de publications multiples, seule la version la plus récente a été 
retenue pour analyse.  

Pour les documents repérés par la recherche manuelle et par « boule-de-neige », un 
professionnel scientifique a effectué la sélection par lecture des titres et résumés, puis 
des textes intégraux à partir des mêmes critères. Un deuxième professionnel scientifique 
a contrevérifié 100 % des documents inclus par le professionnel responsable de la revue. 

Au stade de la sélection à partir de la lecture des textes intégraux, la raison d’une 
exclusion a été inscrite dans un tableau. Un diagramme de flux selon le modèle de 
PRISMA (Page et al., 2021), illustrant le processus de sélection des documents retenus 
pour les revues systématiques, est présenté à l’annexe C.  

https://www.merckmanuals.com/fr-ca/professional
https://wikimedi.ca/wiki/Accueil
https://www.wolterskluwer.com/en-ca/solutions/uptodate
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Pour les revues narratives, aucun critère d’inclusion et d’exclusion n’a été préétabli. La 
sélection d’articles phares repérés à partir de la lecture des titres et résumés des 
publications scientifiques, captées lors de la recherche systématique de la littérature, la 
recherche manuelle ou la méthode « boule-de-neige », est basée sur le jugement d’un 
professionnel scientifique et n’a pas été contrevérifiée par une deuxième personne. 

Tableau A-2 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines 
dans un contexte de dermatite herpétiforme 

Critères d’inclusion  

POPULATION 

 Personnes atteintes d’une des indications ciblées (dermatite atopique, 
dermatite herpétiforme, dermatose bulleuse à IgA linéaire, 
épidermolyse bulleuse acquise, groupe des pemphigoïdes, 
myxœdème prétibial, pemphigus, pyoderma gangrenosum, 
sclérœdème, scléromyxœdème, syndrome de Stevens-Johnson / 
nécrolyse épidermique toxique, urticaire) 

INTERVENTION 
D’INTÉRÊT (aspects à 
documenter) 

 Immunoglobulines humaines non spécifiques administrées par voie 
intraveineuse ou sous-cutanée 

PROFESSIONNELS À 
QUI S’ADRESSENT 
LES TRAVAUX 

 Médecins spécialistes 

OBJECTIFS 
CLINIQUES VISÉS 
(OUTCOME) 

 Guider la décision d’utiliser les immunoglobulines humaines non 
spécifiques, la conduite thérapeutique et le suivi à adopter suivant la 
prise en charge la personne  

CONTEXTE CLINIQUE 
D’INTERVENTION 
(health care setting and 
context) 

 Recommandations de pays de l’Organisation de coopération et de 
développement économiques membres avant les années 90 et dont le 
réseau de la santé, la population et la pratique clinique ont des 
similitudes avec celui du Canada seront consultés (p.ex. États-Unis, 
Australie, Nouvelle-Zélande, Belgique, Espagne, Suisse, France, 
Royaume-Uni [Écosse incluse])  

 Hôpitaux et services spécialisés  

TYPE DE 
PUBLICATION 

 Guides de bonnes pratiques cliniques, consensus d’experts, 
conférences consensuelles, lignes directrices ou tout autre document 
présentant des recommandations cliniques  

ANNÉE DE 
PUBLICATION  2020 à 2025 

LANGUE  Anglais, français 

Critères d’exclusion 

POPULATION  Aucun 
INTERVENTION 
D’INTÉRÊT (aspects à 
documenter) 

 Immunoglobulines humaines spécifiques 
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MILIEU ET CONTEXTE 
D’INTERVENTION 

 Guide dont les recommandations sont ciblées pour des pays dont le 
réseau de la santé, la population et les pratiques cliniques sont très 
différents de ceux du Québec 

TYPE DE 
PUBLICATION 

 Documents reprenant des recommandations d’un autre document 
retenu. 

 Documents dont les recommandations reposent sur des 
recommandations de GPC obsolètes (publiés en deçà de 2020 et dont 
des mises à jour sont disponibles). 

 Documents dont les recommandations reposent sur l’opinion 
d’experts, sans méthodologie détaillée qui décrit le consensus. 

 Revue systématique (avec ou sans méta-analyse) et sans 
recommandations. 

 Lettre d’opinion, lettre à l’éditeur, résumé de conférence, autre type de 
devis d’études primaires. 

 

Tableau A-3 Critères d'inclusion et d'exclusion des études primaires et revues 
systématiques (efficacité, innocuité) 

Critères d’inclusion  

POPULATION 

 Personnes atteintes d’une des indications ciblées (dermatite atopique, 
dermatite herpétiforme, dermatose bulleuse à IgA linéaire, 
épidermolyse bulleuse acquise, groupe des pemphigoïdes, 
myxœdème prétibial, pemphigus, pyoderma gangrenosum, 
sclérœdème, scléromyxœdème, syndrome de Stevens-Johnson / 
nécrolyse épidermique toxique, urticaire) 

INTERVENTION 
 Immunoglobulines humaines non spécifiques administrées par voie 

intraveineuse ou sous-cutanée 

COMPARATEUR 
 Placébo ou autre intervention thérapeutique avec une efficacité 

démontée (par ex., corticostéroïdes, rituximab, Ig sous une autre 
modalité d’administration ou une dose non standard 

PARAMÈTRES 
D’INTÉRÊT  
(outcome) 

 Efficacité 
 Innocuité 
 Préférences des utilisateurs 

TYPE DE 
PUBLICATION 

 Essais cliniques à répartition aléatoire (ECRA) ou non aléatoire 
(ECRNA) 

 Études non comparatives avant-après 
 Études observationnelles (études de cohorte, études cas-témoin) 
 Revue systématique avec ou sans méta-analyse1 

ANNEE DE 
PUBLICATION  2020 à 2025 
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Critères d’exclusion 

POPULATION  Aucun 

INTERVENTION 

 Interventions multimodales qui ne permettent pas de reconnaître les 
résultats attribuables à l’utilisation des Ig. 

 Si paramètre d’intérêt mesuré après la dernière dose, dans un délai 
qui ne permet pas d’attribuer le résultat d’intérêt spécifiquement aux 
IgIV. 

TYPE DE 
PUBLICATION 

 Études de cas ou séries de cas 
 Études portant sur moins de 10 participants ou dont le groupe traité 

avec les Ig compte moins de 5 participants. 
1  Les revues systématiques seront parcourues pour repérer des études primaires pertinentes, mais ne serviront pas à l’extraction 

de données. 

Évaluation de la qualité méthodologique 
Après une phase pilote concluante portant sur quelques publications incluses, 
l’évaluation de la qualité des documents sélectionnés a été effectuée par un 
professionnel scientifique à l’aide des outils d’évaluation énumérés ci-dessous. Un 
deuxième professionnel scientifique a procédé à l’évaluation, de façon indépendante, de 
l’entièreté des études primaires et de documents contenant des recommandations. Toute 
discordance a été discutée entre les deux professionnels scientifiques et arbitrée par une 
troisième personne lorsque nécessaire. 

Les lignes directrices et les guides de pratique clinique ont été évalués à l’aide de la grille 
Appraisal of Guidelines for Research & Evaluation (AGREE II) (Brouwers et al., 2010b, 
2010c).  

Les essais cliniques à répartition non aléatoire (p.ex. étude quasi-expérimentale) ont été 
évaluées avec l’outil ROBINS-I (Sterne et al., 2016). Toutefois, les études non 
comparatives avant-après n’ont pas été évaluées. Elles ont été considérées à haut 
risque de biais méthodologiques. 

La qualité méthodologique des revues systématiques, des ouvrages de référence 
médicale ou des sources tertiaires en pharmacologie n’a pas été évaluée, tout comme 
les publications scientifiques retenues permettant de répondre à des questions portant 
sur les dimensions populationnelle, organisationnelle, économique et socioculturelle. 

Les résultats de l’évaluation de la qualité méthodologique des documents retenus à 
l’étape de la sélection à partir de leur lecture sont rapportés à l’annexe D. 
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Extraction  
Pour les documents avec recommandations cliniques, l’ensemble de l’information et des 
recommandations pertinentes ont été extraites, peu importe leur qualité méthodologique. 
Aucune extraction des recommandations n’a été effectuée lorsque les auteurs ont 
adopté, sans modifications, des recommandations cliniques d’autres guides de pratique 
clinique ou lignes directrices déjà retenus.  

Pour les études primaires, les résultats d’intérêts de toutes les études satisfaisant aux 
critères de sélection ont été extraits. 

L’extraction a été effectuée par un professionnel à l’aide de tableaux d’extraction 
préétablis et préalablement testés sur quelques documents afin d’en assurer la validité. 
Les extractions ont été entièrement contrevérifiées par un deuxième professionnel. Les 
tableaux d’extraction des documents retenus sont consultables sur demande. 

Par ailleurs, l’information et les recommandations cliniques tirées d’ouvrages de 
référence médicale et de toutes autres publications scientifiques captées pour les revues 
narratives n’ont pas été extraites dans des tableaux. De même, les données provenant 
de revues systématiques n’ont pas été extraites. Les revues systématiques ont plutôt 
servi au repérage d’études primaires pertinentes pour la réalisation des travaux. 

Analyse et synthèse  
Dans un premier temps, un professionnel scientifique a effectué une courte synthèse de 
l’information extraite des documents retenus à l’étape de sélection, ainsi que 
l’appréciation de leur qualité méthodologique et de leur crédibilité scientifique. Cette 
synthèse a été partiellement validée par un second professionnel.  

Dans un deuxième temps, une analyse critique des documents retenus pour la 
réalisation des revues systématiques, et la captation des similarités et différences entre 
les informations, les recommandations, les données scientifiques extraites et les 
caractéristiques distinctives entre les études, a été effectuée par un professionnel 
scientifique. L’ensemble est résumé dans une synthèse narrative qui tient compte de la 
qualité méthodologique des documents (p.ex. rigueur d’élaboration, indépendance 
éditoriale), et expose le niveau de preuve des données scientifiques. La force des 
recommandations extraites des guides de pratique clinique et lignes directrices ainsi que 
la qualité de la preuve scientifique qui appuie ces recommandations a été précisée 
lorsque disponible. Ces analyses et synthèses ont été partiellement validées par une 
deuxième personne.  

Appréciation du niveau de preuve scientifique par paramètre d’intérêt 
L’analyse et l’appréciation du niveau de preuve scientifique sur les paramètres d’intérêt 
reposent sur l’examen de l’ensemble des données scientifiques disponibles au moment 
de la réalisation des travaux. L’outil GRADE (Grading of Recommendations, 
Assessment, Development and Evaluations) a été utilisé pour évaluer le niveau 
d’appréciation de la preuve scientifique par paramètre d’intérêt (Atkins et al., 2004). Cette 



 

8 

appréciation a été réalisée indépendamment par deux professionnels scientifiques. Un 
niveau de preuve scientifique par paramètre d’intérêt a été attribué selon une échelle à 
quatre niveaux, soit très faible1, faible2, modéré3 ou élevé4. Ce niveau reflète l’intégration 
des résultats d’appréciation de la preuve scientifique en vue de rapporter la confiance 
dans les résultats.  

Méthode de synthèse des données et éléments contextuels 
Les éléments contextuels peuvent, entre autres, inclure des : lois, règlements, normes, 
programmes, services pour la population ou les personnes atteintes d’une maladie, 
services de télésanté, soins virtuels, outils cliniques élaborés par des établissements 
québécois, critères de remboursement propres au Québec ou au Canada, statistiques ou 
données de santé. La collecte de ces informations sert généralement à documenter des 
aspects des dimensions socioculturelle, populationnelle, organisationnelle et 
économique. 

Lois, règlements, normes, programmes, plans d’action, répertoires, critères de 
remboursement propres au Québec ou au Canada  

Type de revue de la littérature 

Revue narrative5 de la littérature. 

Sources de données et stratégie de collecte  

Une recherche manuelle a été effectuée par un professionnel scientifique en consultant 
les sites Web des gouvernements fédéraux, territoriaux et provinciaux, de 
regroupements, de communautés de pratique ou de sociétés savantes spécialisées dans 
le domaine des travaux, ou encore ceux d’associations, de fédérations et d’ordres 
professionnels du Québec et du Canada. 

Des changements dans la disponibilité et le statut des immunoglobulines humaines non 
spécifiques au Canada ont été vérifiés via le site Web de Santé Canada, y compris la 
page Web des Rappels et avis de sécurité. De même, les Listes des produits sanguins 
stables distribués par Héma-Québec ont aussi été consultées. Les monographies 
officielles homologuées par Santé Canada ont été consultées par le biais de la base de 

 
1 Les données probantes analysées ne fournissent pas d’indication fiable sur l’effet probable. La probabilité que l’effet soit 

sensiblement différent est très élevée. 
2  Les données probantes analysées fournissent une indication de l’effet probable. La probabilité que l’effet soit sensiblement 

différent est élevée. 
3 Les données probantes analysées fournissent une bonne indication de l’effet probable. La probabilité que l’effet soit 

sensiblement différent est modérée. 
4 Les données probantes analysées fournissent une très bonne indication de l’effet probable. La probabilité que l’effet soit 

sensiblement différent est faible. 
5 Selon la définition de l’Institut national de santé publique du Québec (INSPQ), une revue narrative se définit comme étant une 

revue ayant pour objectif de « présenter un état de connaissances, une synthèse, une information de base ou une vue d’ensemble 
de la littérature scientifique publiée sur un sujet spécifique » (INSPQ, 2021). 

https://produits-sante.canada.ca/dpd-bdpp/?lang=fre
https://recalls-rappels.canada.ca/fr?page=%2C2
https://www.hema-quebec.qc.ca/sang/professionnels-sante/produits-sanguins-stables/index.fr.html
https://www.hema-quebec.qc.ca/sang/professionnels-sante/produits-sanguins-stables/index.fr.html
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données sur les produits pharmaceutiques de Santé Canada, de même que le registre 
MedEffet Canada de Santé Canada. 

Les données canadiennes et québécoises sur l’utilisation des immunoglobulines 
humaines non spécifiques ont été recherchées à partir de sites Web ou dans des 
documents gouvernementaux ou paragouvernementaux.  

Extraction  

Aucune extraction dans un tableau n’a été effectuée pour les autres aspects documentés 
servant à contextualiser l’information ou les recommandations tirées des documents 
retenus aux fins d’analyses.  

Analyse et synthèse  

Une analyse des renseignements pertinents relatifs aux éléments contextuels à 
documenter a été effectuée en soulignant les similitudes et les divergences entre les 
différentes sources d’information. Les éléments contextuels pertinents aux travaux ont 
ensuite été synthétisés de façon narrative par un professionnel scientifique puis vérifiés 
par une deuxième personne. 

Données clinico-administratives 

Sources de données 

Les données relatives à l’utilisation des immunoglobulines humaines non spécifiques 
sont issues de la base de données Trace Line®. Les données relatives aux erreurs et 
réactions transfusionnelles sont issues des rapports d’événement indésirable associé à 
la transfusion (REIAT) de la plateforme du Système d’information sur la sécurité des 
soins et des services (SISSS) du MSSS de même que de la base de données Trace 
Line®. 

Extraction des informations 

Aucune extraction de l’information concernant l’innocuité des immunoglobulines n’a été 
effectuée. Le plus récent rapport de surveillance de l’INSPQ sur l’usage des 
immunoglobulines pour la période 2022-2023 a été consulté et l’information pertinente a 
été résumée dans une synthèse narrative (INSPQ, 2025) 

Analyse et synthèse 

Une synthèse narrative a été effectuée. 

  

https://www.canada.ca/fr/sante-canada/services/medicaments-produits-sante/medeffet-canada.html
https://www.canada.ca/fr/sante-canada/services/medicaments-produits-sante/medeffet-canada.html
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Méthode de synthèse des différentes perspectives recueillies à partir 
de consultations 

Différentes perspectives ont été recueillies dans le cadre de ces travaux. Cette collecte a 
permis de complémenter les autres sources de données pour mieux répondre aux 
questions d‘évaluation, puis d’apprécier différents aspects des dimensions 
socioculturelle, populationnelle, organisationnelle et économique importants pour le 
jugement de valeur. Ces échanges ont permis de comparer notamment l’information 
recensée dans la littérature à celle issue de la pratique clinique québécoise, de recueillir 
des données et des savoirs expérientiels, des enjeux, des barrières et des facilitants à la 
pratique. Les noms des personnes consultées sont indiqués dans les pages liminaires du 
rapport associé aux travaux.  

Stratégie de collecte, processus et approche pour garantir la qualité et l’intégrité 
de l’information recueillie 

Comité consultatif 

Afin de documenter la perspective des cliniciens et de préciser les enjeux cliniques, 
professionnels et organisationnels en lien avec la thématique des travaux, un comité 
consultatif a été mis sur pied lors de la planification du projet. Il était composé de 
professionnels de la santé avec différentes spécialités et expertises qui œuvrent dans la 
thématique des travaux. Le comité consultatif avait pour mandat d’assurer la crédibilité 
scientifique, la pertinence clinique et de pratique et l’acceptabilité des recommandations 
formulées et des livrables, et ce, en fournissant de l’information contextuelle 
(p.ex. organisation des soins et services, trajectoire) et expérientielle, de l’expertise, des 
opinions sur les enjeux professionnels et organisationnels de même que les barrières et 
facilitants à la prestation de soins et de services, ou d’autres perspectives essentielles à 
la réalisation des travaux.  

Une rencontre a été enregistrée, avec l’accord des participants. Le compte rendu a été 
rédigé par un professionnel scientifique. Ce document indique la date, le lieu, un résumé 
des échanges et les précisions sur le suivi à effectuer. Le compte rendu a été validé par 
les membres de l’équipe projet présents à la rencontre. Ce document a été consigné 
dans un espace de travail commun dédié aux présents travaux. 

Comité de suivi 

Pour ces travaux, il n’a pas été jugé pertinent de mettre en place un comité de suivi, et 
ce, en cohérence avec les travaux antérieurs de l’INESSS menés sur l’usage optimal des 
immunoglobulines humaines non spécifiques. 
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Consultation de patients (patients partenaires, associations de patients), d’usagers 
ou de citoyens 

La nature du présent projet ainsi que l’absence de controverse scientifique et de grands 
enjeux éthiques ont justifié l’absence de consultation auprès de patients dans le cadre de 
ce projet.  

Analyse et synthèse 

L’information issue des consultations avec les parties prenantes a été extraite des 
rencontres ou de la compilation des réponses au sondage numérique ou à l’exercice 
courriel par un professionnel scientifique selon des thèmes liés aux questions 
d’évaluation. Une portion de l’information extraite a été validée par un autre membre de 
l’équipe pour assurer la concordance avec ces thèmes. Ces documents ont servi de 
base pour étayer la perspective des cliniciens dans l’ensemble des documents produits. 
Une synthèse narrative a été réalisée afin de comparer entres-elles les informations 
tirées des différentes perspectives recueillies. Une deuxième personne s’est assurée de 
la justesse des propos rapportés. 

Méthodes d’analyses pharmacoéconomiques et d’impact budgétaire  

Aucune analyse pharmacoéconomique et d’impact budgétaire n’a été effectuée puisque 
les travaux visaient principalement à soutenir la pratique clinique des professionnels de 
la santé dans l’usage des immunoglobulines humaines non spécifiques et qu’aucune 
recommandation à l’attention des décideurs n’a été élaborée.  

La quantité d’immunoglobulines administrées et les coûts associés (prix au gramme et 
coût total) ont été recensés. Ces données ont été extraites des rapports de surveillance 
de l’INSPQ (INSPQ, 2016, 2018, 2020a, 2020b, 2021b, 2023, 2024, 2025) ou fournies 
par Héma-Québec (prix par gramme). Les coûts moyens annuels d’un traitement 
immunomodulateur pour un adulte ont été calculés, de même qu’un coût total 
hypothétique pour l’année 2025. Les mêmes données ont été recherchées ou calculées 
pour les indications dermatologiques. 

Processus et méthode de mise à jour des recommandations et du contenu de 
l’outil clinique 

Les recommandations ont été élaborées en collaboration avec le comité consultatif. Pour 
chacune des questions d’évaluation, l’ensemble de l’information recueillie a été colligé en 
fonction des grandes étapes du cheminement clinique. Pour mettre à jour les 
propositions de recommandations et l’outil clinique, l’ensemble de la preuve a été 
analysé en considérant les dimensions populationnelle, clinique, organisationnelle, 
économique et socioculturelle en tenant compte des nouvelles données scientifiques, de 
l’information clinique ou des recommandations de bonnes pratiques cliniques, des 
données et des éléments contextuels et des perspectives des parties prenantes. Un 
tableau qui met en parallèle l’information originale, les nouvelles données et 
les propositions préliminaires de modifications aux recommandations a été élaboré pour 
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alimenter les discussions. Les critères présentés au Tableau A-4 ont été employés pour 
associer le temps du verbe avec le niveau de confiance que les bénéfices d’adopter une 
recommandation excèdent les inconvénients ainsi que le degré attendu d’adoptions de 
celle-ci. 

Les membres du comité consultatif ont d’abord été invités à se prononcer dans un 
processus informel sur l’ensemble de la preuve et à réagir sur les propositions 
préliminaires formulées par l’équipe de projet et destinées ultimement à l’élaboration de 
l’outil clinique. À cette étape, ils ont été invités à considérer la qualité de la preuve 
scientifique, lorsque disponible, l’équilibre entre les avantages et les inconvénients, les 
valeurs et les préférences des professionnels et des usagers, puis à examiner les enjeux 
d’applicabilité et d’acceptabilité ainsi que les répercussions possibles sur les pratiques et 
sur les ressources afin d’en venir à une décision pour chacune des propositions. Les 
principaux constats découlant de ces consultations ont été compilés et analysés. Le 
contenu a été retenu après l’approbation de la majorité des membres du comité 
consultatif. À défaut d’un consensus sur la portée ou sur la pertinence d’inclure une 
information ou une recommandation, celle-ci a été retirée ou reformulée, puis soumise à 
nouveau aux membres. 

Les indications à l’étude ont été classées dans les quatre catégories d’usage suivantes, 
et ce, principalement selon les données scientifiques à l’appui :  

• Ig recommandées : indications pour lesquelles l’efficacité des Ig a été 
démontrée avec un niveau de preuve élevé, modéré ou faible, et pour lesquelles 
l’analyse et la synthèse des données ont mené à recommander leur usage en 
première intention; 

• Ig envisageables en option de traitement : indications pour lesquelles 
l’efficacité des Ig est associée à un niveau de preuve faible ou insuffisant, et pour 
lesquelles l’analyse et la synthèse des données ont permis d’envisager leur 
usage en option de traitement de deuxième intention (échec, intolérance ou 
contre-indications des traitements de première intention) ou dans des situations 
particulières; 

• Ig non recommandées : indications pour lesquelles les données scientifiques et 
la perspective des cliniciens indiquent un manque d’efficacité des Ig, voire un 
éventuel effet délétère, ou dont la justification physiopathologique est insuffisante; 

• Données insuffisantes : indications pour lesquelles l’appréciation des données 
ne permet pas de tirer de conclusions à propos de l’efficacité des Ig. 

Dans un deuxième temps, les membres du comité consultatif se sont prononcés par 
courriel sur les documents finaux. L’approbation finale des recommandations, contenues 
dans l’outil clinique, a été considérée comme unanime lorsque 100 % des participants 
étaient en accord, majoritaire lorsqu’au moins 80 % des participants étaient favorables. 
Un avis partagé a été considéré lorsque 51 % à 79 % des membres étaient en accord. 
À défaut d’un consensus sur la portée ou sur la pertinence d’inclure une information ou 
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une recommandation, celle-ci a été retirée ou reformulée, puis soumise à nouveau aux 
membres. 

À la suite des rencontres, le rapport et l’outil clinique élaborés par l’équipe de projet ont 
été envoyés par courriel aux membres du comité consultatif pour obtenir leurs 
commentaires et les informer de l’issue des recommandations cliniques à la suite du 
processus itératif. Les documents ont ensuite été soumis à un processus de validation 
externe.  

Tableau A-4 Formulation des recommandations 

NIVEAU DE CONSENSUS BASE SUR 
L’ENSEMBLE DE LA PREUVE 

INTERPRÉTATION DES 
RECOMMANDATIONS 

DIRECTIVE POUR LA 
FORMULATION DE LA 
RECOMMANDATION 

Le groupe de travail est certain que 
l’intervention ou la décision est :  
 associée à une obligation légale  
 peut avoir des conséquences sérieuses 

sur la santé ou le bien-être de la 
population si elle n’est pas appliquée. 

▪ Pour la pratique 
L’intervention doit ou ne doit pas être 
appliquée à l’ensemble des patients, 
usagers ou proches aidants. 

La recommandation est 
formulée comme une norme 
ou une obligation, en utilisant 
le verbe « devoir », ou le 
verbe à l’infinitif. 

▪ Pour les décideurs publics 
La recommandation doit ou ne doit 
pas être appliquée à l’ensemble des 
situations. 

Le groupe de travail estime, avec un niveau 
de confiance élevé, que :  
 pour la grande majorité des situations, 

des patients, usagers ou proches 
aidants, les bénéfices l’emportent sur les 
inconvénients ou l’inverse ; et  

 que l’intervention ou le choix de la 
décision est raisonnable dans le 
contexte québécois, voire efficient (coût-
efficacité) — s’applique surtout pour 
l’introduction d’un nouveau traitement ou 
technologie. 

▪ Pour la pratique 
L’intervention devrait ou ne devrait 
pas être appliquée à la grande 
majorité des patients, usagers ou 
proches aidants, dans la majorité des 
situations. 

La recommandation est 
formulée comme une 
instruction directe,  
 
en utilisant le verbe 
« devoir » à la forme 
conditionnelle, suivi d’un 
verbe d’action,  
ou  
en utilisant un verbe d’action 
directif à l’infinitif (p.ex. 
prescrire, recourir, mesurer, 
administrer, discuter, 
demander).  

▪ Pour les décideurs publics 
La recommandation devrait être 
appliquée à l’ensemble des situations. 

Le groupe de travail estime, avec un niveau 
de confiance élevé que :  
 pour la grande majorité des situations, 

des patients, usagers ou proches 
aidants, les bénéfices l’emportent sur les 
inconvénients ou l’inverse  

 l’intervention ou le choix de la décision 
est efficient (coût-efficacité) — 
s’applique surtout pour l’introduction d’un 
nouveau traitement ou technologie, 

 mais que d’autres options d’intervention 
ou d’autres choix décisionnels tout aussi 
efficaces, mais moins dispendieux sont 
disponibles et peuvent être considérées. 

▪ Pour la pratique 
L’intervention pourrait ou ne pourrait 
pas être appliquée selon les 
circonstances cliniques, les valeurs ou 
les préférences des patients, usagers 
ou proches aidants. 

La recommandation est 
formulée comme une 
instruction directe ;  
en utilisant un verbe 
« pouvoir » à la forme 
conditionnelle, 
ou  
en utilisant un verbe d’action 
subjectif (p. ex., proposer, 
envisager, considérer, offrir, 
suggérer) 

▪ Pour les décideurs publics 
La recommandation pourrait être 
appliquée selon le contexte 
organisationnel. 

Le groupe de travail estime, avec un niveau ▪ Pour la pratique  Le verbe 
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NIVEAU DE CONSENSUS BASE SUR 
L’ENSEMBLE DE LA PREUVE 

INTERPRÉTATION DES 
RECOMMANDATIONS 

DIRECTIVE POUR LA 
FORMULATION DE LA 
RECOMMANDATION 

de confiance élevé, que :  
 En absence de données probantes, les 

données expérientielles sont suffisantes 
pour l’élaboration d’une recommandation 
applicable à la plupart des patients, 
usagers ou proches aidants ; ou à 
certains choix décisionnels. 

L’intervention pourrait être 
considérée au cas par cas selon les 
circonstances cliniques, les 
préférences et les valeurs des 
patients, usagers ou proches aidants. 

▪ Pour les décideurs publics 
Le choix décisionnel pourrait être 
considéré au cas par cas selon le 
contexte organisationnel. 

« considérer/envisager au 
cas par cas » est utilisé. 

Validation par les pairs 
Des lectrices externes ont été invitées à évaluer la pertinence du contenu et la qualité 
scientifique globale des travaux. Elles ont été choisies selon leur expertise et leur milieu 
de pratique. Ces personnes ont été conviées à formuler des commentaires sur une 
version préliminaire de l’outil clinique et du rapport. Bien qu’elles aient révisé l’ensemble 
du contenu présenté dans les documents, les lectrices externes n’ont pas révisé et n’ont 
pas approuvé les versions finales. 

Les commentaires des lectrices externes ont été analysés par l’équipe de projet, 
reproduits dans des tableaux récapitulatifs et consignés dans un espace de travail 
commun. Selon la nature des commentaires et la valeur ajoutée de cette perspective 
clinique nouvellement recueillie, les documents ont été ajustés en conséquence.  

Les noms et affiliations des lectrices externes ont été indiqués dans les pages liminaires 
du rapport. 

Confidentialité et considérations éthiques 
Toute information de nature personnelle ou médicale fournie par les parties prenantes 
consultées a été rendue anonyme afin de protéger l’identité des participants. Les 
membres de l’équipe de projet ainsi que toutes les parties prenantes consultées ont 
également été tenus de respecter le devoir de réserve, de confidentialité, d’intégrité et de 
respect dicté par l’INESSS. Chaque membre de l’INESSS et chaque collaborateur 
participant aux travaux, a été invité à prendre connaissance du code d’éthique et à 
s’engager à le respecter. 

Prévention, déclaration et gestion des conflits d’intérêts et de rôles 
Toute personne appelée à collaborer, a dû déclarer les intérêts ou rôles d’ordre 
personnels, professionnels ou institutionnels susceptibles de la placer dans une situation 
propice au développement de conflits d’intérêts ou de rôles, comme définis dans la 
Politique de prévention, d’identification, d’évaluation et de gestion des conflits d’intérêts 
et de rôles des collaborateurs de l’INESSS. Cette déclaration a été faite sur la base du 
formulaire standardisé applicable à l’INESSS. Les déclarations complétées par les 
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collaborateurs au dossier ont fait l’objet d’une évaluation par l’équipe projet. Cette 
évaluation a permis de déterminer les modalités de gestion à appliquer, selon les 
situations déclarées. L’ensemble des conflits d’intérêts et de rôles ont été divulgués 
publiquement dans les pages liminaires du rapport par souci de transparence. 

Gestion des références 
La gestion des références a été faite par le logiciel bibliographique EndNote. 
Les publications ont été classées par groupes identifiés selon les questions d’évaluations 
et l’information pertinente à référencer dans le rapport. Le fichier EndNote a été 
enregistré dans un répertoire électronique dédié au projet et géré par les membres de 
l’équipe de projet. 
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ANNEXE B 
Stratégie de repérage de l’information scientifique et liste des 
autres sources consultées 

Information présentée dans cette annexe : 

• Tableau B-1 : stratégie de repérage de l’information scientifique dans les bases 
de données bibliographiques; 

• Tableau B-2 : liste des autres sources consultées. 

Tableau B-1 Bases de données bibliographiques 
MEDLINE (Ovid) 

Segment : ALL 1946 to June 22, 2025 
Date du repérage : 23 juin 2025 
Limites : 2020- ; anglais ou français 
# Requêtes 
1  Immunoglobulins, Intravenous/ 

2  
(((intravenous* OR intra-venous* OR subcutaneous* OR IV) ADJ5 (immunoglobulin* OR immune globulin* 
OR gammaglobulin* OR gamma globulin* OR IG OR IGG)) OR IVIG OR IVIGG OR IGIV OR SCIG OR 
IGSC OR NHIG OR HIG).ti,bt,ab,kf. 

3  1 OR 2 

4  

*Dermatitis/ OR *Dermatitis Herpetiformis/ OR *Dermatology/ OR *Eczema/ OR *Epidermolysis Bullosa 
Acquisita/ OR Linear IgA Bullous Dermatosis/ OR *Necrobiotic Disorders/ OR *Necrobiotic 
Xanthogranuloma/ OR *Necrolytic Migratory Erythema/ OR *Nephrogenic Fibrosing Dermopathy/ OR 
*Netherton Syndrome/ OR *Panniculitis/ OR Pemphigoid, Bullous/ OR *Pemphigus/ OR *Photosensitivity 
Disorders/ OR *Pigmentation Disorders/ OR *Psoriasis/ OR *Prurigo/ OR *Pyoderma/ OR *Rosacea/ OR 
*Scleredema Adultorum/ OR *Scleromyxedema/ OR *Skin Abnormalities/ OR *Skin Diseases/ OR *Skin 
Diseases, Eczematous/ OR *Skin Diseases, Genetic/ OR *Skin Diseases, Papulosquamous/ OR *Skin 
Diseases, Vascular/ OR *Skin Diseases, Vesiculobullous/ OR *Skin Ulcer/ OR *Stevens-Johnson 
Syndrome/ 

5  (skin ADJ2 (condition* OR disease* OR disorder* OR patholog*)).ti,bt,ab,kf.  
6  (epidermal necrolysis OR lyell syndrome OR stevens-johnson).ti,bt,ab,kf. 

7  ((autoimmune blistering ADJ3 (disease* OR disorder*)) OR autoimmune bullous dermatos* OR 
immunobullous disease* OR pemphigus).ti,bt,ab,kf. 

8  ((pemphigoid ADJ3 (bullous OR cicatricial OR gestationis OR mucous membrane)).ti,bt,ab,kf. 
9  epidermolysis bullosa acquisita.ti,bt,ab,kf.  
10  dermatitis herpetiformis.ti,bt,ab,kf. 
11  linear IgA bullous dermatosis.ti,bt,ab,kf. 
12  (lichen myx?edematosus OR papular mucinosis OR scleromyx?edema*).ti,bt,ab,kf. 
13  necrobiotic xanthogranuloma*.ti,bt,ab,kf. 
14  (geometric phagedenism OR pyoderma gangrenosum).ti,bt,ab,kf. 
15  (atopic dermatitis OR eczema*).ti,bt,ab,kf. 
16  (urticaria OR hives).ti,bt,ab,kf. 

17  (((locali#ed OR pretibial) ADJ myx?edema*) OR thyroid dermopath* OR graves OR infiltrative 
dermopathy).ti,bt,ab,kf. 

18  (parapsoriasis OR psoriasis).ti,bt,ab,kf. 

19  (febrile ulceronecrotic OR lichen planus OR lichen sclerosus OR mucha-habermann* OR pityriasis OR 
varioliformis acuta).ti,bt,ab,kf 

20  livedoid vasculopathy.ti,bt,ab,kf. 
21  netherton*.ti,bt,ab,kf. 
22  OR/4-21 
23  exp Treatment Outcome/ OR exp "Drug-Related Side Effects and Adverse Reactions"/ 
24  (effect* OR impact*).ti. OR (effectiv* OR efficacy OR outcome* OR benefit*).ti,bt,ab,kf. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68054989
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
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25  

(risk* OR toxic*).ti,bt. OR ((adverse* ADJ3 (event* OR effect* OR reaction* OR outcome*)) OR side effect* 
OR long term effect* OR safety OR tolerability OR tolerable OR harm* OR complication* OR toxicit* OR 
((drug OR immunoglobulin* OR immuno globulin* OR gamma globulin* OR IG OR IVIG OR SCIG OR IGG 
OR IVIGG) ADJ induced)).ti,bt,ab,kf. 

26  OR/23-25 
27  3 AND 22 AND 26 

28  

exp Animals/ OR exp Animal Experimentation/ OR exp Animal Experiment/ OR exp Animals, Laboratory/ 
OR exp Models, Animal/ OR exp Rodentia/ OR (animal* OR baboon* OR boar OR boars OR calf OR 
calves OR canine* OR cat OR cats OR cattle* OR cow OR cows OR dog OR dogs OR drosophila* OR 
feline* OR goat OR goats OR gorilla* OR guineapig* OR guinea-pig* OR hamster* OR horse OR horses 
OR lamb OR lambs OR macaque* OR mice OR mouse OR monkey* OR murine* OR orangutan* OR 
orang-utan* OR pig OR pigs OR piglet* OR porcin* OR rabbit* OR rat OR rats OR rodent* OR sheep OR 
sheeps OR zebrafish* OR zebra-fish* OR veterinar*).ti,bt,ab,kf. 

29  exp Humans/ OR exp Human Experimentation/ OR (child OR children OR human* OR inpatient* OR in-
patient* OR man OR men OR outpatient* OR out-patient* OR patient* OR wom#n).ti,bt,ab,kf. 

30  28 NOT 29 
31  veterinar*.jw,so. 
32  OR/30-31 
33  27 NOT 32 

34  (Case Reports OR Comment OR Editorial).pt. OR (case report* OR comment* OR editorial* OR reply OR 
replies).ti,bt. 

35  33 NOT 34 

36  
(Practice Guideline OR Guideline OR Consensus Development Conference, NIH OR Consensus 
Development Conference).pt OR (guideline* OR guide line* OR guidance* OR consensus OR (position* 
ADJ (statement* OR paper*)) OR recommend*).ti,bt. 

37  3 AND 22 AND 36 
38  35 OR 37 

 

Embase (Ovid) 
Segment : 1974 to 2025 June 22 
Date du repérage : 23 juin 2025  
Limites : 2020- ; anglais ou français  
# Requêtes 
1  Immunoglobulin/ 

2  
(((intravenous* OR intra-venous* OR subcutaneous* OR IV) ADJ5 (immunoglobulin* OR immune globulin* 
OR gammaglobulin* OR gamma globulin* OR IG OR IGG)) OR IVIG OR IVIGG OR IGIV OR SCIG OR 
IGSC OR NHIG OR HIG).ti,bt,ab,kf. 

3  1 OR 2 

4  

*Atrophic Skin Disease/ OR *Autoimmune Skin Disease/ OR *Bullous Skin Disease/ OR *Callosity/ OR 
*Cinca Syndrome/ OR *Congenital Skin Disease/ OR *Connective Tissue Diseases Affecting the Skin/ OR 
*Dermatitis/ OR *Drug Eruption/ OR *Dyshidrosis/ OR *Erythema/ OR *Erythematosquamous Skin 
Disease/ OR *Erythroderma/ OR *Genodermatosis/ OR *Granulomatous Skin Disease/ OR *Hand Foot 
Syndrome/ OR *Histiocytic Skin Disease/ OR *Hypertrophic Skin Disease/ OR *Mastocytosis/ OR 
*"Metabolic and Nutritional Skin Disease"/ OR *Morgellons Disease/ OR *Netherton Disease/ OR 
*Occupational Skin Disease/ OR *Oily Skin/ OR *Papular Skin Disease/ OR *Photodermatosis/ OR 
*Poems Syndrome/ OR *Skin Blood Vessel Disorder/ OR *Skin Discomfort/ OR *Skin Disease/ OR *Skin 
Edema/ OR *Skin Toxicity/ OR *Subcutaneous Fat Disorder/ OR *Urticaria/ OR *Xeroderma/ 

5  (skin ADJ2 (condition* OR disease* OR disorder* OR patholog*)).ti,bt,ab,kf.  
6  (epidermal necrolysis OR lyell syndrome OR stevens-johnson).ti,bt,ab,kf. 

7  ((autoimmune blistering ADJ3 (disease* OR disorder*)) OR autoimmune bullous dermatos* OR 
immunobullous disease* OR pemphigus).ti,bt,ab,kf. 

8  ((pemphigoid ADJ3 (bullous OR cicatricial OR gestationis OR mucous membrane)).ti,bt,ab,kf. 
9  epidermolysis bullosa acquisita.ti,bt,ab,kf.  
10  dermatitis herpetiformis.ti,bt,ab,kf. 
11  linear IgA bullous dermatosis.ti,bt,ab,kf. 
12  (lichen myx?edematosus OR papular mucinosis OR scleromyx?edema*).ti,bt,ab,kf. 
13  necrobiotic xanthogranuloma*.ti,bt,ab,kf. 
14  (geometric phagedenism OR pyoderma gangrenosum).ti,bt,ab,kf. 
15  (atopic dermatitis OR eczema*).ti,bt,ab,kf. 
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16  (urticaria OR hives).ti,bt,ab,kf. 

17  (((locali#ed OR pretibial) ADJ myx?edema*) OR thyroid dermopath* OR graves OR infiltrative 
dermopathy).ti,bt,ab,kf. 

18  (parapsoriasis OR psoriasis).ti,bt,ab,kf. 

19  (febrile ulceronecrotic OR lichen planus OR lichen sclerosus OR mucha-habermann* OR pityriasis OR 
varioliformis acuta).ti,bt,ab,kf 

20  livedoid vasculopathy.ti,bt,ab,kf. 
21  netherton*.ti,bt,ab,kf. 
22  OR/4-21 
23  exp Treatment Outcome/ OR exp Adverse Drug Reaction/ 
24  (effect* OR impact*).ti. OR (effectiv* OR efficacy OR outcome* OR benefit*).ti,bt,ab,kf. 

25  

(risk* OR toxic*).ti. OR ((adverse* ADJ3 (event* OR effect* OR reaction* OR outcome*)) OR side effect* 
OR long term effect* OR safety OR tolerability OR tolerable OR harm* OR complication* OR toxicit* OR 
((drug OR immunoglobulin* OR immuno globulin* OR gamma globulin* OR IG OR IVIG OR SCIG OR IGG 
OR IVIGG) ADJ induced)).ti,bt,ab,kf. 

26  OR/23-25 
27  3 AND 22 AND 26 

28  

exp Animal/ OR exp Animal Experiment/ OR Animal Model/ OR exp Experimental Animal/ OR Nonhuman/ 
OR exp Rodent/ OR (animal* OR baboon* OR boar OR boars OR calf OR calves OR canine* OR cat OR 
cats OR cattle* OR cow OR cows OR dog OR dogs OR drosophila* OR feline* OR goat OR goats OR 
gorilla* OR guineapig* OR guinea-pig* OR hamster* OR horse OR horses OR lamb OR lambs OR 
macaque* OR mice OR mouse OR monkey* OR murine* OR orangutan* OR orang-utan* OR pig OR pigs 
OR piglet* OR porcin* OR rabbit* OR rat OR rats OR rodent* OR sheep OR sheeps OR zebrafish* OR 
zebra-fish* OR veterinar*).ti,bt,ab. 

29  exp Human/ OR Human Experiment/ OR (child OR children OR human* OR inpatient* OR in-patient* OR 
man OR men OR outpatient* OR out-patient* OR patient* OR wom#n).ti,bt,ab. 

30  28 NOT 29 
31  veterinar*.jx,so. 
32  OR/30-31 
33  27 NOT 32 

34  Case Report/ OR Editorial/ OR Note/ OR (case report* OR comment* OR editorial* OR letter OR reply OR 
replies).ti,bt. 

35  33 NOT 34 

36  exp Practice Guideline/ OR Consensus/ OR Consensus Development/ OR (guideline* OR guide line* OR 
guidance* OR consensus OR (position* ADJ (statement* OR paper*)) OR recommend*).ti,bt. 

37  3 AND 22 AND 36 
38  35 OR 37 
39  limit 38 to embase 
40  limit 38 to exclude medline journals 
41  39 OR 40 

 
EBM Reviews – Cochrane Database of Systematic Reviews (Ovid) 

Segment : 2005 to June 18, 2025 
Date du repérage : 23 juin 2025 
Limites 2020- ; anglais ou français 
# Requêtes 

1  
(((intravenous* OR intra-venous* OR subcutaneous* OR IV) ADJ5 (immunoglobulin* OR immune globulin* 
OR gammaglobulin* OR gamma globulin* OR IG OR IGG)) OR IVIG OR IVIGG OR IGIV OR SCIG OR 
IGSC OR NHIG OR HIG).ti,ab,kw. 

2  (skin ADJ2 (condition* OR disease* OR disorder* OR patholog*)).ti,ab,kw.  
3  (epidermal necrolysis OR lyell syndrome OR stevens-johnson).ti,ab,kw. 

4  ((autoimmune blistering ADJ3 (disease* OR disorder*)) OR autoimmune bullous dermatos* OR 
immunobullous disease* OR pemphigus).ti,ab,kw. 

5  ((pemphigoid ADJ3 (bullous OR cicatricial OR gestationis OR mucous membrane)).ti,ab,kw. 
6  epidermolysis bullosa acquisita.ti,ab,kw. 
7  dermatitis herpetiformis.ti,ab,kw. 
8  linear IgA bullous dermatosis.ti,ab,kw. 
9  (lichen myx?edematosus OR papular mucinosis OR scleromyx?edema*).ti,ab,kw. 
10  necrobiotic xanthogranuloma*.ti,ab,kw. 
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11  (geometric phagedenism OR pyoderma gangrenosum).ti,ab,kw. 
12  (atopic dermatitis OR eczema*).ti,ab,kw. 
13  (urticaria OR hives).ti,ab,kw. 

14  (((locali#ed OR pretibial) ADJ myx?edema*) OR thyroid dermopath* OR graves OR infiltrative 
dermopathy).ti,ab,kw. 

15  (parapsoriasis OR psoriasis).ti,ab,kw. 

16  (febrile ulceronecrotic OR lichen planus OR lichen sclerosus OR mucha-habermann* OR pityriasis OR 
varioliformis acuta).ti,ab,kw. 

17  livedoid vasculopathy.ti,ab,kw. 
18  netherton*.ti,ab,kw. 
19  OR/2-18 
20  1 AND 19 

 
EBM Reviews – Cochrane Central Register of Controlled Trials (Ovid) 

Segment : May 2025 
Date du repérage : 23 juin 2025 
Limites 2020- ; anglais ou français  
# Requêtes 
1  Immunoglobulins, Intravenous/ 

2  
(((intravenous* OR intra-venous* OR subcutaneous* OR IV) ADJ5 (immunoglobulin* OR immune globulin* 
OR gammaglobulin* OR gamma globulin* OR IG OR IGG)) OR IVIG OR IVIGG OR IGIV OR SCIG OR 
IGSC OR NHIG OR HIG).ti,ab,kf. 

3  1 OR 2 

4  

*Dermatitis/ OR *Dermatitis Herpetiformis/ OR *Dermatology/ OR *Eczema/ OR *Epidermolysis Bullosa 
Acquisita/ OR Linear IgA Bullous Dermatosis/ OR *Necrobiotic Disorders/ OR *Necrobiotic 
Xanthogranuloma/ OR *Necrolytic Migratory Erythema/ OR *Nephrogenic Fibrosing Dermopathy/ OR 
*Netherton Syndrome/ OR *Panniculitis/ OR Pemphigoid, Bullous/ OR *Pemphigus/ OR *Photosensitivity 
Disorders/ OR *Pigmentation Disorders/ OR *Psoriasis/ OR *Prurigo/ OR *Pyoderma/ OR *Rosacea/ OR 
*Scleredema Adultorum/ OR *Scleromyxedema/ OR *Skin Abnormalities/ OR *Skin Diseases/ OR *Skin 
Diseases, Eczematous/ OR *Skin Diseases, Genetic/ OR *Skin Diseases, Papulosquamous/ OR *Skin 
Diseases, Vascular/ OR *Skin Diseases, Vesiculobullous/ OR *Skin Ulcer/ OR *Stevens-Johnson 
Syndrome/ 

5  (skin ADJ2 (condition* OR disease* OR disorder* OR patholog*)).ti,ab,kf.  
6  (epidermal necrolysis OR lyell syndrome OR stevens-johnson).ti,ab,kf. 

7  ((autoimmune blistering ADJ3 (disease* OR disorder*)) OR autoimmune bullous dermatos* OR 
immunobullous disease* OR pemphigus).ti,ab,kf. 

8  ((pemphigoid ADJ3 (bullous OR cicatricial OR gestationis OR mucous membrane)).ti,bt,ab,kf. 
9  epidermolysis bullosa acquisita.ti,ab,kf.  
10  dermatitis herpetiformis.ti,ab,kf. 
11  linear IgA bullous dermatosis.ti,ab,kf. 
12  (lichen myx?edematosus OR papular mucinosis OR scleromyx?edema*).ti,ab,kf. 
13  necrobiotic xanthogranuloma*.ti,ab,kf. 
14  (geometric phagedenism OR pyoderma gangrenosum).ti,ab,kf. 
15  (atopic dermatitis OR eczema*).ti,ab,kf. 
16  (urticaria OR hives).ti,ab,kf. 

17  (((locali#ed OR pretibial) ADJ myx?edema*) OR thyroid dermopath* OR graves OR infiltrative 
dermopathy).ti,ab,kf. 

18  (parapsoriasis OR psoriasis).ti,bt,ab,kf. 

19  (febrile ulceronecrotic OR lichen planus OR lichen sclerosus OR mucha-habermann* OR pityriasis OR 
varioliformis acuta).ti,ab,kf 

20  livedoid vasculopathy.ti,ab,kf. 
21  netherton*.ti,ab,kf. 
22  OR/4-21 
23  exp Treatment Outcome/ OR exp "Drug-Related Side Effects and Adverse Reactions"/ 
24  (effect* OR impact*).ti. OR (effectiv* OR efficacy OR outcome* OR benefit*).ti,ab,kf. 

25  

(risk* OR toxic*).ti,bt. OR ((adverse* ADJ3 (event* OR effect* OR reaction* OR outcome*)) OR side effect* 
OR long term effect* OR safety OR tolerability OR tolerable OR harm* OR complication* OR toxicit* OR 
((drug OR immunoglobulin* OR immuno globulin* OR gamma globulin* OR IG OR IVIG OR SCIG OR IGG 
OR IVIGG) ADJ induced)).ti,ab,kf. 

26  OR/23-25 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68054989
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh/68017443


 

20 

27  3 AND 22 AND 26 

28  

exp Animals/ OR exp Animal Experimentation/ OR exp Animal Experiment/ OR exp Animals, Laboratory/ 
OR exp Models, Animal/ OR exp Rodentia/ OR (animal* OR baboon* OR boar OR boars OR calf OR 
calves OR canine* OR cat OR cats OR cattle* OR cow OR cows OR dog OR dogs OR drosophila* OR 
feline* OR goat OR goats OR gorilla* OR guineapig* OR guinea-pig* OR hamster* OR horse OR horses 
OR lamb OR lambs OR macaque* OR mice OR mouse OR monkey* OR murine* OR orangutan* OR 
orang-utan* OR pig OR pigs OR piglet* OR porcin* OR rabbit* OR rat OR rats OR rodent* OR sheep OR 
sheeps OR zebrafish* OR zebra-fish* OR veterinar*).ti,ab,kf. 

29  exp Humans/ OR exp Human Experimentation/ OR (child OR children OR human* OR inpatient* OR in-
patient* OR man OR men OR outpatient* OR out-patient* OR patient* OR wom#n).ti,ab,kf. 

30  28 NOT 29 
31  veterinar*.jw,so. 
32  OR/30-31 
33  27 NOT 32 

34  (Case Reports OR Comment OR Editorial).pt. OR (case report* OR comment* OR editorial* OR reply OR 
replies).ti. 

35  33 NOT 34 
 

Tableau B-2 Autres sources consultées 

Sites Web d’organisations ETMISSS 
Date de consultation : 29 avril 2025 
Accelerating Change Transformation Team (ACTT, Alberta) : All CPGs 

Agence des médicaments du Canada (AMC/CDA) : Trouver des rapports, Find reports 

Agency for Healthcare Research and Quality (AHRQ, États-Unis) : Search EPC Reports 

Accelerating Change Transformation Team (ACTT, Alberta) : All CPGs 

Austrian Institute for Health Technology Assessment (AIHTA, Autriche) : Publications 
BCGuidelines.ca (Colombie-Britannique) 

Bibliothèque Zotero des rapports d’ETMISSS publiés au Québec 
Centre fédéral d’expertise des soins de santé (KCE, Belgique) : Tous les rapports, All reports  

Guidelines International Network (GIN) 

Haute Autorité de Santé (HAS, France) 

Health Quality Ontario (HQO) : View all quality standards, Reviews and recommendations 

Health Technology Wales (HTW, Pays de Galles) : Reports and guidance 
Institute of Health Economics (IHE, Alberta) : All publications 

International Network for Agencies for Health Technology Assessment (INAHTA) : HTA database 

Organisation mondiale de la santé (OMS/WHO) : Publications 

National Institute for Health and Care Excellence (NICE, Royaume-Uni) : Guidance 

Santécom (bibliothèque virtuelle) 
Scottish Health Technologies Group (SHTG, Écosse) : Our advice 
Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN, Écosse) : Our guidelines 

https://www.albertadoctors.org/practice/clinical-resources/clinical-practice-guidelines/
https://www.cda-amc.ca/fr/trouver-des-rapports
https://www.cda-amc.ca/find-reports
https://www.ahrq.gov/research/findings/evidence-based-reports/search.html
https://www.albertadoctors.org/practice/clinical-resources/clinical-practice-guidelines/
https://eprints.aihta.at/
https://www2.gov.bc.ca/gov/content/health/practitioner-professional-resources/bc-guidelines
https://www.zotero.org/groups/2165332/uetmi/library
https://kce.fgov.be/fr/publications/tous-les-rapports-0
https://kce.fgov.be/en/publications/all-reports-0
https://guidelines.ebmportal.com/
https://www.has-sante.fr/
https://www.hqontario.ca/Evidence-to-Improve-Care/Quality-Standards/View-All-Quality-Standards
https://www.hqontario.ca/Evidence-to-Improve-Care/Health-Technology-Assessment/Reviews-And-Recommendations
https://healthtechnology.wales/reports-guidance/
https://www.ihe.ca/advanced-search?type=1020
https://database.inahta.org/
https://iris.who.int/
https://www.nice.org.uk/guidance/published?sp=on
https://catalogue.santecom.qc.ca/
https://shtg.scot/our-advice/
https://www.sign.ac.uk/our-guidelines/
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Moteurs de recherche 
Date de consultation : d’avril 2025 à juillet 2025 
Google (30 premières notices): immunoglobuline use and dermatology 

Google (20 premières notices) : guideline and Stevens-Johnson ; pemphigus and guidelines; pemphigoid and 
guidelines; epidermolysis bullosa acquisita and guidelines; dermatitis herpetiformis and guidelines; linear IgA 
dermatosis and guidelines; scleroedema Buschke and guidelines; sclermomyxoedema and guidelines; necrobiotic 
xanthogranuloma and guidelines; pyoderma gangrenosum and guidelines; atopic dermatitis and guidelines; 
urticaria and guidelines; pretibial myxoedema and guidelines; livedoid vasculopathy and guidelines; Netherton 
syndrome and guidelines. 

Associations et sociétés 
Date de consultation : d’avril 2025 à juillet 2025 
BMJ Best Practice (Homepage | BMJ Best Practice) 

British Association of Dermatologists: Clinical Guidelines 

DermNet (DermNet) 

European Academy of Dermatology & Venerology (EADV): Clinical guidelines and position statements 

European Reference Networks – SKIN : Guidelines 

Genetic and Rare Diseases Information Center (Diseases | GARD) 

Héma-Québec (Héma-Québec est là pour la vie) 

Institut national d’excellence en santé et en services sociaux (INESSS) 

Institut national de santé publique du Québec (INSPQ) 

Ministère de la Santé et des Services sociaux (MSSS) 

National Blood Authority Australia (Immunoglobulin products in clinical practice | National Blood Authority) 

National Organization for Rare Disorders (NORD) 

Orphanet (Orphanet) 

Régie de l’assurance maladie du Québec (RAMQ) 

Réseau régional ontarien de coordination du sang : IgIV/IgSC  

Santé Canada (Welcome to the Health Canada Web site | Bienvenue au site Web de Santé Canada) 

U.S. Food and Drug Administration (U.S. Food and Drug Administration) 

 
 

https://bestpractice.bmj.com/info/
https://www.bad.org.uk/guidelines-and-standards/clinical-guidelines
https://dermnetnz.org/
https://eadv.org/publications/clinical-guidelines/
https://ern-skin.eu/guidelines/
https://rarediseases.info.nih.gov/diseases?category=&page=4&letter=S&search=
https://www.hemaquebec.ca/
https://www.inesss.qc.ca/
https://www.inspq.qc.ca/
https://msss.gouv.qc.ca/professionnels/vaccination/piq-immunoglobulines/ig-immunoglobulines-non-specifiques/
https://www.blood.gov.au/clinical-guidance/immunoglobulin-products-clinical-practice
https://rarediseases.org/rare-diseases/
https://www.orpha.net/
https://www.ramq.gouv.qc.ca/fr
https://transfusionontario.org/fr/category/igiv-igsc/
https://health.canada.ca/index-hc-sc.php
https://www.fda.gov/
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ANNEXE C 
Sélection des documents 

Description des documents retenus 
La recherche systématique de la littérature (Figure C-1 : Diagramme de flux) a permis de 
repérer 693 nouveaux documents publiés de 2020 à 2025, dont 68 ont été retenus pour 
l’analyse : 

• 31 documents contenant des recommandations (Tableau C-1) ; 

• 8 études primaires (Tableau C-2) ; 

• 29 revues systématiques pour consulter la liste des références (Tableau C-3). 

De plus, 48 documents inclus au moment de l’élaboration de l’outil clinique en 2020 
ont été conservés pour cette mise à jour, soit 36 études primaires (Tableau C-4) et 
12 revues systématiques (Tableau C-5). 

L’évaluation de la qualité méthodologique des documents avec recommandations et des 
risques de biais des études primaires est présentée à l’annexe E du présent document. 

Les listes des documents exclus ainsi que les raisons de leur exclusion sont disponibles 
dans les tableaux C-6, C-7, C-8 et C-9 

  



 

23 

Figure C-1 Diagramme de flux de type PRISMA 

 

Repérage* dans des bases de données bibliographiques  Repérage dans d’autres sources 
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Liste des documents retenus 

Tableau C-1 Documents retenus en 2025 et contenant des recommandations 

Auteur, année Titre Indication(s) 

(Antiga et al., 
2023) 

S2k guidelines on the management of paraneoplastic 
pemphigus/paraneoplastic autoimmune multiorgan syndrome initiated 
by the European Academy of Dermatology and Venereology (EADV) 

Pemphigus 

(Australasian 
society of 
clinical 
immunology and 
allergy (ASCIA), 
2020) 

ASCIA Chronic Spontaneous Urticaria (CSU) Position Paper and 
Treatment Guidelines Urticaire 

(Atlantic Blood 
Utilization 
Strategy 
(ABUS) working 
group, 2022) 

Atlantic Clinical Indications and Criteria for Intravenous and 
Subcutaneous Immunoglobulin (IVIG/SCIG) Multiples 

(Borradori et al., 
2022) 

Updated S2 K guidelines for the management of bullous pemphigoid 
initiated by the European Academy of Dermatology and Venereology 
(EADV) 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Castel et al., 
2022) 

Updated French guidelines for the therapeutic management of bullous 
pemphigoid 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Caux et al., 
2024) 

S2k guidelines on diagnosis and treatment of linear IgA dermatosis 
initiated by the European Academy of Dermatology and Venereology 

Dermatose bulleuse à 
IgA linéaire 

(Choi et al., 
2020) 

Multinational Association of Supportive Care in Cancer (MASCC) 2020 
clinical practice recommendations for the management of severe 
dermatological toxicities from checkpoint inhibitors 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Davis et al., 
2024) 

Guidelines of care for the management of atopic dermatitis in adults 
with phototherapy and systemic therapies 

Dermatite atopique / 
eczéma 

(Haute autorité 
de la Santé 
(HAS), 2023) 

Nécrolyse épidermique (syndromes de Stevens-Johnson et de Lyell) : 
Protocole national de diagnostic et de soins (PNDS)  

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Haute Autorité 
de Santé (HAS), 
2021) 

Nécrolyses épidermiques chez l’enfant : Protocole national de 
diagnostic et de soins (PNDS) 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Heuer et al., 
2024) 

S3 guideline: Diagnosis and treatment of epidermal necrolysis 
(Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis) - Part 1: 
Diagnosis, initial management, and immunomodulating systemic 
therapy 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Hofmann et al., 
2022) 

S2k Guideline for the diagnosis and treatment of mucous membrane 
pemphigoid 

Groupe des 
pemphigoïde 

(Joly et al., 
2020) 

Updated S2K guidelines on the management of pemphigus vulgaris 
and foliaceus initiated by the european academy of dermatology and 
venereology (EADV) 

Pemphigus 
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Auteur, année Titre Indication(s) 

(Knobler et al., 
2024) 

Consensus statement on the diagnosis and treatment of sclerosing 
diseases of the skin, Part 2: Scleromyxoedema and scleroedema 

Scléromyxoedème 
Scléroedème 

(Mazereeuw-
Hautier et al., 
2025a) 

Management of congenital ichthyoses: guidelines of care: Part one: 
2024 update Syndrome de Netherton 

(Mazereeuw-
Hautier et al., 
2025b) 

Management of congenital ichthyoses: guidelines of care: Part two: 
2024 update Syndrome de Netherton 

(Muntyanu et 
al., 2021) 

Cutaneous Immune-Related Adverse Events (irAEs) to Immune 
Checkpoint Inhibitors: A Dermatology Perspective on Management Multiples 

(Murillo-Casas 
et al., 2025) 

Latin American guidelines for the diagnosis and treatment of Stevens-
Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Murrell et al., 
2020) 

Diagnosis and management of pemphigus: Recommendations of an 
international panel of experts Pemphigus 

(National Blood 
Authority (NBA), 
2020-2024) 

Criteria for the clinical use of immunoglobulin in Australia (the Criteria) Multiples 

(National Health 
Service (NHS), 
2025) 

Clinical Commissioning Policy for the use of therapeutic 
immunoglobulin (Ig) Multiples 

(NHS England, 
2024) 

Clinical commissioning policy: human normal immunoglobulin for 
treatment of scleromyxedema (adults) Scléromyxœdème 

(Paulmann et 
al., 2024) 

S3 guideline: Diagnosis and treatment of epidermal necrolysis 
(Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis) - Part 2: 
Supportive therapy of EN in the acute and post-acute stages 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Prairie 
Collaborative 
Immune 
Globulin 
Utilization 
Management 
Framework 
Project (Prairie), 
2022) 

Criteria for the clinical use of immune globulin Multiples 

(Rashid et al., 
2021) 

European guidelines (S3) on diagnosis and management of mucous 
membrane pemphigoid, initiated by the European Academy of 
Dermatology and Venereology - Part I 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Réseau 
régional 
ontarien de 
coordination du 
sang (RRoCS), 
2025) 

Ontario Immune Globulin Utilization Management 
Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 
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Auteur, année Titre Indication(s) 

(Robinson et 
Shull, 2023) 

Intravenous Immune Globulin (IVIG) - Adult/Pediatric - 
Inpatient/Ambulatory/Emergency Department Consensus Care 
Guideline 

Multiples 

(Sabroe et al., 
2022) 

British Association of Dermatologists guidelines for the management of 
people with chronic urticaria 2021* Urticaire 

(Schiffmann et 
al., 2021) German S1 guideline: diagnosis and treatment of livedovasculopathy Vasculopathie livédoïde 

(Schmidt et al., 
2021) 

European Guidelines (S3) on diagnosis and management of mucous 
membrane pemphigoid, initiated by the European Academy of 
Dermatology and Venereology - Part II 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Zuberbier et al., 
2022) 

The international EAACI/GA²LEN/EuroGuiDerm/APAAACI guideline for 
the definition, classification, diagnosis, and management of urticaria Urticaire 

 

Tableau C-2 Études primaires identifiées et conservées en 2025 

Auteur, année Titre Indication(s) 

(Guner et al., 
2025) 

Evaluation of the Effects of systemic Therapy on Inflammatory 
Markers and Disease Severity in Patients with Pemphigus 

Pemphigus 

(Kofler et al., 
2021) 

Intravenous Immunoglobulin Therapy in Livedoid Vasculopathy: 
Retrospective Observation of Clinical Outcome and Patient's Activity 
Level 

Vasculopathie livédoïde 

(Liu et al., 2025) Adalimumab combination with corticosteroid therapy for Stevens-
Johnson syndrome/toxic epidermal necrolysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Struzyna et al., 
2022) 

Immunomodulatory Treatment of Lyell's Syndrome: A Simultaneous 
Plasmapheresis and Intravenous Immunoglobulins Therapy 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Ujiie et al., 
2023) 

Intravenous immunoglobulin in patients with bullous pemphigoid 
insufficient response to corticosteroids: Nationwide post-marketing 
surveillance in Japan 

Pemphigoïde 

(Yang et al., 
2021) 

Intravenous Immunoglobulin Combined with Corticosteroids for the 
Treatment of Stevens-Johnson Syndrome/Toxic Epidermal Necrolysis: 
A Propensity-Matched Retrospective Study in China 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Zhang et al., 
2022a) 

Evaluation of Combination Therapy with Etanercept and Systemic 
Corticosteroids for Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 
Necrolysis: A Multicenter Observational Study 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Zhang et al., 
2022b) 

Intravenous immunoglobulin therapy in children with severe atopic 
dermatitis 

Dermatite atopique 
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Tableau C-3 Revues systématiques identifiées et conservées en 2025 pour 
consultation des références 

Auteur, année Titre Indication(s) 

(Asilian et al., 
2021) 

Interventions for bullous pemphigoid: An updated systematic review of 
randomized clinical trials 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Carver et al., 
2023) 

Current biologics in treatment of pemphigus foliaceus: a systematic 
review 

Pemphigus 

(Chu et al., 
2023) 

Systemic treatments for atopic dermatitis (eczema): Systematic review 
and network meta-analysis of randomized trials 

Dermatite atopique 

(de Carvalho et 
Skare, 2025) 

Rituximab combined with intravenous immunoglobulin in autoimmune 
diseases: a systematic review 

Pemphigus 
Groupe des 
pemphigoïdes 

(Gao et Jin, 
2022) 

Efficacy and safety of intravenous immunoglobulin for treating 
refractory livedoid vasculopathy: a systematic review 

Vasculopathie livédoïde 

(Haber et al., 
2020) 

Scleromyxedema treatment: a systematic review and update Scléromyxoedème 

(Houschyar et 
al., 2021) 

Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: a 
systematic review and meta-analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Jacobsen et al., 
2022) 

Systemic interventions for treatment of Stevens-Johnson syndrome 
(SJS), toxic epidermal necrolysis (TEN), and SJS/TEN overlap 
syndrome 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Kianfar et al., 
2023) 

A systematic review on efficacy, safety and treatment durability of 
intravenous immunoglobulin in autoimmune bullous dermatoses: 
Special focus on indication and combination therapy 

Pemphigus 
Groupe des 
pemphigoïdes 
Épidermolyse bulleuse 
acquise 

(Krajewski et al., 
2022) 

Impact of multiple medical interventions on mortality, length of hospital 
stay and reepithelialization time in Toxic Epidermal Necrolysis, 
Steven-Johnsons Syndrome, and TEN/SJS Overlap - Metanalysis and 
metaregression of observational studies 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Kulthanan et al., 
2020) 

Delayed Pressure Urticaria: A Systematic Review of Treatment 
Options 

Urticaire 

(Le Reun et al., 
2025) 

Comparability of Randomized Controlled Trials Evaluating 
Pharmacological Interventions for Pemphigus Vulgaris and Pemphigus 
Foliaceus: A Systematic Mapping Review 

Pemphigus 

(Lee et al., 2024) An individual patient data meta-analysis of wound care in patients with 
toxic epidermal necrolysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Lytvyn et al., 
2022) 

Biologic treatment outcomes in mucous membrane pemphigoid: A 
systematic review 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Nazerian et al., 
2025) 

Cyclosporin for the treatment of Stevens-Johnson syndrome (SJS) 
and toxic epidermal necrolysis (TEN): a systematic review of 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 
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Auteur, année Titre Indication(s) 
observational studies and clinical trials focusing on single therapy, 
combination therapy, and comparative assessments 

(Oren-Shabtai et 
al., 2021) 

Treatment of Bullous Pemphigoid in People Aged 80 Years and Older: 
A Systematic Review of the Literature 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Ozerturk et al., 
2024) 

A Bayesian Network Meta-Analysis of the Effect of Targeted Therapies 
on the Total Length of Hospital Stay in Children with Drug-Induced 
Stevens-Johnson Syndrome/Toxic Epidermal Necrolysis Syndrome 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Patel et al., 
2021) 

Comparison of effectiveness of interventions in reducing mortality in 
patients of toxic epidermal necrolysis: A network meta-analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Pejcic et al., 
2023) 

Amoxicillin-associated Stevens-Johnson syndrome or toxic epidermal 
necrolysis: systematic review 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Ramphall et al., 
2022) 

Comparative Efficacy of Rivaroxaban and Immunoglobulin Therapy in 
the Treatment of Livedoid Vasculopathy: A Systematic Review 

Vasculopathie livédoïde 

(Sa et al., 2024) Quality of systematic reviews on the treatment of vesiculobullous skin 
diseases. A meta-epidemiological study 

Multiples (Pemphigoïde; 
Pemphigus; 
Épidermolyse bulleuse 
acquise; syndrome de 
Stevens-Johnson, 
nécrolyse épidermique 
toxique) 

(Sawangjit et al., 
2020) 

Systemic treatments for eczema: a network meta-analysis Dermatite atopique 

(Siegels et al., 
2021) 

Systemic treatments in the management of atopic dermatitis: A 
systematic review and meta-analysis 

Dermatite atopique 

(Singh et al., 
2023) 

Interventions for bullous pemphigoid Groupe des 
pemphigoïdes 

(Sood et al., 
2023) 

Biologic therapy for refractory pemphigoid gestationis: An evidence-
based systematic review 

Groupe des 
pemphigoïdes 

(Torres-Navarro 
et al., 2021) 

Systemic therapies for Stevens-Johnson Syndrome and Toxic 
Epidermal Necrolysis: a SCORTEN-based systematic review and 
meta-analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Tsai et al., 
2021) 

Treating toxic epidermal necrolysis with systemic immunomodulating 
therapies: A systematic review and network meta-analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson / Nécrolyse 
épidermique toxique 

(Yen et al., 2023) Systematic Review and Critical Appraisal of Urticaria Clinical Practice 
Guidelines: A Global Guidelines in Dermatology Mapping Project 
(GUIDEMAP) 

Urticaire 

(Zheng et al., 
2024) 

Effectiveness and safety of systemic therapy for moderate-to-severe 
atopic dermatitis in children and adolescent patients: a systematic 
review 

Dermatite atopique 
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Tableau C-4 Études primaires incluses en 2020 et conservées en 2025 

Auteur, année Titre Indication(s) 

(Ahmed, 2001a) Intravenous immunoglobulin therapy for patients with bullous 
pemphigoid unresponsive to conventional immunosuppressive 
treatment 

Pemphigoïde 

(Ahmed, 2001b) Intravenous immunoglobulin therapy in the treatment of patients with 
pemphigus vulgaris unresponsive to conventional immunosuppressive 
treatment 

Pemphigus 

(Ahmed et 
Colón, 2001) 

Comparison between intravenous immunoglobulin and conventional 
immunosuppressive therapy regimens in patients with severe oral 
pemphigoid: effects on disease progression in patients nonresponsive 
to dapsone therapy 

Pemphigoïde 

(Ahmed et Sami, 
2002) 

Intravenous immunoglobulin therapy for patients with pemphigus 
foliaceus unresponsive to conventional therapy 

Pemphigus 

(Amagai et al., 
2017) 

A randomized double-blind trial of intravenous immunoglobulin for 
bullous pemphigoid 

Pemphigoïde 

(Amagai et al., 
2009) 

A randomized double-blind trial of intravenous immunoglobulin for 
pemphigus 

Pemphigus 

(Brown et al., 
2004) 

Toxic epidermal necrolysis: does immunoglobulin make a difference? Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Chan et Cook, 
2019) 

A 10-year retrospective cohort study of the management of toxic 
epidermal necrolysis and Stevens-Johnson syndrome in a New South 
Wales state referral hospital from 2006 to 2016 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Chen et al., 
2010) 

High-dose intravenous immunoglobulins in the treatment of Stevens-
Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis in Chinese patients: 
a retrospective study of 82 cases 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Dorafshar et al., 
2008) 

Antishear therapy for toxic epidermal necrolysis: an alternative 
treatment approach 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Firoz et al., 
2012) 

Toxic epidermal necrolysis: five years of treatment experience from a 
burn unit 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(González-
Herrada et al., 
2017) 

Cyclosporine Use in Epidermal Necrolysis Is Associated with an 
Important Mortality Reduction: Evidence from 
Three Different Approaches 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Jagadeesan et 
al., 2013) 

Low dose intravenous immunoglobulins and steroids in toxic epidermal 
necrolysis: a prospective comparative open-labelled study of 36 cases 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Jee et al., 2011) Long-term Efficacy of Intravenous Immunoglobulin Therapy for 
Moderate to Severe Childhood Atopic Dermatitis 

Dermatite atopique 

(Kim et al., 2005) Toxic epidermal necrolysis: analysis of clinical course and SCORTEN-
based comparison of mortality rate and treatment modalities in Korean 
patients 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 
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Auteur, année Titre Indication(s) 

(Kirchhof et al., 
2014) 

Retrospective review of Stevens-Johnson syndrome/toxic epidermal 
necrolysis treatment comparing intravenous immunoglobulin with 
cyclosporine 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Lalosevic et al., 
2015) 

Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: a 20-year 
single-center experience 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Letko et al., 
2004) 

A nonrandomized comparison of the clinical outcome of ocular 
involvement in patients with mucous membrane (cicatricial) 
pemphigoid between conventional immunosuppressive and 
intravenous immunoglobulin therapies 

Pemphigoïde 

(Mecoli et al., 
2020) 

Clinical and Molecular Phenotyping in Scleromyxedema Pretreatment 
and Posttreatment With Intravenous Immunoglobulin 

Scléromyxœdème 

(Micheletti et al., 
2018) 

Stevens-Johnson Syndrome/Toxic Epidermal Necrolysis: A Multicenter 
Retrospective Study of 377 Adult Patients from the United States 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Morici et al., 
2000) 

Intravenous immunoglobulin therapy for children with Stevens-
Johnson syndrome 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Noh et Lee, 
1999) 

Intravenous immune globulin (i.v.IG) therapy in steroid-resistant atopic 
dermatitis 

Dermatite atopique 

(Noh et Lozano, 
2001) 

Intravenous immune globulin effects on serum-soluble CD5 levels in 
atopic dermatitis 

Dermatite atopique 

(O'Donnell et al., 
1998) 

Intravenous immunoglobulin in autoimmune chronic urticaria Urticaire 

(Paul et al., 
2002) 

A randomized controlled evaluator-blinded trial of intravenous 
immunoglobulin in adults with severe atopic dermatitis 

Dermatite atopique 

(Rajaratnam et 
al., 2010) 

Toxic epidermal necrolysis: retrospective analysis of 21 consecutive 
cases managed at a tertiary centre 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Sami et al., 
2002a) 

Intravenous immunoglobulin therapy in patients with multiple mucosal 
involvement in mucous membrane pemphigoid 

Pemphigoïde 

(Sami et al., 
2002b) 

Corticosteroid-sparing effect of intravenous immunoglobulin therapy in 
patients with pemphigus vulgaris 

Pemphigus 

(Schneck et al., 
2008) 

Effects of treatments on the mortality of Stevens-Johnson syndrome 
and toxic epidermal necrolysis: A retrospective study on patients 
included in the prospective EuroSCAR Study 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Shortt et al., 
2004) 

Intravenous immunoglobulin does not improve outcome in toxic 
epidermal necrolysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Tran et Sidhu, 
2019) 

Stevens Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis - an 
Australian analysis of treatment outcomes and mortality 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 
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Auteur, année Titre Indication(s) 

(Yang et al., 
2018) 

The Epidemiology of Stevens-Johnson Syndrome and Toxic 
Epidermal Necrolysis in China 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Yang et al., 
2009) 

Combination therapy of intravenous immunoglobulin and corticosteroid 
in the treatment of toxic epidermal necrolysis and Stevens-Johnson 
syndrome: a retrospective comparative study in China 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Yeung et al., 
2005) 

The timing of intravenous immunoglobulin therapy in Stevens-Johnson 
syndrome and toxic epidermal necrolysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Yip et al., 2005) High-dose intravenous immunoglobulin in the treatment of toxic 
epidermal necrolysis: a study of ocular benefits 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Zhu et al., 2012) Toxic epidermal necrolysis: performance of SCORTEN and the score-
based comparison of the efficacy of corticosteroid therapy and 
intravenous immunoglobulin combined therapy in China 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

 

Tableau C-5 Revues systématiques incluses en 2020 et conservées en 2025 
pour consultation des références 

Auteur, année Titre Indication(s) 

(Cholera et 
Chainani-Wu, 
2016) 

Management of Pemphigus Vulgaris Pemphigus 

(Di Zenzo et al., 
2014) 

Urban legend series: mucous membrane pemphigoid Pemphigoïde 

(Gaitanis et al., 
2012) 

High-dose intravenous immunoglobulin in the treatment of adult 
patients with bullous pemphigoid 

Pemphigoïde 

(Holm et al., 
2018) 

Use of nonbiologic treatments in antihistamine-refractory chronic 
urticaria: a review of published evidence 

Urticaire 

(Iwata et al., 
2018) 

Meta-analysis of the clinical and immunopathological characteristics 
and treatment outcomes in epidermolysis bullosa acquisita patients 

Épidermolyse bulleuse 
acquise 

(Joly et Sin, 
2011) 

[Pemphigus: a review] Pemphigus 

(Kroumpouzos et 
Cohen, 2003) 

Specific dermatoses of pregnancy: an evidence-based systematic 
review 

Pemphigus 

(Micieli et Alavi, 
2018) 

Treatment for Livedoid Vasculopathy: A Systematic Review Vasculopathie livédoïde 

(Roekevisch et 
al., 2014) 

Efficacy and safety of systemic treatments for moderate-to-severe 
atopic dermatitis: a systematic review 

Dermatite atopique 

(Song et al., 
2018) 

Intravenous immunoglobulin as adjunct therapy for refractory 
pyoderma gangrenosum: systematic review of cases and case 
series 

Pyoderma gangrenosum 
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Auteur, année Titre Indication(s) 

(Ye et al., 2016) The Effect of Intravenous Immunoglobulin Combined with 
Corticosteroid on the Progression of Stevens-Johnson Syndrome 
and Toxic Epidermal Necrolysis: A Meta-Analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

(Zimmermann et 
al., 2017) 

Systemic Immunomodulating Therapies for Stevens-Johnson 
Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis: A Systematic Review 
and Meta-analysis 

Syndrome de Stevens-
Johnson et nécrolyse 
épidermique toxique 

Liste des documents exclus et raison de l’exclusion 

Tableau C-6 Études primaires incluses en 2020 et exclues en 2025 

Référence complète Indication(s) Raison 
d’exclusion 

Ahluwalia, J., Wan, J., Lee, D. H., Treat, J. et Yan, A. C. (2014). 
Mycoplasma-associated Stevens-Johnson syndrome in children: 
retrospective review of patients managed with or without intravenous 
immunoglobulin, systemic corticosteroids, or a combination of therapies. 
Pediatric Dermatology, 31(6), 664-669. https://doi.org/10.1111/pde.12481 

Syndrome de 
Stevens-Johnson et 
nécrolyse 
épidermique toxique 

Moins de 5 
participants par 
groupe 

Antonelli, A., Navarranne, A., Palla, R., Alberti, B., Saracino, A., Mestre, 
C., Roger, P., Agostini, S. et Baschieri, L. (1994). Pretibial myxedema and 
high-dose intravenous immunoglobulin treatment. Thyroid, 4(4), 399-408. 
https://doi.org/10.1089/thy.1994.4.399 

Myxœdème prétibial Moins de 10 
participants 

Aubin, F., Porcher, R., Jeanmougin, M., Léonard, F., Bedane, C., Moreau, 
A., Schmutz, J. L., Marguery, M. C., Adamski, H. et Viguier, M. (2014). 
Severe and refractory solar urticaria treated with intravenous 
immunoglobulins: a phase II multicenter study. Journal of the American 
Academy of Dermatology, 71(5), 948-953.e941. 
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2014.07.023 

Urticaire Moins de 10 
participants 

Bemanian, M. H., Movahedi, M., Farhoudi, A., Gharagozlou, M., Seraj, M. 
H., Pourpak, Z., Nabavi, M., Aghamohammadi, A. et Shirkhoda, Z. (2005). 
High doses intravenous immunoglobulin versus oral cyclosporine in the 
treatment of severe atopic dermatitis. Iran J Allergy Asthma Immunol, 
4(3), 139-143.  

Dermatite atopique Absence de 
résultat d'intérêt 

Brown, A. E., Motaparthi, K. et Hsu, S. (2018). Rituximab and intravenous 
immunoglobulin as alternatives to long-term systemic corticosteroids in 
the treatment of pemphigus: a single center case series of 63 patients. 
Dermatol Online J, 23(12).  

Pemphigus Type de devis 
inadéquat 

Czernik, A., Beutner, E. H. et Bystryn, J. C. (2008). Intravenous 
immunoglobulin selectively decreases circulating autoantibodies in 
pemphigus. Journal of the American Academy of Dermatology, 58(5), 
796-801. https://doi.org/10.1016/j.jaad.2008.01.007 

Pemphigus Absence de 
résultat d'intérêt 

Guarneri, A., Cioni, M. et Rongioletti, F. (2017). High-dose intravenous 
immunoglobulin therapy for scleromyxoedema: a prospective open-label 
clinical trial using an objective score of clinical evaluation system. Journal 
of the European Academy of Dermatology & Venereology, 31(7), 1157-
1160. https://doi.org/10.1111/jdv.14244 

Scléromyxœdème Moins de 10 
participants 

Herberger, K., Dissemond, J., Brüggestrat, S., Sorbe, C. et Augustin, M. 
(2019). Biologics and immunoglobulins in the treatment of pyoderma 
gangrenosum - analysis of 52 patients. J Dtsch Dermatol Ges, 17(1), 32-
41. https://doi.org/10.1111/ddg.13741 

Pyoderma 
gangrenosum 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence complète Indication(s) Raison 
d’exclusion 

Huang, J. L., Lee, W. Y., Chen, L. C., Kuo, M. L. et Hsieh, K. H. (2000). 
Changes of serum levels of interleukin-2, intercellular adhesion molecule-
1, endothelial leukocyte adhesion molecule-1 and Th1 and Th2 cell in 
severe atopic dermatitis after intravenous immunoglobulin therapy. Annals 
of Allergy, Asthma, & Immunology, 84(3), 345-352. 
https://doi.org/10.1016/s1081-1206(10)62785-8 

Dermatite atopique Comparateur 
inadéquat 

Kim, D. H., Yoon, K. C., Seo, K. Y., Lee, H. S., Yoon, S. C., Sotozono, C., 
Ueta, M. et Kim, M. K. (2015). The role of systemic immunomodulatory 
treatment and prognostic factors on chronic ocular complications in 
Stevens-Johnson syndrome. Ophthalmology, 122(2), 254-264. 
https://doi.org/10.1016/j.ophtha.2014.08.013 

Syndrome de 
Stevens-Johnson et 
nécrolyse 
épidermique toxique 

Comparateurs 
multiples 

Kim, E. J., Yoon, S. Y., Park, H. S., Yoon, H. S. et Cho, S. (2015). Pulsed 
intravenous immunoglobulin therapy in refractory ulcerated livedoid 
vasculopathy: seven cases and a literature review. Dermatologic Therapy, 
28(5), 287-290. https://doi.org/10.1111/dth.12233 

Vasculopathie 
livédoïde 

Moins de 10 
participants 

Kim, K. H., Park, S. W., Kim, M. K. et Wee, W. R. (2013). Effect of age 
and early intervention with a systemic steroid, intravenous 
immunoglobulin or amniotic membrane transplantation on the ocular 
outcomes of patients with Stevens-Johnson syndrome. Korean J 
Ophthalmol, 27(5), 331-340. https://doi.org/10.3341/kjo.2013.27.5.331 

Syndrome de 
Stevens-Johnson et 
nécrolyse 
épidermique toxique 

Moins de 10 
participants 

Koh, M. J. et Tay, Y. K. (2010). Stevens-Johnson syndrome and toxic 
epidermal necrolysis in Asian children. Journal of the American Academy 
of Dermatology, 62(1), 54-60. https://doi.org/10.1016/j.jaad.2009.06.085 

Syndrome de 
Stevens-Johnson et 
nécrolyse 
épidermique toxique 

Moins de 5 
participants par 
groupe 

Kotwal, A., Turcu, A. F., Sonawane, V., Bahn, R. S., Pittelkow, M. R., 
Bridges, A. et Stan, M. N. (2019). Clinical Experience with Rituximab and 
Intravenous Immunoglobulin for Pretibial Myxedema: A Case Series. 
Thyroid, 29(5), 692-699. https://doi.org/10.1089/thy.2018.0706 

Myxœdème prétibial Moins de 10 
participants 

Kreuter, A., Gambichler, T., Breuckmann, F., Bechara, F. G., Rotterdam, 
S., Stücker, M. et Altmeyer, P. (2004). Pulsed intravenous 
immunoglobulin therapy in livedoid vasculitis: an open trial evaluating 9 
consecutive patients. Journal of the American Academy of Dermatology, 
51(4), 574-579. https://doi.org/10.1016/j.jaad.2004.05.003 

Vasculopathie 
livédoïde 

Moins de 10 
participants 

Leuci, S., Amato, M., Calabria, E., Piscopo, R., Tranfa, F., Spagnuolo, G. 
et Mignogna, M. D. (2018). Long-Term Follow-Up after Intravenous 
Immunoglobulin Therapy in Patients with Severe Ocular Mucous 
Membrane Pemphigoid Unresponsive to Conventional Therapy. J 
Ophthalmol, 2018, 8372146. https://doi.org/10.1155/2018/8372146 

Pemphigoïde Moins de 10 
participants 

Levy, A., Doutre, M. S., Lesage, F. X., Richard, M. A., Picard-Dahan, C., 
Beylot-Barry, M., Bernard, P., Crickx, B. et Descamps, V. (2004). 
[Treatment of pemphigus with intravenous immunoglobulin]. Annales de 
Dermatologie et de Venereologie, 131(11), 957-961. 
https://doi.org/10.1016/s0151-9638(04)93805-7 

Pemphigus Absence de 
résultat d'intérêt 

Ma, L., You, C., Hernandez, M., Maleki, A., Lasave, A., Schmidt, A., 
Stephenson, A., Zhao, T., Anesi, S. et Foster, C. S. (2019). Management 
of Ocular Cicatricial Pemphigoid with Intravenous Immunoglobulin 
Monotherapy. Ocul Immunol Inflamm, 27(4), 636-642. 
https://doi.org/10.1080/09273948.2018.1433302 

Pemphigoïde Type de devis 
inadéquat 

Marchitto, M. C., Sung, S., Doong, J. et Chien, A. L. (2018). Toxic 
epidermal necrolysis: a review of 20 years of data. Journal of the 

Syndrome de 
Stevens-Johnson et 

Absence de 
résultat d'intérêt 
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Référence complète Indication(s) Raison 
d’exclusion 

European Academy of Dermatology & Venereology, 32(7), e263-e264. 
https://doi.org/10.1111/jdv.14786 

nécrolyse 
épidermique toxique 

Mignogna, M. D., Fortuna, G., Ruoppo, E., Adamo, D., Leuci, S. et 
Fedele, S. (2007). Variations in serum hemoglobin, albumin, and 
electrolytes in patients receiving intravenous immunoglobulin therapy: a 
real clinical threat? American Journal of Clinical Dermatology, 8(5), 291-
299. https://doi.org/10.2165/00128071-200708050-00004 

Multiples Données 
d'innocuité 
uniquement 

Mignogna, M. D., Leuci, S., Fedele, S., Ruoppo, E., Adamo, D., Russo, G. 
et Pagliuca, R. (2008). Adjuvant high-dose intravenous immunoglobulin 
therapy can be easily and safely introduced as an alternative treatment in 
patients with severe pemphigus vulgaris: a retrospective preliminary 
study. American Journal of Clinical Dermatology, 9(5), 323-331. 
https://doi.org/10.2165/00128071-200809050-00007 

Pemphigus Moins de 10 
participants 

Nelson, C. A., Zhong, C. S., Hashemi, D. A., Ashchyan, H. J., Brown-Joel, 
Z., Noe, M. H., Imadojemu, S., Micheletti, R. G., Vleugels, R. A., Wanat, 
K. A., Rosenbach, M. et Mostaghimi, A. (2020). A Multicenter Cross-
Sectional Study and Systematic Review of Necrobiotic Xanthogranuloma 
with Proposed Diagnostic Criteria. JAMA Dermatology, 156(3), 270-279. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2019.4221 

Xanthogranulome 
nécrobiotique 

Type de devis 
inadéquat 

Sami, N., Bhol, K. C. et Ahmed, A. R. (2002). Treatment of oral 
pemphigoid with intravenous immunoglobulin as monotherapy. Long-term 
follow-up: influence of treatment on antibody titres to human alpha6 
integrin. Clin Exp Immunol, 129(3), 533-540. 
https://doi.org/10.1046/j.1365-2249.2002.01942.x 

Pemphigoïde Moins de 10 
participants 

Sami, N., Bhol, K. C. et Ahmed, R. A. (2003). Influence of intravenous 
immunoglobulin therapy on autoantibody titers to desmoglein 3 and 
desmoglein 1 in pemphigus vulgaris. European Journal of Dermatology, 
13(4), 377-381.  

Pemphigus Absence de 
résultat d'intérêt 

Sami, N., Qureshi, A. et Ahmed, A. R. (2002). Steroid sparing effect of 
intravenous immunoglobulin therapy in patients with pemphigus foliaceus. 
European Journal of Dermatology, 12(2), 174-178.  

Pemphigus Moins de 10 
participants 

Svecova, D. (2016). IVIG therapy in pemphigus vulgaris has 
corticosteroid-sparing and immunomodulatory effects. Australasian 
Journal of Dermatology, 57(2), 141-144. https://doi.org/10.1111/ajd.12422 

Pemphigus Absence de 
résultat d'intérêt 

Toosi, S., Habib, N., Torres, G., Reynolds, S. R. et Bystryn, J. C. (2011). 
Serum levels of inhibitors of apoptotic proteins (IAPs) change with IVIg 
therapy in pemphigus. Journal of Investigative Dermatology, 131(11), 
2327-2329. https://doi.org/10.1038/jid.2011.184 

Pemphigus Moins de 10 
participants 

Wolstencroft, P. W., Chung, L., Li, S., Casciola-Rosen, L. et Fiorentino, D. 
F. (2018). Factors Associated With Clinical Remission of Skin Disease in 
Dermatomyositis. JAMA Dermatology, 154(1), 44-51. 
https://doi.org/10.1001/jamadermatol.2017.3758 

Myopathies 
inflammatoires 

Indication non 
mise à jour 
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Tableau C-7 Études primaires identifiées et exclues en 2025 

Référence complète Raison 
d’exclusion 

Acar, A., Yoldas, A. H., Turk, B. G., Karaarslan, I., Sagduyu, I. E., Ceylan, C., Unal, I. et Ozturk, 
G. (2022). Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis: 11-year Demographic 
Clinical and Prognostic Characteristics. Indian Journal of Dermatology, 67(1), 12-18. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.4103/ijd.IJD_671_21 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Ahmed, A. R. et Aksoy, M. (2021). IgM Deficiency in Autoimmune Blistering Mucocutaneous 
Diseases Following Various Treatments: Long Term Follow-Up and Relevant Observations. 
Frontiers in Immunology, 12, 727520. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fimmu.2021.727520 

Population 

Ahmed, A. R., Kalesinskas, M. et Kaveri, S. V. (2024). Restoring immune tolerance in pemphigus 
vulgaris. Proceedings of the National Academy of Sciences of the United States of America, 
121(5), e2317762121. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1073/pnas.2317762121 

Intervention 

Ansari, A., Erfani, Z., Daneshpazhooh, M., Mahmoudi, L., Saffarian, Z., Kamyab, K. et Mahmoudi, 
H. (2022). Clinical Characteristics and Treatment Outcomes of Scleromyxedema: A 10-Year 
Retrospective Survey. Case Reports in Dermatology, 14(2), 178-183. 
https://doi.org/10.1159/000525211 

Type de devis 
inadéquat 

Avci, C., Talibova, A., Ozbagcivan, O., Heybeli, C. et Fetil, E. (2025). The impact of intravenous 
immunoglobulin on kidney functions and thromboembolic events in dermatology patients. Archives 
of Dermatological Research, 317(1), 636. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s00403-025-
04160-8 

Innocuité 
seulement 

Becker, M., Schumacher, N., Schmidt, E., Zillikens, D. et Sadik, C. D. (2021). Evaluation and 
Comparison of Clinical and iLaboratory Characteristics of Patients With IgA Epidermolysis Bullosa 
Acquisita, Linear IgA Bullous Dermatosis, and IgG Epidermolysis Bullosa Acquisita. JAMA 
Dermatology, 157(8), 917-923. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2021.0762 

Type de devis 
inadéquat 

Bellon, N., Hadj‐Rabia, S., Moulin, F., Lambe, C., Lezmi, G., Charbit‐Henrion, F., Alby, C., Le 
Saché‐de Peufeilhoux, L., Leclerc‐Mercier, S., Hadchouel, A., Steffann, J., Hovnanian, A., 
Lapillonne, A. et Bodemer, C. (2021). The challenging management of a series of 43 infants with 
Netherton syndrome: unexpected complications and novel mutations*. British Journal of 
Dermatology, 184(3), 532-537. https://doi.org/10.1111/bjd.19265 

Intervention 

Bertlich, M., Bertlich, I., Plümacher, N., Hadaschik, E., Enk, A. et Hoffmann, J. H. O. (2024). High-
dose intravenous immunoglobulin co-treatment prolongs time-to-treatment escalation in 
autoimmune bullous diseases: A monocentric retrospective cohort study. Journal of the European 
Academy of Dermatology & Venereology, 38(1), e74-e76. https://doi.org/10.1111/jdv.19437 

Type de devis 
inadéquat 

Cheung, C. M. T., Chang, M. M., Li, J. J. X. et Chan, A. W. S. (2024). Stevens-Johnson syndrome 
and toxic epidermal necrolysis in Hong Kong. Hong Kong Medical Journal, 30(2), 102-109. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.12809/hkmj2210131 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Chi, M. H., Chung, W. H., Hui, R. C. Y., Chen, C. B., Lu, C. W., Chiu, T. M., Ma, D. H. K., Wang, 
C. W. et Yang, C. Y. (2022). Clinical features and outcomes in children with Stevens-Johnson 
syndrome and toxic epidermal necrolysis. Journal of Dermatology, 49(9), 895-902. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/1346-8138.16476 

Comparateur 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Deng, M., Su, Y., Wu, R., Li, S., Tang, G., Kuang, Q., Luo, X., Zhu, Y. et Shen, W. (2023). Clinical 
features and prognostic factors of severe cutaneous adverse drug reactions: A single-center 
retrospective study of 209 cases in China. International Immunopharmacology, 114(no 
pagination), article no 109530. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.intimp.2022.109530 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Detiger, S. E., Hotte, G. J., Verdijk, R. M., de Keizer, R. O. B., van Hagen, P. M., van Laar, J. A. 
M. et Paridaens, D. (2023). Adult orbital xanthogranuloma: long-term follow-up of treated cases. 
Eye (Basingstoke), 37(12), 2475-2481. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1038/s41433-022-
02357-z 

Intervention 

Dreyer, S. D., Torres, J., Stoddard, M., Leavitt, E., Sutton, A., Aleshin, M., Crew, A. et Worswick, 
S. (2021). Efficacy of Etanercept in the Treatment of Stevens-Johnson Syndrome and Toxic 
Epidermal Necrolysis. Cutis, 107(6), E22-E28. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.12788/cutis.0288 

Moins de cinq 
participants pour 
un groupe 
d'intérêt 

Encarnacion, M. R. N., Kawai, R., Kuwabiraki, H., Ban, N., Yoshida, H., Shintani, A., Tsuruta, D. 
et Hiroyasu, S. (2025). Clinical characteristics and outcomes of autoimmune blistering diseases in 
Japan. Journal of Dermatology, 52(2), 299-308. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/1346-
8138.17518 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Erduran, F., Adisen, E., Emre, S., Hayran, Y., Baskan, E. B., Yazici, S., Bilgic, A., Alpsoy, E., 
Gunaydin, S. D., Elmas, L., Akyol, M., Guner, R., Arica, D. A., Aypek, Y., Ergun, T., Karavelioglu, 
D., Yazici, A. C., Aydogan, K., Bayramgurler, D., . . . Aktas, A. (2024). Evaluation of the Factors 
Influencing Mortality in Patients with Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis: 
A Multicenter Study of 166 Patients. Dermatology And Therapy, 14(6), 1547-1560. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s13555-024-01180-6 

Intervention 
multimodale 

Ertop, P., Vural, S., Gokpinar Ili, E., Durmaz, C. D., Heper, A. O., McGrath, J. A., Ilgin, R. H. et 
Boyvat, A. (2020). Promising effect of intravenous immunoglobulin therapy for epidermolysis 
bullosa pruriginosa. International Journal of Dermatology, 59(7), 851-855. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijd.14951 

Type de devis 
inadéquat 

Escuredo, I. M., Weisz, L. C., Manau, J. V., Soto, J. B. A. et Garcia, J. G. (2024). Toxic epidermal 
necrolysis: management strategies in burns units. Journal of Wound Care, 33(12), 942-949. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.12968/jowc.2021.0063 

Intervention 

Foo, V. H. X., Yueh, L. H., Mehta, J. S. et Ong, H. S. (2024). Acute and chronic ocular outcomes 
in SJS/TEN patients treated with oral ciclosporin vs intravenous immunoglobulin. Frontiers in 
Medicine, 11, 1398506. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fmed.2024.1398506 

Intervention 

Frederiks, A. J., Kumarasinghe, S. P., Wood, F., Rowe, S., Cunneen, T., Raby, E., Bourke, J. et 
Ricciardo, B. (2022). Toxic epidermal necrolysis in adult patients: Experience from the West 
Australian Collaboration. Australasian Journal of Dermatology, 63(4), 437-451. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ajd.13903 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Guvenir, F. A., Cayhan, V. S., Balci, S. K., Dere, R., Celik, H. I., Emeksiz, S., Selmanoglu, A., 
Emeksiz, Z. S., Senel, E. et Misirlioglu, E. D. (2025). Evaluation of clinical features and treatment 
modality of pediatric patients with Steven Johnson syndrome/toxic epidermal necrolysis: a single-
center experience. Turkish Journal of Medical Sciences, 55(2), 461-469. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.55730/1300-0144.5990 

Intervention 
multimodale 

Hansen, I., Ghandili, S., Abeck, F., Booken, N. et Schneider, S. W. (2023). Therapy of necrobiotic 
xanthogranuloma - case series and review of the literature. Journal der Deutschen 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Dermatologischen Gesellschaft, 21(11), 1315-1318. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ddg.15195 

Herz-Ruelas, M. E., Chavez-Alvarez, S., Garza-Chapa, J. I., Ocampo-Candiani, J., Cab-Morales, 
V. A. et Kubelis-López, D. E. (2021). Netherton Syndrome: Case Report and Review of the 
Literature. Skin Appendage Disorders, 7(5), 346-350. https://doi.org/10.1159/000514699 

Type de devis 
inadéquat 

Holmes, Z., Nguyen, J., Courtney, A., Jobson, D. et Kelly, R. (2023). Treatment of severe, 
refractory pyoderma gangrenosum with infliximab, adalimumab and intravenous immunoglobulin. 
Australasian Journal of Dermatology, 64(3), 433-435. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ajd.14067 

Type de devis 
inadéquat 

Houschyar, K. S., Tapking, C., Borrelli, M. R., Nietzschmann, I., Puladi, B., Ooms, M., Rein, S., 
Houschyar, M., Duscher, D., Maan, Z. N., Reumuth, G., Branski, L. K., Modabber, A., Kluwig, D., 
Schmitt, L., Philipp-Dormston, W. G., Yazdi, A. S. et Siemers, F. (2021). Stevens-Johnson 
syndrome and toxic epidermal necrolysis: a 10-year experience in a burns unit. Journal of Wound 
Care, 30(6), 492-496. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.12968/jowc.2021.30.6.492 

Intervention 

Huseynova Terzi, L., Akdogan, N., Dogan Gunaydin, S. et Atakan, N. (2021). Comparison of 
rituximab and intravenous immunoglobulin in the treatment of autoimmune bullous diseases: 
Real-life data from a single centre. International Journal of Clinical Practice, 75(12), e14955. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijcp.14955 

Comparaison de 
plusieurs 
groupes 

James, F., Goh, M. S., Vogrin, S., Ng, I., Douglas, A. P., Holmes, N. E., Chua, K. Y., De Luca, J., 
Sharma, P., Zubrinich, C., Aung, A. K., Gin, D., Lambros, B., Baker, C., Foley, P., Chong, A. H., 
Thien, F., Fok, J. S., Su, J., . . . Trubiano, J. A. (2024). The Australasian Registry for Severe 
Cutaneous Adverse Reactions (AUS-SCAR) - Providing a roadmap for closing the diagnostic, 
patient, and healthcare gaps for a group of rare drug eruptions. World Allergy Organization 
Journal, 17(8) (no pagination), article no 100936. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.waojou.2024.100936 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Kim, M. H., Kang, D. Y., Nam, Y. H., Sim, D. W., Kim, S., Lee, J. K., Park, J. W., Park, H. K., 
Jung, J. W., Kim, C. W., Yang, M. S., Kim, J. H., Ye, Y. M., Koh, Y. I., Kang, H. R., Park, S. J. et 
Kim, S. H. (2023). Clinical aspects of severe cutaneous adverse reactions caused by beta-lactam 
antibiotics: A study from the Korea SCAR registry. World Allergy Organization Journal, 16(1) (no 
pagination), article no 100738. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.waojou.2022.100738 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Koh, H. K., Fook-Chong, S. M. C. et Lee, H. Y. (2022). Improvement of Mortality Prognostication 
in Patients with Epidermal Necrolysis: The Role of Novel Inflammatory Markers and Proposed 
Revision of SCORTEN (Re-SCORTEN). JAMA Dermatology, 158(2), 160-166. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2021.5119 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Kojima, M., Mieno, H., Ueta, M., Nakata, M., Teramukai, S., Sunaga, Y., Ochiai, H., Iijima, M., 
Kokaze, A., Watanabe, H., Kurosawa, M., Azukizawa, H., Asada, H., Watanabe, Y., Yamaguchi, 
Y., Aihara, M., Ikezawa, Z., Mizukawa, Y., Ohyama, M., . . . Sotozono, C. (2024). Improvement of 
the Ocular Prognosis of Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis: A National 
Survey in Japan. American Journal of Ophthalmology, 267, 50-60. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.ajo.2024.05.011 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Kridin, K., Bruggen, M. C., Chua, S. L., Bygum, A., Walsh, S., Nageli, M. C., Kucinskiene, V., 
French, L., Tetart, F., Didona, B., Milpied, B., Ranki, A., Salavastru, C., Brezinova, E., Divani-
Patel, S., Lorentzen, T., Nagel, J. L., Valiukeviciene, S., Karpaviciute, V., . . . Ingen-Housz-Oro, S. 
(2021). Assessment of Treatment Approaches and Outcomes in Stevens-Johnson Syndrome and 
Toxic Epidermal Necrolysis: Insights From a Pan-European Multicenter Study. JAMA 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Dermatology, 157(10), 1182-1190. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2021.3154 

Kridin, K., van Beek, N., Buhler, E., Kochan, A. S., Ranjbar, M., Beissert, S., Zillikens, D., 
Gunther, C. et Schmidt, E. (2023). Characteristics Associated With Refractory Course, Blindness, 
and Treatment Strategy-Related Outcomes in Patients With Mucous Membrane Pemphigoid. 
JAMA Dermatology, 159(2), 198-203. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2022.5829 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Levy, Y., Sherer, Y., George, J., Langevitz, P., Ahmed, A., Bar-Dayan, Y., Fabbrizzi, F., 
Terryberry, J., Peter, J. et Shoenfeld, Y. (1999). Serologic and clinical response to treatment of 
systemic vasculitis and associated autoimmune disease with intravenous immunoglobulin. Int 
Arch Allergy Immunol, 119(3), 231-238. https://doi.org/10.1159/000024199 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Lewcun, J. A., Vagonis, A., Kontzias, C., Newsom, M., Drake, M. et Feldman, M. J. (2024). 
Outcomes in Stevens-Johnson Syndrome/Toxic Epidermal Necrolysis Patients Treated With a 
Medicine-Led Multidisciplinary Approach. Journal of Burn Care and Research, 45(1), 165-168. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1093/jbcr/irad137 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Lu, Y., Zhou, L., Zou, Y., Wei, H., Zhou, Y., Guo, X., Li, Q., Ye, Y. et Zhang, L. (2024). Antibiotic-
induced severe cutaneous adverse reactions: a single-center retrospective study over ten years. 
Frontiers in Immunology, 15, 1415830. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fimmu.2024.1415830 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Madgar, O., Baniel, A., Yarom, N., Glikson, E., Zeeli, T., Sprecher, E. et Alon, E. E. (2020). 
Mucous membrane pemphigoid-otorhinolaryngological manifestations: a retrospective cohort 
study. European Archives of Oto-Rhino-Laryngology, 277(3), 939-945. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s00405-020-05812-3 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Mahajan, R., Handa, S., Kumar, S., Chatterji, D., Saikia, U. N. et De, D. (2022). Pediatric 
autoimmune blistering disorders - a five-year demographic profile and therapy experience. 
International Journal of Dermatology, 61(12), 1511-1518. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijd.16314 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Mahevas, T., Arnulf, B., Bouaziz, J. D., Livideanu, C. B., Osio, A., Servy, A., Cribier, B., Sassolas, 
B., Jachiet, M., Michel, L., Aucouturier, P., Lipsker, D., Frances, C., Sbidian, E., Rybojad, M., 
Descamps, V., D'Incan, M., Humbert, P., Beylot-Barry, M., . . . Fain, O. (2020). Plasma cell-
directed therapies in monoclonal gammopathy-associated scleromyxedema. Blood, 135(14), 
1101-1110. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1182/blood.2019002300 

Comparateur 

Manvi, S., Mahajan, V. K., Mehta, K. S., Chauhan, P. S., Vashist, S., Singh, R. et Kumar, P. 
(2022). The Clinical Characteristics, Putative Drugs, and Optimal Management of 62 Patients With 
Stevens-Johnson Syndrome and/or Toxic Epidermal Necrolysis: A Retrospective Observational 
Study. Indian Dermatology Online Journal, 13(1), 23-31. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.4103/idoj.idoj_530_21 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Martinez-Cabriales, S., Coulombe, J., Aaron, M., Hussain, S. H., Linggonegoro, D., Lara-Corrales, 
I., Barootes, H., Brandling-Bennett, H., Covelli, I., Kirkorian, A. Y., Shah, N., Castelo-Soccio, L., 
McKenzie, P., Arkin, L. M., Heinze, A., Liy-Wong, C., Travis, N., Rieder, M., Del Pozzo-Magana, 
B. R., . . . Ramien, M. L. (2024). Preliminary summary and reclassification of cases from the 
Pediatric Research of Management in Stevens-Johnson syndrome and Epidermonecrolysis 
(PROMISE) study: A North American, multisite retrospective cohort. Journal of the American 
Academy of Dermatology, 90(3), 635-637. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2023.08.112 

Intervention 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Mazereeuw-Hautier, J., Granier Tournier, C., Hernandez-Martin, A., Milesi, S., Texier, H., 
Severino-Freire, M., Bellon, N., Bodemer, C., Gruber, R., Mahe, E., Morice Picard, F., Hannula-
Jouppi, K., Murase, J. E., Barbarot, S., Cohen-Barak, E., Torres-Pradilla, M., Bruckner, A., Levy, 
M., Koh, M. J. A., . . . Paller, A. S. (2025). Biologics in congenital ichthyosis: are they effective? 
British Journal of Dermatology, 192(2), 327-334. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1093/bjd/ljae420 

Intervention 

Mecoli, C. A., Talbot, C. C., Jr., Fava, A., Cheadle, C., Boin, F., Wigley, F. M. et Hummers, L. K. 
(2020). Clinical and Molecular Phenotyping in Scleromyxedema Pretreatment and Posttreatment 
With Intravenous Immunoglobulin. Arthritis care & research, 72(6), 761-767. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1002/acr.23908 

Doublon (étude 
identifiée en 
2020) 

Merli, M., Accorinti, M., Romagnuolo, M., Marzano, A., Di Zenzo, G., Moro, F., Antiga, E., Maglie, 
R., Cozzani, E., Parodi, A., Gasparini, G., Sollena, P., De Simone, C., Caproni, M., Pisano, L., 
Fattore, D., Balestri, R., Sena, P., Vezzoli, P., . . . Quaglino, P. (2023). Autoimmune bullous 
dermatoses in cancer patients treated by immunotherapy: a literature review and Italian 
multicentric experience. Frontiers in Medicine, 10(no pagination), article no 1208418. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fmed.2023.1208418 

Type de devis 
inadéquat 

Miyachi, H., Konishi, T., Hashimoto, Y., Matsui, H., Fushimi, K., Inozume, T., Matsue, H. et 
Yasunaga, H. (2023). Trends in mortality and morbidity in patients with bullous pemphigoid before 
and after approval of intravenous immunoglobulin in Japan: an interrupted time-series analysis. 
Clinical & Experimental Dermatology, 48(6), 667-673. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1093/ced/llad086 

Type de devis 
inadéquat 

Miyamoto, Y., Ohbe, H., Kumazawa, R., Matsui, H., Fushimi, K., Yasunaga, H. et Ohta, B. (2023). 
Evaluation of Plasmapheresis vs Immunoglobulin as First Treatment After Ineffective Systemic 
Corticosteroid Therapy for Patients With Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 
Necrolysis. JAMA Dermatology, 159(5), 481-487. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2023.0035 

Comparateur et 
intervention 
multimodale 

Moshayedi, M. A., Asilian, A. et Mokhtari, F. (2024). Evaluation of severe adverse cutaneous drug 
reactions in patients admitted to tertiary care center: A cross-sectional study. Health Science 
Reports, 7(3), e1969. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1002/hsr2.1969 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Nahm, D. H., Ye, Y. M., Shin, Y. S., Park, H. S., Kim, M. E., Kwon, B., Cho, S. M. et Han, J. 
(2020). Efficacy, Safety, and Immunomodulatory Effect of the Intramuscular Administration of 
Autologous Total Immunoglobulin G for Atopic Dermatitis: A Randomized Clinical Trial. Allergy 
Asthma Immunol Res, 12(6), 949-963. https://doi.org/10.4168/aair.2020.12.6.949 

Intervention 

Nanda, A., Lazarevic, V., Rajy, J. M., Almasry, I. M., AlSabah, H. et AlLafi, A. (2021). Spectrum of 
autoimmune bullous diseases among children in Kuwait. Pediatric Dermatology, 38(1), 50-57. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/pde.14368 

Intervention 

Nelson, C. A., Zhong, C. S., Hashemi, D. A., Ashchyan, H. J., Brown-Joel, Z., Noe, M. H., 
Imadojemu, S., Micheletti, R. G., Vleugels, R. A., Wanat, K. A., Rosenbach, M. et Mostaghimi, A. 
(2020). A Multicenter Cross-Sectional Study and Systematic Review of Necrobiotic 
Xanthogranuloma with Proposed Diagnostic Criteria. JAMA Dermatology, 156(3), 270-279. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1001/jamadermatol.2019.4221 

Doublon (étude 
identifiée en 
2020) 

Nguyen, J. K., Holmes, Z. et Kelly, R. I. (2023). Intravenous immunoglobulin treatment for 
refractory pyoderma gangrenosum. Australasian Journal of Dermatology, 64(2), 221-228. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ajd.14024 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Nowsheen, S., Lehman, J. S. et El-Azhary, R. A. (2021). Differences between Stevens-Johnson 
syndrome versus toxic epidermal necrolysis. International Journal of Dermatology, 60(1), 53-59. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijd.15287 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Olteanu, C., Shear, N. H., Burnett, M., Hashimoto, R., Jeschke, M. G., Ziv, M. et Dodiuk-Gad, R. 
P. (2021). Retrospective Study of Patients With SJS/TEN Treated at a Tertiary Burn Unit in 
Canada: Overview of 17 Years of Treatment. Journal of Cutaneous Medicine & Surgery, 25(3), 
271-280. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1177/1203475420982550 

Type de devis 
inadéquat 

Ozhathil, D. K., Powell, C. M., Corley, C. V., Golovko, G., Song, J., El Ayadi, A., Wolf, S. E. et 
Kahn, S. A. (2024). A retrospective analysis of mortality risk and immunosuppressive therapy for 
Stevens-Johnson Syndrome and toxic epidermal necrolysis syndrome using the TriNetX research 
network. Burns, 50(1), 75-86. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.burns.2023.08.009 

Comparateurs 
multiples 

Patel, N. C., Gallagher, J. L., Ochs, H. D., Prescott Atkinson, T., Wahlstrom, J., Dorsey, M., 
Bonilla, F. A., Heimall, J., Kobrynski, L., Morris, D. et Haddad, E. (2015). Subcutaneous 
Immunoglobulin Replacement Therapy with Hizentra is Safe and Effective in Children Less Than 
5 Years of Age. Journal of Clinical Immunology, 35(6), 558-565. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s10875-015-0190-0 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Pitarch, G., Rodríguez-Serna, M., Torrijos, A., Oliver, V. et Fortea, J. M. (2005). Treatment of 
livedoid vasculopathy with short-cycle intravenous immunoglobulins. Acta Dermato-
Venereologica, 85(4), 374-375. https://doi.org/10.1080/00015550510027865 

Type de devis 
inadéquat 

Pons-Guiraud, A. (1986). [Value of Allerglobulin in the treatment of atopic dermatitis in children 
and young adults. A double-blind randomized study]. Rev Med Interne, 7(5), 537-542. 
https://doi.org/10.1016/s0248-8663(86)80051-0 

Intervention 

Putera, A. M., Damayanti et Sugito, L. (2025). Clinical features of Steven-Johnson syndrome/toxic 
epidermal necrolysis (SJS/TEN) in children. Archives of Dermatological Research, 317(1) (no 
pagination), article no 566. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s00403-025-04073-6 

Type de devis 
inadéquat 

Qin, K., Gong, T., Ruan, S. F., Lin, M., Su, X., Lv, X., Cheng, B. et Ji, C. (2024). Clinical Features 
of Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis Induced by Immune Checkpoint 
Inhibitor versus Non-Immune Checkpoint Inhibitor Drugs in China: A Cross-Sectional Study and 
Literature Review. Journal of Inflammation Research, 17, 7591-7605. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.2147/JIR.S491791 

Type de devis 
inadéquat 

Renner, E. D., Hartl, D., Rylaarsdam, S., Young, M. L., Monaco-Shawver, L., Kleiner, G., Markert, 
M. L., Stiehm, E. R., Belohradsky, B. H., Upton, M. P., Torgerson, T. R., Orange, J. S. et Ochs, H. 
D. (2009). Comèl-Netherton syndrome defined as primary immunodeficiency. J Allergy Clin 
Immunol, 124(3), 536-543. https://doi.org/10.1016/j.jaci.2009.06.009 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Ronicke, M., Sollfrank, L., Vitus, M. V., Walter, L. J., Krieter, M., Moelleken, M., Dissemond, J., 
Schultz, E., Lauffer, F., von den Driesch, P. et Erfurt-Berge, C. (2025). Intravenous 
Immunoglobulin Therapy for Pyoderma Gangrenosum: A Multicenter Retrospective Analysis in 81 
Patients. American Journal of Clinical Dermatology, 26(1), 139-146. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s40257-024-00904-w 

Type de devis 
inadéquat 

Sakai, Y., Nagamine, Y., Yokose, M., Yokoyama, N., Yoshida, T., Kashiwagi, S., Takaki, S. et 
Goto, T. (2023). Clinical features and prognosis of toxic epidermal necrolysis requiring intensive 
care: A retrospective descriptive single-center study. Burns Open, 7(4), 139-145. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.burnso.2023.09.001 

Moins de 10 
participants 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Scarpone, R., Meier, K., Ghoreschi, K. et Worm, M. (2020). Intravenous Immunoglobulins in a 
Series of 32 Rare and Recalcitrant Immune Dermatoses. Acta Dermato-Venereologica, 100(17), 
adv00298. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.2340/00015555-3662 

Type de devis 
inadéquat 

Schmidt, V., Lalevee, S., Traidl, S., Ameri, M., Ziadlou, R., Ingen-Housz-Oro, S., Barau, C., de 
Prost, N., Nageli, M., Mitamura, Y., Meier-Schiesser, B., Navarini, A. A., French, L. E., Contassot, 
E. et Bruggen, M. C. (2023). Intravenous immunoglobulins, cyclosporine, and best supportive care 
in epidermal necrolysis: Diverse effects on systemic inflammation. Allergy, 78(5), 1280-1291. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/all.15608 

Comparaison de 
plusieurs 
groupes 

Schosler, L., Fogh, K. et Bech, R. (2021). Pyoderma gangrenosum: A retrospective study of 
clinical characteristics, comorbidities, response to treatment and mortality related to prednisone 
dose. Acta Dermato-Venereologica, 101(4) (no pagination), article no adv00431. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.2340/00015555-3776 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Schroeder, J. W., Caputo, V., Guida, S., Conte, F., Paolino, G., Bonoldi, E., Baruffaldi Preis, F. W. 
et Rongioletti, F. (2023). Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: 11-year 
retrospective experience in a high-complexity tertiary hospital in Milan, Italy. Clinics in 
Dermatology, 41(6), 712-720. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.clindermatol.2023.09.014 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Sibbald, C., Putterman, E., Micheletti, R., Treat, J. et Castelo-Soccio, L. (2020). Retrospective 
review of drug-induced Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis cases at a 
pediatric tertiary care institution. Pediatric Dermatology, 37(3), 461-466. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/pde.14118 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Stoevesandt, J., Heitmann, J., Goebeler, M. et Benoit, S. (2020). Neutropenia resulting from high-
dose intravenous immunoglobulin in dermatological patients. Journal der Deutschen 
Dermatologischen Gesellschaft, 18(12), 1394-1403. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ddg.14310 

Innocuité 
seulement 

Sunaga, Y., Kurosawa, M., Ochiai, H., Watanabe, H., Sueki, H., Azukizawa, H., Asada, H., 
Watanabe, Y., Yamaguchi, Y., Aihara, M., Mizukawa, Y., Ohyama, M., Hama, N., Abe, R., 
Hashizume, H., Nakajima, S., Nomura, T., Kabashima, K., Tohyama, M., . . . Kokaze, A. (2020). 
The nationwide epidemiological survey of Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal 
necrolysis in Japan, 2016-2018. Journal of Dermatological Science, 100(3), 175-182. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.jdermsci.2020.09.009 

Type de devis 
inadéquat 

Tanaka, R., Kurihara, Y., Egami, S., Saito, Y., Ouchi, T., Funakoshi, T., Takahashi, H., Umegaki-
Arao, N., Kubo, A., Tanikawa, A., Amagai, M. et Yamagami, J. (2023). Clinical severity scores as 
a guide for prediction of initial treatment responses in pemphigus and pemphigoid patients. 
Journal of Dermatology, 50(2), 203-211. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/1346-
8138.16532 

Intervention 
multimodale 

Theves, F., Lahuna, C., Mahevas, T., Harel, S., Royer, B., Lemiale, V., Brignier, A., Parquet, N., 
Jachiet, M., Bouaziz, J. D., Elessa, D., Arnulf, B. et Talbot, A. (2025). Plasma cell-directed 
therapies induce profound clinical and durable responses in patients with severe or 
relapsed/refractory scleromyxedema. Journal of the European Academy of Dermatology & 
Venereology, 39(5), 1011-1016. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/jdv.20257 

Moins de 10 
participants 

Van der Voort, E. A. M. et Prens, E. P. (2013). Netherton syndrome with multiple non-melanoma 
skin cancers. Acta Dermato-Venereologica, 93(6), 727-728. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.2340/00015555-1558 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence complète Raison 
d’exclusion 

Varghese, S. A., Nair, S. S. et Gopinath, D. V. (2024). Clinico-Epidemiological Profile and 
Treatment Outcome of Severe Cutaneous Adverse Drug Reactions in the Paediatric Age Group of 
0 to 18 Years: A Retrospective Cohort Study from Southern India. Journal of Clinical and 
Diagnostic Research, 18(1), WC01-WC04. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.7860/JCDR/2024/66079.18890 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Vollmer, A. S., Wiedenmayer, N., Winkler, J. K. et Enk, A. H. (2024). Treatment of a Complex 
Case of Scleromyxedema Using a Novel Intravenous Immunoglobulin Preparation. Case Reports 
in Dermatology, 16(1), 210-215. https://doi.org/10.1159/000540519 

Type de devis 
inadéquat 

Wang, J., Hu, X., Jiang, W., Zhou, W., Tang, M., Wu, C., Liu, W. et Zuo, X. (2023). Analysis of the 
clinical characteristics of pembrolizumab-induced bullous pemphigoid. Frontiers in Oncology, 13, 
1095694. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fonc.2023.1095694 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Watanabe, T., Go, H., Saigusa, Y., Takamura, N., Watanabe, Y., Yamane, Y., Totsuka, M., 
Ishikawa, H., Nakamura, K., Matsukura, S., Kambara, T., Takaki, S., Yamaguchi, Y. et Aihara, M. 
(2021). Mortality and risk factors on admission in toxic epidermal necrolysis: A cohort study of 59 
patients. Allergology International, 70(2), 229-234. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.alit.2020.11.004 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Williams, V., Reddy, M., Bansal, A., Baranwal, A. K., Nallasamy, K., Angurana, S. K., Handa, S., 
Ram, J., Jayashree, M. et Singhi, S. (2021). Intensive care needs and long-term outcome of 
pediatric toxic epidermal necrolysis - A 10-year experience. International Journal of Dermatology, 
60(1), 44-52. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijd.15054 

Type de devis 
inadéquat 

Wu, Z., Li, X., Huang, R., He, B. et Wang, C. (2025). Clinical features, treatment, and prognosis of 
pembrolizumab -induced Stevens-Johnson syndrome / toxic epidermal necrolysis. Investigational 
New Drugs, 43(1), 74-80. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s10637-024-01499-z 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Yan, Q., Liu, X., Lei, H., Liu, R. et Hu, Y. (2023). Analysis of clinical features of oxcarbazepine-
induced Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis. Frontiers in Medicine, 10, 
1232969. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fmed.2023.1232969 

Moins de cinq 
participants dans 
un groupe 
d'intérêt 

Yang, L., Shou, Y. H., Li, F., Zhu, X. H., Yang, Y. S. et Xu, J. H. (2020). Retrospective study of 
213 cases of Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis from China. Burns, 
46(4), 959-969. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.burns.2019.10.008 

Type de devis 
inadéquat 

Yoo, H. W., Kim, H. Y., Shin, K. et Kim, S. H. (2022). Clinical characteristics of drug-induced 
Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: A single-center study. Asia Pacific 
Allergy, 12(no pagination), article no e17. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.5415/apallergy.2022.12.e17 

Absence de 
résultat d'intérêt 

Young, J. N., Verma, H., El Kashlan, N., Poplausky, D., Lamb, A. J., Guttman-Yassky, E. et 
Gulati, N. (2024). The use of biologic medications for the treatment of cutaneous immune-related 
adverse events secondary to immune checkpoint inhibitors: A single-institution real-life study. 
JAAD Case Reports, 43, 1-3. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.jdcr.2023.09.041 

Intervention 

Zhu, W. F., Fang, D. R. et Fang, H. (2021). Drug-induced erythroderma in patients with acquired 
immunodeficiency syndrome. World journal of emergency medicine, 12(4), 299-302. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.5847/wjem.j.1920-8642.2021.04.008 

Population 
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Tableau C-8 Revues systématiques identifiées et exclues en 2025 

Référence Raison d’exclusion 

Ahmed, A. R., Aksoy, M. et Kinane, T. B. (2022). Pemphigoid of the pulmonary system 
(POPS): A review of a less recognized feature. Autoimmunity Reviews, 21(11) (no pagination), 
article no 103180. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.autrev.2022.103180 

Nombre insuffisant 
de participants avec 
intervention d’intérêt 

Akpala, C. O., Erfani, Y. J., Young, J., Saeidi, V., Todd, A., Chelf, C., Philips, E. J. et Alavi, A. 
(2024). Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis-like eruptions in patients 
treated with immune checkpoint inhibitors: a systematic review. International Journal of 
Dermatology, 63(12), e397-e404. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ijd.17479 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Barbati, F., Giovannini, M., Oranges, T., Lodi, L., Barni, S., Novembre, E., Baldo, E., 
Cristofolini, M., Stagi, S., Ricci, S., Mori, F., Filippeschi, C., Azzari, C. et Indolfi, G. (2021). 
Netherton Syndrome in Children: Management and Future Perspectives. Front Pediatr, 9, 
645259. https://doi.org/10.3389/fped.2021.645259 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Bilgic, A., Ozcobanoglu, S., Bozca, B. C. et Alpsoy, E. (2021). Livedoid vasculopathy: A 
multidisciplinary clinical approach to diagnosis and management. International Journal Of 
Women's Dermatology, 7(5Part A), 588-599. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.ijwd.2021.08.013 

Type de devis 
inadéquat 

Carver, C., Kalesinskas, M., Dheden, N. et Ahmed, A. R. (2023). Treatment of Pediatric 
Pemphigus Foliaceus. Cureus, 15(9), e45373. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.7759/cureus.45373 

Nombre insuffisant 
de participants avec 
intervention d’intérêt 

Croitoru, D., Nathanielsz, N., Seigel, K., Elsawi, R., Sibbald, C., Alavi, A., Zipursky, J. et 
Piguet, V. (2022). Clinical manifestations and treatment outcomes of pyoderma gangrenosum 
following rituximab exposure: A systematic review. Journal of the American Academy of 
Dermatology, 87(3), 655-656. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2021.12.028 

Intervention 

Genovese, G., Derlino, F., Cerri, A., Moltrasio, C., Muratori, S., Berti, E. et Marzano, A. V. 
(2020). A Systematic Review of Treatment Options and Clinical Outcomes in Pemphigoid 
Gestationis. Frontiers in Medicine, 7(no pagination), article no 604945. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fmed.2020.604945 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Gipple, M. O., Throckmorton, S. K., Gabo, V. B., Htet, K. Z. et Ortega-Loayza, A. G. (2024). 
Clinical and patient reported treatment outcomes of livedoid vasculopathy: a systematic 
review. Clinical and Experimental Dermatology, 50(4), 856-858. 
https://doi.org/10.1093/ced/llae377 

Devis (lettre à 
l'éditeur) et pas de 
références 

Haseeb, A., Elhusseiny, A. M., ElSheikh, R. H., Tahboub, M. A., Kwan, J. T. et Saeed, H. N. 
(2023). Ocular involvement in Mycoplasma induced rash and mucositis: A systematic review 
of the literature. Ocular Surface, 28, 1-10. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.jtos.2022.11.007 

Population  

Iriarte, C., Karim, S. A., Nassim, J. S., Grenier, P. O. et Massey, K. J. (2022). Infantile Stevens 
Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: A systematic review of clinical features and 
outcomes in children ages 12 months and under. Pediatric Dermatology, 39(6), 876-882. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/pde.15047 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Kirtschig, G. et Singh, S. (2024). Interventions for bullous pemphigoid: Summary of a 
Cochrane Review. British Journal of Dermatology, 190(2), 277-279. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1093/bjd/ljad386 

Type de devis 
inadéquat 
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Référence Raison d’exclusion 

Lan, Y., Zhang, H. et Jin, H. (2024). Pregnancy in pemphigus vulgaris: A systematic review. 
American Journal of Reproductive Immunology, 91(1) (no pagination), article no e13813. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/aji.13813 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Liu, Y., Li, T. et Shi, W. (2025). Janus kinase inhibitors and biologics for treatment of livedoid 
vasculopathy: a systematic review. Journal of Dermatological Treatment, 36(1) (no 
pagination), article no 2451804. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1080/09546634.2025.2451804 

Intervention 

Mar, K., Landells, F., Khalid, B., Sriranganathan, A., Wang, O. J., Starkey, S. Y., Litvinov, I. V. 
et Mukovozov, I. (2025). Clinical characteristics and treatment outcomes of linear IgA bullous 
dermatosis. Journal der Deutschen Dermatologischen Gesellschaft, 23(5), 576-585. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/ddg.15644 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Miguel, D., Schliemann, S. et Elsner, P. (2018). Treatment of Scleroedema Adultorum 
Buschke: A Systematic Review. Acta Dermato-Venereologica, 98(3), 305-309. 
https://doi.org/10.2340/00015555-2846 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Nouwen, A. E. M., Schappin, R., Nguyen, N. T., Ragamin, A., Bygum, A., Bodemer, C., Dalm, 
V. A. S. H. et Pasmans, S. G. M. A. (2022). Outcomes of Systemic Treatment in Children and 
Adults With Netherton Syndrome: A Systematic Review. Frontiers in Immunology, 13(no 
pagination), article no 864449. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fimmu.2022.864449 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Oztekin, A. et Oztekin, C. (2024). The evolution of Pemphigus publications: A bibliometric 
analysis with research trends and global productivity. Medicine, 103(18), e38047. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1097/MD.0000000000038047 

Type de devis 
inadéquat 

Sharma, A. N., Hedayati, B., Mesinkovska, N. A. et Worswick, S. (2020). Stevens-Johnson 
syndrome and toxic epidermal necrolysis in pregnant patients: A systematic review. 
International Journal Of Women's Dermatology, 6(4), 239-247. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1016/j.ijwd.2020.04.002 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Shin, L., Gardner, J. T., 2nd et Dao, H., Jr. (2021). Updates in the Diagnosis and Management 
of Linear IgA Disease: A Systematic Review. Medicina, 57(8), 12. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3390/medicina57080818 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Steinhelfer, L., Kuhnel, T., Jagle, H., Mayer, S., Karrer, S., Haubner, F. et Schreml, S. (2022). 
Systemic therapy of necrobiotic xanthogranuloma: a systematic review. Orphanet Journal Of 
Rare Diseases, 17(1), 132. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1186/s13023-022-02291-z 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Xenopoulou, D., Marson, J. W. et Asrani, F. (2025). Rituximab in the Treatment of 
Epidermolysis Bullosa Acquisita: A Systematic Review of the Literature. Journal of Drugs in 
Dermatology, 24(4), 387-393. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.36849/JDD.8483 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Yang, L. Y., Wang, Y. L. et Zuo, Y. G. (2024). Pemphigoid diseases in patients with end-stage 
kidney diseases: pathogenesis and treatment. Frontiers in Immunology, 15, 1427943. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fimmu.2024.1427943 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

Zaman, M., Martinez, R., Mayur, O., Montoya, M., Serwald, G., McNichol, M. C. et McGee, J. 
S. (2024). Use of biologic therapies in the management of pyoderma gangrenosum: a 
systematic review. Archives of Dermatological Research, 316(8) (no pagination), article no 
539. https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1007/s00403-024-03332-2 

Intervention 
multimodale 
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Référence Raison d’exclusion 

Zhou, J., Wang, C. P., Li, J., Zhang, H. L. et He, C. X. (2024). Stevens-Johnson syndrome and 
toxic epidermal necrolysis associated with immune checkpoint inhibitors: a systematic review. 
Frontiers in Immunology, 15, 1414136. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.3389/fimmu.2024.1414136 

Revue d’études 
primaires avec type 
de devis inadéquat 

 

Tableau C-9 Documents avec recommandations identifiés et exclus en 2025 

Référence  Raison d’exclusion 

Alcántara Villar, M., Armario Hita, J. C., Cimbollek, S., Fernández Ballesteros, M. D., Galán 
Gutiérrez, M., Hernández Montoya, C., Lara-Jiménez, M. Á., Pereyra Rodríguez, J. J., Vega 
Chicote, J. M. et Ruiz-Villaverde, R. (2020). A Review of the Latest Recommendations on the 
Management of Chronic Urticaria: A Multidisciplinary Consensus Statement From Andalusia, 
Spain. Actas Dermo-Sifiliográficas (English Edition), 111(3), 222-228. 
https://doi.org/https://doi.org/10.1016/j.adengl.2020.03.008 

Intervention 

Apalla, Z., Nikolaou, V., Fattore, D., Fabbrocini, G., Freites-Martinez, A., Sollena, P., Lacouture, 
M., Kraehenbuehl, L., Stratigos, A., Peris, K., Lazaridou, E., Richert, B., Vigarios, E., Riganti, J., 
Baroudjian, B., Filoni, A., Dodiuk-Gad, R., Lebbé, C. et Sibaud, V. (2022). European 
recommendations for management of immune checkpoint inhibitors-derived dermatologic 
adverse events. The EADV task force ‘Dermatology for cancer patients’ position statement. 
Journal of the European Academy of Dermatology and Venereology, 36(3), 332-350. 
https://doi.org/https://doi.org/10.1111/jdv.17855 

Intervention 

Ben-Shoshan, M., Kanani, A., Kalicinsky, C. et Watson, W. (2024). Urticaria. Allergy, Asthma & 
Clinical Immunology, 20(3), 64. https://doi.org/10.1186/s13223-024-00931-6 

Type de devis 
inadéquats 

Brüggen, M. C., Le, S. T., Walsh, S., Toussi, A., de Prost, N., Ranki, A., Didona, B., Colin, A., 
Horváth, B., Brezinova, E., Milpied, B., Moss, C., Bodemer, C., Meyersburg, D., Salavastru, C., 
Tiplica, G. S., Howard, E., Bequignon, E., Bouwes Bavinck, J. N., . . . Ingen-Housz-Oro, S. 
(2021). Supportive care in the acute phase of Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal 
necrolysis: an international, multidisciplinary Delphi-based consensus. Br J Dermatol, 185(3), 
616-626. https://doi.org/10.1111/bjd.19893 

Objectifs 

Chu, D. K., Schneider, L., Asiniwasis, R. N., Boguniewicz, M., De Benedetto, A., Ellison, K., 
Frazier, W. T., Greenhawt, M., Huynh, J., Kim, E., LeBovidge, J., Lind, M. L., Lio, P., Martin, S. 
A., O'Brien, M., Ong, P. Y., Silverberg, J. I., Spergel, J. M., Wang, J., . . . Chu, D. K. (2024). 
Atopic dermatitis (eczema) guidelines: 2023 American Academy of Allergy, Asthma and 
Immunology/American College of Allergy, Asthma and Immunology Joint Task Force on 
Practice Parameters GRADE&#x2013; and Institute of Medicine&#x2013;based 
recommendations. Annals of Allergy, Asthma & Immunology, 132(3), 274-312. 
https://doi.org/10.1016/j.anai.2023.11.009 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Görög, A., Antiga, E., Caproni, M., Cianchini, G., De, D., Dmochowski, M., Dolinsek, J., 
Drenovska, K., Feliciani, C., Hervonen, K., Lakos Jukic, I., Kinyó, Á., Koltai, T., Korponay-
Szabó, I., Marzano, A. V., Patsatsi, A., Rose, C., Salmi, T., Schmidt, E., . . . Sárdy, M. (2021). 
S2k guidelines (consensus statement) for diagnosis and therapy of dermatitis herpetiformis 
initiated by the European Academy of Dermatology and Venereology (EADV). Journal of the 
European Academy of Dermatology & Venereology, 35(6), 1251-1277. 
https://doi.org/10.1111/jdv.17183 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 
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Référence  Raison d’exclusion 

Hacard, F., Giraudeau, B., d'Acremont, G., Jegou, M. H., Jonville-Bera, A. P., Munck, S., Pham, 
B. N., Mavoungou, S., Cornillier, H., Guillot, B., Beylot-Barry, M., Chosidow, O. et Maruani, A. 
(2021). Guidelines for the management of chronic spontaneous urticaria: recommendations 
supported by the Centre of Evidence of the French Society of Dermatology. Br J Dermatol, 
185(3), 658-660. https://doi.org/10.1111/bjd.20415 

Type de devis 
inadéquats 

Hadaschik, E., Eming, R., French, L. E., Girolomoni, G., Hertl, M., Jolles, S., Karpati, S., 
Steinbrink, K., Stingl, G., Volc-Platzer, B., Zillikens, D. et Enk, A. (2020). [European Guidelines 
(S1) on the use of high-dose intravenous immunoglobulin in dermatology]. Hautarzt, 71(7), 542-
552. https://doi.org/10.1007/s00105-020-04610-6 

Langue 

Has, C., El Hachem, M., Bučková, H., Fischer, P., Friedová, M., Greco, C., Nevoránková, P., 
Salavastru, C., Mellerio, J. E., Zambruno, G. et Bodemer, C. (2021). Practical management of 
epidermolysis bullosa: consensus clinical position statement from the European Reference 
Network for Rare Skin Diseases. Journal of the European Academy of Dermatology & 
Venereology, 35(12), 2349-2360. https://doi.org/10.1111/jdv.17629 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Khan, F. et Baig, T. (2020). Anaesthesia recommendations for Bullous pemphigoid. 
Anasthesiologie und Intensivmedizin, 61(5), S115-S124. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.19224/ai2020.s115 

Langue 

Knobler, R., Geroldinger-Simić, M., Kreuter, A., Hunzelmann, N., Moinzadeh, P., Rongioletti, F., 
Denton, C. P., Mouthon, L., Cutolo, M., Smith, V., Gabrielli, A., Bagot, M., Olesen, A. B., 
Foeldvari, I., Jalili, A., Kähäri, V., Kárpáti, S., Kofoed, K., Olszewska, M., . . . Krieg, T. (2024). 
Consensus statement on the diagnosis and treatment of sclerosing diseases of the skin, Part 1: 
Localized scleroderma, systemic sclerosis and overlap syndromes. Journal of the European 
Academy of Dermatology and Venereology, 38(7), 1251-1280. 
https://doi.org/https://doi.org/10.1111/jdv.19912 

Population 

Mellerio, J. E., El Hachem, M., Bellon, N., Zambruno, G., Buckova, H., Autrata, R., Salavastru, 
C., Caldaro, T., Greco, C., Has, C. et Bodemer, C. (2020). Emergency management in 
epidermolysis bullosa: consensus clinical recommendations from the European reference 
network for rare skin diseases. Orphanet Journal Of Rare Diseases, 15(1), 142. 
https://doi.org/10.1186/s13023-020-01403-x 

Objectifs 

NICE. (2023). Atopic eczema in under 12s: diagnosis and management. 
https://www.nice.org.uk/guidance/cg57 

Intervention 

Porro, A. M., Hans Filho, G. et Santi, C. G. (2019). Consensus on the treatment of autoimmune 
bullous dermatoses: pemphigus vulgaris and pemphigus foliaceus - Brazilian Society of 
Dermatology. Anais Brasileiros de Dermatologia, 94(2 Suppl 1), 20-32. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1590/abd1806-4841.2019940206 

Doublon (identifié en 
2020) 

Saeki, H., Ohya, Y., Arakawa, H., Ichiyama, S., Katsunuma, T., Katoh, N., Tanaka, A., Tanizaki, 
H., Tsunemi, Y., Nakahara, T., Nagao, M., Narita, M., Hide, M., Fujisawa, T., Futamura, M., 
Masuda, K., Matsubara, T., Murota, H., Yamamoto-Hanada, K. et Furuta, J. (2025). English 
version of clinical practice guidelines for the management of atopic dermatitis 2024. The Journal 
of Dermatology, 52(2), e70-e142. https://doi.org/https://doi.org/10.1111/1346-8138.17544 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Schoch, J. J., Anderson, K. R., Jones, A. E., Tollefson, M. M. et Dermatology, S. o. (2025). 
Atopic Dermatitis: Update on Skin-Directed Management: Clinical Report. Pediatrics, 155(6). 
https://doi.org/10.1542/peds.2025-071812 

Type de devis 
inadéquat 

Seminario-Vidal, L., Kroshinsky, D., Malachowski, S. J., Sun, J., Markova, A., Beachkofsky, T. 
M., Kaffenberger, B. H., Ergen, E. N., Mauskar, M., Bridges, A., Calhoun, C., Cardones, A. R., 

Objectifs 
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Référence  Raison d’exclusion 

Chen, S. T., Chodosh, J., Cotliar, J., Davis, M. D. P., DeNiro, K. L., Dominguez, A. R., Eljure-
Téllez, J., . . . Micheletti, R. G. (2020). Society of Dermatology Hospitalists supportive care 
guidelines for the management of Stevens-Johnson syndrome/toxic epidermal necrolysis in 
adults. Journal of the American Academy of Dermatology, 82(6), 1553-1567. 
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2020.02.066 

Severino-Freire, M., Granier Tournier, C., Chiaverini, C., Audouze, A., Morice-Picard, F., Texier, 
H., Dreyfus, I., Bing-Lecointe, A. C., Mallet, S., Bodemer, C., Fischer, J., Jonca, N. et 
Mazereeuw-Hautier, J. (2024). French national protocol for the management of congenital 
ichthyosis. Annales de Dermatologie et de Vénéréologie, 151(1), 103247. 
https://doi.org/https://doi.org/10.1016/j.annder.2024.103247 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Silvestre Salvador, J. F., Giménez-Arnau, A. M., Gómez de la Fuente, E., González Del 
Castillo, J., Martínez Virto, A. M., Miguens Blanco, I., Serra-Baldrich, E. et Llorens, P. (2021). 
Managing urticaria in the emergency department: recommendations of a multidisciplinary expert 
panel. Emergencias, 33(4), 299-308.  

Intervention 

Thorel, D., Ingen-Housz-Oro, S., Royer, G., Delcampe, A., Bellon, N., Bodemer, C., Welfringer-
Morin, A., Bremond-Gignac, D., Robert, M. P., Tauber, M., Malecaze, F., Dereure, O., Daien, 
V., Colin, A., Bernier, C., Couret, C., Vabres, B., Tetart, F., Milpied, B., . . . Gueudry, J. (2020). 
Management of ocular involvement in the acute phase of Stevens-Johnson syndrome and toxic 
epidermal necrolysis: French national audit of practices, literature review, and consensus 
agreement. Orphanet Journal of Rare Diseases, 15(1) (no pagination), article no 259. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1186/s13023-020-01538-x 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Vieira LFDF, Almeida CLA, Souza AW, Rêgo J, Vale ES et Pegas JRP. (2022). Pyoderma 
gangrenosum: update and guidance. . Rev. Bras. Cir. Plást., 37, 423-430. 
https://www.rbcp.org.br/details/3204/pyoderma-gangrenosum--update-and-guidance  

Pays 

Wheeler, K. E., Chu, D. K. et Schneider, L. (2024). Updated Guidelines for Atopic Dermatitis—
AAAAI/ACAAI Joint Task Force. JAMA Pediatrics, 178(10), 961-962. 
https://doi.org/10.1001/jamapediatrics.2024.1395 

Type de devis 
inadéquat 

Wollenberg, A., Kinberger, M., Arents, B., Aszodi, N., Avila Valle, G., Barbarot, S., Bieber, T., 
Brough, H. A., Calzavara Pinton, P., Christen-Zach, S., Deleuran, M., Dittmann, M., Dressler, 
C., Fink-Wagner, A. H., Fosse, N., Gaspar, K., Gerbens, L., Gieler, U., Girolomoni, G., . . . 
Flohr, C. (2022). European guideline (EuroGuiDerm) on atopic eczema: part I - systemic 
therapy. Journal of the European Academy of Dermatology and Venereology, 36(9), 1409-1431. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/jdv.18345 

Version plus récente 
disponible 

Wollenberg, A., Kinberger, M., Arents, B., Aszodi, N., Barbarot, S., Bieber, T., Brough, H. A., 
Calzavara-Pinton, P., Christen-Zaech, S., Deleuran, M., Dittmann, M., Fosse, N., Gáspár, K., 
Gerbens, L. A. A., Gieler, U., Girolomoni, G., Gregoriou, S., Holland, S., Mortz, C. G., . . . Flohr, 
C. (2025). European Guideline (EuroGuiDerm) on atopic eczema: Living update. Journal of the 
European Academy of Dermatology & Venereology. https://doi.org/10.1111/jdv.20639 

Absence de 
recommandation sur 
les IgIV 

Xu, J.-H., Tang, H. et Hao, F. (2020). Chinese Guidelines for the Diagnosis and Treatment of 
Urticaria: 2018 Update<sup>#</sup>. International Journal of Dermatology and Venereology, 
03(01), 8-13. https://doi.org/doi:10.1097/JD9.0000000000000062 

Pays 

Yamamoto, T., Yamasaki, K., Yamanaka, K., Komine, M., Kawakami, T., Yamamoto, O., 
Kanekura, T., Higuchi, T., Takahashi, T., Matsushima, Y. et Kikuchi, N. (2023). Clinical 
guidance of pyoderma gangrenosum 2022. Journal of Dermatology, 50(9), e253-e275. 
https://doi.org/https://dx.doi.org/10.1111/1346-8138.16845 

Pays 
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ANNEXE D 
Évaluation de la qualité méthodologique des documents retenus  

Information présentée dans cette annexe : 

• Tableau D-1 : ECRA retenues en 2020 ‒ grille Critical appraisal skills programme 
(CASP) pour les essais cliniques à répartition aléatoire (Critical Appraisal Skills 
Programme (CASP), 2018a) 

• Tableau D-2 : Études de cohorte retenues en 2020 ‒ grille CASP pour les études 
de cohorte (Critical Appraisal Skills Programme (CASP), 2018b) 

• Tableau D-3 : Études non-comparatives avant-après retenues en 2020 – grille 
ASPC (Agence de la santé publique du Canada (ASPC), 2014) 

• Figure D-1, : ECRNA retenue en 2025 dans un contexte de pemphigus ‒ grille 
ROBINS-I (Sterne et al., 2016) 

• Figure D-2 : ECRNA retenues en 2025 dans un contexte de Syndrome de 
Stevens-Johnson/nécrolyse épidermique toxique – IgIV et corticostéroïdes en 
comparaison à anti-TNF et corticostéroïdes ‒ grille ROBINS-I (Sterne et al., 
2016) 

• Figure D-3 : ECRNA retenue en 2025 dans un contexte de Syndrome de 
Stevens-Johnson/nécrolyse épidermique toxique – IgIV et plasmaphérèses en 
comparaison à plasmaphérèses seules ‒ grille ROBINS-I (Sterne et al., 2016) 

• Figure D-4 : ECRNA retenues en 2025 dans un contexte de Syndrome de 
Stevens-Johnson/nécrolyse épidermique toxique – IgIV et corticostéroïdes en 
comparaison aux corticostéroïdes seuls ‒ grille ROBINS-I (Sterne et al., 2016) 

• Tableau D-4 : Document avec recommandations cliniques retenus en 2025 ‒ 
grille Appraisal of Guidelines for Research & Evaluation (AGREE II) (Brouwers et 
al., 2010a; Brouwers et al., 2010b, 2010c) 
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Tableau D-1 Évaluation de la qualité méthodologique des essais cliniques à répartition aléatoire ou non à partir de 
la grille Critical Appraisal Skills Programme correspondante (CASP-ECRA) – études retenues en 2020 

Questions 

Amagai 2009 
(ECRA) 

Amagai 2017 
(ECRA) 

Jee 2011 
(ECRA) 

Paul 2002 
(ECRA) 

1 2 1 1 1 2 1 2 

1 L'essai repose-t-il sur une question bien définie? 0,5 1 1 1 1 1 1 1 

2 L’affectation des patients aux traitements a-t-elle été 
faite de manière aléatoire ? 1 0,5 1 1 0 0,5 1 1 

3 Les patients admis à l’essai ont-ils tous été pris en 
compte à la fin de l’essai? 1 1 1 1 1 0,5 0,5 0,5 

4 
L’essai a-t-il été mené en aveugle auprès des 
patients, des travailleurs de la santé et du personnel 
qui y était affecté? 

1 1 1 1 0 0,5 0 0,5 

5 Au début de l’essai, les groupes étaient-ils 
similaires? 0,5 0,5 0 0,5 0 0 1 0,5 

6 Mis à part l’intervention à l’étude, les groupes ont-ils 
été traités de la même façon? 1 0 1 0 1 1 1 1 

7 et 
8 

Quelle était l'ampleur de l'effet du traitement? Dans 
quelle mesure l'évaluation de l'effet du traitement 
était-elle précise? 

1 1 1 1 1 0 1 1 

9 Les résultats peuvent-ils s’appliquer dans votre 
milieu (ou à la population locale)? 0 0 0 0 0 0 1 1 

10 Les auteurs ont-ils pris en considération tous les 
paramètres cliniques importants? 1 1 1 1 1 1 0,5 0,5 

11 Les inconvénients et les coûts sont-ils justifiés 
compte tenu des avantages? 1 1 0 0 1 0 1 1 

Considération éthique et conflits d’intérêts 

Peu d’information sur les 
considérations éthiques et 

financement par une 
pharmaceutique qui 

produit des Ig 

Autorisations éthiques mais 
financement par une 

pharmaceutique qui produit des 
Ig 

Autorisations éthiques mais 
financement par une 

pharmaceutique 

Autorisations éthiques mais 
absence d’information sur les 

conflits d’intérêt 

Total de oui (questions 1 à 11) 8 7 7 6,5 6 4,5 8 8 
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Questions 

Letko 2004 

(ECNRA) 

Noh 2001 

(ECNRA) 

Jagaadeesan 2013 

(ECNRA) 

1 2 1 2 1 2 

1 L'essai repose-t-il sur une question bien définie? 1 1 1 1 0,5 1 

2 L’affectation des patients aux traitements a-t-elle 
été faite de manière aléatoire ? 0 0 0 0 0 0 

3 Les patients admis à l’essai ont-ils tous été pris 
en compte à la fin de l’essai? 1 1 1 1 1 1 

4 
L’essai a-t-il été mené en aveugle auprès des 
patients, des travailleurs de la santé et du 
personnel qui y était affecté? 

0 0 0,5 0,5 0 0 

5 Au début de l’essai, les groupes étaient-ils 
similaires? 0 1 0 0 0 1 

6 Mis à part l’intervention à l’étude, les groupes 
ont-ils été traités de la même façon? 1 1 1 1 1 1 

7 et 
8 

Quelle était l'ampleur de l'effet du traitement? 
Dans quelle mesure l'évaluation de l'effet du 
traitement était-elle précise? 

0 0,5 1 0,5 1 1 

9 Les résultats peuvent-ils s’appliquer dans votre 
milieu (ou à la population locale)? 1 1 1 0 0 0 

10 Les auteurs ont-ils pris en considération tous 
les paramètres cliniques importants? 1 1 1 1 0 0 

11 Les inconvénients et les coûts sont-ils justifiés 
compte tenu des avantages? 1 1 0 1 1 1 

Considération éthique et conflits d’intérêts Aucune information 
Considération éthique déclarée 
mais aucune information sur les 

conflits d’intérêts 

Considération éthique 
déclarée mais aucune 

information sur les conflits 
d’intérêts 

Total de oui (questions 1 à 11) 6 7,5 6,5 6 4,5 6 
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Tableau D-2 Évaluation de la qualité méthodologique des études de cohorte à partir de la grille Critical Appraisal 
Skills Programme correspondante (CASP-cohorte) – études retenues en 2020 

Questions 
Brown 2004 Chan 2019 Kim 2005 Lalosevic 2015 Schneck 2008 

1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 

1 L'étude repose-t-elle sur une question bien définie? 1 1 0,5 1 0,5 0,5 0,5 0 1 1 

2 La cohorte a-t-elle été recrutée d’une manière 
acceptable? 1 1 0,5 1 1 1 1 0 1 1 

3 L’exposition est-elle mesurée précisément, de façon à 
réduire le biais? 1 1 1 0 0 0,5 0,5 0 1 1 

4 Les résultats sont-ils mesurés précisément, de façon à 
réduire le biais? 1 1 0 1 0 1 0,5 1 0 1 

5a/b Les auteurs ont-ils tenu compte de tous les facteurs 
confusionnels importants? Les auteurs ont-ils tenu 
compte des facteurs confusionnels potentiels dans la 
méthodologie de l’étude et/ou dans leur analyse? 

1 1 0 0 0 0,5 0 0 1 1 

6a Le suivi des sujets était-il exhaustif? 1 1 1 1 1 1 0 1 1 1 

6 b Le suivi des sujets était-il assez long?  1 1 1 1 1 1 0 1 0 1 

7 et 
8 

Quels sont les résultats? Quelle est la précision des 
résultats? 1 1 0,5 0 1 1 0,5 1 1 1 

10 Les résultats peuvent-ils s’appliquer à la population d’ici? 1 0,5 1 0,5 0 0 1 0 1 0 

11 Les résultats de cette étude correspondent-ils à ceux des 
études précédentes? 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 

9 Les résultats vous semblent-ils crédibles? 1 1 1 0 1 1 1 1 1 1 

12 En quoi cette étude pourrait-elle influer sur la pratique? 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Considération éthique et conflits d’intérêts Aucune information 
Considération éthique et 

conflits d’intérêts 
déclarés 

Aucune information 
Considération éthique et 

conflits d’intérêts 
déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 
Total de « oui » 10,5 10 7 6 6 8 5,5 5,5 8,5 9,5 
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Questions 
Shortt 2004 Tran 2019 Yang 2009 Yang 2018 Yeung 2005 

1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 

1 L'étude repose-t-elle sur une question bien définie? 1 1 0 0 0,5 1 0,5 0,5 0,5 0,5 

2 La cohorte a-t-elle été recrutée d’une manière 
acceptable? 1 0,5 0 0 0 0 0 0,5 0 0 

3 L’exposition est-elle mesurée précisément, de façon à 
réduire le biais? 0,5 0,5 0 0 0,5 1 1 0 0 0 

4 Les résultats sont-ils mesurés précisément, de façon à 
réduire le biais? 0,5 1 0 1 0 1 0 1 0 1 

5a/b Les auteurs ont-ils tenu compte de tous les facteurs 
confusionnels importants? Les auteurs ont-ils tenu 
compte des facteurs confusionnels potentiels dans la 
méthodologie de l’étude et/ou dans leur analyse? 

0,5 0,5 0 0 0 0,5 0 0 0 0 

6a Le suivi des sujets était-il exhaustif? 1 1 0 0 0,5 0 0,5 0 1 1 

6 b Le suivi des sujets était-il assez long?  0,5 0,5 0 1 0 1 0 0 1 1 

7 et 
8 

Quels sont les résultats? Quelle est la précision des 
résultats? 1 1 0,5 0 1 0,5 1 1 0,5 0,5 

10 Les résultats peuvent-ils s’appliquer à la population d’ici? 1 1 1 0 0 0 0 0 0 0 

11 Les résultats de cette étude correspondent-ils à ceux des 
études précédentes? 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 

9 Les résultats vous semblent-ils crédibles? 1 1 0,5 0 1 0 1 1 0,5 0 

12 En quoi cette étude pourrait-elle influer sur la pratique? 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Considération éthique et conflits d’intérêts 
Considération éthique et 

conflits d’intérêts 
déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Conflits d’intérêts 
déclarés mais aucune 

information sur les 
considérations éthiques 

Total de « oui » 8,5 8,5 2,5 2,5 4 5,5 4,5 4,5 4 4,5 
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Questions 
Yip 2005 Morici 2000 Chen 2010 Gonzalez-Herrada 

2017 Rajaratnam 2010 

1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 

1 L'étude repose-t-elle sur une question bien définie? 1 1 0 0 0,5 1 0,5 0,5 0 0,5 

2 La cohorte a-t-elle été recrutée d’une manière 
acceptable? 1 0 0,5 0,5 0,5 0,5 0 1 1 0,5 

3 L’exposition est-elle mesurée précisément, de façon à 
réduire le biais? 0 0 0 0 0,5 0 1 1 1 0 

4 Les résultats sont-ils mesurés précisément, de façon à 
réduire le biais? 1 1 0 1 0,5 1 0,5 1 0 1 

5a/b Les auteurs ont-ils tenu compte de tous les facteurs 
confusionnels importants? Les auteurs ont-ils tenu 
compte des facteurs confusionnels potentiels dans la 
méthodologie de l’étude et/ou dans leur analyse? 

0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 

6a Le suivi des sujets était-il exhaustif? 0 0 0 0 0,5 0 0,5 0 0,5 0 

6 b Le suivi des sujets était-il assez long?  1 1 0 1 0 0 0 0 0 1 

7 et 
8 

Quels sont les résultats? Quelle est la précision des 
résultats? 1 0,5 0,5 0,5 0 0 0,5 0,5 1 0 

10 Les résultats peuvent-ils s’appliquer à la population d’ici? 0 0 1 0,5 0 0 1 1 1 0,5 

11 Les résultats de cette étude correspondent-ils à ceux des 
études précédentes? 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 

9 Les résultats vous semblent-ils crédibles? 0 0 0,5 0 1 0 0,5 1 0,5 0 

12 En quoi cette étude pourrait-elle influer sur la pratique? 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Considération éthique et conflits d’intérêts 
Considération éthique et 

conflits d’intérêts 
déclarés 

Aucune information 

Considération éthique 
déclarée mais aucune 

information sur les 
conflits d’intérêts 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Total de « oui » 5,5 4 3 4 4 3 5 7,5 5,5 4 
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Questions 
Micheletti 2018 Zhu 2012 Kirchhof 2014 Dorafshar 2008 Firoz 2012 

1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 

1 L'étude repose-t-elle sur une question bien définie? 0,5 0 0,5 0,5 1 1 0,5 0,5 0,5 0 

2 La cohorte a-t-elle été recrutée d’une manière 
acceptable? 1 0,5 1 0 0,5 0,5 1 0 1 1 

3 L’exposition est-elle mesurée précisément, de façon à 
réduire le biais? 1 1 1 1 0,5 0,5 0 0 0 0 

4 Les résultats sont-ils mesurés précisément, de façon à 
réduire le biais? 0 0 1 0 1 1 0 1 0 0,5 

5a/b Les auteurs ont-ils tenu compte de tous les facteurs 
confusionnels importants? Les auteurs ont-ils tenu 
compte des facteurs confusionnels potentiels dans la 
méthodologie de l’étude et/ou dans leur analyse? 

0 0,5 1 0,5 0 0 0 0 0 0 

6a Le suivi des sujets était-il exhaustif? 1 0 1 1 0 0 0,5 0,5 0 0 

6 b Le suivi des sujets était-il assez long?  0 1 0 0,5 0 0 0 0,5 1 0 

7 et 
8 

Quels sont les résultats? Quelle est la précision des 
résultats? 1 1 1 1 1 0,5 0 0 0,5 1 

10 Les résultats peuvent-ils s’appliquer à la population d’ici? 1 0,5 0 0 1 0,5 1 0 1 0,5 

11 Les résultats de cette étude correspondent-ils à ceux des 
études précédentes? 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 0,5 

9 Les résultats vous semblent-ils crédibles? 1 1 1 0 0,5 0 0,5 0 0,5 0 

12 En quoi cette étude pourrait-elle influer sur la pratique? 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Considération éthique et conflits d’intérêts 
Considération éthique et 

conflits d’intérêts 
déclarés 

Considération éthique 
déclarée mais aucune 

information sur les 
conflits d’intérêts 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Considération éthique et 
conflits d’intérêts 

déclarés 

Aucune information sur 
les considérations 

éthique mais conflits 
d’intérêts déclarés 

Total de « oui » 7 6 8 5 6 4,5 4 3 5 3,5 
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Questions 
Sami 2002b Ahmed 2001 et Colón 

2001  

1 2 1 2 

1 L'étude repose-t-elle sur une question bien définie? 0,5 1 0,5 0,5 

2 La cohorte a-t-elle été recrutée d’une manière acceptable? 0 0 0 0,5 

3 L’exposition est-elle mesurée précisément, de façon à 
réduire le biais? 1 1 0 1 

4 Les résultats sont-ils mesurés précisément, de façon à 
réduire le biais? 0 1 1 0,5 

5a/b Les auteurs ont-ils tenu compte de tous les facteurs 
confusionnels importants? Les auteurs ont-ils tenu compte 
des facteurs confusionnels potentiels dans la méthodologie 
de l’étude et/ou dans leur analyse? 

0 0 1 0 

6a Le suivi des sujets était-il exhaustif? 0 0 1 1 

6 b Le suivi des sujets était-il assez long?  1 0,5 1 1 

7 et 
8 

Quels sont les résultats? Quelle est la précision des 
résultats? 1 0,5 1 1 

10 Les résultats peuvent-ils s’appliquer à la population d’ici? 1 0 1 0,5 

11 Les résultats de cette étude correspondent-ils à ceux des 
études précédentes? 1 1 1 1 

9 Les résultats vous semblent-ils crédibles? 1 1 1 1 

12 En quoi cette étude pourrait-elle influer sur la pratique? 0 0 0 0 

Considération éthique et conflits d’intérêts Aucune information Aucune information 

Total de « oui » 6,5 6 8,5 8 
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Tableau D-3 Qualité méthodologique des études non-comparatives avant-après selon la grille ASPC – études 
retenues en 2020 

 Ahmed 2001b 
(ENCAA) 

Ahmed 2001a 
(ENCAA) 

Ahmed et Sami 2002 
(ENCAA) 

Mecoli 2019 
(ENCAA) 

CRITÈRES Évaluateur Évaluateur Évaluateur Évaluateur 

1 2 1 2 1 2 1 2 

1. Question de recherche Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte 

2. Participants de l’étude représentatifs de la population cible Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Faible Modérée Modérée 

3. Justesse du contrôle du biais de sélection Modérée Modérée Modérée Forte Modérée Faible Modérée Faible 

4. Justesse du contrôle du biais causé par une erreur de classification Modérée Forte Modérée Forte Modérée Modérée Modérée Forte 

5. Justesse du contrôle du biais d’information Modérée Modérée Faible Faible Faible Modérée Faible Modérée 

6. Validité et fiabilité des instruments de collecte de données Modérée Modérée Modérée Faible Modérée Forte Faible Modérée 

7. Justesse de la conservation et du suivi Forte Forte Forte Forte Forte Forte Forte Forte 

8. Comparabilité du groupe témoin et du groupe d’intervention Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte Modérée Modérée 

9. Justesse du contrôle des grandes variables confusionnelles Faible Modérée Modérée Forte Faible Modérée Modérée Forte 

10. Justesse de la conduite éthique Faible Faible Faible Faible Faible Faible Faible Forte 

11. Justesse et interprétation des tests statistiques Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte Forte Forte 

12. Puissance et taille de l’échantillon Forte Forte Forte Forte Forte Forte Forte Forte 

13. Possibilité de généralisation des résultats Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Forte Modérée 

14. Faisabilité de la mise en œuvre Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Forte Modérée 

Conclusion globale Moyenne Moyenne Moyenne Moyenne 
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 Noh 1999 
(ENCAA) 

O’Donnell 1998 
(ENCAA) 

Sami 2002a 
(ENCAA) 

CRITÈRES Évaluateur Évaluateur Évaluateur 

1 2 1 2 1 2 

1. Question de recherche Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte 

2. Participants de l’étude représentatifs de la population cible Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée 

3. Justesse du contrôle du biais de sélection Faible Faible Modérée Faible Modérée Modérée 

4. Justesse du contrôle du biais causé par une erreur de classification Modérée Forte Modérée Forte Modérée Forte 

5. Justesse du contrôle du biais d’information Modérée Modérée Faible Modérée Modérée Faible 

6. Validité et fiabilité des instruments de collecte de données Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée Modérée 

7. Justesse de la conservation et du suivi Forte Forte Forte Forte Forte Forte 

8. Comparabilité du groupe témoin et du groupe d’intervention Forte Forte Faible Modérée Modérée Forte 

9. Justesse du contrôle des grandes variables confusionnelles Modérée Forte Faible Modérée Faible Forte 

10. Justesse de la conduite éthique Forte Forte Faible Faible Faible Faible 

11. Justesse et interprétation des tests statistiques Modérée Forte Modérée Modérée Modérée Modérée 

12. Puissance et taille de l’échantillon Modérée Forte Forte Forte Forte Forte 

13. Possibilité de généralisation des résultats Modérée Faible Modérée Faible Modérée Modérée 

14. Faisabilité de la mise en œuvre Modérée Forte Forte Modérée Modérée Modérée 

Conclusion globale Moyenne Moyenne Moyenne 
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Figure D-1 Évaluation de la qualité méthodologique des études d’intervention sans répartition aléatoire à partir de 
la grille ROBINS-I dans un contexte de pemphigus 

 

 
 

CS : corticostéroïdes; Aza : azathioprine; IgIV : immunoglobulines intraveineuses ; PDAI : indice des zones touchées par le pemphigus. 

Figure générée par l’outil robvis McGuinness, LA, Higgins, JPT. Risk-of-bias VISualization (robvis): An R package and Shiny web app for visualizing risk-of-bias 
assessments. Res Syn Meth. 2020; 1- 7. https://doi.org/10.1002/jrsm.1411 (https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/) 

 

  

https://www.riskofbias.info/welcome/robvis-visualization-tool
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/jrsm.1411
https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/
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Figure D-2 Évaluation de la qualité méthodologique des études d’intervention sans répartition aléatoire à partir de 
la grille ROBINS-I dans un contexte de SSJ/NÉT – IgIV et corticostéroïdes en comparaison à anti-TNF et 
corticostéroïdes 

 

 
CS : corticostéroïdes; Aza : azathioprine; IgIV : immunoglobulines intraveineuses ; PDAI : indice des zones touchées par le pemphigus. 

Figure générée par l’outil robvis McGuinness, LA, Higgins, JPT. Risk-of-bias VISualization (robvis): An R package and Shiny web app for visualizing risk-of-bias 
assessments. Res Syn Meth. 2020; 1- 7. https://doi.org/10.1002/jrsm.1411 (https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/)     

https://www.riskofbias.info/welcome/robvis-visualization-tool
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/jrsm.1411
https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/
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Figure D-3 Évaluation de la qualité méthodologique des études d’intervention sans répartition aléatoire à partir de 
la grille ROBINS-I dans un contexte de SSJ/NÉT – IgIV et plasmaphérèses en comparaison à 
plasmaphérèses seules 

 

 
 

IgIV : immunoglobulines intraveineuses ; PDAI : indice des zones touchées par le pemphigus. 

Figure générée par l’outil robvis McGuinness, LA, Higgins, JPT. Risk-of-bias VISualization (robvis): An R package and Shiny web app for visualizing risk-of-bias 
assessments. Res Syn Meth. 2020; 1- 7. https://doi.org/10.1002/jrsm.1411 (https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/) 

 

 

  

https://www.riskofbias.info/welcome/robvis-visualization-tool
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/jrsm.1411
https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/
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Figure D-4 Évaluation de la qualité méthodologique des études d’intervention sans répartition aléatoire à partir de 
la grille ROBINS-I dans un contexte de SSJ/NÉT – IgIV et corticostéroïdes en comparaison aux 
corticostéroïdes seuls 

 

 
CS : corticostéroïdes; IgIV : immunoglobulines intraveineuses ; PDAI : indice des zones touchées par le pemphigus. 

Figure générée par l’outil robvis McGuinness, LA, Higgins, JPT. Risk-of-bias VISualization (robvis): An R package and Shiny web app for visualizing risk-of-bias 
assessments. Res Syn Meth. 2020; 1- 7. https://doi.org/10.1002/jrsm.1411 (https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/)     

https://www.riskofbias.info/welcome/robvis-visualization-tool
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/jrsm.1411
https://mcguinlu.shinyapps.io/robvis/
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Tableau D-4 Évaluation de la qualité méthodologique des documents avec recommandations à partir de la grille 
AGREE II – documents retenus en 2025 

Guides Antiga 
2023 

ASCIA 
2020 

Borradori 
2022 

Castel 
2022 

Caux 
2024 

Choi 
2020 

Évaluateurs 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaines de la grille AGREE II 
Domaine 1. Champ et objectifs 
1. Le ou les objectifs de la RPC sont décrits explicitement. 7 6 4 6 6 7 4 6 7 6 7 5 
2. La ou les questions de santé couvertes par la RPC sont décrites explicitement. 4 5 3 5 5 3 5 6 3 6 3 5 
3. La population à laquelle la RPC doit s'appliquer est décrite explicitement. 4 6 4 5 6 7 5 6 5 6 4 4 
Domaine 2. Participation des groupes concernés 
4. Le groupe de travail ayant élaboré la RPC inclut des représentants de tous les groupes professionnels 
concernés. 6 6 2 4 4 6 4 5 5 5 5 6 

5. Les opinions et les préférences de la population cible ont été identifiées. 1 1 1 1 2 4 1 1 1 1 1 1 
6. Les utilisateurs cibles de la RPC sont clairement définis. 2 4 3 5 4 4 3 4 7 4 3 4 
Domaine 3. Rigueur d’élaboration de la RPC 
7. Des méthodes systématiques ont été utilisées pour rechercher les preuves scientifiques. 1 2 1 1 2 1 1 1 1 1 5 5 
8. Les critères de sélection des preuves sont clairement décrits. 2 4 1 1 2 2 2 1 1 1 6 4 
9. Les forces et les limites des preuves scientifiques sont clairement définies. 5 7 2 3 2 4 2 5 3 4 2 2 
10. Les méthodes utilisées pour formuler les recommandations sont clairement décrites. 7 7 1 1 7 7 5 7 7 6 1 1 
11. Les bénéfices, les effets secondaires et les risques en termes de santé ont été pris en considération dans la 
formulation des recommandations. 4 4 4 6 5 6 4 7 5 6 3 5 

12. Il y a un lien explicite entre les recommandations et les preuves scientifiques sur lesquelles elles reposent. 2 4 3 2 5 5 3 4 4 3 2 3 
13. La RPC a été revue par des experts externes avant sa publication. 3 4 1 1 2 1 4 4 1 1 1 1 
14. Une procédure d'actualisation de la RPC est décrite. 4 5 2 1 5 6 1 2 1 1 1 1 
Domaine 4. Clarté et présentation 
15. Les recommandations sont précises et sans ambiguïté. 4 6 4 5 6 7 5 7 7 6 5 6 
16. Les différentes options de prise en charge de l'état ou du problème de santé sont clairement présentées. 5 7 6 7 7 7 5 7 4 7 4 7 
17. Les recommandations clés sont facilement identifiables. 7 7 6 7 5 5 5 5 4 5 5 5 
Domaine 5. Applicabilité 
18. La RPC décrit les éléments facilitant son application et les obstacles. 4 5 1 1 3 3 1 2 1 2 2 2 
19. La RPC offre des conseils et/ou des outils sur les façons de mettre les recommandations en pratique. 4 6 2 2 4 3 2 2 3 2 2 2 
20. Les répercussions potentielles sur les ressources de l'application des recommandations ont été examinées. 1 2 2 2 3 4 1 1 1 1 1 1 
21. La RPC propose des critères de suivi et de vérification.  4 5 1 1 1 2 1 2 1 2 1 1 
Domaine 6. Indépendance éditoriale 
22. Le point de vue des organismes de financement n’a pas influencé le contenu de la RPC. 4 7 6 6 4 3 1 1 7 7 4 5 
23. Les intérêts divergents des membres du groupe ayant élaboré la RPC ont été pris en charge et documentés.  4 7 1 1 1 2 4 4 4 4 4 3 

  
Qualité générale du guide (1 à 7) 4 5 4 3 4 4 3 4 4 3 3 4 
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Guides Davis 
2024 

Heur/Paulmann 
2024 

Hofmann 
2022 

Joly 
2020 

Knobler 
2024 

Mazereeuw- 
Hautier 2025 

I/II 
Évaluateurs 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaines de la grille AGREE II 
Domaine 1. Champ et objectifs 
1. Le ou les objectifs de la RPC sont décrits explicitement. 7 5 7 6 7 6 7 7 7 6 7 6 
2. La ou les questions de santé couvertes par la RPC sont décrites explicitement. 6 7 4 6 4 6 4 7 4 6 3 6 
3. La population à laquelle la RPC doit s'appliquer est décrite explicitement. 7 6 5 6 6 6 7 5 7 6 6 6 
Domaine 2. Participation des groupes concernés 
4. Le groupe de travail ayant élaboré la RPC inclut des représentants de tous les groupes 
professionnels concernés. 6 7 5 4 5 7 6 5 5 5 6 7 

5. Les opinions et les préférences de la population cible ont été identifiées. 5 6 7 6 1 1 3 3 1 1 5 5 
6. Les utilisateurs cibles de la RPC sont clairement définis. 3 4 7 6 5 5 4 4 4 4 6 6 
Domaine 3. Rigueur d’élaboration de la RPC 
7. Des méthodes systématiques ont été utilisées pour rechercher les preuves scientifiques. 4 6 7 7 1 1 1 1 1 1 6 6 
8. Les critères de sélection des preuves sont clairement décrits. 7 7 5 3 1 1 3 2 3 2 3 3 
9. Les forces et les limites des preuves scientifiques sont clairement définies. 7 6 6 6 3 2 2 4 4 4 5 6 
10. Les méthodes utilisées pour formuler les recommandations sont clairement décrites. 4 5 6 6 6 6 7 5 4 2 7 5 
11. Les bénéfices, les effets secondaires et les risques en termes de santé ont été pris en 
considération dans la formulation des recommandations. 7 7 6 7 2 2 4 5 4 7 4 6 

12. Il y a un lien explicite entre les recommandations et les preuves scientifiques sur lesquelles elles 
reposent. 6 7 6 7 4 3 3 4 5 3 5 7 

13. La RPC a été revue par des experts externes avant sa publication. 3 3 5 3 1 1 3 2 1 1 3 3 
14. Une procédure d'actualisation de la RPC est décrite. 6 6 3 4 4 4 1 2 1 1 5 7 
Domaine 4. Clarté et présentation 
15. Les recommandations sont précises et sans ambiguïté. 7 7 5 6 7 6 6 6 7 7 6 7 
16. Les différentes options de prise en charge de l'état ou du problème de santé sont clairement 
présentées. 6 7 7 7 7 7 7 7 7 7 7 7 

17. Les recommandations clés sont facilement identifiables. 7 7 6 6 7 4 4 6 7 6 7 6 
Domaine 5. Applicabilité 
18. La RPC décrit les éléments facilitant son application et les obstacles. 4 3 2 3 2 3 2 2 3 3 2 2 
19. La RPC offre des conseils et/ou des outils sur les façons de mettre les recommandations en 
pratique. 1 2 4 3 4 2 5 3 3 2 5 3 

20. Les répercussions potentielles sur les ressources de l'application des recommandations ont été 
examinées. 3 3 3 2 1 1 1 1 3 2 3 2 

21. La RPC propose des critères de suivi et de vérification.  1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaine 6. Indépendance éditoriale 
22. Le point de vue des organismes de financement n’a pas influencé le contenu de la RPC. 4 5 5 7 5 7 4 7 7 5 7 7 
23. Les intérêts divergents des membres du groupe ayant élaboré la RPC ont été pris en charge et 
documentés.  7 5 4 6 5 6 4 4 4 4 3 5 

  
Qualité générale du guide (1 à 7) 5 6 5 5 4 4 4 4 4 4 5 5 
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Guides Muntyanu 
2021 

Murillo-Casas 
2025 

Murrell 
2020 

NHS 
2025 

NHS 
2024 

RRoCS 
2025 

Évaluateurs 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaines de la grille AGREE II 
Domaine 1. Champ et objectifs 
1. Le ou les objectifs de la RPC sont décrits explicitement. 7 5 7 6 6 7 6 5 7 6 7 5 
2. La ou les questions de santé couvertes par la RPC sont décrites explicitement. 3 5 5 6 4 7 3 5 6 6 3 6 
3. La population à laquelle la RPC doit s'appliquer est décrite explicitement. 5 4 4 5 5 6 6 4 6 6 5 6 
Domaine 2. Participation des groupes concernés 
4. Le groupe de travail ayant élaboré la RPC inclut des représentants de tous les groupes professionnels 
concernés. 5 5 6 6 5 5 1 2 2 2 3 4 

5. Les opinions et les préférences de la population cible ont été identifiées. 1 1 1 1 1 1 2 4 5 6 1 1 
6. Les utilisateurs cibles de la RPC sont clairement définis. 5 4 7 6 5 4 7 6 6 5 7 7 
Domaine 3. Rigueur d’élaboration de la RPC 
7. Des méthodes systématiques ont été utilisées pour rechercher les preuves scientifiques. 1 1 5 4 1 1 2 2 7 7 1 1 
8. Les critères de sélection des preuves sont clairement décrits. 2 1 4 3 1 1 2 1 7 7 1 1 
9. Les forces et les limites des preuves scientifiques sont clairement définies. 3 3 3 6 2 3 2 3 6 6 2 3 
10. Les méthodes utilisées pour formuler les recommandations sont clairement décrites. 2 1 4 5 7 6 2 1 6 5 1 1 
11. Les bénéfices, les effets secondaires et les risques en termes de santé ont été pris en considération 
dans la formulation des recommandations. 4 7 5 6 3 6 2 4 3 6 2 4 

12. Il y a un lien explicite entre les recommandations et les preuves scientifiques sur lesquelles elles 
reposent. 4 2 4 5 2 3 1 2 7 6 1 2 

13. La RPC a été revue par des experts externes avant sa publication. 1 1 1 1 1 1 4 5 6 6 1 1 
14. Une procédure d'actualisation de la RPC est décrite. 1 1 2 1 1 1 3 5 1 1 4 4 
Domaine 4. Clarté et présentation 
15. Les recommandations sont précises et sans ambiguïté. 6 7 4 6 7 7 5 6 7 6 5 6 
16. Les différentes options de prise en charge de l'état ou du problème de santé sont clairement présentées. 4 7 4 7 6 7 6 6 4 5 7 6 
17. Les recommandations clés sont facilement identifiables. 7 5 4 7 6 5 6 6 5 3 6 5 
Domaine 5. Applicabilité 
18. La RPC décrit les éléments facilitant son application et les obstacles. 2 3 3 3 6 5 4 6 4 6 3 3 
19. La RPC offre des conseils et/ou des outils sur les façons de mettre les recommandations en pratique. 1 2 2 2 3 2 3 5 4 4 4 6 
20. Les répercussions potentielles sur les ressources de l'application des recommandations ont été 
examinées. 1 1 1 1 1 1 3 5 4 6 2 3 

21. La RPC propose des critères de suivi et de vérification.  1 2 1 2 1 2 3 5 3 6 2 4 
Domaine 6. Indépendance éditoriale 
22. Le point de vue des organismes de financement n’a pas influencé le contenu de la RPC. 6 5 4 5 3 5 3 4 3 5 3 2 
23. Les intérêts divergents des membres du groupe ayant élaboré la RPC ont été pris en charge et 
documentés.  4 4 4 3 3 4 1 1 1 1 1 1 

  
Qualité générale du guide (1 à 7) 3 3 4 4 3 4 4 4 5 5 3 4 
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Guides Rashid/Schmidt 
2021 

Sabroe 
2022 

Shiffmann 
2021 

Zuberbier 
2022 

HAS 
2021 

HAS 
2023 

Évaluateurs 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaines de la grille AGREE II 
Domaine 1. Champ et objectifs 
1. Le ou les objectifs de la RPC sont décrits explicitement. 7 6 7 6 6 6 7 6 7 6 7 6 
2. La ou les questions de santé couvertes par la RPC sont décrites explicitement. 4 6 7 7 3 5 7 7 4 6 5 6 
3. La population à laquelle la RPC doit s'appliquer est décrite explicitement. 6 7 6 6 4 6 6 5 4 6 6 7 
Domaine 2. Participation des groupes concernés 
4. Le groupe de travail ayant élaboré la RPC inclut des représentants de tous les groupes 
professionnels concernés. 5 6 6 6 5 5 7 7 4 6 5 5 

5. Les opinions et les préférences de la population cible ont été identifiées. 5 3 7 6 1 1 5 3 1 2 3 2 
6. Les utilisateurs cibles de la RPC sont clairement définis. 7 6 7 6 4 4 7 4 7 6 7 6 
Domaine 3. Rigueur d’élaboration de la RPC 
7. Des méthodes systématiques ont été utilisées pour rechercher les preuves scientifiques. 7 7 7 7 1 1 7 6 6 7 4 4 
8. Les critères de sélection des preuves sont clairement décrits. 5 7 7 7 2 1 7 6 4 6 4 4 
9. Les forces et les limites des preuves scientifiques sont clairement définies. 4 5 6 7 3 3 7 7 3 5 4 5 
10. Les méthodes utilisées pour formuler les recommandations sont clairement décrites. 7 5 5 5 4 5 7 7 5 3 5 3 
11. Les bénéfices, les effets secondaires et les risques en termes de santé ont été pris en 
considération dans la formulation des recommandations. 5 6 7 7 4 6 7 7 3 6 3 6 

12. Il y a un lien explicite entre les recommandations et les preuves scientifiques sur lesquelles elles 
reposent. 7 5 7 7 3 2 7 7 4 4 4 4 

13. La RPC a été revue par des experts externes avant sa publication. 3 2 5 3 2 1 5 3 2 1 2 1 
14. Une procédure d'actualisation de la RPC est décrite. 1 1 7 5 2 3 5 6 7 5 5 4 
Domaine 4. Clarté et présentation 
15. Les recommandations sont précises et sans ambiguïté. 6 6 7 7 7 6 6 7 5 7 3 7 
16. Les différentes options de prise en charge de l'état ou du problème de santé sont clairement 
présentées. 7 6 7 7 7 7 7 7 4 7 4 7 

17. Les recommandations clés sont facilement identifiables. 7 4 7 7 6 7 7 6 2 2 3 2 
Domaine 5. Applicabilité 
18. La RPC décrit les éléments facilitant son application et les obstacles. 2 3 3 3 2 1 5 3 2 3 2 3 
19. La RPC offre des conseils et/ou des outils sur les façons de mettre les recommandations en 
pratique. 4 4 5 2 3 2 6 3 3 4 4 4 

20. Les répercussions potentielles sur les ressources de l'application des recommandations ont été 
examinées. 3 2 6 4 3 3 2 2 1 1 1 1 

21. La RPC propose des critères de suivi et de vérification.  1 1 5 4 1 2 7 5 1 3 1 1 
Domaine 6. Indépendance éditoriale 
22. Le point de vue des organismes de financement n’a pas influencé le contenu de la RPC. 7 5 5 7 3 5 7 7 7 7 7 5 
23. Les intérêts divergents des membres du groupe ayant élaboré la RPC ont été pris en charge et 
documentés.  4 4 4 5 3 4 7 5 5 5 5 5 

  
Qualité générale du guide (1 à 7) 5 5 7 6 3 4 7 6 4 5 4 4 
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Guides ABUS 
2022 

NBA 
2024 

Prairie 
2022 

Robinson 
2023 

Évaluateurs 1 2 1 2 1 2 1 2 
Domaines de la grille AGREE II 
Domaine 1. Champ et objectifs 
1. Le ou les objectifs de la RPC sont décrits explicitement. 7 7 7 5 7 7 7 5 
2. La ou les questions de santé couvertes par la RPC sont décrites explicitement. 3 3 6 5 7 5 1 3 
3. La population à laquelle la RPC doit s'appliquer est décrite explicitement. 3 6 7 7 7 6 1 2 
Domaine 2. Participation des groupes concernés 
4. Le groupe de travail ayant élaboré la RPC inclut des représentants de tous les groupes professionnels concernés. 2 4 7 4 7 6 6 7 
5. Les opinions et les préférences de la population cible ont été identifiées. 1 1 4 6 1 1 1 1 
6. Les utilisateurs cibles de la RPC sont clairement définis. 7 4 7 6 7 7 3 4 
Domaine 3. Rigueur d’élaboration de la RPC 
7. Des méthodes systématiques ont été utilisées pour rechercher les preuves scientifiques. 1 1 1 1 7 7 1 2 
8. Les critères de sélection des preuves sont clairement décrits. 1 1 1 1 7 7 1 1 
9. Les forces et les limites des preuves scientifiques sont clairement définies. 1 1 4 3 7 5 7 5 
10. Les méthodes utilisées pour formuler les recommandations sont clairement décrites. 1 1 3 5 7 6 4 6 
11. Les bénéfices, les effets secondaires et les risques en termes de santé ont été pris en considération dans la formulation des 
recommandations. 1 1 2 4 3 5 7 6 

12. Il y a un lien explicite entre les recommandations et les preuves scientifiques sur lesquelles elles reposent. 1 1 7 6 7 5 4 4 
13. La RPC a été revue par des experts externes avant sa publication. 1 1 5 6 1 1 3 4 
14. Une procédure d'actualisation de la RPC est décrite. 1 1 4 6 5 5 3 2 
Domaine 4. Clarté et présentation  
15. Les recommandations sont précises et sans ambiguïté. 4 5 7 7 7 7 7 7 
16. Les différentes options de prise en charge de l'état ou du problème de santé sont clairement présentées. 2 1 7 7 7 7 5 4 
17. Les recommandations clés sont facilement identifiables. 7 7 5 5 7 7 7 7 
Domaine 5. Applicabilité 
18. La RPC décrit les éléments facilitant son application et les obstacles. 1 1 1 1 5 5 1 1 
19. La RPC offre des conseils et/ou des outils sur les façons de mettre les recommandations en pratique. 1 1 6 6 1 1 6 4 
20. Les répercussions potentielles sur les ressources de l'application des recommandations ont été examinées. 1 1 2 1 5 4 1 3 
21. La RPC propose des critères de suivi et de vérification.  1 1 1 1 1 1 1 1 
Domaine 6. Indépendance éditoriale 
22. Le point de vue des organismes de financement n’a pas influencé le contenu de la RPC. 3 2 5 3 6 4 1 1 
23. Les intérêts divergents des membres du groupe ayant élaboré la RPC ont été pris en charge et documentés.  1 1 1 1 5 6 1 1 
 
Qualité générale du guide (1 à 7) 1 1 4 4 6 5 2 3 
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ANNEXE E  
Synthèse de l’appréciation de la preuve scientifique – GRADE 

L’appréciation de la preuve scientifique a été réalisé avec l’outil GRADE (Grading of 
Recommendations, Assessment, Development and Evaluations) (Atkins et al., 2004; 
Zeng et al., 2022). Pour l’ensemble des paramètres évalués, le niveau de preuve a été 
évalué comme suit : 

• Classement du risque de biais à important lorsque les devis d’étude sont des 
études non comparatives avant-après. 

• Déclassement pour le risque de biais, l’hétérogénéité, le caractère indirect des 
données, l'imprécision de l’effet ou le biais de publication selon les scores ci-
après : aucun (score = 0), grave (score = - 1), très grave (score = - 2) 

• Surclassement (+ 1), lorsque la mesure d'effet est forte et montre une relation 
dose-réponse en l'absence de biais de confusion résiduel plausible. 

– Score = 4 ☒ ☒ ☒ ☒ (Élevé), les données probantes analysées fournissent 
une très bonne indication de l'effet probable. La probabilité que l’effet soit 
sensiblement différent est faible. 

– Score = 3 ☒ ☒ ☒ ☐ (Modéré), les données probantes analysées fournissent 
une bonne indication de l’effet probable. La probabilité que l’effet soit 
sensiblement différent est modérée. 

– Score = 2 ☒ ☒ ☐ ☐ (Faible), les données probantes analysées fournissent 
une indication de l’effet probable. La probabilité que l’effet soit sensiblement 
différent est élevée. 

– Score = 1 ☒ ☐ ☐ ☐ (Très faible), les données probantes analysées ne 
fournissent pas d’indication fiable sur l’effet probable. La probabilité que 
l’effet soit sensiblement différent est très élevée. 

L’efficacité des immunoglobulines sur l’amélioration des signes cliniques et paracliniques 
est présentée de la façon suivante :  

• Tableau E-1 : IgIV par rapport aux soins de soutien pour la nécrolyse 
épidermique toxique 

• Tableau E-2 : IgIV par rapport à un groupe historique sans IgIV pour la nécrolyse 
épidermique toxique 

• Tableau E-3 : IgIV par rapport aux corticostéroïdes pour la nécrolyse épidermique 
toxique 

• Tableau E-4 : IgIV par rapport à la cyclosporine ou au cyclophosphamide pour la 
nécrolyse épidermique toxique 
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• Tableau E-5 : IgIV et corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour la 
nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-6 : IgIV et plasmaphérèses par rapport aux plasmaphérèses pour la 
nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-7 : IgIV par rapport aux soins de soutien pour le syndrome de 
Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-8 : IgIV par rapport à un groupe historique sans IgIV pour le syndrome 
de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-9 : IgIV par rapport aux corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-
Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-10 : IgIV par rapport à la cyclosporine pour le syndrome de Stevens-
Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-11 : IgIV et corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour le 
syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau E-12 : IgIV et corticostéroïdes par rapport à étanercept et 
corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse 
épidermique toxique 

• Tableau E-13 : IgIV et corticostéroïdes par rapport à adalimumab et 
corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse 
épidermique toxique 

• Tableau E-14 : IgIV par rapport à un groupe historique sans IgIV pour le 
syndrome de Stevens-Johnson 

• Tableau E-15 : IgIV et corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour le 
syndrome de Stevens-Johnson 

• Tableau E-16 : IgIV pour la vasculopathie livédoïde 

• Tableau E-17 : IgIV pour l’urticaire 

• Tableau E-18 : IgIV pour la dermatite atopique 

• Tableau E-19 : IgIV pour le scléromyxœdème 

• Tableau E-20 : IgIV pour la pemphigoïde bulleuse 

• Tableau E-21 : IgIV pour la pemphigoïde des muqueuses 

• Tableau E-22 : IgIV pour le pemphigus 
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Tableau E-1 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport aux soins de 
soutien pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC DES SOINS DE SOUTIEN 

Proportion de participants sans défaillance d’organe 

Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Proportion de participants 
sans défaillance d’organe 
IgIV : 7/21 (33,3 %) 
Comparateur : 2/17 (11,8 %) 
p = 0,15 
RR (IC 95 %) : 0,76 (0,53-1,07) 
p = 0,121 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 
 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation du 
RR de plus de 
25 % en utilisant 
les bornes de l’IC 
95 %)  

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Augmentation du pourcentage de la surface corporelle totale (TBSA) 

Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Augmentation du 
pourcentage de TBSA 
IgIV : 12,8 ± 16,5 
Comparateur : 8,6 ± 12,4 
p = 0,34 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Nombre de complication(s) par personne 

Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Nombre de complication(s) 
par personne 
IgIV : 2,8 ± 1,7 
Comparateur : 1,7 ± 1,7  
P < 0,05 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Délai (jours) avant la fermeture des blessures 
Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Délai (jours) avant la 
fermeture des blessures 
IgIV : 17,8 ± 10,3 
Comparateur : 12,4 ± 5,9  
p = 0,11 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Durée d’hospitalisation 
Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Durée de l’hospitalisation 
(jours) 

IgIV : 15,6 ± 12,6 
Comparateur : 13,8 ± 7,0 
p = 0,56 
 
 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Durée de la ventilation 

Étude de 
cohorte (1) 
 
[Brown, 
2004] 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 
Comparateur: 
21 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 
 

Durée de la ventilation 
(jours) 

IgIV : 6,6 ± 8,0 
Comparateur : 3,4 ± 4,5  
p = 0,11 
 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité des 
soins de soutien) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Taux de mortalité 

Étude de 
cohorte (1) 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 45) 
Exposition: 24 

Exposition : 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x4 

Taux de mortalité 

IgIV : 10/24 (41,7 %) 
Comparateur : 6/21 (28,6 %)  
p = 0,5 

Modéré 
(-1) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 

Importante 
(-2) 
(Réduction et 
augmentation du 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

[Brown, 
2004] 

Comparateur: 
21 

jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

RR (IC 95 %) : 1,46 (0,64-3,33) 
p = 0,371 

 

(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

(Variabilité des 
soins de soutien) 

RR de plus de 
25 % en utilisant 
les bornes de l’IC 
95 %)  

Survie 
Étude de 
cohorte (1) 
 
[Firoz, 
2012] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np: 74) 
Exposition: 23 
Comparateur: 
51 

Exposition : 
IgIV (4g/kg 
répartis sur 3 
jours) 
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Survie (IgIV vs soins de 
soutien) 
p = 0,9 
 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
Q5 : 0/2 
Q2-5 :2,5/8 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
(Dose élevée 
d’IgIV, 
corticostéroïdes 
avant l’entrée 
dans l’étude 
pour plusieurs 
participants) 

Ne peut pas être 
évaluée 

Peu 
probable 

NE PEUT 
PAS ÊTRE 
ÉVALUÉ 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : Nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : 
nombre total de participants dans les études considérées; RC : rapport de cotes; RR : Risque relatif; TBSA : Total body surface area.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-2 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport à un groupe 
historique sans IgIV pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC UN GROUPE HISTORIQUE SANS IgIV 

Complications oculaires 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Yip, 2005] 
 

Personnes 
atteintes de 
NÉT (Np:16) 
Exposition: 8 
Comparateur: 
8 

Exposition* : IgIV 
(2 g/kg x 2j) 
Comparateur* : 
Absence d’IgIV 
 
*Corticostéroïdes 
pour certains 
participants, soins 
oculaires pour 
tous les 
participants 

Complications oculaires 

Exposition :  
• Légères : 2/8 (25,0 %) 
• Modérées : 4/8 (50,0 %) 
• Graves : 2/8 (25,0 %) 

Comparateur :  
• Légères : 5/8 (62,5 %) 
• Modérées : 3/8 (37,5 %) 
• Graves : 0/8 (0 %) 

P = 0,1198 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 
 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Dose totale IgIV 
élevée, variabilité 
des 
corticostéroïdes) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : 
nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-3 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport aux 
corticostéroïdes pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC DES CORTICOSTÉROÏDES 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte (2) 
 
[Kim, 2005] 
[Dorafshar, 
2008] 
 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:75) 
Exposition: 31 
Comparateur: 41 

Exposition : IgIV 
(1,6 à 2 g/kg; 
n.d.) et soins de 
soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes 
(n.d.) et soins de 
soutien 

Taux de mortalité 

IgIV : 1/14 (7,1 %) 
Comparateur : 6/21 
(28,6 %)  
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,24 (0,03-
1,77) p = 0,161 

IgIV : 4/17 (23,5 %) 
Comparateur : 5/20 
(25 %) Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,94 (0,30-
2,96) p = 0,921 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
cohorte) 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Doses d’IgIV et 
de 
corticostéroïdes 
variables, soins 
de soutien 
variables) 
 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %)  

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; n.d. : Non disponible; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : 
Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif. 
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-4 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport à la 
cyclosporine ou au cyclophosphamide pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC CYCLOSPORINE OU CYCLOPHOSPHAMIDE 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte (1) 
 
[Rajaratnam,  
2010] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:21) 
Exposition: 14 
Comparateur: 5 

Exposition* : IgIV 
(0,4-1,0 g/kg par 
jour)  
Comparateur* : 
Cyclophosphamide 
ou cyclosporine 
 
*Corticostéroïdes 
pour certains 
participants 

Taux de mortalité 

IgIV : 3/14 (21 %) 
Comparateur :  
4/5 (80 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,26 (0,09-
0,80) p = 0,021 

 
 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de l’outil 
CASP-cohorte) 

Faible  
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Dose d’IgIV 
variable, 
présence 
variable de 
corticostéroïdes 
et variabilité des 
soins de soutien) 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : 
nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif. 
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 
  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-5 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

IgIV + CORTICOSTÉROÏDES EN COMPARAISON AVEC DES CORTICOSTÉROÏDES 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte (4), 
ECRNA (1) 
 
[Lalosevic, 
2015]  
[Yang, 2009] 
[Yang, 2018] 
[Jagadeesan, 
2013] 
[Zhu 2012] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:246) 
Exposition: 136 
Comparateur: 110 

Exposition : IgIV 
(doses variables), 
corticostéroïdes 
(régimes variables) 
et soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Taux de mortalité 

Exposition : 1/6 (16,7 %) 
Comparateur : 1/8 (12,5 %)  
F = 1,000 
RR (IC 95 %) : 1,33 (0,10-
17,28) p = 0,831 

Exposition : 2/12 (16,7 %) 
Comparateur : 8/35 
(22,9 %), p = 0,651 
RR (IC 95 %) : 0,73 (0,18-
2,97) p = 0,661 

Exposition : 4/61 (6,6 %) 
Comparateur : 4/33 
(12,1 %) p = 0,445 
RR (IC 95 %) : 0,54 (0,15-
2,02) p = 0,361 

Exposition : 1/18 (5,6 %) 
Comparateur : 3/18 
(16,7 %) p = 0,3 
RR (IC 95 %) : 0,33 (0,04-
2,9) p = 0,321 

Exposition : 5/39 (13 %)  
Comparateur : 5/16 (31 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,41 (0,14-
1,23) p = 0,111 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte ou 
CASP-
ECRA) 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Dose 
d’IgIV 
variable, 
présence 
variable de 
corticostér
oïdes et 
variabilité 
des soins 
de soutien) 

Importante 
(-2) 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Délai avant l’arrêt de la progression 
Études de 
cohorte (2), 
ECRNA (1) 
 
[Yang, 2009] 
[Jagadeesan, 
2013] 
[Zhu, 2012] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:138) 
Exposition: 69  
Comparateur: 69 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 
5 jours; 0,2-0,5 
g/kg x 3 j; 0,4 
g/kg/j x 5j), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolon
e 1-1,5mg/kg/j; 
dexaméthasone IV 
0,1-0,3 mg/kg) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Délai avant l’arrêt de la 
progression (jours) 

Exposition : 4,3 ± 2,36  
Comparateur : 7,15 ± 3,35  
p = 0,0188 

Exposition : 3,94 ± 1,94  
Comparateur : 5,93 ± 1,44  
p = 0,001 

Exposition : 7,6 ± 2,7  
Comparateur : 12,3 ± 10,1  
p = 0,013 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte ou 
CASP-
ECRA) 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Doses 
d’IgIV, 
doses de 
corticostér
oides et 
soins de 
soutien : 
variables) 

Faible 
 
 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Délai avant la cicatrisation 
ECRNA (1) 
 
[Jagadeesan, 
2013] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:36) 
Exposition: 18 
Comparateur: 18 

Exposition : IgIV 
(0,2-0,5 g/kg x 3j), 
corticostéroïdes 
(dexaméthasone IV 
0,1-0,3 mg/kg/j) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Temps moyen pour la 
cicatrisation (jours) 

Exposition : 8 ± 2,24 
Comparateur : 10,93 ± 2,25  
p = 0,0009 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Doses 
d’IgIV, 
doses de 
corticostér
oides et 
soins de 
soutien : 
variables) 

Faible 
 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Délai avant la diminution des corticostéroïdes 

Études de 
cohorte (2) 
 
[Yang ,2009] 
[Zhu, 2012] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:102) 
Exposition: 51 
Comparateur: 51 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 
5 jours; 0,4 g/kg/j x 
5j), 
corticostéroïdes 

Délai avant la diminution 
des corticostéroïdes (jours) 

Exposition : 12,3 ± 3,1  
Comparateur : 12,22 ± 5,13  
p = 0,96 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Corticosté
roïdes et 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 
 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

(methlyprednisolon
e 1-1,5mg/kg/j) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Exposition : 10,5 ± 3,4  
Comparateur : 12,9 ± 7,3  
p = 0,131 

l’outil 
CASP-
cohorte) 

soins de 
soutien 
variables) 

 

Durée d’hospitalisation 
Études de 
cohorte (2) 
ECRNA (1) 
 
[Yang ,2009] 
[Jagadeesan, 
2013] 
[Zhu 2012] 
 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np:138) 
Exposition: 69 
Comparateur: 69 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 
5 jours; 0,2-0,5 
g/kg x 3j; 0,4 g/kg/j 
x 5j), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolon
e 1-1,5mg/kg/j; 
dexaméthasone IV 
0,1-0,3 mg/kg/j) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

 

Durée d’hospitalisation 
(jours) 

Exposition : 23,4 ± 5,1  
Comparateur : 34,3 ± 16  
p = 0,0034 

Exposition : 13,3 ± 5,40  
Comparateur : 15,33 ± 6,22  
p = 0,31 

Exposition : 22,6 ± 13,7  
Comparateur : 28,6 ± 29,9  
p = 0,31 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte ou 
CASP-
ECRA) 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Doses 
d’IgIV, 
doses de 
corticostér
oides et 
soins de 
soutien : 
variables) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Taux cumulé de survie 

Étude de 
cohorte (1) 
 
[Zhu 2012] 
 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(Np: 61) 
Exposition: 39 
Comparateur: 22 

Exposition : IgIV 
(0,4 g/kg/j x 5j), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolon
e 1,5mg/kg/j) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Taux de survie cumulatif à 
120 jours 

p = 0,002 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Doses de 
corticostér
oides et 
soins de 
soutien : 
variables) 

Faible 
 

Peu probable ☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; ECRNA : essai clinique à répartition non aléatoire; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : 
nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif; SMR : Standardized mortality ratio.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

Tableau E-6 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
plasmaphérèses par rapport aux plasmaphérèses pour la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV + PLASMAPHÉRÈSES EN COMPARAISON AVEC DES PLASMAPHÉRÈSES 

Hospitalisation – Durée 
Étude de 
cohorte (1) 
[Struzina, 
2022] 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(plus de 20 % de la 
surface corporelle 
atteinte) 
(Np = 35) 
Exposition (7) 
Comparateur (28) 

Intervention 
IgIV (0,4-0,5 g/kg 
après les deux 
1eres 
plasmaphérèses 
– dose totale 
moyenne 
187,5 g) 

Comparateur 
Plasmaphérèses 
(moyenne 10,48) 

Durée 
d’hospitalisation 
(jours) : 
moyenne/médiane 
[étendue, écart-
type] 

Intervention : 
19,25/12,50 
[2–55, 15,94] 
Comparateur : 
14,29/13,00 
[2–34, 10,21] 
P = 0,762 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
sélection des 
participants et à 
la mesure du 
résultat) 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Doses d’IgIV 
variables, 
plasmaphérèses 
et soins de 
soutiens 
variables) 
 
 

Modérée  
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

Taux de mortalité 
Étude de 
cohorte (1) 

Personnes 
atteintes de NÉT 
(plus de 20 % de la 

Intervention 
IgIV (0,4-0,5 g/kg 
après les deux 

Taux de mortalité 
(%) : 
moyenne/médiane 

Important 
(-2) 
 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php


 

79 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

[Struzina, 
2022] 

surface corporelle 
atteinte) 
(Np = 35) 
Exposition (7) 
Comparateur (28) 

1eres 
plasmaphérèses 
– dose totale 
moyenne 
187,5 g) 

Comparateur 
Plasmaphérèses 
(moyenne 10,48) 

[étendue, écart-
type] 

Intervention :  
4/28 (14,29 %) 
Comparateur :  
5/7 (71,43 %) 
P = 0,002 

(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
sélection des 
participants et à 
la mesure du 
résultat) 

(Doses d’IgIV 
variables, 
plasmaphérèses 
et soins de 
soutiens 
variables) 
 
 

IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : Immuoglobulines intraveineuses; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les 
études considérées; RR : Risque relatif.  

Tableau E-7 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport aux soins de 
soutien pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique  

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC DES SOINS DE SOUTIEN 

Période de traitement avant la guérison (jours) 
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Période de traitement 
avant la guérison (jours) 

IgIV : 11,2 ± 3,6 
Comparateur : 11,4 ± 2,6  
Aucune valeur de p (NS) 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 
 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

Durée de l’hospitalisation (jours) 
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Durée de l’hospitalisation 
(jours) 

IgIV : 34,9 ± 34,8 
Comparateur : 28,3 ± 37,4 
p = 0,613 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 
 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Durée de la ventilation (jours) 
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Durée de la ventilation 
(jours) 

IgIV : 30,2 ± 32,8 
Comparateur : 19,6 ± 24 
p = 0,351 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Progression de la maladie dans les 14 jours suivant l’admission 
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Progression de la maladie 
dans les 14 jours suivant 
l’admission (%) 
IgIV :  

• aucune :7/15 
(47 %) 

• légère : 6/15 
(40 %) 

• sévère : 2/15 
(13 %) 

Comparateur :  
• aucune : 2/11 

(18 %) 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

• légère : 6/11 
(55 %) 

• sévère : 3/11 
(27 %) 

p = 0,299 

Proportion de personnes nécessitant une intubation 
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Proportion de personnes 
requérant une intubation 
IgIV : 14/16 (88 %) 
Comparateur : 12/16 
(75 %) p = 0,365 
RR (IC 95 %) : 1,17 (0,83-
1,64) p = 0,371 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Proportion de personne avec septicémie  
Étude de cohorte 
(1) 
 
[Shortt, 2004] 
 

Personnes 
atteintes SSJ/NÉT 
(Np: 26) 
Exposition: 15 
Comparateur: 11 

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours) et soins 
de soutien  
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

Proportion de personnes 
avec septicémie dans les 
14 jours suivant 
l’admission 
IgIV : 13/16 (82 %) 
Comparateur : 11/16 
(69 %) 
p = 0,41 
RR (IC 95 %) : 1,18 (0,79-
1,77) p = 0,421 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
d’IgIV variables, 
soins de soutien 
variables) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Taux de mortalité 
Études de 
cohorte (4) 
 
[Shortt, 2004] 
[Chan, 2019] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT  
(Np: 385) 
Exposition: 159  

Exposition : 
IgIV (0,7 ± 0,2 
g/kg/j x 
4,3 ± 1,4 
jours; 1 à 2 

Taux de mortalité 

IgIV : 4/16 (25 %) 
Comparateur : 6/16 
(38 %) p = NS 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 



 

82 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

[Schneck, 2008] 
[Micheletti, 2018] 
 

Comparateur: 
226  

g/kg sur 2 à 5 
jours; n.d.; 1 
g/kg/j x 3j) 
et/ou soins de 
soutien 
Comparateur 
: Soins de 
soutien 

RR (IC 95 %) : 0,67 (0,23-
1,92) p = 0,451 

IgIV : 5/16 (31,3 %) 
Comparateur : 1/6 
(16,7 %)  
Aucune valeur de p 
RR (IC 95 %) : 1,88 (0,27-
12,93) p = 0,51 

IgIV : 12/35 (34 %) 
Comparateur : 22/87 
(25 %), aucune valeur p 
RC multivarié :  
1,34 (0,7 – 2,8) 
RR (IC 95 %) : 1,35 (0,76-
2,43) p = 0,311 

Exposition : 17/92 
(18,5 %) 
Comparateur : 16/117 
(13,7 %) 
Aucune valeur de p 
RR (IC 95 %) : 1,35 (0,72-
2,5) p = 0,351 

l’outil CASP-
cohorte) 

d’IgIV, variables 
ou non 
disponibles, 
variabilité des 
soins de soutien) 

du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : IgIV : immunoglobulines intraveineuses; Intervalle de confiance à 95 %; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : 
nombre total de participants dans les études considérées; NS : différence non statistiquement significative; RC : rapport de cotes; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson. 

1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-8 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport à un groupe 
historique sans IgIV pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC UN GROUPE HISTORIQUE SANS IgIV 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte (1) 
 
[Yeung, 
2005] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
(Np:16) 
Exposition: 6 
Comparateur: 
10 

Exposition* : IgIV 
(1 g/kg/j x 3 j) 
Comparateur* : 
Absence d’IgIV 
 
*Corticostéroïdes 
pour certains 
participants 

Taux de mortalité 

Exposition : 1/6 (16,7 %) 
Comparateur : 1/10 (10 %)  
Aucune valeur de p 
RR (IC 95 %) : 1,67 (0,1-22,0) 
p = 0,701 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ-TEN, dose 
élevée IgIV, 
variabilité des 
corticostéroïdes) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; 
Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

Tableau E-9 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport aux 
corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population d’intérêt 
(Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais 
Hétérogénéité 
 Caractère indirect  Imprécision Biais de 

publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC DES CORTICOSTÉROÏDES 

Taux de mortalité 
Études de 
cohorte (4) 
 

Personnes atteintes 
de SSJ/NÉT (Np:404) 
Exposition: 154  
Comparateur: 250  

Exposition : IgIV 
(1 g/kg/j x 3 j; 
n.d.; doses 

Taux de mortalité 

Exposition : 17/92 
(18,5%) 

Important 
(-2) 
 

Faible Probable 
(-1) 
 

Importante 
(-2) 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population d’intérêt 
(Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais 
Hétérogénéité 
 Caractère indirect  Imprécision Biais de 

publication 

[Micheletti, 
2018] 
[Schneck, 
2008] 
[Chan, 
2019] 
[Tran, 2019] 
 

variables) et 
soins de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes 
(doses variables 
ou n.d.) et soins 
de soutien 

Comparateur : 15/116 
(12,9 %)  
Aucune valeur de p 
RR (IC 95 %) : 1,43 (0,75-
2,7) p = 0,271 

IgIV : 12/35 (34 %) 
Comparateur : 21/119 
(18 %)  
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 1,94 (1,07-
3,54) p = 0,031 

IgIV : 5/16 (31,3 %) 
Comparateur : 2/7 
(28,6 %)  
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 1,09 (0,28-
4,347) p = 0,901 

IgIV : 3/11 (27,3 %) 
Comparateur : 4/8 (50 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,55 (0,17-
1,79) p = 0,321 

(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 

(Chevauchement 
SSJ-NÉT, doses 
d’IgIV et de 
corticostéroïdes 
variables, soins de 
soutien variables) 

(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; n.d. : non disponible; Np : nombre total de 
participants dans les études considérées; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 
  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-10 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport à la 
cyclosporine pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC LA CYCLOSPORINE 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte (2) 
 
[Kirchhof, 
2014] 
[Gonzales-
Herrada, 
2017] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT  
(Np : 91) 
Exposition: 48  
Comparateur: 
43  

Exposition : 
IgIV (1 g/kg/j x 
3 j; 0,75 g/kg x 
4 j) 
Comparateur : 
Cyclosporine 
(3-5 mg/kg par 
jour x 7 jours; 
n.d.) 

Taux de mortalité 

Exposition : 11/37 (29,7 %) 
Comparateur : 1/17 (5,9 %)  
Aucune valeur de p 
RR (IC 95 %) : 5,05 (0,71-36,1) 
p = 0,111 

Exposition : 5/11 (45,5 %) 
Comparateur : 2/26 (7,7 %)  
RR ajusté : 11,11 (1,20 – 100) 
RR (IC 95 %) : 5,9 (1,34-25,97) 
p = 0,021 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, dose 
élevée d’IgIV, 
dose de CsA n.d., 
variabilité des 
soins de soutien) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Durée de l’hospitalisation (jours) 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Kirchhof, 
2014] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT  
(Np : 54) 
Exposition: 37 
Comparateur: 
17 

Exposition : 
IgIV (1 g/kg/j x 
3 j) 
Comparateur : 
Cyclosporine 
(3-5 mg/kg par 
jour x 7 jours) 

Durée de l’hospitalisation 
(jours) 

Exposition : 26,6 ± 28,0 
Comparateur : 16,8 ± 8,2  
P =0,06 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 
 

Faible  
 
 

Probable 
(-1) 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, dose 
élevée d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 
 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; CDASI : Cutaneous Dermatomyositis Disease Area and Severity Index; IC 95% : CsA : cyclosporine; Intervalle de confiance à 95 %; j : jour; NÉT : 
nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; n.d. : non disponible; Np : nombre total de participants dans les études considérées; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-11 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-Johnson ou la 
nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

IgIV + CORTICOSTÉROÏDES EN COMPARAISON AVEC CORTICOSTÉROÏDES 

Incidence des complications 
Études de 
cohorte 
(1) 
 
[Chen, 
2010] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
(Np:82) 
Exposition: 24 
Comparateur: 58 

Exposition : IgIV 
(2,7 ± 1,5 g/kg x 3 
à 15 j)+ CS (40 à 
80 mg/j 
méthylprednisolo
ne ou 100 à 
700 mg 
hydrocortisone 
IV) 

Comparateur :  
CS 
(40 à 80 mg/j 
méthylprednisolo
ne ou 100 à 
700 mg 
hydrocortisone 
IV) 

Incidence des 
complications 

Exposition :  
13/24 (54,2 %) 
Comparateur : 
23/58 (39,7 %) 
p = 0,228 
RR (IC 95 %) : 1,37 
(0,8-2,2) p = 0,211 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible 
  

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement SSJ-
TEN, dose 
d’IgIV 
élevée) 
 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction 
et 
augmentatio
n du RR de 
plus de 25 % 
en utilisant 
les bornes 
de l’IC 95 %) 

Peu 
probable 
 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Incidence des infections 
Études de 
cohorte 
(2) 
 
[Chen, 
2010] 
[Yang, 
2021] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT ou 
admises dans une unité de soins 
intensifs avec progression dans les 
24 heures précédant l’admission 
(Np:227) 
Exposition: 117 
Comparateur: 110 

Exposition : IgIV 
(2,7 ± 1,5 g/kg x 3 
à 15 j ou dose 
totale de 2 g/kg, 
soit 0,4 g/kg/jour 
x 5 jours) + CS*  

Comparateur :  
CS* 

Incidence des 
infections 

Exposition :  
6/24 (25 %) 
Comparateur : 
10/58 (17,2 %) 
p = 0,420 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte 
pour une 
étude) 

Modérée  
(-1)  
 
(Intervalles de 
confiance qui se 
chevauchent 
peu) 

Probable 
(-1)  
 
(Chevauch
ement SSJ-
NÉT, doses 
d’IgIV 
élevées, 
présence 

Importante 
(-2) 
 
(Diff SS pour 
64% des 
participants) 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

*40 à 80 mg/j 
méthylprednisolo
ne ou 100 à700 
mg 
hydrocortisone IV 
ou dose initiale 
de 1-1,5 g/kg/jour 
de 
méthylprednisolo
ne 
Tous les 
participants ont 
reçu des 
traitements de 
support 

RR (IC 95 %) : 1,45 
(0,59-3,54) 
p = 0,421 

Exposition :  
6/93 (6,5 %) 
Comparateur : 
9/52 (17,3 %) 
p = 0,04 
RR (IC 95 %) : 0,37 
(0,14-0,99) 
p = 0,0471 

 ou non de 
corticostér
oïdes et 
soins de 
soutien 
variables) 

Taux de mortalité 

Études de 
cohorte 
(7) 
 
[Yang, 
2009] 
[Yang, 
2018] 
[Chen, 
2010] 
Micheletti
, 2018] 
[Zhang, 
2022] 
[Yang, 
2021] 
[Schneck, 
2008] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
(Np:1031) 
Exposition: 339  
Comparateur: 692  

Exposition : IgIV 
(doses variables), 
corticostéroïdes 
(molécules et 
doses variables) 
et/ou soins de 
soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes 
et (molécules et 
doses variables) 
et/ou soins de 
soutien 

Taux de mortalité 

Exposition :  
3/20 (15 %) 
Comparateur : 
10/45 (22,2 %)  
p = 0,824 
RR (IC 95 %) : 0,68 
(0,21-2,19) 
p = 0,511 

Exposition : 4/76 
(5,3 %) 
Comparateur :5/9
0 (5,6 %)  
p = 1,0 
RR (IC 95 %) : 0,95 
(0,26-3,40) 
p = 0,931 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte 
pour 
plusieurs 
études) 

Faible  Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement 
SSJ/NÉT et 
variabilité 
des doses 
d’IgIV, des 
corticostér
oïdes et 
des soins 
de 
soutien) 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction 
et 
augmentatio
n du RR de 
plus de 25 % 
en utilisant 
les bornes 
de l’IC 95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

 
Exposition : 3/24 
(12,5 %) 
Comparateur : 
2/58 (3,4 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 3,63 
(0,6-20,3) 
p = 0,141 

Exposition : 6/54 
(10,7 %) 
Comparateur : 
15/116 (12,9 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,86 
(0,35-2,1) 
p = 0,741 

Exposition : 1/21 
(4,76 %) 
Comparateur : 
13/196 (6,63 %) 
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,72 
(0,099-5,22) 
p = 0,741 

Exposition : 2/93 
(2,2 %) 
Comparateur : 
2/52 (3,8 %)  
p > 0,9 
RC (IC 95 %) : 0,55 
(0,07-4,02) 
p = 0,555 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

Exposition :  
7/40 (18 %) 
Comparateur : 
21/119 (18 %)  
Aucune valeur p 
RR (IC 95 %) : 0,99 
(0,46-2,16) 
p = 0,981 

Délai avant la guérison complète 
Études de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
hospitalisées (Np:203) 
Exposition: 20 
Comparateur: 183 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours + CS 
(méthylprednisol
one 1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
CS 
(méthylprednisol
one 2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

Délai avant la 
guérison 
complète (jours) : 
médiane 
[intervalle 
interquartile] 

Exposition : 13,5 
[10,0-19,5] 
Comparateur : 
13,0 [10,0-18,0] 
p = 0,833 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants
, à la 
mesure et à 
la sélection 
du résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement 
SSJ/NÉT, 
variabilité 
des soins 
de 
soutien, 
doses 
élevées 
d’IgIV) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Délai avant la guérison complète – maladie jugée sévère 
Études de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
hospitalisées  
(Np:36) 
Exposition: 10 
Comparateur: 26 
 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours + CS 
(méthylprednisol
one 1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
CS(méthylprednis
olone 2,07 ± 

Délai avant la 
guérison 
complète (jours) 
chez les 
survivants avec un 
phénotype sévère 
de NÉT : médiane 
[intervalle 
interquartile] 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants
, à la 
mesure et à 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement 
SSJ/NÉT, 
variabilité 
des soins 
de 
soutien, 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

13,43 
mg/kg/jour) Exposition : 15,5 

[10,8-21,5] 
Comparateur : 
18,5 [12,0-26,5] 
p = 0,232 

la sélection 
du résultat) 
 
 

doses 
élevées 
d’IgIV) 

Délai avant la guérison complète – malade jugée de légère à modérée 

Études de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:167) 
Exposition: 10 
Comparateur: 157 
 
 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours + CS 
(méthylprednisol
one 1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
CSs 
(méthylprednisol
one 2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

Délai avant la 
guérison 
complète (jours) 
chez les 
survivants avec un 
phénotype léger à 
modéré 
(TBSA ≤ 30 %) : 
médiane 
[intervalle 
interquartile] 
Exposition : 12,5 
[8,8-18,5] 
Comparateur : 
13,0 [9,0-17,0] 
p = 0,802 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants
, à la 
mesure et à 
la sélection 
du résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement 
SSJ/NÉT, 
variabilité 
des soins 
de 
soutien, 
doses 
élevées 
d’IgIV) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Probabilité de survie 
Études de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
hospitalisées (Np:217) 
Exposition: 21 
Comparateur: 196 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours + CS 
(méthylprednisol
one 1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  

Probabilité de 
survie : rapport de 
risque instantané 
(IC à 95 %) 
1,16 (0,17-7,84) 
p = 0,604 

Important  
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants 
et à la 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement 
SSJ/NÉT, 
variabilité 
des soins 
de 

Importante 
(-2) 
 
(Diminution 
et 
augmentatio
n du RRI 
> 25 % avec 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

CS 
(méthylprednisol
one 2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

sélection 
des 
résultats) 
 

soutien, 
doses 
élevées 
d’IgIV) 

les bornes 
de l’IC 95 %) 

Délai moyen avant l’arrêt de la progression 
Étude de 
cohorte 
(1) 
 
[Yang, 
2021] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
admises dans une unité de soins 
intensifs avec progression dans les 
24 heures précédant l’admission  
(Np: 145) 
Exposition: 93 
Comparateur: 52 

Exposition : IgIV 
(dose totale de 2 
g/kg, soit 0,4 
g/kg/jour x 5 
jours) + CS*  

Comparateur :  
CS* 
*Dose initiale de 
1-1,5 g/kg/jour de 
méthylprednisolo
ne 
Tous les 
participants ont 
reçu des 
traitements de 
support 

Délai (jours) avant 
l’arrêt de la 
progression : 
moyenne ± écart-
type 

Exposition :  
3,88 ± 1,55 
Comparateur : 
5,44 ± 1,19 
p = 0,000 
 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants
, à la 
sélection 
des 
participants, 
à la mesure 
du résultat 
et à la 
sélection du 
résultat) 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement SSJ-
NÉT, soins 
de soutien 
variables) 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Hospitalisation – durée  
Étude de 
cohorte 
(1) 
 
[Yang, 
2021] 
 

Personnes atteintes de SSJ/NÉT 
admises dans une unité de soins 
intensifs avec progression dans les 
24 heures précédant l’admission  
(Np: 145) 
Exposition: 93 
Comparateur: 52 

Exposition : IgIV 
(dose totale de 2 
g/kg, soit 0,4 
g/kg/jour x 5 
jours) + CS*  

Comparateur :  
CS* 
*Dose initiale de 
1-1,5 g/kg/jour de 

Durée (jours) 
d’hospitalisation : 
moyenne ± écart-
type 

Exposition :  
10,95 ± 3,78 
Comparateur : 
14,32 ± 4,89 
p = 0,000 
 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupat
ions 
relatives 
aux facteurs 
confondants
, à la 
sélection 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauch
ement SSJ-
NÉT, soins 
de soutien 
variables) 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  

Devis 
d’étude 
(N) 

Population d’intérêt (Np) Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

méthylprednisolo
ne 
Tous les 
participants ont 
reçu des 
traitements de 
support 

des 
participants, 
à la mesure 
du résultat 
et à la 
sélection du 
résultat) 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; CS : corticostéroïdes; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; NÉT : Nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : nombre total de 
participants dans les études considérées; RC : rapport de cotes; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson; TBSA : Total body surface area.  

1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc. 

Tableau E-12 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
corticostéroïdes par rapport à une combinaison d’étanercept et de corticostéroïdes pour le syndrome 
de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis 

d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV + CORTICOSTÉROÏDES VS ÉTANERCEPT + CORTICOSTÉROÏDES 

Délai avant la guérison complète (en jours) chez les survivants 
Études 
de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:45) 
Exposition: 20 
Comparateur: 
25 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 g/kg/jour x 3 
à 5 jours + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  

Délai avant la 
guérison complète 
(jours) : médiane 
[intervalle 
interquartile] 

Exposition :  
13,5 [10,0-19,5] 
Comparateur :  
12,0 [8,5-14,0]  

Important  
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
mesure et à la 

Faible 
 
 

Probable  
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
élevées d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis 

d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

Étanercept (25 ou 50 
mg 2x/semaine) + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,22 ± 0,52 
mg/kg/jour) 

p = 0,012 sélection du 
résultat) 
 
 

Délai avant la guérison complète – maladie jugée sévère 
Études 
de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:22) 
Exposition: 10 
Comparateur: 
12 
 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 g/kg/jour x 3 
à 5 jours + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
Étanercept (25 ou 50 
mg 2x/semaine) + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

Délai avant la 
guérison complète 
(jours) chez les 
survivants avec un 
phénotype sévère de 
NÉT : médiane 
[intervalle 
interquartile] 

Exposition : 
15,5 [10,8-21,5] 
Comparateur : 
12,5 [9,3-14,0] 
P =0,026 

Important  
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
mesure et à la 
sélection du 
résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable  
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
élevées d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

Délai avant la guérison complète – malade jugée de légère à modérée 

Études 
de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:23) 
Exposition: 10 
Comparateur: 
13 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 g/kg/jour x 3 
à 5 jours + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
Étanercept (25 ou 50 
mg 2x/semaine) + 
corticostéroïdes 

Délai avant la 
guérison complète 
(jours) chez les 
survivants avec un 
phénotype léger à 
modéré 
(TBSA ≤ 30 %) : 
médiane [intervalle 
interquartile] 

Exposition : 
12,5 [8,8-18,5] 

Important  
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
mesure et à la 
sélection du 
résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable  
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
élevées d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 

Modérée  
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis 

d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

(méthylprednisolone 
2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

Comparateur : 
12,0 [7,5-14,0] 
P =0,238 

Taux de mortalité 

Études 
de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:46) 
Exposition: 21 
Comparateur: 
25 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 g/kg/jour x 3 
à 5 jours + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
Étanercept (25 ou 50 
mg 2x/semaine) + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,22 ± 0,52 
mg/kg/jour) 

 

Taux de mortalité (%) 

Exposition :  
1/21 (4,76 %) 
Comparateur :  
0/25 (0 %) 
Aucune valeur p 
RR1 :  3,55 (0,15-82,7) 
p = 0,4310 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants et à 
la sélection du 
résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
élevées d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 

Importante 
(-2) 
 
(Diminution et 
augmentation 
du RR > 25 % 
avec les 
bornes de 
l’IC 95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

Probabilité de survie 
Études 
de 
cohorte 
(1) 
 
[Zhang, 
2022] 
 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT 
hospitalisées 
(Np:46) 
Exposition: 21 
Comparateur: 
25 

Exposition : IgIV  
0,4 à 2,0 g/kg/jour x 3 
à 5 jours + 
corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 
1,47 ± 0,41 
mg/kg/jour) 

Comparateur :  
Corticostéroïdes 
(méthylprednisolone 

Probabilité de 
survie : rapport de 
risque instantané (IC 
à 95 %) 
4,06 (0,05-310,6) 
p = 0,527 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants et à 
la sélection du 
résultat) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Chevauchement 
SSJ/NÉT, doses 
élevées d’IgIV, 
variabilité des 
soins de soutien) 

Importante 
(-2) 
 
(Diminution et 
augmentation 
du RRI > 25 % 
avec les 
bornes de 
l’IC 95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis 

d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

2,07 ± 13,43 
mg/kg/jour) 

IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NÉT : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les 
études considérées; SCORTEN : Severity-of-illness score for ten patients; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson; TBSA : Total body surface area.  

1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

Tableau E-13 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
corticostéroïdes par rapport à une combinaison d’ adalimumab et de corticostéroïdes pour le 
syndrome de Stevens-Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

IgIV + CORTICOSTÉROÏDES VS ADALIMUMAB + CORTICOSTÉROÏDES 

Hospitalisation (durée moyenne) 
Étude de 
cohorte (1) 
[Liu 2025] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT dont 
le 
détachement 
de l’épiderme 
atteint 10 à 
30 % de la 
surface 
corporelle 
(Np = 53) 
Exposition (26) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours) + 
corticostéroïdes 
(équivalent de 1 
à 2 mg/kg/jour 
de prednisone) 
 
Comparateur 
Adalimumab + 
corticostéroïdes 

Durée 
d’hospitalisation (jours) : 
moyenne ± écart-type 

Exposition : 25 ± 4,7 
Comparateur : 22 ± 5,2 
P = 0,032 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confusionnels et 
à la classification 
des 
interventions) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

Délai moyen avant la ré-épithélialisation 
Étude de 
cohorte (1) 
[Liu 2025] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT dont 
le 
détachement 
de l’épiderme 
atteint 10 à 
30 % de la 
surface 
corporelle 
(Np = 53) 
Exposition (26) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours) + 
corticostéroïdes 
(équivalent de 1 
à 2 mg/kg/jour 
de prednisone) 
 
Comparateur 
Adalimumab + 
corticostéroïdes 

Délai avant la ré-
épithélialisation 

Exposition : 19 ± 2,5 
Comparateur : 17 ± 3,4 
P = 0,019 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confusionnels et 
à la classification 
des 
interventions) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 
 
 

Durée moyenne d’exposition à de fortes doses de stéroïdes 
Étude de 
cohorte (1) 
[Liu 2025] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT dont 
le 
détachement 
de l’épiderme 
atteint 10 à 
30 % de la 
surface 
corporelle 
(Np = 53) 
Exposition (26) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x 3 à 5 
jours) + 
corticostéroïdes 
(équivalent de 1 
à 2 mg/kg/jour 
de prednisone) 
 
Comparateur 
Adalimumab + 
corticostéroïdes 

Durée moyenne 
d’exposition à de fortes 
doses de stéroïdes 

Exposition : 18 ± 4 
Comparateur : 16 ± 2 
P = 0,025 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confusionnels et 
à la classification 
des 
interventions) 
 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

Corticostéroïdes (dose totale moyenne administrée) 
Étude de 
cohorte (1) 
[Liu 2025] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ/NÉT dont 

Exposition 
IgIV (0,4 
g/kg/jour x 3 à 5 

Dose totale moyenne de 
corticostéroïdes (mg) 

Important 
(-2) 
 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

le 
détachement 
de l’épiderme 
atteint 10 à 
30 % de la 
surface 
corporelle 
(Np = 53) 
Exposition (26) 
Comparateur 
(27) 

jours) + 
corticostéroïdes 
(équivalent de 1 
à 2 mg/kg/jour 
de prednisone) 
 
Comparateur 
Adalimumab + 
corticostéroïdes 

Exposition : 1 603 ± 425 
Comparateur : 1 345 ± 234 
P = 0,008 

(Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confusionnels, à 
la classification 
des interventions 
et à la sélection 
des résultats 
rapportés) 
 
 

(Variabilité 
des soins 
de soutien) 

IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : immunoglobulines intraveineuses; NET : nécrolyse épidermique toxique; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les 
études considérées; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson.  
 

Tableau E-14 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV par rapport à un groupe 
historique sans IgIV pour le syndrome de Stevens-Johnson 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

IgIV EN COMPARAISON AVEC UN GROUPE HISTORIQUE SANS IgIV 

Durée de l’hospitalisation (jours) 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Morici, 
2000] 
 

Enfants atteints 
de SSJ (Np:12)  
Exposition: 7 
Comparateur: 5 

Exposition : IgIV (1,5 
ou 2 g/kg en dose 
unique) 
Comparateur :  
Groupe historique 
sans 
IgIV (corticostéroïdes 
ou soins de soutien) 

Durée de l’hospitalisation 
(jours) 

Exposition : 12,2 (4-22) 
Comparateur : 15,0 (6-25) 
P = 0,5 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 
 

Faible 
 

Probable 
(-1) 
 
(Différence de 
comparateurs, 
variabilité des 
soins de 
soutien) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; CDASI : Cutaneous Dermatomyositis Disease Area and Severity Index; ENT : Épidermolyse nécrosante toxique; IC 95% : Intervalle de confiance à 
95 %; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif; SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson.  

Tableau E-15 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité d’une combinaison d’IgIV et de 
corticostéroïdes par rapport aux corticostéroïdes pour le syndrome de Stevens-Johnson 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Taux de mortalité 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Yang, 2009] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ (Np:18)  
Exposition: 8 
Comparateur: 
10 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 5 
jours), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolone 
1-1,5mg/kg/j) et soins 
de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Taux de mortalité 

Exposition : 1/8 (33,9 %) 
Comparateur : 2/10 (20 %)  
P = 1 
RR (IC 95 %) : 0,63 (0,07-5,72) 
p = 0,671 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 
 

Importante 
(-2) 
 
(Réduction et 
augmentation 
du RR de plus 
de 25 % en 
utilisant les 
bornes de l’IC 
95 %) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Délai avant l’arrêt de la progression 

Études de 
cohorte (1) 
 
[Yang, 2009] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ (Np:18) 
Exposition: 8 
Comparateur: 
10 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 5 
jours), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolone 
1-1,5mg/kg/j) et soins 
de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Délai avant l’arrêt de la 
progression (jours) 

Exposition : 4,29 ± 2,63  
Comparateur : 7 ± 2,78  
p = 0,019 

Important 

(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis d’étude 
(N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Délai avant la diminution des corticostéroïdes 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Yang ,2009] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ (Np:18) 
Exposition: 8 
Comparateur: 
10 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 5 
jours), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolone 
1-1,5mg/kg/j) et soins 
de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Délai avant la diminution des 
corticostéroïdes (jours) 

Exposition : 9,57 ± 1,19  
Comparateur : 4,29 ± 2,63  
p = 0,122 

Important 

(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 
 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Durée d’hospitalisation 
Études de 
cohorte (1) 
 
[Yang, 2009] 

Personnes 
atteintes de 
SSJ (Np:18) 
Exposition: 8 
Comparateur: 
10 

Exposition : IgIV 
(2g/kg distribué en 5 
jours), 
corticostéroïdes 
(methlyprednisolone 
1-1,5mg/kg/j) et soins 
de soutien 
Comparateur : 
Corticostéroïdes et 
soins de soutien 

Durée d’hospitalisation (jours) 

Exposition : 19,71 ± 4,39  
Comparateur : 29 ± 10,57  
p = 0,0475 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil 
CASP-
cohorte) 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Variabilité 
des soins 
de soutien) 
 

Faible 
 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif; 
SSJ : Syndrome de Stevens-Johnson; TBSA : Total body surface area.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc  

 
  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-16 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour la vasculopathie 
livédoïde 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

AVANT IgIV EN COMPARAISON AVEC APRÈS IgIV 

Amélioration des résultats cutanés – absence de lésions 

Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Kofler 2021] 
 

Personnes 
atteintes de 
vasculopathie 
livédoïde qui 
n’ont pas 
répondu aux 
autres options 
thérapeutiques 
(Np: 25) 
 

Exposition : IgIV 
(2 g/kg répartis 
sur 5 jours, 1 
cycle tous les 25 
à 28 jours)  
Comparateur : 
Avant 
l’administration 
des IgIV 

Amélioration des 
résultats cutanés – 
absence de lésions 

Valeur de p < 0,001 
Taux de participants sans 
lésion 
Avant 12 % (3/25)  
Après 84 % (21/25) 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 
 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Douleur 
Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Kofler 2021] 
 

Personnes 
atteintes de 
vasculopathie 
livédoïde qui 
n’ont pas 
répondu aux 
autres options 
thérapeutiques 
(Np: 25) 
 

Exposition : IgIV 
(2 g/kg répartis 
sur 5 jours, 1 
cycle tous les 25 
à 28 jours)  
Comparateur : 
Avant 
l’administration 
des IgIV 

Douleur 

Amélioration de la 
douleur 
Valeur de p < 0,001 
Taux de participants sans 
douleur 
Avant 0 % (0/25) 
Après 76 % (19/25) 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 
 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Limitation des activités quotidiennes 
Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Kofler 2021] 
 

Personnes 
atteintes de 
vasculopathie 
livédoïde qui 
n’ont pas 
répondu aux 
autres options 

Exposition : IgIV  
(2 g/kg répartis 
sur 5 jours, 1 
cycle tous les 25 
à 28 jours)  
Comparateur : 
Avant 

Activités quotidiennes 

Limitation 
Valeur de p < 0,001 
Taux de participants sans 
limitation 
Avant 4 % (1/25) 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 
 
 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau global 
de preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

thérapeutiques 
(Np: 25) 
 

l’administration 
des IgIV 

Après 64 % (16/25) 

IgIV : Immunoglobulines intraveineuses; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées.  

Tableau E-17 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour l’urticaire 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

AVANT IgIV EN COMPARAISON AVEC APRÈS IgIV 

Sévérité de l’urticaire 
Étude non 
comparative 
avant-après 
(1) 
[O’Donnell, 
1998] 
 

Personne atteinte 
d’urticaire 
chronique 
causant des 
perturbations 
dans la vie 
personnelle et 
sociale avec une 
mauvaise réponse 
au traitement 
conventionnel 
(antihistaminique) 
(Np : 10) 

Exposition 
IgIV 
(0,4 g/kg par 
jour pendant 5 
jours) + 
antihistaminique 
cétrizine 10 mg 
deux fois par 
jour 
 
Comparateur 
Après exposition 
aux IgIV 

Sévérité de l’urticaire 

Score moyen sur une 
échelle d’activité de 
l’urticaire (plaques, 
démangeaisons) 
Avant IgIV : 24,6 
2 semaines après IgIV : 
12,6 p < 0,01 
6 semaines après IgIV : 
7,8 p < 0,01  
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-
après) 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Prise d’anti-
histaminiques) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Étude non 
comparative 
avant-après 
(1) 
[O’Donnell, 
1998] 

Personne atteinte 
d’urticaire 
chronique 
causant des 
perturbations 
dans la vie 

Exposition 
IgIV 
(0,4 g/kg par 
jour pendant 5 
jours) + 
antihistaminique 

Sévérité de l’urticaire 

Score sur une échelle 
visuelle analogique (VAS) 
Avant IgIV ; 5,6 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 

Faible 
 
 

Probable 
(-1) 
 
(Prise d’anti-
histaminiques) 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☐ 
☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  

Devis 
d’étude (N) 

Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 personnelle et 
sociale avec une 
mauvaise réponse 
au traitement 
conventionnel 
(antihistaminique) 
(Np : 10) 

cétrizine 10 mg 
deux fois par 
jour 
 
Comparateur 
Après exposition 
aux IgIV 

2 semaines après IgIV : 
2,4 p < 0,01 
6 semaines après IgIV : 
1,8 p < 0,01 

avant-
après) 

IgIV : Immunoglobulines intraveineuses; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; VAS : visual analogue scale [0 – peu d’urticaire, à 
10 – urticaire sévère].   

Tableau E-18 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour la dermatite 
atopique  

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES VS TRAITEMENT CONVENTIONNEL (ÉMOLIENT + CORTICOSTÉROÏDE TOPIQUE) 

Sévérité de la dermatite atopique 
ECRA (1) 
[Paul, 2002] 

Adultes (entre 18 
et 50 ans) avec 
dermatite atopique 
sévère (SCORAD ≥ 
50) non contrôlés 
par les traitements 
conventionnels 
(émollients, 
corticostéroïdes 
topiques et 
photothérapie) 
(Np : 20) 
Exposition (10) 

Exposition 
IgIV (1 g/kg/jour x 
2 jours) 

Comparateur 
Observation 
pendant 1 mois, 
traitement 
conventionnel 
comprenant 
émollient et 
corticostéroïde 
topique (60 g par 
mois de 

SCORAD  

Avant le 
traitement 
Exposition :  
75 (95 % CI 56-95)  
Comparateur :  
76 (95 % CI 63-88) 
 
30 jours après le 
traitement 
Exposition : n.d. 
Comparateur : n.d. 
p = 0,4 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide de 
l’outil CASP-ECRA – 
Préoccupations 
relatives à la 
répartition aléatoire, 
aux déviations et aux 
données 
manquantes) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

Comparateur (10) corticostéroïde de 
classe II) 

ECRA (1) 
[Paul, 2002] 

Adultes (entre 18 
et 50 ans) avec 
dermatite atopique 
sévère (SCORAD ≥ 
50) non contrôlés 
par les traitements 
conventionnels 
(émollients, 
corticostéroïdes 
topiques et 
photothérapie) 
(Np : 20) 
Exposition (10) 
Comparateur (10) 

Exposition 
IgIV (1 g/kg/jour x 
2 jours) 

Comparateur 
Observation 
pendant 1 mois, 
traitement 
conventionnel 
comprenant 
émollient et 
corticostéroïde 
topique (60 g par 
mois de 
corticostéroïde de 
classe II) 

Score moyen de la 
sévérité de la 
maladie (échelle 
visuelle 
analogique)  

30 jours post-
traitement 
Exposition : 4,5 
Comparateur : 7,1 
Pas de différence 
statistiquement 
significative 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide de 
l’outil CASP-ECRA – 
Préoccupations 
relatives à la 
répartition aléatoire, 
aux déviations et aux 
données 
manquantes) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES VS PLACÉBO 

Sévérité de la dermatite atopique 

ECRNA (1) 
[Noh, 2001] 

Personnes 
atteintes de 
dermatite atopique 
depuis au moins 2 
ans, sans réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
(antihistaminique, 
stéroïde 
systémique ou 
stéroïde local en 
pommade) 
(Np : 45) 
Exposition (40) 

Exposition 
IgIV (poids 
corporel < 30 kg : 
500 mg/kg; 
poids > 30 kg : 15 g 
d’IgIV) 
+ stéroïdes 
topiques et 
hydrocortisone 1% 

Comparateur 
Placébo (solution 
saline) + stéroïdes 
topiques et 
hydrocortisone 1% 

Score clinique de 
la sévérité de la 
maladie sur une 
échelle objective 
et subjective 

Avant le 
traitement 
Exposition 
350,5 ± 120,3 
Comparateur 
328,0 ± 50,0 
P = 0.68351  

Après 7 jours de 
traitement 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à l’aide de 
l’outil CASP-ECRA – 
Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
sélection des 
participants et à la 
mesure du résultat) 

Faible 
 
 

Peu 
probable 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS 
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

Comparateur (5) Exposition 
250 ± 121,2 
Comparateur 
330,0 ± 47,3 
P = 0,15431  

ECRNA (1) 
[Noh, 2001] 

Personnes 
atteintes de 
dermatite atopique 
depuis au moins 2 
ans, sans réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
(antihistaminique, 
stéroïde 
systémique ou 
stéroïde local en 
pommade) 
(Np : 45) 
Exposition (40) 
Comparateur (5) 

Exposition 
IgIV (poids 
corporel < 30 kg : 
500 mg/kg; 
poids > 30 kg : 15 g 
d’IgIV) 
+ stéroïdes 
topiques et 
hydrocortisone 1% 

Comparateur 
Placébo (solution 
saline) + stéroïdes 
topiques et 
hydrocortisone 1% 

Score clinique de 
la sévérité de la 
maladie sur une 
échelle objective 
et subjective 

Avant le 
traitement 
Exposition 
350,5 ± 120,3 
Comparateur 
328,0 ± 50,0 
P = 0.68351  

Après 21 jours de 
traitement  
Exposition 
115,5 ± 53,9 
Comparateur 
325,0 ± 54,6 
P < 0.00011 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à l’aide de 
l’outil CASP-ECRA – 
Préoccupations 
relatives aux 
facteurs 
confondants, à la 
sélection des 
participants et à la 
mesure du résultat) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

COMPARAISON : AVANT VS APRÈS UN TRAITEMENT AUX IMMUNOGLOBULINES 

Sévérité de la dermatite atopique 
Étude non 
comparative 
avant après 
(1) 
[Noh, 1999] 

Enfants atteints de 
dermatite atopique 
sévère depuis au 
moins 4 ans, sans 
réponse adéquate 
aux 
corticostéroïdes 

Exposition 
IgIV (500 mg/kg si 
poids 
corporel < 30 kg 
ou 15 g si 
poids > 30 kg) 

Score de sévérité 
clinique de la 
maladie sur une 
échelle objective 
et subjective 
(médiane) 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative avant-
après ou données 
« avant-après » 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

systémiques, oraux 
et topiques. 
(Np : 41) 

Comparateur 
Avant le 
traitement aux 
IgIV 

Avant le 
traitement 
543,8 ± 101,2 (559) 
Après 7 jours de 
traitement 487,6 ± 
123,3 (506,0)* 
Après 21 jours de 
traitement 443,1 ± 
176,4 (512,0)* 
*p < 0,05 avant vs 
après le traitement 

Étude non 
comparative 
avant après 
(1) 
[Zhang, 2022] 
ECRA 
(données non 
comparatives 
avant après) 
(1) 
[Jee, 2011] 

Enfants atteints de 
dermatite atopique 
sévère (SCORAD 
< 50) et résistants 
aux thérapies 
topiques ou 
enfants (âgés de 
plus de 2 ans) avec 
dermatite atopique 
sur plus de 30 % du 
corps, sans 
réponse adéquate 
aux traitements 
conventionnels. 
(Np : 50) 

Exposition 
IgIV (1 g/kg à la 1re 
visite, à une 
semaine et à un 
mois) ou IgIV 
(2 g/kg/mois 
pendant 12 
semaines) + 
stéroïdes topiques, 
lotion hydratante 
et 
antihistaminiques 
si démangeaisons 

Comparateur 
Avant le 
traitement d’IgIV 

SCORAD 

Avant vs 2 mois 
après le début du 
traitement : 
amélioration 
(p < 0,01) 

Avant le 
traitement (61,5 ± 
13,0) vs 12 
semaines après le 
début du 
traitement (46,9 ± 
17,3), p < 0,05 
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative avant-
après ou données 
« avant-après » 

Faible  
 
(2 études avec 
diff SS et 
population 
similaire) 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgE : immunoglobulines de type E; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les 
études considérées; RR : Risque relatif; SCORAD : scoring of atopic dermatitis; TBSA : total body surface area.  
1. Comparaison des moyennes à l’aide de l’outil Web MedCalc  

  

https://www.medcalc.org/calc/comparison_of_means.php
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Tableau E-19 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour le scléromyxœdème 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

AVANT IgIV EN COMPARAISON AVEC APRÈS IgIV 

Évaluation de la peau – Score de Rodnan modifié 

Étude non 
comparative 
avant après (1) 
[Mecoli, 2020] 

Personnes avec un 
diagnostic de 
scléromyxœdème, 
y compris des 
participants naïfs 
(3) et des 
participants sous 
traitement 
d’entretien (12) aux 
IgIV 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : dose de 
2 g/kg 
administrée 
sur 2 à 5 jours, 
toutes les 4 
semaines, puis 
toutes les 6 à 
12 semaines 
après 
amélioration.  

Comparateur 
Avant le 
traitement 
avec IgIV 

 

Moyenne du score de peau 
de Rodnan, modifié 
(maximum 60) pour le 
Scléromyxœdème (mRSSS) 
Tous les participants 
Avant IgIV : 13.6±2.6 
Après IgIV : 10.3±1.9 
p =0,003 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 

Peu 
probable 
 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Évaluation de la peau – Flexibilité, adoucissement, échelle globale 
Étude non 
comparative 
avant après (1) 
[Mecoli, 2020] 

Personnes avec un 
diagnostic de 
scléromyxœdème, 
y compris des 
participants naïfs 
(3) et des 
participants sous 
traitement 
d’entretien (12) aux 
IgIV 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : dose de 
2 g/kg 
administrée 
sur 2 à 5 jours, 
toutes les 4 
semaines, puis 
toutes les 6 à 
12 semaines 
après 
amélioration.  

Flexibilité de la peau sur 
une échelle visuelle 
analogique (0 à 10, 
meilleur étant 0) 
Avant IgIV : 5,4 ± 3,5 
Après IgIV : 3,3 ± 3,1 
p = 0,013 

Adoucissement de la peau 
sur une échelle visuelle 
analogique (0 à 10, 
meilleur étant 0) 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Comparateur 
Avant le 
traitement 
avec IgIV 

Avant IgIV : 4,5 ± 3,3 
Après IgIV : 2,7 ± 2,5 
p = 0,022 

Évaluation globale de la 
peau sur une échelle 
visuelle analogique (0 à 10, 
meilleur étant 0) 
Avant IgIV : 4,5 ± 3,3 
Après IgIV : 2,7 ± 2,4 
p = 0,029 
 

Questionnaire d’évaluation de la santé, indice d’incapacité (HAQ-DI) 

Étude non 
comparative 
avant après (1) 
[Mecoli, 2020] 

Personnes avec un 
diagnostic de 
scléromyxœdème, 
y compris des 
participants naïfs 
(3) et des 
participants sous 
traitement 
d’entretien (12) aux 
IgIV 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : dose de 
2 g/kg 
administrée 
sur 2 à 5 jours, 
toutes les 4 
semaines, puis 
toutes les 6 à 
12 semaines 
après 
amélioration.  

Comparateur 
Avant le 
traitement 
avec IgIV 

 

 

(HAQ-DI) 
Avant IgIV : 0,62 ± 0,7 
Après IgIV : 0,54 ± 0,2 
p = 0,403 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 

Peu 
probable2 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude 

(N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Surface corporelle atteinte (%) 
Étude non 
comparative 
avant après (1) 
[Mecoli, 2020] 

Personnes avec un 
diagnostic de 
scléromyxœdème, 
y compris des 
participants naïfs 
(3) et des 
participants sous 
traitement 
d’entretien (12) aux 
IgIV 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : dose de 
2 g/kg 
administrée 
sur 2 à 5 jours, 
toutes les 4 
semaines, puis 
toutes les 6 à 
12 semaines 
après 
amélioration.  

Comparateur 
Avant le 
traitement 
avec IgIV 

Surface corporelle atteinte 
(%) 
Avant IgIV : 36 ± 38 % 
Après IgIV : 25 ± 29 % 
p = 0,099 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 

Peu 
probable2 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

HAQ-DI : Health Assessment Questionnaire-Disability Index; IgIV : Immunoglobulines intraveineuses; Intervalle de confiance à 95 %; mRSSS : modified Rodnan skin score for 
scleromyxedema (maximum 182); N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; RR : Risque relatif.  

Tableau E-20 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour la pemphigoïde 
bulleuse 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES VS PLACÉBO 

Score d’activité de la maladie au jour 15 (DAS15) 
ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

DAS au jour 15 

Analyse (post-hoc) de 
covariance (DAS au 

Modéré 
(-1) 
 

Faible 
 

Probable  
(-1) 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 
Comparateur 
(27) 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

jour 1 comme 
covariable) – 
moyenne des 
moindres carrés 
Exposition : 19,7 
Comparateur : 32,4 
P = 0,041 

(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

(Mesure du 
résultat : 
échelle non 
validée) 

Variation du score d’activité de la maladie chez les personnes gravement atteintes (DAS > 40 au jour 1) 

ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Variation du DAS 
dans le temps chez 
les personnes 
gravement atteintes 
(DAS > 40 au jour 1) 

Exposition vs 
comparateur : 
Valeurs plus faibles 
dans le groupe IgIV 
Jours 8, 15, 22 : 
p < 0,05 
Jours 29 : NS 

 

 

 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Probable  
(-1) 
 
(Mesure du 
résultat et 
sous-
population : 
échelle non 
validée) 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 

Variation du score d’activité de la maladie (DAS) pour les érosions/cloques 
ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 

Variation du DAS 
pour les 
érosions/cloques 
Exposition vs 
comparateur (IC 95 % 
de la différence entre 
les groupes) 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Probable  
(-1) 
 
(Mesure du 
résultat : 
échelle non 
validée) 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Comparateur 
(27) 

Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Jour 8 : -9,5 vs -3,4  
(-11.6 à -0,5), p < 0,05 
Jour 15 : -14,4 vs -5,2  
(-16,3 to -2,2), 
p < 0,05 
Jour 22 : -15,4 vs 06,4 
(-17,0 à -1,1), p < 0,05 
Jours 29 : NS 
 

Variation du score d’activité de la maladie (DAS) pour les nouveaux érythèmes 
ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Variation du DAS 
pour les nouveaux 
érythèmes 

Diminution plus 
importante dans le 
groupe IgIV à tous les 
moments d’analyse 
(jours 8, 15, 22, 29) 
mais différences NS 
 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Probable  
(-1) 
 
(Mesure du 
résultat : 
échelle non 
validée) 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ 
☐  
TRÈS 
FAIBLE 

Variation du nombre de nouvelles cloques apparues par jour en comparaison avec le jour 1 
ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Nombre de nouvelles 
cloques apparues par 
jour en comparaison 
avec le jour 1  

Exposition vs 
comparateur (IC 95 % 
de la différence entre 
les groupes) 
Jour 8 : -5,79 vs -1,46 
(-7,69 à -0,97), 
p < 0,05 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu probable  
 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ 
☐  
MODÉRÉ 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Jour 15 : -6,76 vs -
2,17 
(-8,38 to -0,80), 
p < 0,05 
Jour 22 : -6,67 vs -
2,26 (-8,25 à -0,58), 
p < 0,05 
Jour 29 : -6,98 vs -
2,81 (-8,2 à -0,14), 
p < 0,05 
 

Délai avant l’amélioration des symptômes et la réduction de la thérapie 

ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 
Comparateur 
(27) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Délai avant 
l’amélioration des 
symptômes et la 
réduction de la 
thérapie 

Réduction 
significative du délai 
(p = 0,010) entre IgIV 
et comparateur sur 
courbe Kaplan Meier 
(en faveur d’IgIV) 

 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu probable  
 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ 
☐  
MODÉRÉ 

Variation de la dose de stéroïdes oraux (mg/kg/jour) 
ECRA (1) 
[Amagai, 2017] 

Adultes atteinte 
de 
pemphigoïde 
bulleuse 
(DAS ≥ 10) 
(Np : 56) 
Exposition (29) 

Exposition 
IgIV  
400 mg/kg/jour 
x 5 jours 

Comparateur 
Placébo (saline 
physiologique 
IV x 5 jours) 

Dose de stéroïdes 
oraux (mg/kg/jour) 

Doses plus faibles 
dans le groupe IgIV 
aux jours 8, 15, 22, 
29, mais différence 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu probable  
 
 

Modérée 
(-1) 
 
 
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Comparateur 
(27) 

significative juste au 
jour 15 (p = 0,042) 

COMPARAISON : AVANT VS APRÈS IMMUNOGLOBULINES 

Dose de prednisone administrée (mg) 

Étude non 
comparative 
avant-après (2) 
[Ahmed, 2001a] 
[Ujii, 2023] 

Personnes avec 
une forme 
grave de 
pemphigoïde 
bulleuse (65 % 
à 80 % de la 
surface 
corporelle 
atteinte) ou 
personnes 
atteintes de 
pemphigoïde 
bulleuse et une 
réponse 
insuffisante aux 
corticostéroïdes 
(Np : 15+285) 

Exposition 
IgIV 
2 g/kg, 
administrés sur 
3 jours 
consécutifs 
(par cycle de 
de traitement), 
toutes les 4 
semaines, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt si 
absence de 
lésions ou IgIV 
400 mg/kg/jour 
x 5 jours par 
cycle de 
traitement et 
intervalle 
d’environ un 
mois entre les 
cycles 
(traitements 
concomitants) 
Comparateur 
après IgIV 

Dose totale de 
prednisone 
administrée (mg) - 
moyenne 

Avant IgIV : 18 292 
(10 650-38 820) 
Après IgIV : 1 865 
(850-2 750) 
P < 0,0001 

Dose de 
corticostéroïdes 
(mg/jour) après le 1er 
cycle d’IgIV chez les 
personnes naïves aux 
IgIV: moyenne 
(IC 95 %) 
Jour 0 :  
32,1 (30,2-34,1) 
Jour 15 :  
28,4 (26,7-30,1), 
p < 0,001 vs jour 0 
Jour 30 :  
24,5 (23,0-26,0) 
p < 0,001 vs jour 15 
Jour 60 :  
19,5 (18,2-20,6), 
p < 0,001 vs jour 30 
Jour 90 :  

Important  
(-2) 
 
(Études non 
comparatives 
avant-après) 

Faible 
 
 
 

Peu probable Faible 
 

Peu 
probable 
 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

17,2 (16,1-18,3), 
p < 0,001 vs jour 60 
 

Durée du traitement de prednisone (mois) 

Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Ahmed, 2001a] 

Personnes avec 
une forme 
grave de 
pemphigoïde 
bulleuse (65 % 
à 80 % de la 
surface 
corporelle 
atteinte) 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV 
2 g/kg, 
administrés sur 
3 jours 
consécutifs 
(par cycle de 
de traitement), 
toutes les 4 
semaines, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt si 
absence de 
lésions. 
Comparateur 
après IgIV 

 

Durée (mois) du 
traitement de 
prednisone - 
moyenne 

Avant IgIV : 28,3 
Après IgIV : 3,3 
P < 0,0001 
 

Important  
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 
 
 

Peu probable 
 

Faible 
 
 
 

Peu 
probable 
 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 

Rémission – nombre moyen par personne 
Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Ahmed, 2001a] 

Personnes avec 
une forme 
grave de 
pemphigoïde 
bulleuse (65 % 
à 80 % de la 
surface 

Exposition 
IgIV 
2 g/kg, 
administrés sur 
3 jours 
consécutifs 
(par cycle de 
de traitement), 

Nombre de rémission 
– moyenne par 
personne 

Avant IgIV : 0 
Après IgIV : 1 
P < 0,0001 
 

Important  
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible 
 
 
 

Peu probable 
 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

corporelle 
atteinte) 
(Np : 15) 

toutes les 4 
semaines, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt si 
absence de 
lésions. 
Comparateur 
après IgIV 

 

Qualité de vie (score de 0 à 5) 

Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Ahmed, 2001a] 

Personnes avec 
une forme 
grave de 
pemphigoïde 
bulleuse (65 % 
à 80 % de la 
surface 
corporelle 
atteinte) 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV 
2 g/kg, 
administrés sur 
3 jours 
consécutifs 
(par cycle de 
de traitement), 
toutes les 4 
semaines, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt si 
absence de 
lésions. 
Comparateur 
après IgIV 

Qualité de vie : score 
de 1 (faible) à 5 
(élevée) - moyenne 

Avant IgIV : 1,3 
Après IgIV : 4,6 
P < 0,0001 
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) Niveau 
global 
de 
preuve  Devis d’étude (N) Population 

d’intérêt (Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Indice des zones touchées par la pemphigoïde bulleuse (BPDAI) – personnes naïves aux IgIV  
Étude non 
comparative 
avant-après (1) 
[Ujii, 2023] 

Personnes 
atteintes de 
pemphigoïde 
bulleuse et une 
réponse 
insuffisante aux 
corticostéroïdes 
(Np : 152) 

Exposition 
IgIV 
400 mg/kg/jour 
x 5 jours par 
cycle de 
traitement et 
intervalle 
d’environ un 
mois entre les 
cycles 
(traitements 
concomitants) 
Comparateur 
après IgIV 

Changement du 
BPDAI après le 1er 
cycle d’IgIV chez les 
personnes naïves aux 
IgIV: moyenne 
(IC 95 %) 

Jour 0 :  
50,9 (44,7-57,2) 
Jour 15 :  
17,7 (13,6-21,8) 
p < 0,001 vs jour 0 
Jour 30 :  
11,8 (7,92-15,7) 
p < 0,001 vs jour 15 
Jour 60-90 :  
6,27 (2,77-9,77), 
p < 0,001 vs jour 30 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu probable 
 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ 
☐  
FAIBLE 

BPDAI : Bullous pemphigoid disease area index; CASP : Critical Appraisal Skills Programme; DAS : disease activity score; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : 
Imunoglobulines intraveineuses; N : Nombre d’études; Np : nombre total de participants dans les études considérées; NS : non significatif; RR : Risque relatif.  
1. Risque relatif calculé à l’aide de l’outil Web MedCalc 

 
  

https://www.medcalc.org/calc/relative_risk.php
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Tableau E-21 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour la pemphigoïde des 
muqueuses 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES VS IMMUNOSUPPRESSEURS CONVENTIONNELS 

Délai entre l’initiation du traitement et la rémission clinique (mois) 

ECRNA (1) 
[Letko, 2004] 

Personnes atteintes 
de pemphigoïde des 
muqueuses, dont la 
maladie a évolué 
pour toucher l’œil et 
sous traitement 
immunosuppresseur 
(Np : 16) 
Exposition (8) 
Comparateur (8) 

Exposition 
IgIV : 2 g/kg/cycle 
(administrées sur 3 
jours). Cycle répété 
toutes les 2 à 4 
semaines. Intervalle 
augmenté jusqu’à 16 
semaines selon 
amélioration 
clinique, avant l’arrêt 
des IgIV. Arrêt du 
traitement 
immunosuppresseur 
concomitant dès 
stabilisation. 

Comparateur 
Immunosuppresseur 
combiné ou non avec 
corticostéroïde 
systémique 

Délai entre 
l’initiation du 
traitement et 
la rémission 
clinique (mois) 
– médiane 

Exposition : 4 
Comparateur : 
8,5 
P < 0,01 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Récidive d’inflammation oculaire 
ECRNA (1) 
[Letko, 2004] 

Personnes atteintes 
de pemphigoïde des 
muqueuses, dont la 
maladie a évolué 
pour toucher l’œil et 
sous traitement 
immunosuppresseur 
(Np : 16) 

Exposition 
IgIV : 2 g/kg/cycle 
(administrées sur 3 
jours). Cycle répété 
toutes les 2 à 4 
semaines. Intervalle 
augmenté jusqu’à 16 
semaines selon 

Récidive 
d’inflammation 
oculaire – 
médiane 
(étendue) 

Exposition : 0 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Exposition (8) 
Comparateur (8) 

amélioration 
clinique, avant l’arrêt 
des IgIV. Arrêt du 
traitement 
immunosuppresseur 
concomitant dès 
stabilisation. 

Comparateur 
Immunosuppresseur 
combiné ou non avec 
corticostéroïde 
systémique 

Comparateur : 
1 (0 à 4 par 
personne) chez 
5 personnes 
P < 0,05 

Inflammation de la conjonctive au moment de la dernière visite 

ECRNA (1) 
[Letko, 2004] 

Personnes atteintes 
de pemphigoïde des 
muqueuses, dont la 
maladie a évolué 
pour toucher l’œil et 
sous traitement 
immunosuppresseur 
(Np : 16) 
Exposition (8) 
Comparateur (8) 

Exposition 
IgIV : 2 g/kg/cycle 
(administrées sur 3 
jours). Cycle répété 
toutes les 2 à 4 
semaines. Intervalle 
augmenté jusqu’à 16 
semaines selon 
amélioration 
clinique, avant l’arrêt 
des IgIV. Arrêt du 
traitement 
immunosuppresseur 
concomitant dès 
stabilisation. 

Comparateur 
Immunosuppresseur 
combiné ou non avec 
corticostéroïde 
systémique 
 

Inflammation 
oculaire – 
étendue  

Exposition : 0 
Comparateur : 
(0 à 1,5) chez 5 
personnes 
P < 0,05 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES VS CORTICOSTÉROÏDES SYSTÉMIQUES ET MMUNOSUPPRESSEURS 

Durée (mois) du traitement systémique (par immunoglobulines ou par corticostéroïdes systémiques combinés aux immunosuppresseurs)  

Étude de cohorte (1) 
[Ahmed et Colón, 
2001] 

Personnes atteintes 
d’une forme grave de 
pemphigoïde des 
muqueuses (grade 3, 
atteinte de la cavité 
orale) 
(Np : 20) 
Exposition (8) 
Comparateur (12) 

Exposition 
IgIV : 1 à 
2 g/kg/cycle, 
administrés sur 3 
jours. Cycle toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la guérison, 
puis espacement 
jusqu’à 16 semaines 
avant l’arrêt des IgIV 

Comparateur 
Corticostéroïdes 
systémiques 
(prednisone 0,5 à 
1 mg/kg/jour) et 
immunosuppresseurs 
Doses réduites après 
résolution. 

Durée (mois) 
du traitement 
(min-max) 

Exposition : 
32,9 (26-42) 
Comparateur : 
41,8 (30-53) 
P = 0,02 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Récidives (réapparition de lésions orales guéries sans changement du traitement systémique) – taux  

Étude de cohorte (1) 
[Ahmed et Colón, 
2001] 

Personnes atteintes 
d’une forme grave de 
pemphigoïde des 
muqueuses (grade 3, 
atteinte de la cavité 
orale) 
(Np : 20) 
Exposition (8) 
Comparateur (12) 

Exposition 
IgIV : 1 à 
2 g/kg/cycle, 
administrés sur 3 
jours. Cycle toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la guérison, 
puis espacement 
jusqu’à 16 semaines 
avant l’arrêt des IgIV 

Comparateur 

Taux moyen 
d’épisodes de 
récidives (min-
max) 
Exposition :  
1,8 (0-4) 
Comparateur :  
3,4 (2-6) 
P = 0,02 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Corticostéroïdes 
systémiques 
(prednisone 0,5 à 
1 mg/kg/jour) et 
immunosuppresseurs 
Doses réduites après 
résolution. 

Rechutes (réapparition majeure et étendue des lésions, nécessitant un ajustement du traitement systémique) – taux  

Étude de cohorte (1) 
[Ahmed et Colón, 
2001] 

Personnes atteintes 
d’une forme grave de 
pemphigoïde des 
muqueuses (grade 3, 
atteinte de la cavité 
orale) 
(Np : 20) 
Exposition (8) 
Comparateur (12) 

Exposition 
IgIV : 1 à 
2 g/kg/cycle, 
administrés sur 3 
jours. Cycle toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la guérison, 
puis espacement 
jusqu’à 16 semaines 
avant l’arrêt des IgIV 

Comparateur 
Corticostéroïdes 
systémiques 
(prednisone 0,5 à 
1 mg/kg/jour) et 
immunosuppresseurs 
Doses réduites après 
résolution. 

Taux moyen de 
rechutes (min-
max) 
Exposition :  
0,1 (0-1)  
Comparateur : 
2,1 (0-4) 
P = 0,001 
 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Rémission (absence de lésions sans traitement systémique pendant au moins 9 mois) – taux  

Étude de cohorte (1) 
[Ahmed et Colón, 
2001] 

Personnes atteintes 
d’une forme grave de 
pemphigoïde des 
muqueuses (grade 3, 
atteinte de la cavité 
orale) 

Exposition 
IgIV : 1 à 
2 g/kg/cycle, 
administrés sur 3 
jours. Cycle toutes 
les 4 semaines 

Taux moyen de 
rémission 
(min-max) 
Exposition :  
1 (1-1) 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

(Np : 20) 
Exposition (8) 
Comparateur (12) 

jusqu’à la guérison, 
puis espacement 
jusqu’à 16 semaines 
avant l’arrêt des IgIV 

Comparateur 
Corticostéroïdes 
systémiques 
(prednisone 0,5 à 
1 mg/kg/jour) et 
immunosuppresseurs 
Doses réduites après 
résolution. 

Comparateur : 
0,4 (0-1) 
P = 0,005 
 

l’outil CASP-
cohorte) 
 

Qualité de vie – moyenne du score [de 1 (faible) à 5 (élevée)] 

Étude de cohorte (1) 
[Ahmed et Colón, 
2001] 

Personnes atteintes 
d’une forme grave de 
pemphigoïde des 
muqueuses (grade 3, 
atteinte de la cavité 
orale) 
(Np : 20) 
Exposition (8) 
Comparateur (12) 

Exposition 
IgIV : 1 à 
2 g/kg/cycle, 
administrés sur 3 
jours. Cycle toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la guérison, 
puis espacement 
jusqu’à 16 semaines 
avant l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Corticostéroïdes 
systémiques 
(prednisone 0,5 à 
1 mg/kg/jour) et 
immunosuppresseurs 
Doses réduites après 
résolution. 
 
 

Score moyen 
de la qualité de 
vie (min-max) 
– 1 faible, 5 
élevé 
Exposition : 
3,25 (2-4) 
Comparateur : 
0,75 (0-2) 
P < 0,001 
 

Important 
(-2) 
 
(Évalué à 
l’aide de 
l’outil CASP-
cohorte) 
 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

COMPARAISON : AVANT VS APRÈS IMMUNOGLOBULINES 

Dose (mg) totale de prednisone – moyenne  
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 
réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 
traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Dose totale 
(mg) de 
prednisone – 
moyenne (min-
max) 

Exposition : 
2 802 
(850-5 670) 
Comparateur : 
16 514,3 
(10 560-
24 750) 
DM : -13 712 
p = 0,0001 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Durée (mois) du traitement par prednisone – moyenne  
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 
réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 
traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

 

Durée (mois) 
du traitement 
par prednisone 
– moyenne 
(min-max) 

Exposition :  
3,9 (2,2-5,8) 
Comparateur : 
32,5 (10-72) 
DM : -28,6 
p = 0,0001 
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable  
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

Récidives (apparition de nouvelles lésions, contrôlées avec un traitement topique, sans nécessité de modifier le traitement systémique) – taux moyen 
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 
réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 
traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Récidives – 
taux moyen 
(min-max) 

Exposition :  
2,3 (1-3) 
Comparateur : 
8,6 (3-14) 
DM : -6,33 
P < 0,0001 
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable  
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Rechutes (progression nécessitant une modification de la dose du traitement ou l’ajout d’un traitement d’appoint) – taux moyen 
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 
réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 
traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Rechutes– taux 
moyen (min-
max) 

Exposition :  
1,5 (0-3) 
Comparateur : 
7,3 (4-10) 
DM : -5,87 
P < 0,0001 
 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable  
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Rémission clinique soutenue – taux moyen 
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 

Rémissions – 
taux moyen 
(min-max) 

Important 
(-2) 
 

Faible Peu 
probable  
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis d’étude (N) Population d’intérêt 

(Np) 
Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de 

biais Hétérogénéité Caractère 
indirect  Imprécision Biais de 

publication 

réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Exposition :  
1 (1-1) 
Comparateur : 
0 (0-0)  
DM : 1 
P < 0,0001 
 
 

(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Qualité de vie – score moyen sur une échelle de 1 (faible) à 5 (élevée) 
Étude non 
comparative avant-
après (1)  
[Sami, 2002a] 

Personnes atteintes 
d’une forme active 
de pemphigoïde des 
muqueuses, sans 
réponse satisfaisante 
et avec effets 
indésirables liés aux 
traitements 
conventionnels 
(Np : 15) 

Exposition 
IgIV : 1 à 2 g/kg, 
administrées sur 3 
jours, par cycle de 
traitement. Cycle 
toutes les 4 
semaines, jusqu’à la 
guérison, puis 
espacement jusqu’à 
16 semaines avant 
l’arrêt des IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Qualité de vie 
– score moyen 
(min-max) 

Exposition :  
4,7 (4-5) 
Comparateur : 
1,6 (1-3) 
DM : 3,1 
P < 0,0001 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable  
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; DM : différence de moyennes; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : Immunoglobulines intraveineuses; N : Nombre d’études; Np : 
nombre total de participants dans les études considérées.  
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Tableau E-22 Appréciation du niveau de preuve scientifique concernant l’efficacité des IgIV pour le pemphigus 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

COMPARATEUR : IMMUNOGLOBLULINES VS PLACÉBO 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Délai avant la sortie du protocole (traitement considéré inefficace si état inchangé ou aggravé pendant 2 semaines) 

ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 41) 
Exposition (21) 
Comparateur 
(20) 

Exposition 
IgIV 400 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(21)  

Comparateur 
Solution saline 
IV x 5 jours 
consécutifs 
(20) 

Délai avant la sortie 
du protocole en 
raison de 
l’inefficacité de 
l’intervention 
 
IgIV (400 mg/kg/jour) 
vs placébo : p < 0,001 
en faveur de 
l’intervention 
 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ ☐  
MODÉRÉ 

ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 40) 
Exposition (20) 
Comparateur 
(20) 

Exposition 
IgIV 200 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(20) 

Comparateur 
Solution saline 
IV x 5 jours 
consécutifs 
(20) 

Délai avant la sortie 
du protocole en 
raison de 
l’inefficacité de 
l’intervention 
 
IgIV (200 mg/kg/jour) 
vs placébo : p = 0,052  

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 41) 
400 mg (21) 
200 mg (20) 

Exposition 
IgIV 400 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(21) ou IgIV 
200 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(20) 
 

Délai avant la sortie 
du protocole en 
raison de 
l’inefficacité de 
l’intervention 
 
Comparaison entre 
les doses 
IgIV (400 vs 200 
mg/kg/jour)  
p < 0,001 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ ☐  
MODÉRÉ 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Score d’activité du pemphigus (PAS) 
ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 41) 
Exposition (21) 
Comparateur 
(20) 

Exposition 
IgIV 400 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(21)  

Comparateur 
Solution saline 
IV x 5 jours 
consécutifs 
(20) 

Score d’activité du 
pemphigus (score 
total) 
 
IgIV (400 mg/kg/jour) 
vs placébo : 
différence 
statistiquement 
significative en faveur 
du 400 mg 
J10, J20 et J30 
P<0,01 
 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ ☐  
MODÉRÉ 

ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 

Exposition 
IgIV 200 
mg/kg/jour x 
5 jours 

Score d’activité du 
pemphigus (score 
total) 
 

Modéré 
(-1) 
 

Faible 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☒ ☐  
MODÉRÉ 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 40) 
Exposition (20) 
Comparateur 
(20) 

consécutifs 
(20) 

Comparateur 
Solution saline 
IV x 5 jours 
consécutifs 
(20) 

IgIV (200 mg/kg/jour) 
vs placébo : 
différence 
statistiquement 
significative en faveur 
de l’intervention 
J10, J20 et J30 
P<0,05 
 

(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

ECRA (1) 
[Amagai, 
2009] 

Personnes, âgées 
de 20 ans ou 
plus, atteintes de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé 
symptomatique 
malgré un 
traitement de 
stéroïdes  
(Np = 41) 
400 mg (21) 
200 mg (20) 

Exposition 
IgIV 400 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(21) ou IgIV 
200 
mg/kg/jour x 
5 jours 
consécutifs 
(20) 
 

Score d’activité du 
pemphigus (score 
total) 
 
Comparaison entre 
les doses 
IgIV (400 vs 200 
mg/kg/jour)  
J10, J20 et J30 
P : NS 

Modéré 
(-1) 
 
(Évalué à l’aide 
de l’outil CASP-
ECRA) 

Faible 
 

Peu 
probable 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

COMPARAISON : IMMUNOGLOBULINES, STÉROÏDES SYSTÉMIQUES ET AZATHIOPRINE VS STÉROÏDES SYSTÉMIQUES ET AZATHIOPRINE 

Pemphigus vulgaire, foliacé ou paranéoplasique – Rémission (durée) 
Étude de 
cohorte (1) 
[Güner, 
2025] 

Adultes atteintes 
de pemphigus 
(vulgaire, foliacé 
ou 
paranéoplasique) 
avec traitement 
systémique 
depuis au moins 
6 mois 

Exposition  
IgIV*, 
stéroïdes 
systémiques, 
azathioprine  

Comparateur 

Durée (mois) de la 
rémission : moyenne 
± écart type 

Intervention :  
30,95 ± 20,17 
Comparateur :  
11,87 ± 10,53 
p < 0,001 

Important 
(-2) 
(Préoccupations 
relatives au 
contrôle des 
facteurs 
confondants, à 
la sélection des 
participants, 

Faible 
 
(1 étude) 

Peu 
probable 
 
(Voir avec le 
CC pour la 
combinaison 
des Tx) 

Faible  
 

Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

(Np = 76) 
Exposition (45) 
Comparateur 
(31) 

Stéroïdes 
systémiques, 
azathioprine 

*Aucune dose 
disponible, mais 
traitement 
selon un guide 
européen (IgIV 
en 3e ligne : 
2g/kg/mois) 

aux déviations, 
aux données 
manquantes et 
à la sélection 
des résultats 
rapportés) 

Pemphigus vulgaire, foliacé ou paranéoplasique – Indice des zones touchées par le pemphigus (PDAI) 
Étude de 
cohorte (1) 
[Güner, 
2025] 

Adultes atteintes 
de pemphigus 
(vulgaire, foliacé 
ou 
paranéoplasique) 
avec traitement 
systémique 
depuis au moins 
6 mois 
(Np = 76) 
Exposition (45) 
Comparateur 
(31) 

Exposition  
IgIV*, 
stéroïdes 
systémiques, 
azathioprine  

Comparateur 
Stéroïdes 
systémiques, 
azathioprine 
*Aucune dose 
disponible, mais 
traitement 
selon un guide 
européen (IgIV 
en 3e ligne : 
2g/kg/mois) 

PDAI : moyenne ± 
écart type 

Intervention :  
6,62 ± 7,13 
Comparateur :  
4,97 ± 6,03 
p = 0,186 

Important 
(-2) 
 
(Préoccupations 
relatives au 
contrôle des 
facteurs 
confondants, à 
la sélection des 
participants, 
aux déviations, 
aux données 
manquantes et 
à la sélection 
des résultats 
rapportés) 

Faible 
 

Peu 
probable 
 

Modérée 
(-1) 
 
(Np < 400) 

Peu 
probable 

☒ ☐ ☐ ☐  
TRÈS FAIBLE 

COMPARAISON : AVANT VS APRÈS IMMUOGLOBULINES 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Dose de prednisone administrée (mg) 

Études non 
comparative 
avant-après 
(3) 

Personnes 
atteintes d’une 
forme active, 
modérée ou 
sévère, de 

Exposition 
IgIV, (1 à 2 
g/kg par cycle) 
répété toutes 
les 3 à 4 

Dose totale de 
prednisone 
administrée (mg) : 
moyenne (étendue) 

Important 
(-2) 
 

Faible  
 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

[Ahmed, 
2001b] 
[Sami, 
2002b] 
[Ahmed, 
2002] 

pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
ou qui 
présentent des 
effets 
indésirables de 
ces traitements 
(Np = 47) 

semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 
sevrés après 
le début des 
IgIV 

Comparateur 
Avant IgIV 

Avant : 35 202 
(14 750-89 500) 
Après : 1 850  
(1 180-3 200) 
P < 0,0001 

Avant : 21 280  
(5 200-90 000) 
Après : 1 964 
(300-9 500) 
P = 0,004 

Avant : 20 209 
(10 600-30 400) 
Après : 1 419,5  
(950-1 850) 
P = 0,001 

(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Durée du traitement de prednisone 

Études non 
comparative 
avant-après 
(3) 
[Ahmed, 
2001b] 
[Sami, 
2002b] 
[Ahmed, 
2002] 

Personnes 
atteintes d’une 
forme active, 
modérée ou 
sévère de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
ou qui 
présentent des 
effets 
indésirables de 

Exposition 
IgIV, (1 à 2 
g/kg par cycle) 
répété toutes 
les 3 à 4 
semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 

Durée du traitement 
de prednisone 
(mois) : moyenne 
(étendue) 

Avant : 36,4 (12-96) 
Après : 4,8 (2,6-7,5) 
P < 0,0001 

Avant : 19,9 (4-60) 
Après : 4,3 (2-18) 
P = 0,003 

Avant : 29,5 (16-45) 
Après : 4,1 (2,5-5,6) 
P = 0,001 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible  
 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 



 

129 

Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

ces traitements 
(Np = 47) 

sevrés après 
le début des 
IgIV 

Comparateur 
Avant IgIV 

Pemphigus vulgaire – Durée du traitement immunosuppresseur 
Étude non 
comparative 
avant-après 
(1) 
[Ahmed, 
2001b] 

Personnes 
atteintes d’une 
forme active de 
pemphigus 
vulgaire sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
et qui présentent 
des effets 
indésirables de 
ces traitements 
(Np = 21) 

Exposition 
IgIV, 2 g/kg 
par cycle, 
répété toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 
sevrés après 
le début des 
IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Durée du traitement 
immunosuppresseur : 
moyenne (étendue) 

Avant : 36,4 (12-96) 
Après : 2,9 (0-6) 
P < 0,0001 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible  
 
 

Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Rechutes – réapparition importante de nouvelles lésions avec nécessité de modifier le traitement systémique 

Études non 
comparative 
avant-après 
(1) 

Personnes 
atteintes d’une 
forme modérée 
ou sévère de 

Exposition 
IgIV, (1 à 2 
g/kg par cycle) 
répété toutes 

Rechutes : moyenne 
(étendue) 

Avant : 4,9 (3-7) 
Après : 0,7 (0-3) 

Important 
(-2) 
 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

[Sami, 
2002b] 
 

pemphigus 
vulgaire sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
ou qui 
présentent des 
effets 
indésirables de 
ces traitements 
(Np = 15) 

les 3 à 4 
semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 
sevrés après 
le début des 
IgIV 

Comparateur 
Avant IgIV 

P < 0,001 
 

(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Rémission 
Étude non 
comparative 
avant-après 
(2) 
[Ahmed, 
2001b] 
[Ahmed, 
2002] 

Personnes 
atteintes d’une 
forme active de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
et qui présentent 
des effets 
indésirables de 
ces traitements 
(Np = 21+11) 

Exposition 
IgIV, 2 g/kg 
par cycle, 
répété toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 

Rémission : moyenne 
par personne 
(étendue) 

Avant : 0 (0-0) 
Après : 1 (1-1) 
P < 0,0001 

Avant : 0 (0-0) 
Après : 1 (1-1) 
P = 0,001 

Important 
(-2) 
 
(Étude non 
comparative 
avant-après) 

Faible Peu 
probable 
 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 
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Description Évaluation de la qualité du niveau de preuves scientifiques (GRADE) 
Niveau 
global de 
preuve  Devis 

d’étude (N) 
Population 
d’intérêt (Np) 

Exposition/ 
Comparateur Effet Risque de biais Hétérogénéité Caractère 

indirect  Imprécision Biais de 
publication 

sevrés après 
le début des 
IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Pemphigus vulgaire ou pemphigus foliacé – Qualité de vie (score de 1 (faible) à 5 (élevée)) 
Étude non 
comparative 
avant-après 
(2) 
[Ahmed, 
2001b] 
[Ahmed, 
2002] 

Personnes 
atteintes d’une 
forme active de 
pemphigus 
vulgaire ou de 
pemphigus 
foliacé sans 
réponse 
adéquate aux 
traitements 
conventionnels 
et qui présentent 
des effets 
indésirables de 
ces traitements 
(Np = 21+11) 

Exposition 
IgIV, 2 g/kg 
par cycle, 
répété toutes 
les 4 semaines 
jusqu’à la 
guérison des 
lésions, puis 
espacement 
jusqu’à 16 
semaines, puis 
arrêt. 
Prednisone et 
immuno-
suppresseur 
graduellement 
sevrés après 
le début des 
IgIV. 

Comparateur 
Avant IgIV 

Qualité de vie : 
moyenne du score 
(étendue) (1 faible, 5 
élevé) 

Avant : 1,3 (1-2) 
Après : 4,6 (4-5) 
P < 0,0001 

Avant : 1,5 (1-3) 
Après : 4,4 (4-5) 
P = 0,001 

Important 
(-2) 
 
(Études non 
comparatives 
avant-après) 

Faible Peu 
probable 

Faible Peu 
probable 

☒ ☒ ☐ ☐  
FAIBLE 

CASP : Critical Appraisal Skills Programme; IC 95% : Intervalle de confiance à 95 %; IgIV : Immunoglobulines intraveineuses; N : Nombre d’études; Np : nombre total de 
participants dans les études considérées; PDAI : Pemphigus disease area index; PAS : pemphigus activity score.   
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ANNEXE F 
Synthèse des recommandations d’usage des imunoglobulines  

Information présentée dans cette annexe :  

• Tableau F-1 : dermatite atopique 

• Tableau F-2 : dermatite herpétiforme 

• Tableau F-3 : épidermolyse bulleuse acquis 

• Tableau F-4 : pemphigoïde 

• Tableau F-5 : myxœdème prétibial 

• Tableau F-6 : pemphigus 

• Tableau F-7 : pyoderma gangrenosum 

• Tableau F-8 : sclérœdème 

• Tableau F-9 : scléromyxœdème 

• Tableau F-10 : syndrome de Stevens-Johnson ou nécrolyse épidermique toxique 

• Tableau F-11 : urticaire 

• Tableau F-12 : vasculopathie livédoïde 

• Tableau F-13 : xanthogranulome nécrobiotique 
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Tableau F-1 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de dermatite 
atopique 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada Envisageables en option de traitement chez les enfants qui remplissent 
les critères suivants : 

1. Traitement prescrit par un dermatologue ET 

2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes topiques et aux 
inhibiteurs de calcineurine 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada Données insuffisantes pour recommander ou non l’usage des IgIV. 
L’usage peut être envisagé chez les adultes ou les enfants atteints de 
dermatite atopique qui ont : 

• la forme la plus sévère de la maladie; 
• une immunodéficience sous-jacente; 
• une contre-indication aux thérapies immunosuppressives 

standards; et/ou 
• des infections récurrentes ou menaçant le pronostic vital 

Consensus d’experts Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre Données insuffisantes ou IgIV non recommandées 

Le groupe de travail conclue que la preuve est insuffisante pour 
recommander l’usage systématique des IgIV ou que la preuve supporte une 
position de non-usage systématique des IgIV pour cette indication. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Davis et al., 2024) États-Unis Données insuffisantes pour formuler une recommandation d’usage des 
IgIV pour la prise en charge des adultes atteints de dermatite atopique 

Consensus d’experts Adéquate 
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Tableau F-2 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de dermatite 
herpétiforme 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints d’une forme grave de maladie bulleuse auto-immune (y 
compris la dermatose bulleuse à IgA linéaire) qui rencontrent les critères 
suivants : 

1. Maladie progressant rapidement ET 
2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes systémiques. 

Traitement prescrit par un dermatologue. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de maladies bulleuses auto-immunes (y compris la 
dermatose bulleuse à IgA linéaire et la maladie bulleuse chronique de 
l’enfance). L’usage des IgIV est recommandé pour toutes les formes graves 
de la maladie, lorsque les autres thérapies sont inefficaces ou contre-
indiquées.  

Consensus d’experts Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de maladies bulleuses auto-immunes (usage à long terme). L’usage des 
IgIV est réservé comme traitement d’appoint chez les personnes atteintes 
d’une forme grave de la maladie, lorsque la thérapie conventionnelle 
(corticostéroïdes associés à des agents immunosuppresseurs adjuvants) 
échoue ou est contre-indiquée. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Caux et al., 2024) International IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes et les 
enfants atteints de dermatose bulleuse à IgA linéaire, comme troisième ligne 
de traitement d’une forme réfractaire de la maladie. 

Consensus d’experts 
(consensus à 95 %, 
très forte 
recommandation) 

Inadéquate 
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Tableau F-3 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte d’épidermolyse 
bulleuse acquise 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints d’une forme grave de maladie bulleuse auto-immune (y 
compris l’épidermolyse bulleuse acquise) qui rencontrent les critères 
suivants : 

1. Maladie progressant rapidement ET 
2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes systémiques. 

Traitement prescrit par un dermatologue. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de maladies bulleuses auto-immunes (y compris 
l’épidermolyse bulleuse acquise). L’usage des IgIV est recommandé pour 
toutes les formes graves de la maladie, lorsque les autres thérapies sont 
inefficaces ou contre-indiquées.  

Consensus d’experts Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de maladies bulleuses auto-immunes (usage à long terme). L’usage des 
IgIV est réservé comme traitement d’appoint chez les personnes atteintes 
d’une forme grave de la maladie, lorsque la thérapie conventionnelle 
(corticostéroïdes associés à des agents immunosuppresseurs adjuvants) 
échoue ou est contre-indiquée. 

Consensus d’experts Inadéquate 
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Tableau F-4 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de pemphigoïde 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints d’une forme grave de maladie bulleuse auto-immune (y 
compris la pemphigoïde, la pemphigoïde cicatricielle et la pemphigoïde 
gestationnelle) qui rencontrent les critères suivants : 

1. Maladie progressant rapidement ET 
2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes systémiques. 

Traitement prescrit par un dermatologue. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Borradori et al., 2022) International IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de pemphigoïde bulleuse. Dans les rares cas de maladie généralisée 
réfractaire à la thérapie intensive, l’usage des IgIV pourrait être considéré. 

Consensus d’experts 
(de 0 à 5 : 
4,57 ± 0,59) 

Adéquate 

(Castel et al., 2022) France IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de pemphigoïde bulleuse. Les IgIV sont recommandées pour un contrôle 
rapide de la maladie grave et réfractaire, généralement en combinaison 
avec d’autres thérapies systémiques : au moins 10 nouvelles cloques par 
jour; absence de contrôle de la maladie après deux semaines de traitement. 

Consensus d’experts 
(de 0 à 5 : 5,0 ± 0) 

Inadéquate 

(Hofmann et al., 2022) Allemagne IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de pemphigoïde des muqueuses. L’usage d’IgIV pourrait être recommandé 
pour le traitement adjuvant de la maladie grave ou réfractaire. 

Consensus d’experts 
(100 % consensus, 
faible 
recommandation en 
faveur) 

Adéquate 

(Muntyanu et al., 2021) Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de pemphigoïde bulleuse induite par induite par la prise d’inhibiteurs de 
point de contrôle immunitaire (checkpoint inhibiteurs). Les IgIV peuvent être 
utilisées de façon occasionnelle pour traiter les cas réfractaires de 
pemphigoïde bulleuse idiopathique et pourraient être envisagées pour traiter 
la maladie induite par la prise d’inhibiteurs de point de contrôle immunitaire. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de maladies bulleuses auto-immunes (y compris la 
pemphigoïde bulleuse, la pemphigoïde des muqueuses et la pemphigoïde 
gestationnelle). L’usage des IgIV est recommandé pour toutes les formes 
graves de la maladie, lorsque les autres thérapies sont inefficaces ou 
contre-indiquées.  

Consensus d’experts Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de maladies bulleuses auto-immunes (usage à long terme). L’usage des 
IgIV est réservé comme traitement d’appoint chez les personnes atteintes 
d’une forme grave de la maladie, lorsque la thérapie conventionnelle 

Consensus d’experts Inadéquate 
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Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(corticostéroïdes associés à des agents immunosuppresseurs adjuvants) 
échoue ou est contre-indiquée. 

(Rashid et al., 2021; 
Schmidt et al., 2021) 

International IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de pemphigoïde des muqueuses. L’usage des IgIV pourrait être 
recommandé en troisième ligne de traitement des formes graves de la 
maladie qui ne répondent pas aux immunosuppresseurs conventionnels ou 
au rituximab. L’usage est également recommandé chez les personnes qui 
sont hautement à risque de développer des effets indésirables aux thérapies 
conventionnelles. 

Consensus d’experts 
Grade C : niveau de 
preuve 4 (séries de 
cas, études cas-
témoins ou études 
avec groupe 
historique contrôle) 

Adéquate 

(Robinson et Shull, 
2023) 

États-Unis IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de pemphigoïde bulleuse ou de pemphigoïde des 
muqueuses : cas réfractaires, échec des corticostéroïdes systémiques et 
des immunosuppresseurs; maladie paranéoplasique. 

Consensus d’experts 
Recommandation 
faible/conditionnelle, 
faible niveau de 
preuve 

Inadéquate 

 

Tableau F-5 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de myxœdème 
prétibial 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada Données insuffisantes. Le niveau de preuve est insuffisant pour formuler 
une recommandation en faveur ou en défaveur de l’usage des IgIV chez les 
adultes ou les enfants atteints de myxœdème prétibial. Les IgIV peuvent 
être considérées pour le traitement des cas graves, lorsque les 
corticostéroïdes et les agents épargnants les corticostéroïdes sont 
inefficaces ou contre-indiqués. 

Consensus d’experts Adéquate 
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Tableau F-6 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de pemphigus 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Antiga et al., 2023) International IgIV envisageables en option de traitement : les IgIV pourraient être 
envisagées comme option de traitement chez les personnes atteintes de 
pemphigus paranéoplasique.  

Consensus d’experts 
(plus de 95 %) 

 

(Atlantic Blood Utilization 
Strategy (ABUS) working 
group, 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les enfants 
atteints d’une forme grave de maladie bulleuse auto-immune (y compris le 
pemphigus vulgaire et le pemphigus foliacé) qui rencontrent les critères 
suivants : 

1. Maladie progressant rapidement ET 
2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes systémiques. 

Traitement prescrit par un dermatologue. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Joly et al., 2020) International IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
d’une forme grave/réfractaire de pemphigus vulgaire ou de pemphigus foliacé. 
Les IgIV pourraient être recommandées en complément au rituximab, ou en 
l’absence de réponse au rituximab, ou conjointement à un immunosuppresseur 
si le rituximab ne peut être utilisé. 

Consensus d’experts 
(de 0 à 5 : plus de 4) 

Adéquate 

(Murrell et al., 2020) International IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes de 
pemphigus, comme agent épargnant les corticostéroïdes. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(National Health Service 
(NHS), 2025) 

Angleterre IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes de 
maladies bulleuses auto-immunes (usage à long terme). L’usage des IgIV est 
réservé comme traitement d’appoint chez les personnes atteintes d’une forme 
grave de la maladie, lorsque la thérapie conventionnelle (corticostéroïdes 
associés à des agents immunosuppresseurs adjuvants) échoue ou est contre-
indiquée. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les enfants 
atteints de maladies bulleuses auto-immunes (y compris le pemphigus foliacé, le 
pemphigus herpétiforme et le pemphigus vulgaire). L’usage des IgIV est 
recommandé pour toutes les formes graves de la maladie, lorsque les autres 
thérapies sont inefficaces ou contre-indiquées.  

Consensus d’experts Adéquate 

(Robinson et Shull, 
2023) 

États-Unis IgIV envisageables en option de traitement (monothérapie) chez les adultes 
ou les enfants atteints de pemphigus vulgaire/foliacé : cas réfractaires, échec 
des corticostéroïdes systémiques et des immunosuppresseurs; maladie 
paranéoplasique. 

IgIV envisageables en option de traitement (IgIV en combinaison avec le 
rituximab) chez les adultes ou les enfants atteints de pemphigus vulgaire : cas 
réfractaires (absence de réponse à une combinaison d’IgIV et de thérapie 
immunosuppressive conventionnelle). 

Consensus d’experts 
Recommandation 
faible/conditionnelle, 
niveau de preuve 
modéré 
(monothérapie) ou 
niveau de preuve 
faible (IgIV + 
rituximab) 

Inadéquate 
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Tableau F-7 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de pyoderma 
gangrenosum 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de de pyoderma gangrenosum qui rencontrent les critères 
suivants : 

1. Prise en charge par un dermatologue ET 
2. Échec ou contre-indication aux stéroïdes systémiques. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(National Blood 
Authority (NBA), 2020-
2024) 

Australie IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de de pyoderma gangrenosum : circonstances exceptionnelles uniquement. 
L’usage des IgIV est indiqué dans les cas graves de la maladie, lorsque les 
thérapies immunosuppressives et biologiques sont soit inefficaces ou 
inappropriées en raison d’effets indésirables inacceptables. L’usage est 
également indiqué pour les récidives de maladie survenant après une 
tentative d’arrêt des IgIV. 

Consensus d’experts 
Circonstances 
exceptionnelles, 
données de catégorie 
4a (séries de cas, 
rapports de cas) 

Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre Données insuffisantes ou IgIV non recommandées 

Le groupe de travail conclue que la preuve est insuffisante pour 
recommander l’usage systématique des IgIV ou que la preuve supporte une 
position de non-usage systématique des IgIV pour cette indication. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints d’une forme significative de pyoderma gangrenosum lorsque 
les autres thérapies sont inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts Adéquate 

 

Tableau F-8 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de sclérœdème 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Knobler et al., 2024) Europe IgIV envisageables en option de traitement chez les personnes atteintes 
de sclérœdème : durcissement persistant de la peau avec mobilité réduite 
ou atteinte systémique, en troisième ligne de traitement si la thérapie de 
deuxième intention échoue ou est contre-indiquée. 

Consensus d’experts 
Études 
rétrospectives, 
rapports de cas, 
séries de cas 

Adéquate 
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Tableau F-9 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de scléromyxœdème 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints de scléromyxœdème, si échec ou contre-indication aux 
corticostéroïdes.  

Consensus d’experts Inadéquate 

(Knobler et al., 2024) Europe IgIV recommandées chez les personnes atteintes de scléromyxœdème. 
L’usage des IgIV est suggéré comme traitement initial, y compris pour le 
syndrome dermatologique et neurologique. 

Consensus d’experts 
(Grade 2C, 
intervention suggérée 
sur la base de séries 
de cas et rapports de 
cas) 

Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025; 
NHS England, 2024) 

Angleterre IgIV recommandées chez les personnes atteintes de scléromyxœdème, 
comme première, deuxième ou toute autre ligne de traitement. 

Consensus d’experts Inadéquate 
(2025)  
Adéquate (2024) 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement chez les adultes ou les 
enfants atteints scléromyxœdème : les IgIV pourraient être considérées 
pour les formes graves de la maladie, lorsque les autres thérapies sont 
inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts 
sur la base de séries 
de cas 

Adéquate 

 

Tableau F-10 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de syndrome de 
Stevens-Johnson/nécrolyse épidermique toxique 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Choi et al., 2020) International IgIV envisageables en option de traitement : Les IgIV peuvent être 
envisagées chez les personnes avec une atteinte de grade 4 (10 à 30 % de 
la surface corporelle) causée par la prise d’inhibiteurs de point de contrôle 
immunitaire, et ce, en l’absence de réponse aux corticostéroïdes 
systémiques. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Haute Autorité de 
Santé (HAS), 2021) 

France Données insuffisantes 
Chez l’enfant, des études de faible méthodologie ont évalué différentes 
thérapies, y compris les immunoglobulines, avec des résultats souvent 
discordants.  

Consensus d’experts 
sur la base d’études 
de cohorte 
observationnelles 

Adéquate 

(Haute autorité de la 
Santé (HAS), 2023) 

France Données insuffisantes Consensus d’experts 
sur la base de séries 
rétrospectives ou 

Adéquate 
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Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

Chez l’adulte, les données ne permettent pas de recommander un 
traitement immunomodulateur (y compris les immunoglobulines) pour la 
nécrolyse épidermique toxique en phase aiguë. 

d’études non 
contrôlées de faible 
envergure 

(Heuer et al., 2024; 
Paulmann et al., 2024) 

Allemagne Données insuffisantes 
Les IgIV en monothérapie pour la nécrolyse épidermique ne peuvent être 
évaluées de façon concluante (niveau de preuve très faible à faible, grade 0, 
consensus). 
Une combinaison d’IgIV et de corticostéroïdes ne peut être évaluée de 
façon concluante (niveau de preuve très faible à modéré, grade 0, fort 
consensus). 

Recommandation 
ouverte/absence de 
recommandation 
 

Adéquate 

(Muntyanu et al., 2021) Canada IgIV envisageables en option de traitement. L’approche suivante est 
suggérée pour les personnes atteintes de syndrome de Stevens-Johnson ou 
de nécrolyse épidermique toxique induite par la prise d’inhibiteurs de point 
de contrôle immunitaire :  

1. Soins de soutien 
2. IgIV 
3. Cyclosporine 
4. TNF-a 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Murillo-Casas et al., 
2025) 

International IgIV envisageables en option de traitement : Les IgIV peuvent être 
envisagées, en combinaison avec des corticostéroïdes systémiques, chez 
les personnes atteintes de syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse 
épidermique toxique. 

Consensus d’expert : 
recommandation 
conditionnelle sur la 
base d’un niveau de 
preuve très faible 

Adéquate 

(National Blood 
Authority (NBA), 2020-
2024) 

Australie Données insuffisantes. Les IgIV jouent un rôle thérapeutique émergent 
pour le traitement des formes graves de syndrome de Stevens-Johnson ou 
de nécrolyse épidermique toxique.  

Rôle thérapeutique 
émergent, 4A 
(données 
insuffisantes) 

Adéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre Données insuffisantes ou IgIV non recommandées 

Le groupe de travail conclue que la preuve est insuffisante pour 
recommander l’usage systématique des IgIV ou que la preuve supporte une 
position de non-usage systématique des IgIV pour cette indication. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement. Les IgIV peuvent être 
envisagées chez les enfants ou les adultes atteints d’une forme grave de 
syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique, 
lorsque les autres thérapies sont inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts 
sur la base de revue 
systématique 

Adéquate 

(Réseau régional 
ontarien de 
coordination du sang 
(RRoCS), 2025) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement. Les IgIV peuvent être 
envisagées lorsque les autres traitements sont contre-indiqués ou lorsque la 
condition menace le pronostic vital.  

Consensus d’experts Inadéquate 
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Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Robinson et Shull, 
2023) 

États-Unis IgIV recommandées : première option de traitement chez les enfants ou les 
adultes atteints d’une forme grave de syndrome de Stevens-Johnson ou de 
nécrolyse épidermique toxique. 

Consensus 
d’experts : 
recommandation 
conditionnelle/faible 
sur la base d’un 
niveau de preuve 
faible 

Inadaéquate 

 

Tableau F-11 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte d’urticaire  

  Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Australasian society of 
clinical immunology 
and allergy (ASCIA), 
2020) 

Australie et 
Nouvelle-Zélande 

Données insuffisantes. Il n’existe qu’une preuve limitée de l’efficacité 
possible des IgIV pour l’urticaire chronique spontané. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement. Indication possible des IgIV 
chez les adultes et les enfants atteints d’urticaire chronique idiopathique qui 
ne répondent pas ou qui présentent une contre-indication aux fortes doses 
d’antihistaminiques ET qui ne répondent pas ou qui présentent une contre-
indication à l’omalizumab. 

Consensus d’experts Inadéquate 

(National Health 
Service (NHS), 2025) 

Angleterre Données insuffisantes ou IgIV non recommandées. Le groupe de travail 
conclue que la preuve est insuffisante pour recommander l’usage 
systématique des IgIV ou que la preuve supporte une position de non-usage 
systématique des IgIV pour les personnes atteintes d’urticaire chronique 
idiopathique 

Consensus d’experts Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada Données insuffisantes. La preuve est insuffisante pour recommander ou 
non l’usage des IgIV chez les enfants ou les adultes atteints d’urticaire 
chronique idiopathique. Les IgIV pourraient être envisagées en dernier 
recours chez les personnes atteintes d’une forme grave de la maladie 
lorsque les thérapies conventionnelles sont inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts 
Niveau de preuve 
insuffisant 

Adéquate 

(Sabroe et al., 2022) Royaume-Uni IgIV envisageables en option de traitement. Les IgIV peuvent être 
envisagées comme troisième choix de traitement chez les personnes 
atteintes d’urticaire spontané chronique dont les symptômes ne sont pas 
contrôlés efficacement par les options de première ou de deuxième 
intention, ou lorsque ces options sont contre-indiquées ou inappropriées. 
Données insuffisantes. Le niveau de preuve est limité pour recommander 
l’usage des IgIV chez les personnes atteintes d’urticaire solaire. 

Consensus d’experts 
Faible 
recommandation en 
faveur (urticaire 
chronique spontané) 
Absence de 
recommandation – 

Adéquate 
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  Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

niveau de preuve 
insuffisant (urticaire 
solaire) 

(Zuberbier et al., 2022) International Données insuffisantes. Il n’est pas possible de formuler une 
recommandation (en faveur ou contre l’usage des IgIV) chez les personnes 
atteintes d’urticaire spontané chronique. L’usage des IgIV, qui ont été 
utilisées avec succès dans des rapports de cas, n’est recommandé que 
dans les centres spécialisés, comme dernière option de traitement. 

Consensus d’experts 
Fort consensus (au 
moins 90 % des 
participants) 

Adéquate 

 

Tableau F-12 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de vasculopathie 
livédoïde 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV recommandées chez les adultes et les enfants atteints de syndromes 
vasculitiques systémiques, y compris la polyartérite noueuse et la 
vasculopathie livedoïde. 

Consensus d’experts 
Condition indiquée 

Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada Données insuffisantes. Le niveau de preuve est insuffisant pour formuler 
une recommandation (en faveur ou contre) l’usage des IgIV chez les adultes 
et les enfants atteints de vasculopathie livédoïde. Les IgIV peuvent être 
envisagées dans des circonstances exceptionnelles, lorsque les thérapies 
standards sont inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts 
Niveau de preuve 
insuffisant 

Adéquate 

(Schiffmann et al., 
2021) 

Allemagne IgIV recommandées. Les IgIV sont recommandées comme première option 
de traitement pour les personnes atteintes d’une forme réfractaire de 
vasculopathie livédoïde. Toutefois, privilégier les autres options de première 
intention en raison du rapport coût-efficacité élevé des IgIV, malgré une 
bonne efficacité.  

Consensus d’experts 
Forte 
recommandation en 
faveur 
Consensus : +1,6 

Inadéquate 
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Tableau F-13 Synthèse des recommandations d’usage des immunoglobulines dans un contexte de xanthogranulome 
nécrobiotique 

Référence Pays Recommandation(s) Force de la ou des 
recommandation(s) 

Qualité 
méthodologique 
(AGREE II) 

(Atlantic Blood 
Utilization Strategy 
(ABUS) working group, 
2022) 

Canada IgIV envisageables en option de traitement. Les IgIV peuvent être 
envisagées chez les adultes et les enfants atteints de xanthogranulome 
nécrobiotique en l’absence de réponse en présence de contre-indication aux 
corticostéroïdes. 

Consensus d’experts 
Indication possible 

Inadéquate 

(Prairie Collaborative 
Immune Globulin 
Utilization Management 
Framework Project 
(Prairie), 2022) 

Canada Données insuffisantes. Le niveau de preuve est insuffisant pour formuler 
une recommandation (en faveur ou contre) l’usage des IgIV chez les adultes 
et les enfants atteints de xanthogranulome nécrobiotique. Les IgIV ne 
devraient être envisagées que pour les formes graves de la maladie, 
lorsque les corticostéroïdes ou les autres options de traitement sont 
inefficaces ou contre-indiquées. 

Consensus d’experts 
Niveau de preuve 
insuffisant 

Adéquate 
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