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RESUME

Introduction

Les immunoglobulines humaines non spécifiques sont un produit sanguin stable
essentiel au traitement de plusieurs maladies, dont plusieurs conditions en dermatologie.
L’approvisionnement en immunoglobulines humaines non spécifiques est colteux et
tributaire de I'offre limitée — de grands volumes de plasma issus de dons sont requis — et
de la demande croissante a I'échelle internationale. Le Québec est 'une des autorités qui
consomment le plus d'immunoglobulines humaines non spécifiques au Canada, ce qui a
non seulement un impact important sur le budget en santé, mais le rend également
vulnérable aux pénuries potentielles. Il est donc primordial de s’assurer de 'usage
judicieux de cette ressource. C’est pourquoi 'INESSS a formulé, de 2017 a 2022, une
série de recommandations sur 'usage des immunoglobulines humaines non spécifiques
en neurologie, en immunologie clinique, en hématologie, en dermatologie, en
rhumatologie, en infectiologie, en transplantation d’organes solides, en cardiologie, en
fertilité et pour les autres indications médicales. L’actuel mandat visait & mettre a jour les
recommandations d’'usage en dermatologie pour s’assurer qu’elles sont encore
conformes aux plus récentes données scientifiques et en harmonie avec les meilleures
pratiques cliniques.

Méthodologie

Dans le cadre de ces travaux, les dimensions populationnelle, socioculturelle, clinique,
organisationnelle et économique découlant de I'énoncé de principes et des fondements
éthiques de 'INESSS ont été traitées.

Pour répondre a ce mandat, une revue systématique de la littérature scientifique a été
réalisée a partir de publications répertoriées dans des bases de données
bibliographiques et dans d’autres sources d’information. La revue systématique d’études
primaires visait a évaluer l'efficacité et I'innocuité des immunoglobulines humaines non
spécifiques en repérant les nouvelles données scientifiques relatives aux différentes
indications dermatologiques. La revue systématique des documents qui présentent de
l'information ou des recommandations cliniques a été effectuée pour documenter les
aspects liés aux meilleures pratiques concernant 'amorce, le suivi et I'arrét du traitement
aux immunoglobulines pour chacune des conditions dermatologiques d’intérét
(dimension clinique).

Pour documenter les aspects populationnels, socioculturels et organisationnels, des
revues narratives de la littérature ont été effectuées. L’aspect économique a été étayé en
recueillant 'information relative au colt d’approvisionnement des immunoglobulines
humaines non spécifiques.
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Les perspectives des parties prenantes consultées durant ces travaux, dont celles des
membres du comité consultatif, ont également apporté de I'information complémentaire
pour I'ensemble des dimensions évaluées afin de mieux contextualiser les
recommandations formulées a la pratique québécoise.

Finalement, la qualité globale des travaux et leur applicabilité ont été appréciées par des
lecteurs externes spécialistes en dermatologie.

Résultats

Au terme des travaux et a la suite du processus itératif avec les membres du comité
consultatif, ou ont été triangulées les données scientifiques, I'information et les
recommandations tirées de la littérature consultée, les éléments contextuels et les
perspectives des parties prenantes consultées, les recommandations de 2020 ont été
mises a jour et de nouvelles recommandations sur 'usage des immunoglobulines
humaines non spécifiques en dermatologie ont été formulées. Celles-ci sont présentées
en détail au coeur du rapport et sont intégrées dans un outil clinique destiné
principalement aux cliniciens qui administrent des immunoglobulines pour traiter des
conditions dermatologiques.

Modifications issues de la mise a jour

IglV recommandées

e |’usage des IglV n’est recommandé en premiéere intention de traitement pour
aucune indication dermatologique.

IglV envisageables en option de traitement

e Harmonisation des recommandations pour les maladies bulleuses. En raison de
la disponibilité d’autres options de traitement de premiére intention pour le
pemphigus et le groupe des pemphigoides, les immunoglobulines sont rarement
employées, bien qu’elles demeurent envisageables en option de traitement.
L’'usage des immunoglobulines est également envisageable pour traiter la
dermatose bulleuse a IgA linéaire et I'épidermolyse bulleuse acquise.

¢ Modification mineure des conditions d’usage et précision de la durée du
traitement initial concernant toutes les indications dermatologiques pour
lesquelles les immunoglobulines sont envisageables en option de traitement.

IglV non recommandées

¢ Aucun changement pour la dermatite atopique, la dermatite herpétiforme ou
l'urticaire.



Données insuffisantes

o Le traitement a été déplacé dans cette catégorie pour le myxcedéme prétibial, le
sclércedéme et le xanthogranulome nécrobiotique. Les immunoglobulines
demeurent toutefois envisageables pour traiter les formes graves de ces maladies
en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options
thérapeutiques, lorsque de telles options sont disponibles.

e Le traitement du syndrome de Stevens-Johnson et de la nécrose épidermique
toxique a également été déplacé dans cette catégorie.

En plus des modifications aux recommandations pour les diverses conditions
dermatologiques, les sections Amorce, suivi et arrét du traitement par IglV ou IgSC et
Posologie ont été revues.

Conclusion

Sans se substituer au jugement clinique, ces travaux devraient soutenir les cliniciens qui
traitent des personnes qui présentent une condition dermatologique afin qu’ils fassent un
usage judicieux des immunoglobulines humaines non spécifiques dans leur prise en
charge thérapeutique. Les recommandations formulées serviront également a soutenir
les instances ministérielles pour I'élaboration de mesures d’encadrement de 'usage des
immunoglobulines en cas de pénurie.

Prochaine mise a jour

La pertinence de mettre de nouveau a jour les recommandations sur 'usage optimal des
immunoglobulines humaines non spécifiques en dermatologie sera évaluée dans quatre
ans a partir de la date de la publication de ce rapport ou plus tét selon 'avancement des
données scientifiques et I'évolution des pratiques cliniques ou des changements dans la
disponibilité des immunoglobulines et selon les besoins du réseau de la santé et des
services sociaux.



SUMMARY

Use of Intravenous and Subcutaneous Immunoglobulins in Dermatology

Introduction

Nonspecific human immunoglobulins are stable blood products that are essential for the
treatment of several diseases, including multiple dermatological conditions. Their supply
is costly and dependent on limited availability — requiring large volumes of donor-derived
plasma — as well as on increasing international demand. Quebec is among the highest
consumers of nonspecific human immunoglobulins in Canada, which not only has a
substantial impact on healthcare expenditures but also increases vulnerability to potential
shortages. It is therefore essential to ensure the judicious use of this resource.
Accordingly, between 2017 and 2022, INESSS issued a series of recommendations
regarding the use of nonspecific human immunoglobulins in neurology, clinical
immunology, hematology, dermatology, rheumatology, infectious diseases, solid organ
transplantation, cardiology, fertility and other medical indications. The current mandate
aimed to update the dermatology-related recommendations to ensure that they remain
aligned with the most recent scientific evidence and consistent with best clinical
practices.

Methodology

As part of this work, the population-based, socio-cultural, clinical, organizational and
economic dimensions derived from the Enoncé de principes et des fondements éthiques
de I'INESSS were taken into account.

To address this mandate, a systematic review of scientific literature was conducted using
publications identified in bibliographic databases and other information sources. The
systematic review of primary studies aimed to assess the efficacy and safety of
nonspecific human immunoglobulins by identifying new scientific evidence related to the
various dermatological indications. A systematic review of documents presenting clinical
information or reccommendations was undertaken to document best-practice
considerations related to the initiation, monitoring, and discontinuation of immunoglobulin
therapy for each dermatological condition of interest (clinical dimension).

To document the population-based, sociocultural and organizational dimensions,
narrative reviews of the literature were conducted. Some economic considerations were
addressed by collecting information on the acquisition costs of nonspecific human
immunoglobulins.

The perspectives of stakeholders consulted throughout this work, including those of the
advisory committee members, also provided complementary information across all
dimensions, thereby helping to better contextualize the recommendations for clinical
practice in Quebec.
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Lastly, the overall quality of the work and its applicability were evaluated by external
reviewers with expertise in dermatology.

Results

Upon completion of this work and following an iterative process with the advisory
committee members, which triangulated scientific evidence, information and
recommendations drawn from the reviewed literature, contextual elements and the
perspectives of consulted stakeholders, the 2020 recommendations were updated and
new recommendations on the use of nonspecific human immunoglobulins in dermatology
were developed. These recommendations are presented in detail in the main body of the
report and are integrated into a clinical tool intended primarily for clinicians who
administer immunoglobulins in the treatment of dermatological conditions.

Changes Resulting from the Update

Recommended use of IVIG

¢ |VIG is not recommended as first-line therapy for any dermatological indication.

IVIG as a treatment option

e Harmonization of recommendations for bullous diseases. In light of the availability
of other first-line treatment options for pemphigus and the pemphigoid diseases,
immunoglobulins are rarely used, although they remain a possible treatment
option. Immunoglobulin therapy may also be considered for the treatment of linear
IgA bullous dermatosis and acquired epidermolysis bullosa.

¢ Minor revisions of the conditions of use and clarification of the duration of the
initial therapy for all dermatological indications for which immunoglobulins may be
considered as a treatment option.

IVIG not recommended

¢ No changes to the recommendations for atopic dermatitis, dermatitis herpetiformis
or urticaria.

Insufficient Data

¢ Treatment of pretibial myxedema, scleromyxedema, and necrobiotic
xanthogranuloma has been reclassified in this category. For these diseases,
immunoglobulins may be considered in severe cases if treatment failure,
contraindication or intolerance to other available therapeutic options.

e Treatment of Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis has also
been reclassified in this category.

In addition to the updates to recommendations for the various dermatological conditions,
the sections on Initiation, monitoring and discontinuation of IVIG or SCIg treatment and
Dosage have been revised.




Conclusion

Without replacing clinical judgment, this work is intended to support clinicians treating
patients with dermatological conditions in making judicious use of nonspecific human
immunoglobulins in their therapeutic management. The recommendations will also assist
governmental authorities in establishing measures to regulate immunoglobulin use in the
event of a shortage.

Next update

\

The need to update the recommendations on the optimal use of nonspecific human
immunoglobulins in dermatology will be reviewed four years following the publication of
this report or sooner if advances in scientific evidence, changes in clinical practice,
variations in immunoglobulin availability, or evolving needs of the health and social
services network warrant it.
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INTRODUCTION

Problématique

Les immunoglobulines humaines non spécifiques (Ig)' sont des produits sanguins stables
purifiés a partir de dons de plasma humain. Une grande quantité de plasma doit étre
collectée, puis envoyée a des usines de fractionnement a I'extérieur du Canada pour
produire les préparations d'immunoglobulines, qui seront ensuite importées. Au Québec,
l'organisme a but non lucratif Héma-Québec s’occupe notamment de la collecte des dons
de sang, de I'envoi du plasma au fractionnement ainsi que de I'approvisionnement, de la
gestion de l'inventaire et de la distribution des immunoglobulines dans les banques de
sang des centres hospitaliers. Selon le rapport annuel 2024-2025 d’Héma-Québec, les
171 053 litres de plasma recueillis destinés a la fabrication de médicaments n’ont permis
d’assurer que 28,3 % des besoins en immunoglobulines du Québec (INESSS, 2025b).
Ainsi, I'approvisionnement en immunoglobulines est colteux et tributaire de I'offre
relativement limitée et de la demande croissante a I'échelle internationale.

Il est donc primordial de s’assurer de l'usage judicieux de cette ressource. C’est
pourquoi, entre 2017 et 2022, I'Institut national d’excellence en santé et en services
sociaux (INESSS) a produit, a la demande du ministére de la Santé et des Services
sociaux (MSSS) et du Comité consultatif national de médecine transfusionnelle (CCNMT)
une série de recommandations pour encadrer 'usage des immunoglobulines en
neurologie, en hématologie, en immunologie clinique, en dermatologie, en rhumatologie,
en infectiologie, en transplantation d’organes solides et en cardiologie, en fertilité ainsi
que pour d’autres indications.

Contexte de la demande

Depuis la levée des mesures de rationalisation en janvier 2023, une hausse de la
demande des centres hospitaliers en immunoglobulines intraveineuses (IglV) a été
observée (10 % pour la période 2023-2024 et 7 % pour la période 2024-2025) (Héma-
Québec, 2025b). De plus, une augmentation importante du prix de vente est a prévoir, et
I'approvisionnement demeure instable étant donné I'évolution constante de la demande
mondiale. La disponibilité de recommandations d’'usage des immunoglobulines,
conformes aux plus récentes données cliniques et en harmonie avec les meilleures
pratiques cliniques, est donc essentielle afin, notamment, de limiter la hausse du nombre
des ordonnances en réduisant 'usage inapproprié. La Direction des laboratoires et de
'imagerie médicale du MSSS a donné le mandat a 'INESSS de mettre a jour 'ensemble
des recommandations d’'usage des immunoglobulines humaines non spécifiques. Aprés
avoir révisé les recommandations en neurologie, en immunologie clinique et en

' Dans I'ensemble du document, & moins que ce ne soit précisé autrement, toute mention des immunoglobulines
ou des abréviations Ig, IglV ou IgSC fait référence aux immunoglobulines humaines non spécifiques, pour alléger
le texte.



hématologie, 'INESSS a mis a jour les recommandations d’'usage des immunoglobulines
en dermatologie.

Objectif

Mettre a jour les recommandations d’usage des immunoglobulines en dermatologie
pour :

e maintenir un usage judicieux et harmonisé a I'échelle provinciale;
o favoriser une administration adéquate et réduire 'usage inapproprié;

e soutenir les instances ministérielles pour I'élaboration de mesures d’encadrement
en cas de pénurie.

Livrables
e Mise a jour de la section sur la dermatologie de l'outil clinique;

e Rapport associé aux travaux.

Aspects exclus

e Revue de la littérature et recommandations portant sur les immunoglobulines
autres que les immunoglobulines humaines non spécifiques.



1.1

CADRE D’EVALUATION ET METHODOLOGIE
SOMMAIRE

Dans l'optique de I'atteinte des objectifs anticipés par les présents travaux, I'évaluation
s’est concentrée autour de la question décisionnelle suivante :

1) En quoi les pratiques cliniques concernant 'usage optimal des immunoglobulines
pour le traitement des indications retenues en dermatologie au Québec ont-elles
évolué depuis 20207

A cette fin, une approche d’appréciation globale de la valeur a l'issue de la triangulation
des données scientifiques, contextuelles et expérientielles a été employée. Des critéres
propres aux dimensions populationnelle 2, clinique 2, organisationnelle, économique ° et
socioculturelle® de 'Enoncé de principes ont été approfondis. Les aspects
environnementaux associés aux interventions ciblées ont été considérés dans les
travaux, mais ils n'ont pas fait I'objet de questions d’évaluation.

Cadre d’évaluation

Les aspects du cadre d’évaluation ont été formulés, de maniére générale, en tenant
compte des éléments du modele PIPOH".

Population adulte et pédiatrique qui a recu un diagnostic, suspecté

Populations d’intérét ou confirmé, pour I'une des indications d’'usage des

Interventions® ciblées

Comparateurs d’intéréts

immunoglobulines en dermatologie

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

Placébo ou autre intervention thérapeutique (p. ex. standard de
soins)

Porteurs de l'intervention Médecins spécialistes

2 Contribuer a un meilleur état de santé et de bien-étre de la population dans un souci d’équité.
3 Améliorer la santé et le bien-étre des usagers et usagéres.

4 S’insérer dans le contexte organisationnel des soins et services d’une fagon qui contribue a renforcer le systéme
de santé et de services sociaux.

5 Optimiser I'utilisation des ressources pour leur gestion responsable et durable.

6 S'insérer dans le contexte de la société québécoise d’une fagon qui favorise son évolution vers le bien commun.

7 PIPOH (Population, Interventions d'intérét [aspects & documenter], Professionnels & qui s’adressent les travaux,
Objectif poursuivi par les interventions ciblées [outcome — dépistage, diagnostic, traitement, suivi] et le
milieu/contexte clinique ou s’appliquent les interventions [health care setting]).

8 Comprend les tests, procédures, dispositifs, équipements, médicaments, thérapies cellulaires et géniques ainsi
que les modes d’intervention, d’organisation et de gouvernance.


https://www.inesss.qc.ca/fileadmin/doc/INESSS/DocuAdmin/INESSS-Enonce-de-principes-2021_VF.pdf
https://g-i-n.net/wp-content/uploads/2021/03/ADAPTE-Resource-toolkit-March-2010.pdf

Guider la décision relative a 'usage des immunoglobulines
humaines non spécifiques, la conduite thérapeutique et le suivi a
adopter suivant la prise en charge la personne

Objectifs poursuivis par les
interventions ciblées

Contexte/milieu d’utilisation Hépitaux et services spécialisés

1.2 Méthodologie sommaire

1.21 Questions d’évaluation

Les questions ont été déterminées selon les aspects a documenter pour élaborer des
recommandations relatives a la démarche clinique, a la conduite thérapeutique et au
suivi a adopter relativement a la prescription d’immunoglobulines pour des indications en
dermatologie.

Dimension socioculturelle

1) Quels sont les leviers, mis en place au Québec suivant la publication des outils
cliniques de 'INESSS sur 'usage optimal des immunoglobulines, qui en
soutiennent un usage judicieux?

Dimension populationnelle
2) Quels sont les portraits d’'usage des immunoglobulines pour les indications en
dermatologie au Québec?
Dimension clinique

Comparativement a I'information disponible au moment de publier les recommandations
sur 'usage des immunoglobulines en dermatologie en 2020,

3) Y a-t-il de nouvelles données concernant I'efficacité et 'innocuité des
immunoglobulines, comparativement a un placébo ou a d’autres options
thérapeutiques, pour chacune des indications a I'étude?

4) Y a-t-il des changements a apporter aux modalités d’'usage des
immunoglobulines (p. ex. les indications, la posologie, la durée du traitement, les
précautions et les contre-indications)?

Dimension organisationnelle

5) Quels sont les enjeux professionnels et organisationnels qui facilitent ou limitent
'usage optimal des immunoglobulines?



Dimension économique

6) Quels sont les colts unitaires des immunoglobulines humaines non spécifiques,
les quantités administrées au Québec et le budget global requis ainsi que le colt
estimé par traitement?

7) En dermatologie, quels sont les quantités d’lglV administrées, le budget global
requis et le colt moyen d’un traitement estimé selon la moyenne d’IglV
administrée par usager?

1.2.2 Mobilisation des savoirs

La méthodologie compléte pour mener a terme ces travaux est décrite a 'annexe A du
document Annexes complémentaires (INESSS, 2026).

Type de revue de la littérature — Revues systématiques, selon les normes de I'INESSS,
de guides de pratiques cliniques, de lignes directrices, de positions officielles d’autres
organisations, de méme que d’études sur I'efficacité et I'innocuité. Revues narratives
pour documenter les aspects ciblés des dimensions populationnelle, organisationnelle,
économique et socioculturelle, ou des considérations environnementales.

Base de données consultées — MEDLINE, Embase et EBM Reviews (Cochrane
Database of Systematic Reviews et Cochrane Central Register of Controlled Trials).

Autres sources de données — Sites Web d’organisations ETMISSS (Evaluation des
technologies et des modes d'intervention en santé et services sociaux), associations et
sociétés savantes, moteurs de recherche Google et Google Scholar, sites Web des
gouvernements fédéraux, territoriaux, provinciaux et paragouvernementaux, sites Web
d’associations, de fédérations et d’ordres professionnels du Québec, sites Web de Santé
Canada, monographies et données clinico-administratives.

La consultation initiale a été menée en aolt 2025, mais une vigie informationnelle a été
effectuée jusqu’en décembre 2025.

Appréciation du risque de biais et analyses des niveaux de preuve scientifique —
L’appréciation des risques de biais et des niveaux de preuve scientifique sur différents
parameétres de I'efficacité et de l'innocuité des études a été faite a I'aide des outils de la
suite ROBINS (Risk Of Bias In Non-Randomized Studies) et GRADE (Grading of
Recommendations, Assessment, Development and Evaluations), respectivement. Pour
refléter la confiance envers les résultats, un niveau de preuve scientifique par paramétre
d’intérét a été attribué selon une échelle a quatre paliers, soit trés faible, faible, modéré
ou élevé. L’évaluation de la qualité méthodologique des documents contenant des
recommandations cliniques a été réalisée a I'aide de 'outil AGREE II.

Analyses économiques — Le volume d’immunoglobulines administré durant 'année
financiére 2022-2023 et le codt unitaire correspondant pour la méme période ont été
employés pour estimer le budget global requis ainsi que le coat moyen d’un cycle de
traitement chez un adulte de 70 kg. Les mémes variables ont été analysées pour les
indications dermatologiques.



Analyses des retombées environnementales — Compte tenu du manque de données
disponibles sur I'empreinte carbone, de l'information a été collectée dans les documents
contenant des recommandations cliniques et une revue narrative de la littérature a été
effectuée.

Consultation de parties prenantes — Un comité consultatif a été mis sur pied lors de la
planification du projet pour recueillir des savoirs expérientiels et la perspective clinique,
populationnelle, organisationnelle, économique et éthique, puis apprécier la littérature
scientifique et les données analysées de méme que les pratiques d’autres autorités. Sont
représentées a ce comité la dermatologie, 'immunologie, 'hématologie et la médecine
transfusionnelle. Deux lectrices externes, spécialisées en dermatologie et en
immunologie, ont aussi été invitées a partager leur perspective en plus d’évaluer la
pertinence du contenu, la faisabilité des recommandations et la qualité scientifique
globale des travaux.

1.2.3 Intégration des savoirs en soutien a la création de valeur

L’information colligée est intégrée au sein d’une analyse sommaire ancrée dans 'Enoncé
de principes et des fondements éthiques de 'INESSS, lequel est basé sur une approche
multicritére qui tient compte des cing dimensions.

Pour chacune des dimensions documentées, les principaux constats, incertitudes et
enjeux ont été identifiés par I'équipe de projet, en collaboration avec les parties
prenantes consultées.

Les recommandations formulées dans le cadre de ces travaux reposent sur I'appréciation
de I'ensemble de la preuve en tenant compte des données scientifiques, de I'information
et des recommandations tirées de la littérature consultée, des données et des éléments
contextuels ainsi que de la perspective des différentes parties prenantes. Elles ont été
formulées avec I'aide des membres du comité consultatif. De plus, les indications a
I'étude ont été classées dans quatre catégories d’'usage, principalement selon les
données scientifiques a I'appui (Tableau 1).


https://www.inesss.qc.ca/fileadmin/doc/INESSS/DocuAdmin/INESSS-Enonce-de-principes-2021_VF.pdf
https://www.inesss.qc.ca/fileadmin/doc/INESSS/DocuAdmin/INESSS-Enonce-de-principes-2021_VF.pdf

Tableau1 Catégories d'usage des immunoglobulines

Catégorie

Définition

IglV recommandées

Indications pour lesquelles I'efficacité des Ig a été démontrée avec un niveau
de preuve élevé, modéré ou faible, et pour lesquelles I'analyse et la synthése
des données ont mené a recommander leur usage en premiére intention

IglV envisageables

Indications pour lesquelles I'efficacité des Ig est associée a un niveau de
preuve faible ou insuffisant, et pour lesquelles I'analyse et la synthése des

en option de données ont permis d’envisager leur usage en option de traitement de
traitement deuxiéme intention (échec, intolérance ou contre-indications des traitements
de premiére intention) ou dans des situations particulieres
la non Indications pour lesquelles les données scientifiques et la perspective des
9 , cliniciens indiquent un manque d’efficacité des Ig, voire un éventuel effet
recommandées g S . . . ,
délétére, ou dont la justification physiopathologique est insuffisante
Données Indications pour lesquelles I'appréciation des données ne permet pas de tirer
insuffisantes de conclusions a propos de I'efficacité des Ig




ARGUMENTAIRE ET RECOMMANDATIONS

Cette section regroupe la synthése des données scientifiques, de I'information et des
recommandations tirées de la littérature consultée, des éléments contextuels et de la
perspective de différentes parties prenantes interrogées.

Les résultats détaillés du repérage systématique de la littérature et du processus de
sélection des documents sont présentés a I'annexe C du document Annexes
complémentaires (INESSS, 2026). En bref, la recherche systématique de la littérature a
permis de repérer 693 nouveaux documents publiés de 2020 a 2025, dont 68 ont été
retenus pour I'analyse, soit 8 études primaires, 31 documents contenant des
recommandations et 29 revues systématiques pour consulter la liste des références.
De plus, 48 documents inclus au moment de I'élaboration de I'outil clinique en 2020 ont
été conservés pour cette mise a jour. L'évaluation de la qualité méthodologique des
documents avec recommandations et des risques de biais des études primaires est
présentée a 'annexe D du document Annexes complémentaires (INESSS, 2026). Les
tableaux d’extraction des documents retenus sont consultables sur demande. Toutefois,
I'appréciation du niveau de preuve scientifique par paramétre d’intérét est disponible a
'annexe E du document Annexes complémentaires (INESSS, 2026).

2.1 Modifications apportées a I'issue des travaux de 2025
Les recommandations d’'usage concernant 'usage des immunoglobulines en
dermatologie sont intégrées au sein d’un outil clinique destiné a plusieurs spécialités.
Lors des présents travaux, le contenu des sections communes a toutes les spécialités a
éteé révisé, de méme que les recommandations d’'usage des immunoglobulines en
dermatologie. Les modifications apportées aux sections générales de l'outil et aux
recommandations d’'usage des immunoglobulines en dermatologie sont détaillées dans le
tableau 2.
Tableau 2 Modifications apportées a I'issue des travaux de 2025
Théme Modifications
Généralités Aucune modification apportée
Amorce et suivi
Amorce, suivi et arrét du =  Aucune modification apportée
traitement par IglV et IgSC Arrét

=  Modification mineure de la formulation pour plus de clarté.

Réactions transfusionnelles aux
IglV ou aux IgSC

Aucune modification apportée

Contre-indications relatives et
précautions

Modification de I'énoncé sur les IgSC facilitées, dont Santé Canada a
autorisé l'indication d’'usage chez les enfants agés de 2 ans ou plus atteints
d’un déficit immunitaire primaire ou secondaire.




Théme

Modifications

Posologie

Traitement imnmunomodulateur
= Retrait de la note : des doses aussi basses que 0,2 g/kg peuvent
étre utilisées en dermatologie chez I'enfant, car les doses sont
similaires entre les populations adulte et pédiatrique.

= Modification de I'’énoncé sur le calculateur de dose, qui peut
maintenant étre utilisé pour les enfants qui répondent aux critéres
de taille et de poids de ce calculateur.

Traitement de substitution
=  Aucune modification

Traitement des femmes enceintes ou qui désirent I'étre
= Aucune modification

Usage des immunoglobulines —
IglV recommandées

Retrait des indications
= Pemphigus et groupe des pemphigoides — D’autres options
thérapeutiques étant disponibles en premiére intention de
traitement, 'usage des IglV est envisageable en option de
traitement.

Usage des immunoglobulines —
IglV envisageables en option de
traitement

Retrait des indications
= Myxcedéme prétibial, scléroedéme, xanthogranulome
nécrobiotique — Déplacement dans les données insuffisantes en
raison du manque de données probantes.
Ajout des indications
= Dermatose bulleuse aIgA linéaire, épidermolyse bulleuse
acquise, pemphigus, groupe des pemphigoides — D’autres
options de traitement sont disponibles pour les maladies bulleuses,
mais les IglV peuvent étre envisagées dans les cas graves si échec,
contre-indication ou intolérance a ces autres options. Ajout d’'une
durée de traitement de trois a six mois, puis d’'une réévaluation de la
réponse aux IglV afin d’en baliser 'usage.
Modification des indications
* Pyoderma gangrenosum, scléromyxcedéme, vasculopathie
livédoide — Ajout d’'une durée de traitement de trois a six mois,
puis d’'une réévaluation de la réponse aux IglV afin d’en baliser
l'usage.
Information non mise a jour
= Myopathies inflammatoires — Cette indication sera revue lors de
la mise a jour des recommandations en rhumatologie.

Usage des immunoglobulines —
IglV non recommandées

Retrait de lindication
= Syndrome de Stevens-Johnson / Nécrolyse épidermique
toxique — Déplacement dans les données insuffisantes en raison
du manque de données probantes.

Aucune modification des indications
= Dermatite atopique / eczéma, dermatite herpétiforme, urticaire

Usage des immunoglobulines —
Données insuffisantes

Retrait des indications
= Dermatose bulleuse a IgA linéaire et épidermolyse bulleuse
acquise — Retrait des données insuffisantes, puisque les IglV
peuvent étre envisagées en option de traitement pour les maladies
bulleuses.




Théme Modifications

Ajout des indications

= Myxocedéme prétibial, sclércedéme, xanthogranulome
nécrobiotique — Ajout des indications pour refléter le manque de
données probantes et modification de la modalité d’'usage pour
préciser que les IglV peuvent étre envisageables en option de
traitement pour les cas graves si échec, contre-indication ou
intolérance aux autres options thérapeutiques.

= Syndrome de Stevens-Johnson / Nécrolyse épidermique
toxique — Ajout de cette indication pour refléter le manque de
données probantes sans modification de la modalité d'usage.

2.2 Généralités

A des fins de sensibilisation, des énoncés généraux sur la nature des immunoglobulines,
le volume d'utilisation et le co(t d’'un traitement ont été formulés lors des travaux portant
sur 'usage des immunoglobulines en neurologie (INESSS, 2025c¢). De I'information
additionnelle spécifique a la dermatologie a été ajoutée a la section 2.10 du présent
rapport.

INFORMATION CLINIQUE — GENERALITES

Les constats généraux suivants sont issus des travaux récents dans les spécialités
immunologie, neurologie et hématologie ainsi que du processus itératif avec les
membres des comités consultatifs correspondants :

e Les préparations d'immunoglobulines (Ig) humaines non spécifiques
intraveineuses (IglV) ou sous-cutanées (IgSC) sont des produits sanguins
stables extraits du plasma humain.

e Le volume d'utilisation des Ig n’a cessé de croitre au Québec ces dernieres
années. Un usage judicieux est important en raison de leur colt élevé et du
risque de pénurie.

e Colt pour un adulte de 70 kg (1 g d’lglV = 1 $*) :
—  Traitement immunomodulateur unique de 2 g/kg = 14 000 $

— Traitement de substitution de 0,4 g/kg aux
4 semaines = 36400 $ / année

* Le prix peut varier en fonction du taux de change du dollar canadien et du volume de plasma de
fractionnement collecté par Héma-Québec.
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2.3 Amorce du traitement par IglV et IgSC

Les différents éléments a considérer avant d’amorcer un traitement par
immunoglobulines sont détaillés dans les rapports des volets Immunologie et Neurologie
des travaux, et quelques éléments ont été ajoutés lors des travaux sur 'hématologie
(INESSS, 2025a, 2025b; 2025c). L’ensemble de I'information issue de ces travaux a été
jugée compléte et applicable a la dermatologie. Toutefois, des parties prenantes
rappellent certains messages, comme ['utilité de mettre du sérum en banque lors des
analyses sérologiques ou de considérer dans le choix entre les IglV et les IgSC des
facteurs comme la disponibilité de I'accés intraveineux, la fiabilité des personnes traitées
et la fréquence d’administration des immunoglobulines.

INFORMATION CLINIQUE — AMORCE DU TRAITEMENT

Les constats généraux suivants sont issus des travaux récents dans les spécialités
Immunologie, Neurologie et Hématologie ainsi que du processus itératif avec les
membres des comités consultatifs correspondants :

Avant 'amorce
e Antécédent de traitement aux IglV et aux IgSC (efficacité et innocuité);
e Consentement libre et éclairé inscrit dans le dossier (formulaire AH-113);
e Calcul du poids idéal;

o Demandes d’analyses sérologiques*, si requises.

e Remplir les formulaires AH-211, AH-212, AH-213, AH-214, AH-215, AH-240
ou AH-242.

e Si échanges plasmatiques concomitants : administrer les IglV aprés le cycle
d’échanges plasmatiques;

— Envisager les IgSC si leur administration est possible.
e Choix entre IglV et IgSC selon :
— réactions transfusionnelles, contre-indications et précautions (annexe);
— indication, situation clinique et préférences de la personne;
— disponibilité du personnel infirmier pour la formation a 'administration;

— disponibilité d’'un proche aidant ou de personnel infirmier pour
I'administration si incapacité a faire I'autoadministration;

— contraintes de déplacement pour recevoir les IglV.

¢ Doses et fréquences d’administration (annexe).

* Les résultats des analyses sérologiques pourraient étre faussés par les IglV (p. ex. anti-HBc). Leur
interprétation par un clinicien qui a une expertise adéquate devrait étre réalisée selon le contexte clinique.

1"



2.4 Suivi aprés I'amorce du traitement par IglV et IgSC

Les paramétres a considérer pour évaluer I'efficacité ou I'innocuité d’un traitement par
immunoglobulines ainsi que pour déterminer la fréquence des suivis nécessaires sont
majoritairement issus des travaux en neurologie et ils ont été modifiés de fagcon mineure
lors des travaux en hématologie (INESSS, 2025a; 2025c). Si, pour certaines indications
dermatologiques, des considérations particulieres de suivi sont applicables (p. ex. le
maintien d’un suivi plus rapproché jusqu’a la stabilité de la condition clinique), elles sont
résumées dans la section 2.9 du présent document.

INFORMATION CLINIQUE — SUIVI

L’information issue de 'ensemble des travaux antérieurs et du processus itératif avec

les membres des comités consultatifs a permis de dégager les constats généraux
suivants :

e Appréciation de la tolérance et de I'efficacité :
— Surveillance des réactions transfusionnelles (annexe);

— Utilisation d’échelles validées, lorsqu’elles existent, pour évaluer la
capacité fonctionnelle et la réponse clinique.

e Fréquence selon I'état clinique :
— 3 a6 mois aprés 'amorce, puis tous les 6 a 12 mois;

— chaque suivi de grossesse, le cas échéant.

2.5 Arrét du traitement par IglV et IgSC
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Les situations cliniques applicables a 'arrét ou au sevrage d’un traitement par
immunoglobulines ont également été identifiées dans le cadre des travaux en
immunologie clinique et en neurologie, puis simplifiées lors des travaux en hématologie
(INESSS, 2025a, 2025b; 2025c). Certaines particularités applicables a des indications
dermatologiques sont précisées dans la section 2.9 du présent document.

INFORMATION CLINIQUE — ARRET DU TRAITEMENT

Les constats généraux, issus de l'information recensée lors des mises a jour
précédentes et du processus itératif avec les membres des comités consultatifs
correspondants, sont les suivants :

e Siaucun avantage objectif n’est observé concernant I'état clinique aprés
'ajustement de la posologie, le traitement aux immunoglobulines devrait étre
interrompu et une autre option envisagée.

e Le besoin de poursuivre le traitement par IglV ou IgSC devrait étre réévalué
périodiquement en fonction du tableau clinique.



2.6 Réactions transfusionnelles liées aux IglV ou aux IgSC

Les données relatives aux réactions transfusionnelles aux immunoglobulines non
spécifiques ont été recueillies lors des différents chantiers de mise a jour et ont été
détaillées plus spécifiqguement dans le cadre des travaux en neurologie (INESSS, 2025c).
L’information contenue dans ce rapport a été validée dans le contexte des indications
dermatologiques, et aucune information supplémentaire n’a été jugée nécessaire.

INFORMATION CLINIQUE — REACTIONS TRANSFUSIONNELLES AUX IgIV ET
AUX IgSC

Les constats généraux, issus de 'ensemble de I'information recensée et du processus
itératif avec les membres du comité consultatif, sont les suivants :

e Les réactions transfusionnelles graves et non graves (en particulier celles
entrainant un changement de la dose, de la fréquence, du type d’IglVv
administrées ou celles qui justifient I'arrét du traitement) doivent étre déclarées
a la banque de sang a l'aide du formulaire AH-520.

e Reéactions transfusionnelles non graves les plus fréquentes (liste non
exhaustive) : asthénie; céphalée post-IglV; douleur atypique; frissons;
hypertension ou hypotension post-transfusionnelle; nausées; réaction fébrile
non hémolytique; symptémes de type grippal; urticaire; vomissements.

e Réactions transfusionnelles graves, habituellement rares (liste non
exhaustive) : insuffisance rénale aiglie; méningite aseptique; cedeme
pulmonaire aigu post-transfusionnel (Transfusion-Associated Circulating
Overload — TACO); réaction hémolytique immédiate ou retardée; réaction
immédiate de type anaphylactique; réaction thromboembolique; syndrome
respiratoire aigu post-transfusionnel (Transfusion-Related Acute Lung Injury —
TRALI).
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2.7 Contre-indications relatives et précautions

L’information relative aux contre-indications et aux précautions a considérer avant
'administration d’immunoglobulines a majoritairement été détaillée lors des travaux

portant sur la neurologie (INESSS, 2025c). La présente mise a jour n’a pas fait ressortir

d’information supplémentaire.

INFORMATION CLINIQUE — CONTRE-INDICATIONS RELATIVES ET
PRECAUTIONS

Les constats généraux, issus de 'ensemble de I'information recensée et du processus
itératif avec les membres du comité consultatif, sont les suivants :

Contre-indications relatives
e Allergie connue a I'un des composants du produit.

o Antécédent de réaction allergique immédiate grave aux Ig, de type
anaphylactique ou retardé.

Précautions

e L’hémolyse est surtout observée avec les groupes sanguins A, B ou AB et une
dose = 2 g/kg d'IglV :

— Surveiller les signes et symptdmes d’hémolyse (p. ex. fievre, frissons,
hémoglobinurie, dyspnée). Si apparition des signes et symptémes,
procéder aux analyses de laboratoire appropriées.

o Une thrombose peut survenir en présence ou non de facteurs de risque et
peut étre consécutive a tous les types d’lg, quelles que soient la dose et la
voie d’administration.

e Fonction rénale : vérifier la fonction rénale lorsque le risque d’insuffisance
rénale aigie semble accru. En cas de détérioration, envisager I'arrét des IglIV.

2.8 Dose et fréquence d’administration des IglV et des IgSC
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L’information générale relative a la dose ainsi qu'a la fréquence d’administration la plus
appropriée pour les immunoglobulines en fonction du type d’lg employé, de la population
concernée et de l'indication visée provient majoritairement des travaux en neurologie et

en immunologie (INESSS, 2025b; 2025c¢). L’information spécifique aux indications
dermatologiques concernant la dose et la fréquence d’administration des

immunoglobulines est présentée ci-dessous, ainsi que dans la section 2.9. Globalement,

elle corrobore l'information recensée lors des travaux antérieurs.



2.8.1 iglv
2.8.1.1 Données scientifiques

Pemphigus

Dans un essai clinique a répartition aléatoire (ECRA) publié en 2009 et portant sur des
personnes atteintes de pemphigus vulgaire ou foliacé symptomatiques malgré un
traitement aux stéroides, les auteurs ont comparé une faible dose d’IglV (200 mg/kg/j
durant cinq jours consécutifs, soit une dose totale de 1 g/kg) a une dose plus élevée
(400 mg/kg/j durant cinq jours consécutifs, soit 2 g/kg) (Amagai et al., 2009). La synthése
de I'ensemble de la preuve a permis de formuler les énoncés qui suivent :

Le délai avant la sortie du protocole en raison de I'inefficacité du traitement aux
immunoglobulines a été prolongé avec une dose totale de 2 g/kg en comparaison avec
une dose de 1 g/kg. Niveau de preuve : modéré.

Aucune différence statistiquement significative n'a été observée entre une dose totale
de 2 g/kg et une dose de 1 g/kg d’IglV concernant le score d’activité du pemphigus
(disease activity score — DAS). Niveau de preuve : faible.

Posologie employée dans les études sur I’efficacité et I'innocuité

Dans le cadre des travaux de 2020 et de 2025, une quarantaine d’études ont été
retenues pour documenter l'efficacité des IglV dans le contexte des indications
dermatologiques évaluées dans ces travaux. Dans ces publications, la posologie varie
selon la population a I'étude, mais de fagon générale, un cycle de traitement correspond
a une dose totale de 1 a 2 g/kg d’IglV répartie sur 1 a 5 jours. Dans le cas de certaines
pathologies, ce cycle de traitement peut étre répété plusieurs fois pour obtenir une
réponse clinique adéquate. Enfin, de grandes variations posologiques ont été observées
dans les études sur le syndrome de Stevens-Johnson et la nécrolyse épidermique
toxique. En effet, dans ces contextes, la dose totale d’lglV administrée variait de 1 a

4 g/kg, et cette dose était généralement répartie sur 1 a 5 jours.

2.8.1.2 Recommandations d’usage tirées des documents retenus

Les travaux ont également permis de repérer des recommandations cliniques relatives a
la posologie des IglV pour la majorité des indications dermatologiques a I'étude. Les
principaux constats suivants ont pu étre formulés :

e La dose totale d’lglV recommandée varie généralement entre 1 et 2 g/kg, et elle
peut étre répartie sur 1 a 5 jours par cycle de traitement. Toutefois, des doses
plus élevées sont parfois recommandées pour certaines indications. En effet,
dans un contexte d’urticaire, un document mentionne que le traitement d’induction
correspond a 1 g/kg/j durant 3 jours (ABUS, 2022). Pour le syndrome de Stevens-
Johnson ou la nécrolyse épidermique toxique, la majorité des groupes de travail
recommandent une dose totale de 1,5 a 3 g/kg répartis sur 3 a 5 jours (le plus
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souvent 1 g/kg/jour durant 3 jours), bien que d’autres recommandent une dose
unique de 1 a 2 g /kg.

¢ Pour toutes les indications dermatologiques, la fréquence d’administration
recommandée correspond a un cycle d’IglV toutes les quatre semaines, et la
durée du traitement initial varie de trois a six mois.

¢ Un traitement d’entretien semble possible pour certaines indications. Les doses
recensées, qui varient de 0,4 a 2 g/kg (administrées en une seule infusion ou
réparties sur quelques jours) sont généralement administrées toutes les quatre
semaines (NBA, 2020-2024; Prairie,2022).

2.8.1.3 Information contextuelle

Au Québec, la consommation d’IglV est généralement plus faible en dermatologie que
dans les autres spécialités, et ce, en adéquation avec I'absence d’indication d’'usage
homologuée par Santé Canada (INSPQ, 2025). Toutefois, selon les données publiées
par 'INSPQ pour la période 2022-2023, la quantité moyenne d’immunoglobulines
(437,1 g) administrée par usager est nettement supérieure a celle des autres spécialités
(92,2 g a 263, 8 g par usager), bien gu’inférieure a la moyenne consommée en
neurologie (502,5 g par usager). Enfin, une proportion importante (environ 30 %) des
immunoglobulines administrées en dermatologie durant cette période ont été prescrites
dans un contexte d’indications non précisées (INSPQ, 2025).

2.8.1.4 Perspectives des parties prenantes

Les parties prenantes consultées ont dit avoir peu ou pas d’expérience avec le traitement
par immunoglobulines pour les conditions dermatologiques. lls sont toutefois d’avis que
le traitement immunomodulateur convient a cette clientéle. Certaines personnes ont
précisé que la quantité prévue dans la posologie, qui est la méme pour la population
adulte que pour la population pédiatrique, est rarement administrée sur une seule
journée en raison d’enjeux de tolérance observés dans la population adulte. Comme une
réponse clinique pourrait étre obtenue avec une dose de 1 g/kg d’lglV pour plusieurs
maladies dermatologiques, les parties prenantes ajoutent que le traitement pourrait étre
amorcé avec cette dose, puis complété au besoin a 2 g/kg en fonction de la réponse
clinique.

En cohésion avec les guides de pratique clinique, quelques parties prenantes ont
mentionné qu’un traitement d’entretien pourrait étre requis pour certaines indications
dermatologiques et qu’une diminution progressive du traitement pourrait étre envisagée
lorsque la situation clinique est favorable. Néanmoins, elles soulignent, d’une part, la trés
faible fréquence ainsi que la complexité des cas graves de maladies dermatologiques
indiquées pour 'usage des IglV dans la population générale et, d’autre part, la rareté du
besoin de recourir a ce type de traitement étant donné I'éventail d’autres options
thérapeutiques généralement disponibles. De plus, les quelques parties prenantes qui
ont eu recours a ce traitement n’ont pas eu besoin de I'appliquer a long terme.



Enfin, selon la perspective des parties prenantes, le traitement de substitution ne
s’appliquerait pas aux indications dermatologiques. L'information correspondante, issue
des travaux antérieurs, n’est donc pas abordée dans le présent document.

RECOMMANDATION — DOSE ET FREQUENCE D’AMINISTRATION DES IglV

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée dans les travaux
antérieurs et du processus itératif avec les membres des comités consultatifs
correspondants, les recommandations suivantes (applicables a la dermatologie) ont
été formulées :

TRAITEMENT IMMUNOMODULATEUR
Traitement initial
e Adultes: 1a 2 g/kg répartis sur2 a 5 jours.
e Enfants: 1 a2 g/kg répartis sur 1 a 5 jours.
e Nouveau-nés : 1 a 2 g/kg répartis sur 1 a 2 jours™.
Traitement d’entretien (adultes et enfants) : 0,4 a 2 g/kg répartis sur 1 a 5 jours.
Précisions relatives a la dose

e Ladose et la fréquence d’administration devraient étre choisies pour obtenir la
posologie minimale efficace.

o La dose peut étre ajustée ou répétée en fonction de la réponse clinique
individuelle.

e La dose maximale quotidienne est de 1 g/kg, sauf dans le cas de la maladie
de Kawasaki chez I'enfant.

Précisions relatives au traitement d’entretien

o Le traitement s’applique a certaines indications du volet neurologie et au
syndrome de fuite capillaire systémique.

o Les IglV sont généralement administrées toutes les 3 a 4 semaines**.

* La dose de 2 g/kg pourrait étre donnée en une seule fois si aucune intolérance hémodynamique n’est
envisagée.

** La fréquence peut étre aussi longue qu’aux 6 semaines en neurologie.

2.8.2 IgSC conventionnelles

Dans le cadre des présents travaux, les IgSC conventionnelles n’ont été employées dans
aucune des études primaires repérées. De méme, parmi les recommandations d’usage
des immunoglobulines répertoriées, aucune précision relative aux IgSC en dermatologie
n’a été trouvee.

Au Québec, les immunoglobulines sous-cutanées sont trés peu administrées pour des
indications dermatologiques et, selon I'Institut national de santé publique du Québec
(INSPQ), seulement 390 g d’lgSC ont été administrés a deux usagers dans un contexte
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de dermatose auto-immune ou d’indication non précisée durant la période 2022-2023
(INSPQ, 2025).

Enfin, les parties prenantes consultées dans le cadre des travaux n’avaient pas
d’expérience avec les IgSC pour les indications dermatologiques. Les recommandations
relatives a la posologie des IgSC conventionnelles sont donc principalement issues des
travaux récents effectués en neurologie, en immunologie et en hématologie et elles ne
sont pas détaillées dans le présent rapport (INESSS, 2025a, 2025b; 2025c).

RECOMMANDATION — DOSE ET FREQUENCE D’AMINISTRATION DES IgSC
CONVENTIONNELLES

A la suite de I'analyse de I'ensemble de I'information recensée dans les travaux
antérieurs et du processus itératif avec les membres des comités consultatifs
correspondants, les recommandations suivantes ont été formulées :

TRAITEMENT IMMUNOMODULATEUR
Traitement d’entretien (adultes et enfants) :
e 0,1a0,4 gkg

e Les IgSC peuvent étre administrées tous les jours, toutes les semaines ou
toutes les 2 semaines avec une dose ajustée correspondant a une dose
hebdomadaire de 0,1 a 0,4 g/kg.

2.8.3 IgSC facilitées

Tout comme pour les IgSC conventionnelles, aucune donnée scientifique ni aucune
recommandation relative a I'usage des IgSC facilitées n’a été repérée concernant les
indications dermatologiques. Les recommandations relatives a la posologie des IgSC
facilitées sont donc principalement issues des travaux récents effectués en neurologie et
en immunologie (INESSS, 2025b; 2025c). Toutefois, depuis la publication de ces
travaux, Santé Canada a autorisé une indication d’'usage des IgSC facilitées dans la
population pédiatrique (de 2 a moins de 18 ans) atteinte d’un déficit immunitaire primaire
ou secondaire, puisque l'efficacité et I'innocuité des IgSC facilitées ont été démontrées
dans cette population (Héma-Québec, 2025a; Takeda Canada Inc., 2025). Enfin,
concernant la polyneuropathie inflammatoire démyélinisante chronique, 'usage des IgSC
facilitées dans la population pédiatrique n’est toujours pas autorisé par Santé Canada, et
ce, en raison du manque de données probantes (Takeda Canada Inc., 2025).



INFORMATION CLINIQUE — DOSE ET FREQUENCE D’ADMINISTRATION DES
IgSC FACILITEES

Les constats généraux, issus de 'ensemble de I'information recensée et du processus
itératif avec les membres du comité consultatif, sont les suivants :

L’administration des IgSC facilitées :

e est possible chez les enfants &gés de 2 ans ou plus atteints d’'un déficit
immunitaire primaire ou secondaire;

e devrait étre réalisée avec prudence durant la grossesse et I'allaitement.

RECOMMANDATION — DOSE ET FREQUENCE D’AMINISTRATION DES IgSC
FACILITEES

A la suite de I'analyse de I'ensemble de I'information recensée dans les travaux
antérieurs et du processus itératif avec les membres des comités consultatifs
correspondants, la recommandation suivante a été formulée :

TRAITEMENT IMMUNOMODULATEUR

Traitement d’entretien : Les IgSC facilitées pourraient aussi étre une option
envisageable chez I'adulte.

2.8.4 Autres considérations posologiques

2.8.4.1 Traitement des femmes enceintes ou qui désirent I’'étre

L’information clinique relative a la posologie d’IglV a employer chez les femmes
enceintes ou qui désirent I'étre a été récoltée lors des travaux sur la neurologie et
'hématologie (INESSS, 2025a; 2025c). Selon la perspective de certaines parties
prenantes consultées, bien que la pemphigoide gestationnelle, le pyoderma
gangrenosum ou d’autres dermatoses rares soient potentiellement applicables aux
femmes enceintes, les IglV, qui ne sont pas la premiére ligne de traitement, sont
rarement administrées a cette population.

2.8.4.2 Calcul de la dose d’immunoglobulines selon le poids

Il ressort des travaux antérieurs en neurologie que le poids corporel idéal ajusté devrait
étre employé pour calculer la dose d'immunoglobulines a administrer, et ce, notamment
chez les adultes et les personnes obéses (INESSS, 2025c). L’inclusion des enfants a la
recommandation sur le calculateur de dose avait été discutée. Toutefois, I'applicabilité
était un enjeu selon les parties prenantes étant donné que le calculateur de dose
recommandé sur les formulaires de demande d’lg (calculateur du Réseau régional
ontarien de coordination du sang [RRoCS]) ne s’appliquait pas a cette population
(INESSS, 2025c).
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Les recommandations repérées dans le cadre des présents travaux sont en cohésion
avec l'usage du poids corporel idéal ajusté, et ce, chez les adultes, les personnes obéses
et les enfants (NHS, 2025; Prairie, 2022; RRoCS, 2025).

Le RRoCS a récemment mis a jour sa calculatrice d’ajustement de la dose selon le poids
qui est maintenant applicable a toute personne, y compris celles de moins de 18 ans,
dont la taille est supérieure ou égale a 1,52 cm et dont le poids est supérieur ou égal a
50 kg pour les hommes ou a 45,5 kg pour les femmes. Toutefois, pour les enfants qui ne
correspondent pas aux paramétres du calculateur de dose (taille et poids), le RRoCS
propose d’utiliser le poids réel pour déterminer la dose d’'immunoglobulines & administrer
(RRoCS, 2025). Ce point de vue difféere par ailleurs de celui du National Health Service
(NHS), qui considére que le poids réel ne doit jamais étre employé, méme lorsqu’il est
inférieur au poids idéal ajusté, afin, notamment, d’éviter un sous-dosage (NHS, 2025).

En contexte québécaois, le recours au calculateur de dose est précisé dans le formulaire
de demande d'immunoglobulines non spécifiques applicable a la dermatologie (AH-215),
et ce, pour calculer des doses pour les usagers en surpoids ou obéses d’'une taille
minimale de 1,52 m et/ou qui ont un poids minimal de 50 kg. De méme, les parties
prenantes consultées dans le cadre des travaux sont en accord avec le recours au
calculateur de dose pour les enfants qui correspondent aux critéres.

RECOMMANDATION — POSOLOGIE — IglV

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres des comités consultatifs correspondants, les recommandations
suivantes ont été formulées :

Traitement des femmes enceintes ou qui désirent I’étre : le calculateur de dose
doit toujours étre utilisé avec le poids prégrossesse pour I'ajustement de la dose.

Traitement immunomodulateur : utiliser le calculateur de dose pour calculer les
doses d’lglV a administrer aux adultes et aux enfants dont la taille est supérieure a
1,52 m (5 pieds) et dont le poids n’est pas inférieur au poids idéal.

Recommandations d’usage concernant les immunoglobulines
par condition dermatologique d’intérét

La présente section comporte, pour chaque indication dermatologique a I'étude, une
synthése des éléments suivants : 'appréciation du niveau de preuve scientifique par
parameétre d’intérét; I'information issue des documents contenant des recommandations
clinigues; les principaux éléments contextuels ainsi que la perspective des parties
prenantes consultées.

291 Dermatite atopique

Au terme des travaux de 2020, I'usage des IglV n’était pas recommandé dans le contexte
de la dermatite atopique.


https://ivig.transfusionontario.org/dose

Dans le cadre de la revue systématique effectuée en 2020, les données de deux ECRA
(Jee et al., 2011; Paul et al., 2002), d’'un ECRNA (essai clinique a répartition non
aléatoire) (Noh et Lozano, 2001) et d’'une ENCAA (étude non comparative avant-apres)
(Noh et Lee, 1999) portant sur la dermatite atopique avaient été retenues®. A noter que
seules les données de type avant-aprés ont été retenues pour I'étude de Jee et ses
collaborateurs (2011). Lors de la présente mise a jour, la recherche systématique a
permis de repérer une ENCAA supplémentaire (Zhang et al., 2022b). La synthése de
l'information retenue a permis de formuler les constats suivants concernant I'efficacité
des IglV dans un contexte de dermatite atopique :

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre les IglV et des
traitements conventionnels (période d’observation) chez des adultes atteints de dermatite
atopique sévere non contrélée par ces traitements conventionnels concernant la gravité
de la maladie, évaluée avec 'outil SCORing Afopic Dermatitis (SCORAD) ou une échelle
visuelle analogique. Niveau de preuve : faible.

Aucune différence statistiquement significative n'aurait été observée entre les IglV et un
placébo chez des personnes atteintes de dermatite atopique depuis au moins deux ans et
sans réponse aux traitements conventionnels concernant la gravité de la maladie au
jour 7, évaluée a l'aide d’'une échelle objective et subjective. Niveau de preuve : trés
faible.

La gravité de la maladie au jour 21, évaluée a I'aide d’une échelle objective et
subjective, pourrait avoir été réduite (différence statistiquement significative) avec un
traitement aux IglV en comparaison avec un placébo chez des personnes atteintes de
dermatite atopique depuis au moins deux ans et sans réponse aux traitements
conventionnels. Niveau de preuve : faible.

La gravité de la maladie, évaluée a I'aide de I'outil SCORAD (deux ou trois mois apres le
traitement) ou a I'aide d’'une échelle objective et subjective (7 jours et 21 jours aprés le
traitement) pourrait avoir été réduite (différence statistiquement significative) aprés un
traitement aux IglV comparativement a la situation avant 'administration des IglV chez
des enfants atteints de dermatite atopique sévére sans réponse aux traitements
conventionnels. Niveau de preuve : faible.

Dans trois de ces études, des données sur I'innocuité en lien avec 'usage des
immunoglobulines ont été rapportées, bien qu’aucune comparaison ne soit disponible
entre les groupes de traitement. De l'urticaire et une dyspnée lIégére menant a l'arrét du
traitement par IglV ont été rapportées chez un des 10 participants de I'étude de Paul et
collaborateurs (2002). De méme, dans I'étude de Jee et collaborateurs, 5 participants
sur 30 ont cessé le traitement a la suite d’effets indésirables (céphalée sévere, nausées
ou vomissements et fiévre) (Jee et al., 2011). Plus récemment, Zhang et collaborateurs
rapportaient également de la fieévre chez 25 % des personnes participantes et des
céphalées légéres ou des vomissements chez 10 % d’entre elles (Zhang et al., 2022b).

9 Deux études supplémentaires avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de I'analyse lors de la
présente mise a jour en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection applicables.
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Des recommandations cliniques sur 'usage des immunoglobulines pour le traitement de
la dermatite atopique ont également été repérées dans quatre documents récents
(ABUS, 2022; Davis et al., 2024; NHS, 2025; Prairie, 2022). La majorité des auteurs
estiment que les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV.
Toutefois, dans un document, les IglV peuvent étre envisageables en option de
traitement chez les enfants réfractaires aux corticostéroides ou aux inhibiteurs topiques
de la calcineurine (ABUS, 2022).

Selon la perspective des parties prenantes consultées dans le cadre des travaux, les IglV
ne représentent pas une solution thérapeutique de la dermatite atopique, puisque de
nombreuses autres interventions, comme des médicaments biologiques, sont efficaces
pour traiter cette condition dermatologique trés prévalente dans la population générale.

RECOMMANDATION — DERMATITE ATOPIQUE

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV ne sont pas recommandées chez les personnes atteintes de dermatite
atopique

2.9.2 Dermatite herpétiforme

Au terme des travaux de 2020, I'usage des IglV n’était pas recommandé dans le contexte
de la dermatite herpétiforme, puisqu’il existe d’autres options thérapeutiques. Les
immunoglobulines pouvaient toutefois étre envisagées en cas d’échec, de contre-
indication ou d’intolérance a toutes ces autres options thérapeutiques.

Aucun document repéré ne présente des données sur I'efficacité et I'innocuité ou des
recommandations d’'usage des immunoglobulines dans un contexte de dermatite
herpétiforme. Selon la perspective de certaines parties prenantes, sans nouvelles
données, cette recommandation devrait étre reconduite.

RECOMMANDATION — DERMATITE HERPETIFORME*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV ne sont pas recommandées chez les personnes atteintes de dermatite
herpétiforme.

*Les IglV peuvent étre envisagées si échec, contre-indication ou intolérance a toutes les autres
options thérapeutiques.

29.3 Dermatose bulleuse a IgA linéaire

Au terme des travaux de 2020, les données avaient été jugées insuffisantes pour
recommander 'usage des IglV dans le contexte de la dermatose bulleuse a IgA linéaire.
Toutefois, les immunoglobulines pouvaient étre envisagées en cas de forme grave de la



maladie ou encore en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres
options thérapeutiques.

Aucune étude primaire évaluant I'efficacité ou I'innocuité des immunoglobulines dans un
contexte de dermatose bulleuse a IgA linéaire n’a pu étre repérée en 2020 ou en 2025.

Quatre documents retenus contiennent des recommandations cliniques sur 'usage des
IglV dans un contexte de maladies bulleuses auto-immunes (NHS, 2025), y compris la
dermatose bulleuse a IgA linéaire (ABUS, 2022; Caux et al., 2024; Prairie, 2022). Les
constats suivants ont pu étre observés :

e Dans tous ces documents, les auteurs estiment que les IglV peuvent étre
envisagées en option de traitement, et ce, pour les formes graves ou a
progression rapide de la maladie en cas d’échec ou de contre-indication aux
autres options thérapeutiques. Les IglV ne seraient généralement pas indiquées
en monothérapie (Prairie, 2022).

e L’administration d’'une dose de 1 a 2 g/kg d’IglV toutes les 4 semaines est
généralement recommandée. Si la réponse clinique est adéquate, les cycles
d’lglV peuvent étre espacés afin de déterminer la nécessité de poursuivre ou non
le traitement.

Selon les parties prenantes consultées, dans un contexte de maladies bulleuses, les IglV
sont généralement administrées pour traiter les formes graves de la maladie qui sont
réfractaires aux autres options thérapeutiques. Le recours aux IglV dans un contexte de
maladie bulleuse est cependant trés rare en raison des autres options thérapeutiques
disponibles.

RECOMMANDATION — DERMATOSE BULLEUSE A IGA LINEAIRE

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.

2.9.4 Epidermolyse bulleuse acquise

Au terme des travaux de 2020, les données avaient été jugées insuffisantes pour
recommander 'usage des IglV dans un contexte d’épidermolyse bulleuse acquise.
Toutefois, les IglV pouvaient étre envisagées en cas de forme grave de la maladie ou
encore en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options
thérapeutiques.

Aucune étude primaire contenant des données sur I'efficacité ou I'innocuité des
immunoglobulines dans un contexte d’épidermolyse bulleuse acquise n’a pu étre trouvée
par la recherche systématique de la littérature.
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Toutefois, des recommandations cliniques ont été relevées dans trois documents.
Publiées entre 2020 et 2025, ces recommandations d’usage des immunoglobulines
portent sur les maladies bulleuses auto-immunes (NHS, 2025), y compris I'épidermolyse
bulleuse acquise (ABUS, 2022; Prairie, 2022). Les constats suivants ont pu étre
formulés :

e Tous les auteurs estiment que les IglV peuvent étre envisagées en option de
traitement, et ce, pour les formes graves ou a progression rapide de la maladie,
ainsi qu’en cas d’échec ou de contre-indication aux autres options
thérapeutiques.

¢ L’administration d’'une dose de 1 a 2 g/kg d’IglV toutes les 4 semaines est
généralement recommandée. Si la réponse clinique est adéquate, les cycles
d’lglV peuvent étre espacés afin de déterminer la nécessité de poursuivre ou non
le traitement.

Selon les parties prenantes consultées, dans un contexte de maladies bulleuses, les IglV
sont généralement administrées pour traiter les formes graves de la maladie qui sont
réfractaires aux autres options thérapeutiques. Le recours aux IglV dans un contexte de
maladie bulleuse est trés rare en raison des autres options thérapeutiques disponibles.

RECOMMANDATION — EPIDERMOLYSE BULLEUSE ACQUISE

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.

2.9.5 Groupe des pemphigoides

Au terme des travaux de 2020, I'usage des IglV était recommandé pour le traitement des
maladies comprises dans le groupe des pemphigoides, soit la pemphigoide des
mugqueuses (ou pemphigoide cicatricielle), la pemphigoide bulleuse et la pemphigoide
gestationnelle.

Dans le cadre de la revue systématique effectuée en 2020, les données d’'un ECRA
(Amagai et al., 2017), d’'une ECRNA (Letko et al., 2004), d’une étude de cohortes
(Ahmed et Coldn, 2001) et de deux ENCAA (Ahmed, 2001a; Sami et al., 2002a) portant
sur la pemphigoide bulleuse ou la pemphigoide des muqueuses avaient été retenues™.
Lors de la présente mise a jour, une ENCAA supplémentaire a été repérée (Ujiie et al.,
2023).

10 Quatre études supplémentaires avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de 'analyse lors de la
présente mise a jour en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection applicables.
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Dans les études sur le groupe des pemphigoides, un cycle de traitement comporte
généralement un total de 1 a 2 g/kg d’IglV répartis sur 3 jours (ou sur 5 jours a raison de
0,2 a 0,4 g/kg/j). Ce cycle de traitement est le plus souvent répété toutes les 4 semaines,
jusqu’a ce qu’une réponse clinique, correspondant a la guérison des lésions, soit
observée. Puis, les cycles de traitement sont graduellement espacés jusqu’a étre
administrés toutes les 16 semaines. Le traitement est interrompu si aucune nouvelle
Iésion n’est observée aprés deux cycles d’IglV espacés de 16 semaines.

La synthése de l'information retenue a permis de formuler les constats suivants
concernant I'efficacité des IglV dans un contexte de pemphigoide bulleuse :

Le délai avant 'amélioration des symptoémes entrainant une réduction du traitement
ainsi que le nombre de nouvelles cloques apparues par jour (comparativement au
jour 1 et mesuré aux jours 8, 15, 22, 29) ont été réduits (différence statistiquement
significative) avec un traitement par IglV en comparaison avec un placébo chez des
personnes atteintes de pemphigoide bulleuse. Niveau de preuve modéré.

Le score d’activité de la maladie (DAS) mesuré au jour 15, le DAS mesuré chez les
personnes atteintes d’une forme grave de la maladie aux jours 8, 15 et 22 et le DAS
pour les érosions/cloques mesuré aux jours 8, 15 et 22 pourraient avoir été réduits
(différence statistiquement significative) avec un traitement d’lglV en comparaison
avec un placébo chez des personnes atteintes de pemphigoide bulleuse (différence
non significative au jour 29). Niveau de preuve faible.

L’index d’activité de la pemphigoide bulleuse (BPDAI), la dose totale de stéroides
administrés et la durée du traitement avec des stéroides pourraient avoir été réduits
(différence statistiquement significative) apres un traitement aux IglV en comparaison
avec la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de pemphigoide
bulleuse sans réponse suffisante aux autres traitements. Niveau de preuve : faible.

Le nombre moyen de rémissions par personne participante et la qualité de vie
pourraient avoir été augmentés (différence statistiquement significative) apres un
traitement aux IglV en comparaison avec la situation avant le traitement chez des
personnes atteintes de pemphigoide bulleuse sans réponse suffisante aux autres
traitements. Niveau de preuve : faible.

La dose totale de stéroides administrée et mesurée au jour 15 pourrait avoir été
inférieure (différence statistiquement significative) avec un traitement aux_ IglV en
comparaison avec un placébo chez des personnes atteintes de pemphigoide bulleuse
(aucune différence significative aux jours 8, 22 et 29). Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée pour le score
d’activité de la maladie concernant les nouveaux érythémes avec un traitement d’IglVv
en comparaison avec un placébo chez des personnes atteintes de pemphigoide
bulleuse. Niveau de preuve : trés faible.

De plus, la synthése de I'information retenue a permis de formuler les constats suivants
concernant I'efficacité des IglV dans un contexte de pemphigoide des muqueuses :
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Le délai avant la rémission clinique, I'inflammation de la conjonctive au moment de la
derniére visite ainsi que les récidives d’inflammation oculaire pourraient avoir été
réduits (différence statistiquement significative) avec un traitement aux IglV en
comparaison avec des immunosuppresseurs combinés a des corticostéroides chez
des personnes atteintes de pemphigoide des muqueuses avec évolution oculaire.
Niveau de preuve : faible.

Les récidives, les rechutes ainsi que la durée du traitement systémique pourraient

avoir été réduites (différence statistiquement significative) avec un traitement aux IglV
en comparaison avec des immunosuppresseurs combinés a des corticostéroides chez
des personnes atteintes de pemphigoide des muqueuses. Niveau de preuve : faible.

Le taux moyen de rémissions par personne participante et la qualité de vie pourraient
avoir été augmentés (différence statistiquement significative) avec un traitement aux
[alV en comparaison avec des immunosuppresseurs combinés a des corticostéroides
chez des personnes atteintes de pemphigoide des muqueuses. Niveau de preuve :
faible.

La dose totale de stéroides administrés, la durée du traitement avec la prednisone, le
taux moyen de récidives ainsi que le taux moyen de rechutes pourraient avoir été
réduits (différence statistiquement significative) aprés un traitement aux IglV en
comparaison avec la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de
pemphigoide des muqueuses. Niveau de preuve : faible.

La qualité de vie ainsi que le nombre moyen de rémissions par personne pourraient
avoir été augmentés (différence statistiquement significative) apres un traitement aux
IglV_en comparaison avec la situation avant le traitement chez des personnes atteintes
de pemphigoide des muqueuses. Niveau de preuve : faible.




Dans toutes les études retenues, les auteurs ont rapporté des données sur I'innocuité en
lien avec l'usage des immunoglobulines. Dans 'ECRA, aucune différence statistiquement
significative n’aurait été observée, entre les groupes de personnes participantes qui
avaient recu des IglV et celles qui avaient pris un placébo, concernant les effets
indésirables (Amagai et al., 2017). Cependant, dans deux études, les auteurs rapportent
un taux inférieur et statistiquement significatif d’effets indésirables dans le groupe des
personnes traitées avec des IglV en comparaison avec celles traitées avec des
immunosuppresseurs et des stéroides (Ahmed et Colon, 2001; Letko et al., 2004). Dans
deux ENCAA, les auteurs mentionnent également une réduction statistiquement
significative des effets indésirables aprés I'administration d’IglV en comparaison avec la
période précédant le traitement (Ahmed, 2001a; Sami et al., 2002a). Enfin, dans une
derniere ENCAA, les auteurs rapportent un taux d’effets indésirables de 8,35 % associé
aux IglV (Ujiie et al., 2023). Parmi les effets indésirables liés aux IglV rapportés dans les
études, on trouve des céphalées, de la fatigue et des nausées, des vomissements, des
bouffées de chaleur, un érythéme ou une douleur au site d’injection, un malaise, de la
fievre ou de I'hypertension. Certains auteurs classifient plutét les effets indésirables selon
le systéme touché et mentionnent des troubles des systémes immunitaire, nerveux,
cardiaque, vasculaire, respiratoire, thoracique, gastro-intestinal, hépato-biliaire, rénal ou
urinaire, de la peau ou des tissus sous-cutanés, des infections ainsi que des anomalies
reconnues par des analyses de laboratoire — p. ex. augmentation du lactate
déshydrogénase sanguin, diminution du taux de plaquettes.

Des recommandations sur 'usage des immunoglobulines dans un contexte de maladies
du groupe des pemphigoides ont été repérées dans neuf documents — les publications
de Rashid et Schmidt constituent les parties | et [l d’'un méme guide (ABUS, 2022;
Borradori et al., 2022; Castel et al., 2022; Hofmann et al., 2022; Muntyanu et al., 2021;
NHS, 2025; Prairie, 2022; Rashid et al., 2021; Robinson et Shull, 2023; Schmidt et al.,
2021).

Les recommandations portent généralement soit sur les maladies bulleuses auto-
immunes, soit sur les différentes formes de pemphigoide : bulleuse, cicatricielle (ou des
muqueuses), gestationnelle, paranéoplasique ou enfin induite par la prise d’inhibiteurs de
points de contrble immunitaire (checkpoint inhibiteurs). Globalement, les constats
suivants ont pu étre mis en évidence :

e Les IglV, qui ne constituent pas un traitement de premiére intention de la
pemphigoide, sont toutefois envisageables en option de traitement pour les
conditions d’'usage suivantes : en présence d’'une forme grave, étendue ou
rapidement progressive de la maladie si échec ou contre-indication aux autres
options thérapeutiques, pour obtenir un contrdle rapide de la maladie. Certains
auteurs précisent que les IglV sont généralement administrées conjointement
avec d’'autres thérapies et qu’elles ne procurent aucun avantage apparent
concernant la rémission compléte a moyen ou a long terme.

27



28

e La posologie recommandée varie entre 1 a 2 g/kg toutes les 4 semaines. Lorsque
I'état est stabilisé, certains auteurs préconisent d’espacer les doses toutes les six
semaines, voire plus (jusqu’a 16 semaines), avant de tenter I'arrét du traitement.
Un traitement d’entretien ne serait nécessaire que dans les cas exceptionnels,
par exemple en présence d’échec ou de contre-indication aux autres options
thérapeutiques ou d’une atteinte muqueuse grave. La durée du traitement est
geneéralement de trois a six mois, et I'arrét des IglV, qui devrait étre tenté
frequemment, pourrait étre envisagé si on n'observe pas d’efficacité apres six
cycles ou encore si I'état de la personne est stable aprés 2 cycles espacés de
16 semaines.

Au Québec, selon les données recensées pour le rapport d’'usage des immunoglobulines
non spécifiques en 2022-2023, des IglV ont été administrées a 20 usagers dans un
contexte de pemphigoide bulleuse, ce qui représente 25,6 % des IglV administrées en
dermatologie durant cette période (INSPQ, 2025).

Selon la perspective de certaines parties prenantes consultées, il est rare que les IglV
soient employées pour traiter une maladie du groupe des pemphigoides, et ce,
principalement en raison de la disponibilité d’autres options thérapeutiques efficaces
comme le rituximab, des corticostéroides injectables ou des immunosuppresseurs
standards. Les parties prenantes mentionnent que la prednisone peut étre employée
pour obtenir une rémission rapide de la maladie et que, pour les personnes qui sont
atteintes d’un cancer actif ou d’'une pemphigoide induite par 'immunothérapie, des
médicaments biologiques comme le dupilumab ou I'omalizumab peuvent étre
administrés. Les IglV, qui sont rarement employées, sont réservées aux cas graves qui
présentent un échec de traitement ou des contre-indications aux autres options
thérapeutiques.

RECOMMANDATION — GROUPE DES PEMPHIGOIDES*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.

*Comprend la pemphigoide des muqueuses, la pemphigoide bulleuse, la pemphigoide gestationnelle, la
maladie paranéoplasique et la pemphigoide secondaire a un traitement immunomodulateur.



29.6 Myopathies inflammatoires

Les myopathies inflammatoires sont des indications communes a plusieurs spécialités, y
compris la neurologie, la dermatologie et la rhumatologie. La mise a jour de la littérature
et des recommandations d’usage des immunoglobulines dans ce contexte n’a pas été
effectuée dans le cadre des présents travaux. Les recommandations d’'usage des
immunoglobulines sont donc basées sur la littérature issue des travaux de 2021 en
rhumatologie (INESSS, 2021) et elles ont été bonifiées par la perspective des parties
prenantes consultées lors des travaux portant sur la neurologie (INESSS, 2025c) :

e Le contexte des myopathies inflammatoires a été créé dans un souci
d’optimisation; il regroupe l'information sur la dermatomyosite et sur la
polymyosite.

e La myosite nécrosante a anticorps HMG-CR a été mentionnée dans I'outil clinique
(dans une note de tableau), puisque les IglV peuvent exceptionnellement étre
envisagees en premiére intention dans ce contexte.

¢ La myosite a corps d’inclusion a été exclue de la nouvelle catégorie, puisque sa
prise en charge difféere de celle des autres myopathies inflammatoires.

RECOMMANDATION — MYOPATHIES INFLAMMATOIRES* (SAUF LA MYOSITE A
CORPS D’INCLUSION)

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres des comités consultatifs, la recommandation suivante a été
formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement
o Toujours en association avec des traitements immunosuppresseurs.

e Echec des traitements de premiére intention ou pour réduire les doses
chroniques élevées de corticostéroides.

*Cette indication comprend la dermatomyosite, y compris la forme juvénile, la polymyosite et les myopathies
nécrosantes a médiation immunitaire. Les IglV pourraient étre envisagées exceptionnellement en premiére
intention, en association avec des traitements immunosuppresseurs, en traitement initial des personnes qui
présentent de la faiblesse musculaire significative avec une dysphagie oropharyngée ou en situation clinique
particuliere (diagnostic de sclérodermie, vasculite gastro-intestinale et ulceres cutanés ou myosites
nécrosantes a anticorps HMG-CR).

29.7 Myxcedéme prétibial

Au terme des travaux de 2020, 'usage des IglV était envisageable en option de
traitement du myxocedéme prétibial pour les formes graves de la maladie ou en cas
d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options thérapeutiques.
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Dans le cadre de la présente mise a jour, aucune étude' primaire contenant des
données sur l'efficacité ou I'innocuité des immunoglobulines dans un contexte de
myxcedéme prétibial n’a pu étre repérée.

Toutefois, un document contenant des recommandations d’'usage des IglV pour cette
indication a été trouvé (Prairie, 2022). Les auteurs, qui estiment que les données sont
insuffisantes pour recommander 'usage des immunoglobulines, précisent qu’elles
peuvent néanmoins étre envisagées en présence d’une forme grave de la maladie, d’un
échec ou d’'une contre-indication aux autres options thérapeutiques.

Au Québec, durant la période 2022-2023, seulement deux usagers (2,6 % des IglV en
dermatologie) ont regu des IglV dans un contexte de myxcedéme prétibial (INSPQ.
2025). En effet, selon les parties prenantes consultées, les mucinoses sont des maladies
trés rares pour lesquelles peu d’options thérapeutiques sont proposées. Les parties
prenantes, qui précisent que I'usage des IglV est décrit dans des séries ou des rapports
de cas, confirment que les IglV pourraient étre envisagées pour traiter les formes graves
de la maladie et qu’il pourrait étre nécessaire d’administrer plus d’'un cycle d’IglV

(p. ex. durant six mois) et de prolonger le traitement au cas par cas, aprés réévaluation.
L'espacement des doses pourrait théoriquement étre possible.

RECOMMANDATION — MYXCEDEME PRETIBIAL*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV.

* Les IglV peuvent étre envisagées pour les formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou
intolérance aux autres options thérapeutiques (lorsque disponibles).

29.8 Pemphigus

Au terme des travaux de 2020, 'usage des IglV était recommandé pour le traitement du
pemphigus, et ce, pour les formes graves de la maladie, pour obtenir une rémission
rapide ou encore en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options
thérapeutiques.

Dans le cadre des travaux effectués en 2020 et de la présente mise a jour, cing études’?
ont été retenues, soit un ECRA, une étude de cohortes et trois ENCAA (Ahmed, 2001b;
Ahmed et Sami, 2002; Amagai et al., 2009; Guner et al., 2025; Sami et al., 2002b).

Dans les études sur le groupe des pemphigoides, un cycle de traitement comporte
généralement un total de 1 a 2 g/kg d’IglV réparti sur 3 jours (ou sur 5 jours a raison de
0,2 a 0,4 g/kg/j). Ce cycle de traitement est le plus souvent répété toutes les 4 semaines,
jusqu’a ce qu’une réponse clinique, correspondant a une guérison des lésions, soit

" Deux études avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de I'analyse lors de la présente mise a jour
en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.

12 Huit études supplémentaires avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de I'analyse lors de la
présente mise a jour en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.
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observée. Puis, les cycles de traitement sont graduellement espacés jusqu’a une
administration toutes les 16 semaines. Le traitement est interrompu lorsqu’il n’y a plus
aucune nouvelle Iésion observée aprés deux cycles d’lglV espacés de 16 semaines.

La synthése de l'information retenue a permis de formuler les constats suivants
concernant I'efficacité des IglV dans un contexte de pemphigus :

Le délai avant la sortie du protocole en raison de I'inefficacité de I'intervention ainsi
que le score d’activité du pemphigus ont été réduits (différence statistiquement
significative) avec un traitement de 2 g/kg d’IglV en comparaison avec un placébo
chez des personnes atteintes d’un pemphigus foliacé ou vulgaire réfractaire aux
stéroides. Niveau de preuve : modéré (2 g/kg).

Le score d’activité du pemphigus a été réduit (différence statistiquement significative)
avec un traitement de 1 g/kg d’lglV en comparaison avec un placébo chez des
personnes atteintes d’un pemphigus foliacé ou vulgaire réfractaire aux stéroides.
Niveau de preuve : modéré (2 g/kg).

Le délai avant la sortie du protocole en raison de I'inefficacité de l'intervention pourrait
avoir été réduit (différence statistiquement significative) avec un traitement de 1 g/kg
d’'lglV en comparaison avec un placébo chez des personnes atteintes de pemphigus
foliacé ou vulgaire réfractaire aux stéroides. Niveau de preuve : faible.

La durée de la rémission pourrait avoir été réduite (différence statistiquement
significative) avec un traitement aux IglV combinés a des corticostéroides et de
'azathioprine en comparaison avec un traitement aux corticostéroides et a
I'azathioprine chez des personnes atteintes de pemphigus foliacé, vulgaire ou
paranéoplasique depuis au moins six mois. Niveau de preuve : faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant
I'indice des zones touchées par le pemphigus (PDAI) entre un traitement aux IglV
combinés a des corticostéroides et de 'azathioprine et un traitement aux
corticostéroides et a I'azathioprine chez des personnes atteintes de pemphigus foliacé,
vulgaire ou paranéoplasique depuis au moins six mois. Niveau de preuve : trés
faible.

La dose totale de prednisone administrée, la durée du traitement a la prednisone, la
durée du traitement immunosuppresseur et le nombre moyen de rechutes pourraient
avoir été réduits (différence statistiquement significative) aprés un traitement aux IglVv
comparativement a la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de
pemphigus foliacé ou vulgaire réfractaire aux traitements ou chez des personnes qui
présentaient des effets indésirables aux traitements conventionnels. Niveau de
preuve : faible.

La nombre moyen de rémissions et la qualité de vie pourraient avoir été augmentés
(différence statistiquement significative) apres un traitement aux IglV comparativement
a la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de pemphigus foliacé
ou vulgaire réfractaire aux traitements ou chez des personnes qui présentaient des
effets indésirables aux traitements conventionnels. Niveau de preuve : faible.
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Des données sur I'innocuité en lien avec les immunoglobulines sont présentées dans
certains de ces documents, y compris dans 'ECRA publié par Amagai et collaborateurs
en 2009. Les auteurs n’ont rapporté aucune différence statistiquement significative
concernant I'incidence des effets indésirables entre un groupe de personnes traitées
avec des IglV et un groupe de personnes traitées avec un placébo. Toutefois, dans les
ENCAA publiées par Ahmed et collaborateurs en 2001 et 2002 ainsi que dans 'étude de
Sami et collaborateurs publiée en 2002, les auteurs ont rapporté une réduction
statistiquement significative des effets indésirables aprés un traitement aux IglV en
comparaison avec la période avant le traitement. Les principaux effets systémiques
indésirables jugés attribuables aux IglV étaient des céphalées, des nausées et de la
fatigue. Les effets indésirables rapportés dans 'TECRA comportent notamment
'aggravation d’un état hépatique connu, une dysfonction hépatique, une encéphalopathie
hépatique, une augmentation de la pression sanguine, des palpitations, de I'inconfort
abdominal, de la constipation, des saignements gastro-intestinaux, des douleurs
musculaires ou au site d’injection, une diminution du volume urinaire, un malaise et des
résultats sanguins anormaux — p. ex. diminution des plaquettes, des leucocytes, des
lymphocytes, augmentation des neutrophiles ou encore altération de certains marqueurs
comme la créatinine, I'alanine aminotransférase ou la bilirubine.

En complément aux données sur I'efficacité et I'innocuité, la recherche systématique de
la littérature a permis de repérer sept documents contenant des recommandations sur
'usage des immunoglobulines pour le traitement de différentes formes de pemphigus,
notamment le pemphigus vulgaire, foliacé, paranéoplasique, herpétiforme ou le
pemphigus a IgA (Antiga et al., 2023; ABUS, 2022; Joly et al., 2020; Murrell et al., 2020;
NHS, 2025; Prairie, 2022; Robinson et Shull, 2023). Dans un document, les
recommandations étaient plutét applicables a tout contexte de maladie bulleuse auto-
immune. Globalement, les constats suivants ont pu étre mis en évidence :

¢ Dans tous ces documents, les IglV sont jugées envisageables en option de
traitement, et ce, dans les conditions suivantes : en cas d’échec ou de contre-
indications aux autres options thérapeutiques ainsi qu’en présence de formes
graves ou rapidement évolutives de la maladie.

e La posologie recommandée varie généralement de 1 a 2 g/kg toutes les
4 semaines pour une durée de 3 a 6 mois. Lorsque I'état de la personne est
stabilisé, certains auteurs préconisent d’espacer les doses avant de tenter l'arrét
des IglV — p. ex. si I'état de la personne est stable aprés 2 cycles espacés de
16 semaines ou 6 a 12 mois apres la rémission compléte. L’'arrét du traitement
pourrait également étre envisageé s'il n'y a pas de signe d’efficacité aprés six
cycles.

Au Québec, neuf usagers ont recu des IglV dans un contexte de pemphigus durant la
période 2022-2023, ce qui représente 11,5 % des IglV administrées en dermatologie
(INSPQ, 2025). Toutefois, selon la perspective des parties prenantes consultées, le
recours aux IglV pour traiter le pemphigus — plus rare que la pemphigoide — est peu
fréquent en raison, notamment, de la disponibilité d’autres options comme le rituximab et



les médicaments biologiques. Les IglV peuvent toutefois étre envisagées pour traiter les
formes trés graves de la maladie, lorsque les autres options thérapeutiques sont
inefficaces, contre-indiquées ou mal tolérées.

RECOMMANDATION — PEMPHIGUS

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.

29.9 Pyoderma gangrenosum

Au terme des travaux de 2020, les IglV étaient envisageables en option de traitement du
pyoderma gangrenosum, et ce, pour les formes graves de la maladie ou en cas d’échec,
de contre-indication ou d’intolérance aux autres options thérapeutiques. Aucune étude
primaire contenant des données sur l'efficacité et I'innocuité des IglV dans le contexte de
cette indication n’a toutefois été repérée lors des travaux™. Toutefois, quatre documents
contenant des recommandations sur 'usage des IglV dans ce contexte et publiés entre
2020 et 2025 ont été repérés lors de la revue systématique (ABUS, 2022; NBA, 2020-
2024; NHS, 2025; Prairie, 2022). Les constats suivants ont pu étre dégagés de ces
publications :

e Dans trois des documents, les différents groupes de travail estiment que les IglV
sont envisageables en option de traitement. Toutefois, selon le National Health
Service, les données sont insuffisantes pour recommander l'usage des IglV.

e L’usage des IglV est généralement limité aux formes graves ou réfractaires de la
maladie, en présence de contre-indications ou d’intolérance par rapport aux
autres options thérapeutiques. Selon le groupe de travail de la National Blood
Authority, les IglV peuvent également étre envisagées lorsqu’une récidive de la
maladie survient aprés leur cessation chez une personne qui a précédemment
répondu a ce traitement.

e Trois documents présentent de I'information sur la posologie [ABUS, Prairie,
NBA]. Deux groupes de travail recommandent une dose de 2 g/kg d’IglV toutes
les 4 semaines pour le traitement initial dont la durée, lorsque précisée, est de 3 a
6 mois. Selon les critéres de I'Australie, 1 a 2 g/kg d’IglV peuvent étre administrés
initialement. Certains auteurs mentionnent qu’un traitement d’entretien est
possible et qu’une tentative d’arrét des IglV devrait étre envisagée lorsque la
maladie est contrblée. Pour I'entretien, les doses varient de 0,4 a 2 g/kg en dose

3 Une étude avait été retenue en 2020, mais elle a été exclue de I'analyse lors de la présente mise a jour en raison
de sa non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.
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unique ou répartis sur quelques jours, avec comme objectif de recourir a la plus
petite dose efficace. Le traitement devrait étre interrompu si I'efficacité clinique
n’'est pas observée ou maintenue.

Certaines parties prenantes consultées dans le cadre des travaux confirment que les IglV
sont surtout employées chez les personnes qui présentent une forme trés grave de la
maladie, lorsque le recours a d’autres options thérapeutiques est contre-indiqué. Par
exemple, des IglV pourraient étre envisagées chez des personnes qui présentent
beaucoup de douleur et sont atteintes d’un cancer actif qui ne permet pas le recours aux
immunosuppresseurs classiques. Dans un contexte de pyoderma gangrenosum, les
cycles d’IglV pourraient étre répétés durant une période d’essai de trois a six mois, puis
le traitement pourrait étre poursuivi a plus long terme, au cas par cas, avec une
réévaluation tous les six a douze mois.

RECOMMANDATION — PYODERMA GAGRENOSUM

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.

2.9.10 Sclérocedéme

Au terme des travaux de 2020, les IglV étaient envisageables en option de traitement
pour les formes graves de sclércedéme (aussi connu sous le nom Scleredema Buschke)
ainsi qu’en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options
thérapeutiques.

Aucune étude contenant des données sur I'efficacité ou I'innocuité des immunoglobulines
dans un contexte de sclércedéme n’a pu étre repérée lors des travaux de 2020 et de
2025, mais un document récent contenant des recommandations cliniques a été retenu.
Les auteurs estiment que les IglV peuvent étre proposées aprés la photothérapie et le
méthotrexate, en cas de durcissement cutané persistant avec mobilité réduite, d’atteinte
systémique ou en présence d’'un échec ou d’'une contre-indication au méthotrexate
(Knobler et al., 2024).

Au Québec, un seul usager aurait regu 1 300 g d’lglV dans un contexte de sclércedeme
durant la période 2022-2023 (INSPQ, 2025). En effet, selon certaines parties prenantes
consultées, les mucinoses sont des maladies trés rares pour lesquelles peu d’options
thérapeutiques sont décrites. Elles confirment qu'il existe peu de données de bonne
qualité sur 'efficacité des IglV dans un contexte de scléroedéme, bien que plusieurs
rapports de cas aient été publiés. En cohésion avec Knobler et collaborateurs, selon la
perspective des parties prenantes consultées, les IglV pourraient étre envisagées
comme option de traitement des formes graves de sclércedéme ou en cas d’échec, de



contre-indication ou d’'intolérance aux autres options thérapeutiques. Il pourrait étre
nécessaire d’administrer plus d’'un cycle d’IglV (p. ex. durant six mois) et de prolonger le
traitement au cas par cas, aprés réévaluation. L’espacement des doses pourrait
théoriquement étre possible.

RECOMMANDATION — SCLERCEDEME*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV.

* Les IglV peuvent étre envisagées pour les formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou
intolérance aux autres options thérapeutiques (lorsque disponibles).

2.9.11 Scléromyxcedéme

Au terme des travaux de 2020, les IglV étaient envisageables en option de traitement
pour les formes graves de scléromyxcedéme ainsi qu’en cas d’échec, de contre-
indication ou d’intolérance aux autres options thérapeutiques.

Une seule étude™, contenant des données sur I'efficacité des IglV dans un contexte de
scléromyxcedéme, a été retenue lors des travaux (Mecoli et al., 2020). Cette étude ne
contenait aucune donnée sur I'innocuité. La synthése de l'information retenue a permis
de formuler les constats suivants sur I'efficacité des IglV :

La moyenne du score de peau de Rodnan modifié pour le scléromyxocedéme pourrait
avoir été réduite (différence statistiqguement significative) apres un traitement aux IglV
comparativement a la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de
scléromyxcedéme qui n’ont jamais regu d’IglV ou qui sont en traitement d’entretien.
Niveau de preuve : faible.

La flexibilité, 'adoucissement et I'évaluation globale de la peau, mesurés a l'aide
d’échelles visuelles analogiques, pourraient avoir été améliorées (différence
statistiquement significative) aprés un traitement aux IglV comparativement a la
situation avant le traitement chez des personnes atteintes de scléromyxocedeme qui
n’ont jamais regu d’lglV ou qui sont en traitement d’entretien. Niveau de preuve :
faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée pour le
questionnaire d’évaluation de la santé — indice d’incapacité (HAQ-DI) ou pour la
surface corporelle atteinte par la maladie aprés un traitement aux IglV
comparativement a la situation avant le traitement chez des personnes atteintes de
scléromyxcedéme qui n’ont jamais regu d’IglV ou qui sont en traitement d’entretien.
Niveau de preuve : trés faible.

4 Une étude supplémentaire avait été retenue en 2020, mais elle a été exclue de I'analyse lors de la présente mise
a jour en raison d’une non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.
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Cinqg publications contenant des recommandations cliniques ont également été retenues,
mais celles publiées par le National Health Service ont été traitées comme parties
distinctes d’'un méme document (ABUS, 2022; Knobler et al., 2024; NHS, 2025; 2024;
Prairie, 2022). Les constats suivants ont pu étre formulés :

¢ Dans la moitié des documents, les auteurs recommandent l'usage des IglV, et ce,
pour le traitement initial du scléromyxcedéme (Knobler et al., 2024) ou sans autre
condition d’'usage qu’un diagnostic (NHS, 2025; 2024). Knobler et collaborateurs
précisent que la conduite est la méme en présence d’'un syndrome
dermatologique et neurologique. Dans I'autre moitié des documents, les IglV
peuvent étre envisagées comme option de traitement des formes graves de la
maladie (Prairie, 2022) en cas d’échec ou de contre-indications aux autres
options thérapeutiques (ABUS, 2022; Prairie, 2022).

e La posologie recommandée varie entre 1 a 2 g/kg répartis sur 2 a 5 jours, mais
Knobler précise que des doses inférieures pourraient également étre efficaces
(0,5 g/kg réparti sur 5 jours). L'administration est recommandée toutes les
4 semaines initialement. Selon le groupe de travail du NHS, un ajustement de la
dose devrait étre envisagé a 3, 6 et 12 mois. Selon plusieurs auteurs, un
espacement des cycles toutes les 6 a 8 semaines ou une réduction de la dose
peuvent étre envisagés en présence d’une réponse clinique adéquate. Ces cycles
d’administration sont généralement nécessaires pour maintenir la rémission.
Enfin, si I'efficacité clinique n’est pas atteinte ou maintenue, le traitement devrait
étre interrompu.

Au Québec, durant la période 2022-2023, deux usagers ont regu un total de 1 080 g
d’lglV dans un contexte de scléromyxcedéme (INSPQ, 2025), et certaines parties
prenantes consultées confirment que les mucinoses sont des maladies trés rares. Selon
leur perspective, les IglV représentent une option de traitement appropriée des formes
graves de scléromyxoedéme en cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux
autres options thérapeutiques. Elles mentionnent que cette conduite serait également
applicable au syndrome dermatologique et neurologique (dermato-neuro syndrome), une
forme rare et grave de scléromyxocedéme. Selon certaines parties prenantes, dans un
contexte de mucinose, il pourrait étre nécessaire d’administrer plus d’un cycle d’IlglV

(p. ex. durant six mois) et de prolonger le traitement au cas par cas, aprés réévaluation.
L’espacement des doses pourrait théoriquement étre possible.

RECOMMANDATION — SCLERMYXCEDEME

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques (lorsque disponibles).

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.



2.9.12 Syndrome de Stevens-Johnson / Nécrolyse épidermique toxique

Au terme des travaux de 2020, l'usage des IglV n’était pas recommandé dans un
contexte de syndrome de Stevens-Johnson (SSJ) ou de nécrolyse épidermique toxique
(NET). Toutefois, leur usage pouvait étre envisagé en cas d’échec, de contre-indication
ou d’intolérance a toutes les autres options thérapeutiques.

Dans le cadre des travaux de 2020, 21 études de cohortes ont été repérées’s (Brown et
al., 2004; Chan et Cook, 2019; Chen et al., 2010; Dorafshar et al., 2008; Firoz et al.,
2012; Gonzalez-Herrada et al., 2017; Jagadeesan et al., 2013; Kim et al., 2005; Kirchhof
et al., 2014; Lalosevic et al., 2015; Micheletti et al., 2018; Morici et al., 2000; Rajaratham
et al., 2010; Schneck et al., 2008; Shortt et al., 2004; Tran et Sidhu, 2019; Yang et al.,
2018; Yang et al., 2009; Yeung et al., 2005; Yip et al., 2005; Zhu et al., 2012), auxquelles
se sont ajoutées 4 études supplémentaires repérées lors de la présente mise a jour (Liu
et al., 2025; Struzyna et al., 2022; Yang et al., 2021; Zhang et al., 2022a).

Dans plusieurs de ces publications, les auteurs explorent I'efficacité des IglV, en
comparaison avec des soins de soutien ou un groupe historique sans IglV, dans un
contexte de syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique.
La synthése de l'information retenue a permis de formuler les constats suivants :

Le nombre de complications par personne pourrait avoir été augmenté (différence
statistiguement significative) avec un traitement aux IglV en comparaison avec des
soins de soutien chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique.
Niveau de preuve : faible.

Aucune différence statistiquement significative n'aurait été observée concernant
'augmentation de la surface corporelle atteinte, le délai avant la cicatrisation, le taux
de complications oculaires, la défaillance d’organes, la durée de I'hospitalisation, le
taux de mortalité ou la durée de la ventilation chez des personnes atteintes de
nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant la
survie chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de
preuve : ne peut pas étre évalué.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant le
délai avant la cicatrisation, la durée d’hospitalisation, la durée de la ventilation, la
proportion de personnes dont I'état nécessite une ventilation, le taux de septicémie, la
progression de la maladie ou le taux de mortalité chez des personnes atteintes du
syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de
preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant la
durée de I'hospitalisation chez des personnes atteintes de syndrome de Stevens-
Johnson. Niveau de preuve : trés faible.

15 Cing études supplémentaires avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de I'analyse lors de la
présente mise a jour en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.
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Dans quelques études, l'efficacité des IglV est comparée a celle de différents
immunomodulateurs. La synthése de l'information retenue a permis de formuler les
constats suivants :

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant le
taux de mortalité entre un traitement aux IglV et des corticostéroides chez des
personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés
faible).

Aucune conclusion ne peut étre tirée concernant le taux de mortalité entre un
traitement aux IglV et des corticostéroides chez des personnes atteintes du syndrome
de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés
faible.

Le taux de mortalité pourrait avoir été réduit (différence statistiquement significative)
avec un traitement aux IglV en comparaison avec un traitement de cyclosporine ou de
cyclophosphamide chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique.
Niveau de preuve : trés faible.

Le taux de mortalité pourrait avoir été plus important avec un traitement aux IglV en
comparaison avec un traitement a la cyclosporine chez des personnes atteintes du
syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique. Toutefois la
significativité statistique est variable. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre un
traitement aux IglV et un traitement a la cyclosporine chez des personnes atteintes du
syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de
preuve : trés faible.

De plus, les constats suivants ont pu étre formulés concernant I'efficacité d’une
combinaison d’lglV et de plasmaphéréses, en comparaison avec des plasmaphéréses
seules :

Le taux de mortalité pourrait avoir été réduit (différence statistiquement significative)
avec un traitement aux IglV combinés a des plasmaphéréses en comparaison avec

des plasmaphéréses seules chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique
toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée concernant la
durée d’hospitalisation chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique
toxique. Niveau de preuve : trés faible.

L’efficacité d’'une combinaison d’IglV et de corticostéroides a également été comparée
avec celle des corticostéroides seuls dans le contexte du syndrome de Stevens-Johnson
ou de nécrolyse épidermique toxique. La synthése de I'information retenue a permis de
formuler les constats suivants :



Le délai avant I'arrét de la progression ainsi que le temps moyen de cicatrisation
pourraient avoir été réduits (différence statistiquement significative) avec un traitement
aux IglV combiné a des corticostéroides comparativement a un traitement aux
corticostéroides seuls chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique.
Niveau de preuve : trés faible.

Le taux de survie cumulatif a 120 jours pourrait avoir été augmenté (différence
statistiguement significative) avec un traitement aux IglV combiné a des
corticostéroides comparativement a un traitement aux corticostéroides seuls chez des
personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés
faible.

La durée de I'hospitalisation pourrait avoir été réduite avec un traitement aux IglV
combiné a des corticostéroides comparativement a un traitement aux corticostéroides
seuls chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Toutefois, la
significativité statistique est variable entre les études. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre un
traitement aux IglV combiné a des corticostéroides et un traitement aux
corticostéroides seuls concernant le délai avant la réduction des stéroides et le taux
de mortalité chez des personnes atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Niveau
de preuve : trés faible.

Le délai avant I'arrét de la progression ainsi que la durée de I'hospitalisation pourraient
avoir été réduits (différence statistiquement significative) avec un traitement aux IglVv
combiné a des corticostéroides comparativement a un traitement aux corticostéroides
seuls chez des personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse
épidermique toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre un
traitement aux IglV combiné a des corticostéroides et un traitement aux
corticostéroides seuls concernant I'incidence des complications, le délai avant la
guérison compléte (chez tous les survivants, qu’ils soient atteints d’'une forme Iégére a
modérée ou d’'une forme grave de la maladie), le taux de mortalité ainsi que la
probabilité de survie chez des personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson
ou de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune conclusion ne peut étre tirée concernant I'incidence des infections chez des
personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique
toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Le délai avant I'arrét de la progression ainsi que la durée de I'hospitalisation pourraient
avoir été réduits (différence statistiquement significative) avec un traitement aux IglV
combiné a des corticostéroides comparativement a un traitement aux corticostéroides
seuls chez des personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson. Niveau de
preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n'aurait été observée concernant le
taux de mortalité et le délai avant la réduction des stéroides chez des personnes
atteintes du syndrome de Stevens-Johnson. Niveau de preuve : trés faible.
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Enfin, I'efficacité d’'une combinaison d’lglV et de corticostéroides a été comparée avec
celle d’'une combinaison d’anticorps dirigés contre le facteur de nécrose tumorale alpha
(anti-TNFa) et de corticostéroides. L’information retenue a permis de formuler les
constats suivants :

Le délai avant la guérison compléte pourrait avoir été supérieur (différence
statistiguement significative) avec un traitement aux IglV combiné a des
corticostéroides en comparaison avec un traitement a I'étanercept combiné a des
corticostéroides chez toutes les personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson
ou de nécrolyse épidermique toxique ainsi que chez celles atteintes d’une forme grave
de la maladie. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre un
traitement aux IglV combiné a des corticostéroides et un traitement a I'étanercept
combiné a des corticostéroides concernant le délai avant la guérison compléte chez
des personnes atteintes d’'une forme de légere a modérée du syndrome de Stevens-
Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés faible.

Aucune différence statistiquement significative n’aurait été observée entre un
traitement aux IglV combiné a des corticostéroides et un traitement a I'étanercept
combiné a des corticostéroides concernant le taux de mortalité et la probabilité de
survie chez des personnes atteintes du syndrome de Stevens-Johnson ou de
nécrolyse épidermique toxique. Niveau de preuve : trés faible.

La durée de I'hospitalisation, le délai avant la réépithélialisation, la durée moyenne de
I'exposition a de fortes doses de stéroides ainsi que la dose totale de stéroides
administrée pourraient avoir été supérieurs (différence statistiquement significative)
avec un traitement aux IglV combiné a des corticostéroides en comparaison avec un
traitement a I'adalimumab combiné a des corticostéroides chez des personnes
atteintes du syndrome de Stevens-Johnson ou de nécrolyse épidermique toxique
Niveau de preuve : trés faible.

Quelques-unes de ces publications contiennent également des données sur l'innocuité.
En effet, Kim et collaborateurs ont rapporté les effets indésirables suivants chez cing des
quatorze personnes qui avaient regu des IglV : céphalées, myalgies, nausées,
neutropénie transitoire et anémie hémolytique (Kim et al., 2005). Yang et collaborateurs
ont également rapporté de la fiévre ou des frissons chez les personnes qui avaient regu
des IglV (Yang et al., 2009). Toutefois, dans trois publications, les auteurs n’ont rapporté
aucun effet indésirable a la suite de I'administration d’lglV (Jagadeesan et al., 2013;
Yeung et al., 2005; Yip et al., 2005). De méme, Liu et collaborateurs n’ont rapporté
aucune différence statistiquement significative entre le groupe traité avec une
combinaison d’lglV et de corticostéroides (aucun effet indésirable majeur) et le groupe
traité avec une combinaison d’adalimumab et de corticostéroides (Liu et al., 2025).

Des recommandations cliniques sur 'usage des immunoglobulines ont été relevées dans
11 publications (Choi et al., 2020; HAS, 2023; 2021; Heuer et al., 2024; Muntyanu et al.,
2021; Murillo-Casas et al., 2025; NBA, 2024; NHS, 2025; Paulmann et al., 2024; Prairie,
2022; RRoCS, 2025; Robinson et Shull, 2023). Les documents publiés par Heuer et



Paulmann représentent deux parties distinctes d’'un méme document, et les documents
publiés par la Haute Autorité de Santé (HAS) portent sur le méme sujet, mais pour la
population adulte ou pédiatrique. La majorité des recommandations concernent le
syndrome de Stevens-Johnson et la nécrolyse épidermique toxique, méme si Choix et
collaborateurs formulent une recommandation applicable uniquement a la nécrolyse
épidermique toxique. Les recommandations sont variables selon les documents retenus,
et les principaux constats sont les suivants :

e Dans la majorité des documents, les auteurs estiment que les IglV sont
envisageables en option de traitement. Toutefois, quatre groupes de travail jugent
que les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV dans un
contexte de SSJ/NET. Enfin, selon Robinson et collaborateurs, 'usage des IgV
est recommandé (faible recommandation) en premiére ligne pour le traitement du
SSJ/NET grave.

e Les principales conditions d’'usage des IglV encadrées par les recommandations
identifiées sont les suivantes : en cas d’atteinte caractéristique de la peau et des
muqueuses; en présence d’érythéme ou d’érosions touchant plus de 10 % de la
surface corporelle; pour les formes graves ou d’évolution rapide de la maladie;
lorsque le pronostic vital est menacé; en cas d’échec ou de contre-indication aux
autres options thérapeutiques.

e Certaines modalités d’'usage sont également évoquées par les différents groupes
de travail. En effet, plusieurs auteurs précisent que le traitement devrait étre
entamé le plus rapidement possible, idéalement au cours des 24 heures suivant
le diagnostic, et d'autres préconisent un traitement combiné avec des
corticostéroides. La majorité des groupes de travail recommandent une dose
totale de 1,5 a 3 g/kg répartis sur 3 a 5 jours (le plus souvent 1 g/kg/jour durant
3 jours) et d’autres recommandent une dose unique de 1 a 2 g /kg. Le recours a
la plus petite dose efficace pour obtenir un résultat clinique approprié est
également recommandé pour traiter cette pathologie.

Selon certaines parties prenantes consultées, les IglV seraient rarement administrées
dans les cas de nécrolyse épidermique toxique. Les personnes atteintes sont
fréquemment transférées a I'Hopital de I'Enfant-Jésus a Québec, qui posséde une unité
spécialisée dans les soins pour les grands brilés. Cette unité comprend notamment une
équipe médicale multidisciplinaire spécialisée dans les soins intensifs. Les parties
prenantes confirment 'absence d’option thérapeutique bien définie pour les personnes
atteintes de nécrolyse épidermique toxique. Selon les parties prenantes, bien que des
options thérapeutiques comme la cyclosporine, les anti-TNFa ou les stéroides soient
décrites dans la littérature, aucune de ces options n’a prouvé son efficacité. Au Québec,
selon les parties prenantes, certaines personnes pourraient recevoir des stéroides
injectables ou une dose d’anti-TNFa, mais les IglV ne sont généralement pas
administrées. Elles soulignent que le meilleur moyen de prévenir la mortalité est de
transférer les personnes atteintes dans un centre spécialisé en soins pour grands brdlés.
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RECOMMANDATION — SYNDROME DE STEVENS-JOHNSON / NECROLYSE
EPIDERMIQUE TOXIQUE

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV.

* Les IglV peuvent étre envisagées pour les formes graves de la maladie si échec, contre-
indication ou intolérance aux autres options thérapeutiques (lorsque disponibles).

2.9.13 Urticaire

Au terme des travaux de 2020, les IglV n’étaient pas recommandées pour le traitement
de l'urticaire. Toutefois, les immunoglobulines pouvaient étre envisagées en cas d’échec,
de contre-indication ou d’intolérance a toutes les autres options thérapeutiques.

Seule une étude’ non comparative avant-aprés, contenant des données sur I'efficacité
des IglV dans un contexte d’urticaire chronique, a été retenue lors des travaux
(O'Donnell et al., 1998). La synthése de l'information a permis de formuler les constats
suivants concernant I'efficacité des IglV :

La sévérité de l'urticaire, mesurée sur une échelle d’activité de l'urticaire (plaques,
démangeaisons) ainsi que sur une échelle visuelle analogique 2 et 6 semaines apres
le traitement pourrait avoir été réduite (différence statistiquement significative) apres
un traitement aux IglV comparativement a la situation avant le traitement chez des
personnes atteintes d’urticaire chronique qui ont eu une faible réponse aux
antihistaminiques. Niveau de preuve : trés faible.

O’Donnell et collaborateurs ont également noté des effets indésirables chez toutes les
personnes qui ont participé de I'étude : céphalées associées ou non a une photophobie;
nausées; pyrexie de faible grade; phlébite au site d’injection; symptémes de rhume;
eczéma vésiculaire des mains; migraine. Toutefois, selon les auteurs, aucun de ces
effets n’a perduré a long terme, et les fonctions rénale et hépatique étaient normales.

En complément de ces données scientifiques, des recommandations cliniques sur
l'usage des IglV dans un contexte d’urticaire ont été retenues dans six publications
(ABUS, 2022; ASCIA, 2020; NHS, 2025; Prairie, 2022; Sabroe et al., 2022; Zuberbier et
al., 2022). La plupart des recommandations portent sur l'urticaire chronique idiopathique,
et les éléments suivants ont pu étre mis en évidence :

e Dans la majorité des documents retenus (quatre), les auteurs estiment que les
données sont insuffisantes pour recommander 'usage des immunoglobulines
dans un contexte d’urticaire chronique, alors que deux groupes de travail estiment
que les IglV peuvent étre envisagées en option de traitement dans ce contexte
(ABUS, 2022; Sabroe et al., 2022). Dans le cas de l'urticaire solaire, les données

6 Une étude supplémentaire avait été retenue en 2020, mais elle a été exclue de I'analyse lors de la présente mise
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sont jugées insuffisantes pour recommander I'usage des IglV (Sabroe et al.,
2022).

o Dans un contexte d’urticaire chronique, méme lorsque les données sont jugées
insuffisantes, deux des groupes de travail précisent que les IglV pourraient étre
administrées en dernier recours. Par ailleurs, lorsque les IglV sont envisageables
en option de traitement, les conditions d’'usage précisées par les auteurs sont les
suivantes : maladie grave; échec ou contre-indication aux autres options
thérapeutiques.

¢ Dans un document, la posologie recommandée est de 2 g/kg répartis sur 2 a
5 jours et administrés toutes les 4 semaines. Toutefois, dans un autre document,
les auteurs recommandent une dose d’induction de 1 g/kg/jour durant 3 jours et
une dose d’entretien de 1 g/kg toutes les 4 semaines.

Au Québec, durant la période 2022-2023, un seul usager a recu 520 g IglV dans un
contexte d’urticaire chronique, ce qui représente 1,5 % des immunoglobulines
administrées en dermatologie. Selon I'expertise des parties prenantes consultées, il
existe d’autres options thérapeutiques pour traiter I'urticaire chronique — une condition
fréquente — et les IglV sont plutdt réservées en cas d’échec, de contre-indication ou
d’intolérance a toutes les autres options thérapeutiques.

RECOMMANDATION — URTICAIRE*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV ne sont pas recommandées.

* Les IglV peuvent étre envisagées si échec, contre-indication ou intolérance a toutes les autres options
thérapeutiques.

2.9.14 Vasculopathie livédoide

Au terme des travaux de 2020, les IglV étaient envisageables en option de traitement
chez les personnes atteintes d’'une forme grave de la vasculopathie livédoide, ou en cas
d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options thérapeutiques.

La recherche de la littérature a permis de repérer une étude non comparative avant-
aprés'” qui contient des données sur l'efficacité et I'innocuité relatives a 'usage des
immunoglobulines dans un contexte de vasculopathie livedoide (Kofler et al., 2021).
La synthése de l'information retenue a permis de formuler les constats suivants
concernant I'efficacité des IglV :

7 Deux études supplémentaires avaient été retenues en 2020, mais elles ont été exclues de I'analyse lors de la
présente mise a jour en raison de leur non-conformité aux critéres de sélection en vigueur.
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Les taux de participants sans Iésion, sans douleur et sans limitations des activités
quotidiennes pourraient avoir été augmentés (différence statistiquement significative)
aprés un traitement aux IglV regu en raison d’une réponse inadéquate aux traitements
antérieurs et d’une progression particulierement rapide de la vasculopathie livédoide,
et ce, en comparaison avec la situation avant le traitement aux IglV. Niveau de
preuve : faible.

Des effets indésirables ont été observés chez 2 des 25 participants : céphalées;
nausées; étourdissements; troubles circulatoires.

Dans le cadre des travaux, des recommandations cliniques sur 'usage des
immunoglobulines dans un contexte de vasculopathie livédoide ont été repérées dans
trois documents (ABUS, 2022; Prairie,2022; Schiffmann et al., 2021). Les IglV sont
recommandées en premiére ligne de traitement dans deux documents (ABUS, 2022;
Schiffmann et al., 2021), mais Schiffmann et collaborateurs précisent toutefois de
prioriser d’autres options en raison du codt-efficacité plus élevé des immunoglobulines.
Le groupe de travail des Prairies considére plutdt que les données sont insuffisantes
pour recommander 'usage des IglV, bien que ces demiéres puissent étre envisagées
dans des circonstances exceptionnelles, lorsque les options thérapeutiques standards
dans les cas de vasculopathie livédoide sont inefficaces ou contre-indiquées.

La posologie recommandée dans tous les documents correspond a 2 g/kg par cycle de
traitement et un cycle toutes les 4 semaines. Le groupe de travail des Prairies
recommande une durée de traitement de 3 a 6 mois et I'arrét des IglV si I'efficacité n’est
pas obtenue ou maintenue.

Selon la perspective de certaines parties prenantes consultées, les IglV seraient
rarement prescrites dans un contexte de vasculopathie livédoide et elles ne feraient pas
partie des premiéres options de traitement. Elles pourraient toutefois étre envisagées
lorsque la vasculopathie livédoide est jugée grave et que les autres interventions
thérapeutiques sont inefficaces ou contre-indiquées. Les immunoglobulines ont déja été
administrées, a titre d’exemple, dans un contexte de vasculopathie associée a une
neuropathie, et ce, en collaboration avec un médecin spécialiste en neurologie. Dans un
contexte de vasculopathie livédoide, le traitement par IglV pourrait étre répété ou
prolongé aprés réévaluation de I'état de la personne.

RECOMMANDATION — VASCULOPATHIE LIVEDOIDE

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :

Les IglV sont envisageables en option de traitement :

e Formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou intolérance aux
autres options thérapeutiques.

e Durée : généralement 3 a 6 mois, puis réévaluation.



2.9.15 Xanthogranulome nécrobiotique

Au terme des travaux de 2020, les IglV étaient envisageables en option de traitement
chez les personnes atteintes d’'une forme grave de xanthogranulome nécrobiotique ou en
cas d’échec, de contre-indication ou d’intolérance aux autres options thérapeutiques.

La recherche de la littérature effectuée dans le cadre des travaux n’a permis de repérer
aucune étude® contenant des données sur l'efficacité ou l'innocuité relatives a 'usage
des immunoglobulines dans le contexte de cette maladie. Toutefois, des
recommandations cliniques ont été trouvées dans deux documents (ABUS, 2022; Prairie,
2022). Selon le groupe de travail de I'Atlantique, les IglV peuvent étre envisageables en
présence d’'un échec ou d’une contre-indication aux corticostéroides, tandis que le
groupe de travail des Prairies ne formule aucune recommandation en raison de données
insuffisantes. Ce groupe précise toutefois que les immunoglobulines ne devraient étre
envisagees que pour les cas graves de xanthogranulome nécrobiotique, lorsque les
corticostéroides ou les autres interventions thérapeutiques sont inefficaces ou contre-
indiqués. La posologie recommandée est de 2 g/kg répartis sur 2 a 5 jours toutes les

4 semaines, et le traitement devra étre interrompu s’il n’est pas efficace aprés 6 cycles.

Malgré le peu de données de bonne qualité disponibles, certaines parties prenantes
consultées rappellent que les auteurs de revues systématiques concluent a I'efficacité
des IglV pour traiter le xanthogranulome nécrobiotique. Selon la perspective de certaines
parties prenantes, en cohésion avec les plus récentes recommandations, les
immunoglobulines pourraient étre envisagées en présence d’'une forme grave de la
maladie, lorsque les autres options thérapeutiques sont contre-indiquées ou non
tolérées. Toutefois, I'échec du traitement pourrait ne pas étre requis, puisque les options
de traitement décrites concernant cette pathologie sont peu nhombreuses ou rarement
prescrites. Ainsi, les IglV pourraient étre envisagées, mais les parties prenantes ne sont
pas certaines qu’un traitement a long terme soit envisagé.

RECOMMANDATION — XANTHOGRANULOME NECROBIOTIQUE*

A la suite de I'analyse de 'ensemble de I'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, la recommandation suivante a été formulée :
Les données sont insuffisantes pour recommander 'usage des IglV.

* Les IglV peuvent étre envisagées pour les formes graves de la maladie si échec, contre-indication ou
intolérance aux autres options thérapeutiques (lorsque disponibles).

2.9.16 Autre condition dermatologique non retenue dans I’outil clinique

Le syndrome de Netherton, une forme d’ichtyose congénitale autosomique récessive
(ARCI) a été recherchée pour la premiére fois dans le cadre des présents travaux. Bien
gu’aucune étude primaire n’ait été repérée par la recherche systématique de la
littérature, trois documents contenant des recommandations cliniques ont été retenus,

18 Une étude avait été retenue en 2020, mais elle a été exclue de I'analyse lors de la présente mise a jour en raison
d’'une non-conformité aux criteres de sélection en vigueur.

45



dont deux ont été considérés comme des parties distinctes d’un seul document
(Mazereeuw-Hautier et al., 2025a; 2025b; Prairie, 2022). Selon tous les auteurs, les
données sont insuffisantes pour recommander 'usage des immunoglobulines pour traiter
cette condition. Toutefois, le groupe de travail des Prairies estime qu’elles peuvent étre
envisagées chez les personnes immunodéficientes qui ont des allergies séveres, de la
dermatite atopique ou une autre maladie de la peau, et ce, en présence d’'un échec ou
d’une contre-indication aux autres options thérapeutiques (Prairie, 2022). Selon certaines
parties prenantes consultées, le syndrome de Netherton est une maladie dermatologique
trés rare qui a des répercussions immunologiques et pour laquelle les données
scientifiques sont parcellaires. Selon d’autres parties prenantes, des immunoglobulines
pourraient étre prescrites pour traiter une déficience en gammaglobulines, mais rarement
pour la portion dermatologique de la maladie. En effet, des médicaments biologiques
étant disponibles, le recours aux IglV serait rare en dermatologie.

2.10 Considérations économiques
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La quantité d'immunoglobulines administrées au Québec a augmenté continuellement de
2015 a 2020 (INSPQ, 2016, 2018, 2020a, 2020b). En réponse aux difficultés mondiales
d’approvisionnement rencontrées en contexte de pandémie, le MSSS a établi des
mesures pour encadrer l'usage des Ig, en s’appuyant notamment sur les
recommandations de 'INESSS (2022). Cette rationalisation de I'approvisionnement
(jusqu’a 20 %) a permis de passer de plus de 2501 643 g d'immunoglobulines
administrées dans la province durant la période 2019-2020 a 2 242 481 g, puis

2020 569 g pour les périodes 2020-2021 et 2021-2022, respectivement (INSPQ, 2021,
2023, 2024). Toutefois, la consommation semble s’étre stabilisée durant la période 2022-
2023, avec 2087 016 g administrés (INSPQ, 2025).

Le colt d’'un gramme d’IglV a également augmenté de fagon constante durant les
derniéres années, passant de 60 $ pour la période 2019-2020 a 88 $ pour la période
2022-2023 (INSPQ, 2021, 2025). Cette augmentation s’est répercutée sur le budget
global attribuable aux immunoglobulines, lequel est passé de plus de 150 millions de
dollars pour la période 2019-2020 a plus de 179 millions de dollars pour la période
2022-2023, et ce, malgre la réduction de la quantité d'immunoglobulines administrées
(INSPQ, 2021, 2025). Selon Héma-Québec, pour la période 2024-2025, le prix du
gramme d’'immunoglobulines se situerait autour de 100 $ (données non publiées). En
présumant, pour la période 2024-2025, une administration d’immunoglobulines égale a
celle observée en 2022-2023 (2087 016 g), le budget global attribuable aux
immunoglobulines pourrait s’élever a plus de 200 millions de dollars durant cette période.

En dermatologie, la consommation totale d’IglV est généralement plus faible que dans
les autres spécialités. Selon le prix en vigueur durant la période 2022-2023, environ
3,0 millions de dollars ont été nécessaires pour payer les 34 575 g d'immunoglobulines
intraveineuses administrées pour des indications dermatologiques (INSPQ, 2025). En
considérant la quantité moyenne d'immunoglobulines administrée par usager pour une



indication dermatologique (environ trois cycles d’IglV selon le rapport de 'INSPQ publié
en 2025), le co(t total d’un traitement serait d’environ 42 000 $ pour un adulte de 70 kg.

2.11 Considérations environnementales

Les enjeux environnementaux liés a 'usage des immunoglobulines sont faiblement
abordés dans les documents retenus. Il est toutefois suggéré, d’une part, de se servir du
poids idéal ajusté pour calculer la dose d'immunoglobulines & administrer et, d’autre part,
d’arrondir la quantité totale d'immunoglobulines nécessaires pour un cycle de traitement
a la dose la plus prés pouvant étre administrée avec des flacons entiers (NHS, 2025;
Prairie, 2022; RRoCS, 2025).

De linformation sur les enjeux environnementaux associés a 'usage des
immunoglobulines a également été repérée a la suite d’une revue narrative de la
littérature (Héma-Québec, 2025b). Acteur important dans le secteur de la médecine
transfusionnelle, Héma-Québec s’est doté d’'un plan d’action de développement durable
pour la période 2023-2028 (Héma-Québec, 2023). La premiére action de ce plan
correspond a 'augmentation de I'autosuffisance en plasma, produit essentiel a la
fabrication des immunoglobulines. La hausse constante de la demande en
immunoglobulines au Québec et la dépendance envers le plasma provenant des Etats-
Unis (principal fournisseur étranger de plasma) sont notamment des facteurs qui ont
influé sur la cible de 42 % d’autosuffisance en IglV que s’est proposé d’atteindre Héma-
Québec en 2027-2028, et ce, afin d’offrir des solutions durables pour répondre aux
besoins essentiels de la population. Au moment de la rédaction de son rapport annuel
pour la période 2024-2025, I'autosuffisance en IglV d’Héma-Québec était de 35,3 %
(Héma-Québec, 2025b).

Enfin, rappelons que les immunoglobulines sont purifiées dans des usines de
fractionnement situées a I'extérieur du Québec. Bien qu’aucune donnée sur 'empreinte
carbone n’ait été repérée pour toute la chaine d’approvisionnement (du plasma aux IglV),
on peut facilement supposer qu’elle est significative, puisqu’elle requiert de multiples
allers-retours a I'extérieur de la province et que la production industrielle nécessite de
I'énergie, des produits chimiques et génére des déchets biomédicaux. Ainsi, toujours
dans une vision d’amélioration de I'autosuffisance en IglV, Héma-Québec demeure a
I'affat de la potentielle implantation d’'une usine de fractionnement au Québec (Héma-
Québec, 2025b).
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FORCES ET LIMITES

48

Les travaux associés a ce guide reposent sur une méthodologie rigoureuse qui
comprend la recherche systématique de la littérature scientifique et grise, I'évaluation
critique des documents pertinents par deux professionnels scientifiques ainsi que la
consultation des parties prenantes qui prescrivent des immunoglobulines ou qui ont une
expertise en médecine transfusionnelle. L’appréciation des différentes sources de
données, en compensant les biais inhérents a chacune d’elles, a permis I'élaboration de
recommandations dont la fiabilité est ainsi accrue.

Le comité consultatif mandaté pour valider les aspects scientifiques et fournir des
éléments contextuels ou les perspectives cliniques nécessaires aux travaux était
constitué d’'une hémato-oncologue, un immunologue, une dermatologue et un
hématologue. En amont de la publication, la validation de I'outil et du rapport par deux
lecteurs externes spécialisés en immunologie et en dermatologie a permis de vérifier leur
clarté et leur utilité et de déceler des enjeux d’applicabilité et d’acceptabilité relativement
aux recommandations incluses.

Méme si les travaux reposent sur une méthodologie rigoureuse, certaines limites doivent
toutefois étre mentionnées. La principale limite des travaux est la faiblesse du niveau de
la preuve scientifique. Elle s’explique premiérement par le type de devis d’études
primaires disponibles. En effet, il existe peu I’ECRA, et plusieurs données proviennent
d’études de cohortes ou d’ENCAA. La faiblesse du niveau de preuve s’explique
également par la présence de biais méthodologiques importants ainsi que par une faible
précision découlant du petit nombre de personnes participantes incluses dans ces
études. Pour certaines indications, comme le syndrome de Stevens-Johnson et la
nécrolyse épidermique toxique, le large spectre de sévérité de la maladie, la variabilité
des régimes posologiques d’IglV et celle des soins de soutien sont autant de facteurs qui
rendent les données difficilement généralisables au contexte québécois.

Pour certaines indications dermatologiques, I'absence de données scientifiques sur
I'efficacité et 'innocuité des immunoglobulines, voire de recommandations cliniques,
constitue une autre limite importante. Ainsi, sans données scientifiques de bonne qualité
et de recommandations cliniques, la perspective des cliniciens a constitué une source de
données qui a eu un poids important dans I'élaboration des recommandations.



RETOMBEES POTENTILLES DES TRAVAUX ET
FUTURES DIRECTIONS

Au terme de ces travaux, les indications d’'usage des immunoglobulines en dermatologie
publiées en 2021 ont été revues et actualisées. Les conditions et modalités d’usage pour
ces différentes indications ont également été revues et harmonisées afin de préciser les
contextes cliniques les plus pertinents pour 'administration des immunoglobulines ainsi
que la durée du traitement initial. Par conséquent, I'outil clinique devrait permettre de
soutenir la prescription encore plus judicieuse des immunoglobulines en dermatologie.

La mise a jour des recommandations applicables a toutes les spécialités a également
permis d’élargir le recours au calculateur de dose aux enfants qui répondent aux criteres
de taille et de poids de ce calculateur. L’actualisation de l'information et des
recommandations de I'outil clinique permettra de soutenir le MSSS advenant une mise a
jour de son formulaire normalisé utilisé pour demander des immunoglobulines non
spécifiques en dermatologie.

Il est important de souligner que la dermatologie est la spécialité médicale pour laquelle
la quantité d’immunoglobulines administrée est la plus faible, correspondant a moins de
2 % des IglV et moins de 0,1 % des IgSC administrées au Québec durant la période
2022-2023 (INSPQ, 2025). De plus, selon les parties prenantes consultées, peu de
dermatologues prescrivent des immunoglobulines sans consultation préalable avec des
collegues spécialisés et, lorsque prescrites, les IglV sont souvent administrées en dernier
recours pour traiter des conditions graves et réfractaires aux autres options
thérapeutiques ou des maladies trés rares pour lesquelles peu de traitements sont
disponibles. Enfin, de nouvelles options thérapeutiques font I'objet d’études cliniques et
pourraient, selon certaines parties prenantes, réduire le besoin en IglV, voire affecter les
recommandations formulées dans le cadre des présents travaux, notamment pour le
syndrome de Stevens-Johnson et nécrolyse épidermique toxique ainsi que pour la
pemphigoide bulleuse. Afin d’optimiser I'usage des immunoglobulines en dermatologie,
des ouitils cliniques spécifiques a la prise en charge des maladies bulleuses pourraient
étre créés pour soutenir les cliniciens. Ces maladies, pour lesquelles de nombreuses
options thérapeutiques sont disponibles, représentent environ 30 a 40 % des
immunoglobulines administrées pour des indications dermatologiques.
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MISE EN CEUVRE ET EVALUATION DE L’'IMPACT
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Les changements de pratique qui pourraient découler des travaux dépendront de la
diffusion de I'outil clinique associé a ce rapport et de I'appropriation de 'information
clinique et des recommandations par les professionnels de la santé concernés.
Différentes avenues ont été suggérées par les parties prenantes pour favoriser
limplantation des recommandations dans la pratique, dont :

¢ |a diffusion de l'outil par le biais de communiqués transmis par les autorités
concernées des établissements, les ordres et associations professionnels ou les
portails internes utilisés par les professionnels de la santé concernés;

¢ lincitation des professionnels de la santé concernés a prendre connaissance de
l'outil, faite par les instances d’agrément qui offrent de la formation continue;

e larrimage des formulaires normalisés pour les demandes d’IglV et d’'IgSC avec le
contenu de l'outil clinique.

La mise en place d’'un systéme plus coercitif qui permettrait d’encadrer davantage les
ordonnances d’immunoglobulines et leur administration a long terme sans preuve
d’efficacité et sans tentative de sevrage est parfois évoquée. Le manque d’effectif dans
les banques de sang rend I'établissement d’un tel systéme impossible dans un avenir
proche.

Par ailleurs, I'évaluation de I'impact des recommandations et des livrables du présent
projet est tributaire de la qualité des données entrées dans Trace LineMD. Bien que la
disponibilité de formulaires normalisés au cours des derniéres années ait contribué a
optimiser la saisie des données, il demeure certains enjeux, notamment en lien avec la
précision des indications et la quantité de données manquantes pour pouvoir brosser un
portrait plus juste de 'usage des immunoglobulines au Québec. A cet égard, la
standardisation des diagnostics et I'établissement d’'un systéme d’ordonnances
électroniques des immunoglobulines, interfacé directement avec Trace LineMD,
pourraient étre envisageés. Pour évaluer I'impact de I'application des recommandations de
P'outil clinique, I'information minimale suivante devrait étre saisie : le diagnostic,
l'indication (avec, en particulier, la précision relative au traitement initial ou d’entretien), la
dose, le poids de la personne, la fréquence et la durée du traitement. Parallélement a
cette mesure, la poursuite de la sensibilisation des professionnels de la santé concernés
a propos de ces enjeux demeure essentielle a 'obtention de données de qualité.



PROCHAINE MISE A JOUR

La pertinence de remettre a jour I'outil clinique sera évaluée quatre ans aprés la date de
sa publication. Une mise a jour pourrait &tre amorcée advenant la publication de données
scientifiques et I'évolution des pratiques cliniques ou des besoins du réseau de la santé
et des services sociaux, qui méneraient :

e au changement ou au retrait de recommandations incluses dans l'outil clinique;

¢ alinclusion de nouvelles modalités d’usage ou de formules particuliéres
d’immunoglobulines.
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