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Mast cells in healthy skin, magnification 200x, staining 

of mast cells with anti-tryptase antibody (brown)

Normal: < 75 MC/mm2

Borderline: 75-250 MC/mm2

Mastocytosis: > 250 MC/mm2

Janssens AS, Heide R, den Hollander JC, Mulder PG, Tank B, Oranje AP. Mast cell distribution in normal adult skin. J Clin 

Pathol. 2005;58:285-9

Skin mast cells
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Urticaire 

Maladie ou symptôme ?

URTICAIRE

Mast cell activation disorders Mast cell activation syndromes

U

C

S

Urticaire = Activation mastocytaire
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Quand on est allergique à tout, on est allergique à rien





• De :

Envoyé : mardi 20 août 2013 17:41

À : NICOLAS, Jean-Francois

Objet : Urticaire

•

• Bonjour Professeur Nicolas,

• Vous m'aviez demandé de vous tenir au courant par rapport à mon 

urticaire.

• J'ai arrété le Kestin comme vous me l'aviez suggéré il y a une semaine, 

ce matin je me suis réveillée avec la paupière droite légèrement gonflée 

et quand j'ai passé ma main dessus, c'est comme si j'avais un bleu. Ce 

soir, quand je ferme mon oeil, c'est encore douloureux. Par ailleurs, j'ai 

des démangeaisons au niveau des oreilles au dessous du menton ainsi 

qu'en haut du cou avec quelques rougeurs et quelques boutons, à ce 

niveau là, il y avait longtemps que je n'avais rien eu. 

• Je n'ai encore rien pris, j'attends encore, en espérant que cela rentrera 

dans l'ordre.

• En vous remerciant par avance des conseils que vous pourrez me 

donner, je vous prie d'agréer mes meilleures salutations.







Moins on prend de médicaments, mieux on se porte







Moins on prend de médicaments, mieux on se porte



Aucune chance d’être allergique à 2 médicaments différents



Urticaire immunologique IgE dépendante et Urticaire non immunologique

Tests cutanés aux pneumallergènes chez un patient atopique 

URTICAIRE Allergique et Non Allergique



Hyper-réactivité cutanée 



• L’urticaire n’est pas une maladie allergique 

• L’urticaire est une fragilité des mastocytes qui 
sont pré-activés

• Urticaire médicamenteuse et alimentaire: 
exceptionnellement allergique

• Moins on prend de médicaments, mieux on se 
porte

• Aucune chance d’être allergique à 2 
médicaments différents

• Pas de corticoïdes pour traiter une urticaire

URTICAIRE – Les points importants 
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CLASSIFICATION

• URTICAIRE CHRONIQUE

• MALADIES AVEC LESIONS URTICARIENNES

Les Urticaires chroniques

Tableau 1. Etiologies reconnues 

des urticaires chroniques



DEFINITIONS - GENERALITES

• Papules (Oedeme dermique) prurigineuses ou oedèmes 
visage et extrémités, fugaces, moins de 24 heures

• Dermatose inflammatoire chronique (comme le psoriasis)

• N’est pas une maladie allergique (qui a dit que l’U est une 
maladie allergique ?) mais peut-être considérée comme une 
maladie atopique chez 50% des patients

• La prise en charge de l’U est clinique et thérapeutique

• Un bilan allergologique n’est pas indiqué (fait-on un bilan 
allergologique dans le psoriasis ?)

• Ne pas chercher la cause de l’U. Recherche-t-on la cause du 
psoriasis pour prendre en charge le patient ?

• Le terme « urticaire chronique idiopathique » est un 
pléonasme

URTICAIRE – Les points importants (1/5)



URTICAIRE – Les points importants (2/5)

ETIOPATHOGENIE

• Correspond à une fragilité des mastocytes cutanés 

• Concept des mastocytes fragiles – mastocytes pré-activés
expliquable par deux états qui constituent le terrain d’urticaire:

– Atopie

– Autoimmunité

PHYSIOPATHOLOGIE

• Sur ce terrain de mastocytes fragiles,

• Des facteurs activateurs multiples (infectieux, physiques, 
alimentaires, médicamenteux, hormonaux, circadiens, stress 
psychologique, on ne sait pas tout ..) induisent l’ activation 
complète et les lésions d’U.



Œdème du derme / Vaisseaux

URTICAIRES – Physiopathologie

Mastocytes / Histamine

Urticaire allergique IgE

Urticaire non IgE – U.chronique

URTICAIRE – Physiopathologie
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Œdème, Prurit Infiltrat cellulaire



Urticaria – Late phase





Gab2

Pi3K SphK

S1P [Ca2+]

Réorganisation du 
cytosquelette 

Dégranulation

HISTAMINE

Phase précoce

IP3 DAG

Gab2

Pi3K

AKT

PKC

CYTOKINES / CHIMIOKINES
Recrutement d’infiltrats 

leucocytaires

Phase retardée

NFκB

Facteurs de transcription 

[Ca2+]

Calmoduline

CalcineurinecFos

STAT 1/3/5

GATA

PLA2

RAS

SHC

SOS

RAF

PLC

γ
SLP7

6

Gads

VAV

Activation de la
cascade MAP Kinase

(ERK / JNK / p38)

LEUCOTRIÈNES

PROSTAGLANDINES

Phase intermédiaire

Grb

2

PKC

LAT

β γ

γ

PIP2PIP3

α FcεRI

β γ

γ

α
FcεRI

MASTOCYTES

Voies d’activation et signalisation



Urticaire immunologique IgE dépendante et Urticaire non immunologique

Tests cutanés aux pneumallergènes chez un patient atopique 

URTICAIRE Allergique et Non Allergique



CLINIQUE

• Nombreuses formes cliniques témoignant 

– des nombeux facteurs activateurs

– des nombreux produits pro-inflammatoires produits par les 
mastocytes

• Phase immédiate (histamine) dure 1 heure : U commune

• Phase intermédiaire (leucotriènes, prostaglandines) débute à 
3h et dure 6 a 12h

• Phase tardive (cytokines, chimiokines) débute a 6 heures et 
dure 12 à 48 heures: U retardée à la pression

URTICAIRE – Les points importants (3/5)



TRAITEMENT: Simple

• Anti-histaminiques à dose AMM et au dela si besoin (+++)

• Doit améliorer le patient de plus de 75%; n’est pas fait pour 
faire disparaître (guérir) l’urticaire (idem que le traitement du 
psoriasis)

• Si inefficaces, éliminer une corticothérapie générale cachée 
ou non déclarée

• Puis, suivre une des nombreux algorithmes thérapeutiques 
non encore parfaitement consensuel

• Moins de 10% des patients nous posent problème

EDUCATION THERAPEUTIQUE: Indispensable

• Expliquer au patient sa maladie; lui remettre des documents 
simples (cf fiche allergolyon.org)

• L’adresser pour prise en charge éducation thérapeutique

URTICAIRE – Les points importants (4/5)



• Urticaire alimentaire – U aux médicaments
– Soit HS allergique (tests positifs et clinique 

compatible)

– Soit HS non allergique

• Les poussées d’urticaire induites par les 
médicaments sont exceptionnellement 
allergiques si l’urticaire est isolée (95%)

• L’urticaire n’est qu’un DES symptômes de 
l’anaphylaxie aux médicaments

URTICAIRE – Les points importants (5/5)



Urticaire simple



Urticaire simple ou non



Urticaire physique - Dermographisme



Urticaire/Oedème segmentaire du visage 

Œdème de Quincke



Syndromes urticariens



CLASSIFICATION

• URTICAIRE CHRONIQUE

• MALADIES AVEC LESIONS URTICARIENNES

Les Urticaires chroniques

Tableau 1. Etiologies reconnues 

des urticaires chroniques



Anaphylaxie – Œdème deQuincke 



De 3 à 6 heures
Médiateurs lipidiques : 

Prostaglandines
Leucotriènes
PAF-acéther

Après 6 heures
Production de cytokines, 

chimiokines
Recrutement infiltrat 

inflammatoire 

Libération immédiate
Dégranulation :

Histamine
(TNF-, Protéases, Héparine)

Activation immunologique 
ou non immunologique

IgE

Antihistaminiques
Anti autres médiateurs

Antileucotriènes
AINS

CsA, MTX, MMF, APS,
colchicine, dapsone, kineret

Omalizumab
Immunoglobulines



Les angiœdèmes en 

2019

• Il n’y a que la clinique qui compte !

• Méfiez-vous d’internet

• Expliquez la maladie











Collection CREAK – L Bouillet



Diapositive Pascale Mathelier-Fusade



Terminologie
source de confusion

• Angioedème 
– Ne préjuge pas de l’étiologie mais suggère un adjectif : histaminique 

ou bradykinique

• Œdème angio-neurotique héréditaire ou acquis

• Œdème de Quincke
– Définit un OANH

– Compris comme une anaphylaxie

• Œdème du visage
– Ne préjuge pas de l’étiologie 

• Gonflement du visage
– Pour le patient

• Urticaire du visage
– 90% des cas



Gonflement du visage
Mefiez-vous d’internet !





Outline

• Chronic Spontaneous Urticaria

• Mast cells

• Allergic and non allergic Urticaria

• Mast cell activation disorders

• Mast cell activation syndromes



Mast cell activation 

disorders
• Mast cell activation disorders

– Broad variety of diseases

– From very rare [mastocytosis and 
monoclonal MAS (1/105] to very
common [atopic diseases (10-30%)]

– IgE and non-IgE-mediated

• Mast cell activation could be
pathologic when:

– MC are produced abnormally either
quantitatively () or qualitatively ()

– MC are hyper-reactive to non 
dangerous triggers

• Mast cell activation
– Localized: urticaria, rhinitis, whezzing

– Systemic: 2 or more organs: 
anaphylaxis

• Akin C. Mast cell activation syndromes. J Allergy Clin Immunol. 2017;140:349-355

• Valent P et al. Mast cell activation syndrome: Importance of consensus criteria and call for research.

J Allergy Clin Immunol. 2018;142:1008-1010

https://www-ncbi-nlm-nih-gov.gate2.inist.fr/pubmed/28780942
https://www-ncbi-nlm-nih-gov.gate2.inist.fr/pubmed/29928922


Disorders (diseases or symptoms) 
associated with mast cell activation

• Localized
– Asthma

– Rhinitis

– Conjonctivitis

– Urticaria

– GI: nausea, diarrhea, abdominal cramps
(IBD) 

– Neurological symptoms: asthenia, 
headaches

• Systemic
– Anaphylaxis

– Idiopathic anaphylaxis

– Mast cell activation syndrome

– Clonal mast cell disorders

Mast cell activation 

disorders



Mast cell activation 

disorders

• Akin C. Mast cell activation syndromes. J Allergy Clin Immunol. 2017;140:349-355

• Valent P et al. Mast cell activation syndrome: Importance of consensus criteria and call for research.

J Allergy Clin Immunol. 2018;142:1008-1010

ANAPHYLAXIE Signes cliniques

Grade I

Skin

Signes cutanéomuqueux isolés

■ Erythème généralisé

■ Urticaire superficielle du corps

■ Urticaire profonde du visage (angioedème)

Grade II

Lungs

GI tractus

Systemic

Atteinte multiviscérale modérée

■Hyperréactivité bronchique, toux, dyspnée

■Nausées

■Tachycardie

■Hypotension légère

Grade III

Lungs

GI tractus

Brain

Larynx

Systemic

Atteinte multiviscérale sévère

■Bronchospasme

■Vomissement, diarrhée

■Trouble de conscience

■Œdème de Quincke

■Etat de choc

■Tachycardie ou bradycardie, trouble du

rythme

Grade IV Arrêt cardiocirculatoire et/ou ventilatoire

https://www-ncbi-nlm-nih-gov.gate2.inist.fr/pubmed/28780942
https://www-ncbi-nlm-nih-gov.gate2.inist.fr/pubmed/29928922
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QCM

• QUESTION 1  L’urticaire chronique

• A) Est une maladie allergique

• B) Est une maladie inflammatoire chronique

• C) Est due à l’activation des mastocytes cutanés

• D) Se complique souvent de choc 

anaphylactique 

• E) Se traite par corticothérapie générale en 

cures courtes

Réponse 1: B,C



• QUESTION 2  Un angio-edème du visage

• Est toujours allergique

• Est histaminique dans 95% des cas

• Est considéré sévère si associé à une 

dysphonie, dysphagie et dyspnée

• Est synonyme d’œdème de Quincke

• Nécessite une hospitalisation

Réponse 1: B,C


