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es maladies inflammatoires

chroniques de l'intestin (MICI)

—maladie de Crohn et rectocolite
hémorragique (RCH)—sont des affections
amédiation immune, polygéniques, évo-
luant par poussées, et touchant avec pré-
dilection les adolescents et les adultes
jeunes. Elles résultent d’une anomalie
de la réponse immunitaire de I'intestin
vis-a-vis de composants de la flore bac-
térienne survenant chez des sujets géné-
tiquement prédisposés. L'instabilité et la
réduction de la biodiversité du micro-
biote (dysbiose) sont actuellement les
facteurs étiopathogéniques les plus étu-
diés dans la maladie de Crohn.

Les manifestations cutanéomuqueuses
sont parmi les plus fréquentes des
atteintes extradigestives des MICI[1]. On
considere qu’environ 30 % des malades
en présenteront au moins une au cours
de I’évolution de leur affection. Les
muqueuses et les semi-muqueuses sont

souvent le siege de lésions, spécifiques
ou non, qui peuvent étre précessives,
ce qui en fait tout I’intérét pour le der-
matologue [2]. Les manifestations des
carences, fréquentes dans ce contexte,
sont traitées dans la question du Pr.
D. Bessis [3].

La muqueuse oculaire

Les principales manifestations ophtal-
mologiques s’intégrent dans le cadre des
dermatoses neutrophiliques, que l'on
classe parmi les dermatoses réaction-
nelles au cours des MICI. C’est au cours
du syndrome de Sweet et du syndrome
arthro-cutané des MICI (syndrome rare,
mais non exceptionnel, classiquement
plutot observé au cours de la RCH, indi-
vidualisé dans la littérature sous d’autres
appellations: éruption vésiculeuse de
la RCH ou vasculite pustuleuse) que
I’on peut observer ces manifestations:
conjonctivite, kératite, sclérite, épisclé-
rite et iritis [4, 5]. Les atteintes oculaires
sont exceptionnelles au cours du pyo-
derma gangrenosum (PG).

La muqueuse buccale

Les lésions pré-cancéreuses et cancé-
reuses ne seront pas traitées dans cette
question [6].

1. L'aphtose buccale

Sa prévalence au cours des MICI est
d’environ 20 %. Sur le plan clinique, il
s’agit le plus souvent d’aphtes communs.
Parfois, dans les MC, on observe une
aphtose miliaire, des aphtes a tendance
extensive ou des aphtes bipolaires. La
relation avec I’évolutivité de la MICI est
loin d’étre constante (ce parallélisme

n’est noté que dans 10 % des cas dans
notre expérience). Les aphtes peuvant
précéder les manifestations digestives.
Il est important de vérifier, devant toute
aphtose récidivante, I’absence de ten-
dance diarrhéique, de 1ésion péri-anale,
de déficit en acide folique, en fer ou en
vitamine B12 en rapport avec une malab-
sorption et pratiquer au moindre doute
une exploration digestive, surtout s’il
existe une notion d’antécédent familial
de MICI. Les lésions aphtoides chro-
niques doivent faire évoquer la possibi-
lité de 1ésions spécifiques. Les aphtes de
grande taille, douloureux, peuvent étre
traités par colchicine (généralement bien
tolérée malgré la MICI), dapsone ou tha-
lidomide. La pentoxifylline peut parfois
étre utile dans cette indication.

2. La pyostomatite-pyodermite
végétante (PPV)

LaPPV est une affection rare, dont la par-
ticularité est d’étre associée, dans 75 %
des cas, a une MICI qu’elle peut révéler
[7]. La RCH est plus fréquemment trou-
vée que laMC. Sa description initiale par
Hallopeau, ainsi que la positivité de I'im-
munofluorescence directe (IFD) men-
tionnée dans quelques cas, expliquent la
confusion souvent faite avec le pemphi-
gus végétant du méme auteur. LaPPV est
une entité qui doit étre intégrée dans le
spectre des dermatoses neutrophiliques.
Des observations familiales, dans les-
quelles la PPV est contemporaine d’'un
PG, viennent renforcer cette idée.

Cliniquement, il s’agit de pustules de la
muqueuse buccale qui, par coalescence,
donnent un aspect trés caractéristique
en “traces d’escargot”. Elles siegent
principalement sur les gencives, la face
interne des joues, le palais et les lévres.
La langue et le plancher buccal sont res-
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pectés. Ces lésions indolores se rompent
facilement et font place a des érosions a
tendance végétante. Les localisations aux
mugqueuses génitales sont possibles, mais
exceptionnelles. Dans la moitié des cas,
il existe des lésions pustuleuses et végé-
tantes cutanées, localisées préférentielle-
ment au scalp et aux grands plis, justifiant
l’appellation “pyostomatite-pyodermite
végétante”. Ces lésions apparaissent
généralement en méme temps que les
lésions muqueuses, voire secondaire-
ment, ce qui en facilite le diagnostic.

Histologiquement, les pustules sont
intra- et/ou sous-épithéliales, et
contiennent de nombreux neutrophiles
associés a quelques éosinophiles.
L’acantholyse est inconstante et, quand
elle existe, elle est uniquement focale.
Une faible positivité de 'IFD, non spé-
cifique, peut s’observer. Les cas dans
lesquels I'TFD révele un marquage intra-
épidermique en mailles de filet corres-
pondent probablement a des pemphigus
végétants. Dans les deux observations
dans lesquelles un immunotransfert a
été réalisé, aucun anticorps circulant
n’a été détecté. La corticothérapie géné-
rale est le traitement de choix de la PPV,
mais n’est pas constamment efficace. La
dapsone et les anti-TNF constituent une
alternative thérapeutique intéressante.

3. Les lésions granulomateuses
spécifiques

Celles-ci ne concernent que la MC et
sont définies par un aspect histologique
identique a celui retrouvé au niveau
intestinal. Il faut préciser que le granu-
lome giganto-cellulaire, trés évocateur
en I’absence de nécrose caséeuse, n’est
trouvé que dans environ 1/3 des cas
dans les lésions cutanéo-muqueuses,
et il est important de demander a I’his-
topathologiste de réaliser des coupes
sériées et d’user le bloc a sa recherche.
Le polymorphisme des lésions oro-
faciales est trompeur et implique de bien
connaitre la pathologie de la muqueuse
buccale, car de nombreux diagnos-

tics différentiels peuvent étre évoqués
devant certains aspects. Il peut s’agir
d’ulcérations linéaires des sillons gin-
givojugaux; d’ulcérations aphtoides;
de lésions polypoides de la muqueuse
vestibulaire, jugale ou labiale; d’une
gingivite hypertrophique; d’une hyper-
plasie cedémateuse et fissurée de la face
interne des joues réalisant un aspect “en
pavé” (cobblestone), proche de celui
observé sur la muqueuse intestinale;
d’une chéilite granulomateuse, qui se
manifeste par un cedéme induré d’une
ou des deux levres, épisodique au début,
puis permanent. L’atteinte labiale est
habituellement asymétrique, fissuraire
et s’accompagne d’une perléche.

Les biopsies profondes, avec réalisation
denombreux plans de coupe, sont néces-
saires pour mettre en évidence les petits
granulomes non caséeux qui permettent
de retenir le diagnostic de granuloma-
tose oro-faciale (GOF), mais pas de MC
quand la macrochéilite est isolée [8].
En I’absence d’argument pour une sar-
coidose, il faut réaliser un bilan digestif
aumoindre signe d’appel, car ce tableau
de GOF est souvent précoce et peut pré-
céder de plusieurs années les manifesta-
tions intestinales, surtout chez ’enfant.
Devant une chéilite granulomateuse, la
présence d’ulcérations de la muqueuse
buccale, d'une atteinte des sillons ves-
tibulaires, d’une élévation de la CRP,
d’une baisse des taux d’hémoglobine et
de ferritine, est évocatrice d’'une MC.

L’observation de lésions de lamuqueuse
buccale impose ’'examen de lamuqueuse
anale, car ces deux sites sont souvent
atteints de maniére concomittante.

Les muqueuses anales
et génitales
1. Les 1ésions ano-périnéales
Ce sont les plus fréquentes des mani-

festations cutanéomuqueuses de la
MC, observées dans 35 a 40 % des

cas, surtout en cas d’atteinte colique.
Elles précedent les signes digestifs
dans 8 a 30 % des cas, généralement
de quelques mois, parfois de quelques
années. Les aspects cliniques sont
trés variés: fissures péri-anales plus
larges que les fissures banales, lésions
végétantes a type de pseudomarisques
edémateuses, ulcérations linéaires et
profondes en coup de couteau, ulcéra-
tions creusantes pouvant entrainer une
destruction du sphincter anal, abces se
compliquant de fistules anales, péri-
néales ou rectovaginales. L’évolution
de ces lésions est marquée par des
successions de poussées et de rémis-
sions, généralement indépendantes
de l’activité intestinale de la MC. Du
fait de la chronicité de ces lésions, il
faut se méfier de la possible survenue
de carcinomes épidermoides, ce qui
implique non seulement une surveil-
lance clinique réguliére, mais aussi
la réalisation de biopsies au moindre
doute. Ces tableaux de suppuration
périnéo-fessiére peuvent correspondre
aussi a d’authentiques maladies de
Verneuil [9].

2. Les lésions génitales

Elles s’observent, en général, chez des
patients dont la MC, le plus souvent
colique ou colorectale, est connue
depuis plusieurs années. Pouvant,
dans certains cas, précéder les mani-
festations intestinales, ces atteintes
génitales sont parfois isolées mais sont
plus souvent associées aux atteintes
ano-périnéales. Chez la femme, le dia-
gnostic doit étre évoqué en présence
d’ulcérations linéaires vulvaires
en coup de couteau ou d’un cedéme
labial induré douloureux, souvent
asymétrique. Des lésions identiques
peuvent également étre observées chez
I’enfant. Les localisations masculines
sont exceptionnelles et se présentent
sous la forme d’cedéme scrotal et/ou
pénien, de phimosis serré acquis, d’ul-
cérations chancriformes ou linéaires
caractéristiques.



Les 1ésions péristomiales

Les dermatoses péristomiales sont fré-
quentes, surtout en cas d’iléostomies,
d’étiologies diverses et difficiles a trai-
ter. En dehors des dermatoses pré-exis-
tantes (eczéma, psoriasis) et souvent
auto-entretenues par phénomene de
Koebner, on distingue les 1ésions surve-
nant précocement des dermatoses plus
tardives et souvent chroniques. Dans
le premier groupe, on trouve le PG, la
fistule entéro-cutanée ou I’hématome
surinfecté. La localisation péristomiale
du PG est observée dans environ 10 %
des cas. Il s’agit essentiellement de
malades atteints de MC avec iléostomie.
Ce type de PG, favorisé par les diverses
agressions auxquelles est soumise la
peau péristomiale, apparait en moyenne
2 mois apres la réalisation de la stomie,
mais des périodes plus longues, allant
jusqu’a 3 ans, ont été observées. Les
antiseptiques iodés doivent étre évités
du fait d’'un phénomene de pathergie
a l'iode (activation des polynucléaires
neutrophiles).
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Plus tardivement, on observe des 1ésions
spécifiques (MC péristomiales) et, sur-
tout, des dermites irritatives ou caus-
tiques, qui se compliquent fréquemment
de surinfections bactériennes ou fon-
giques. Les vraies dermatites de contact
(latex, pates adhésives...) sont rares,
mais il ne faut pas hésiter a pratiquer
des épidermo-tests en cas de doute. Pour
terminer, les diagnostics sus-cités ayant
été éliminés, il faut penser a évoquer
une pathomimie. L'intervention d’une
infirmiére stomathérapeute est souvent
requise pour venir a bout de ces derma-
toses péristomiales, dont la désespérante
chronicité altére sérieurement la qualité
de vie des malades.
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