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Résume

La jéjunite ulcéreuse est une entité morphologique caractérisée par des ulcérations
jéjunales de taille variable pouvant révéler diverses maladies infectieuses,
inflammatoires ou malignes. Le diagnostic est principalement endoscopique.
L'aspect macroscopique de jéjunite ulcéreuse fait principalement référence a la
sprue cceliaque réfractaire. Le diagnostic repose sur la réalisation de biopsies
intestinales avec études anatomopathologique, moléculaire et phénotypique.

H Mots clés : jéjunite ulcéreuse, sprue réfractaire, ulcérations intestinales

Abstract

Ulcerative jejunitis is characterized by jejunal ulcers from different types and may
reveal infectious, inflammatory or malignant diseases. Diagnosis is currently
performed by endoscopy. Typical aspect of ulcerative jejunitis mainly refers to
refractory celiac disease. Diagnosis relies on pathological, molecular and
phenotypic analysis of intestinal biopsies.

W Key words: ulcerative jejunitis, refractory celiac disease, intestinal ulcers

c) Effacement des plis duodénaux
d) Aspect fissuraire
e) Ulcérations

Observation clinique

Une patiente de 42 ans, originaire
d’Afrique du Nord et vivant en France
depuis un an, se présente pour des
diarrhées évoluant depuis un an et
amaigrissementde 15 kgau cours des
six derniers mois. Son principal anté-
cédent est un kyste dermoide de
I'ovaire opéré. Sa taille est 1,65 m
pour un poids de 45 kg. Le bilan
biologique montre une anémie micro-
cytaire a 9 g/dL et une hypoalbu-
minémie a 20 g/L. La sérologie VIH est
négative. La coloscopie est macros-
copiquement normale. On peut voir a
la figure 1 I'aspect de la muqueuse
duodénale visible au cours de I'endos-
copie cesogastroduodénale.

Question n°2.
Quels autres examens
réalisez-vous ?

a) Dosage des anticorps anti-
transglutaminase

b) Bilan martial

c) Dosage de la vitamine B12

d) HLA de type Il

e) Biopsies duodénales

Le dosage des anticorps anti-trans-
glutaminases et la réalisation des
biopsies duodénales (deux dans le
bulbe et quatre dans le deuxieme
duodénum) sont nécessaires au diag-
nostic de maladie cceliaque suspecté
sur I'aspect macroscopique d'atrophie
villositaire. Le bilan complémentaire

Question n°1. Comment
décrire I'aspect macro-
scopique ?

a) Aspect crénelé

b) Aspect atrophique
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Figure 1. Aspect de la muqueuse duodénale visible au cours de
I'endoscopie cesogastroduodénale.

de malabsorption comporte le bilan phosphocalcique, la
recherche d'une carence martiale et en folates trouvée
chez environ 60 a 70 % des patients au diagnostic
de maladie cceliaque et de facon moins fréquente en
vitamine B12 (=~ 30 %) [1]. La détermination du typage
HLA de type Il n'est pas nécessaire a ce stade du
diagnostic.

Poursuite de I'observation

Le dosage des anticorps IgA anti-transglutaminase est
positif et I'examen anatomopathologique des biopsies
duodénales décrit une atrophie villositaire totale avec
augmentation des lymphocytes intraépithéliaux a 90 pour
100 cellules épithéliales. La patiente est mise au régime
sans gluten. Il n’existe aucune amélioration trois mois plus
tard et la patiente a perdu 3 kg supplémentaires.

Question n°3.
Quels examens réalisez-vous ?

a) Entéroscanner

b) Vidéocapsule endoscopique
c) HLA de type |l

d) Entéroscopie

e) PET-scanner

Un entéroscanner est préconisé en cas de maladie
ceeliaque résistante au régime sans gluten afin
déliminer une complication maligne (lymphome,
adénocarcinome du gréle) de méme que le PET-scanner
[2]. La vidéocapsule endoscopique peut éetre réalisée
aprés élimination de sténose a |'entéroscanner pour
localiser les lésions [3]. En fonction de la localisation
des Iésions, on pourra réaliser une entéroscopie digestive
haute ou basse dans le but de les atteindre et les
biopsier. La réalisation du typage HLA de type Il est utile a
ce stade pour éliminer une autre entéropathie avec
atrophie villositaire. Un typage HLA de type Il non DQ2
non DQ8 doit faire envisager un autre diagnostic comme
par exemple celui d'une entéropathie auto-immune qui
peut s'accompagner d'une sérologie anti-transglutami-
nase positive.

Poursuite de I'observation

Aucune sténose du gréle n’est visible sur I'entéro-
scanner qui montre par ailleurs plusieurs adénopathies
mésentériques de 1 cm a 3 cm. Il existe une fixation diffuse
modérée de I'ensemble du gréle (SUV = 3) sans foyer
d’'hyperfixation au PET-Scan. La patiente est HLA-DQ2
homozygote. Il existe un aspect de jéjunite ulcéreuse en
vidéocapsule incluant plusieurs ulcérations supracentimé-
triques biopsiées au cours de I'entéroscopie digestive
haute (figure 2).

Figure 2. Aspect de jéjunite ulcéreuse dont plusieurs ulcérations
supracentimétriques biopsiées au cours de I'entéroscopie digestive
haute.
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Question n°4. Quel diagnostic
est le plus probable ?

a) Tuberculose digestive

b) Sprue réfractaire de type I (SRI)

c) Sprue réfractaire de type I (SRII)

d) Lymphome T invasif (Enteropathy Associated T cell
Lymphoma)

e) Maladie de Crohn

Le diagnostic le plus probable est celui de SRl
caractérisée par une jéjunite ulcéreuse dans 70 %
des cas au diagnostic [4] et responsable d'une
entéropathie exsudative comme dans le cas présent
(albumine : 20 g/L) (encadré 1). Méme si des ulcérations
jéjunales ont été décrites au cours de la SRI, elles sont
rares et infracentimétriques. Les adénopathies
mésentériques supracentimétriques sont habituelles en
cas de SRII [4]. L'absence de fixation significative au PET-
Scanner est contre le diagnostic de lymphome invasif
(enteropathy associated T cell lymphoma) qui fixe
fortement contrairement a la SRIl. Méme si le risque
de développer une maladie inflammatoire chronique de
I'intestin au cours d'une maladie cceliaque est multiplié
par 10, I'association avec une maladie de Crohn reste
rare [5].

Encadré 1

Les principales causes de jéjunite
ulcéreuse.

— Maladie de Crohn

— Sprues réfractaires cceliaques

— Maladie de Whipple

— Entérite a éosinophiles

— Purpura de Schonlein-Henoch

— Lymphomes intestinaux

- Syndrome de Zollinger-Ellison

— Entéropathies des déficits immunitaires communs
variables

— Entérites infectieuses (bactériennes : tuberculose,
parasitaire ; giardiases, cryptosporidies ; virales :
CMV, etc.)

— Entérite vasculaire ischémique

— Entérite post-médicamenteuse : AINS, comprimés
de chlorure de potassium, sartans, etc.

— Entéropathies des immunothérapies anti-tumora-
les : anti-CTLA4, anti-PD1, etc.

Question n°5. Quelles techniques sont
utiles pour confirmer le diagnostic ?

a) Immunohistochimie CD3, CD4, CD8 des biopsies
duodénales ou jéjunales

b) Phénotypage des lymphocytes intestinaux apres
isolement de l'intestin

c) Etude de clonalité T

d) PCR bacille de Koch

e) Phénotypage des lymphocytes du sang veineux
périphérique

La SRIl est caractérisée par un trou phénotypique
immunohistochimique au niveau des lymphocytes
intraépithéliaux (LIE) : CD3+ (marquage intracytoplas-
mique), CD8- et par un réarrangement clonal du récepteur
T. A l'inverse, les LIE de la SRI ont un phénotype normal
en immunohistochimie CD3+CD8+ et un répertoire
polyclonal [4]. Le phénotypage des LIE extraits de
I'intestin confirme le phénotype anormal des LIE de la
SRII avec I'absence d’expression en surface du CD3,
CD8 et du récepteur T. La moitié des patients avec SRIl ont
une population circulante anormale au moment du
diagnostic (phénotypage lymphocytes du sang veineux
périphérique) [4].

Question n°6. Quels traitements sont
utilisés au cours de la sprue réfractaire
de type Il ?

a) Corticoides généraux

b) Budésonide

¢) Chimiothérapie

d) Autogreffe de cellules souches hématopoiétiques
e) Anticorps anti-IL-15

Les corticoides généraux sont tres souvent utilisés et
efficaces sur le plan clinique avec des effets histologiques
partiels [4] mais sont supplantés par le budésonide plus
facile en utilisation chronique du fait de la corti-
codépendance avec des regles spécifiques d'utilisation
comme |'ouverture de la capsule de budésonide dans la
bouche et le broyage par les dents [6]. Les analogues
de purine telles que la cladribine, fludarabine ou
pentostatine sont les drogues de chimiothérapie les plus
efficaces a coupler idéalement a une autogreffe de
moelle [7-9]. Les anticorps anti-IL15 n’ont été a ce jour
utilisés que sous la forme d’'un essai clinique en cours
d’évaluation [10].
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ake home messages

m Leterme de jéjunite ulcéreuse fait référence de facon
générale a des ulcérations du gréle proximal.

m Les causes sont diverses principalement infectieu-
ses, inflammatoires, néoplasiques, ischémiques ou
médicamenteuses.

m La forme typique de jéjunite ulcéreuse doit faire
chercher une sprue cceliaque réfractaire maligne de type
I, ymphome intraépithélial de bas grade caractérisé par
un trou phénotypique.

m Des études anatomopathologiques spécialisées,
phénotypiques et moléculaires peuvent étre nécessaires
au bilan d’une jéjunite ulcéreuse pour éliminer notam-
ment une lymphoprolifération intestinale.

Questions n°7. Quels sont les risques
évolutifs de la sprue réfractaire
de type Il ?

a) Mortalité de 50 % a 5 ans

b) Complications thromboemboliques

¢) Transformation fréquente en lymphome invasif
d) Adénocarcinome du gréle

e) Syndrome occlusif

Le taux de mortalité est élevé au cours de la SRII du fait
de la malnutrition, de la morbidité et de la fréquente
transformation en lymphome invasif (EATL) [4]. Il n’existe
pas d‘association particuliere décrite entre SRIl et
adénocarcinome du gréle dont le risque est augmenté
de facon générale au cours de la maladie cceliaque. Il existe
un risque de syndrome occlusif au cours de la SRIl en raison
de la possibilité de sténoses de gréle.

Bonnes réponses aux questions
— Question1:a, b, c, d

— Question 2 :a, b, ¢, e

— Question3:4a, b, c d e
— Question 4 : ¢

— Question5:4a, b, ¢ d, e
— Question 6 :a, b, c, d e
— Question7:a, b, c, e

Liens d'intérets : participation a un essai clinique en tant
gue co-investigateur (Celimmune). [ ]
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