
Jéjunite ulcéreuse

Observation clinique

Une patiente de 42 ans, originaire
d’Afrique du Nord et vivant en France
depuis un an, se pr�esente pour des
diarrh�ees �evoluant depuis un an et
amaigrissement de15 kgaucours des
six derniers mois. Son principal ant�e-
c�edent est un kyste dermoı̈de de
l’ovaire op�er�e. Sa taille est 1,65 m
pour un poids de 45 kg. Le bilan
biologiquemontre une an�emiemicro-
cytaire �a 9 g/dL et une hypoalbu-
min�emie �a 20 g/L. La s�erologie VIH est
n�egative. La coloscopie est macros-
copiquement normale. On peut voir �a
la figure 1 l’aspect de la muqueuse
duod�enale visible au cours de l’endos-
copie œsogastroduod�enale.

Question n81. Comment
d�ecrire l’aspect macro-
scopique ?

a) Aspect cr�enel�e
b) Aspect atrophique

c) Effacement des plis duod�enaux
d) Aspect fissuraire
e) Ulc�erations

Question n82.
Quels autres examens
r�ealisez-vous ?

a) Dosage des anticorps anti-
transglutaminase
b) Bilan martial
c) Dosage de la vitamine B12
d) HLA de type II
e) Biopsies duod�enales

Le dosage des anticorps anti-trans-
glutaminases et la r�ealisation des
biopsies duod�enales (deux dans le
bulbe et quatre dans le deuxi�eme
duod�enum) sont n�ecessaires au diag-
nostic de maladie cœliaque suspect�e
sur l’aspectmacroscopiqued’atrophie
villositaire. Le bilan compl�ementaire
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R�esum�e
La j�ejunite ulc�ereuse est une entit�emorphologique caract�eris�ee par des ulc�erations
j�ejunales de taille variable pouvant r�ev�eler diverses maladies infectieuses,
inflammatoires ou malignes. Le diagnostic est principalement endoscopique.
L’aspect macroscopique de j�ejunite ulc�ereuse fait principalement r�ef�erence �a la
sprue cœliaque r�efractaire. Le diagnostic repose sur la r�ealisation de biopsies
intestinales avec �etudes anatomopathologique, mol�eculaire et ph�enotypique.

n Mots cl�es : j�ejunite ulc�ereuse, sprue r�efractaire, ulc�erations 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.

n Key words: ulcerative jejunitis, refractory celiac disease, intestinal ulcers
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de malabsorption comporte le bilan phosphocalcique, la
recherche d’une carence martiale et en folates trouv�ee
chez environ 60 �a 70 % des patients au diagnostic
de maladie cœliaque et de façon moins fr�equente en
vitamine B12 (� 30 %) [1]. La d�etermination du typage
HLA de type II n’est pas n�ecessaire �a ce stade du
diagnostic.

Poursuite de l’observation

Le dosage des anticorps IgA anti-transglutaminase est
positif et l’examen anatomopathologique des biopsies
duod�enales d�ecrit une atrophie villositaire totale avec
augmentation des lymphocytes intra�epith�eliaux �a 90 pour
100 cellules �epith�eliales. La patiente est mise au r�egime
sans gluten. Il n’existe aucune am�elioration trois mois plus
tard et la patiente a perdu 3 kg suppl�ementaires.

Question n83.
Quels examens r�ealisez-vous ?

a) Ent�eroscanner
b) Vid�eocapsule endoscopique
c) HLA de type II
d) Ent�eroscopie
e) PET-scanner

Un ent�eroscanner est pr�econis�e en cas de maladie
cœliaque r�esistante au r�egime sans gluten afin
d’�eliminer une complication maligne (lymphome,
ad�enocarcinome du grêle) de même que le PET-scanner
[2]. La vid�eocapsule endoscopique peut être r�ealis�ee
apr�es �elimination de st�enose �a l’ent�eroscanner pour
localiser les l�esions [3]. En fonction de la localisation
des l�esions, on pourra r�ealiser une ent�eroscopie digestive
haute ou basse dans le but de les atteindre et les
biopsier. La r�ealisation du typage HLA de type II est utile �a
ce stade pour �eliminer une autre ent�eropathie avec
atrophie villositaire. Un typage HLA de type II non DQ2
non DQ8 doit faire envisager un autre diagnostic comme
par exemple celui d’une ent�eropathie auto-immune qui
peut s’accompagner d’une s�erologie anti-transglutami-
nase positive.

Poursuite de l’observation

Aucune st�enose du grêle n’est visible sur l’ent�ero-
scanner qui montre par ailleurs plusieurs ad�enopathies
m�esent�eriques de 1 cm �a 3 cm. Il existe une fixation diffuse
mod�er�ee de l’ensemble du grêle (SUV = 3) sans foyer
d’hyperfixation au PET-Scan. La patiente est HLA-DQ2
homozygote. Il existe un aspect de j�ejunite ulc�ereuse en
vid�eocapsule incluant plusieurs ulc�erations supracentim�e-
triques biopsi�ees au cours de l’ent�eroscopie digestive
haute (figure 2).

Figure 1. Aspect de la muqueuse duod�enale visible au cours de
l’endoscopie œsogastroduod�enale.

Figure 2. Aspect de j�ejunite ulc�ereuse dont plusieurs ulc�erations
supracentim�etriques biopsi�ees au cours de l’ent�eroscopie digestive
haute.
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Question n84. Quel diagnostic
est le plus probable ?

a) Tuberculose digestive
b) Sprue r�efractaire de type I (SRI)
c) Sprue r�efractaire de type II (SRII)
d) Lymphome T invasif (Enteropathy Associated T cell
Lymphoma)
e) Maladie de Crohn

Le diagnostic le plus probable est celui de SRII
caract�eris�ee par une j�ejunite ulc�ereuse dans 70 %
des cas au diagnostic [4] et responsable d’une
ent�eropathie exsudative comme dans le cas pr�esent
(albumine : 20 g/L) (encadr�e 1). Même si des ulc�erations
j�ejunales ont �et�e d�ecrites au cours de la SRI, elles sont
rares et infracentim�etriques. Les ad�enopathies
m�esent�eriques supracentim�etriques 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 SRII. Même si le risque
de d�evelopper une maladie inflammatoire chronique de
l’intestin au cours d’une maladie cœliaque est multipli�e
par 10, l’association avec une maladie de Crohn reste
rare [5].

Question n85. Quelles techniques sont
utiles pour confirmer le diagnostic ?

a) Immunohistochimie CD3, CD4, CD8 des biopsies
duod�enales ou j�ejunales
b) Ph�enotypage des lymphocytes intestinaux apr�es
isolement de l’intestin
c) �Etude de clonalit�e T
d) PCR bacille de Koch
e) Ph�enotypage des lymphocytes du sang veineux
p�eriph�erique

La SRII est caract�eris�ee par un trou ph�enotypique
immunohistochimique au niveau des lymphocytes
intra�epith�eliaux (LIE) : CD3+ (marquage intracytoplas-
mique), CD8- et par un r�earrangement clonal du r�ecepteur
T. �A l’inverse, les LIE de la SRI ont un ph�enotype normal
en immunohistochimie CD3+CD8+ et un r�epertoire
polyclonal [4]. Le ph�enotypage des LIE extraits de
l’intestin confirme le ph�enotype anormal des LIE de la
SRII avec l’absence d’expression en surface du CD3,
CD8 et du r�ecepteur T. La moiti�e des patients avec SRII ont
une population circulante anormale au moment du
diagnostic (ph�enotypage lymphocytes du sang veineux
p�eriph�erique) [4].

Question n86. Quels traitements sont
utilis�es au cours de la sprue r�efractaire
de type II ?

a) Corticoı̈des g�en�eraux
b) Bud�esonide
c) Chimioth�erapie
d) Autogreffe de cellules souches h�ematopoi�etiques
e) Anticorps anti-IL-15

Les corticoı̈des g�en�eraux sont tr�es souvent utilis�es et
efficaces sur le plan clinique avec des effets histologiques
partiels [4] mais sont supplant�es par le bud�esonide plus
facile en utilisation chronique du fait de la corti-
cod�ependance avec des r�egles sp�ecifiques d’utilisation
comme l’ouverture de la capsule de bud�esonide 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 chimioth�erapie les plus
efficaces �a coupler id�ealement �a une autogreffe de
moelle [7-9]. Les anticorps anti-IL15 n’ont �et�e �a ce jour
utilis�es que sous la forme d’un essai clinique en cours
d’�evaluation [10].

Encadr�e 1

Les principales causes de j�ejunite
ulc�ereuse.

– Maladie de Crohn
– Sprues r�efractaires cœliaques
– Maladie de Whipple
– Ent�erite �a �eosinophiles
– Purpura de Schonlein-Henoch
– Lymphomes intestinaux
– Syndrome de Zollinger-Ellison
– Ent�eropathies des d�eficits immunitaires communs
variables
– Ent�erites infectieuses (bact�eriennes : tuberculose,
parasitaire ; giardiases, cryptosporidies ; virales :
CMV, etc.)
– Ent�erite vasculaire isch�emique
– Ent�erite post-m�edicamenteuse : AINS, comprim�es
de chlorure de potassium, sartans, etc.
– Ent�eropathies des immunoth�erapies anti-tumora-
les : anti-CTLA4, anti-PD1, etc.
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Questions n87. Quels sont les risques
�evolutifs de la sprue r�efractaire
de type II ?

a) Mortalit�e de 50 % �a 5 ans
b) Complications thromboemboliques
c) Transformation fr�equente en lymphome invasif
d) Ad�enocarcinome du grêle
e) Syndrome occlusif

Le taux de mortalit�e est �elev�e au cours de la SRII du fait
de la malnutrition, de la morbidit�e et de la fr�equente
transformation en lymphome invasif (EATL) [4]. Il n’existe
pas d’association particuli�ere d�ecrite entre SRII et
ad�enocarcinome du grêle dont le risque est augment�e
de façon g�en�erale au cours de la maladie cœliaque. Il existe
un risque de syndrome occlusif au cours de la SRII en raison
de la possibilit�e de st�enoses de grêle.

Bonnes r�eponses aux questions

– Question 1 : a, b, c, d
– Question 2 : a, b, c, e
– Question 3 : a, b, c, d, e
– Question 4 : c
– Question 5 : a, b, c, d, e
– Question 6 : a, b, c, d, e
– Question 7 : a, b, c, e

Liens d’int�erêts : participation �a un essai clinique en tant
que co-investigateur (Celimmune). &
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T ake home messages

& Le terme de j�ejunite ulc�ereuse fait r�ef�erence de façon
g�en�erale �a des ulc�erations du grêle proximal.

& Les causes sont diverses principalement infectieu-
ses, inflammatoires, n�eoplasiques, isch�emiques ou
m�edicamenteuses.

& La forme typique de j�ejunite ulc�ereuse doit faire
chercher une sprue cœliaque r�efractaire maligne de type
II, lymphome intra�epith�elial de bas grade caract�eris�e par
un trou ph�enotypique.

& Des �etudes anatomopathologiques sp�ecialis�ees,
ph�enotypiques et mol�eculaires peuvent être n�ecessaires
au bilan d’une j�ejunite ulc�ereuse pour �eliminer notam-
ment une lymphoprolif�eration intestinale.
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