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ABREVIATIONS

MICI : Maladie Inflammatoire Chronique Intestinale

RCH : Recto Colite Hémorragique

MC : Maladie de Crohn

ClI : Colite Indéterminée

FOGD : Fibroscopie Oeso-Gastro-Duodénale

TNF : Tumor Necrosis Factors

ANCA : Anticorps Anti Cytoplasme des Polynucléaires Neutrophiles
ASCA : Anticorps Anti-Saccharomyces Cerevisie

HSTCL : Lymphome Non Hodgkinien T Hépato Splénique
CD : Crohn’s Disease

UC : Ulcerative Colitis

IC : Indeterminate Colitis

CAG : Colite Aigué Grave
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INTRODUCTION

1) Les MICI chez I’enfant.

1- Maladie de Crohn et recto-colite hémorragique : 2 entités différentes.

Il existe 2 principaux types de maladie inflammatoire chronique intestinale (MICI): la
maladie de Crohn (MC) et la rectocolite hémorragique (RCH). Dans la majorité des cas ces 2
maladies se distinguent aisément par des criteres endoscopiques, radiologiques et
histologiques. La MC se caractérise par des ulcérations muqueuses profondes, séparées par
des intervalles de muqueuse saine, pouvant toucher 1’ensemble du tube digestif depuis la
bouche jusqu’a I’anus. L’atteinte inflammatoire du tube digestif peut se compliquer de
Iésions fistulisantes ou sténosantes. Histologiquement, la présence de granulomes
épithélioides sans nécrose caséeuse a distance d’une anomalie de crypte est pathognomonique
de la maladie (1,2). A I’inverse, le diagnostic de RCH est évoqué devant une inflammation
mugqueuse superficielle sans intervalle de muqueuse saine, exclusivement colique, s’étendant

depuis le rectum vers le colon proximal (2). La fibroscopie haute est typiquement normale.

2- Un diagnostic différentiel difficile chez I’enfant.

La distinction entre MC et RCH est parfois difficile chez 1’enfant. Si la MC est la MICI la
plus fréquemment diagnostiquée chez I’enfant (3), elle 1’est surtout apres 1’age de 8 ans en
raison de I’apparition de I’atteinte iléale, caractéristique de la MC, aprés cet age (3,4). Ainsi
parmi 296 enfants ayant une MC, 34% des enfants moins 8 ans avaient une maladie purement
coligue contre 17% des enfants plus ages (5). Chez le jeune enfant, une MC vraie peut donc

prendre I’aspect d’une RCH sous forme d’une atteinte colique isolée.

Ces colites associées a quelques caractéristiques de MC, mais trop mineures pour emporter le
diagnostic sont appelées des « colites indéterminées » (Cl) (6,7). Ce diagnostic est posé dans
4 3 23% des découvertes de MICI de I’enfant. Il est surtout posé avant 1’age de 2 ans (3).
L’examen endoscopique révele une inflammation colique exclusive, qui peut contenir des
ulcérations profondes, étre partiellement discontinue, avec une possible épargne rectale et une
atteinte plus marquée du codlon gauche (6). L’examen histologique peut observer une

distorsion des cryptes, des lésions inflammatoires discontinues (7), des ulcérations profondes
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mais pas de granulome ni d’agrégats lymphoides transmuraux (6). Ces probléemes de
diagnostic différentiel difficile entre la RCH et la MC sont principalement rencontrés avant
I’age de 8 ans puisque 1’atteinte colique de MC prédomine a ces ages (3,8). De plus il est
décrit au cours de I’histoire naturelle des MICI chez I’enfant une augmentation de la
reclassification des RCH et des CI vers des MC au cours du temps (9). Un changement de
diagnostic est observé dans 15 a 30% des cohortes pédiatriques (3,10). Une série rétrospective
décrivant I’évolution d’enfants ayant un diagnostic initial de CI rapportait que, parmi 74
enfants, et aprés 7 années de suivi, 33% des enfants étaient reclassés en MC, 12% en RCH et
60% gardaient un diagnostic de CI (10). De méme dans la série de Heyman et al parmi les
179 enfants ayant un diagnostic initial de CI et aprés 2 années de suivi, 15% des enfants
étaient reclassés en MC, 6% en RCH et 79% gardaient un diagnostic de CI (3). La RCH peut

également parfois étre reclassée en MC (3).

3- La plus grande sévérité des formes pédiatriques de colite.

Outre un diagnostic différentiel plus difficile, il est a noter que 1’évolution des formes

pédiatriques de MICI est plus sévére que chez I’adulte.

En cas de RCH, la colite est décrite comme extensive au diagnostic dans 35 a 80% des cas
selon les cohortes (5,11). Dans une analyse rétrospective évaluant 99 enfants ayant eu un
diagnostic de RCH dans I’enfance, 80% avaient une maladie pancolique au diagnostic alors
que seulement 42% des adultes avaient une atteinte aussi étendue (5). Lorsque I’atteinte est
initialement plus localisée, elle devient souvent extensive au cours de I’histoire naturelle de la
maladie chez ’enfant, avec 46% a 80% des formes courtes qui avaient progressé vers une

atteinte pancolique au cours de leur suivi (5,11).

L’évolution de la CI est décrite comme plus séveére que I’évolution de la RCH. L’atteinte
inflammatoire au diagnostic est volontiers extensive (15). Parmi 74 enfants ayant un
diagnostic initial de colite indéterminée, 56 avaient une atteinte pancolique au diagnostic (10).
Aprés un suivi médian de 1,9 an, la colite gauche de 14 des 15 autres patients avait évolue
vers une atteinte pancolique. Les premiéres poussées sont également décrites comme plus
séveres que celles de la RCH (12) et le nombre de rechute de la maladie est plus élevé (6). Si
la colectomie est nécessaire, la confection d’une anastomose iléo-anale est associée a une plus

grande frequence de complications périnéales qu’en cas de RCH.

Comme I’extension et I’évolution de la colite de 1’enfant sont plus sévéres que chez 1’adulte

avec un nombre de poussées graves plus nombreuses, le risque relatif de colectomie est plus
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élevé que chez I’adulte. Dans la série de Limbergen et al, aprés 10 ans d’évolution le taux de
colectomie était de 40% dans un groupe ayant été diagnostiqué pendant 1’enfance contre 20%
dans un groupe ayant été diagnostiqué a 1’age adulte (5). Les autres séries pédiatriques
rapportent un taux cumulé de colectomie entre 4 et 8 % a 1 an, et de 16 % a 10 ans
d’évolution (11,13).

Il)_La colite aigué grave.

Cette gravité majorée des MICI chez I’enfant rend le diagnostic de colite aigué grave (CAG)
plus fréquent dans la population pédiatrique que chez 1’adulte (14,15). Dans une analyse
rétrospective ayant inclus 196 enfants de moins de 15 ans sur 3 ans, 28% de la population
présentaient au moins une exacerbation de colite aigué grave nécessitant une hospitalisation
pour une corticothérapie intraveineuse. A 1’inverse, chez ’adulte seulement 18 a 25% des
patients étaient hospitalisés pour une poussée de CAG apres une durée de suivi supérieur a 10
ans (15).

Figure 1 : aspect de colite aigué grave.

Endoscopie du patient 1 avant la chirurgie.




Chez I’adulte la poussé de CAG se définit par les critéeres de Truelove: 6 ou plus selles
sanglantes par jour associées a un des critéres suivants : fréquence cardiaque supérieure a
90/min, hémoglobine inférieure ou égale a 10,5g/dl, température supérieure ou égale a
37,8°C, vitesse de sédimentation supérieure ou égale a 30. Chez I’enfant elle se définit par un
score de PUCALI supérieur a 65 (annexe numéro 2). Les items de ce score cotent des criteres
cliniques tels que I’intensité des douleurs abdominales, I’abondance des saignements rectaux,
la consistance des selles, le nombre de selles par 24 heures et la présence de selles nocturnes
(15).

lll) Le traitement de la colite aigué grave.

Le traitement de la CAG est une urgence médicochirurgicale. La mortalité liée a cette
condition est actuellement entre 1 et 3% sous conditions de respecter strictement les
recommandations internationales (16). Le taux de mortalité a tres nettement diminué grace a

’utilisation des corticostéroides dans ce contexte.

La prise en charge des poussées de CAG de I’enfant a récemment fait 1’objet d’un consensus
international entre les principales sociétés savantes (15). D’aprés ces recommandations le
traitement initial de la CAG est médical, en I’absence de complication (hémorragie,
mégacOlon toxique, perforation). Il s’agit d’une corticothérapie intraveineuse par
méthylprednisolone a la dose de 1 a 1,5 mg/kg. Le score de PUCAI doit étre réalisé
quotidiennement. Si le score de PUCAI reste supérieur a 45 a J3 de la corticothérapie, une
seconde ligne de traitement doit étre envisagée (figure 2). Si le score est supérieur a 65 a J5
une seconde ligne de traitement médical doit étre débutée. Le fait de débuter une seconde
ligne de traitement médical doit systématiquement faire discuter la chirurgie. Les traitements
médicaux de seconde ligne sont : I’infliximab, la ciclosporine ou le tacrolimus. 1l n’existe
actuellement pas de donnée suffisante pour déterminer le délai au bout duquel I’échec ou le
succeés du traitement de seconde ligne est déclaré. De facon similaire a I’adulte, il est admis
que la ciclosporine doit avoir été efficace (baisse de PUCAI de 20 point) au bout de 5 a 7
jours et que I’infliximab doit avoir été efficace dans un délai de 15 jours. Au total, le recours a
la colectomie doit étre réalisé de facon précoce, entre J12 et J20 aprés 1’admission, en cas
d’échec du traitement medical. Le non-respect de ces délais a été associé a un surcroit de
mortalité (17).
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En cas de recours au traitement chirurgical, la colectomie subtotale avec dérivation en
iléostomie est recommandée (15). Ce geste consiste en un retrait de la totalité du cdlon
inflammatoire avec conservation du rectum par une sigmoidostomie ou une fermeture du
moignon rectal selon Hartmann (18). Il peut étre associé a une omentectomie en raison du
risque important de syndrome occlusif post opératoire (8 a 20%) (19,20). La chirurgie se
termine par la réalisation d’une iléostomie en tissu sain (19). L’iléostomie peut Eétre
extériorisée au niveau du méme orifice que la sigmoidostomie ou au niveau d’un orifice
distinct. En théorie, le rétablissement de la continuité digestive est proposé 2 a 3 mois apres le
geste d’exérese. Le type d’anastomose dépend du diagnostic final du type de la MICI, de

1’état du rectum et de la présence ou non d’une microrectie.

L’anastomose iléo-anale directe sans réservoir n’est actuellement plus recommandée en raison
de son association aux risques de sepsis pelvien, de fuite de I’anastomose, de diarrhée et
d’incontinence (21). L’anastomose iléo-anale avec réservoir est la technique chirurgicale de
référence dans ce contexte. Son principal avantage est de permettre une guérison définitive de
la RCH. Cependant les complications qui lui sont associées sont nombreuses. Il existe un
risque de stérilité multiplié par 3 apres cette intervention (22). Cet élément est d’autant plus
important a prendre en compte dans la population pédiatrique féminine. La confection d’un
réservoir artificiel est également associée a des nombreuses comorbidités. Une diarrhée faite
de 6 a 8 selles selon les séries et une incontinence sont rapportées chez 10 a 50% des patients
(23,24). La pochite, correspondant & une inflammation non spécifique du réservoir, est la
complication la plus fréquemment rapportée au décours de ce geste. Au cours d’une RCH, le
risque relatif de développer une pochite se majore progressivement de 10,7% a 1 an, jusqu’a
38% a 10 ans (25). A terme, il existe un risque de perte de fonction du réservoir qui peut
nécessiter une ablation du réservoir avec dérivation définitive en iléostomie ou une révision

chirurgicale.

Une chirurgie en 3 temps (colectomie subtotale avec iléostomie, puis anastomose protégée par
une iléostomie puis fermeture de I’iléostomie) sera cependant préférée dans certaines
situations. L’ objectif est d’éviter les complications associées a la réalisation d’une anastomose
iléo-anale dans ces situations. Si le risque infectieux post opératoire est majoré soit par un
traitement corticoides a fortes doses (defini comme un traitement par prednisone a une dose
supérieure ou égale a 20mg/j depuis au moins 2 mois), soit par une dénutrition, la chirurgie en
3 temps est préconisée en raison du risque de sepsis pelvien plus élevé apres anastomose iléo-
anale qu’iléorectale. Ainsi, en comparant la coloprotectomie a 1’anastomose iléorectale

Yamamato et al avaient retrouvé que le taux de complication était moindre apres colectomie
11



avec anastomose iléorectale que dans les suites d’une coloproctectomie en un temps, avec
respectivement 32% versus 53% (26). La complication post opératoire la plus fréquente était
le sepsis pelvien. Une chirurgie en 3 temps est également recommandée dans les situations ou
le diagnostic de MC est certain ou suspect¢ afin d’éviter 1’apparition de Iésions
inflammatoires délabrantes du périnée et afin d’éviter les récidives iléales de la maladie.
D’aprés les recommandations internationales le risque d’évolution vers une MC est a prendre
en considération chez I’enfant avant 5 ans (15). Mais comme nous 1’avons vu, ce risque est
globalement important chez le jeune enfant du fait de I’atteinte colique prépondérante au
cours de la MC, de la forte prévalence des Cl et de la fréquence des reclassifications de
nombreuses RCH ou Cl en MC.

Enfin les auteurs rappellent que la diminution de la fertilité rapportée aprés confection d’un

réservoir est a prendre en considération chez I’enfant dans la décision du type d’anastomose.

Ainsi devant les complications associées a la confection d’un réservoir artificiel et devant le
risque d’évolution vers une MC la proctectomie sera le plus souvent différée chez I’enfant. La
confection d’une anastomose iléorectale sera privilégiée si le diagnostic final est une MC et

discutée si le diagnostic final est une RCH en raison du risque de stérilité.
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Figure 2 : recommandations de traitement de la colite aigué grave de I’enfant.

Algorithm for suggested management of acute severe pediatric UC

A child (0-18 years) with acute severe colitis (ASC)

Clinical assessment/Blood’/Stool”/PUCAI®

Admission for intravenous NPO, close monitoring,
methylprednisolone 1-1.5mg/kg up antibiotics, and
to 60 mg daily in 1-2 divided doses; surgical consult
Low threshold for surgical consult

Antibiotics if infection Withhold 5-ASA;
is suspected or Strongly consider Toxicity?” Colonic dilatation?®

proceeding to surgery abdominal X-ray;
or first presentation Think about nutrition*

e

: 6
If CMV positive 1. Screen for second line therapy . )
oSl 2. Check all baseline investigations performed d?;’;::‘r’gea' ?e":loﬁ::g:fdsa(t?::st:fdf?ér
infectious 3. Involve surgeons and stoma therapist ! y
di 4. Repeat blood? starting maintenance therapy)

specialist for
therapy Sigmoidoscopy

— I

PUCAI >65 PUCAI 35-65 PUCAI <35

Start second line medical therapy Continue corticosteroids for 2-5
(tacrolimus cyclosporine or additional day and re-enter algorithm
infliximab — see table 3) or colectomy depending on PUCAI score

Continue treatment and monitor progress daily;
Strongly consider colectomy withany significant deterioration

PUCAI >65 PUCAI 35-60 PUCAI <35

Consider prolonging second line treatment with
SRR close day-by-day monitoring

D’aprés Turner et al (15).
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OBIJECTIFS

La conservation du rectum au décours d’une colectomie pour CAG est donc un objectif
particulierement important chez le jeune enfant. Alors que les modalités de la prise en charge
médicale et chirurgicale de la CAG de ’enfant sont bien définies, 1’évolution du segment
exclu au décours de la colectomie subtotale et la faisabilité de la remise en continuité
iléorectale ne sont pas decrites. A travers ’expérience de 2 centres pédiatriques tertiaires,
nous avons étudié I’évolution du rectum exclu aprés colectomie subtotale, les besoins
thérapeutiques nécessaires au contrdle de I’inflammation résiduelle et la possibilité de

conserver le rectum lors de la remise en continuité et a plus long terme.
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PATIENTS ET METHODES

Notre travail a colligé I’ensemble des patients ages de 1 a 18 ans, suivis pour MICI et ayant
nécessité une colectomie subtotale, sans proctectomie, avec dérivation transitoire en
iléostomie entre 2000 et 2013. Nous avons débuté notre analyse apres l’apparition des
biothérapies anti TNF-a afin que les traitements médicaux préopératoires soient homogeénes.
Ce recueil a été réalisé dans 2 centres hospitaliers tertiaires parisiens : les hdépitaux
Robert-Debré et Necker-Enfants-Malades.

Les MICI ont été classées soit en MC, RCH ou CI. Ces diagnostics ont été rapportés avant et
apreés la chirurgie par les gastro-entérologues pédiatres suivant les enfants, selon les critéres
habituellement utilisés (7,12). L’extension de I’atteinte et son type ont été rapportés selon la

classification de Paris (annexe 1).

Plusieurs items ont été colligés. Nous avons recueillis des données épidémiologiques : le sexe,
I’age au diagnostic, 1’age a la chirurgie. La présence de granulome au diagnostic et sur la
piece de colectomie a été notifiée. Les résultats des sérologies anti cytoplasme des
polynucléaires neutrophiles (ANCA) et anti Saccharomyces cerevisiae (ASCA) ont été
colligés. L’évolution de la maladie avant le recours a la chirurgie a été évalué par : le nombre
de poussées de la maladie (définie par la nécessité d’une hospitalisation avec modification
thérapeutique), le cumulatif des traitements utilisés, le délai avant la chirurgie. Les 3 types
d’interventions chirurgicales relevées ont été la colectomie subtotale avec soit
sigmoidostomie ou fermeture du moignon rectal (montage de Hartmann), soit anastomose
iléorectale protégée pour une iléostomie latérale. Aprés la colectomie nous avons évalué :
I’existence de complications post opératoires dans les 3 mois suivant le geste (occlusion,
infection, reprise chirurgicale), ’existence de signes fonctionnels sur le segment exclu
(douleur, saignement, sténose), I’évolution endoscopique du segment exclu, 1’évolution des
marqueurs biologiques, le cumulatif des traitements utilisés. Enfin, la faisabilité de la remise
en continuité a été évaluée pour chaque enfant. Pour les enfants ayant été remis en continuité
nous avons relevé: le délai aprés la premicre chirurgie, la nature de I’intervention
chirurgicale, I’évolution du rectum aprés la remise en continuité (rechute ou proctectomie

secondaire).
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RESULTATS

I) Caractéristiques de la population.

Dix patients ont été inclus, 6 filles et 4 garcons. Ils avaient un age médian de 12,3 ans (7,2 a
21,7 ans) au moment du recueil des données. Le diagnostic de MICI a été établi a un age
médian de 5,4 ans (1,1 a 15,6 ans).

Les diagnostics établis avant la chirurgie étaient 4 MC, 5 Cl et 1 RCH, tandis que les
diagnostics finaux se sont modifiés en 8 MC, 1 Cl et 1 RCH (Tableau 1). Le diagnostic de
MC a éte porté apres la colectomie subtotale devant I’apparition : d’ulcérations iléale chez le
patient numéro 1, de Iésions anopérinéales associés a la présence de granulome sur la piéce de
colectomie chez le patient numéro 2, d’une poussée iléale de la maladie chez la patient 8,

d’ulcérations anastomotique chez le patient numéro 10.

Tous les patients avaient une atteinte colique, associée a une atteinte iléale ou une atteinte
gastrique chez respectivement 2 et 4 patients (Tableau 1). Un malade avait une atteinte
périnéale fistulisante. Un patient avait une atteinte sténosante, les autres avaient une atteinte

inflammatoire. La croissance staturopondérale était altérée chez 8 patients sur 10.

Sur le plan anatomopathologique, il existait des granulomes chez 4 malades. Pour 1 patient ils

ont été retrouvés sur la piece de colectomie.

La durée médiane du suivi depuis le diagnostic était de 6 ans (3,1 a 10 ans).

I1)_Evolution de la maladie avant la chirurgie.

Le nombre médian de rechute ayant justifié une modification thérapeutique avant la chirurgie
était de 4,5 (0 a 5).

Tous les malades avaient recu une corticothérapie systémique ainsi qu’une nutrition
parentérale exclusive. Sept patients avaient également regu une nutrition entérale exclusive.
Tous les patients avaient recu un immunosuppresseur ou une biothérapie. Les traitements
immunosuppresseurs par azathioprine ou méthotrexate avaient été utilises chez
respectivement 7 et 3 patients. L’infliximab et I’adalimumab avaient été utilisés chez

respectivement 8 et 6 patients. Chez les deux patients qui n’avaient pas recu de biothérapie la
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ciclosporine avait été préférée. Un patient avait recu du tacrolimus (patient numero 5) devant

I’absence de réponse a 1’association d’un immunosuppresseur et d’une biothérapie.

Tableau 1 : Caractéristiques de la population selon la classification de Paris

Patient diﬁgﬁgittjic Di?ﬁﬂ?jic Diaﬁggftic Lofsgﬁf‘st)ion d'aTt%IeF;_ﬁte ASCA | ANCA | Granulome
(amnées) (Paris
1 5,2 cl MC L2 B1 i " i
2 11 cl MC L2 B1 " " ;
3 15,6 MC MC L3 L4a B2 i " .
4 3,1 cl cl E4 st : i i
5 5,6 MC MC L3 Blp i . i
6 33 MC MC L2 B1 i i i
7 12,3 MC MC L2 L4a B1 i " .
8 124 RCH RCH E4 s1 " i i
9 18 cl MC L2 L4a B1 i i "
10 | 148 cl MC L2 L4a B1 , i i

RCH : rectocolite hémorragique. MC : maladie de Crohn. CI : colite indterminée. ASCA : anticorps anti Saccharomyces cerevisiae,
ANCA : anticorps anti cytoplasme des polynucléaires. Les localisations et types d’atteinte de la classification de Paris sont précisés
dans I’annexe 1

La durée médiane du traitement médical avant la chirurgie était de 1 an (0,2 a 4,8 ans). Avant

le recours a la chirurgie les patients avaient recu une médiane de 3 traitements

immunosuppresseurs ou biothérapies (1 a 4). Un patient avait été pris en charge

chirurgicalement par iléostomie de dérivation (Tableau 2).
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I11) Situation des patients au moment de la colectomie.

L’age médian des malades au moment de la colectomie était de 8,7 ans (2,1 a 16,5 ans).

Le nombre médian de selles glairosanglantes était de 7 par jour (2 a 13) pour 9 patients. Les
perturbations biologiques étaient fréquentes avec une anémie (définie par un taux
d’hémoglobine inférieur a 12 g/dl), une ¢lévation de la CRP (supérieure a 20 mg/l) et une

baisse de 1’albumine (taux sanguin inférieur a 35 g/l) chez respectivement 10, 7 et 9 patients.

Sur le plan thérapeutique, 5 patients recevaient une corticothérapie. Tous les patients sauf 1
recevaient un immunodépresseur. Le méthotrexate seul, combothérapies associant
immunosuppresseur et biothérapie ou ciclosporine étaient utilisés chez respectivement 1, 5 et
2 patients. Un patient était traité par tacrolimus et azathioprine. La nutrition parentérale

perdurait chez 7 patients et 2 autres recevaient une nutrition entérale.

Tableau 2 : Evolution des traitements

Cumulatif avant la Post opératoire Entre les 2 chirurgies | Aprés remise
chirurgie immédiat (<3 mois) (>3 mois) en continuité
(n=10) (n=10) (n=10) (n=7)

CTC 10 (100%) 2 (20%) 1 (10%) 0 (0%)
NP 10 (100%) 4 (40%) 1 (10%) 0 (0%)
IS seul 8 (80%) 6 (60%) 2 (20%) 4 (57%)
Biothérapie seule 8 (80%) 1 (10%) 1 (10%) 0 (0%)
Combothérapie 8 (80%) 1 (10%) 5 (50%) 2 (28%)
Ciclosporine/tacrolimus 4 (40%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)

CTC: corticothérapie, NP : nutrition parentérale, IS: immunosuppresseurs, Combothérapie : association
immunosuppresseurs et biothérapie.

La chirurgie réalisée était une colectomie subtotale avec soit anastomose iléorectale et
iléostomie latérale de protection (n=2), soit iléostomie associée a une sigmoidostomie (n=5)
soit une iléostomie associeée a une fermeture du moignon rectal selon Hartmann (n=3). Le
geste chirurgical avait été réalisé par ceelioscopie chez tous 8 patients. Une conversion en

laparotomie avait eté nécessaire chez 2 patients.
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V) Evolution de la maladie apres la colectomie.

La durée médiane de suivi depuis la colectomie était de 5,2 ans (1,9 a 6,6 ans).

1-Evolution post opératoire précoce .

Dans les 3 mois qui ont suivi la colectomie, 4 patients ont été traités pour un syndrome
occlusif (Tableau 3). Il était lié a des brides chez 3 patients (Figure 3) et a une hernie stomiale
chez 1 patient. Une reprise chirurgicale a été nécessaire chez 2 patients. Aucun patient n’a

souffert d’infection post opératoire.

Tableau 3 : Evolution post opératoire

Syndrome . I;)urée , Remise en , Type
Patient occlusif d |Ieost9m|e continuité Proctectomie d’anastomose
(année)

1 ¥ 0,9 + - AIR
2 - 5,1 - +
3 + 5,1 - )
4 : 0,3 + - AIR
5 - 3,6 + + AlA
6 - 2,4 + - AIR
7 - 2,3 + - AIR
8 + 5,6 + - AlA
9 - 2,3 - +
10 + 0,4 + - AIR

AIR : anastomose iléorectale. AIA : anastomose iléo-anale

La colectomie a permis une normalisation de la CRP chez tous les malades a 3 mois du geste.
L’ albumine était supérieure a 35g/l chez 66% des malades. L’anémie a persisté chez 90% des
malades.

Un apport nutritionnel parentéral est resté necessaire chez 4 patients. Tous les patients
gardaient un traitement d’entretien par voie systémique. Il s’agissait d’un traitement par
immunosuppresseur seul, biothérapie seule, combothérapie ou corticothérapie chez
respectivement 6, 1, 1 et 2 malades (Tableau 2). Tous avaient un traitement local par anti-

inflammatoire.
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Figure 3. Syndrome occlusif sur bride au décours d’une colectomie subtotale avec

iléostomie et sigmoidostomie.

T N T 0 1 (O

=)

1 : lléostomie. 2 : gréle plat. 3 : gréle dilaté. 4 : Coélon sigmoide résiduel inflammatoire.

2- Evolution post opératoire tardive .

Au-dela des 3 premiers mois, les symptomes liés au segment d’aval exclu étaient des
saignements et des douleurs chez respectivement 9 et 4 malades. L’évolution postopératoire a
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été marquée par une sténose anale chez 3 patients. L’évaluation endoscopique du segment
d’aval exclu a 3 mois retrouvait des ulcérations superficielles chez 6 malades et des
ulcérations profondes chez 3 malades. Des Iésions inflammatoires du segment d’amont ont
récidivé chez 3 patients.

Au niveau thérapeutique, 1 malade était resté dépendant de la nutrition parentérale. Tous les
malades avaient été sevrés de la nutrition entérale. Comparativement a la période
postoperatoire immediate, le traitement a dd étre intensifié sous forme d’une bithérapie pour 4
malades. Un patient n’a pas pu étre sevré de la bithérapie (Tableau 2). Les autres patients ont
nécessité le maintien de traitement par azathioprine ou d'infliximab seul chez respectivement
2 et 1 patients. Seuls 2 patients ne recevaient aucun traitement par voie systémique (Tableau
2).

Une patiente a nécessité une proctectomie sans remise en continuiteé.

V)_La remise en continuité.

La remise en continuité a pu étre réalisée chez 7 patients apres un délai médian de 2 ans (0,3 a
3,7 ans) (Tableau 3).

Chez 5 patients I'anastomose a été iléorectale. Parmi ces patients le diagnostic a la remise en
continuité était une CI chez 1 malade et une MC chez 4 malades. Deux patients ont été remis
en continuité par une anastomose iléo-anale. Parmi ces patients les diagnostics a la remise en
continuité était 1 MC et 1 RCH. Trois patients étaient toujours en iléostomie a la fin de suivi
(médiane de suivi de 5,2 ans apres la chirurgie). Parmi ces patients tous ont un diagnostic
final de MC.

V1) Evolution apres la remise en continuité.

Parmi les 5 patients qui ont été remis en continuité sans proctectomie la durée médiane de
suivi était de 1,6 an (0,9 a 2,9ans). Un patient avait développé des ulcérations au niveau de
I’anastomose iléorectale. Les 4 autres patients n’avaient pas développé de récurrence de leur
maladie. Aucun de ces patients n’avait subi de proctectomie secondaire. Leur traitement a la
fin du suivi était un immunosuppresseur seul pour 4 patients et une combothérapie pour un
patient (Tableau 2).

Parmi les 2 patients remis en continuité avec proctectomie, le patiente 5 porteur d'une MC
avait développé une sténose anale. Le patiente 8, souffrant d'une RCH, n’avait développé
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aucune complication. Le traitement a la fin du suivi était une combothérapie pour le patiente 5

et aucun traitement pour le patiente 8 (Tableau 2).

A la fin du suivi 4 patients (57% de la population) étaient sous immunosuppresseur seul,
aucun n’était sous biothérapie seule et 2 (28% de la population) étaient sous combothérapie

(Tableau 2). Aucun patient ne recevait de nutrition parentérale ni de corticothérapie.
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DISCUSSION

I) Difficultés diagnostigues face 2 une colite sévére de I’enfant.

Si les MICI sont des affections chroniques invalidantes au quotidien, elles sont rarement
mortelles. Seules les larges études épidémiologiques récentes ont permis de confirmer
qu’elles induisent un risque relatif de décés estimé a 1,52 (27). Parmi les complications graves
des MICI, la CAG représente I’une des principales causes de décés. L’apparition de nouvelles
thérapeutiques et la définition de protocoles rigoureux de traitement rapide des CAG ont
permis de limiter leur risque létal (16). Pour favoriser la survie des patients en CAG, des
recommandations internationales trés strictes proposent une démarche thérapeutique ou
I’escalade thérapeutique se doit d’étre rapide en I’absence de réponse clinique. Ainsi en cas de
d’échec des traitements médicaux la colectomie doit étre rapidement envisagée. Le fait de

retarder la colectomie dans ce contexte augmente la mortalité (17).

Chez I’adulte, la CAG s’observe essentiellement au cours de la RCH. L’objectif chirurgical
est alors d’aboutir au final a une coloproctectomie avec anastomose iléo-anale et réservoir
iléal. Chez I’enfant la stratégie thérapeutique initiale est la méme mais, si le recours a la
colectomie est nécessaire, la remise en continuité par anastomose iléorectale sera bien plus
souvent discutée, notamment en raison du risque de reclassification des RCH et des CI vers
une MC au cours de I’histoire naturelle de la maladie ; mais également devant le risque

ultérieur de stérilité 1ié a la confection d’un réservoir artificiel.

La certitude diagnostique entre MC et RCH est donc déterminante pour choisir la stratégie
chirurgicale la plus adaptée. Comme nous 1’avons décrit, le diagnostic différentiel entre MC
et RCH est particuliérement difficile chez le jeune enfant dont la MC se révele fréquemment
sous forme d’une colite mimant une RCH (3,4,8). Cela explique la fréquence des CI chez
I’enfant qui peut atteindre jusqu’a 30% des MICI diagnostiquées avant 2 ans (3). Notre
population a été sélectionnée par 1’existence d’une colectomie subtotale. Elle apparait donc
particuliérement jeune avec une médiane d’age de 5,4 ans comparativement a une population

pédiatrique souffrant de MICI dont 1’age médian est plutot estimé a 11,9 ans (28).

Dans notre population, une seule patiente avait un diagnostic de RCH. Elle est cependant
restée en iléostomie avec un rectum exclu pendant 2,3 ans. Son profil sérologique a
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probablement joué dans la crainte de la voir évoluer vers une MC. Ses sérologies étaient
ASCA positive et ANCA négative. Dans une vaste méta-analyse regroupant plus de 7000
patients, ce profil sérologique permettait d’affirmer le diagnostic de MC avec une spécificité
de 92,8% (29). Pourtant, la remise en continuité iléo-anale avec réservoir iléal ont eté
préférés. L’évolution a ce jour, aprés un suivi postopératoire de 4,1 ans, évoque une RCH

sans lésion périnéale ou creusante.

Dans notre jeune population, le risque qu’'une CAG puisse relever d’une MC était élevé.
Ainsi, 4 des 5 patients qui avaient initialement un diagnostic de CI ont été reclassés en MC.
La proportion est habituelle puisque 30% environ des CI de I’enfant sont reclassées en MC au
cours de I’évolution de leur pathologie (10). Les critéres sur lesquels les enfants ont été
classés ou reclassés reflétent les difficultés & poser un diagnostic définitif (figure 4). Pour la
patiente 1, le diagnostic de MC a été posé 3 mois aprés la chirurgie devant la découverte
d’ulcérations iléales supra-anastomotiques, étendues et creusantes (figure 4). Avant la
chirurgie, I’ensemble du tableau pouvait évoquer une RCH en dehors d’une gastrite
histologique aspécifique et d’une discréte fissure anale. Les sérologies ANCA positive et

ASCA négative plaidaient en faveur d’'une RCH.
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Figure 4 : Difficultés diagnostiques face a une colite sévere chez [’enfant

Patient Colite avant colectomie Lésions associées

Face a une colite sévére, certaines lésions associées peuvent évoquer une maladie de Crohn telles
que des ulcérations iléales (patient 1) ou rectales (patient 2) creusantes, des lIésions discontinues
(patient 5) ou anopérinéales (patient 6).
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Cependant, aprés colectomie subtotale, iléostomie et sigmoidostomie, la patiente a developpé
un syndrome occlusif prolongé qui a duré 1 mois. Les ulcérations iléales creusantes ont été
visualisées a 1’endoscopie en amont d’une compression extrinseéque trés localisée qui sera
identifiée comme une bride par la reprise chirurgicale. Le diagnostic de MC a alors été porté.
L’apparition d’ulcérations iléales en amont d’une résection iléocaecale avec anastomose
iléocolique ou d’une colectomie subtotale avec anastomose iléorectale est plus fréquente en
contexte inflammatoire. Ainsi, 3 mois aprés une résection colique avec anastomose
iléocolique, seuls les patients atteints de MC avaient développé des ulcérations iléales tandis
que les patients operés pour cancer colique en étaient indemnes (30). Ces ulcérations iléales
pourraient étre favorisées par les polymorphismes du géne NOD2/CARD15 puisqu’a 1’état
homozygote, ils ont été associés a des risques de récidive postopératoire et de reprise
chirurgicale plus élevés que chez les patients non mutés pour NOD2 (31). Cependant
I’apparition de ces ulcérations supra-anastomotique a également été décrite en dehors de tous
contexte de MICI (32), spécialement chez I’enfant (33,34). Elles apparaissent le plus souvent
dans la région supra-anastomotique, sur des anastomoses iléocolique plutdt que colocolique.
Les mécanises physiopathologiques proposés sont nombreux. Ces ulcérations pourraient étre
secondaires a la perte de la valvule iléocaecale par exposition de la muqueuse iléale a la flore
colique. Un autre mécanisme proposé est 1’ischémie locale. Ce mécanisme a été proposé
devant la constations que ces ulcérations pouvaient apparaitre plusieurs années apres la
chirurgie. Ce mécanisme semble particulierement envisageable chez I’enfant, ou la croissance
du tube digestif pourrait accentuer ce phénomene. Dans le cas de notre patiente, la bride et le
syndrome occlusif qu’elle a créé ont pu majorer ce phénomene d’ischémie et favoriser
I’apparition de cette ulcération. L’origine de ces ulcérations, a savoir le syndrome occlusif ou

la MC en elle-méme, reste a déterminer.

Au cours d’une CAG, il apparait donc parfois tres difficile de différencier une RCH d’une
MC, particulierement chez I’enfant. Quand vient la décision d’un recours au traitement
chirurgical, le diagnostic différentiel est primordial pour décider du type de chirurgie et du
type d’anastomose. Devant toutes ces difficultés, il semble important que ces décisions soient
prises de fagon collégiale lors de réunions multidisciplinaires regroupant gastro-entérologues,

pédiatres et chirurgiens.
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11)_Effets positifs de la colectomie subtotale.

La littérature s’accorde clairement a dire que ’amélioration de 1’état général des patients
aprés la dérivation en iléostomie pour MC colique résistante aux traitements médicaux est
spectaculaire et quasi immédiate. Plusieurs études adultes rapportent une amélioration rapide
de I’état clinique des patients apres réalisation de 1’iléostomie (35-37). Cette amélioration se
traduit par une reprise de I’appétit, une disparition des douleurs abdominales, une disparition
de la fievre (35). Elle touchait 95% des 102 patients dérivés en iléostomie pour une MC et

s’avérait immédiate et prolongée chez 65% d’entre eux (36).

Dans notre série paralléelement a I’amélioration de 1’état général des patients, la quasi-totalité
des enfants a pu étre sevrée de la nutrition parentérale et de la corticothérapie au cours des 3
premiers mois postopératoires. Une normalisation du syndrome inflammatoire biologique a
également été observée. Tous ces élements ont probablement eu un impact positif sur la

croissance staturo-pondérale des enfants.

111) Deux complications précoces.

1- Occlusion.

La complication postopératoire la plus fréqguemment relevée était le syndrome occlusif. Il a
été noté chez 5 patients et était lié a des brides chez 3 patients. En dehors d’un contexte de
MICI le syndrome occlusif est fréquemment décrit comme complication postopératoire apres
colectomie subtotale (20). Dans un contexte inflammatoire de MC, le risque est majoré avec
un risque relatif estimé a 12 (38). Le syndrome occlusif est également décrit dans les cohortes
pédiatriques en postopératoire d’une colectomie avec anastomose iléo-anale (39,40). Celui-ci
peut survenir aussi bien a court et a long terme. Ainsi Pakarinen et al avaient retrouvé que
50% des enfants opérés par colectomie totale avec anastomose iléo-anale présentait un

syndrome occlusif aprés une médiane de 10 ans de suivi (40).

2- Infection post opératoire.

Dans notre étude, aucune infection postopératoire n’a été rapportée. Une des hypotheses est
que le risque infectieux postopératoire est plus élevé en cas de coloproctectomie qu’en cas

d’anastomose iléorectale (26). En effet I’infection représente 10 a 20% des complications
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postopératoires decrites dans les séries pédiatriques aprés colectomie avec anastomose iléo-
anale (39-41). Ce risque est favorisé par 1’utilisation de corticostéroides a fortes doses avant
la chirurgie. Les recommandations internationales suggerent d’ailleurs de différer la
proctectomie lorsque le patient est sous corticostéroides a forte dose au moment de la
chirurgie (15). Dans notre série les traitements par corticostéroides avaient volontairement été
arrétés avant la chirurgie. Cet arrét préopératoire de la corticothérapie et la stratégie
chirurgicale privilégiant la colectomie subtotale ont pu limiter le risque de complications

infectieuses dans notre population.

Au moment de la chirurgie, 5 de nos patients étaient toujours traités par biothérapie et aucun
n’a présenté d’infection postopératoire. L’impact du traitement par biothérapie dans la
survenue d’infections postopératoires est quant a lui plus débattu dans la littérature. Une étude
rétrospective de 2012 ayant inclus 51 enfants pris en charge par coloproctectomie en 2 ou 3
temps pour RCH ne retrouvait pas de corrélation entre I’utilisation préopératoire d’infliximab
et la survenue d’infections postopératoires (39). Une premiére méta-analyse adulte de 2012
regroupant 13 études et pres de 3000 patients opérés pour RCH n’observait pas de corrélation
entre I’utilisation d’une biothérapie et le risque infection postopératoire (42). Le taux
d’infection semblait méme moindre si la biothérapie avait été instaurée dans les 12 semaines
précédant I’intervention. Cependant, d’autres travaux adultes tout aussi vastes, étudiant soit
spéecifiquement la MC (43) soit I’ensemble des MICI (44), évoquent un risque accru
d’infection en cas de traitement par infliximab en péri-opératoire. Faut-il y voir un risque
différent selon le type de MICI ? Le risque infectieux pourrait également étre corrélé au type
d’intervention chirurgicale. Dans plusieurs séries, 1’utilisation d’infliximab est associé a une
augmentation du risque infectieux postopératoire en cas de coloproctectomie avec anastomose
iléo-anale en 1 temps (45,46). Dans les cas ou la chirurgie est réalisée en 2 ou 3 temps

I’utilisation d’infliximab n’est pas corrélée a une augmentation du risque infectieux.

V) Quels sont les besoins pour cicatriser le segment d’aval ?

1- Une iléostomie prolongée

Dans I’objectif de réaliser une remise en continuité iléorectale, il convient d’obtenir une
cicatrisation suffisante du segment exclu afin de limiter les risques de complications
postopératoires tels que les fuites anastomotiques ou les infections. Le premier traitement
permettant cette guérison reste le temps. Ainsi, le délai médian avant la remise en continuité a

été de 2 ans pour les 7 malades qui ont été réopérés. Apres plus de 5 ans de suivi
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postopératoire, 3 de nos 10 patients sont toujours en iléostomie. L’iléostomie expose 1’enfant
a un risque important de déshydratation avec troubles hydro-électrolytiques sévéres en cas
d’accélération du débit de stomie (19). Les épisodes viraux digestifs, fréquents a cet age, sont
plus a risque de nécessiter une hospitalisation pour réhydratation intraveineuse. L’iléostomie
peut également avoir des complications mécaniques telles que la désunion de stomie (souvent
liée a un abcés péristomial), le prolapsus, la sténose stomiale, la fistule entérocutanée, la
dermatose péri stomiale. Ces complications sont décrites dans environ 15% des séries de
patients opérées dans un contexte de MICI (19). Un recours au traitement chirurgical est
parfois nécessaire. Une série de 203 patients en iléostomie apres colectomie dans un contexte
de MICI rapportait un taux de révision chirurgicale de 34% sur 23 ans de suivi (47). Aprés
échec de I’anastomose iléo-anale, le taux de révision chirurgicale de I’iléostomie était de 45%

(48). La révision chirurgicale était le plus souvent réalisée chez des patients ayant une MC.

Par ailleurs, I’iléostomie est souvent difficile a accepter en raison de la modification de
I’image corporelle qu’elle renvoie. Les inquiétudes qu’elle génére sont nombreuses : absence
de contrdle sphinctérien, mouvement hydro-aériques bruyants, gene sociale due aux odeurs,
inquiétudes par rapport a la poche (49). Chez I’enfant elle nécessite une éducation de la
famille et une adaptation du milieu scolaire. Les études sur la qualité de vie des patients en
iléostomie retrouvent que leurs 2 principales inquiétudes sont : les fuites et le retentissement

de la poche sur la vie sexuelle (50).

2- Majoration du traitement immunosuppresseur

Dans notre série, I’'immunosuppression était trés forte avant la colectomie puisque tous les
malades avaient recu un traitement immunosuppresseur par azathioprine, méthotrexate,
ciclosporine ou tacrolimus et que 8 malades sur 10 avaient recu une combothérapie associant
biothérapie et immunosuppresseur. Au moment de la chirurgie, I’'immunosuppression a été
réduite dans I’hypothése que la réduction du volume de tissu inflammatoire pourrait
permettrait de réduire 1I’immunosuppression. Au contraire, nous avons observé que le
traitement avait di étre de nouveau intensifié chez 4 patients et que la combothérapie n’a pas
pu étre diminuée chez un autre patient avant la remise en continuité. Ainsi entre les 2
chirurgies, 5 patients étaient sous combothérapie comme au moment de la colectomie. La
réduction tissulaire ne semble donc pas faciliter le controle de la maladie inflammatoire

résiduelle.

Le maintien de ces lourds traitements peut étre responsable de 2 complications : I’infection et

la néoplasie.
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a- Le risque infectieux.

Les traitements par immunosuppresseurs et les biothérapies anti TNF-a induisent une
immunodépression qui rend les patients plus sensibles aux germes opportunistes et aux
infections séveres. Les agents pathogenes décrits dans les cohortes pédiatriques de MICI
comme étant a 1’origine de ce type d’infection sont les virus Herpés simplex et Epstein-Barr,
la Listeria monocytogenes et le Pneumocystis carinii (51). Le traitement par thiopurines a été
identifié comme étant un facteur de risque indépendant associé au développement d’infections
opportunistes (52). Le traitement par anti TNF-a a également été associé a une majoration du
risque infectieux. Pendant 5 ans, une étude prospective a évalué les effets secondaires chez
6273 patients suivis pour MICI dont 3420 étaient traités par infliximab seul et 2853 par
d’autres traitement (53). Les facteurs indépendamment associés au risque infectieux étaient
I’activité de la maladie, les traitements narcoleptiques, la corticothérapie et le traitement par
infliximab. Les auteurs ne retrouvaient pas que le traitement immunosuppresseur était un
facteur de risque d’infection sévere. Enfin d’aprés une méta-analyse pédiatrique de 65 études
rapportant les cas de 5528 enfants ayant une MICI et traités par anti TNF-a (en
combothérapie pour 66% d’entre eux) le taux d’incidence d’infection sévére était de 325 pour
10 000 patients années de suivi (54). Ce taux était similaire a celui attendu pour les enfants
traités par immunosuppresseurs (333/10 000 patients-année de suivi) et moins élevé que celui
attendu chez les enfants traités par glucocorticoides (730/10 000 patients année de suivi).
Enfin, le traitement par anti TNF-a a été clairement associé a un risque de réactivation de
Mycobacterium tuberculosis. De nombreux cas de tuberculose ont été rapportés apres le début
d’un traitement par infliximab et notamment des cas de formes extra-pulmonaires ou

disséminées (55).

b- Le risque cancéreux.

Outre le risque infectieux, le maintien d’un tel niveau d’immunosuppression est associé a un
risque carcinologique. Ainsi, I’utilisation des thiopurines est clairement associée a un risque
de développer un lymphome (56,57). En 2011, 43 cas de lymphomes ont été décrits parmi les
16 023 patients traités par immunosuppresseurs pour MICI (56). Le type de lymphome le plus
souvent diagnostiqué était le lymphome B a grande cellules (44%), puis le lymphome
folliculaire (14%) puis le lymphome hodgkinien (12%). L’utilisation d’azathioprine ou de 6-
mercaptopurine multipliait par 4 a 5 le risque de développer un lymphome (56,57). En
revanche, la corrélation entre la survenue d’un lymphome et ’utilisation d’un anti TNF est
plus discutée en raison de I’utilisation, souvent paralléle, d’anti TNF et de thiopurines chez la
plupart des patients (58). Une méta-analyse de 26 études avait décrit 13 cas de lymphome non
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hodgkinien chez des adultes traités par anti TNF pour une MC (59). Comparé au risque dans
la population générale de développer un lymphome (1,9 pour 10 000 personnes-années), le
risque sous anti TNF était 3 fois plus élevé (3,2 pour 10 000 personnes années). Mais parmi
les cas, 66% etaient egalement sous thiopurines au moment du diagnostic de lymphome. Dans
la population pédiatrique, une méta-analyse de 65 études correspondant a 5528 patients et
9516 patients-années de suivi avait retrouve une incidence de nouveaux cas de lymphome de
2,1 cas pour 100 000 patients années de suivi sous biothérapie (54). Le taux attendu dans la
population générale pédiatrique est de 5,8 cas pour 100 000 patients années. Dans cette méta-
analyse le risque de lymphome n’était donc pas augmenté sous biothérapie. Enfin, I’étude
TREAT est la seule étude prospective qui continue & comparer les effets secondaires de
I’infliximab a ceux d’autres thérapeutiques chez plus de 6000 patients traités pour MC depuis
1999 (53). La derniére mise a jour de cette étude en 2014 n’a rapporté aucune corrélation
entre I’utilisation d’infliximab et le risque de néoplasie mais confirmait que les traitements
immunosuppresseurs, seuls ou en association avec les biothérapies, majoraient le risque
cancerigéne avec des odds ratios respectifs de 4,19 et 3,33. De méme, Herrinton et al
rapportaient que la combothérapie multipliait par 6 le risque de développer un lymphome par
rapport au risque de la population générale (56). Méme si le type de lymphome le plus
fréquemment décrit sous immunosuppresseurs est le lymphome B a grande cellule, le
lymphome non hodgkinien T hépato splénique (HSTCL) a été décrit chez les individus ayant
une MICI avec une association démontrée a la combothérapie ou avec le traitement par
azathioprine seul (56). Enfin, en dehors du lymphome, la tumeur solide la plus fréquemment
décrite dans les cohortes de patients ayant une MICI, et associ¢e a ’utilisation de thiopurines

et d’anti TNF alpha sont les cancers cutanés mélaniques et non mélaniques (60) (61).

V) Le segment exclu peut-il étre sauve?

1- Physiopathologie de 1’exclusion digestive

Historiquement il était proposé de traiter la MC colique par iléostomie de dérivation, sans
résection, dans 1’espoir que I’exclusion d’un segment digestif pouvait permettre sa guérison et
la remise en continuité sans résection (62). A I’arrivée des premiers traitements locaux a base
de corticoides (1960), il a été constaté que ces traitements permettaient une amélioration de la
mugqueuse prédominante sur le rectum par rapport au c6lon aussi bien en cas de RCH qu’en
cas de MC. En 1965, Truelove a réalisé les premiéres dérivations en double iléostomies dans
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le cadre des maladies inflammatoires pancolique dans le but de pouvoir administrer ces
traitements par voie « locale », et ainsi améliorer 1’état de la muqueuse colique d’amont dans
I’espoir d’améliorer la guérison colique (35). La premiére observation était que cette chirurgie
avait un impact positif uniquement chez les malades ayant une MC et non chez les patients
souffrants de RCH. Ce résultat a été retrouvé dans plusieurs cohortes distinctes (35,36).
L’hypotheése qui avait été émise pour expliquer cette amélioration était que le flux fécal et ses
composants participaient a I’entretien de 1’inflammation uniquement en cas de MC. Pour
démontrer le role du flux fécal, Harper et al ont instillé soit un flux fécal issu du segment iléal
d’amont soit un ultrafiltrat dans le segment d’aval de I’iléostomic de patients opérés pour une
MC (63). lls ont observé que seule I’instillation d’un flux fécal non filtré s’accompagnait
d’une rechute clinique, suggérant que les bactéries vivantes, présentes exclusivement dans
I’effluent non filtré, jouent un réle important dans la genése des lésions inflammatoires
d’aval. Aucune différence n’était notée sur les aspects endoscopiques et histologiques du

cblon.

2- Evolution du segment d’aval aprés chirurgie.

L’¢évolution du segment d’aval dépend avant tout du type de MICI impliqué.

La dérivation en double iléostomie sans résection n’est donc pas réalisée au cours de la RCH.
Lorsqu’une colectomie subtotale est réalisée le rectum préopératoire est toujours lésé. Du fait
du risque de cancérisation du rectum (64), les observations de colectomie subtotale au cours
des RCH sont rares et souvent la conséquence de refus de la proctectomie par les patients.
Parmi ces séries restreintes, 25 a 50% des patients souffrent de symptémes rectaux nécessitant
des traitements (64,65) et la proctectomie secondaire s’aveére nécessaire chez 8 a 53% d’entre

eux (66).

Au cours de la MC, une dérivation digestive en double iléostomies peut étre proposée.
L’objectif est soit de permettre une remise en continuité digestive sans résection soit de
permettre une remise en continuité avec une résection plus limitée aprés 1’amélioration locale
du c6lon. La série ayant le nombre le plus grand de patient est celle de Harper et al qui
rapportaient leur expérience sur 20 ans de suivi auprés de 102 patients (36). L’évolution apres
dérivation était marquée soit par une aggravation du segment d’aval chez 30% des patients
nécessitant alors une proctocolectomie, soit par une stabilisation de la maladie chez 27% des
patients nécessitant une conservation de 1’iléostomie, soit par une nette amélioration chez
43% des patients permettant la remise en continuité. Parmi ces 44 patients remis en continuité

13 avaient eu besoin d’une résection limitée pour maladie persistante. D’autres séries ont
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également confirmé qu’une iléostomie transitoire permettait de réaliser une résection colique
plus limitée avant remise en continuité dans 17% a 23% des cas (35,37,67). Un effet
bénéfique de la dérivation en double iléostomie sur le rectum avait été observé uniquement si
le rectum était atteint avant la chirurgie. Une dégradation de 1’état de la muqueuse rectale était
en effet constatée lorsque le rectum était sain endoscopiquement a la chirurgie. Cette
dégradation était attribuée a la colite d’exclusion (35). Une progression des lésions ano-
périnéale a egalement été décrite comme pouvant apparaitre en aval d’une iléostomie au
cours d’une MC (37). Ainsi, Burman et al ont rapporté que, parmi 29 patients opéres par
iléostomie pour MC, 1 seul des 7 patients porteurs d’une fistule anopérinéale préopératoire
s’est amélioré apreés dérivation, tandis que de nouvelles I€sions anopérinéales ou sténoses

anales apparaissaient de novo chez respectivement 4 et 3 autres patient

Dans la série que nous rapportons, I’exclusion du rectum a permis la stabilisation des Iésions
dans la moitié des cas. En revanche chez les 5 autres patients, qui avaient tous une MC,
I’activité de la maladie sur ce segment s’est intensifiée nécessitant une escalade thérapeutique.
Une sténose anale s’est développée chez 2 d’entre eux. Donc parmi les 8 patients ayant un
diagnostic final de MC, 5 ont présenté une aggravation de leurs lésions sur le segment exclus

et 2 ont une sténose anale.

Dans la littérature, apres colectomie subtotale pour MC pancolique, le risque de récurrence de
la maladie sur le rectum nécessitant proctectomie est évalué entre 28 et 70% selon les
cohortes (68-70). Une cohorte de 47 patients opérés par colectomie subtotale pour une MC a
permis d’analyser comparativement les patients dont la maladie était quiescente (30%),
toujours active (19%) ou suffisamment invalidante pour nécessiter une proctectomie (51%)
(71). Le seul facteur retrouvé comme étant associé a une mauvaise évolution et a un risque de
proctectomie plus élevé était 1’atteinte périnéale au moment de la colectomie. Dans notre série
la seule patiente qui avait une atteinte fistulisante lors de la chirurgie a effectivement nécessité
une proctectomie lors de la remise en continuité du fait d’une maladie trés active sur le rectum

exclu.

3- Role de la colite exclusion dans ’aggravation de la maladie.

Par ailleurs, il est connu que I’exclusion d’un segment digestif s’accompagne fréquemment de
I’apparition de Iésions inflammatoires aspécifiques, s’amendant lors de la remise en
continuite. Cette affection nommee « colite d’exclusion » a eté decrite dans des séries de
patients ayant subi une dérivation digestive pour d’autres raisons qu’une maladie

inflammatoire telles qu’une diverticulite, un cancer colique ou un traumatisme. Elle est
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décrite comme survenant chez environ 70% des patients dans ces series. L’aspect
endoscopique peut étre comparé a celui retrouvé dans les RCH modérées (72). La muqueuse
rectale est décrite comme friable et érythémateuse. Elle peut étre le siege de nodules, polypes,
ulcérations aphtoides. En revanche, des larges ulcérations et des érosions importantes ne sont
pas retrouvées (72,73). Elle semble toucher le plus souvent le rectum distal et est
fréquemment symptomatique (74) . Les lésions histologiques décrites sont: un infiltrat
inflammatoire chronique aspécifique, une hyperplasie lymphoide folliculaire, une distorsion
modérée des cryptes ou des abces cryptiques rapportés de facon inconstante. Les ulcérations
profondes, la distorsion marquée des cryptes ou les granulomes sont des caractéristiques tres
rarement rapportées (72). Ces changements histologiques seraient dus a des carences en
butyrate et en autres acides gras essentiels a la prolifération et maturation cellulaire (75).

Plusieurs constations suggerent qu’une partie des lésions inflammatoires observées dans les
segments coliques exclus apres colectomie subtotale au cours des MICI puissent correspondre
a un phénomeéne de colite d’exclusion. Ainsi, les lésions des rectums exclus sont plus
importantes au cours d’'une RCH que lors d’une pathologie non inflammatoire comme un
cancer colique (76,77). D’autre part, ces Iésions prennent un aspect inhabituel au cours de
I’évolution d’une RCH avec une extension des lésions vers la sous-muqueuse, voire
I’apparition des lésions transmurales, de granulomes, fissures anales, hyperplasie des
follicules lymphoides. Pourtant aucun des patients ainsi décrits ne développe de MC par la

suite et la remise en continuité aboutit a la disparition des lésions.

En cas de MC les quelques séries rapportant des observations en faveur de colite exclusion
décrivent I’apparition de 1ésions sur des rectums initialement sains. En 1985, Korelitz et al
avaient analysé spécifiqguement le devenir du rectum exclu chez 16 patients ayant une MC,
aprés colectomie subtotale, lorsque le rectum était sain initialement (78). A 3 mois,
I’endoscopie de tous ces patients révélait des ulcérations et une muqueuse friable. La moitié
des patients avait développé une rectite qualifiée de sévere mais la remise en continuité avait
permis une normalisation rapide de 1’état endoscopique du rectum chez 4 de ces patients.
Cette observation est a rapprocher de I’évolution rectale selon la technique chirurgicale
employée. En effet, la récidive rectale de MC nécessitant une proctectomie est
significativement plus fréquente chez les patients opérés par colectomie subtotale avec
iléostomie de dérivation qu’en cas d’anastomose iléorectale d’emblée en 1 temps (69). Dans
une étude comparant 65 patients ayant subi une colectomie subtotale avec iléostomie a 65
patients ayant subi une colectomie avec anastomose iléorectale le risque cumulé de

proctectomie a 10 ans était de 58% dans le groupe porteur d’une iléostomie contre 28% dans
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le groupe avec anastomose directe (p<0,001). Cependant, un biais important existait dans
cette étude puisque ’atteinte rectale avant chirurgie était plus souvent présente dans le groupe

opéré avec iléostomie que dans 1’autre (93% versus 43%).

Malheureusement, il n’existe actuellement pas de critére, ni endoscopique ni histologique,
permettant de trancher entre colite d’exclusion et colite inflammatoire de la maladie. Dans
notre population, la remise en continuité¢ s’est accompagnée d’une amélioration de 1’état
endoscopique du rectum chez 2 patients ayant un diagnostic final de MC. Pourtant, leur
traitement immunosuppresseur avait été majoré du fait d’une rectite séveére pendant la période
de derivation (figure 5). Ainsi peut-on se demander d’une part, s’il est nécessaire d’attendre la
guerison endoscopique du rectum avant d’envisager la remise en continuité. D’autre part, si
une partie des Iésions peut étre corrélée a un phénoméne d’exclusion muqueuse, ne devrait-on
pas favoriser les traitement locaux tels que les lavements de sucralfate, de corticoides ou de
vitamine A qui sont efficaces dans la rectite radique (79) plutot que d’augmenter a outrance

les traitements immunosuppresseurs dont nous avons évoqué la dangerosité.

Figure 5. Evolution endoscopique d’'un segment rectal exclu.

Apres remise en continuité, le segment rectal antérieurement exclu peut parfois s’améliorer
sans modification des traitements immunosuppresseurs, évoquant une participation d’une
colite d’exclusion dans I’intensité des lésions inflammatoires.

35



V1) Evolution coligue apres la remise en continuité

Finalement, la prise en charge chirurgicale par anastomose iléorectale a permis de conserver
le rectum chez la moitié des patients de notre population pédiatrique. Un de ces 5 patients a
récidivé de sa maladie sur I’anastomose aprés une mediane de suivi postopératoire de 1,6 an.
Aucun n’a nécessité de proctectomie secondaire apres la remise en continuité. Seulement un

de ces patients avait une Cl, les 4 autres étaient porteurs d’une MC.

Pourtant le risque de récurrence de la MC est évalué entre 40% et 80% apres la remise en
continuité (77,80). L’étude la plus importante concernant le risque de récidive a été publiée en
2001 et concernait 833 patients atteints de MC colique (77). Le taux de récidive a 10 ans de la
chirurgie était de 58%. Le risque de proctectomie secondaire est estimé entre 14 et 30% selon
les séries avec un recul moyen d’une dizaine d’années (77,80,81). Il sera donc nécessaire de
suivre a plus long terme nos patients afin d’appréhender plus exactement le succes de leur

intervention.
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CONCLUSION

Si les MICI débutantes a I’age pédiatrique restent rares, elles ont une évolution plus sévere

que les formes de I’adulte. La forme pancolique des RCH est plus fréquente chez I’enfant.

La colite aigué grave est également plus fréquente chez I’enfant. Son traitement est urgent et
trés encadré. En cas d’échec du traitement médical, le traitement recommandé est la
colectomie subtotale avec anastomose iléo-anale a distance. Cependant 1’anastomose
iléorectale reste indiquée si le diagnostic de MC est envisageable ce qui est une situation
fréquente chez le jeune enfant. En effet dans cette tranche d’age, la MC est plus fréquemment

pancolique et les Cl sont plus fréquentes.

Par I’analyse de notre population pédiatrique opérée par colectomie subtotale, nous avons pu
montrer que la conservation du rectum nécessite une prise en charge médicale lourde et
prolongée. Les patients ont d( conserver une iléostomie pendant 2 ans, avec ses conséquences
physiologiques et psychologiques. Par ailleurs, le contréle de la maladie inflammatoire
résiduelle sur le rectum a nécessité un traitement immunosuppresseur aussi intense que celui
de la pancolite compléte. La colectomie subtotale ne permet donc pas d’envisager une
désescalade thérapeutique significative bien qu’une part des lésions du segment exclus
puissent correspondre a I’exclusion de la muqueuse plus qu’a la maladie inflammatoire elle-

méme.

Cependant, la colectomie subtotale permet d’améliorer cliniquement les patients et fait
disparaitre des traitements aussi pénibles que la nutrition parentérale. Enfin, nous avons
montré qu’une approche par colectomie subtotale permet de conserver le rectum fonctionnel
dans la moitié des cas, limitant ainsi les risques évolutifs de 1’anastomose iléo-anale au cours

de la MC.

Devant cette balance bénéfice-risque, le choix de la stratégie chirurgicale de conserver ou pas

le rectum devrait étre définie au sein d’une réunion multidisciplinaire.
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ANNEXES

ANNEXE 1 : Classification de Montréal et de Paris pour la MC et pour la RCH

Lévine. Inflam Bowel Disease 2011

L

Montreal Paris
Age au diagnostic Al:< 17 ans Ala:< 10 ans
A2 :17-40 ans Alb : 10-17 ans
A3 :>40ans A2 : 17-40 ans
A3 :> 40 ans

Localisation

L1 : iléon +/- coecum

L1 : 1/3 distal de I'iléon +/- coecum

L2 : colon seul

L2 : colon seul

L3 :iléon et colon

L3 :iléon et colon

L4 : tube digestif haut*

L4a : tube digestif au-dessus du Treitz*

L4b : jéjunum et/ou 2/3 proximal de I'iléon”

Evolution B1 : inflammatoire B1 : inflammatoire
B2 : sténosante B2 : sténosante
B3 : fistulisante B3 : fistulisante
P : maladie périneale B2B3 : sténosante ET fistulisant, en un
ou plusiuers sites et au cours de la maladie
P : maladie périnéale
Croissance - GO : pas de retard de croissance
G1 : retard de croissance
Montreal Paris
Extension |EI : proctite E1 : proctite
E2 : colite gauche E2 : colite gauche
(distale a I'angle splénique) (distale a I'angle splénique)
E3 : colite étendue E3 : colite étendue
(proximale a I'angle splénique) (proximale a I'angle splénique)
E4 : pancolite
(proximale a I'angle hépatique)
Severitt | S0 : Remission 50 : jamais severe*
S1 : legere 51 : au moins une poussee severe*
52 : moderee
53 : severe

* La sevérité est définie par un PUCAI > 65
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ANNEXE 2 : Score de PUCAI

Tuner. Am J Gastroenterology 2011

Table 1. Pediatric Ulcerative Colitis Activity Index (PUCAI)
ltem Points
(1) Abdominal pain

MNo pain

Pain can be ignored

Pain cannot be ignored 10
(2} Rectal bleeding

None 0

Small amount only, in <50% of stools 10

Small amount with most stools 20

Large amount (>50% of the stool content) 30
(3} Stool consisiency of most siools

Faormed 0

Partially formed 5

Completely unformed 10
(4) Number of stools per 24h

02 0

35 5

68 10

=8 15
(5} Nocturnal stools (any episode causing wakening)

No 0

Yes 10
(6) Activity level

Mo limitation of activity Q

Occasional limitation of activity 5

Severe restricted actvity 10

Sum of PUCAI (0-85)

For User's guide and cutoff values for response, remission, mild, moderate, and
severe disease activity, refer to the original study (37).



Evolution apres colectomie subtotale au cours des maladies inflammatoires chroniques

intestinales de I’enfant.

Contexte : chez 1’enfant les MICI ont une évolution plus sévére que chez 1’adulte. En situation de colite aigué
grave, si le traitement médical ne permet pas un contrdle rapide de la situation clinique, une colectomie doit étre
réalisée. Le rectum devrait étre épargné si une MC peut étre suspectée. Or la distinction entre MC et RCH est
particulierement difficile chez le jeune enfant du fait d’une présentation fréquente de la MC sous forme de colite
mimant une RCH.

Objectifs: déterminer quelle est 1’évolution du rectum au décours de la colectomie subtotale et si la remise en
continuité iléorectale est réalisable.

Méthodes : 10 patients agés de 1 a 18 ans, suivis pour MICI, ayant subi une colectomie subtotale, entre 2000 et
2013 ont été colligés.

Résultats : L’age médian au diagnostic était de 5,4 ans. L’4ge médian a la colectomie était de 8,4 ans. Au
décours du geste 9 enfants ont pu étre sevrés de la nutrition parentérale et de la corticothérapie. Le traitement
immunosuppresseur a été majoré chez 5 enfants et la durée dérivation digestive a été prolongée (2 ans). La
remise en continuité iléorectale a finalement été possible chez 5 patients mais 3 autres patients ont nécessité une
proctectomie. 4 patients ont été reclassés en tant que MC au cours du suivi.

Conclusion : Au décours d’une colectomie subtotale pour colite sévére, la décision de la conservation du rectum
devrait étre prise de facon collégiale. La conservation du rectum nécessite une iléostomie prolongée et des
traitements immunosuppresseurs intenses mais autorise une anastomose iléorectale dans la moitié des cas.

MOTS CLEFS : Colectomie, rectocolite hémorragique, maladie de Crohn, colite, agents immunosuppresseurs,
biothérapie, chirurgie, enfants

Evolution after subtotal colectomy during inflammatory bowel disease in chidren.

Background: IBD evolution is frequently more severe in children. During an acute severe colitis, when the
medical treatment is not efficient, the colectomy has to be performed. The rectum should be conserved whether a
Crohn disease could be suspected. However the differential diagnosis between CD and ulcerative colitis is
difficult especially in young children because of the frequency of UC-like colitis of CD.

Aims: to determine the rectum evolution after a subtotal colectomy and to assess the probability to perform an
iléorectal anastomosis.

Methods: we reported 10 children, between 1 and 18 years of age, after a subtotal colectomy with an ileostomy,
between 2000 and 2013.

Results: The median age at diagnosis was 5,4 years. The median age at surgery was 8,4 years. After the surgery,
9 patients were weaned of parenteral nutrition and corticosteroid treatment. Immunosuppressive treatments were
raised in 5 children and the period of intestinal derivation was prolonged (2 years). The intestinal continuity with
an ileorectal anastomosis was restored in 5 patients but 3 children needed a protectomy. 4 patients have been
reclassified as CD during the follow up.

Conclusion: After subtotal colectomy for acute severe colitis, the decision of rectum conservation should address
by a multidisciplinary staff. The rectum protection needs a prolonged ileostomy and an intense
immunosuppression but allows to perform an iléorectale anastomosis in 50% of cases.

KEY WORDS: Colectomy, ulcerative colitis, Crohn disease, colitis, immunosuppressive agents, biological
therapy, surgery, children
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