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. INTRODUCTION

1. La maladie de Crohn

La maladie de Crohn (MC) est une maladie inflammatoire chronique de [intestin
caractérisée par des lésions transmurales typiquement segmentaires et granulomateuses. Elle évolue
par poussées et se manifeste cliniquement par des douleurs abdominales, des diarrhées, un
amaigrissement. La MC s'accompagne également parfois de symptdmes extra digestifs de type
articulaires, cutanés, oculaires, hépatobiliaires. L'activité de la maladie est déterminée a l'aide de
scores cliniques (le score CDAI = Crohn’s Disease Activity Index et I'index de Harvey Bradshaw).
[1]

L'étiologie de la MC est multifactorielle mais reste encore inconnue, bien que des facteurs
génétiques, immunologiques et environnementaux jouent un réle important dans sa survenue et son
évolution. L'hypothese la plus courante est que la MC résulte d'une réponse inappropriée du
systeme immunitaire muqueux a des composants du microbiote intestinal par altération de la
barriére intestinale. [2]

L'incidence de la MC est en constante augmentation. Environ 60 000 personnes en seraient
atteintes en France. La maladie est plus fréquente dans I'némisphére nord que sud ce qui alimente
les théories génétiques et environnementales concernant sa physiopathologie. On retrouve deux pics
de fréquence : un premier vers 20-30 ans et un second vers 60 ans. La MC prédomine chez les
femmes. [3]

Cette maladie peut atteindre tout le tube digestif, de la bouche a l'anus. Selon la
classification de Vienne, la localisation de la MC est répartie entre des atteintes iléales, coliques,
iléo-coliques ou du tube digestif haut [4]. Cette classification permet également d'ordonner la MC
selon son évolutivité : inflammatoire seule, sténosante, pénétrante (fistulisante). En effet, au cours
de son évolution, la MC peut se compliquer avec la formation de sténoses (responsables
d'occlusions) ou de fistules (responsables d'abces).

Mais la MC peut aussi atteindre la région ano-périnéale. La classification de Vienne a donc
éte revisée en classification de Montreal qui inclut ces lésions [5]. (Tableau 1)
L'incidence de l'atteinte ano-périnéale variant entre 25 et 80% selon les études et si I'on considere
que 60 000 francais sont atteints de la maladie, cette atteinte ano-périnéale concerne donc entre 15
000 et 50 000 patients ! Malheureusement, encore en 2018, la prise en charge des atteintes ano-
périnéales reste difficile, avec des traitements médicamenteux comme chirurgicaux mal codifiés, et

des risques majeurs pour les patients en terme de qualité de vie et de continence.



Vienna Montreal

Age ot diagnosis Al below 40 y Al below 16 y

A2 above 40 y A2 between 17 and 40 y

A3 above 40 y

Location L1 ileal L1 ileal

L2 colonic L2 colonic

L3 ileocolonic L3 ileocolonic

L4 upper L4 isolated upper disease*
Behaviour B1 non-stricturing, non-penetrating B1 non-stricturing, non-penetrating

B2 stricturing B2 stricturing

B3 penetrating B3 penetrating

p perianal disease modifiert

*L4 is a modifier that can be added to L1-L3 when concomitant upper gastrointestinal disease is present.
1'p'" is added to B1-B3 when concomitant perianal disease is present.

Tableau 1 : Classifications de Vienne et Montréal

2. Anatomie du rectum et du canal anal

Le rectum est I'organe faisant suite au colon sigmoide. Il mesure environ 15 cm et est divisé
en 3 segments.

Le canal anal est la partie terminale du tube digestif, mesurant 3 & 4 cm et située entre le
rectum et la peau de la marge anale. Il est entouré sur toute sa longueur par deux sphincters, un
interne et un externe, responsables de la continence anale. La partie supérieure du canal anal est
revétue d'une muqueuse glandulaire identique a celle tapissant le rectum. La partie inférieure est
tapissée par un épithélium malpighien. Les deux segments sont séparés par la ligne pectinée dans
laquelle se trouvent les glandes de Hermann et Desfosses, point de départ des « fistulae-in-ano »,

suppurations anales existant en dehors de toute maladie de Crohn (Figure 1).
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Figure 1 : Anatomie simplifiée du canal anal d’aprés Fry, dans Sandborn [6]

1. LES LESIONS ANO-PERINEALES DE LA MALADIE DE CROHN

1. Description, classification de Cardiff

La classification physiopathologique de Hugues (classification de Cardiff) des lésions ano-
périnéales de la MC a été établie en 1978 et revue en 1992 [7] (tableau 2).

Cette classification, spécifique de la MC, définit trois types de Iésions ano-périnéales (LAP) :

- les lésions primaires (type 1), qui correspondent a des lésions inflammatoires (ulcéres, fissures,

pseudo-marisques inflammatoires) qui évoluent parallélement a I’atteinte intestinale.

- les lésions secondaires infectieuses (type I1) qui correspondent aux lésions suppuratives. Une
suppuration correspond a une production et un écoulement de pus. Cet écoulement se produit par
une fistule. Par définition, une fistule est un trajet chronique constitué de tissu de granulation,
reliant deux surfaces épitheliales [6]. Ce trajet est compris entre un orifice interne et un orifice

externe. Ces suppurations peuvent se collecter et former des abces.

- les lésions secondaires mécaniques (type III), qui correspondent aux sténoses, sont des lésions
cicatricielles se développant entre les poussées inflammatoires intestinales et évoluant pour leur
propre compte.
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Cette classification, dite également UFS (Ulcération, Fistule, Sténose), prend en compte le
type de LAP et le siege des 1ésions (anus, bas rectum...), ainsi que la profondeur et le degré

d’activité (aspect translucide, bleuté, brillant des 1ésions actives).

Pour chaque type de LAP, une échelle numérique reflétant la sévérité de 1’atteinte ano-périnéale est

utilisée (0 = pas de 1ésion ; 1 = Iésion avec un impact clinique limité ; 2 = 1ésion sévere).

Elle permet une description standardisée et précise des lésions.

U pour Ulcération F pour Fistule et abceés S pour Sténose
0 = Absente 0 = Absente 0 = Absente
1 = Fissure superficielle 1 = Fistule basse/superficielle |1 =Réversible
a. postérieure ou antérieure a. périanale a. canal anal (spasme)
b. latérale b. intersphinctérienne b. rectum distal
(diaphragme)
c. anovaginale
C. spasmes
douloureux sans
sepsis
2 = Ulceére creusant 2 = Fistule haute/profonde 2 =Irréversible
a. canal anal a. Extension a. sténose anale

supralevatorienne
b. sténose rectale
(tunnélaire)

b. rectum distal b. directe haute

c. ulcération périnéale

. . c. complexe haute
extensive/agressive

(anorectale)

d. recto-vaginale

e. iléo-périnéale
Tableau 2 : classification de Cardiff UFS [7]
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2. Epidémioloqgie et histoire naturelle

La prévalence des LAP au sein de la population atteinte de maladie de Crohn est trés
variable, estimée entre 20 et 80 % selon les études. Une telle disparité est explicable par la labilité

des critéres descriptifs, évolutifs et de recrutement.

Plusieurs cohortes de patients nous apportent de précieuses informations quant a I'histoire naturelle
des LAP.

Une cohorte de 282 patients suivis pour une MC au Centre Hospitalo-Universitaire (CHU) de
Rennes entre 2007 et 2011 a rapporté une incidence de 54% pour les ulcérations anales, de 42%
pour les fistules ano-périnéales (dont 28% de superficielles et 72% de complexes), de 17% pour les
sténoses. Et enfin 33% des patients n'ont pas présenté de LAP (figure 2). [8]

Cette etude a egalement permis de montrer que la survenue des fistules ano-périnéales n'était pas

associée au phénotype luminal fistulisant (B3 de Montreéal).

Ulceration N=154 Fistula N=118

N=59
N=55 N=25

N=6
N=12

N=3

Stricture N=49

No UFS N=94 N=282

Figure 2 : distribution des lésions anales en accord avec la classification de Cardiff (UFS)
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Deux cohortes principales ont étudié I'histoire naturelle des LAP fistulisantes.

La cohorte du Comté de Stockholm [9], dans laquelle 826 patients atteints d'une MC ont été
suivis entre 1955 et 1974, a permis d'observer que 23% des patients ont developpé une fistule péri-
anale. Il existait une différence statistiquement significative d'incidence entre les deux sexes (33%
pour les hommes, versus 22% pour les femmes). L'étude de cette cohorte a également permis de
montrer que les fistules ano-périnéales étaient le plus souvent synchrones du diagnostic de la MC et
qu'elles étaient d'autant plus fréquentes que la maladie luminale était distale. En effet, une fistule
peri-anale était retrouvée chez 12% des patients avec une MC iléale, chez 15% de ceux avec une
localisation iléo-colique ; alors qu'elle était retrouvée chez 41% des patients avec atteinte colique
hors rectum et 92% des patients avec une atteinte rectale.

Le taux de récidive de ces fistules apres traitement chirurgical était de 35% (10% de récidive en cas
d'atteinte luminale iléale versus plus de 80% en cas d'atteinte rectale), avec un temps médian de 2

ans. Le taux de proctectomie était de 40%.

La cohorte du Comté d’Olmsted aux Etats-Unis [10] comportait 175 patients suivis entre
1970 et 1995. Trente-trois patients (soit 20%) ont développé une fistule péri-anale. Le risque
cumulé de développer une fistule péri-anale était de 12% a 1 an, 15% a 5 ans, 21% a 10 ans et 26%
a 20 ans. Quarante-cing pourcent des fistules péri-anales ont été mises en évidence avant ou au
moment du diagnostic de MC. Le risque de fistule était li¢ a ’extension iléo-colique de la maladie,
mais non au sexe ou a 1’age au diagnostic (I'age médian au diagnostic s'élevant a 27,7 ans).
Le temps médian de fermeture de la fistule, que le traitement fusse medical ou chirurgical, a été de
14 semaines. Le taux de récidive était de 33%, avec un temps médian de récidive de 2,8 ans. Il est
important de noter que le traitement médical reposait sur les antibiotiques, les dérivés salicylés (5
ASA) et les corticoides. Seulement 10% ont bénéficié d'immunosuppresseurs et 2% d'anti TNF
(Tumor Necrosis Factor).

Le taux de proctectomie s'élevait a 32%.

Beaugerie et al. [11] ont suivi 1526 patients diagnostiqués entre 1985 et 1998, et ont noté,
aprés une période de suivi de 5 ans, que la présence d'une maladie ano-périnéale au diagnostic était
associée a une maladie plus invalidante, définie par un besoin répété en corticoides, une cortico-
dépendance, des hospitalisations répétées pour des poussées, la nécessité d'un traitement
immunosuppresseur, une résection chirurgicale et/ou la présence de symptdmes chroniques
invalidants.

La présence de LAP dénote donc d'un type de MC plus agressif.
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3. Physiopathologie

Les LAP primaires ou de type | expriment I’inflammation spécifique sous la forme de
fissure/ulcération de 1’anus. Elles refletent directement 1’activité de la MC. On rencontre donc ces
1ésions lors des phases d’activation de la maladie avec laquelle elles sont pratiquement synchrones
et elles tendent a cicatriser lorsque la maladie luminale est en rémission. Pour le clinicien, ces

lésions sont le témoin d’une maladie active et non controlée.

Les LAP secondaires infectieuses ou de type Il. Plusieurs mécanismes ont été décrits dans la
littérature pour expliquer la constitution des Iésions fistuleuses périanales de MC.
L’infection des glandes d’Hermann et Desfosses, qui seraient le point de départ de la fistule, a été
suggérée comme pour les « fistulae-in-ano » [12].
Cependant si cette origine peut étre évoquée chez certains patients, elle n’apparait pas compatible
avec les tableaux séveéres associant fistules et vastes ulcérations parfois trés creusantes. Pour ces
tableaux, I'explication viendrait de I’infection de Iésions ulcérées primaires. Tout commence par un
ulcére profond du rectum ou de I'anus dans lequel s'accumulent des matieres fécales au cours du
temps. La pression intra-luminale au cours de la défécation permet la pénétration de ces matieres
dans le tissu sous cutané ce qui étend l'ulcére et finit par le transformer en fistule [13]. La fistule
résulte donc de forces mécaniques et n'est pas reliée a I'activité luminale de la MC (Figure 3).
Néanmoins, il n’est pas toujours possible de mettre en évidence cette séquence car les 1ésions
infectieuses pénétrantes peuvent apparaitre comme d’emblée primitives. Ainsi, a été évoqueé le role
des microtraumatismes itératifs en rapport avec les diarrhées chroniques pour expliquer le caractére
pénétrant. L’augmentation des pressions anales de repos chez ces patients pourrait dériver des
matieres fécales vers les tissus périrectaux et I’ischémie relative liée a cette hyperpression pourrait
jouer un role dans la progression des 1ésions ... La physiopathologie de ces Iésions demeure donc

mal connue.
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Figure 3 : La formation d'une fistule sous cutanée

Les LAP secondaires mécaniques ou type III, correspondent aux sténoses et sont la
conséquence du processus cicatriciel au niveau des I€sions primaires inflammatoires et surtout au
niveau des lésions infectieuses pénétrantes. Elles se constituent et s’installent en dehors des
poussées. La cicatrisation des LAP primaires entraine une rigidité canalaire membranaire
endoluminale alors que celle des LAP suppurantes installe une véritable sténose engainante péri

ano-rectale par rétraction scléreuse et fibrose cicatricielle.
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I1l. LES LESIONS ANO-PERINEALES FISTULISANTES DE LA MALADIE
DE CROHN

1. Classification

Les diftérentes classifications des fistules reposent sur la localisation du trajet ou de 1’orifice

interne. Il existe deux classifications principales.

La premiere, celle de Parks, date de 1976 et décrit le trajet en fonction du sphincter externe
(Figure 4).
On retrouve 5 types de trajet : superficiel, inter-sphinctérien, trans-sphinctérien, supra-sphinctérien,

et extra-sphinctérien [6].

MAYO
©2000

External
anal sphincter

Figure 4 : Classification de Parks qui différencie les fistules :
(A) Superficielle, (B) Inter-sphinctérienne, (C) Trans-sphinctérienne, (D) Supra-sphinctérienne,

(E) Extra-sphinctériennne
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La seconde a été proposée pour les fistules crohniennes par une société savante américaine

(American Gastroenterologist Association) et est appelée classification de I'AGA. Elle distingue les

fistules simples des complexes [6].

Une fistule est considérée comme simple si elle est a la fois basse (superficielle ou inter-
sphinctérienne basse ou trans-sphinctérienne basse), comportant un orifice externe unique, et s'il n’y
a ni tuméfaction fluctuante, ni sténose, ni fistule recto-vaginale.

Une fistule est dite complexe si elle est haute (inter-sphinctérienne haute ou trans-
sphinctérienne haute ou supra-sphinctérienne ou extra-sphinctérienne), et/ou si elle a des orifices
externes multiples, et/ou si elle est associée a une tumeéfaction fluctuante, et/ou s'il y a la présence
d'une sténose, et/ou si elle est associée a une fistule recto-vaginale, et/ou si elle est associée a une

rectite a I'endoscopie.

Quelle classification utiliser en pratique ?

La conférence européenne pour la prise en charge de la maladie de Crohn, ECCO (European
Crohn's and Colitis Organisation) 2016, reconnait I'absence de consensus quant a la classification
des fistules périanales de MC. En pratique clinique, la plupart des experts utilisent la classification
de I'AGA séparant les fistules en simples et complexes. Cependant d'un point de vue chirurgical, la
classification de Parks est plus descriptive et peut influencer les décisions chirurgicales, mais elle
est d'utilisation complexe en routine [14].

Le trajet fistuleux principal peut parfois se compliquer avec la formation de trajets
secondaires et de diverticules, et ce d'autant plus que le trajet est haut situé et que la fistule est
ancienne.

Il peut également se compliquer avec la formation d'un abceés intra-mural (profond) ou bien

superficiel, aux dépens de la marge anale ou de la fesse. (Figure 5)
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Fistule inter-sphinctérienne avec

abces de la marge anale

sphinctérienne avec abces

intra-mural du rectum

Fistule inter-

Fistule supra-sphinctérienne avec

abces de la fesse

Fistule trans-sphinctérienne avec abceés

de la fesse

Figure 5 : Abceés et fistule

19



2. Les facteurs de risque de développer une atteinte ano-périnéale

fistulisante

Une localisation distale de la MC est significativement associée a un risque accru de LAP
fistulisante. Ce risque est d'autant plus grand que l'atteinte est basse [9], [19]. Nous lI'avons vu avec
la cohorte du Comté de Stockholm dans laquelle une fistule périnéale était retrouvee chez 12% des
patients avec une MC iléale, chez 41% des patients avec atteinte colique hors rectum et chez 92%
des patients avec une atteinte rectale. Ces résultats sont confirmés dans une étude israélienne (OR
2,27) [15]. Cette étude a également porté sur l'analyse d'autres facteurs de risque de maladie
périnéale. Le sexe, le tabac et I'dge au diagnostic ne semblaient pas dans ce travail étre associés a un
sur-risque. Cependant un autre facteur ressortait dans l'étude : parmi les juifs d’Israél les séfarades
ont plus d’atteinte péri-anale que les ashkénazes (OR 1.71). L'origine ethnique pourrait donc étre
impliquée dans la survenue de LAP.

Concernant l'influence du sexe du patient, les données sont contradictoires. En effet, pour
Hellers [9], il existait une différence statistiquement significative d'incidence entre les deux sexes
(33% pour les hommes, versus 22% pour les femmes). Mais cela n'est pas retrouvé dans la cohorte
du Comté d’Olmsted aux Etats-Unis [10].

Le tabac, facteur de risque reconnu dans la MC luminale [16], ne semble pas augmenter le
risque de complications fistulisantes périnéales [17].

Un age jeune au diagnostic de la MC (inférieur a 40 ans), pourtant associé a la survenue
d'une maladie luminale de type fistulisante, ne paraissait pas lui non plus associé a un sur-risque
d'atteinte périnéale [18].

Une étude américaine récente [19] retrouve quant a elle plusieurs facteurs de risque associés
a une localisation péri-anale de la MC : un antécédent familial de MC, un phénotype luminal
sténosant, ainsi qu'un nombre plus élevé d'antécédents de chirurgie abdominale. Cette étude a
également permis d'identifier que des variations génétiques dans le systeme JAK-STAT de
transduction de signal étaient associées a cette atteinte péri-anale. On peut supposer qu'il existe une
susceptibilité génétique sous-jacente. En revanche, le géne NOD2/CARD15 ne parait pas

prédisposer une MC péri-anale [20].

Les lésions ano-périnéales fistulisantes de la MC constituent donc une entité a part entiére
de la MC avec une survenue et une évolution qui semble différente de la maladie luminale. Les
facteurs de risque associés a son apparition ne sont pas clairement identifiés et la poursuite des

études est nécessaire pour une meilleure compréhension de ces lésions.
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3. Le diagnostic

A — Les symptomes

Les lésions ano-peérinéales fistulisantes, issues d'un processus inflammatoire et infectieux,
sont des lesions suppuratives conduisant a un écoulement de pus. Cet écoulement peut parfois se
collecter et former un abcés. Classiquement, un abces se définit par la tétrade « rougeur, chaleur,
douleur, tuméfaction ». Mais ces critéres peuvent étre parfois incomplets. En cas d'abcés profond, il
peut n'exister qu'une douleur sans signe visible. En cas de drainage spontané de l'abces, il peut
persister un écoulement de pus mais sans tuméfaction visible. La douleur est permanente,

insomniante, parfois pulsatile. Elle devient vite insupportable. La fiévre est rare.

Les lésions fistulisantes péri-anales de MC sont bien souvent multiples et récidivantes. L’étude de

Makowiec [21] retrouve 30% d'abcés multiples et un taux de récidive a deux ans proche de 50%.

Plusieurs scores d'activité de la MC périnéale ont été créés pour permettre de mieux
apprécier la gravité et I'évolution des Iésions, mais aussi pour comparer différents malades entre
eux.

Un score basé sur des parameétres évaluant la douleur (douleur anale spontanée, douleur lors de la
défécation et douleur empéchant la locomotion) a été développé pour mesurer la réponse aux
traitements [22]. Il n'est pas utilisé en pratique.

En 1995, le score d’activité¢ de la maladie de Crohn périnéale PDAI (Perianal Crohn’s Disease
Activity Index) (tableau 3) a été développé par Irvine, dans le but de mieux évaluer 1’activité d’une
maladie dont les scores classiquement utilisés dans la MC luminale (CDAI et Harvey Bradshaw)
pouvaient étre normaux. Cing items sont c6tés de 0 (pas de symptomes) a 4 (symptdmes séveres) :
écoulements, douleur, limitation de I’activité sexuelle, type de lésion péri-anale, degré d’induration.

Ce score a été utilisé et validé dans plusieurs études prospectives. [6]

Un critére d’évaluation de la réponse au traitement a été proposé en 1999 par Present [23].
Une réponse compléte au traitement est définie par I'absence d'écoulement a la pression au doigt et
aucun ecoulement signalé a l'interrogatoire lors de deux visites consécutives. Une réponse partielle
est caractérisee par une réduction de 50% ou plus de I'écoulement et des écoulements intermittents a

I'interrogatoire.
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En général, le diagnostic positif de lésion ano-périnéale fistulisante est aisé d'autant plus si

la MC est déja connue. Cependant, il convient toujours d'éliminer un diagnostic différentiel dont les

principaux sont le kyste pilonidal et la maladie de Verneuil. Le kyste pilonidal peut se présenter

comme une fistule sous cutanée mais les deux orifices fistuleux sont cutanés. La maladie de

Verneuil se manifeste par des nodules sous cutanés douloureux pouvant s'abcéder et se rompre en

formant des sinus purulents.

Présence d’un

Douleur et

Limitation de

Caractéristiques

Degré d’induration

écoulement retentissement ["activité sexuelle | de la LAP
fistuleux sur [activité
Pas d’écoulement |Pas d’inconfort et | Pas de limitation | Pas de maladie Pas d’induration
pas de périnéale ou
retentissement d’ulcération
Ecoulement Inconfort léger Limitation légére | Fissure ou Induration minime
mugueux minime ulcération

Ecoulement Inconfort moyen | Limitation Moins de 3 fistules | Induration modérée
mugueux modéré | quelques modérée
ou purulent limitations
Ecoulement Inconfort et Limitation Au moins 3 fistules | Induration marquée
important limitation des marquée
activités
Ecoulement Douleur sévére et | Incapacité totale | Ulcération Abces
stercoral limitation sévere creusante

des activités

Tableau 3 : Perineal Disease Activity Index
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B — Diagnostic topographique

Les Iésions ano-périnéales fistulisantes de la MC restent difficiles a évaluer alors qu’une
description précise est indispensable a la décision thérapeutique. En effet, nous le verrons, le
traitement de ces lésions differe selon la localisation du trajet principal, l'existence de trajets

accessoires ou encore selon si une tuméfaction est associée ou s'il existe une inflammation rectale.

Le diagnostic peut étre fait selon plusieurs techniques cliniques et radiologiques.

L'examen sous anesthésie géenérale est considéré par les recommandations ECCO 2016 [14]

comme le gold standard pour I'évaluation des LAP fistulisantes, mais uniquement s'il est fait par un
chirurgien expérimenté. Il détermine I'ensemble des trajets fistuleux et leur niveau de complexité
par l'inspection, la palpation et l'utilisation de sondes malléables, d’air et de colorants. Dans le
doute, il permet de confirmer ou non la présence d'un abces. Il recherche la présence d'une rectite.
Enfin, il note la présence ou non d'ulcération ou de sténose du canal anal et du bas rectum afin de
réaliser la classification UFS. Il sera volontiers le premier temps d'une chirurgie de drainage d'une

suppuration ano-peérinéale.

La fistulographie est un examen radiologique consistant a opacifier le trajet fistuleux a partir

de l'orifice externe puis a réaliser des clichés radiologiques. L'analyse du trajet est trés peu précise.
Le trajet fut bien identifié dans seulement 16% des cas dans une étude de 1985 [24]. Cette

technique n'est donc plus utilisée.

Le scanner pelvien a également été abandonné. La sensibilité de cet examen pour détecter

des trajets fistuleux est tres médiocre. Dans une étude de 1993, le scanner n'a permis une évaluation

correcte du trajet fistuleux que dans 4 cas sur 25 [25].
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L’échographie endo-anorectale (EEA) a été prouvé efficace dans la détection des trajets

fistuleux ano-périnéaux [26]. L’échographie examine en profondeur les tissus de l'organisme a 1'aide
d'ultrasons émis par une sonde. L’échographie endo-anorectale, qui combine une approche
échographique et endoscopiq