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Principales perles cliniques

Environ 5 a 10 % de tous les patients atteints de la maladie de Crohn avec fistulisation

périanale (MCFP) présentent une MCFP isolée. Des voies hautes ou complexes, des ouvertures
internes multiples, la chronicité et la réponse réfractaire au traitement, ainsi que des facteurs liés
au patient, doivent faire suspecter une MCFP (isolée ou non).

Une évaluation luminale initiale négative n'exclut pas la MC. Le suivi est essentiel. Jusqu'a 25 %
des patients présentant initialement des fistules complexes isolées développent une MC luminale
au fil du temps (médiane de 2,5 ans). Une réévaluation périodique par imagerie, endoscopie et
surveillance des symptomes est primordiale pour éviter un diagnostic erroné ou différé.

Le diagnostic et la prise en charge de la MCFP isolée nécessitent une approche multidisciplinaire,
centrée sur le patient. Les critéres TOpClass offrent des conseils pratiques pour le diagnostic a
I'aide de caractéristiques cliniques, radiologiques et histologiques. Pour les patients présentant
des symptomes importants et une MCFP isolée et complexe, un traitement anti-TNF peut étre
envisagé, bien que les données probantes soient limitées et que la durée optimale du traitement
reste incertaine.
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Fistules périanales isolées en contexte

Evaluation de la nature de la fistule

Les fistules périanales sont une manifestation
problématique de la maladie de Crohn (MC) et
touchent environ un patient sur cing."? La maladie
de Crohn avec fistulisation périanale (MCFP) est
associée a une évolution complexe de la maladie,
a une charge de symptémes distincts, a un besoin
fréquent d'intervention chirurgicale, a une qualité
de vie réduite, a une utilisation accrue des soins de
santé et a des co(ts plus élevés.>> || est essentiel
de reconnaitre et de diagnostiquer rapidement les
fistules. Les stratégies de prise en charge, tant
médicales (par exemple, traitement de premiére
intention par des agents anti-facteur de nécrose
tumorale [TNF]) que chirurgicales, different
sensiblement de celles utilisées pour la MC
luminale seule et peuvent prévenir la progression
de la maladie.>8

La plupart des cas de MCFP se manifestent
en méme temps que le diagnostic de MC luminale
ou aprées celui-ci.®'° Toutefois, chez environ 10 %
des patients, les fistules périanales commencent a
apparaitre en I'absence d'inflammation luminale.™
Parmi ces patients, nous estimons qu’un quart
d’entre eux finira par présenter une MC luminale.
Globalement, 5 a 10 % des patients atteints
de MCFP présenteront une MCFP isolée."

Etant donné que plus de 90 % des fistules
périanales sans maladie luminale sont d’origine
cryptoglandulaire, la distinction de la MCFP dans
ce contexte représente un diagnostic difficile

a établir.”

L'anatomie des fistules cryptoglandulaires
est généralement simple (des trajets fistuleux
superficiels et bas avec atteinte minimale
du sphincter) et la cicatrisation est plus
probable.?'? Par contre, les fistules liées a la
MC sont souvent plus complexes, prennent
naissance plus haut dans le canal anal ou le
rectum, avec des ramifications ou plusieurs
trajets, et sont généralement réfractaires au
traitement standard.?'> Néanmoins, il existe
un chevauchement : les fistules périanales
cryptoglandulaires peuvent étre complexes, et
les fistules périanales liées a la MC peuvent étre
simples. Il est important de noter qu'il n'existe
actuellement aucun test objectif permettant de
distinguer définitivement les fistules liées a la MC
des fistules cryptoglandulaires.”™ Cette absence
de tests souléve une question importante :
guand et comment devons-nous évaluer la
présence d’'une maladie inflammatoire de
lintestin (MIl) sous-jacente?
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La premiéere étape de I'évaluation d'un
patient présentant une fistule périanale isolée
consiste a déterminer soigneusement la nature
de la maladie périanale elle-méme (Tableau 1).
Les caractéristiques qui doivent faire craindre une
MCFP sont notamment les fistules dont l'origine
se situe en haut du canal anal ou du rectum,
qui possédent plusieurs ouvertures internes,
une morphologie ramifiée ou qui se présentent
sous la forme de plusieurs fistules discrétes.
Outre I'anatomie, le comportement de la fistule
peut également signaler un risque : les fistules
chroniques, récidivantes ou réfractaires au
traitement sont plus susceptibles d'étre associées
ala MC. La présence d’autres formes de maladies
périanales, telles que des sténoses, des ulcéres ou
des fissures, renforce cette suspicion, a condition
qu'il n'y ait pas d'autres explications telles qu’une
infection, une blessure obstétricale antérieure
ou des causes iatrogenes (par exemple, des
interventions liées a un cancer). Dans I'ensemble,
il est nécessaire de tenir compte de la complexité
anatomique, de I'évolution clinique et des
observations de la région périanale associées lors
de I'évaluation d’'une MCFP potentielle.’3

Evaluation des facteurs de
risque de MC liés au patient

Au-dela des observations locales, les
facteurs liés au patient sont essentiels pour
déterminer la probabilité d’'une MIl sous-jacente
(Tableau 2). Le jeune 4ge au moment du
diagnostic de la fistule, surtout avant 40 ans,

a été associé a un risque accru de MC dans
certaines études.”"® Une anamneése clinique
minutieuse doit tenir compte des symptémes
gastro-intestinaux actuels et passés, de toute
maladie périanale survenue auparavant et de toute
affection immune ou a médiation immunitaire,

y compris les manifestations extra-intestinales
des MIl et les affections concomitantes telles
gue I'hidradénite suppurée.”’®* Une anamnése
chirurgicale minutieuse, comprenant les
interventions intestinales et périanales ainsi que
les antécédents familiaux de MII, peut fournir des
indices diagnostiques supplémentaires.

Au cours de I'examen physique, les
cliniciens doivent évaluer les signes couramment
associés aux MIl, notamment les manifestations
ophtalmiques et buccales. lls doivent procéder a
un examen périanal complet afin d'identifier les
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Caractéristiques de la fistule

Origine haute dans le canal anal ou le rectum
Nombreuses ouvertures internes

Plusieurs trajets ou trajet ramifié
Evolution chronique, récidivante ou réfractaire

Présence d’'une maladie périanale non fistulisante
(p. ex. sténoses, fissures, ulceres)

Autres caractéristiques des patients
Age < 40 ans lors de la survenue de la fistule
Antécédents familiaux de MII
Manifestations extra-intestinales liées a la Mll

Maladies inflammatoires auto-immunes ou a médiation
immunitaire concomitantes

Interventions chirurgicales intestinales ou
périanales antérieures

Lésions buccales ou génitales récidivantes

Tableau 1. Caractéristiques de la fistule et du patient dont il faut tenir compte pour déterminer si un patient présentant
une fistule périanale isolée est atteint de la MC; avec I'aimable autorisation du Serre-Yu Wong, M.D., Ph.D.

Criteres de consensus TOpClass relatifs a I'atteinte périanale isolée de la maladie de Crohn

en I'absence d’'une autre cause

critéres suivants :
Critéres majeurs (3 points chacun) :
 Fistule trés complexe
Critéres mineurs (1 point chacun) :

ou récentes)

o Présence d’hidradénite suppurée

Les résultats suivants sont suffisants pour envisager un diagnostic d'atteinte périanale isolée de la MC :
« Maladie confirmée par examen histologique : granulome épithélioide dans la fistule ou le tissu périanal
environnant (a I'exclusion des granulomes cryptolytiques ou a corps étrangers)
» Lésions ano-périnéales de la maladie de Crohn : sténose ano-rectale ou fissures ou ulcéres inflammatoires

Sinon, envisager une atteinte périanale isolée de la maladie de Crohn si le score est = 5 en fonction des

o Antécédents familiaux de MIl chez un parent du premier ou du deuxiéme degré
» Diagnostic confirmé de manifestations extra-intestinales liées a la Mll ou de granulomatose orofaciale

» Diagnostic non confirmé de manifestations extra-intestinales liées a la Mll (potentielles, passées
» Suspicion de manifestations buccales ou génitales de la MC
o Maladie périanale mineure (une seule marisque cedémateuse > 1 cm, = 3 petites marisques, inflammation

cutanée périanale non fistulisante ou ulcération de la fente natale)
» Récidive aprés cicatrisation de la fistule ou fistulotomie (mise a plat) a visée curative

Tableau 2. Critéres de consensus TOpClass relatifs a I'atteinte périanale isolée de la maladie de Crohn chez les patients
présentant une fistule périanale et aucune inflammation luminale; avec I'aimable autorisation du Serre-Yu Wong,

M.D., Ph.D.

manifestations non fistulisantes telles que des
marisques, des ulcéres ou des fissures. Chez
certains patients, le taux de calprotectine fécale
peut étre un test complémentaire utile.” Bien

gu’un résultat normal n’écarte pas la MC chez

les patients qui font I'objet d'une forte suspicion
clinique, un taux élevé de calprotectine peut inciter
a une évaluation plus approfondie des personnes
chez qui la probabilité d'une MC est moins élevée
avant les tests.

Evaluation luminale compléte

Dés que la décision d’évaluer la possibilité
d’'une MC a été prise (Tableau 1), le bilan
diagnostique doit viser a confirmer ou a exclure
définitivement la présence d’'une maladie luminale.
Cette distinction est importante : en cas de
diagnostic de MC, le traitement anti-TNF est
recommandé comme traitement biologique de
premiére intention.

L'iléocoloscopie avec biopsies segmentaires
est la pierre angulaire de I'évaluation de la maladie
luminale, méme dans les zones qui apparaissent
normales a I'endoscopie, car I'inflammation
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histologique peut précéder la maladie visible.
Nous avons observé des cas de fistules
périanales isolées dans lesquelles nous avons
trouvé des signes histologiques d'inflammation
qui par la suite se sont manifestés cliniquement
et endoscopiquement comme une MC luminale.
D’autres modalités susceptibles d'étre utilisées
sont notamment I'endoscopie par vidéocapsule,
I'échographie intestinale et I'entérographie par
résonance magnétique.’ Selon les ressources
disponibles dans un établissement donné,
I'utilisation combinée de ces tests complémentaires
peut augmenter le rendement diagnostique.™

Il est important de noter que la maladie
luminale peut ne pas étre évidente lors de la
premiére manifestation. Parmi une série de cas de
notre établissement, 25 % des patients présentant
des fistules périanales isolées et complexes ont
développé une MC luminale au fil du temps, dans
un délai médian de 2,5 ans jusqu’au diagnostic et
une période allant jusqu’a 10 ans." Par conséquent,
une seule évaluation négative ne doit pas étre
considérée comme définitive. Le consortium
TOpClass a souligné la nécessité d'une surveillance
continue, bien qu'aucun consensus n‘ait été
obtenu sur lintervalle optimal de la surveillance,
les recommandations allant d’'une réévaluation
guidée par les symptémes a un dépistage annuel
systématique.™

Et si aucune MC luminale
n'est diagnostiquée?

Entre 5 et 10 % des patients atteints de
MCFP continueront a ne pas présenter de signes
de maladie luminale.’®" Historiquement, ces
patients ne permettaient pas d’établir clairement
un diagnostic définitif de MCFP isolée. Pour
combler cette lacune, le consortium international
TOpClass sur les maladies périanales (un groupe
multidisciplinaire de gastroentérologues,
chirurgiens et radiologues spécialisés en Mll) a
récemment effectué un examen systématique et
publié des recommandations consensuelles.™ Bien
gu’ils ne soient pas encore entiérement validés,
ces critéres diagnostiques proposés procurent
une orientation pratique pour l'utilisation clinique
(Tableau 2). Selon ces lignes directrices, la
présence de caractéristiques histopathologiques
diagnostiques dans le tissu de la fistule ou dans
la zone environnante, ainsi que d'une maladie
périanale associée grave, peut permettre d'établir
un diagnostic de MCFP isolée. Un score total = 5,
reposant sur deux critéres majeurs, un critére
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majeur et deux critéres mineurs, ou cinq critéres
mineurs, est considéré comme suffisant pour
confirmer le diagnostic.

Le diagnostic et la prise en charge efficaces
de la MCFP isolée nécessitent une approche
multidisciplinaire. Alors que les gastro-entérologues
dirigent généralement I'évaluation de la maladie
luminale, les chirurgiens colorectaux ont souvent
recours a la Gestalt cliniqgue pour déterminer
si les caractéristiques d’une fistule sont plus
suggestives d’'une MC que d'une fistule d’origine
cryptoglandulaire.

Prise en charge de la MCFP isolée

Une prise de décision partagée est essentielle
pour la prise en charge de la MCFP isolée, et
les patients doivent étre informés a la fois des
éléments connus et inconnus de la maladie.
Chez les patients qui présentent des symptémes
périanaux importants ou dont les fistules sont peu
susceptibles de cicatriser par la chirurgie seule, un
essai de traitement biologique (généralement des
agents anti-TNF) peut étre envisagé, a condition
que le patient soit ouvert a ce traitement. Les
agents anti-TNF peuvent contribuer a réduire
I'inflammation, favoriser la cicatrisation de la fistule
et faciliter les interventions chirurgicales.’®®
Toutefois, il convient de noter que les données a
I'appui de leur efficacité sont limitées. Une étude,
par exemple, a signalé des taux de rémission plus
faibles chez les patients présentant une fistule
périanale idiopathique complexe par rapport aux
patients atteints de MCFP confirmée.”®

Si un patient montre une réponse positive a
un traitement anti-TNF optimisé, ce traitement peut
étre poursuivi tout en assurant un suivi régulier.
Pourtant, il n'existe aucun consensus sur la durée
optimale du traitement aprés une rémission clinique
et radiologique. Les recommandations vont de trois
mois a un traitement a vie, ce qui refléte le manque
de données dans ce domaine. En I'absence de
réponse thérapeutique, le traitement par anti-TNF
doit étre interrompu.™ A ce stade, il convient
de réévaluer le diagnostic de MCFP isolée et
d'envisager l'instauration d’un traitement biologique
de deuxiéme intention.

Conclusion

Les fistules périanales sans signes évidents
de MC luminale représentent un dilemme
clinique. Bien que la plupart soient d’origine
cryptoglandulaire, une minorité d’entre elles
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évoquent une MCFP. Il est important d'identifier
ces cas, car leur prise en charge médicale et
chirurgicale differe considérablement de celle des
fistules idiopathiques. Le dépistage et I'évaluation
luminale approfondis, y compris l'histologie,
I'imagerie et une surveillance continue, sont

des éléments essentiels des soins. Pourtant,

des questions subsistent : « La MCFP isolée
représente-t-elle une entité clinique distincte? »

« Quelle est la meilleure stratégie de traitement? »
Des recherches supplémentaires sont nécessaires
pour clarifier son histoire naturelle, orienter le
traitement et améliorer les résultats pour ce
sous-ensemble énigmatique des MIl.
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