LE CAS CLINIQUE DU MOIS
Duodénite ulcérée révélant un purpura rhumatoide
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RisuME : Dinflammation et les ulcérations duodénales peuvent
étre la conséquence de diverses étiologies. Nous rapportons le
cas d’un jeune adulte présentant une duodénite ulcérée révé-
lant un purpura rhumatoide. Les symptomes abdominaux ont
précédé, chez ce patient, I’apparition des signes cutanés clas-
siques de Paffection.

Mors-cLEs : Duodénite - Purpura rhumatoide de I’adulte -
Vascularite - Néphropathie - IgA

INTRODUCTION

La duodénite correspond a une inflamma-
tion, au sens large, des parois du duodénum et
peut relever de multiples étiologies.

La duodénite ulcérée présentée par notre
patient était due a un purpura rhumatoide. Nous
ferons une revue de littérature relative a cette
affection et présenterons brieévement les diffé-
rents diagnostics différentiels a évoquer devant
ce type d’atteinte digestive.

OBSERVATION CLINIQUE

Un jeune homme de 20 ans est admis aux
urgences pour des douleurs abdominales dif-
fuses évoluant depuis 72 heures. Elles sont
accompagnées de selles molles peu abondantes,
de vomissements ainsi que d’une perte d’appé-
tit et d’un état subfébrile. Les antécédents du
patient comportent un asthme intermittent, une
amygdalectomie et un tabagisme arrété depuis
trois ans. Il signale également un épisode d’otite
15 jours avant son hospitalisation. La biologie
d’admission révele uniquement une hyperleu-
cocytose (15.400/mm?) a prédominance neu-
trophilique, sans syndrome inflammatoire. Le
scanner abdominal démontre une infiltration
inflammatoire du cadre duodénal, de multiples
petits ganglions mésentériques et un épanche-
ment liquidien de trois centimétres au niveau
du cul-de-sac de Douglas. La gastroscopie réa-
lisée a I’admission révele une duodénite ulcérée
(fig. 1) dont les biopsies mettent en évidence
des ulcérations avec matériel fibrino-leucocy-
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ULCERATED DUODENITIS REVEALING HENOCH-SCHONLEIN PURPURA

SumMARY : Inflammation and duodenal ulcers can meet many
etiologies. We report the case of a young adult with an ulce-
rated duodenitis revealing Henoch-Schonlein purpura. The
abdominal symptoms preceded the emergence of the classical
cutaneous signs of the disease.
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taire trés riche en polynucléaires (fig. 2). Les
artérioles présentent une nécrose fibrinoide
pariétale avec infiltrats inflammatoires et, par-
fois, de petits thrombi intravasculaires.

Apres 72 heures, des arthralgies des poignets,
des genoux (avec cedéme du genou droit), et
des chevilles s’installent et 1’évolution clinique
se compléte, apres une semaine, par une hyper-
tension artérielle et un purpura des membres
inférieurs (fig. 3, 4).

Biologiquement, 1’hyperleucocytose persiste
et un syndrome inflammatoire apparait. Les
IgA sériques sont a la limite supérieure de la
normale. Les sérologies Coxsackies, Campy-
lobacter jejuni et Yersinia enterocolitica sont
négatives; celles pour le virus ourlien, les adé-
novirus et le cytomégalovirus démontrent une
immunisation ancienne. La sérologie pour
’EBV s’avére positive en IgM et négative en
IgG, mais n’a pas été recontrélée. Les ASLO
sont également positives. Les biopsies des
Iésions de purpura démontrent une vascularite
leucocytoclasique compatible avec un purpura
rhumatoide, confirmant le diagnostic soup-
¢onné sur base clinique. Les réactions urinaires,
normales a 1’admission, réveleront ultérieure-
ment une protéinurie (0,88 g/24h) et une héma-
turie microscopique avec taux sériques d’urée
et de créatinine demeurant normaux.

D’un point de vue thérapeutique, I’antibiothé-
rapie administrée empiriquement a 1’admission
est interrompue apreés 7 jours et une cortico-
thérapie (prednisone, 1 mg par kilogramme de
poids corporel et par jour) introduite au vu de
I’évolution du tableau clinique. Ceci est associé
a un traitement antihypertenseur.

Au cours du suivi post-hospitalier, le tableau
digestif, articulaire et cutané régresse. A la
décroissance de la corticothérapie, 6 semaines
apres la sortie, la protéinurie augmente jusqu’a
atteindre un taux de 4 g/24 h (syndrome néphro-
tique). La ponction biopsie rénale démontre des
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surtout entre 3 et 15 ans. L’incidence annuelle
chez les moins de 17 ans se situe entre 10 et
20/100.000 (1); elle est moindre chez I’adulte
(un pour un million). Il existe une prédomi-
nance masculine (1,2-1,8/1). La distribution
mondiale est variable; 1’affection serait moins
répandue chez les Noirs (2).

La maladie semble moins fréquente en été.
La pathogenése repose sur une vascularite leu-
cocytoclasique des petits vaisseaux, liée a des
dépots d’IgA sous forme de complexes immuns.
Il existe ensuite un recrutement de polynu-
cléaires par des facteurs chémotactiques avec,
Fig. 1. Images d’endoscopie digestive haute du patient. Duodénum tres pour conséquence, I’apparition de phénomenes
uleéré. inflammatoires et de nécrose au niveau des
parois vasculaires (nécrose fibrinoide focale),
occasionnellement thrombose, et extravasation
de globules rouges (3).

Cliniquement, [’affection se manifeste par
une tétrade symptomatique pouvant se déve-
lopper en quelques jours ou semaines et dont
la séquence d’apparition peut varier. On note,
par fréquence décroissante et le plus souvent
dans cet ordre, un purpura quasi constant,
des arthralgies (75 %) pouvant aller jusqu’a

Fig. 2. Anatomie pathologique des biopsies duodénales de notre patient. de réelles arthrites, des douleurs abdominales
A' : Vascgla'rite" au niveau d’un petit vaisseau dans le} lamina propria : (50 %) et une atteinte rénale (21 a 54 % chez
nécrose fibrinoide de la paroi avec quelques polynucléaires neutrophiles . o

(hématoxyline éosine. Grossissement 400 x). les enfants, 45 a 85 % chez les adultes) (4-7).
B : Hémorragie sous-muqueuse, ulcération et inflammation aigué (héma- . . , .
toxyline €osine. Grossissement 100 x). Les manifestations cutanées, quasi

constantes, sont inaugurales dans 2/3 des cas.
Il s’agit de pétéchies et d’un purpura palpable
prédominant aux zones de pression (chevilles,
fesses). Ces 1ésions peuvent confluer en de
véritables ecchymoses. Les nécroses ou les

foyers de nécrose avec infiltration inflamma-
toire et des dépots d’IgA révélés par immuno-

fluorescence. i . .
. o bulles hémorragiques se voient dans 35 % des
Le patient ¢voluera de fagon satisfaisante cas chez I’adulte alors qu’elles sont exception-
apres intensification de la corticothérapie; il est nelles chez I’enfant (8). Les lésions cutanées
actuellement toujours en suivi néphrologique. disparaissent habituellement en une quinzaine

de jours et peuvent évoluer en plusieurs pous-
sées. Lhistologie de ces lésions est une vascu-
lite leucocytoclasique avec nécrose fibrinoide

LE PURPURA RHUMATOIDE CHEZ L’ADULTE

Le purpura rhumatoide ou purpura de et infiltrat périvasculaire de polynucléaires
Henoch-Schonlein est une vascularite a IgA neutrophiles et cellules mononucléées (2). La
plus fréquente chez 1’enfant ou elle survient biopsie doit idéalement étre pratiquée dans les

Fig. 3 et 4.

Membres inférieurs illus-
trant un purpura des parties
déclives.
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24 premieres heures pour étre contributive.
Le diagnostic différentiel, chez 1’enfant, est a
faire avec un trouble de la coagulation (sepsis,
syndrome des anticorps anti-phospholipides)
et, chez 1’adulte, avec une hypersensibilité, un
lupus érythémateux ou une cryoglobulinémie.

Les atteintes articulaires sont faites d’ar-
thrites transitoires ou migrantes, oligo-arti-
culaires et non déformantes, le plus souvent
des membres inférieurs (chevilles, genoux,
hanches). L'cedéme articulaire est possible,
mais le plus souvent sans rougeur, ni chaleur.
Les atteintes articulaires peuvent précéder le
purpura de 24 a 48 heures. Elles ne passent pas
a chronicité et ne laissent pas de séquelle (6, 9).

Au niveau gastro-intestinal, les symptomes
sont le plus souvent modérés (vomissements,
douleurs colicatives, iléus transitoire, diar-
rhée), mais peuvent étre beaucoup plus graves
(hémorragie digestive, ischémie intestinale). Le
saignement digestif occulte est fréquent (10).
Les troubles gastro-intestinaux surviennent le
plus souvent dans les 8 jours suivant le début du
rash, mais peuvent le précéder dans 15 a 35 %
des cas. C’est la premicére manifestation de la
maladie, comme chez notre patient, dans 8 a
11 % des observations (6, 11).

Datteinte rénale est variable et va de la
protéinurie ou 1’hématurie microscopique a
I’insuffisance rénale (12, 13). Elle est plus fré-
quente chez ’adulte (45-85 %) que chez I’en-
fant (20-54 %). Chez les adultes, le pronostic
rénal est également moins bon puisque, dans
ce groupe d’age, le risque existe de dévelop-
per une atteinte rénale significative, voire une
insuffisance rénale chronique terminale.

Latteinte rénale survient généralement au
cours du premier mois de la maladie, mais
des anomalies urinaires peuvent étre obser-
vées apres plusieurs mois, voire au cours d’une
nouvelle poussée. Chématurie, le plus souvent
microscopique, est le signe le plus précoce.
Peuvent s’y associer une protéinurie de débit
variable, un syndrome néphrotique et une insuf-
fisance rénale.

D’autres manifestations, beaucoup plus
rares, sont possibles et peuvent consister en
des atteintes neurologiques, des orchi-épididy-
mites, urétrites, pancréatites, parotidites, épis-
clérites, myosites, hémorragies pulmonaires et
myocardites.

Le diagnostic du purpura rhumatoide est
principalement réalisé sur base clinique. Aucun
signe biologique spécifique de la maladie
n’existe; les IgA sériques peuvent étre élevées
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dans 50 a 70 % des cas, mais ceci ne suffit pas a
poser le diagnostic (9, 14). Les histologies cuta-
nées et rénales peuvent s’avérer utiles.

Histologiquement, les Iésions rénales
consistent en une néphropathie glomérulaire a
dépots d’IgA, proche de la maladie de Berger.
Constamment, on retrouve des dépots de C3 et,
de maniére moins fréquente, des dépots d’I1gG
(40 %) et I’IgM (20 %) (2).

Sur base de 1’histologie, on classe les
Iésions glomérulaires du purpura rhumatoide
de 1’adulte en glomérulonéphrites mésangio-
pathique, segmentaire et focale, proliférative
endocapillaire diffuse (modérée ou sévere),
proliférative endo- et extra-capillaire et, enfin,
en rein fibreux. Chez I’adulte, il semble que la
glomérulonéphrite proliférative endocapillaire
soit la 1ésion le plus fréquemment observée.

I’ American College of Rheumatology a pro-
posé des critéres diagnostiques pour distinguer
cette pathologie des autres vascularites. La pré-
sence de 2 critéres sur 4 permet de poser le dia-
gnostic avec une sensibilité et une spécificité
d’environ 87 % : age inférieur ou égal a 20 ans,
purpura infiltré, douleurs abdominales aigués,
présence sur une biopsie de polynucléaires
dans la paroi de petits vaisseaux. La présence
de dépots d’IgA dans les petits vaisseaux a ¢été
ajoutée a ces criteres en 1994 (15).

Dans notre observation, il existait, au niveau
des biopsies duodénales, des images de vascula-
rite avec présence de nombreux polynucléaires.
En association avec des douleurs abdomi-
nales aigués, il aurait été intéressant d’envi-
sager, notamment sur les biopsies digestives,
la recherche de dépdts d’IgA dans les parois
vasculaires, spécifiques de la maladie Leur
recherche a posteriori, sur biopsies fixées, n’a
pas été concluante.

La physiopathologie du purpura rhumatoide
n’est pas clairement €élucidée, mais serait liée
a des anomalies génétiques ou acquises (infec-
tions) du systéme immunitaire au niveau des
IgA (4, 16, 17). En témoignent notamment les
dépots d’IgA polymériques dans les parois vas-
culaires et le mesangium rénal ainsi que la pos-
sibilité d’¢lévation des taux sériques d’IgA.

Les humains produisent deux sous-classes
d’IgA :les IgAl et les IgA2. Les dépots glomé-
rulaires retrouvés dans la néphrite d’Henoch-
Schonlein sont, comme dans la néphropathie
a IgA, quasi exclusivement composés d’IgAl.
Les IgA1 sont, comme d’autres immunoglobu-
lines, hautement glycosylées. Leur particularité
est de posséder de multiples sites d’O-glyco-
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sylation dans leur région charniére, ce que
ne posseédent pas les IgA2. Des anomalies de
glycosylation des IgA1l sont observées chez
les patients atteints d’un purpura de Henoch-
Schonlein et ces anomalies pourraient étre en
rapport avec leur pouvoir pathogeéne. Lorsque
les complexes immuns contenant des IgAl
se déposent dans les organes, ils provoquent
une réaction inflammatoire glomérulaire dans
laquelle interviennent 1’activation des protéines
du complément et de nombreux facteurs de
croissance et cytokines (18-20).

Plusieurs facteurs pourraient déclencher
la maladie en agissant probablement comme
antigenes pour la production d’IgA, comme de
nombreuses infections virales ou bactériennes,
des médicaments, des toxiques, des aliments ou
des pathologies néoplasiques (21, 22).

Le pronostic a court terme dépend de la
sévérité de 1’atteinte digestive. Le pronostic a
long terme dépend de I’importance de I’atteinte
rénale. Chématurie microscopique et une légere
protéinurie ont un excellent pronostic. L’ atteinte
rénale compliquée d’un syndrome néphrotique
est de mauvais pronostic, puisque 20 a 40 %
des patients auront des troubles rénaux a long
terme. Linsuffisance rénale terminale se voit
quasi uniquement chez les patients ayant déve-
loppé un syndrome néphrotique (23-25).

Il n’y a pas de corrélation entre 1’intensité
des signes extra-rénaux et 1’atteinte rénale (his-
tologie, évolution) (26-28). Les critéres de mau-
vais pronostic rénal, selon deux études, sont
I’importance de la protéinurie et I’insuffisance
rénale au diagnostic. Les facteurs histologiques
de mauvais pronostic sont la nécrose fibrinoide
glomérulaire, la sclérose glomérulaire globale
et la fibrose interstitielle (8). Les facteurs pré-
dictifs de rechute chez I’adulte (étude sur 29
patients) semblent étre un age ¢élevé, un rash
persistant, les douleurs abdominales, 1’héma-
turie, I’importance de la leucocytoclasie et
I’absence de dépots d’IgM. Des études sup-
plémentaires de cet aspect de la maladie sont
cependant indispensables (27).

D’un point de vue thérapeutique, la prise
en charge est avant tout symptomatique
(hydratation, repos). Les douleurs articulaires
répondent généralement bien aux antalgiques
classiques. Les AINS sont a éviter en cas
d’atteinte rénale ou de douleurs abdominales.
Il est parfois nécessaire d’introduire une cor-
ticothérapie (prednisone 1 a 2 mg/kg/j). Celle-
ci permet d’améliorer les douleurs articulaires,
mais aussi abdominales (29). Elle n’empéche
cependant pas la récidive des douleurs abdomi-
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nales ou I’atteinte rénale (29-32). Il n’existe, en
effet, a I’heure actuelle, aucune mesure théra-
peutique permettant de prévenir I’apparition de
I’atteinte rénale. Un suivi néphrologique atten-
tif est nécessaire afin de prendre en charge, dés
leur apparition, les complications rénales éven-
tuelles.

Les anomalies rénales mineures se résolvent
le plus souvent spontanément. La corticothéra-
pie accélere la résolution des atteintes rénales
modérées, mais il n’existe aucune preuve que
les corticoides seuls ont un bénéfice dans le
traitement de la néphrite sévere (31, 32). Plu-
sieurs autres traitements ont été tentés (com-
binaison corticoides et immunosuppresseurs
comme |’azathioprine, le cyclophosphamide
ou la cyclosporine, hautes doses d’immunoglo-
bulines IV, plasmaphérése). Dans ce domaine
aussi, des études supplémentaires restent néces-
saires.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DES
DUODENO-JEJUNITES ULCEREES

La duodéno-jéjunite consiste en une inflam-
mation des parois du duodénum et/ou du jéju-
num. Les symptomes sont variables selon
I’¢étiologie et le degré de gravité et vont du
simple ballonnement a la perforation digestive.
Les étiologies sont multiples, mais on pourrait
globalement les regrouper en étiologies infec-
tieuses, médicamenteuses, vasculaires, néopla-
siques et inflammatoires (essentiellement la
maladie de Crohn) (tableau I). D’autres étio-
logies, bien plus rares, existent également (sar-
coidose, duodénite radique, gastro-entérite a
éosinophiles).

Parmi les étiologies infectieuses, il faut
penser a 1I’Helicobacter pylori, au cytoméga-

TABLEAU 1. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DES DUODENO-JEJUNITES
ULCEREES

Infectieuses Vasculites

Helicobacter pylori Polyarthrite noueuse

Cytomégalovirus Syndrome de Churg-Strauss

Salmonellose Purpura de Henoch-Schénlein

Strongyloidose, Giardiase Lupus érythémateux systémique

Tuberculose Vasculite rhumatoide

Actinomycose Syndrome des antiphospholipides

Yersiniose Maladie de Behcet

Médicamenteuses Vasculite associée au IBD

Néoplasiques Artérite de Takayasu

Maladie de Crohn Médicamenteuses




lovirus surtout chez I’immunodéprimé, a la
salmonellose, la yersiniose, la tuberculose et
I’anguillulose dans les régions tropicales ou
subtropicales.

Parmi les étiologies vasculaires, citons 1’is-
chémie mésentérique aigué (embolique ou liée
a un trouble circulatoire) et les vascularites
(polyartérite noueuse, Churg-Strauss, lupus
érythémateux, polyarthrite rhumatoide, artérite
de Takayasu); c’est dans ce groupe que 1’on
peut inclure le purpura rhumatoide.

Parmi les étiologies médicamenteuses, rele-
vons les AINS et ’aspirine, le potassium per os,
les biphosphonates. Les corticoides majorent
les ulcérations induites par les AINS.

Les étiologies néoplasiques sont I’adénocar-
cinome (plus fréquent au niveau duodénal), le
carcinoide (plus fréquent dans I’iléon), le sar-
come et les lymphomes.

CONCLUSION

Les duodénites ulcérées de I’adulte peuvent
relever d’étiologies diverses. L’évolution cli-
nique ainsi que 1’anatomie pathologique des
Iésions (digestives et/ou extradigestives) sont
utiles pour le diagnostic.

Le diagnostic de purpura rhumatoide de
I’adulte peut histologiquement étre posé avant
I’apparition des atteintes cutanées, articulaires
ou rénales, en particulier lorsque les plaintes
abdominales précedent le purpura. Il est donc
d’un grand intérét de réaliser des biopsies duo-
déno-jéjunales en cas de diagnostic endosco-
pique de duodénite.

Le suivi, notamment néphrologique avec
analyse d’urines des patients est important
en raison du risque de complications rénales,
impossible a prévenir actuellement. Au niveau
thérapeutique, des études sont encore néces-
saires afin d’établir des lignes de conduite
en fonction de la gravité de la pathologie au
moment du diagnostic et en cours de suivi.
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