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INTRODUCTION

Depuis plusieurs années avec I'expansion de l'informatique et d’Internet, de plus en
plus de cours en ligne, les e-learnings, se sont développés, ils ont 'avantage d’étre

accessibles partout et a tout moment et surtout a large diffusion.

Le développement des Technologie de I'Information et de la Communication (TIC)
dans tous les métiers de la formation, y compris dans le domaine de la santé, nécessite
I'acquisition de nouvelles compétences par les formateurs, mais aussi par les étudiants
qui doivent apprendre a utiliser ces nouveaux outils. Ainsi des cours de TIC ont été
créeés pour les enseignants universitaires afin de les aider a construire et utiliser ces
nouveaux supports.

C’est dans cet esprit que la Haute Autorité de Santé (HAS) a congu, en 2015, un guide
de conception de Formation Ouverte et a Distance (FOAD), dont le e-learning fait

partie, a destination des professionnels de la santé.

Les études médicales ont été marquées ces derniéres années par ce véritable
changement dans les technologies d’enseignement et d’évaluation. Désormais, les
étudiants en médecine passent leurs examens sur des tablettes et un grand nombre
de cours sont disponibles en ligne sur 'Environnement Numérique de Travail (ENT) et
sur d’autres plateformes en ligne comme le Systéme Inter-universitaire Dématérialisé
d'Evaluation en Santé (SIDES) ou ils peuvent également se tester au travers de

Questions a Choix Multiples (QCM) et de cas cliniques.

Le e-learning se préte particulierement bien a I'enseignement de la dermatologie, qui
est une spécialité dont le diagnostic se base en premier lieu sur I'observation des
Iésions, puisqu’il permet de partager des iconographies, outils essentiels de notre
formation. Certains Dipléme Inter Universitaire (DIU) de dermatologie sont déja sous
ce format (ceux de « Manifestations dermatologiques des maladies systémiques » et
de « Dermatologie pédiatrique »), le e-séminaire de dermatopathologie ainsi que de

nombreux cours de dermatologie sur SIDES.

L’objectif de ce travail était, aprés élaboration d’'un e-learning sur les manifestations
cutanées de pathologies digestives, d’évaluer la satisfaction et l'intégration de cet
enseignement chez les internes inscrits en Diplome d’Etudes Spécialisées (DES) de

Dermatologie-Vénéréologie a I'Université d’Aix-Marseille.



Ce travail fait suite a quatre e-learnings déja élaborés par d’anciens internes du service
de dermatologie de I'hépital Nord : les hypodermites par le Docteur Combes, les
manifestations dermatologiques associées a la polyarthrite rhumatoide et aux
spondylarthropathies par le Docteur Devey, les dermatoses granulomateuses par le
Docteur Berniolles et les dermatoses bulleuses par le Docteur Brue. Il s'intégre dans
un projet de création d’enseignement en ligne sur des thématiques variées pour les

internes de dermatologie.



MATERIEL ET METHODES

1. Le e-learning

Le centre de recherche et d’expertise en e-learning de l'université de Liége le définit
comme « un apprentissage en ligne centré sur le développement des compétences
par 'apprenant et structuré par les interactions avec le tuteur et les pairs » (1).

Il s’appuie sur deux principes : 'auto-apprentissage et la motivation de I'étudiant.

C’est une formation ouverte et a distance. On distingue en effet :

- la formation a distance : lorsqu’il y a une rupture de l'unité de lieu.

- la formation ouverte : lorsqu’il y a une rupture des unités de temps et d’action (accés
illimité aux ressources et apprentissage dans 'ordre adapté a I'apprenant) mais qui
peut conserver l'unité de lieu. C’est le cas par exemple de la pédagogie Montessori.
- la formation ouverte et a distance : il y a une rupture de l'unité de lieu et des unités

de temps et d’action

La formation en ligne s’applique aussi bien a I'enseignement initial qu’a la formation

continue.

1.1 Une histoire récente

L’enseignement a distance a débuté sous forme de cours par correspondance, au
milieu du XIX® siécle, en Angleterre, au moment de la création du timbre-poste (mai
1840). Il était destiné a ceux qui ne pouvaient pas suivre des enseignements dans une

université pour des raisons géographiques ou pécuniaires (2).

Dans les années 1970-80, avec le développement de I'informatique, les programmes
et les pratiques d’Enseignement Assisté par Ordinateur (EAQO) se sont développés. La

création des CD-Rom a facilité la diffusion des programmes éducatifs numériques.

Les avantages de ces innovations étaient de diminuer les colts en améliorant la

qualité et la diffusion a un plus grand nombre d’apprenants.

Sous limpulsion de la Commission européenne, le systéeme éducatif frangais ont
élaboré, a partir des années 1990, différents programmes pour encourager le

développement des usages du numérique a I'école et a l'université :



- En 1995 : création de 'association Forum Francais de la Formation Ouverte et/ou a
Distance (FFFOD) qui regroupe les principaux acteurs, publics et privés, de la
formation ouverte et/ou a distance. Elle avait comme but d’élaborer des propositions

pour une politique de développement de la formation ouverte et/ou a distance.

- En 2001 : le ministére de 'Emploi et de la Solidarité a rédigé une circulaire (3) qui
officialise la FOAD. Elle a permis le financement de programmes et I'évolution
progressive de ces pratiques de formation.

Cette circulaire donne la premiére définition officielle de la FOAD : « Une formation
ouverte et/ou a distance est un dispositif souple de formation organisé en fonction de
besoins individuels ou collectifs (individus, entreprises, territoires). Elle comporte des
apprentissages individualisés et I'accés a des ressources et compétences locales ou

a distance. »

- En 2004 : le FFFOD a collaboré avec I'Association Francaise de Normalisation

(AFNOR) a la réalisation du référentiel des bonnes pratiques de la FOAD. (4)

Cette méme année, le ministére de 'Enseignement supérieur et de la Recherche a
élaboré le programme « COMPETICE » qui est un outil de référence pour le pilotage
de projet dans le cadre des Technologies de I'lnformation et de la Communication pour

'Enseignement (TICE).

- En 2013 : le ministére de I'Enseignement supérieur et de la Recherche a lance le
projet de création de la plateforme FUN (France Université Numérique,

https://www.fun-mooc.fr/ ) qui dispense des cours en ligne, gratuits et ouverts a tous.

- En 2015 : la HAS a publié un guide de FAOD adapté au monde de la santé. (2)

1.2 Les différentes formes de e-learning

Le programme COMPETICE, «un outil de pilotage des projets TICE par les
compétences », a défini 5 formes de e-learning. L’enseignant peut choisir la forme la

plus adaptée en fonction de son public cible (5) :

- Cours en « présentiel enrichi » : il s’agit d’'un cours classique en présentiel avec
diffusion de vidéos, d'images ou de sons par exemple au moyen d’un tableau interactif,

d’un ordinateur et d’'un vidéo-projecteur.


https://www.fun-mooc.fr/

- Cours en « présentiel amélioré » : il s’agit d’'un cours a plein temps en présentiel,
mais pour lequel I'étudiant a a disposition, des documents, des iconographies ou des

vidéos qu’il peut consulter avant ou aprés le cours.

- Cours en « présentiel allégé » : I'enseignement s’aide d’outils numériques pour

former I'étudiant a distance, mais le cours reste en présentiel au moins 50% du temps.

- Cours en « présentiel réduit » : 'essentiel du cours se fait sous forme de e-learning
avec quelques séances de regroupement en présentiel. L’enseignant intervient un peu
en présentiel mais surtout a distance pour, dans les 2 cas, expliquer, orienter et évaluer

les étudiants.

- Cours en « présentiel quasi inexistant » : le cours se fait a distance avec un tutorat

synchrone ou asynchrone.

Les cours en « présentiel allégé » et en « présentiel réduit » sont des formations

hybrides ou blended learning puisqu’ils associent cours en présentiel et a distance.

Comme leur nom l'indique les MOOCs (Massive Open Online Course) se distinguent
du e-learning par leur dimension massive comme. Certains MOOCs ont plus de
100 000 inscrits. Cette différence entre les MOOCs et le e-learning conduit

nécessairement a une différence de pédagogie et d’encadrement (6).

1.3 Avantages et inconvénients/freins du e-learning

En 2015, la HAS définit le e-learning comme : « un apprentissage ouvert, favorisant
I'accessibilité du contenu, des lieux, du temps, des modes d’enseignement et des
médias, et c’est un apprentissage a distance favorisant 'autonomie de I'apprenant. La
nécessité du tutorat fait que I'on passe d’'un enseignement collectif a un enseignement

individuel dont il ne faut pas négliger le temps a y consacrer » (2).



Les avantages sont : (7)

- La diversité des modes d’enseignement : iconographie riche, vidéo, intervenants
extérieurs...

- Le développement d’interactions collectives : projets de groupe (wikis, forum...)

- La mise a jour simple et immédiate des cours ainsi que I'archivage

- La plus grande diffusion (intérét économique)

- L’accessibilité a tout instant, 'autonomie et 'adaptation du rythme de travail

- La réduction du temps pour se déplacer aux cours

Les inconvénients sont :
- Le sentiment de solitude, le manque d’accompagnement
- Le risque de dispersion

- La nécessité d’avoir une structure adéquate : Internet, ordinateur

On peut également noter que 'investissement de I'enseignant est plus important pour
la conception mais aussi pour le suivi des étudiants : réponse aux questions
individuelles, suivi du parcours des étudiants dans le e-learning. Il a un rdle essentiel
pour maintenir la motivation des étudiants, grace a des relances par mail ou SMS afin
les inciter a se connecter. C’est ce qu’on appelle le tutorat en ligne, ou e-tutorat, défini
par la HAS comme « un soutien en ligne réalisé pour évaluer, encourager/stimuler et

faire évoluer 'apprenant durant la formation » (2).

1.4 L'ingénierie pédagogique
L’ingénierie ou modéle de conception pédagogique correspond aux étapes permettant

de produire le cours, pour qu'il soit le plus adapté possible aux apprenants.

Il existe deux grands modéles de conception (2).



- Le modéle ADDIE (« Analyse, Design, Développement, Implantation, Evaluation ») :
C’est le modéle le plus simple a mettre en ceuvre. Il comprend 5 étapes (figure 1) (8).

Il s’agit du modéle que nous avons utilisé.

e L’étape d’analyse consiste a déterminer le public cible et a évaluer les besoins

des étudiants pour déterminer les thémes abordés.

e L’étape de design de la formation consiste a établir la « scénarisation
pédagogique » soit un séquengage détaillé du cours, les objectifs
d’apprentissage de chaque partie, le matériel pédagogique qui sera utilisé et
les modalités d’évaluation. Elle prend en compte la durée du cours, les colts

de développement, la stratégie d’implantation et la structure du cours.

e L’étape de développement consiste en la production du matériel
d’apprentissage (PowerPoint, vidéo, audio), des outils de communication et des
outils communautaires (forum) et du story-board (« Le story-board ou scénario
pédagogique décrit les différents écrans a réaliser pour le programme de e-
learning. Il permet de visualiser les différentes phases du programme suivi par

'apprenant » (2)).

e L’étape d’implantation consiste en linstallation du cours sur la plateforme

choisie.

o |’étape d’évaluation consiste a connaitre les réactions des étudiants vis-a-vis
du e-learning (Comment la formation a-t-elle été percue par les apprenants ?)
et ce qu’ils ont assimilé. Cette étape peut étre réalisée par questionnaire, QCM,

quizz, entretien...

Analyse des Objectifs d'apprentissage Elaboration du Réactions
850 contenu
Seq Apprentissage
Développement
Stratégie pedagogique du storyboard Comportement
Modalites de formation Développement Resultats
du didacticiel

Strategie d'evaluation

Figure 1. Modéle ADDIE pour 'apprentissage électronique. Extrait de Ghirardini et al. (8).



- Le modéle SAM (« Successive Approximation Model ») :
Il s’agit d’'un modeéle plus complexe (figure 2), destiné a des concepteurs expérimenteés.

A chaque phase, un prototype est réalisé, testé puis réajusté en fonction des besoins.

~ Evaluate

Implement
Background | : -
' Prototype Design Develop Evaluate
Information . SAVVY Project \ Additional ~ Design
Cateng. /- Swrt ALy > Do ) o Alpha Beta Gold

|
Preparation | Iterative Design Iterative Development
Phase 4 Phase Phase

Figure 2. Le modéle SAM. Extrait du guide de la HAS (2)

1.5 Aspects juridiques du e-learning médical

Les formations en e-learning sont des ceuvres pour lesquelles le droit d’auteur
s’applique. Il protége les créations intellectuelles, « quels qu’en soient le genre, la
forme d’expression, le mérite ou la destination », selon l'article L. 112-1 du Code de la

propriété intellectuelle (9).

Aucune formalité administrative n’est nécessaire pour revendiquer la protection de
I'ceuvre, mais il est recommandé de prévoir les moyens d’établir la preuve d’une
création en cas de litige, par exemple en déposant « une enveloppe Soleau » auprés
de I'un des 19 centres de I'Institut national de la propriété intellectuelle (INPI), ou en

déposant sa création auprés d’un officier ministériel (notaire ou huissier de justice).

Le droit a I'image (10) et le secret médical (11) sont a respecter scrupuleusement

(anonymisation des images médicales diffusées au cours d’une formation).
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2. Elaboration d’'un e-learning sur les manifestations dermatologiques des
pathologies digestives

Nous avons suivi le modéle ADDIE pour I'élaboration de notre e-learning.
2.1 Phase d’analyse
2.1.1 Choix du sujet

Aprés les e-learning réalisés sur les hypodermites, les manifestations dermatologiques
des pathologies rhumatologiques, les dermatoses granulomateuses et les dermatoses
bulleuses, nous nous sommes intéressés aux manifestations cutanées des

pathologies digestives.

De nombreuses pathologies digestives, notamment les MICI, ont également une
expression cutanée. Les signes cutanés peuvent étre les premiers symptédmes d’une
MICI, ou le seul symptdbme d'une polypose héréditaire ou autre pathologie a
expression digestive et cutanée.

La reconnaissance précoce de ces lésions par le dermatologue et la recherche de
pathologie digestive sous-jacente peut considérablement améliorer le pronostic des
patients. Il est donc essentiel que tout dermatologue puisse évoquer ces diagnostics

devant un tableau cutané évocateur.

En ce qui concerne les MICI, les manifestations cutanées font partie des
manifestations extra-intestinales les plus fréquentes et peuvent précéder les
symptomes digestifs. Le diagnostic des MICI a un stade infraclinique permet
d’'instaurer un traitement avant la destruction tissulaire intestinale et ainsi de prévenir
des lésions irréversibles.

Les infections bactériennes digestives sont souvent responsables de dermatoses
réactionnelles, parfois au premier plan du tableau clinique. Un prélévement infectieux
simple permet, le plus souvent, de faire le diagnostic.

Dans le syndrome de malabsorption, le dépistage des carences et un traitement par
supplémentation orale simple permettent, le plus souvent, daméliorer
considérablement le confort du patient.

Il existe des syndromes héréditaires, parfois associés a une polypose digestive, a
évoquer devant des antécédents familiaux de néoplasie, des symptoémes digestifs et
des lésions cutanées évocatrices. Le diagnostic se fait par recherche de mutation
génétique. Il permet au patient de bénéficier d’'une surveillance rapprochée pour

dépistage précoce des néoplasies ainsi que d’un conseil génétique.
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Il existe également des syndromes a expression cutanée et digestive sans risque de
néoplasie mais avec des risques de malformation vasculaire, de saignements digestifs
et d’atteinte d’autres organes. Ces patients peuvent également bénéficier de conselil
génétique et d’'une surveillance rapprochée afin de dépister les complications qui

peuvent engager leur pronostic vital.

C’est pourquoi une bonne collaboration entre les dermatologues et les

gastroentérologues est essentielle pour la prise en charge de ces patients.

2.1.2 Public cible

Ce cours était réalisé pour les internes de DES de Dermatologie-Vénéréologie de
'Université d’Aix-Marseille.

En mai 2020, 16 internes étaient inscrits a ce DES : deux internes en dernier semestre,
un interne en 7€ semestre, 5 internes en 5° semestre, 4 internes en 3° semestre et 4

internes en premier semestre.

2.2 Phase de design et de développement
2.2.1 Objectifs pédagogiques

Les objectifs de cet e-learning étaient :
- Connaitre I'essentiel sur les MICI afin de savoir mener un interrogatoire permettant
d’orienter le diagnostic.
- Savoir prescrire un bilan initial et adresser le patient aux gastro-entérologues pour
exploration digestive complémentaire.
- Connaitre la stratégie thérapeutique des MICI.
- Connaitre les manifestations cutanées associées aux MICI : leurs fréquences, leurs
évolutions, leurs associations préférentielles avec certaines formes de MICI et leur
traitement.
- Savoir évoquer un diagnostic de MICI devant des |ésions cutanées évocatrices, des
antécédents personnels et familiaux et des troubles digestifs.
- Connaitre les dermatoses associées aux infections bactériennes digestives.
- Savoir reconnaitre les signes cutanés des syndromes de malabsorption, leurs
méthodes diagnostiques et leurs traitements, notamment la dermatite herpétiforme et
les principaux tableaux de carences spécifiques (zinc, vitamine C, vitamine PP,

vitamine A).

12



- Connaitre les syndromes héréditaires associant une polypose digestive et des
manifestations dermatologiques afin de proposer un test et un conseil génétique et
une surveillance adaptée au risque de néoplasie.

- Connaitre les maladies a expression cutanée et digestive : les caractéristiques des
Iésions cutanées, les atteintes d’organe pouvant engager leur pronostic fonctionnel ou
le pronostic vital et leurs suivis (multidisciplinaire : gastro-entérologue, ophtalmologue,

cardiologue ...) ainsi que savoir proposer un conseil génétique.

2.2.2 Recueil du matériel pédagogique du module

Les connaissances théoriques de ce cours sont basées sur de nombreux articles
scientifiques recherchés sur le site PubMed, le traité de dermatologie rédigé par le
Docteur Jean Hilaire Saurat, intitulé « Dermatologie et infections sexuellement
transmissibles, 6° édition », et par la lecture de cours de I'Encyclopédie Médico-
Chirurgicale (EMC) de dermatologie et de gastro-entérologie, disponibles sur 'TENT de
I'Université Aix-Marseille (13-150).

L’essentielle des photographies cliniques ont été fournies par le Professeur Delaporte
(service de dermatologie de I'hopital Nord) et le Professeur Berbis (service de
dermatologie de I'hépital Nord), puis ont été anonymisées. D’autres ont également été
prises dans des articles scientifiques.

Les images histologiques ont été fournies par le Docteur Macagno (service
d’anatomopathologie de I'hépital la Timone) ainsi que par le Professeur Delaporte.
Les photos d’imagerie (scanner, endoscopie, IRM, vidéocapsules) ont été fournies par

le Professeur Grimaud (service de gastro-entérologie de I'’hépital Nord).

2.2.3 Structure du module de e-learning

Ce e-learning était composé de trois parties :

- des cours sous forme de diaporama (PowerPoint convertis en fichier PDF) dans
l'intention de garder un caractére didactique avec des QCM, portant sur chaque partie,
permettant a I'étudiant de s’autoévaluer

- trois cas cliniques

- un questionnaire de satisfaction
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La bibliographie était présente en fin de chaque cours pour que 'étudiant puisse s’y

référer s’il souhaitait approfondir une partie.

Un forum était également présent, dans un but interactif, pour permettre aux étudiants

de discuter entre eux ou avec nous.

Le plan de cet e-learning était largement inspiré de celui du cours du Professeur
Delaporte, Peau et affections du tube digestif, publié dans 'TEMC de 2016 (32).

Les sections de cet e-learning étaient les suivantes :
- Maladies inflammatoires chroniques de l'intestin :
Rappels sur les MICI : cours
Manifestations cutanées des MICI : cours + QCM
- Manifestations cutanées des infections bactériennes du tube digestif : cours + QCM
- Manifestations cutanées des syndromes de malabsorption : cours + QCM
- Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives : cours + QCM
- Maladies a expression cutanée et digestive : cours + QCM
- Cas cliniques 1,2 et 3
- Questionnaire de satisfaction

- Forum interactif

L’ensemble des cours est disponible en annexe 1, les QCM en annexe 2, les cas

cliniques en annexe 3 et le questionnaire de satisfaction en annexe 4
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Le support mis en ligne était le suivant :

@ Informations

Bonjour a toutes et a tous,

Ce e-learning traite des manifestations dermatologiques des pathologies digestives.

Il est composé de 5 parties :

- Maladies inflammatoires chroniques de I'intestin : rappels et manifestations cutanées
- Infections bactériennes du tube digestifs

- Syndrome de malabsorption

- Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives

- Maladies & expression cutanée et digestive

Apres avoir lu chague cours vous pourrez vous auto evaluer au travers de QCM : section "test”.
Une fois tous les cours lu, vous devez réaliser les 3 cas cliniques.
Et enfin, merci d'évaluer cet e-learning en répondant au questionnaire de satisfaction.

Vous pouvez, a tout moment dans la progression de ce e-learning, poser des questions sur le forum interactif, qui se situe
en bas de |z page.

Bon e-learning !

Maladies inflammatoires chroniques de l'intestin

® Rappels sur les MICI

[
@ Manifestations cutanées des MICI
&
@ test manifestations cutanées des MICI &
[AEESFEEERE Non disponible & moins que :
o L'activité Rappels sur les MICI soit marquée comme achevée
e L'activité Manifestations cutanées des MICI soit marguée comme achevee
Infections bactériennes du tube digestif
@ Infections bactériennes du tube digestif =
{® test infections bactériennes du tube digestif
&
_ Non disponible & moins que : L'activité Infections bactériennes du tube digestif soit marquée comme
achevee
Syndrome de malabsorption
@ Syndrome de malabsorption G
@ test syndrome de malabsorption B

[IREEIREEERR Non disponible & moins que : L'activité Syndrome de malabsorption soit marquée comme achevée
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Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives

® Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives

&
@ test manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives &
_ Nen disponible a moins que : L'activité Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives soit
marguée comme achevée
Maladies a expression cutanée et digestive
(@® Maladies a expression cutanée et digestive o
(® test maladies & expression cutanée et digestive =
JAEEESRESEEAE) Non disponible & moins que : L'activité Maladies & expression cutanée et digestive soit marquée comme
achevée
Cas cliniques
Cas clinique 1
=] q &
@ Cas dinique 2 @
@ Casclinique3 @

Questionnaire de satisfaction
Questionnaire internes

Merci de repondre a ce questionnaire apres avoir fait tout le e-learning : cours + tests des cours et les 3 cas cliniques.

Ce guestionnaire a pour but d'evaluer cet enseignement pour y apporter des ameliorations en fonction de vos besoins.
Merci de votre participation !

Forum
@ Forum discussion internes

%]

Il s'agit d'un forum interactif sur lequel chacun peut poser des questions en lien avec le cours, les QCM et |es cas cliniques
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2.3 Phase d’implantation

L’ensemble du cours de e-learning était disponible sur 'ENT sur le site d’Aix-Marseille
Université (AMU) sur la plateforme qui se trouve dans I'onglet AMeTICE (Aix-Marseille
eTICE).

La connexion a 'ENT se fait avec les identifiants et le mot de passe remis lors de
l'inscription a la faculté.

AMeTICE est une plateforme qui utilise les outils du logiciel libre de e-learning, Moodle,
sur laquelle les enseignants peuvent mettre en ligne des cours sous forme de e-
learning. lls doivent ensuite donner l'accés aux étudiants dont il souhaite la
participation.

L’apprentissage de I'utilisation de Moodle pour élaborer ce cours en e-learning s’est
fait auprés de Madame Anne-Marie Catella, ingénieur pédagogique de la section CIPE
(Centre d’Innovation Pédagogique et d’Evaluation) de I'Université, lors d’'une aprés-
midi d’entretien sur le site de la faculté Saint-Charles.

Nous avons mis en ligne les cours sur « Les manifestations dermatologiques des
pathologies digestives » et donné I'accés a tous les internes en DES de Dermatologie-
Vénéréologie de l'université le 4 mai 2020. Les étudiants ont été informés de
'accessibilité du e-learning par mail. lls avaient 10 jours pour réaliser 'ensemble de

'enseignement.

2.4 Phase d’évaluation

Donald Kirkpatrick, un chercheur américain a défini quatre niveaux croissants
d’évaluation de formation (12) (figure 3). Ce sont ces niveaux d’évaluations qui sont

les plus utilisés dans la littérature pour évaluer les enseignements.

Niveau 1 — Réaction : Les participants trouvent-ils la formation satisfaisante et
pertinente par rapport a leur travail ?

Niveau 2 — Apprentissage : Les participants ont-ils acquis les connaissances et les
compétences attendues du fait de leur participation a la formation ?

Niveau 3 — Comportement : Les participants appliquent-ils ce qu’ils ont appris
pendant la formation lorsqu’ils sont de retour au travail ? (Changement de la pratique)
Niveau 4 — Résultats : Les résultats visés sont-ils atteints a la suite de la formation ?

(Résultat clinique)
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4 niveaux
d'évaluation

Niveau 4 — Résultats
Quel est I''mpact de la session de e-learning sur la prise en charge des patients ?
Niveau 3 - Comportements (ou transferts)
4. Résultats
bénéfices
pour les patients

Est-ce que les apprenants utilisent ce qu'ils ont appris durant la session
de e-learning dans leur pratique ? Quels comportements professionnels
nouveaux ont été mis en place ?

Niveau 2 - Apprentissage
Qu'ont appris les apprenants a l'issue de la session de e-learning ?
Quelles connaissances, habiletés et/ou attitudes (savoir, savoir-faire,
savoir-étre) ont été acquises ? Les objectifs pédagogiques ont-ils
eté atteints ? Il s'agit ici de I'évaluation pédagogique.

3. Comportements
impact sur la pratique

2. Connaissances/compétences
2b. mesurees
2a. auto évaluees

Niveau 1 — Réactions
Comment ont réagi les apprenants a l'issue de la session de
e-learning? L'ont-ils appreciee ? En sont-ils satisfaits ?

1. Réactions
satisfactions

Figure 3. Niveaux d’évaluation de I'impact d’'une formation. Extrait du guide de la
HAS (2)

Nous avons évalué les deux premiers niveaux. En effet nous n’avions pas assez de

recul pour évaluer le changement dans la pratique et le résultat clinique dans le e-

learning.

2.4.1 Evaluation des étudiants

Nous avons évalué les étudiants sur les connaissances apportées par cet e-learning

grace a :

> Des QCM qui portaient sur chaque partie. Ainsi, I'étudiant, tout au long de la sa

progression dans le e-learning pouvait s’auto-évaluer et revenir sur le chapitre

si la note était basse.

> Trois cas cliniques permettant une évaluation plus globale des connaissances

acquises :

Le cas clinique élaboré par le Professeur Delaporte portait sur une
Pyostamatite Pyodermite Végétante (PPV) révélatrice d’'une maladie de Crohn.
Il s’agit d’'une dermatose quasi pathognomonique des MICI puisqu’elle lui est
associée dans environ 75% des cas. Il est donc primordial pour le
dermatologue de connaitre la description des lésions cutanées, I'histologie et
la prise en charge. L’étudiant devait également connaitre les lésions

histologiques digestives et le traitement de la maladie de Crohn.
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e Le cas clinique réalisé par le Docteur Koeppel (service de dermatologie de
I'hépital Nord) portait sur un syndrome de Cowden. Il fallait connaitre le gene
impliqué ainsi que le mode de transmission, les Iésions cutanées, l'atteinte
digestive associée, le risque de cancers ainsi que les modalités de

surveillance.

e Le cas clinique réalisé par le Professeur Berbis portait sur un pyoderma
gangrenosum associé a une poussee de maladie de Crohn. Il fallait savoir
évoquer les diagnostics différentiels (maladie de Becget et vascularite
nécrotique) et connaitre les examens complémentaires a réaliser et les
traitements. L'originalité de ce cas résidait dans le fait que le patient faisait une

réaction paradoxale sous anti-TNF alpha.

2.4.2 Evaluation du e-learning

Pour évaluer I'appréciation de ce cours, afin de proposer des améliorations, nous
avons demandé a I'ensemble des étudiants de répondre a un questionnaire de

satisfaction. Les items de ce questionnaire étaient les suivants :
- Combien de temps avez-vous mis pour réaliser cet e-learning ?
- Comment avez-vous trouvé la difficulté des cours ?

- Comment avez-vous trouvé la difficulté des cas cliniques ?

- Trouvez-vous utile d’avoir acceés a cette banque de données ?
- Pensez-vous reconsulter ce cours au cours de votre cursus ?

- Pensez-vous avoir progressé sur les manifestations cutanées des pathologies

digestives ?

- Avez-vous rencontré des difficultés techniques a la réalisation de cet e-learning ?
- Préféreriez-vous un cours magistral a ce cours ?

- Quelle méthode d’évaluation avez-vous préférée ?

- Trouveriez-vous utile de faire une correction en présentiel des cas cliniques ?
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RESULTATS
1. Participation

L’ensemble des 16 internes inscrits en DES de Dermatologie-Vénéréologie a 'TAMU
ont répondu au questionnaire de satisfaction dans le délai demandé.
Nous avons fait des rappels par mail et SMS, pour encourager les étudiants, afin

d’obtenir ce taux de réponse.

2. Reésultat du questionnaire de satisfaction

2.1.Temps nécessaire a la réalisation du e-learning

1 Combien de temps avez-vous mis pour réaliser ce e-learning ?
Réponse Moyenne Total
<2h - 6% 1
2h-3h - 3% 5
3h-4h - 5% 4
=4h o 32% 6
Total des réponses a la gquestion Eesssss—— 1 00% 16/16

La maijorité des internes avait mis plus de 3 heures a réaliser cet e-learning.

2.2.Appréciation globale

2 Trouvez-vous utile d'avoir acces a cette hanque de données ?
Réponse Moyenne Total
Qui eeesssss——— 1 00% 16
Total des réponses a la question as—— 100% 16/16
3 Pensez-vous recansulter ce cours au cours de votre cursus ?
Réponse Moyenne Total
Oui aEssssss——— 100% 16
Total des réponses a la question aessssssssss—— 100% 16/16

Tous les internes ont trouvé utile d’avoir acces a ce cours et pensent le reconsulter au

cours de leur cursus.
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2.3.Appréciation du bénéfice du e-learning

4 Pensez-vous avoir progressé sur les manifestations cutanées des pathologies digestives ?
Réponse Moyenne Total
Oui SR 1 00% 16
Total des réponses a la question Eesssssss—— 100% 16/16

L’ensemble des internes pensait avoir progressé sur les manifestations cutanées des

pathologies digestives.

2.4 Appréciation de la difficulté des cours et des cas cliniques

5 Comment avez-vous trouvé |a difficulté des cas cliniques ?
Réponse Moyenne Total
Abordable - 6% 1
Moyennement abordable S (100 T3
Pas du tout abordable - 13% 2
Total des réponses a la question I | 00% 16/16

La majorité, 81% des internes, a trouvé que les cas cliniques étaient moyennement

abordables. Deux internes les ont trouvés pas du tout abordables.

6 Comment avez-vaus trouve la difficulté des cours ?
Réponse Moyenne Total
Abardable e 000 11
Moyennement abordable o 31% 5
Total des réponses a la question o 100% 16/16

La majorité des internes, 69%, a trouvé les cours abordables. Aucun ne les a trouvés

difficilement abordables.
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2.5.Appréciation de I'adaptation au e-learning et préférences

7 Avez-vous rencontré des difficultés techniques a la réalisation de cet e-learning ?
Réponse Moyenne Total
Oui - 6% 1
MNon aEEsssss—— 5% 14
Sans opinion - 6% 1
Total des reponses a la question sss— 100% 16/16

La maijorité, 88%, des internes n’a trouvé aucune difficulté technique a la réalisation
de cet e-learning.

8 Quelle methode d'évaluation avez-vous preféree 7
Réponse Moyenne Total
QCM o— 4% 7
Cas cliniques o 50% 8
Sans opinion - 0% 1
Total des réponses a la question o 100% 16/16

La préférence des internes entre cas cliniques et QCM n’était pas franche : 50% des
internes ont préféré les cas cliniques, 44% ont préféré les QCM et 6% sans opinion.

9 Préféreriez-vous un cours magistral a ce cours 7

Réponse Moyenne Total
Oui N 56 )
Non - 1% 5
Sans opinion - 5% 2
Total des réponses a la question I 100% 16/16

La majorité, 56%, des internes aurait préféré un cours magistral a ce cours.

10  Trouveriez-vous utile de faire une correction en présentiel des cas cliniques ?

Réponse Moyenne Total
Oui ——— 1% 13
Nen - 13% 2
Sans opinion - 6% 1
Total des réponses a la question — 1 00% 16/16

La majorité des internes, 81%, trouvait utile de réaliser une correction en présentiel

des cas cliniques.
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DISCUSSION

La formation en e-learning est en train de profondément renouveler la pratique de

'enseignement, notamment dans le milieu médical.

Il ne pose pas de probléme technique majeur dans les jeunes générations habituées
a utiliser des supports numeériques pour la vie courante (achat sur Internet, écoute de
musique, programmation d’événement, messagerie instantanée, divertissements...).
Les étudiants en médecine sont particulierement habitués a travailler sur ces supports

(151,152). En effet, 88% des internes n’avaient pas trouvé de probléme technique.

Nous avons suivi les profils de connexion des internes pour détecter ceux qui
présentaient une perte de motivation et nous leur avons envoyé des messages
d’encouragement par mail et SMS. Cette technique est trés utile, comme le montre
plusieurs études (153). Dans notre cas elle a permis une participation de 100% des

internes.

Le temps moyen de réalisation de ce e-learning était supérieur a 3 heures. Les
étudiants se sont connectés plusieurs fois et a des moments différents ce qui montre
bien 'avantage du e-learning par rapport au présentiel avec la possibilité de la gestion
de son emploi du temps. De plus, pour les internes il peut étre difficile de se libérer en
fonction de I'organisation des services et du planning de gardes, pour des créneaux
de 4 heures, sans compter le temps de trajet. Qu’ils soient tous réunis en méme temps

peut étre assez compliqué.

L’ensemble des internes pense avoir progressé sur les manifestations
dermatologiques des pathologies digestives et a apprécié cet enseignement.
En effet comme le montrent de nombreuses études, le e-learning permet une

amélioration des connaissances (154-156).

69% des internes trouvaient les cours abordables et 31% moyennement abordables,
aucun ne les trouvait difficilement abordables. Ce mode d’enseignement semble donc
adapté aux compétences des internes. Les internes les trouvant moyennement

abordables étaient de jeunes internes (1er et 3¢ semestre).
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La majorité des internes a trouveé les cas cliniques proposés moyennement abordables
(81%) et deux internes difficilement abordables et la majorité pensait utile de faire leur
correction en présentiel (81%). Les cas cliniques étaient difficiles car il s’agit de
pathologies rares dont la prise en charge nécessite de I'expérience. Nous avons
organisé une correction de ces cas cliniques en visioconférence (le regroupement de
plus de 10 personnes était interdit du fait des mesures sanitaires en réponse au

coronavirus).

Il n’est pas surprenant que 56% des internes déclare qu’ils auraient préféré un cours
magistral : les inconvénients du e-learning sont bien connus, notamment le sentiment
de solitude et le manque de motivation. Ce sont des freins a la réalisation du e-learning
que le Docteur Devey avait retrouvé dans son questionnaire de satisfaction réalisé
dans la méme population (157). Des articles récents soulignent également ces limites
de I'enseignement numérique (158 et 159).

Il serait utile de faire une partie du cours en présentiel pour pallier ce probléme ; les
études de la littérature montrent que de meilleurs résultats d’apprentissage sont
obtenus par des programmes de e-learning mixte ou blended learning comparés au

mode d’enseignement traditionnel seul ou a une formation en ligne seule (160-162).

On ne trouve pas de préférence pour les cas cliniques ou les QCM dans la méthode

d’évaluation. En effet, ces deux méthodes sont complémentaires.

Des compléments a cet e-learning sont a envisager. En effet, on peut se poser la
question de I'acquisition des connaissances sur le long terme. Dans la littérature, il
semblerait que I'enseignement en ligne, comparé a un groupe contrdle, n’est pas

suffisant pour maintenir dans le temps les connaissances (163,164).
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CONCLUSION

Les e-learning sont de plus en plus utilisés dans tous les domaines, notamment en
meédecine. La dermatologie est une spécialité pour laquelle ce type d’enseignement

est particulierement adapté par son caractére clinique et donc visuel.

Nous avons élaboré un e-learning portant sur les manifestations dermatologiques des
pathologies digestives pour les internes en D.E.S. de Dermatologie-Vénéréologie de
I'Université d’Aix-Marseille. Il s’intégre dans un projet de travail d’enseignement en

ligne de la dermatologie pour les internes.

Ce sujet a été choisi pour la diversité de ses signes cliniques et I'importance de leur
reconnaissance précoce pour améliorer le pronostic du patient, souvent lié a la
maladie digestive associée et/ou au risque néoplasique. |l montre I'importance de la

bonne collaboration entre dermatologues et gastro-entérologues.

Cet enseignement a été mis en ligne sur la plateforme AMeTICE disponible sur
'Environnement Numérique de Travail de I'Université d’Aix-Marseille.

L’étudiant avait accés aux cours sous forme de diaporamas. Il devait ensuite s’évaluer
au travers de QCM et de 3 cas cliniques. Il pouvait poser des questions sur un forum

de discussion.

L’ensemble des internes a apprécié ce cours en ligne, I'a trouvé utile et pense avoir
progressé sur le sujet. Les problémes techniques ne sont pas un frein pour cette
population habituée a travailler en ligne. Au contraire, ce type d’enseignement
présente de nombreux avantages particulierement adaptés aux internes en médecine,
puisqu’il permet une souplesse en ce qui concerne les lieux et d’horaires

d’apprentissage.

Une majorité des internes a trouvé les cas cliniques difficilement abordables et trouvait
utile de faire une correction en présentiel. Nous avons donc organisé une correction
en visio-conférence (présentiel non réalisable du fait des mesures barriéres en lien

avec la pandémie a Covid19).
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Il semble important, comme le montre la littérature, de conserver une partie
d’enseignement en présentiel, interactive, pour pallier le sentiment de solitude des

apprenants et améliorer les connaissances (le blended learning).

Pour permettre un maintien des connaissances, nous proposerons de nouveaux QCM,
cas cliniques et quizz régulierement, avec des relances individuelles pour pallier le

manque de motivation.

Dans le contexte sanitaire de pandémie, la décision subite de fermeture des
universités au milieu du second semestre a obligé celles-ci a réorganiser leurs
enseignements pour assurer une forme de continuité pédagogique. Une telle
adaptation dans un délai aussi rapide n'aurait pas été possible sans un recours massif
aux diverses techniques qui permettent I'enseignement a distance. Cette situation
exceptionnelle souligne l'importance stratégique de ces approches qui sont plus que

jamais encouragées et soutenues par le ministére de I'enseignement supérieur (165).
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ANNEXES

1. ANNEXE | : Supports de e-learning sur les manifestations dermatologiques des

pathologies digestives

1.1.Rappels sur les MICI

Rappels sur les MICI

- u .! Vavricka et al. infiam Bowel dis. 2015,21:1982-1992

Plan:;

I- Introduction

Il- Epidémiologie

Ill- Physiopathologie

IV- Maladie de Crohn

V- Rectocolite hémorragique

VI- Histologie

VII- Manifestations extra-intestinales

V1lI- Résumé rectocolite hémorragique vs maladie
de Crohn

IX- Bibliographie
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l. Introduction

2 entités principales : la maladie de Crohn (MC) et rectocolite hémorragique | RCH)
Inflammations chroniques du tube digestif :

- exclusivement le rectumn et le colon pour la RCH

- tout le tube digestif, avec une prédilection pour |a région iléo-cacale, pour la MC

Evolution par poussée/rémission plus ou meins compléte

Manifestations extra digestives dans 50% des cas

Il. Epidémiologie (1)

- Augmentation de l'incidence et de la prévalence depuis la seconde moitié du 20°™ siécle surtout dans les pays en voie
de développement (Asie, Afrique et Amérique du Sud)

- Pays avec |a plus forte prévalence : nord de I'Europe et Etats-Unis

- 0,3% de la population européenne. Gradient Nord/Sud et Est/ Ouest

O %0 Souwaton esed stades tem 1O Fipom 3 LUmmery 31 9 611 TS (PTianen 1 efiavamenry sl Sreesss 00 MmOg 0 paOAINN BESe] MUESE Worn PE gt e

Mak et o, J Gastroenterol Hepotol 2019 34:1736-1742

Il. Epidémiologie (2)

- EnFrance : prévalence d'environ 1/1000. Gradient Nord/Sud
- Adolescents et adultes jeunes +++ et 2*™¢ pic vers 60 ans
- Formes pédiatriques : 10-15% des cas

- Sexratio=1
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lll. Physiopathologie

Maladies inflammatoires a médiation immune, poly-factorielles :

Immune
Response

- susceptibilité génétigue : plus de 240 locus de susceptibilité, environ 30
partagés entre la MC et la RCH /
(CARD 15/NOD2 : gere associe a la MC)

\

- facteurs environnementaux (tabagisme, infections bactériennes,
alimentation, appendicectomie, stress, médicaments ...) /

- anomalie du micrabiote ; dysbiose
- anomalie de la réponse immunitaire innée et adaptative Bieicramiaiti

= Anomalie de la réponse immunitaire de I'intestin vis-a-vis de composants de
la flore bactérienne chez des sujets génétiquement prédisposeés, influencee
par des facteurs environnementaux

Glessneret ol L Allergy Ciin. mmunol. 2020:145145:16-27

Localisations :

- lléale 30%

- colique 20%

- iléo colique 45%

- digestive haute 5 % (jéjunale, gastrique et cesophagienne)

IV. Maladie de Crohn (1)

Clinique

- Signes cliniques liés a l'atteinte digestive :

Douleurs abdominales, diarrhées chroniques, rectorragies, signes de carence,
retard staturo-pondéral chez I'enfant, syndrome de Koenig, occlusion, perforation

Lésions proctologiques : fistules, abces, fissures, sténoses

- Signes généraux : amaigrissement, asthénie, fievre

- Manifestations extra intestinales : articulaires, cutanées, oculaires,
hépatobiliaire...

—> Impact sur la qualité de vie +++

Altwegg R, Peyrin-Biroulet L. EMC i frofogie. 2016;11:1-18

IV. Maladie de Crohn (2)

Bilan initial

(Biologique: 3
- Recherche anémie, carence martiale et vitaminique, syndrome inflammatoire, bilan
hépatique et rénal
- Coproculture
- Calprotectine fécale (marqueur d'inflammation digestive, surtout utile pour les diagnostics

\différentiels et |z recherche de récidive endoscopique} A

fEndoscoplque et radiologique: diagnostic et bilan d’extension )
- lléocoloscopie (avec biopsies étagées)

- (Esogastroduodénoscopie
- EntéroTDM et/ou entéro IRM

\- +/- vidéocapsule grélique v,

Evaluation de l'activité de la maladie:
Score dactivité clinique (CDAI), endoscopique (CDEIS) et de qualité de vie (1BDQ)
Altwegg R, Peysin-Biroulel L. EMC-Gost 2016,11:1-18
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Images coloscopiques de MC
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Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

Images scanographiques de MC
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Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

Images d’enteroscanner de MC
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Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille




Images d’enteroscanner de MC

Maladie de Crohn iléocolique

Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

Images d’enteroscanner de MC

Fistule iléo-vésicale

Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

Images d’IRM, maladie ano-périnéale

Fistules bilatérales trans-sphinctériennes complexes

Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

42



Images par vidéocapsules de maladie de Crohn
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IV. Maladie de Crohn (3)

Histoire naturelle

" Evolution : ™
- Poussées successives avec aggravation progressive : apparition de fistules, abcés et | '
sténoses
- 50% des patients requiérent une chirurgie dans les 10 ans suivant -
\_le diagnostic ] o
/Fal:teurs pronostiques de maladie de Crohn sévére : £ N 1\ fr
Age inférieur 40 ans au diagnostic, tabagisme 3 A SN IR
Utilisation précoce de corticoides LR tsrens esies
Atteinte pénétrante ou sténosante et atteinte anopérinéale eI, o
Atteinte iléale et digestive haute
Ulcérations profondes en endoscopie
\E’Iévation de la CRP au diagnostic et au cours du suivi o
Partente B et @l inflamm Rowel (N5 2011, 17:1415-22

IV. Maladie de Crohn (4)

Traitement (1)

Objectif :

- Rémission profonde (clinique et muqueuse: endoscopique et a 'imagerie) afin de limiter la destruction du tissu
intestinal et de modifier I'évolution de la maladie.

- Retour & une vie normale avec absence d’handicap fonctionnel.

tratégie thérapeutique:

- Traitement « a la carte » : en fonction de l'activité de la maladie et des facteurs de risque du patient

- Introduction précoce des anti-TNF alpha

- Combo-thérapie +++ : Anti-TNF alpha et immunosuppresseur (MTX et azathioprine, 6-mercaptopurine): diminue
immunisation contre le traitement, mais risque infectieux et néoplasique

- Autres biothérapies: anti-intégrines (Vedolizumab) et anti-1112/23 (Ustekinumab) si échec des anti-TNF alpha

- Chirurgies des lésions pénétrantes et sténosantes

La stratégie d’un traitement précoce
- Permet d'éviter des complications
- Mais il existe un risque réel de surtraiter certains patients

i BaaE Y0
BB ARy
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IV. Maladie de Crohn (5)

Traitement (2)

Prise en charges des comorbidités :
- carences
- dénutrition

- prise en charge de 'ostéoporose
- Vaccinations

Arrét du tabac +++

- etat inflammatoire prothromboetique : anticoagulation préventive

IV. Maladie de Crohn (6)
Traitement (3)

Traitement d’induction

Maladie |égére 3 modérée ;
Budésonide (ENTOCORT, MIKICORT)

rapide ou permettre un sevrage des corticoides

car mellleure efficacité mais plus de risque d'El au long court (lymphome, infections graves)

- Ustekinumab ou vedolizumab : en deuxieme ligne

Kchlrurgie si résistance au traitement

- Corticoides systémiques +/- associés 3 un immunosuppresseur (thiopurine ou méthotrexate) : pour une action
Anti-TNF alpha (infliximab, adalimumab) : si absence de réponse aux immunosupresseurs ou en premiére ligne

- Combothérapie (thiopurine + infliximab) : si réponse inadéquate 4 la thérapie conventionnelle

.

/

IV. Maladie de Crohn (7)
Traitement (4)

ﬂraitement d’entretien
- Pas d'indication: chez les patients non corticodépendants avec pathologie légére

- Thiopurine ou méthotrexate : recommandés chez les patients corticodépendants

- Siremission sous anti-TNF + immunosuppresseur : poursuite de l'anti-TNF seul

rapport bénéfice risque et apres discussion avec le patient

Si rémission sous anti-TNF : maintenir le traitement en entretien (de méme pour vedolizumab et ustékinumab)

Décision d'arréter ou de poursuivre 'anti-TNF aprés une rémission au long terme : au cas par cas en fonction du

~

o

raitement des manifestations périnéales fistulisantes

- Anti-TNF alpha: en premiére intention (infliximab et si intolérance adalimumab)

- En fonction de la réponse de la maladie périnéale et de la maladie digestive sous jacente : combothérapie, vedolizumab

et ustékinumab

+ prise en charge chirurgicale

=~

>
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V. Rectocolite hémorragique (1)

~
Localisation de la maladie au diagnostic:
- Rectite seule (atteinte limitée au rectum): 50%
s - RCH gauche (atteinte du colon jusqu’a I'angle gauche): 30%
Clinigue - RCH étendue (dépasse I'angle gauche): 20%
N

- Signes cliniques liés a I'atteinte digestive ;

douleurs abdominales, diarrhées glairo-sanglantes, syndrome rectal =

- Signes généraux : amaigrissement, asthénie, fievre

- Manifestations extra-intestinales : articulaires, cutanées, oculaires, |~ |

hépatobiliaires...

= Impact sur la qualité de vie +++

V. Rectocolite hemorragique (2)

Bilan initial

/Blologle I

- recherche anémie, carence martiale et vitaminigue, syndrome inflammatoire, bilan
hépatique et fonction rénale

- coproculture avec PCR CMV et recherche de Clastridium difficile, Campylobacter fejuni
et E. coli 0157:H7 (diagnostic différentiel)

- calprotectine fécale (pas spécifique)

o

i Endoscopie et imagerie : o
- lléocoloscopie avec biopsies étagées

- fibroscopie cesogastroduodénale si signes digestifs hauts
\_- Entéro IRM et entéra scanner (intérét dans le suivi ++) y,

( 3
Evaluation de la maladie :

Score d'activité clinigue et endoscopique : score Mayo et score de qualité de vie
L

Images endoscopiques de RCH

Mugqueuse
granitée,
saignements
spontanés

Erosions

Collection Pr. Grimaud, CHU Nord, Marseille

Ulcérations superficielles

Ulcérations profondes
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V. Rectocolite hémorragique (3)

Histoire naturelle

Evolution : . o i/Fial':tel.n' de risque de maladie étendue : \
Début insidieux, révélée par une poussée sévere dans 15%

Hericas Age jeune au tziiagnastic, association & une
Poussées entrecoupées de rémissions cholangite sclérosante primitive

Apres 10 ans.de sulvi " - Uextension de la maladie est un facteur de

- 50 % de forme |égére ou en rémission mauvais pronostic impartant : évolution de

- 40% de forme récidivante la maladie, risque de colectomie, risque de

- autres: forme continue \jncers colorectaux _/

Taux de colectomie a 10 ans : 20 3 30%, 40% en cas de la
%aladie étendue /

V. Rectocolite hémorragique (4)

Traitement :

Objectif :

Rémission clinique et endoscopique prolongée et prévention des rechutes - diminution du nombre d’hospitalisations, de
colectomies et de cancers

ﬁ traitement dlinduction: \ 2. Traitement d’entretien :
- 5-ASA : forme modéree

- Maladie |égére a modérée :
5-ASA locale etfou orale - Thiopurine ou anti-TNF :
si échec : corticoides locaux ou oraux fOfﬂ'}e sévére
si échec : thiopurine (azathioprine et 5-mercaptopurine) conlmdépenda‘nce
si échec ; anti-TNF (infliximab, adalimumab, golimumab) +/- traitement antérieur par anti-TNF ou ciclosporine
thiopurine

si echec : vedolizumab ou tofacitinib
- Maladie sévére :
Hospitalisation pour cure de corticoides IV
\ si échec : colectomie ou ciclosporine ou anti-TNF /

VI. Histologie

Maladie de Crohn Rectocolite hémorragique

Inflammation de la muqueuse colique a prédominance
plasmocytaire

Anomalie de |'architecture des glandes

Micro-abcés cryptiques (X)

CoPath, 2013, http//campus.cenmes.fr/anatomie. pat i t/anapath_23/site/htmi/

Granulome épithélioide sans nécrose (fleche)
Infiltrat inflammatoire lymphoide de la
mugqueuse colique
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VIl. Manifestations extra intestinales (MEI)

* Jusqu'a 50% des patients présentent au moins une MEI
+ Plus fréquentes au cours de la maladie de Crohn, particulitrement la MC colique

+ La probabilité de développer une MEI augmente avec la durée d'évolution de la MICI et le fait d'avoir déja
une ME|

* Augmentation importante de |z morbidité et la mortalité des patients

Evolution pas toujours paralléle a I'activité de MICI sous jacente

* Apparaissent le plus souvent lorsque le diagnostic de MICI est déja connu mais parfois avant le diagnostic

Les plus fréquentes sont les manifestations articulaires, dermatologiques et ophtalmologiques et
hépatiques. D'autres organes peuvent &tre touchés plus rarement (pancréas, poumon, coeur, systéme
vasculaire...)

* Physiopathologie non connue : effet directe de I'inflammation intestinale ou conséquence d'un terrain
génétigque commun conduisant a une réponse dysfonctionnelle du systéme immunitaire aux stimuli
environnementaux ?

+ Dans les MEI évoluant parallélement & la MICI, le traitement de la MICI est souvent suffisant
+ Dans les MEI d"évolution indépendante de la MICI, une concertation multidisciplinaire est nécessaire

rti aires : les plus fréquentes, environ b des
Articulaires : les plus fréq 40% des MICI

* Arthrites périphériques
Habituellement non destructrices et séro-négatives

- type 1: pauci-articulaire

< a 5 articulations, souvent |es grosses articulations (genoux, hanche), souvent
asymétrique

Evolution limitée dans le temps (< 10 semaines) et habituellement paralléle a
celle de la MICI Radiographie du rachis: SpA

- type 2 : poly-articulaire
> 35 articulations, souvent petites articulations (MCP), souvent symétrique
Evolution chronique et indépendante de |'activité de la MICI

+ Spondylarthrite axiale
- Spondylarthrite ankylosante (SpA) et sacro-iliite
- Association au HLA B27
- Evolution chronique et indépendante de l'activité de la MICI
IRM : Sacro-iliite bilatérale

Vovricka et ai. Inflam Bowel dis. 2015;21:1982-1992

Dermatologiques : jusqu’a 30% des MICI

* Erythéme noueux
- jusqu‘a 15% des malades de Crohn et 10% des RCH

- évolution le plus souvent parallele a I'activité inflammatoire de la MICI Erythémes noueux

* Aphtose buccale
- environ 20% des patient atteints de MICI

- évolution pas toujours paralléle a la MICI

* Pyoderma gangrenosum (PG)
- plus rare et plus sévere
- ulcére nécrotique avec bourrelet périphérique inflammatoire et clapiers
purulents
- son évolution peut étre indépendante de la MIC|

Aphtose buccale

* Le Syndrome de Sweet

- MEI cutanee tres rare

- dermatose aigué fébrile neutrophilique

- évolution souvent paralléle & la MICI "
PG péristomial
Vawricko et al, Inflam Bowe! dis, 2015,21:1982-1992
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Ophtalmologiques : de 4 3 12% des MICI

Uvéite antérieure et épisclérite sont les plus fréquentes des manifestations

» LUépisclérite
- évolution habituellement paralléle & la MICI sous jacente
- ceil rouge, dilatation des vaisseaux épiscléraux

Episciérite

L'uvéite antérieure

- évolution indépendant de la MICI

- risque fonctionnel visuel

- il rouge et douloureuy, photophobie, flou visuel, BAV (baisse d'acuité
visuelle)

;.
(G-

Uvéite

Viavricka et ol Inflom Bowel dis. 2015;21:1982-1992

Cholangite sclérosante primitive : environ 4% des MICI

La plus fréquente des maladies hépatiques associées aux MICI
RCH > MC

Chez les caucasiens 70 & 80% des patients qui ont une CSP ont une MICI

Les signes cliniques sont: prurit, douleur abdominale, fievre et sueurs
nocturnes mais le plus souvent asymptomatique

Diagnostic: IRM (image de sténoses et de dilatations) + élimination des
causes de cholangites secondaires

Impact pronostic péjoratif +++ :

- complications hépatiques: cholestase, stéatorrhée, cholangite,
cholécystite, cholangiocarcinome

- risque augmenté de carcinome colorectale, ostéoporose, dénutrition

- fréquente association a d’autres maladies auto-immunes (thyroidite de
Hashimoto, maladie coeliaque, DT1)

= Traitement:
- acide ursodesoxycholique : pas efficace sur I'évolution et augmentation
du risque de CCR a haute dose Cholangite sclérosante primitive
- Transplantation hépatique : seul traitement efficace compliquée d'un cholangiocarcinome

Collection Professeur Grimaud, CHU Nord, Marseille

A coté de ces manifestations extra-intestinales il existe aussi :

* Les complications extra-intestinales secondaires a la MICI (dues aux poussées inflammatoires,
aux saignements ou une malabsorption intestinale) :

Complications thromboemboliques
- Carences vitaminiques

- Anémie

Neuropathies périphériques
- Ostéoporose

- Lithiases rénales et lithiases vésiculaires

* Les effets indésirables des médic prescrits pour la MICI




VIIl. Résume rectocolite hemorragique vs maladie de Crohn
Rectocolite hémorragique Maladie de Crohn

Prévalence 1/2000 habitants 1/2000 habitants
Age de survenue 1* pic: 20-30 ans Survient a tout age
2 eme pic; 60 ans Entre 15 et 30 ans ++
Cas familiaux 10% 15%
Réle du tabac protecteur aggravant
Localisation Rectum toujours atteint et extension variable | Tout le tube digestif peut &tre atteint (de la
au colon bouche a I'anus)
Pas de zone saine entre les |ésions Présence de zones saines entre les |ésions
(atteinte discontinue et transmurale)
Lésions macroscopiques | Mugqueuse granuleuse, fragile Ulcerations aphtoides ou longitudinales,
Pétéchies, saignements serpigineuses
Ulcérations Aspect pavimenteux
Sténoses, fistules
Lésions microscopiques Ulcérations superficielles Ulcérations profondes avec risque de fistule
Perte de la mucosécrétion Granulomes (retrouvés uniquement dans 30%
Abces cryptigues des prélévements)
Inflammation limitée a la mugueuse riche en | Inflammation transmurale
plasmocytes Hyperplasie lymphoide folliculaire panpariétale
Fibrose

Rectocolite hémorragique Maladie de Crohn
Complications Colectasie Sténose
digestives Méga colon toxique Abcés
Perforation Fistules
Hémorragie digestive Perforation
Sténose Cancers colo-rectaux et de |'intestin gréle
Cancers colo-rectaux
Complications extra Ostéoporose + fractures
digestives Anémie
Thromboses veineuses profondes
Manifestations extra Arthropathie axiale et périphérique Arthropathie axiale et périphérique
intestinales: 50% des Cutanée Cutanées
patients, plus Uvéite, episclérite Uvéite, épisclérite
fréquentes dans la MC | Cholangite sclérosante primitive Cholangite sclérosante primitive
Mortalité non augmentée Mortalité augmentée
Traitements 5-Aminosalycilés locaux et systémigues Corticoides locaux (budesonide) et
Corticoides, Ciclosporine systémigues
Azathioprine Azathioprine, méthotrexate
Anti-TNF (infliximab, adalimumab, golimumahb) Anti-TNF (infliimab, adalimumab)
Vedolizumab Vedolizumab
Tofacitinib Ustékinumab

Daprés Delaposte E, Pietle £ EMC — Dermatologle, 2015, 100142
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1.2.Manifestations cutanées des MICI

Manifestations
cutanées des MICI

Vovricke et al. tnfiam Bowel iis. 20152 :1982-1992

Plan:

| - Introduction

Il - Dermatoses réactionnelles
Il - Lésions spécifiques

IV - Manifestations carentielles

V - Autres manifestations
- Complications des stomies
- Hippocratisme digital
- Maladies inflammatoires associées

VI - Bibliographie
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I- Introduction

| | . il ; ” ;

- Environ 30 % des malades présenteront une manifestation cutanée au cours de leur maladie
- Plus fréguent dans la MC (9-23%) que la RCH (9-19%)

- Peuvent précéder les signes digestifs ce qui permet de faire un diagnostic précoce (lésions endoscopigues
asymptomatiques) ou d'initier une surveillance rapprochée

- Linitiation d'un traitement avant que la MIC| ne soit cliniquement active permet d'éviter les destructions
tissulaires

Classification des manifestations cutanées associées au MICI

Dermatoses specifiques : atteintes Dermatoses réactionnelles Dermatoses carentielles Dermatoses associées
granulomateuses (Maladie de Crohn)

Localisations : Erythéeme noueux Carences globales : Epidermolyse bulleuse acquise

- ano-périnéales - ¥érose cutanses

- genitales Aphtose buccale - dermite sébarrhéigue Psariasis

- ora-faciales - glossite

- Cutanées Dermatoses neutrophiliques ; - perleche Maladie de Verneuil
- pyoderma gangrenosum - alopécie ..,

Types de |ésions : - syndrome de Sweet

- linéaires en “coup de couteau” - syndrome arthrocutané Carences sélectives !

- fissures - Pyostomatite pyodermite -en zinc

- [ésions vegétantes végatante - en vitamine C

pseudo-tumorales - abces aseptiques - en vitamine A

- ulcérations creusantes -en vitamine PP

- abcas Vascularite

II- Dermatoses réactionnelles

- Sont les plus fréquentes

- N'évoluent pas toujours parallelement aux poussées digestives

- Ne sont pas toujours sensibles aux traitements de la MICI

- Par ordre de fréquence : aphtes > érythéme noueux > pyoderma gangrenosum

- Traitement : pas de recommandation précise, souvent celui de la maladie digestive sous jacente




1. Aphtose buccale

+ Epidémiologie
Prévalence au cours des MICI = 20%

* Evolution
- Le plus souvent indépendante des poussées digestives
- Peut précéder les manifestations digestives

* Clinique
- Aphtes communs le plus souvent
- Plus rarement dans la MC : aphtose miliaire, aphtes géants ou aphtes bipolaires (Figure 1)

* Traitement
- Soins locaux
- Traitement systémique si aphtes invalidants (persistants et douloureux)
= Colchicine, dapsone, thalidomide, pentoxifylline

Devant toute aphtose récidivante rechercher des signes de MICI et endoscopie au moindre doute
Les lésions aphtoides chroniques doivent faire évoquer la possibilité de lésions spécifiques
Recherche de carences associées (vit B9, B12...) pourvoyeuses d’aphtes

Causes d'aphtose récurrente:
Local Trauma

Systemic  HIV disease. cyclic neutropenia, UC, Crohn
disease, gluten-sensitive enteropathy, Behget
disease
FAPA (fever, aphthous stomatitis, pharyngitis,
adenitis). MAGIC (mouth and genital uleers with
inflamed cartilage)

Nutritional Mineral and vitamin deficiencies (iron, zinc, folate,
B1, B2, B6, B12)

Herpes simplex virus, ¢y galovirus

Genetic

Timani et al. Clin Dermatol.2008,26:265-73

Collection Professeur Delaporte EHREFLIS
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Figure 1. Aphtose bipolaire chez une jeune femme atteinte de maladie de Crohn




2. Erythéme noueux (1)

+ Epidémiologie
- Plus fréquent au cours de la MC : 6 @ 15% que dans RCH: 32 10%
- Prédominance féminine

* Evolution

- Survient pendant la premiére année d'évolution ++

- Souvent en période d'activité de la maladie

- Possible évolution indépendante des signes digestifs et peut les précéder

- Récidive possible quelques semaines & quelques années aprés

- Non corrélée a la sevérite de la MICI mais a la topographie colique pour la MC

* Clinique
- Le plus souvent typique et s'accompagne d'arthrites

- Parfois formes particuliéres au cours des MC : peu d'éléments, atteinte unilatérale, localisation a la face postérieure
des jambes et aux membres supérieurs [figure 7]

sseur Delaporte, CHR

&/'CHRU Lille

Figure 2. Erythémes noueux chez une patiente atteinte de maladie de Crohn, localisation unilatérale sur la jambe et atteinte
du dos de la main

2. Erythéme noueux (2)

= Diagnostic différentiel

Syndrome d’hypersensibilité 3 I'azathioprine :

- lésions & type d'érythéme noueux

- fidvre élevée

- importante neutrophilie

- image histologique de dermatose neutrophilique
- peut aussi mimer un syndrome de Sweet

= Y penser si apparition des symptémes aprés introduction d’azathioprine, Résolutif a I'arrét.

+ Iraitement
- Repos + traitement symptomatique + traitement de la poussée digestive
- Siinsuffisant @ colchicine, corticoides, anti-TNF alpha

(beaucoup d’'autres traitements essayés dans la littérature)
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Les MICI ne représentent qu’un faible pourcentage des étiologies des érythémes noueux :
pas d'exploration intestinale systématique

Si manifestation digestive rechercher une MIC| aprés avoir éliming une infection intestinale
(yersiniose, salmonellose, shigellose, Campylobacter...)

3. Dermatoses neutrophiliques
Classification anatomodinique des dermatoses neutrophiliques.

R R . - pustuleuses)
- Image histologique : infiltrat cutané neutrophilique :mul:w m;;m
rl e us
(épidermique, dermique ou hypodermique) (Fizure 3) pm"l:b‘i St aiis
- Sensibilité aux anti-inflammatoires agissant sur les neutrophiles W‘::’,“"“I" s R
(corticoides, dapsone, colchicine) Psoriasis pustuloux
e % : 4 Acné fulminans

- Association fréquente & des maladies systémiques Autres pustulases

.. o, ~ .
- Spectre continu anatomoclinigue : associations, formes de Syndrome de Sweet s g
chevauchements et de passage entre les différentes entités Hideadénite ecceine |

Erythema elevatum r.hulinun_:
- On parle de maladie neutrophilique lorsqu’il existe des Prodiraiy g végitant.
localisations extra cutanées dinfiltrat neutrophilique Lupus neutrophilique s

Eywdermit gangeenosin 7

F'anniculites neutrophiliques

Abces aseptiques

Syndromes PAPA. PASH, PAPASH

VAPA : pyasgenic arthitis, pooderma gongromosum, and dene: PASH ¢ pyeaderma gangne-
nosu, acee, amd supporative bidnidonitls : PAPASH < pyodemia saugronos tm, aow,
psuriiasiy, wrthritis il suppeseiive hidsadenitis,

Vignon-Pennamen M-D, Wallach D. EMC-Dermatologie 201611 :1-9

R

R e
SRR

[T
Figure 3. Histologie cutanée d’'un syndrome de Sweet: infiltrat dermique de polynucléaires neutrophile
Grossissement X 5 et X20, coloration HPS




a. Pyoderma-gangrenosum (PG)

+ Epidémiologie

-1a3 % des MICI

- MC avec atteinte pan-colique et RCH avec histoire familiale ++
- Non corrélé a la sévérité de la MIC|

- Les MICI représentent la premiére étiologie du PG : 20 a 30% des cas

* Evolution

- Apparition aprés une dizaine d’années d'évolution de la MICI, au cours d'une poussée ++
- Souvent aprés un traumatisme (phénomeéne de pathergie)

- Peut précéder la symptomatologie digestive

- Recidivent dans un tiers des cas

+ Clinigue
- Lésions uniques ou multiples, prédominent aux membres inférieurs et parfois accompagnées de lésions
mugueuses

- Début par une pustule ou un nodule, puis ulcération avec perte de substance centrifuge, avec bordure
violacée inflammatoire mal limitée, creusée  sa partie interne par des pertuis purulents (Figures 4 &t 5)

- Uvéite fréquemment associée

si fisati iz ial
- 10 % des cas

- MC avec iléostomie ++ (Figures 6 et 7)

- En moyenne deux mois aprés la réalisation de la stomie
- Favorisé par les traumatismes de |a peau péri stomiale et |es antiseptiques iodés (pathergie a l'iode)
- Tableau d'ulcére douleur d'extension rapide, réfractaire au traitement

- Si doute diagnostic : biopsie < infiltrat de PNN

* Traitement

1. Sevrage tabagique +++

2. Soins locaux :
dermocorticoides ou inhibiteurs de calcineurine mélangés a des pates
Soins de stomie adaptés +++

3. Traitement systémiques :

- Corticoides oraux en premiére intention +/- cyclosporine

- Anti-TNF alpha en seconde intention (premiére dans certain cas)
- Anti IL12/23 et certolizumab efficaces dans |a littérature

4. Chirurgies de la MICI sous jacente et fermeture de |a stomie en cas de PG péristomiale
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Exploration endoscopique systématique devant un PG :

- en I"absence d’étiologie hématologique ou rhumatologique
- si forme récidivante

- si signes digestifs

- si antécédent familial de MICI

Figure 4. Pyoderma gangrenosum de la jambe 3 un stade débutant

Collaction Professeur Delaporte, CHRU Lille

Figure 5. Pyoderma gangrenosum de la jambe
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Figure 7. Pyoderma gangrenosum péristomial

b. Syndrome de Sweet

* Epidémiologie
- Association  la RCH bien connue
- Association & la MC rare (50 cas dans la littérature, associé & une atteinte colique)
- Prédominance féminine

* Evolution
- Souvent corrélée 3 une poussée et peut révéler la maladie
- Récidive tris rare

* Clinigue
- Habituellement typigue
- Signes généraux : fivre élevee, arthralgies
- Papules ou plaques érythémateuses bien limitées a surface mamelonnées, en chaines de montagnes +/-
présence de pustules aux sommets (Figures 83 11)
- Visage, cou, face postéro externe des bras

Association fréquente avec : arthrites, atteintes oculaires et autres dermatoses des MICI
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Traiterment

Traitement de la poussée digestive
Corticothérapie générale si forme sévere
Colchicine

Anti-TNF alpha pour les formes résistantes

Exploration digestive systématique devant un syndrome de Sweet
apreés avoir éliminé une infection (yersiniose, salmonellose++)

Figure 8. Syndrome de Sweet

Figure 9. Syndrome de Sweet
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Figure 11. Dermatose neutrophiliques du dos des mains

c. Syndrome arthrocutané associé aux MIC|

Historigue
Initialement décrit dans les chirurgies de |'obésite « bowel-bypass syndrome » (dérivations jéjuno-iléales,
gastrectomisés) puis en I'absence de chirurgie dans les MIC|

Lié a une pullulation bactérienne dans I'anse borgne et la formation de complexes immuns circulants

. .
- Rare
- Plus fréguent au cours de |a rectocolite hémorragique

Evolution
- Parallele a I'affection digestive
- Parfois révélateur de |a MICI
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* Clinique
- Eruption cutanée | pustules non folliculaires de 2 @ 8 mm, reposant sur une base érythémateuse, sur la
face externe des membres supérieurs, la face d'extension des membres inférieurs, le tronc et le cuir
chevelu (Figures 12 3 15)
- Possible érythéme noueux et panniculite
- Manifestations systémiques constantes : fievre, myalgies, polyarthralgies, arthrites périphériques
asymétriques, non destructrices
- Conjonctivite

« Diagnostics différentiels
- Manifestations cutanées des septicémies
- Maladie de Behget
- Autres dermatoses neutrophiliques : syndrome de Sweet, pyoderma gangrenosum...

* Traitement
- Celui de la MICI, remise en continuité si anse borgne
- En phase aigué corticothérapie générale ou dapsone
- Antibiotiques (quinolones ou métronidazole) souvent associés en début de traitement : agissent sur la
pullulation bactérienne intestinale

ColleEtioR P rafesseur Delaporte, CHRU Lille

L2

Figure 12. Syndrome arthrocutané

laporte, CHRU LIS

Figure 13. Syndrome arthrocutané
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Figure 14. Syndrome arthocutané

~ Collection Professeur Delaporte, CHRU| { !

<

Figure 15. Syndrome arthocutané

d. La Pyostomatite-Pyodermite Végetante (PPV)

+ Epidémiologie
- Rare

-RCH > MC

+ Evolution

Associée dans 75 % des cas a une MICI

+ Clinigue
- Pustules de |a muqueuse buccale, indolores, donnant un aspect trés caractéristique en «traces d'escargot» par
coalescence puis des érosions a tendance végétantes (Figures 16 21 18]

- Sur les gencives, la face interne des joues, le palais et les lévres
- La langue et le plancher buccal sont respectés
- Localisations aux mugqueuses génitales possibles mais exceptionnelles

- 50% association a des lésions pustuleuses et végétantes cutanées :
Localisées sur le scalp, grands plis ++ (figure 17)
Apparition simultanée ou secondairement
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* Traitement
- Corticothérapie générale premiére intention
- Dapsone
- Anti-TNF alpha
- Autres immunosuppresseurs (MTX, cyclosporine, azathioprine...)

 Diagnostic différentiel

Pemphigus végétant (a noter faible positivité de I'lFD non spécifique possible dans la PPV)

* Histologie
Hyperplasie épithéliale
Possible acanthose discréte et focale
Infiltrat dermique superficiel 3 PNN et PNE,
Micro abces intra épidermique et sub épithélial

. B
Figure 16. Pyostomatite végétante.
A: Multiples pustules confluentes gengivales et buccales. B: érosion et croites labiales.

Figure 18. Pystomatite végétantes associées a des RCH
A. Lévre inférieure eodémateuse avec présence de lésions veruqueuses
B. Multiples pustules et lésions crolteuses

Timani et al. Clin Dermatol. 2008;26:265-73.
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e. Abces aseptiques

Exceptionnelle

* Clinigue

Abcés sous-cutanés aseptigues :

- formes profondes de syndrome de Sweet [ MC > RCH)

- Nodules ou placards sous-cutanés inflammatoires ou collections fluctuantes pseudo tumorales qui
s'abcadent et se fistulisent avec un écoulement purulent.

Abcés viscéraux :
- Au cours MC gu'ils peuvent révéler, voire preceder de plusieurs mois
- Localisations préférentielles spléniques, hépatiques ou ganglionnaires

= Traitement
- Corticoides
- Anti TNF-alpha

e. Autres dermatoses neutrophiliques

La pustulose sous-cornée de Sneddon-Wilkinson, I'erythema elevatum diutinum et la pustulose a IgA
intraépidermique ont également été observés au cours des deux types de MICI.

4, Vascularites

« Epidémiologie
Rares au cours des MICI

* Vascularite leucocytoclasique superficielle avec ou sans IgA

Survient au cours des poussées de la maladie digestive, plutot la RCH

* Vascularite granulomateuse profonde ou périartérite noueuse cutanée

- Nodules sous cutanes inflammatoires, lésions purpuriques et livedoides avec myalgies, arthralgies, neuropathie

périphérique (Figure 19)
- Au cours de MICI anciennes, essentiellement des MC
- Evolution indépendante de F'atteinte digestive

Biopsie pour éliminer une maladie de Crohn « métastatique »
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Figure 19. Vascularite : nodules profonds inflammatoires et ulcérés

lll- Dermatoses spécifiques

- Rarement corrélées a |'activité de la maladie digestive

- Ne concernent que la maladie de Crohn

- Grand polymorphisme, diagnostic difficile, nombreux diagnostics différentiels

- Sont définies par un aspect histologique identique a celui retrouvé au niveau intestinal

ﬂ Le granulome gigantocellulaire sans nécrose caséeuse n'étant trouvé que dans un tiers
des cas toujours demander d’user le bloc de biopsie a sa recherche !! (Figure 20)

2 types de |ésions:
- Par contiguité : région anopérinéale, pérostomiale et orofaciale
- Métastatiques (a distance du tube digestif) : rare, génitales et cutanées

TS %] L
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Figure 20. Granulome gigantocellulaire sans nécrose caséeuse intra dermique

65



1. Lésions anopérinéales

« Epidémiologie:
- Les plus fréquentes des manifestations cutanéomuqueuses de laMC:35340%
- Associées a I"atteinte colique

- Précedent les signes digestifs dans 8 a 30 % des cas
- Evolution par poussées et rémissions
- Indépendantes de I'activité intestinale

+ Clinigues

- Fissures périanales plus larges que les fissures banales

- Lésions végétantes a type de pseudomarisques cedémateuses (Figure 21 et 22
- Ulcérations linéaires et profondes en « coup de couteau »

- Ulcérations creusantes pouvant entrainer une destruction du sphincter anal

- Abces se compliquant de fistules anales, périnéales ou rectovaginales

+ Complications
Carcinomes épidermoides surveillance clinique réguliére

+ Diagnostic différentiel
Maladies de Verneuil

Figure 21. Lésions végétantes a type de pseudomarisques cedémateuses et fissures péri anales
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Figure 22. Lésions végétantes a type de pseudomarisques cedémateuses

2. Lésions génitales

+ Epidémiologie

- Maladie de Crohn colique ou colorectale connue depuis plusieurs années
- Le plus souvent associées aux atteintes anopérinéales

- Les localisations masculines sont exceptionnelles

* Evolution
Feuvent précéder les manifestations intestinales

= Clinigue

- Uleérations linéaires vulvaires en «en coup de couteau» (Figure 73 et 24)
- (Edéme Iabial induré douloureux, souvent asymétrique (Figure 25)

- (Ed&me scrotal et/ou pénien

- Phimosis serré acquis

- Ulcérations chancriformes ou linéaires

- Fistules (Figure 26)

rofesséky'f Delaporte, CHRU Li|

.

Figure 23, Ulcérations linéaires profondes en « coup de couteau »
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Figure 24. Ulcérations linéaires profondes en « coup de couteau »

Figure 25. (Edéme vulvaire asymétrique

Figure 26. Fistules vulvaires sur maladie
de Crohn

Al
fon Professeur DelaportesCHR: 1
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3. Lésions orofaciales

* Clinigues polymorphes ++

- Ulcérations linéaires des sillons gingivojugaux (Figure 274)

- Ulcérations aphtoides

- Lésions polypoides de la mugueuse vestibulaire, jugale ou labiale (Figure 278 ot 218)

- Gingivite hypertrophique (Figure 28)

- Hyperplasie cedémateuse et fissurée de la face interne des joues réalisant un aspect en «pavén (cobblestone) (Figure
298)

- Chéilite granulomateuse (Figure 294, 30 et 314}

L'observation de lésions de la muqueuse buccale impose |'examen de
la muqueuse anale car ces deux sites sont souvent atteints de
maniére concomitante

*Chéilite granulomateuse

« Evolution
- Episodique au début puis devient permanent
- Souvent précoce et peut précéder de plusieurs années les manifestations intestinales surtout chez I'enfant

Oedeme induré d'une ou des deux levres, asymétrique, fissuraire + perléche

+ Diagnostic différentiel
- Autres granulomatoses orofaciales comme la sarcoidose...
- Réaction allergiques (cannelle, benzoate...)

* Traitement
- Tacrolimus topique, injection de corticoides
- Immunosuppresseurs
- Anti-TNF

. PR ) u :

Cdllection Professeur Delaporte, CHRU Lille
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Figure 27. A : Ulcérations linéaires des sillons gingivojugaux. B: Lésions polypoides de la muqueuse vestibulaire et ulcérations
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Collection Professeur

Figure 29. A: Chéilite granulomateuse asymétrique + extension a la peau adjacente. B : Hyperplasie cedémateuse
et fissurée de |a face interne des joues réalisant un aspect en «pavé»

Figure 30. Chéilite granulomateuse asymétrique
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Figure 31. A: Chéilite granulomateuse et perleches B:lésions polypoides de la muqueuse vestibulaire et perleche

4. Lésions cutanées métastatiques

= Epidémiologie
Rare

* Evolution
- MC connue depuis de nombreuses années et quiescente
- Localisations meétastatiques inaugurales exceptionnellement

+ Clinigue diagnostic difficile car grand polymorphisme clinique

- Erythéme facial

- Nodules acnéiformes

- Pseudoérysipéle

- Intertrigo

- Lésions nodulaires

- Plagues érythémateuses indurées parfois ulcérées

« Traitement des lésions spécifiques:

- Difficile et non codifié
- Sevrage tabagique +++

et T - N

S
y “ .

- Corticoides (intra-lésionnel, topiques ou per os)

- Antibiotiques (métronidazole, cyclines, macrolides)

- Sulfasalazine

- Immunosuppresseurs (azathioprine, méthotrexate et ciclosporine)

- Anti-TNF : efficace pour |ésions corticorésistantes, mais récidive a 'arrét nécessitant |'adjonction d’autres
molécules

\_ -Le thalidomide (activité anti-TNF) et la photochimiothérapie extracorporelle également utilisés P,

Chirurgie : risque de récidive ++

- Evaluation en concertation pluridisciplinaires avec proctologues, radiologues et chirurgiens pour les lésions
périnéales complexes

- Excision chirurgicale en cas de |ésion unique de petite taille

= Escalade thérapeutique en fonction de la sévérité des lésions et de I'activité de la MC sous jacente
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Algorithme de prise en charge des lésions de Crohn métastatiques proposé par Kurtzman et al

Therapeutic Approach to Metastatic Crohn's Disease

| [

Topical superpotent l I Intiate systemc l [ Topical caltnounn ]

of ntralesional corticosteroids conicostorods®® inhibsior
Froapome No Response  Response Mo Rusponse  No Response Respoare
Add Initiate systemic
’ Ve 80 nondiad | I metronidazole” [ Gradual taper ] corticosteroids*®*
——
FRasponse / l No Rewpomeo A
Taper 1o lowest Indigte systeme ——to Add
effective dose cortcostaroidn ;—. (MTX. CSA. AZA) of
- TNF-a inhibitor
Rueponse Mo Nupomes
De-saceise | Gradual taper | | Use as noeded I
AZA: Azathiopring
CSA: Cyclosporine
MTX: méthotrexate 1
TNF- a inhibitor: anti TNF-a Consider thire agent Trial of hyperbaric Surg<al excsion
(0.9 thalidomide) oxygen if indicated

500 1500w ey Al w4 T o rvsstive ey
L AT

1may tm e Kurtzman et ol, ) Am Acad Dermatol. 2014;71:804-13
= Mot) semmon tiaten 14 ety et WCD

V- Dermatoses carentielles

- Plus rares au cours de la RCH que dans la MC
- Lides au syndrome de malabsorption
- Les carences sont globales ou sélectives (vitamines B, C, D, folates, fer, protides, acides gras essentiels, zinc...)

V- Autres manifestations

1. Complications des stomies
2. Hippocratisme digital
3. Dermatoses associées
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1. Complications des stomies

* Epidémiologie
- Fréquentes surtout en cas d'iléostomies
- Altération de la qualité de vie ++

* Etiologies

Dermatoses préexistantes

- Eczéma

- psoriasis

(autoentretenues par phénoméne de Koebner)

Lésions précoces

- Pyoderma gangrenosum
- Fistule entérocutanée

- Hématome surinfecté

Dermatoses tardives et chroniques

- Lesions specifiques (maladies de Crohn péristomiales)
- Dermites irritatives ou caustiques

- Surinfections bactériennes ou fongiques

- Dermatites de contact vraies : rares (épidermotests)

- Pathomimie

* Traitement Difficile +++
Réaliser culture bactérienne et biopsie cutanée si doute diagnostic
Soins locaux

Aide infirmiére stomathérapeute...
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2. Hippocratisme digital

Fréquent
- 30% des maladies de Crohn

- 10% des rectocolites hémorragiques

3. Dermatoses inflammatoires associées

- Evoluent indépendamment des poussées digestives

L'association aux MIC| est sous-tendue par des mécanisme physiopathologiques communs :
Déterminisme auto-immun

Terrain généetique

Lien avec anomalie du microbicte

Facteurs de risqgues communs (tabac, obésité...)

- Les plus frequentes sont le psoriasis, la maladie de Verneuil et "épidermolyse bulleuse acquise

- D'autres maladies inflammatoires et auto immunes ont également été décrites comme associées :
Dermatose a IgA linéaire, pemphigus, PB, Vitiligo, Pelade, Lupus érythémateux, Sclérodermie, Lichen,
Polychondrite, Syndrome de Gougerot-Sjbgren

a. Psoriasis

+ Physiopathologie

Maladie inflammatoire & médiation immune qui partage ses mécanismes physiopathogénigues avec les MICI :
- Effecteurs de I'immunité innée

- Immunité adaptative avec la voie d'activation TH1/TH17

- Des prédispositions génétiques (PSORS1, IBDS, locus 6p21...)

- Facteurs environnementaux (tabagisme, infections bactériennes, ...

+ Epidémiologie

- Risque de psoriasis multiplié environ par 2 chez les patients atteints de RCH et la MC / population générale
- Prévalence du psoriasis : 3,6% dans la MC et 2,8% dans la RCH

- Plus fréquent aussi chez les apparentés au premier degré des patients atteints de MICI

+ Clinigue

Psoriasis vulgaire le plus souvent [Fizure 32)
Evolution indépendante des poussées digestives
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Figure 32. Psoriasis en plaque chez
un patient atteint de maladie de
Collection Professeur Delay HRU Lille MICI

b. Maladie de Verneuil (MV)

» Epidémiologie
- Prévalence des MIC| de 3,3% dans la MV
- 5,6 fois plus de chance de développer une MICI dans cette population

- Egalement décrite chez les parents du premier degré

+ Physiopathologie

Maladie inflammatoire & médiation immune avec mécanismes physiopathologiques communs |
- Une déregulation de I'immunité innée

- Susceptibilités génétiques communes (SULT1B1, SULT1E1)

- La voie d'activation cytokinigue Th17

- Facteurs de risgue communs : tabagisme et obésité

» Clinigue
La MC et la MV sont toutes deux sévéres quand elles sont associées : 60 % de stade 3 de Hurley (Figure 33 et 34)

+ Diagnostic différentiel avec localisation périnéale de MC
- Caractére superficiel des lésions

- Absence de communication avec le canal anal

- Présence de comédons

- Atteinte des aisselles

- Absence de récidive aprés traitement chirurgical

= Traitement
- anti-TNF (dont la posologie doit étre doublée pour étre efficace)

- chirurgie necessaire dans plus de 60 % des cas
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Figure 33. Maladie de Verneuil chez un patient ayant une maladie de Crohn

Figure 34, Maladie de Verneuil chez un patient ayant une maladie de Crohn

c. Epidermolyse bulleuse acquise

+ Epidémiologie

- Associée & une MICI dans 30 % des cas, MC > RCH = réalisation d'un bilan digestif chez tout malade atteint
d’'EBA

- Précéde la découverte de la MIC| dans environ la moitié des cas

* E volution
Indépendante de la MICI

* Clinigue (Figure 35)

- fragilité cutanéomugueuse

- bulles des zones de frottements, provoquées par des traumatismes minimes
- cicatrices atrophiques avec présence de nombreux grains de milium

- dystrophie unguéale

+ Traitement difficile, trés souvent corticorésistante
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Figure 35. Epidermolyse bulleuse acquise

Reésumeé: indication de coloscopie devant des signes cutanes évoquant une MICI

Antécédent Signes fonctionnels Lésions périanales I.ésions chroniques de la Absence de signe
familial de MICH digestifs (fissures, mugueuse buceale (uledrations  clinique et blologique
pseudomarisques) aphtoides, macrochéilite...)
Aphtase chronitue - ¥ v
Erythéme noueus . + apries élimination infection . . + =i absence d'infection
intestinake streptoceccigue et de
sarcoldose
Pyouera gangrenasum 4 i " [ o 5 pas de pathologie
hémato/rhumato
£ 5l ricidive
Syndrome de Sweat - + aprés éfimination infection * * =

intestinale

Synedioame artheocutans Recherche systématinue

Pyostomatite vegétante Recherche systématique

Vasculite levcocytoclasique: - + {si persistance des signes B N
digestifs)
Lrerations lindaires Recherche e makadie de Crohn méme en Fabsence de granulome a Fexamen histologigue de (3 biopsie cutanée
ANOZEMITARS @n & Coup de
coutean »
Macres hiddlite - - +
Epldermolyse bulleuse Recherche systématiguement de maladie de Croha
acquise

Deigporte £, Piette F. EMC - Dermatologie. 2015 1001-12
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1.3.Infections bactériennes du tube digestif

Infections bactériennes
du tube digestif

Plan:

I- Yersinioses et salmonelloses

1. Erythéme noueux

2. Syndrome de Sweet

3. Erythéme polymorphe

4. Autres manifestations cutanées
II- Maladie de Whipple
Ill- Infection a Helicobacter Pylori

VI- Bibliographie
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I- Yersinioses et Salmonelloses

Causes fréquentes de diarrhée aigiie fébrile

Responsables de dermatoses réactionnelles :
- Erytheme noueux
- Syndrome de Sweet

- Erythéme polymaorphe

Rappel sur la Yersiniose (1)
o Eokimcio

- Entérobactéries, genre Yersinia, 18 espéces

- 3 especes pathogenes pour I'homme:
pestis = peste
pseudo tuberculosis »  adénites mésentériques
enterolitica > entéro-colite LA PLUS FREQUENTE

Zoonose transmise par les animaux domestiques et sauvages (porcs+++)

- Transmission par nourritures contaminées (viandes mal cuites, ou aliments souillés)

» Manifestations cliniques

- gastro entérite aigie : diarrhée, fievre, douleurs abdominales
- syndrome pseudo appendiculaire

» Complications
Septicémie, abcés, perforation, méga colon toxique ...

Rappel sur la Yersiniose (2)

* Manifestation post infectieuses 30% des cas environ
- arthrites réactionnelles (associée au HLA B27)
- manifestations cutanées réactionnelles

coproculture (reste positive a distance de l'infection), hémocultures, serologie

¢ Iraitement
- aucun si gastro entérite non compliquée
- antibiothérapie si patients a risque ou complications
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Rappel sur la salmonellose (1)
- Bacille gram négatif mobile
- Hates : mammifére
- 5. typhi et para typhi = fidvre typhoide
-5 non typhi = gastro entérite, bacteriémie, infection localisée, abces, portage asymptomatique
- Salmonella enteritidis et Salmonella typhimurium sont les sérotypes les plus fréguents

- Transmission par la nourriture contaminée (poulet, oeufs, produits laitiers) et contact avec des animaux
(reptiles et amphibiens)

* Manifestati linigue
- Gastro entérite: diarrhée, figvre, vomissements, douleurs abdominales

- Possible portage chronique (voies billiaires +++)

Rappel sur la salmonellose (2)
bactériémie, endocardite, anévrisme mycotique ...
+ Diagnostic coproculture
* Traitement

- Aucun si forme non compliquée
- Antibiothérapie (fluoroguinolone) si patient a risque ou complications

1. Erytheme noueux (1)

« Epidémiologie
- Rare au cours de la salmonellose

-Dans 10 4 30% des yersinioses, surtout chez les femmes (SR=3), rarement chez 'enfant

* Clinigue
Survenue brutale aprés symptdmes digestifs
Erythéme noueux typigue le plus souvent

Parfois:

- nouures trés inflammatoires

- atteinte des 4 membres

- association a des leésions d'erythémes polymorphes
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1. Erythéme noueux (2)

+ Diagnostic:

- Absence d'argument pour une autre éticlogie

- Prélevements infectieux : hémocultures, coproculture

- Sérologies

Causes d'érythéme noueux :

Bacterial
infections

Streptococcal infections, wberculosis,
yersinia enterocolitis, mycoplasma
pneumonia, leprosy, satlmonella,
Iymphogranuloma venereum

Fungal infections  Coccidiomycosis, histoplasmosis,

blastomycosis
Drugs Sulfonamides, oral contraceptive pills
Inflammatory UC, Crohn disease
howel disease
Malignancy Hodgkin lymphoma, non-Hodgkin
Iymphoma
Other Pregnancy

T ef ol Clie Dermatol. 2008, 26 26573

2. Syndrome de Sweet

« Epidémiclogie

Est associé dans 20 a 50% des cas a une pathologie sous jacente

Infections du tube digestif : cause rare

Association rapportee avec Yersina enterolitica et

Salmonella typhimurium

* Clinique

Symptdmes digestifs précédent ou accompagnent les signes cutanés,

peuvent aussi étre absents

* Paraclinigue coprocultures et sérologies

Causes de syndrome de Sweet :

Hemptologic Acute myelogenous lenkemin, chronic

1 Ry IR e

1ﬁn|13:)m:z, multiple myelorms
i

i v, breast. ovarian, prostate,
mulignances hyroid, lung cancer
Infections Streptococeus, Staplylococcus,

sulmanelln, versinia, HIV,
cvtomegalovirus, hepatitis. Helicobacier
pvdord, wberculosis

Dirugs Gramilocyie solomy-stimulating factor.
irimethoprim-sulfamethoxuzole, oml
contraceptive pills, minocycling,
fitrpsermide, hydralazine, lithium,
diszcpam, vaccines

Systemic disesser  UC. Crohn discase, Sjtgren disease,
Behyet disease, lupus erythemutosus,
rheumutond arthritis

Pregnancy

Timani et af, Clin Dermatol, 200826:265-7.3

3. Erythéme polymorphe

Associé a de nombreuses infections

Rarement secondaire a la Yersiniose ou Salmonellose

(Figure 1)

, CHRU Lille

Figure 1. Erythéme polymorphe
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4. Autres Manifestations cutanées rapportées

* Yersiniose
- Dermohypodermite des membres infériaurs
- Vasculite & type de périartérite noususe

* Salmonellose

- Urticaire

- Taches rosées lenticulaires profuses (roséole) dans 15% des salmonelloses

ll. Maladie de Whipple

Traktarment

Réantections |

* Epidémiologie

- Maladie infectieuse systémique rare Fatance |
v
- Bactérie opportuniste Tropheryma whipplei | iwiection sgue |
- Gastroentérite
- Transmission oro-orale et féco-orale

- Preumopathie

[ Prmo-intection | | Absence d

die de Whigple |

L B
Jantesigei

[ tectians chroninues tocalisees |, * Endocardites

- Homme européen d'3ge moyen ++

\

”\\‘| Purtage asymptomatique |

- Artheites isolées

S ——
| Séroconversion | (50% de 3 population adulte en France)

Dans de rares eos ©
| - Preumonie de Iimmunadéprimé
- Pneumonie d'inhalation

Histoire naturelle et spectres cliniques des infections a Tropheryma whipplei

Lagier el al. Rev Med Interme, 20149:35:801-7,

* Clinigue
Tropisme essentiellement

- Intestinal (diarrhée chronique, douleurs abdominales et
amaigrissement)

- Articulaire (arthralgies et arthrites des grosses articulations,
migratrices et résolutives entre les crises).

Atteintes extradigestives polymorphes >
fréquent

retard diagnostique
- Pleuropulmonaires

- Cardiovasculaires

- Neuropsychiatriques

- Hépatiques

- Oculaires

- Cutanées : exceptionnelles

Quand l'interniste doit penser 3 une maladie de Whipple classique ? Comment trai-
ter?

Fréquence +++
Arthrites intermittentes touchant principalement les grosses
articulations
D'autant plus que ces signes surviennent chez un homme caucasien
d'ige moyen ou sont accompagnés de troubles digestifs, d'une perte de
poids ou d'adénopathies
Inefficacité ou aggravation sous traitements immunosuppresseurs
(corticoides, méthotrexate ou anti-TNF-a)

Fréquence +
«Suspicion de lymphomes ; adénopathies granulomateuses
médiastinales ou mésentériques
« Suspicion de dosc s h nédiastinales et atteinte
pulmonaire
«Suspicion de maladie de systéme » : fidvre au long cours
Polyarthrite séronégative

Signe arientant vers le diagnostic

Amélioration paradoxale des arthralgies lors d"antibiothérapies
prescrites pour des infections intercurrentes

Principes du traitement
Doxycycline (200 mg/j)+ hydroxychloroquine {600 mg/j) pendant 1 an
puis doxycycline i vie
Surveillance des dosages sériques des traitements (objectifs :
daxycycline : 4 pg/ml : hydroxychloroquine: 1 pg/mL)
Suivi  vie avec : PCR salive et selles tous les 6 mois

Logler et al Rev Med Interne. 2014:35:801 7.
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* Manifestations cutanées exceptionnelles

- Hyperpigmentation brun grisdtre des zones exposées et des

cicatrices d’origines carentielle

- Nodules sous cutanés

- Erythémes noueux

- Eruption lichénoide récidivante (Figure 2

- Erythrodermie (histologie de sarcoidose)

Figure 2. Eruption de papules
lichénoides sur la face postérieure du
membre inférieur droit avec histologie

de nature sarcoidosique

Frenk £ et al Anp Deomatol Venereol 1991:118.115-118

* Paraclinigue

PCR et culture bactériologique salive et selle:
Tropherymo whipplei
Biopsie duodénale: PAS et/ou IHC positive

* Traitement

Traitement |V par ceftriaxone puis
traitement par Bactrim pdt 12 mois

Ou association de doxycycline et
hydroxychloroquine pendant 12 mois suivie
d’une prophylaxie a vie par doxycycline

[jCR salive et sefie:

—
| Négatives

v
Discordance

entre PCR salive et PCR selles
. . = -
Maladie de Whipple classique ]

Blopsie duodénale positive PCR sang
\ 9 Blopsie cutanée exdue (VPN=99%)

| Positives

\\\ l
. | négatives

*
En fonction du contexte

PAS et/ou IHC positive Portage suspicion d'infection isoke
= Maladie de Whipple classique asymptomatique
Ou infection

localisée
Sur avis spécialis€, sérologie par Western Blot
pour différencier maladie de Whipple d et portage asy

Stratégie diagnostique de la maladie de Whipple classique.

Lagier et of. Rev Med Interne. 2014;35:801-7.

Il. Infection a Helicobacter Pylori (HP)

» Epidémiologie

Bactérie impliquée dans I'ulcére duodénal, la gastrite chronique, I'ulcére gastrique précurseur de

|"adénocarcinome et du lymphome du MALT

* Manifestations cutanées multiples décrites =  aucune étude permettant d'affirmer de lien causal

- Rosacée papulo-pustuleuse
- Urticaire chronique

- Psoriasis

- Purpura rhumatoide

- Phénoméne de Raynaud

- Syndrome de Sweet
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1.4.Syndrome de malabsorption

Syndrome de
malabsorption

Plan:

|- Manifestations dermatologiques des carences globales
Il- Manifestations dermatologiques des carences sélectives
1. En zinc

2. En acide gras essentiels

3. Envitamine A

4. En vitamine PP

5. Envitamine C

Ill- Dermatite herpetiforme
IV- Bibliographie

87



Syndrome de malabsorption

Clinigue = diarrhée + manifestations carentielles

Etiologies multiples+++

Le plus souvent expressions cutanées non spécifiques d'une carence globale (vitamines, protéines, oligoéléments ...

Parfois tableau clinique plus spécifique d'une carence sélective

Diagnostic: dosage des taux sériques peu fiahle, test thérapeutique +++

Malabsorption pré emdiocytaire

Insuffisance pancréatique exocrine
Cholestase et malabsorpticon des sels
biliaires
Cal hacté chronigue de
I'intestin gréle

Deficit en lactase

Malabsorption parlétale

Maladie coelique

Sprue tropicale

Lymphomes diffus de |'intestin gréle et
maladie des chaines alpha

Maladie de Whipple

Parasites

Maladie de Crohn

Entérite radique

Résection de gréle

Gastroentérite a osinophiles
Mastocytose

Entéropathie des dafit immunitaire: VIH,
défit en 1gh, DICV

Malabzarption post emdrocytalie

Gastropathies exsudatives

|. Manifestations dermatologiques des
carences globales

1) Manifestations muqueuses

- Glossite

Stomatite

- Chéilite

+ Perléche

- Aphtes

2) Manifestations cutanées

- Xérose cutaneée

- Dermatose eczématiforme craquelée

- Pigmentation cutanée : par hypersécrétion de Mélanocytes Stimulating Hormone (M5H)

- Atrophie cutanée

- Purpura, ecchymose

- Alopécie diffuse

- Onychodystrophie
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Il. Manifestations dermatologiques des carences

sélectives

1. Carence en zinc

- Fréquent au cours des maladies de Crohn, des pancréatites, des cirrhoses alcooliques

- Triade classique : diarrhée, dermatose péri-orificielle et alopécie

Etiologies des carences en zinc :

Insutficiant intake (type 1) Increased loss (type 1) Malabsorption (type (1) Incraased requirament
(type IV)
» Infants ¢ Gastrointestingl causes *  Hereditary: ¢+ Pregnancy
= Low serum anc levelsin = Recalotrant dsacrhea) - Acrodermatitn V Breastfeeding
brexstieeding women — Intestinal fistulas entetopathica *  Preterm babies
= Low rinc levels in breast ¢ Urine: = Cystic fibwosis * Edetly individuals
Itk = Lwer enrhosis »  Gastromtestinal causes:
*  Parenteral nutnibon = Infections = Crohn’s disease
»  Certain diets = Renal diseases = Ulcerative colitis
* Anorexia nervosa = Drabetes melhtus = Cehac divease
+ Bulimia - Alcohol = Short bowel syndtome.,
- Diuretics untable bowel syndrome
* Buns ~ Diseases of the kver and
+ Exceruve sweating pancreas
» Hemodialyss » Drugs
*  Hemolysis = Penicillamine
= Diucetics
= Valproate

High intake of phytic acrd/
a—

Glursch Vet al. JIDDG. 2019;17:589-96.

* Clinigue

- Lésions érythémato-squameuses péri-orificielles bipolaires (péribuccales, palpébrales, périnarinaires,

génitales et péri-an
sacro-fessiere (Figure

a3)

ales) et acrales avec evolution érosive et extension a la face interne des cuisses et a la région
&

- Placards eczématiformes ou psoriasiformes des membres et possibles lésions bulleuses ou nécrotiques
superficielles d’évolution centrifuge, réalisant des aspects serpigineux et circinés comparables a ceux observés
dans I'érytheme nécrolytique migrateur

- Atteinte muqueuses: stomatite, glossite, perléche, conjonctivite

- Alopécie progressive diffuse

+ Diagnostic

- Histologie: non specifique

- Dosage de la zincémie : mauvaise évaluation du déficit
- Traitement d’épreuve ++ efficace en quelques jours

* Traitement

gluconate de zing, 2 gélules « 2/j & prendre a jeun
(dose usuelle x 2 du fait de |la malabsorption)
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Figure 1. Carence en Zinc, aspect d'érytheme nécrolytique migrateur

Figure 2.

.

B : Disparition de vulvite érosive apres 8 jours

A : (Edeme vulvaire en lien avec une maladie de
de supplémentation en zinc

Crohn métastatique
+ vulvite érosive due & une carence en zinc

Figure 3. Boursite érosive, dans un
contexte de maladie de Crohn
révélant une carence en zinc

ollection Professeur Delap
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2. Carence en acides gras essentiels (AGE)

* Epidémioclogie
- Rarement isolée

- Le plus souvent polycarences dans un contexte de malnutrition (alcoolisme, cancer évolué), de malabsorption
séveére (résection intestinale) et au cours des alimentations parentérales déséquilibrées.

* Clinigue
Peu spécifique a type de dermite microbienne ou séborrhéique (Figure 4)
- Lésions érythémato-squameuses des grands plis, du visage, du cuir chevelu

- Xérose cutanée, a tendance atrophique, aspects ichtyosiformes ou d’eczéma craquelé, purpura par fragilité
capillaire

- Atteintes péri-orificielles parfois 2  diagnostic différentiel et/ou association & une carence en zinc

= Diagnostic
Dosage des AGE

* Trai &

Traiterment topique a base d'huile d’onagre ou de bourrache
Supplémentation orale (Eltéans)

Intraveineuse

B : Aspect proche d’'une dermite seborrhéique dans le cadre

4 d’une carence en AGE
Figure 4: . plaques érythémato-squameuses dans le

cadre d’'une carence en AGE Scrivener Y. Encye! Méd Chir- Dermatalogie. 2003; 98-870-A-10, 9p
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3. Carence en vitamine A

+ Etiologie
Malabsarption ou défaut de stockage hépatique (cirrhose alcoclique)

» Clinigue
- Hyperkératose folliculaire des faces d’extension des membres et des extrémités = phrynodermie
- Xérose généralisée, atrophie sébacée et sudorale, hyperpigmentation

- Diminution de la vision crépusculaire (plus précoce et spécifique)

= Traitement

Vitamine A (50 000 U/ per os)

4, Carence en vitamine PP (vitamine B3, niacine)

+ Etiologie
Régime exclusif de mais ou sorgho, malabsorption digestive, alcoolisme, régime végétarien strict, déficit
congénital de I'absorption et du transfert du tryptophane (précurseur) ...

Carence pouvant étre due aux analogues puriques

+ Clinigue Pellagre (triade DDD : diarrhée, démence, dermatite)

- Eruption photodistribuée : érythame cedémateux, rouge sombre, a limite nette suivi de decollement bulleux
sero hémorragique, cicatrisant lentement et laissant une peu fine, pigmentée et craquelée (Figure 5)

- Dans les formes graves : diarrhée, stomatite, glossite, apathie, syndrome dépressif et troubles sensoriels

+ Diagnostic

Dosage urinaire du méthylnicatinamide
Test thérapeutique ++

* Traitement
Nicotinamide (Nicobion™ 500 mg/j per os)

P T [T S fle ction D, VERMERSEH) CH dE Va1 | Collection Dr. VERMERSCH, CH de Valenclennes
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5. Carence en vitamine C : scorbut

* Epidémiologie
Réapparu ces derniéres années
Etiologie: dénutrition, mal nutrition, alcoolisme et brilures étendues

* Clinigue
- hyperkératose folliculaire du tronc et des membres
- purpura pétéchial périfolliculaire, puis ecchymoses (Figure €)

- poils en « tire-bouchon »
- gingivite hypertrophique hémorragique a un stade tardif et déchaussement dentaires

- Dosage du taux sérique de vitamine C mais mauvais reflet des réserves
- Test thérapeutique +++

* Traitement
Laroscorbine® 500 mg/j pendant 15 j per os

Collection Professeur De te, CHRU Lille

Figure 6, Carence en vitamine C: purpura folliculaire et ecchymoses spontanées

lll. Dermatite herpétiforme (DH)

« Epidémiologie
- expression cutanée de la maladie coeliaque toujours associée et le plus souvent asymptomatique

- la DH s'observe dans 20 a 25% des cas de maladie coeliaque
- touche surtout les adultes entre 20 et 40 ans

« Clinigue
- éruption prurigineuse composée d'éléments papulovesiculeux souvent groupés en petits placards (Figure 7)
- symétrique et prédomine sur les faces d'extension des membres et les fesses

- micro-abcés au sommet des papilles dermiques responsables d’un clivage dermoépidermique
- IFD : dépdts granulaires d'immunoglobulines (IgA +++) prédominant au sommet des papilles dermiques

« Biologie :
Anticorps anti-endomysium de type IgA et anti-gliadine de type 1gG et IgA (bon reflet de |'atrophie villositaire)
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+ Génétigue

- jusque 10 % de forme familiale

- HLA : B8, DR3, DOW2, alléles DOA1*0501 et B1*¥0201

+ Traitement

» Dapsone permet la disparition rapide du prurit et I'amelioration des lésions cutanées

* Régime sans gluten : base du traitement et doit étre institué a vie TOUIOURS

Méme si suivi partiellement il permet :
- le contréle biologique mais surtout clinique et histologique des manifestations cutanées et digestives
- la diminution de |a dose voire I'arrét de la dapsone
- la prévention des lymphomes intestinaux

Collection P

HU Nord Marseille

Figure 7. Dermatite herpétiforme

Nord Marsellle

Sources, apports recommandés des vitamines. Diagnostic biologiques et supplémentation des carences.

Sources alimentaires

Apports quotidiens
recommandés

Eléments du diagnostic

Supp en can de carence

Fruits et kgumes

0 mg/]
grossesse: 100 mg/j

ascorbémie < 10 ymol /1

{reflete les apports revents)

tube sec congedé et protige de la lumiere
acide ascorbique leucocytaire plas fiable
mais non disponible en pratique

100 4 300 mg/|

Vitamine A Foie, coufs, beurre. kegumes 500 U1/) <200 ng/ml 100 & 300 000 UL/

Vitamine B,, | Viandes 2% pg/j 150 pg/dL test de Shilling (malabsorp- | 1 myg/semaine IM pendant 1 mos puis
thon) 1 g /mos

Vitamino K Végétaux 3 fevilles vertes, viande 1 g/ Mg/j du taux de b 54 10 mg/j en parentéral

Vitamine B, levure de biere, céndales, fole, viande, | L2315 mg/| Diminution de Factivité transodtolasique | 100 3 250 mg/| on panenténal

wuts, certains ligumes dew hématies

Vitamine B, Levame, fole, aoufs, production endogéne | 30-100 yig/j Dosage sérique

Vitamine B, Lait, viande, poisson, amufs 142mg/) Test therapeutique uniguement Enfants 14 3 mg/} ; adubtes 10 A 20 mg/)

Vitamine B, | GEufs et Mgumes secs 06822 mg/j Test thérapeutique 1g/jen IV
Elimination urinaire de Vacide xanthuré-
nique > 20 mg/j

Vitamine 8, Céréales 10420 mg/) Exerétion urinaire des métabolites de la | 100 mg/| par voie IV ou 500 mg/j per o
niacine < 2 mg/j

Vitamine B, Foie, végétaux, levures, lait 04 mg/j Folates érythrocytaires < 160 pg/1 30 mg/j per on

Vitamine B, 3410 mg/j Excrétion urinaine < 1 mg/j 500 mw /|

Zinc Crustacss, coquillages, légumes, noix 15 mg/j (adulte), 20 & | Ziow sérique <8 pmol /L 03 mg/kg/| IV (formmes aigués) ;

35 my (grossesse), 5 mg/j
(nourrisson)

2 mg/kig/| per ow (formes chroniques)

Scrivener Y, Encycl Méd Chur-Dermatelogle. 2003,98-870-A-10, Sp
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1.5.Manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives

Manifestations cutanées

des tumeurs malignes
digestives

Plan:

| - Introduction

Il - Métastases cutanées des cancers digestifs
Il - Syndromes des polyposes digestives

1 - Syndrome de Gardner

2 - Syndrome de Peutz-Jeghers

3 - Syndrome de Cowden

4 - Syndrome de Cronkhite-Canada

IV - Syndrome de Muir-Torre

V - Syndrome de Howel-Evans

VI - Bibliographie
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l. Introduction

Il existe plusieurs types de manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives :

1. Métastases cutanées des cancers digestifs

cund snnlaci
2'l Heat 1

3. syndromes familiaux dont les signes cutanés sont des marqueurs de néoplasies digestives :
* syndrome des polyposes digestives

* syndrome de Muir-Torre

* syndrome de Howel-Evans

= Importants a connaitre par les dermatologues car leur reconnaissance précoce permet d'initier un suivi
pour le patient mais egalement de faire un dépistage génétique dans la famille

Il. Métastases cutanées des cancers digestifs

* Les métastases cutanées de cancers digestifs sont rares
* Elles sont de mauvais pronostic car elles annoncent un stade déja avancé
* Le plus souvent primitif déja connu, diagnostic au cours d’une récidive

* Le plus souvent localisation cutanée proche du cancer d'origine et souvent sur la cicatrice opératoire

L’ombilic est une localisation souvent retrouvée : Nodule de sceur Marie Joseph (Figure 1)

Nodule de sceur Marie-Joseph

- Nodule ombilicale, dure, rouge-violacé,
habituellement non douloureux

- Histoire : Sceur Marie Joseph était |'assistante
du chirurgien William J. Mayo. Elle fut la
premiére a remarquer |"association de cette
lésion avec les cancers intra-abdominaux

- Le principal diagnostic différentiel est
I'omphalite

- Ce nodule signe une pathologie déja évoluée
avec une survie moyenne a 11 mois

- Métastase des cancers de I'ovaire, estomac et
pancréas essentiellement

Figure 1. Nodule de sceur Marie-Joseph

lacques 1 el al. Rev Med Interne. 2014;35:73-74,
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Il. Syndrome des polyposes digestives

1 - Syndrome de Gardner
2 - Syndrome de Peutz-Jeghers
3 - Syndrome de Cowden

4 - Syndrome de Cronkhite-Canada

1 - Syndrome de Gardner

a. Epidémiologie

- Expression la plus compléte et |a plus fréquente des polyposes héréditaires: |la Polypose Adénomateuse
Familiale (PAF)

- Mutation du géne APC (adenamatous polyposis coli) en 5g21

- Transmission autosomique dominante, pénétrance compléte, expressivité variable
- Possible mutation de novo

b. Evolution

Transformation maligne inéluctable avant 40 ans de la polypose digestive
=» Surveillance +++

Risque accrue de cancers: thyroidiens, pancréatiques, surrénaliens

c. Clinique

* Digestive
- Polypose adénomateuse colorectale profuse (centaines, milliers de polypes) débutant pendant I'enfance
- Fibromatose mésentérigue ou rétropéritonéale

* Cutanée
- Kystes épidermoides multiples: (Figure 2]
Localisés sur : le visage, |e cuir chevelu, les extrémités et le tronc
Apparaissent dans I'enfance entre 4 et 10 ans
- Lipomes
- Fibromes et tumeurs desmoides sur les cicatrices de laparotomies
- Pilomatricomes (évocateurs si multiples et familiaux)

* Osseuse
Ostéomes chez plus de 75% des patients, petits et multiples : maxillaires, sphénoidaux +++ et des os longs
Malformations dentaires : dents incluses ou surnuméraires

+ Ophtalmologique
Hypertrophie de la couche pigmentaire de la rétine : pas toujours présente mais trés specifique de I"affection
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Figure 2. Multiples kystes épidermoides dans un syndrome de Gardner

Cribier B. Ann Dermatol Venereol. 2009;136:125-32.

2 - Syndrome de Peutz-leghers

a. Epidémiologie

- Rare
- Mutation du géne LKB1/5TK11, chromosome 19p13.3
- Transmission autosomique dominante, pénétrance forte, expressivité variable

b. Evolution

Transformation maligne des polypes dans 15% des cas
= Surveillance +++

Risque accrue de cancers (X 18/ population générale) : pancréatiques, mammaires, utérins et ovariens

c. Clinique

* Digestive
Polypose surtout jéjuno-iléale mais aussi rectocolique, duodénale voire gastrique

- Soit asymptomatique
- Soit douleurs abdominales récurrentes, syndrome occlusif lié & une invagination parfois
- S0it syndrome hémorragique : méléna, rectorragie, anémie hypochrome

* Cutanée

Lentiginose pré-orificielle : (Figure 3)

- Déja présente a la naissance ou apparition dans les premiéres années de vie

- Levres atteintes de maniére quasi constante

- Dans BO% des cas atteinte de la mugqueuse buccale : faces internes des lévres, joues, gencives, palais (langue
exceptionnellement)

- Possible extension au pourtour de la bouche et de la région péri-orbitaire, péri nasale et les oreilles

Autres localisations possibles | paumes, plantes, face dorsale des doigts, région anale
FPas de multiplication dans le temps, parfois méme décoloration a |'adolescence

= Diagnostic différentiel : Maladie de Laugier
- Expression plus tardive
- Identigue sur le plan de |'atteinte labio-jugale mais pas d'autres localisations des lésions
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Critéres diagnostics du syndrome de Peutz-Jeghers

Au mains I'un des critéres présents :
1. Plus de 3 polypes de Peutz-Jeghers confirmés a |'examen anatomo-pathologique

2. Un nombre quelconque de polypes de Peutz-leghers chez un sujet ayant un antécédent familial
de polypose de Peutz-leghers

3. Pigmentation cutanée-mugqueuse caractéristique chez un sujet ayant un antécédent familial de
polypose de Peutz-leghers

4. Pigmentation cutanéo-mugueuse caractéristique chez un sujet ayant un nombre guelcongue de
polypes de Peutz-leghers

Figure 3. Multiples lentigines sur et les lévres et péri-buccales dans le cadre d’un syndrome

de Peutz-Jeghers
Shah KR et ol | Am Acod Dermatol, 2013:68:180.61-21.

3 - Syndrome de Cowden ou des hamartomes multiples

a. Epidémiologie
- Génodermatose rare
- Mutation du géne PTEN , localisé en 10q23: gene suppresseur de tumeur

- Transmission autosomique dominante, pénétrance incompléte, expressivité variable
- Il existe d'autre syndromes associés a la mutation de ce géne (syndrome de Protée et de Bannayan-Riley-Ruvalcaba)

b. Evolution

Ri de néoplasi té : mammaires , thyroidiennes , utérines, rénales, colique

4 5
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c. Clinique

* Digestive

Polypose gastro-intestinale

Polypes inflammatoires ou hamartomateux le plus souvent

Parfois adénomateux : surveillance (premiére coloscopie indiquée a partir de 35 ans)
Souvent asymptomatigue

* Multiples hamartomes viscéraux
Risque de transformation maligne
Sites les plus fréquents : thyroide (adénome) et mammaire (maladie fibrokystique du sein)

Sur le plan neurologique : maladie Lhermitte Duclos de qui correspond & un gangliocytome dysplasique
cérébelleux qui est une lésion hamartomateuse de la fosse postérieure. C'est une tumeur bénigne mais
qui peut mettre en jeu le pronostic vital par hypertension intracranienne et se révele par une ataxie
cérebelleuse. Rare, mais pathognomonique.

= Autre:
Risque malformatif avec macrocéphalie
Retard de développement psycho-moteur

* Lésions cutanéomugqueuses
Apparition progressive a partir de I'adolescence
Constamment présentes au cours de I'évolution

- Tricholemmomes : papules non kératosiques couleur peau normale ou filiformes
région centro-faciale, du pourtour de |a bouche, des paupiéres, de la région péri-auriculaire (Figure
1 et 5A)

- Papillomatose orale: |ésions papuleuses et/ou papillomateuses, voire verruqueuses des lévres et de
la muqueuse buccale avec une atteinte préférentielle du palais et des gencives.

Langue plicaturée et recouverte de multiples papules (Figure 58)

- Kératose acrale : kératoses translucides palmoplantaires
Lésions simulant des verrues planes sur le dos des mains et des pieds

+/- lentiginose peri orificielle, lipomes, fibromes, angiomes...
Risque de mélanome augmenté par rapport a la population générale dans la littérature

= Surveillance dermatologique recommandée une fois par ans

Critéres diagnostics du syndrome de Cowden :

Pathognommmic criseria Major crikena Minor criteria

Muscocutaneous lesions: Breast eancer Benign thymid losions {goitermodules)
whilemmmims Nem-medullary thyroid cancer Metal ietandation

keral Macmocephaly Humamomatous miesiml polyps
* Paptlomitous papales & Lipesnas
* Mucosal lesions Lhermitie-Phichs disense i e bt divense
Clensourimary tmers or el fonmistions
Operanonal clinical diagnestic ontena for an individoal:

Pathegnomonic mucocutaneous lesions abone il
= Sin or mose f papuks, o keast three of which are biopsy-confimmed rchilemmomas, or
= Cutaneous facial papules plus ol mucosal papidlomitbesis, or
* Onal mueosal papillomatosis plos acral keritoses, or
* Sin ar more palmoplantar keratoses
Twor o miwe o enteria, ome of which must be macmoephaly o Lhermitie-Buclos
Ome major phes three miner el
Four it wuileria

Mester | Eng €2, 0 Sarg Omeol, 2005, 11012530,
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Recommandations de suivi pour les patients atteints d’'une mutation germinale de PTEN :

Cuncer type Sereening recommendations Surgical options
Female breast Starting at age 30: annual mammogram; consider MRI for patients with Prophy lactic mastectomy
dense breasts
Thyrowd Starting from age w disgnosis: annual ulrasound
Renal Starting at age 40 imaging every (wo yeans
Endometrial Starting at age 30: annual endometrial biopsy or transvaginal ultrasound Prophy lactic hysterectomy (oophorectomy unnecessary )
once chaldbearmg complete
Colorectal Starting at age 35-40: Colonoscopy, with follow-up dependent on degree
and type of polyps identified.
Melanoms Starting from age at diagnosis: annual demmatologie exam

Mester J, Eng C.. J Surg Oncol. 2015,111:125.30,

Figure 4. Tricholemmomes multiples au cours d’ une maladie de Cowden

Shah KR et al. | Am Acad Desmatol. 2013,68.183.e1.21

Figure 5. A : Tricholemmomes multiples au cours d’ une maladie de Cowden Maladie de Cowden
B : Langue plicaturée et recouverte de multiples papules

Shen Z et al. Oncologist, 2012,17930-6.
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4 - Syndrome de Cronkhite-Canada

a. Epidémiologie
- Exceptionnel (450 cas décrits), non héréditaire
- Eticlogie inconnue, possiblement auto-immune

- Atteint des sujets d’dge moyen environ 50 ans, préedominance masculine 3:2

b. Evolution

Lentement progressive
Mauvais pronostic | 55% de mortalité a 5 ans

Traitements uniquement stabilisateurs :
- antibiotiques , corticoides et alimentation parentérale exclusive
- ou mésalazine, antihistaminiques forte dose associés a aziathioprine ou tacrolimus

Recommandation d'éradication d'Hélicobacter pylori

c. Clinique
* Digestive

Palypose gastro-intestinale diffuse inflammatoire et hamartomatose avec risque de dégénérescence de 15%
Tableau clinique d'entéropathie exsudative :
- Diarrhées, douleurs abdominales, amaigrissement

- Oedemes

* Cutanée et phanérienne : carentielles

- Pigmentation diffuse de type addisonien plus accentuée sur le visage, cou et extrémités (dos des
mains, face palmaire des doigts, paumes et plantes) (Figure 78

- Alopécie d’évolution rapide (Figure 7 A)

- Dystrophie de tous les ongles des doigts et des orteils : signe de plus constant de la maladie (Figur= &)
- Lésions bulleuses rapportées

Possible régression ou amélioration des Iésions cutanées durant les phases d’amélioration de I'atteinte
digestive ou apres correction des anomalies biologiques
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Figure 6. Dystrophie de tous les ongles des doigts et des orteils dans le cadre d’'un syndrome de Cronkhite-Canada

Kopacovd M et al. Gastroenterol Res Pract, 2013;2013:856873

Figure 7. A : Alopécie diffuse dans le cadre d'un syndrome de Cronkhite- Canada
B : Pigmentation palmaire

Kopadovd M et al. Gastroenterol Res Pract. 2013,2013,856873,

lIl. Syndrome de Muir-Torre (SMT)
1. Epidémiologie

- Transmission autosomique dominante, pénétrance et expressivité variable
- Variation phénotypique du syndrome de Lynch
- Mutation d’un gene MMR (Mismatch repair) impliqué dans la réparation de I'ADN : MLH1, MSH2, MSHB, PMS2

- Récemment description d'un 27 type de SMT non lié a une instabilité microsatellite et de transmission
autosomique récessive

- Prédominance masculine 3:2
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2. Clinigue

* Lésions cutanées

- Au moins une tumeur sébacée :

- Association dans 20% des cas a des kératoacanthome (

- Multiples, siggent sur le visage +++

- Age de survenu moyen des lésions : 53 ans

* Lésions néoplasigues

- Souvent polypes coliques (polypose exceptionnelle)

= coloscopie annuelle dés I'dge de 25 ans

adénomes sébacés, carcinomes basocellulaires a différentiation sébacée et ou carcinome sébacé (Figure 8 4)

- Précédent le diagnostic de cancer viscéral dans 20 a 40 % des cas, parfois de plusieurs années

- Au moins une néoplasie de bas grade de malignité apparaissant a un &ge précoce, de localisation colorectale
dans plus de 50% des cas mais aussi génito-urinaire, mammaire ou hématologique

Figure 8. Syndrome de Muir-Torre
A : Multiples adénomes sébacés du visage B: Kératoacanthome

Ponti G et al Critical Reviews Oncol Hematol 2013,85:239-56

Table 1. Comparison of Muir-Torre syndrome | and |I

MTS |

® Represents 65% of tumors in MTS patients

* Genetic analysis shows microsatellite instability
® MSH2, MSH6, MLH1, PMS2 implicated

® Autosomal dominant inheritance

® Earlier-onset tumors

® High penetrance

MTS I

® Represents 35% of tumors in MTS patients

® Genetic analysis does not show microsatellite instability
® MYH1 implicated

® Autosomal recessive inheritance

e Later-onset tumors

® Moderate to low penetrance

® Gastrointestinal polyposis

MLH, MutL Homolog; M5H, MutS Homolog; MTS, Muir-Torre syndrome.

John AM, Schwortz RA. ) Am Aced Dermaotol 2016;74:558-66,
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Critéres diagnostics du syndrome de Muir-Torre

Group A ® Sebaceous adenoma
® Sebaceous epithelioma
® Sebaceous carcinoma
® Sebokeratoacanthoma
® Immunohistochemistry of tumor, demonstrating negative staining for
MLH1 and MSH6 or MSH2, MLH1, and MSH6
® Microsatellite instability in tumor cells

Group B ® Visceral malignancy
® Colorectal tumor with microsatellite instability
Group C ® Multiple keratoacanthomas

® Multiple visceral malignancies
® Family history of MTS
Results of genetic testing 1. Positive: detection of a pathogenic mutation
2. Negative: none identified, which does not rule out a mutation not tested;
strongly consider personal and family history of malignancy
3. Inconclusive: variant of uncertain significance

MLH, MutlL Homolog; MSH, MutS Homolog: MTS, Muir-Torre syndrome.
*Either 1 characteristic from Group A and B or all 3 characteristics from Group C to diagnose MTS.

John AM, Schwaortz RA. 1 Am Acad Dermatol. 2016,74:558-66.

3. Analyse immunohistochimique et génétique

* |l faut réaliser une étude immunohistochimique de |'expression des génes du MMR de
toute tumeur cutanée sébacée, avec accord du patient

* Encasde perte d'expression, une consultation génétique sera demandée pour recherche
de mutation génétique

* La confirmation d'une mutation germinale des génes MMR doit conduire a une enquéte
familiale et a une surveillance réguligre : coloscopie tous les 2 ans a partir de 20-25 ans et
hystéroscopie annuelle & partir de 30 ans

IV. Syndrome de Howel-Evans
1. Epidémiologie

- Exceptionnel
- Transmission autosomique dominante

- Mutation du géne RHBDF2 sur le chromosome 17q
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2. Clinique

* Lésions cutanées

-Kératodermie palmoplantaire a caractére focal (tylosis). Les paumes peuvent étre respectées (Figure 24)

TypeA:

Apparition tardive entre 5 et 15 ans

TypeB:

- généralement diagnostiqué a la naissance ou au cours des premiéres années de vie
- aires de kératodermiques bien limitées et d'épaisseur uniforme

- Leucokératose buccale (Figure 58|

* Lésions néoplasiques

- Association aux cancers significative seulement pour le type A

- Risque de carcinome de I'cesophage > 90%

- Associations décrites aussi avec d’'autres cancers : peau, estomac, larynx et bronches

Figure 9. A: Kératodermie plantaire B: Leucokératose buccale

Blaydon OC et al. Am ) Hum Genel, 2012,90:340-6.

Syndromes Geénes impliqués Manifestations Cancers associés
dermatologiques
Gardner APC Kystes epidermiques Colo-rectaux, thyroidiens,
Lipomes pancréatiques, surrénaliens
Tumeurs desmoides
Peutz-Jeghers LKB1/STK11 Lentiginose pre-orificielle Duodénum, colon,
pancréatiques, mammaires,
L uterins et ovariens
Polyposes
Cowden PTEN Tricholemmomes Colon, mammaires,
Lesions papuleuses stiou thyroidiens,
papillomateuses des levres et uténins
de la muqueuse buccale
Kératoses palmaplantaires
Cronkhite-Canada ? Signe de malabsorption Gastro-intestinaux
Alopécie
Dystrophie des ongles
Muir-Torre MLH1, MSH2, MSHE, PMS2 Tumeurs sébacées Colo-rectal, génito-urinaire,
kératoacanthomes mammaire, hematologique
Howel-Evans RHBDF2 Kératodermie palmoplantaire a (Esophage+++
caractére focal (tylosis) peau, estomac, larynx,
Leucokératose buccale bronches
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1.6.Maladies a expression cutanée et digestive

Maladies a expression
cutanée et digestive

Plan:

I- Maladie de Degos

II- Pseudoxanthome élastique

I1l- Maladie de Rendu-Osler

IV- Syndrome du « blue rubber bleb naevus »

V- Bibliographie
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|. Maladie de Degos ou papulose atrophiante

1. Définition

Vasculite thromb te des petits vai 1% responsable de nombreux micro-infarctus :
- de |a peau
- du tube digestif

- du systéme nerveux central (20% des cas)
- d'autres organes plus rarement

2. Epidémiologie
- Trés rare (moins de 200 cas décris)
- Cause inconnue

- Adultes jeunes entre 20 et 50 ans ++ ( description également de cas pédiatrigque)
- Sporadique pour la majorité des cas

2 formes :
Bénigne : cutanée pure
Maligne : systémique = pronostic redoutable car pas de traitement

3. Clinique

* Lésions cutanées
Toujours présentes, souvent révélatrices

Papules érythémateuses non prurigineuses, cerclées par un fin liseré télangiectasigue dont la surface devient
rapidement atrophique et de teinte blanchatre et porcelainée, d'environ 0,5 & 1 cm de diamétre [figurs 1)

Nombres trés variables, d'age différent du fait de I"évolution par poussée

Siegent essentiellement sur le tronc et les membres supérieurs

Réaliser systématiquement un bilan auto-immun et de thrombophilie devant des lésions cutanées évocatrices
Parfois présence d'Ac anti-phospholipides

La probabilité de ne pas évoluer vers une forme maligne est de 70% au diagnostic et est de 97% a 7 ans

Figure 1. Maladie de Degos
A : Multiples Iésions cutanées d'age différents sur le tronc B : Papule avec centre atrophique blanchatre et erythéme
annulaire périphérique

Mareschol A et Gl JAMA Dermatol. 2020,156.204- 204,
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* Atteintes digestives

- Présentes dans 70% des formes malignes
- Apparaissent rapidement (1 & 7 ans) aprés la survenue des lésions cutanées
- Manifestations non spécifiques : diarrhées, vomissements, malabsorption, perforation intestinale

- Endoscopie : lésions blanchatres identiques a celles présentes sur la peau, correspondant a des infarctus
intestins gréle ++ mais aussi d’autres organes abdominaux

* Atteinte neurologique

Apparait apres les signes cutanés
- Infarctus cérébraux multiples

- Thromboses des sinus veineux
- Hématomes sous-duraux

4, Traitement

Nombreux traitements essayés mais non efficaces :
- Antithrombotigues, fibrinolytiques, héparines

- Corticoides, azathioprine

- Stanozolol

- Echanges plasmatigues

Récemment bons résultats avec :
- Corticoides +Ig

- Eculizumab (inhibiteur de la voie terminale du complément qui se lie de maniére spécifique a la molécule C5) chez
des patients avec forme sévére

l1l. Pseudoxanthome élastique (PXE)

1. Définition
- Maladie métabolique avec atteinte secondaire du tissu élastique, atteignant principalement la peau, la
rétine et les artéres de moyens et petits calibres

- Caractérisée par la minéralisation et la fragmentation des fibres élastiques (élastorrhexie)

2. Epidémiologie
- Rare (1/25 000 naissances)

- Autosomique récessive, mutation du géne ABCCH

3. Evolution

Pronostic vital conditionné par les atteintes vasculaires responsables d'accidents vasculaires ischémiques
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3. Clinique

+ Lésion cutanée
- Font souvent le diagnostic
- Apparaissent au cours de |a deuxiéme décennie

- Papules jaunatres de 1 & 3 mm de diamétre, parfois disposées en « placards » prenant un « aspect de peau de
poulet » {mieux visible lorsque peau est étirée) (Flgure 2 ot 3)

- Siegent de fagon symétrique dans les zones de flexion (faces latérales du cou, plis axillaires, inguinauyx, des
coudes..) et |a région péri-ombilicale

- Atteinte de la mugueuse orale fréquente (papule jaunatre de la face interne de la lévre inférieur) : oriente le
diagnostic (diagnostic différentiel avec photo vieillissement).

Biopsie cutanée : permet de faire le diagnostic

= dystrophie des fibres élastiques : fragmentées, pelotonnées et calcifiées (Figure 5)

Figure 2. Différentes présentation de pseudoxanthomes élastiques du cou
Plomp AS et. Am | Med Genet Part A. 2010,1524 102958

Figure 3. Pseudoxanthome élastique axillaire

Thrash B et oi. 1 Am Acad Dermatol. 2013;68:211.e1-211.¢33.
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« Lésions ophtalmiques

-> réaliser un fond d’ceil chez le sujet atteint et tous les membres de sa famille

- Stries angioides constantes et quasi pathognomoniques (Figure 4)

- Possible développement de néovaisseaux responsables d'un syndrome maculaire par saignements

* Lésions vasculaires

Responsables d'accidents vasculaires ischémiques ou hémorragiques = RARE mais mise en jeu du pronostic vital
- angor d’effort

- artériopathies des membres inférieurs (jusqu’a 30% des cas selon les séries)

- accident vasculaire cérébral

- hémorragies digestives : imprévisibles et récidivantes surviennent dans |'adolescence et chez I'adulte jeune

« Existence de formes incomplétes:
artérielles ou cutanées pures parfois associées a des tries angioides

4. Diagnostic

- Lésions cutanées typiques
- Histologie cutanée typique

- Stries angioides au fond d’ceil

Figure 4. Stries angioides repérées par les fleches

Plomp AS et. Am J Med Genet Part A. 2010;152A:1049.58.
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Figure 5 A. Histologie cutanée PXE : fragmentation et calcifications des fibres élastiques dermiques.
Grossissement X 5 et X20, coloration HPS
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Figure 5 B. Histologie cutanée PXE : fragmentation et calcifications des fibres élastiques dermiques.
Grossissement X20, coloration van Kossa

5. Diagnostics différentiels
* Maladies génétiques

- PXE variant :

Mutation du géne GGCX, défaut de coagulation vitamino K dépendant

Phénotype de cutis laxa, atteinte vasculaire et oculaire moins séveres que dans le PXE classique
- Thalassémie béta: un phénotype de PXE est retrouvé chez ces malades

- Calcification artérielle généralisée infantile (GACI)

Mutation du géne ENPP1

déces avant I'age de 1 ans

* PXE exogénes

Situation exceptionnelle
Fibres élastiques du derme sont altérées par une substance chimique (salpétre, sel de déneigement) et fixent le
calcium comme celles du PXE classique

* Signes de sénescence ou photo sénescence

- Elastolyse acquise du derme papillaire : disparition compléte du réseau élastique du derme papillaire
- Elastose actinique de la peau citréine du cou : papules jaunatres disposées en lignes sur une peau flasque

6. Prise en charge

* Pas de traitement spécifique

Dépistages des complications
- Ophtalmiques
Cardio-vasculaires

Contre indication & la prise d'AINS : risque de saignements digestifs

Eviter les sports de contact du fait de I'atteinte oculaire

Dépistage familial

= Suivi spécifique multidisciplinaire
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V. Maladie de Rendu-Osler

1. Epidémiologie

- Transmission autesomique dominante, expressivité variable

- Prévalence entre 1/5000 et 1/8000

- Au moins 3 mutations possibles

* ENG (endogline) pour le type |

* ACVRL1 pour le type Il

* MADH4 pour le type syndromigue associé a une polypose coligue

- Entrainant une hyperprolifération endothéliale responsable d'une fragilité vasculaire qui peut atteindre tous les
vaisseaux et entrainer la formation d'anévrismes et de malformations artérioveineuses

2. Evolution

- Bénigne pour le plus souvent
- Complications liées au fistules artérioveineuses viscérales (pulmaonaires, hépatiques, cérébrales) peu fréquentes

3. Clinique
Révélation dans I'enfance par des épistaxis spontanées récidivantes

- Télangiectasies cutanées d'apparitions plus tardives et prédominant sur le visage, les lévres, la muqueuse
buccale, nasale et les doigts (Figure &)

Complications

- fistules artério veineuses viscérales (hepatique, pulmonaires neurologique centrales et digestives)
responsables de shunt et de saignements

- Anémie ferriprive (chez 50% des malades) : due aux épistaxis répétés ou saignements occultes digestifs
provenant des télangiectasies digestives (chez 50% des malades, estomac et duodénum ++)

Figure 6. Manifestations cutanée-muqueuses (A, B, C) et viscérales (D, E, F) de la maladie de rendu-Osler.

Duffau P et ol. Rev Méd . Interne. 2018,35:21-7,
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4. Diagnostic

= 2 critéres parmi les suivants:

Epistaxis récurrentes

Télangiectasies cutanéo-muqueuses

Histaire familiale

- Malformations artérioveineuses (MAV)
viscérales compatibles

Dépistage des malformations par échographie +/-
TODM thoracigue et cérébral

Un diagnostic moléculaire doit étre propose

Evalustion dinigue en centre wécialitd

Critéres de Cursfac

1) Epiataniy
2) Tangiectavies
1) Enguite familisia
4) Lesion viscirales

l

| l

Chagrante certan

3 critkres 2 crieres
agnastc poss e | uagnostic improbathe

| 1 orivere (saul antécident famillal)

l

1) Wnformation patient/famille

1) Propounon disgnastc molsculsine

4} Prise sn charnge specaines des symatomes.
4) Dépitage des maformations vasoutaines

Amorce de matformation vasculare
Abssnce de mutstion idensibee

Traitament deq comphications
Suivi annuel centre specialing)

I

S
| Sunni chrsque

Diagnostic et prise en charge : arbre décisionnel

Duffou P et al, Rey Méd, Interne, 2014,35.21-7.

5. Traitement

Symptomatigue et préventif

- Embolisation ou exérése chirurgicales des MAV

Transfusions

Supplémentation martiale

Laser, électro coagulation ou sclérose des lésions superficielles

- BEVACIZUMAB ( anticorps anti-VEGF) pour la réduction des épistaxis réfractaires

V. Syndrome du « blue rubber bleb naevus » =

Syndrome de Bean

1. Epidémiologie

- Angiomatose veineuse cutanéo-digestive responsable de saignements et d'anémie, mais aussi localisations

polyviscérales

- Rare

- Sporadique le plus souvent ou transmission autosomique dominante (200 cas dans la littérature)
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2. Clinigue

Lésions cutanées

Présentes a la naissance ou apparition dans |'adolescence

Lésions cutanées bleudtres, saillantes, dépressibles et de consistance élastique ressemblant a des tétines de

caoutchoue, de 30,5 a3 cm de diamétre, indolores ou sensibles spontanément ou a la pression (Figures 7, &

£ G}
=t )
er )

Nombres variables et tendance & se multiplier au cours de la vie

Localisations : sur la peau et les mugueuses buccales ou génitales

Collection Professedr !.;;ERGI-S. CHU Nord Marseille

Collection Pro ur BERBIS, CHU Nord Marseille

Figure 8. Syndrome du Blue rubber bleb naevus
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Figure 9. Syndrome du Blue rubber bleb naevus

* Localisation digestive
- Fait la gravité de ce syndrome

- Quasi constantes, aucune corrélation avec le nombre de lésions cutanees

- Peuvent siéger sur I'ensemble du tractus digestif

- Souvent asymptomatiques ou invagination intestinale, hémorragies aigiies ou occultes

-2 Recherche systématique par endoscopie et vidéo capsule

> NFS élément de surveillance essentiel (dépiste anémie)

« Autres localisations

Exceptionnelles, engagent le pronostic vital

Hépatiques, cérébrales, cardiaque, génito-urinaires, oculaire, osseuse...

3. Traitement : préventif et symptomatique

Traitements locaux :
- Photo-coagulation
- Laser

- Sclérothérapie

- Chirurgie

Traitements systémiques essayeés :

- Somatostatine

- Sirolimus : prometteur
- Corticoides

- Interféron

- Immunoglobulines

- Vincristine

= Prise en charge multidisciplinaire en fonction des
localisations des malformations veineuses
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2. ANNEXE Il : QCM

2.1.Test sur les manifestations cutanées des MICI

Question Parmi les dermatoses suivantes, lesquelles sont des dermatoses réactionnelles ?
Pas encore

FeporTdy Veuillez choisir au moins une réponse :

Noweisur 100 | a, Pyostomatite-pyodermite-végétante
T Marquerla . .

question b. Erythéme noueux

& Modifier 1a I ¢ Aphtose buccale

guestion . £
| d. Fissures péri-annales

I e. Chéilite
Réponses : a, b, c
Question 2 Concernant les dermatoses réactionnelles, guelles sont les réponses justes ?
Pas encare
répondu

Veuillez chaisir au maoins une réponse :

- O a. Lalocalisation péristomiale du PG est notamment due au phénoméne de pathergie.

T Marguerla
question
£ wodifier 1a 2 ¢ Elles évoluent toujours parallélement a la MICI.

question

b. Le syndrome de Sweet a été plus fréquemment décrit avec la maladie de Crohn qu'avec la RCH.

d. On peut observer des véritables périartérites noueuses.

e. Le syndrome de Sweet est une dermatose réactionnelle fréquente.

Réponses : a, d

Question 3 Concernant les dermatoses neutrophiliques, guelles sont les réponses justes ?
Pas encore
répondu Veuillez choisir au mains une réponse :
et lEh a, Concernant la pyostomatique-pyodermite-végétante Il existe une atteinte muqueuse classique en "trace
T Marquer Ia d'escargot”,
question : o 2 % 5 , R i
o ! b. En histologie l'infiltrat neutrophilique peut étre épidermigue, dermique et hypodermigue.
Modifier Ia
question - c. Le syndrome arthrocutané associé aux MICI était initialement décrit dans le bowel-bypass syndrome.

0 d. Le traitement de premiére intention du pyoderma gangrenosum est la corticothérapie générale a forte
dose.

e, Un des diagnostics différentiels des dermatoses neutrophiliques est le syndrome d'hypersensibilité a
I'aziathioprine.

Réponses : a, b, c,d, e
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Question 4 Concernant les |ésions spécifiques de |a maladie de Crohn, guelles sont les réponses justes ?
Fas encore

répondy Veuillez choisir au moins une réponse :

Note surHug a. Le granulome sans nécrose caséeuse est retrouvé dans environ 70% des prélévements cutanés.

¥ Marquer la - . ¥ i 3 oy
civastien ~| b. En cas de lésion buccale il faut toujours rechercher une atteinte périneale car elles sont souvent
associees,
'ﬂ’ Madifier |a
| question I ¢ Les lesions métastatiques (a distance du tube digestif) sont fréquentes,

| d. L'"8volution est souvent paralléle 3 la poussée digestive.

e. La chéilite granulomateuse a une évolution intermittente initialement puis devient permanente.

Réponses : b, e

Question 5 Concernant les pathologies associées aux MICI, quelles sont les réponses justes ?
Pas encore

IepRrigy Veuillez choisir au meins une réponse ;

Noresar .00 - & L'EBA est associee dans 30% des cas a une MIC.

T Mar | . - . N N s
mm;;ffer @ b, Le risque relatif de développer du psoriasis chez les patients atteints de MICI par rapport a la population
A génerale est environ 2 fois plus important.

Modifier la
question ~| ¢ Lhippocratisme digital est plus fréquent chez les patients atteints de MICI environ 30% cas dans la MC et

10% des cas dans la RCH.

d. L'absence de récidive aprés traitement chirurgical est en faveur d'une maladie de Verneuil au niveau
périnéal.

~I e, La voie cytokinique du TH17 est partagee par les pathologies suivantes : MIC|, psoriasis et maladie de
Verneuil.

Réponses : a, b, c,d, e

2.2.Test sur les infections bactériennes du tube digestif

Question 1 Parmi les propositions suivantes, lesquelles sont justes ?
Pas encore

répondu Veuillez choisir au moins une réponse :

Matesur o0 = a. La Salmonellose donne dans 15% des cas une éruption roséoliforme.

¥ Marquer la T b, Larvthe I h daire 3 i | I
quissian . L'érythéme polymorphe est souvent secondaire a une yersioniose ou une salmonellose.
ﬂ' Modifier la .

question U . Ces deux germes sont fréquemment responsables de syndrome de Sweet.

) d. On observe 30% de manifestations post infectieuses dans les salmonelloses : arthrite réactionnelle et
érythéme noueux.

7 e, Les salmonelloses et les yersinioses sont responsables de gastroentérites aiglies.

Réponses : a, e

Question 2 Concernant la maladie de Whipple, quelles sont les réponses justes ?
Pas encore

répondu Veuillez choisir au maoins une réponse :

Nité'sur 1,00 [ a, Les manifestations cutanées sont rares et correspondent souvent a des manifestations carentielles,

¥ Marquer la ; ; 3 " : &= 7 i
questi;:\u ' . b. Le triade classique de la maladie de Whipple est ; arthrite, trouble digestif et alteration de |'etat general.
B Modifier la [l c. Elle peut étre révélée ou aggravée par la prise dimmunosupresseurs.

question

1 d. Le traitement associe de la doxycydline et de ['hydroxychloroquine pour une durée minimale de 1 an.

| e. Des atteintes extra digestives polymorphes, non spécifiques sont responsable d'un retard diagnostic.

Réponses : a, b, c,d, e
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Qluestion 3

Pas encore
répondu

Quelles sont les dermatoses pour lesquelles un lien de causalité avec Helicobacter pylori a été démontré ?

Veuillez choisir au moins une réponse :

NanEgur,00 O a. Psoriasis

¥ Marquer la
guestion
£ wodifier la I ¢. Urticaire chronigue

fuestion

! b. Rosacée papulo-pustuleuse

= d. Purpura rhumatoide

| e, Aucune

Réponses : e

2.3.Test sur le syndrome de malabsorption

fuestian 1 Parmi les réponses suivantes, concernant la carence en vitamine C, lesquelles sont vraies?
Pas encore
repondu Veuillez choisir au meins une réponse ;

| Metesdr 100 ) a. La vitamine C se trouve surtout dans les fruits et les légumes,
3 b. Les signes cutanes sont une hyperkératose folliculaire avec des « poils en tire bouchons » et un purpura
pétéchial périfolliculaire.

- c. Le scorbut est réapparu ces derniéres années.

[0 d. Le tableau peut étre trompeur chez 'enfant et faire évogquer une vasculite, une leucémie ou un syndrome des
enfants battus.

L e, Le traitement par acide ascorbique per os 500 mg/| pendant 15 jours permet une résolution rapide des Iésions
cutanées.

Réponses : a, b, c,d, e

Question 2 Parmi les réponses suivantes, concernant la carence en zinc, lesquelles sont vraies ?
Pas encore

FEROnEY Veuillez choisir au moins une réponse :

5 1 . . . o . " . s i "
Neesue ik [ a, Le tableau cutang évocateur est constitue d'une dermatose erosive péri-orificielle, bipolaire et acrale.

T Marquer la h A g, ! A A NI, ;

quiestion L b. Il faut savoir penser a un déficit en zinc devant une érytheéme scrotal ou vulvaire isolé chez un patient
atteint de maladie de Crohn.

& Modifier la

question 1 ¢ Le diagnostic repose surtout sur le traitement d'épreuve, plutot que sur le dosage du taux sanguin de

zinc.
[ d. Cliniguement les lésions peuvent ressembler un a tableau d'érytheme nécrolytique migrateur,

1 e, Le traitement est simple: supplémentation en zinc per os.

Réponses : a, b, c,d, e

Question 3 Parmi les réponses suivantes, lesquelles sont justes 7

Pas encore

peRordy Veuillez choisir au moins une réponse :

Notesur 1,00 L) a Dans la carence en vitamine A la diminution de |a vision crépusculaire est un signe précoce et plus

¥ Marquerla specifique que les lésions cutanées.

question X . i . L i

B8 i ) b. La pellagre est une carence en vitamine PP se présente sous forme d'une hyperkératose folliculaire des
W_T:n' G faces d'extension des membres et des extrémités.

: 2 ¢ La carence en vitamine A se présente sous forme d'un érythéme photo distribug.

[ d. La carence en acide gras essentiels (AGE) se présente sous forme de lésions non spécifigues a type
xérose cutanée et de dermite séborrhéique.

[ e. La distinction clinique entre carence en zinc et en AGE peut étre difficile car les deux peuvent donner
une atteinte péri-orificielle.

Réponses : a, d, e
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Quesu0n4

Pas encore
répondu

MNoté sur 1,00

T Marquer la
question

£ nodifier la
fuestion

Réponses

Concernant la dermatite herpétiforme, lesquelles de ces affirmations sont justes?

Veuillez choisir au moins une reponse :
— a. Il existe environ 10% de formes familiales.

2 b. La maladie ceeliaque est souvent asymptomatique au moment du diagnostic.
c. La DH s'observe dans 30 & 50% des maladies coeliaques.
= d. Cliniguement on retrouve une éruption prurigineuse composee d'eléments papulovésiculeux.

[ e. La disulone permet dobtenir rapidement la disparition du prurit et 'amélioration des |ésions cutanges

:a,b,d, e

2.4.Test sur les manifestations cutanées des tumeurs malignes digestives

Cuestion 1

Pas encore
répondu

Noté sur 1,00

£ Marquer la
guestion

¢ wodifier fa
guestion

Concernant le syndrome de Gardner, quelles sont les réponses justes ?

Veuillez choisir au moins une réponse :
1 a. Il est l'expression la plus compléte de la PAF (polypose adénomateuse familiale).

b. Il s'agit d’'une transmission sur le mode autosomigue dominant.

| . Les autres manifestations frequentes sont des ostéomes et une hypertrophie de la couche pigmentaire
de la rétine.

1 d. Sur le plan cutané on observe essentiellement des kystes épidermoides multiples.

e. |l est caractérisé par l'apparition d'une polypose profuse colorectale, avec un risque inéluctable de
cancers colorectaux avant 40 ans.

Réponses : a, b, c,d, e

Question 2

Pas ancore
répondu

Naté sur 1,00

¥ Marquer la
question
L Modifier la
question

Concernant le Syndrome de Peutz-Jeghers, quelles sont les réponses justes?

Veuillez choisir au moins une réponse :
2 a. Il s'agit d'une polypose a transmission autosomique recessive.

L0 b. Il existe un risque de cancer 18 fois plus important gue dans la population générale.
L) ¢, sur le plan cutané on retrouve des lentigines péri-orificielles.
I d. Son diagnostic différentiel est la maladie de Laugier.

I e, D'autres localisations des lentigines sont possibles : sur les paumes, les plantes, la face dorsale des
doigts et la région anale.

Réponses : b, c,d, e

Question 3

Pas encore
répondu

Noté sur 1,00

¥ Marquer la

guestion

£ Modifier |z
question

Concernant le Syndrome de Cowden, guelles sont les réponses justes ?

Veuillez choisir au moins une réponse
=l a. Sur le plan cutané on retrouve des trichilemmomes sur le visage.

b. Il existe une augmentation du risque de cancers mammaires, thyroidiens et utérins.
c. C'est une génodermatose rare due a une mutation du gene PTEN.
— d. Les deux sites les plus touchés par les hamartomes viscéraux sont le rein et le foje.

e. Les lésions cutanéomugqueuses apparaissent progressivement a partir de l'adolescence et sont
constamment présentes au cours de I'évolution.

Réponses : a, b, c, e
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Question 4 Concernant le Syndrome de Cronkhite-Canada, quelles sont les réponses justes ?

Fas encore
FEpondy Veuillez choisir au moins une réponse

Noreadned 1 a. Il existe des traitements efficaces permettant une guérison rapide.

¥ Marquerla

question I b. Sur le plan cutané la dystrophie unguéale est d'origine carentielle.
L Modifier la o Il sagit dune maladie de bon pronostic,
guestion

I d. Sur le plan digestif elle associe une polypose gastro intestinale diffuse et un tableau d'entéropathie
exsudative,

I e. Est une polypose non héreditaire d'éticlogie inconnue.
Réponses : b, d, e

Question 5 Concernant le syndrome de Muir Torre, quelles propositions sont justes ?
Pas encare

répondu Veuillez choisir au moins une réponse :

Nowegar:1:00 a. Les tumeurs cutanées peuvent précéder 'apparition des néoplasies viscérales parfois de plusieurs
¥ Marquerla années.
question
5 b. Cest une variante du syndrome de Lynch.
£ Modifier 1a
fuestion ¢ Il existe un risque augmenté de néoplasies coliques, imposant une surveillance endoscopique réguliere,

d. Sur le plan cutané il s'agit de tumeurs sébacées et de kératoacanthomes siégeant surtout sur le visage.

e. On observe une polypose digestive a haut risque de transformation maligne.

Réponses : a, b, c, d

Question 6 Concernant le syndrome de Howel-Evans, quelles propositions sont justes ?
Pas encore
Fepondy Veuillez choisir au moins une réponse :

Notésur 1,00 a. Il existe un risque de carcinome de I'cesophage.

T Marquer la < 3
question b. Cest un syndrome relativement frequent.
£ Modifier la ~ ¢ |l existe également un risque augmenté pour d'autres cancers.

quastion s . - . . . s .
| ~ d. Il est caractérisé sur le plan cutané par une kératodermie palmo-plantaire a caractére focal.

e |l peut exister une leucokératose buccale.

Réponses : a, ¢, d, e

2.5.Test sur les maladies a expression cutanée et digestive

Question 1 Concernant la maladie de Degos, quelles sont les reponses justes?

Pas encore

répondu Veuillez choisir au moins une réponse :

Noté sur 1,00 | a. L'atteinte systémique survient avant I'apparition des Iésions cutanées,

|4 Marguer la 1 i e . . . ” . . )
sikistian ~ b. La lésion caractéristique est une papule atrophique et de teinte blanchatre et porcelainée, cerclée par

& ivoitiect un fin liseré télangiectasique.

Madifier la
question 7| c. Les lésions cutanées sont toujours présentes.

~ d. Les traitements sont simples d'utilization et trés efficaces.

I e, Il s'agit d'une vascularite thrombosante des petits vaisseaux.

Réponses : b, c, e
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Question 2

Pas encore
répondu

Noté sur 1,00

Concernant le pseudoxanthome élastique, quelles sont les réponses justes ?

Veuillez choisir au moins une réponse :
1 a. sur le plan ophtalmologique on retrouve des tries angioides quasi constantes et pathognomonigues.

T Marquerla = I . i ! i n i : :
question I b. Il s'agit d'une maladie métabolique a transmission autosomique dominante.
£ Modifier |2 0 ¢ 5ur le plan histologigue on retrouve une élastorrhexie.
gueen L) d. Sur le plan cutané les lésions sont des papules jaunatres qui lorsqu'elles sont en placard ressemble a
une « peau de poulet ».
Ll e, Le pronostic vital peut étre mis en jeu par les atteintes vasculaires qui sont fréquentes,
Réponses : a, ¢, d
Question 3 Concernant le syndrome de Rendu-Osler ?
Pas encare
répondu

Note sur 1,00

Veuillez choisir au moins une réponse :
[ a. Elle est souvent révélée dans 'enfance par des épistaxis spontanées récidivantes.

¥ Marquer la s ; 7 s i ; . .
question L b, Les télangiectasie cutanée prédominant sur le visage, les levres, la mugueuse buccale, nasale et les
doigts.
£+ nodifier Iz &
question ¢ Le bevacizumab est indiqué dans le traitement des épistaxis réfractaires aux autres traitements.
0 d. Les complications sont liées 3 des fistules artérioveineuses viscérales et des saignements digestifs
occultes.
[0 e, C'est une maladie a transmission autosomigque dominante.
Réponses : a, b, c,d, e
Question4 Concernant le blue rubber bled naevus, quelles sont les propositions justes?
Pas encore
repondu Veuillez choisir au moins une répanse
Nalesur o9 [ a. Il existe plus rarement des localisations viscérales qui peuvent engager le pronostic vital.
¥ Marquerla @b irli . d d
question —I b. Le sirolimus est un traitement premetteur de ce syndrome.
L Modifier la I ¢, Il est caractérisé par des lésions cutanées, correspondant a des malformations artérielles, gui
question apparaissent dans I'enfance et se multiplient jusgu‘a I'age adulte.
' d. Ces lésions sont souvent comparées 4 des « tétines de caoutchoucs.
[l e. Il existe trés souvent des localisations intestinales responsables de saignements occultes ou aigus.
Réponses : a, b, d, e
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3. ANNEXE Il : Cas cliniques

3.1. Cas clinique 1

| Question 1 Un homme de 48 ans aux antécédents d'épisodes récidivants d'arthrites et d'uvéite est hospitalisé pour altération de I'état général, Trois mois
Pas encore auparavant, il a été traité sans succés par antibiothérapie locale puis générale pour des lésions cutanées ayant débuté a l'extrémité du majeur
répondu droit puis s'‘étant multipliées (figure 1 - Lésions du bras).

| NoRsur00: | Q1 : Quelles sont les trois diagnostics pouvant étre évoqués cliniquement ?

| TR < - L 2o PR
B TR N & :

L 4 R i
- : ' s ORTTR
cff?n Professeur Delaporte, CHRU Lille’ 8
K S 3

Réponse :
- Pyodermite bactérienne
- Pyodermite végétante
- Halogénides
Question 2 Vous notez l'apparition récente de lésions des muqueuses buccales et génitales.

Non répondue Q2 : Sagit-il d'un élément en faveur de 'une de vos hypothéses ? Si oui, laguelle 7

Noté sur 1,00

T Marguer la
question

& Modifier la
QUESDU n

Réponse : Pyostomatite pyodermite végétante

Question 3 Q3 : Décrivez les lésions de la mugueuse buccale que vous vous attendez a observer.
MNon répondus

Noté sur 1,00

T Marquer |2
question

‘n Modifier la
question

Réponse :
- Pustules miliaires indolores des levres, des gencives et du palais qui par
coalescence prennent un aspect caractéristique dit « en traces d’escargot »

- Respect de la langue et du plancher buccal
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Question 4 A l'examen de la muqueuse buccale, vous notez des lésions typiques (figure 2) de pyostomatite végétante.

Pas encore
répondu

Noté sur 1,00

¥ Marquer la
question
£ Modifier la
question
' e
: : TRy e -
“ollection. ProfesseugDeldporte, CHRU Lillé
e
Q4: Quelle en est le principal diagnostic différentiel ? Donnez les éléments qui
vous permettent de trancher entre les deux diagnostics.
Réponse :

- Pemphigus végétant
- Acantholyse diffuse a I'histologie standard et immunofluorescence directe et

indirecte positive avec anticorps anti-desmogléine 3 a 'lmmuno Blot

Question 5 Q5 : Quelles anomalies de la numeration formule sanguine attendez-vous ?
Maon répondue

MNoté sur 1,00

¥ Marguerla
question

£ Modifier la
question

Réponse :
- Polynucléose neutrophile

- Eosinophilie
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Question 6

bactériologigues et mycologiques sont négatifs.

Q6 : Donnez les principales caractéristiques qui seront observées a ['histologie.

Réponse :

- Hyperplasie épithéliale

- Micro-abcés infra et sous-épithéliaux a polynucléaires neutrophiles

- Infiltrat dermique superficiel a polynucléaires neutrophiles et éosinophiles
- Possible acantholyse discréete focale

Question 7 Q7 : Nosologiquement comment classez-vous la pyostomatite pyodermite végétante ?

Non répondus

Mote sur 1,00

Réponse : Dermatose neutrophilique

Question 8 Q8 : Quel est 'examen para-clinigue essentiel quiil vous faut demander ? Pourquoi ?
Man répondus
Moté sur 1,00

T Marquer la
question

'u’ Madifier la

questior
Réponse :
- lléocoloscopie
- Association PPV/MICI environ 70 %

- PPV peut étre révélatrice

Question 9 Le patient signalait des douleurs abdominales et des diarrhées évoluant depuis plusieurs mois.

MNon repondus

Q9 : Quelle est la maladie digestive principalement associée a la PPV ?

Réponse : Rectocolite hémorragique

Il existe une polynucleose neutrophile (14000/mm3) et une eosinophilie (800/mmga) et les prélevements
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guestian 10 Dans le cas présent, c'est le diagnostic de maladie de Crohn qui sera retenu au vu des |ésions

Ner répendue macroscopigues et microscopigues.

Noté sur 1,00 Q10 : Décrivez les lésions histologiques digestives ayant permis de retenir le diagnostic de maladie de
¥ Marguer la Crohn.

Réponse :

- Ulcération profonde (risques de fistules)

- Granulome lympho-épithélioide gigantocellulaire sans nécrose caséeuse (30%)
- Inflammation lymphoide transmurale

- Fibrose

Question 11 Q11 : Quel est le géne dont les mutations sont le plus fréquemment présentes dans la maladie de Crohn ?
Non répondue

Noté sur 1,00

T Marquer la

question

L Modifier 12

question

Réponse : NOD 2

Question 12 Q12 Quelles sont les principales complications extra-digestives gu'il vous faut anticiper ?
Non répondue

Réponse :
- Ostéoporose / fractures
- Anémie

- Thromboses veineuses profondes

Question 13 Q13 Citez trois manifestations extra-intestinales (hors manifestations cutanéo-mugqueuses).

Mon repondue

Réponse :
- Arthropathie axiale et périphérique
- Uvéite / épisclérite

- Cholangite sclérosante primitive

129



Question 14 Q14 : Dans le cas présent, la maladie de Crohn est qualifiée de sévére, Quelles sont les options
Non répondue thérapeutiques envisageables ?
Noté sur 1,00

T Marquer la
question

'_‘} "vjl-.'-:;iiie' la
Réponse :
- Corticothérapie plus Azathioprine

- Anti-TNF alpha
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3.2.  Cas clinique 2
Question 1 Patient agé de 33 ans consultant pour des lésions papillomateuses et verruqueuses du visage constatées (Fig.
Pas encore 1 et 2)ilya 3 ans et dont 'augmentation progressive en nombre 'améne a consulter essentiellement pour des
répondu raisons esthétiques et quant a la possibilité d'avoir recours au laser.

Noté sur 1,00

¥ Marquer la
question

£ Modifier la
question

Réponse :

Collection Docteur Koeppel, CHU Nord, Marseille

Collection Docteur Koeppel, CHU Nord, Marseille

A linterrogatoire, vous notez un goitre volumineux plurinodulaire ayant nécessité il y a 2 ans, une
thyroidectomie totale et la mise en place d'un traitement substitutif par Levathyrox. Initialement bien
supporté, depuis quelques mois, le patient constate une alternance de diarrhée et de constipation, des
troubles de 'humeur avec une tendance dépressive.

Sa sceur a également été opérée d'un goitre.
Sa mére est G2P2. Elle est suivie en gynécologie depuis déja quelques années mais sans autre précision.

Les antécedents du pere ne peuvent étre identifiés.

Q1. Que devez-vous faire préciser des antécédents familiaux directement aupreés de la mére et de la sceur,

voire en cas dimpossibilité, auprés de leur médecins référents apres obtention de leur accord?

On recherche des antécédents de :

- cancers :

du sein, de la thyroide, du rein, de 'endométre et colique.
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- |ésions pré cancéreuses : goitre multinodulaire et de maladie fibroskystique du sein
- tumeur cérébrale

- polypose digestive

- |ésions cutanées similaires

- macrocéphalie

- trouble de développement psycho-moteur

Q2. Quels sont les 2 sites cutanés que vous devez examiner en priorité et quelles lésions dermatologiques
recherchez-vous ?

Paragraphe

Réponse :

- La région génitale : macules pigmentées du gland

- Les mains et les pieds : kératose acrale

Question 3 Q3. Quelles |ésions de la sphére buccale, devez-vous rechercher ?

Paragraphe

Réponse :
Il s’agit de papules et de Iésions papillomateuses localisées sur la langue, les gencives
et les levres. Elles sont souvent confluentes et donnent un aspect pavimenteux des

levres, d’hypertrophie gingivale et de langue plicaturée.

Q4. Sivous biopsiez une lésion du visage, quelle canclusion de votre anatemo-pathologiste attendez-vous ?

Paragraphe

Réponse : Trichillemmome
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Question 5 Apres quelques adaptations theérapeutiques avec changement de molécule, une euthyroidie biologique est
Pas encore enregistree, La diarrhée persiste sans cause nettement identifiée.

répondu 5 gif . 2 2 2
Les gastro-entérologues malgré I'age du patient décident de pratiquer une coloscapie.
Q5.

Que recherchez-vous en priorité ?

Noté sur 1,00

¥ Marquer |3

guestion
£ Modifier la Quel type histologique est le plus souvent et le plus rarement identifié ?

guestion
Réponse :

Polypose diffuse, pouvant toucher 'ensemble du tractus digestif.
Hamartomateux le plus souvent, adénomateux plus rarement.

Question 6 Q6.
Pas encore

Quel diagnostic évoquez-vous ?

Sous quelle autre dénomination connaissez-vous ce syndrome ?

Note sur 1,00

T Marquer Ia Quel est le géne impliqué et quelle est sa localisation chromasomique ?
Question Quel est le mode de transmission 7

'l:ibr:u”u- : Quels syndromes proches cliniquement partagent le méme géne ?

Réponse :

Syndrome de Cowden.

Syndrome des hamartomes multiples.
Geéne PTEN sur le chromosome 10g23.
Mutation autosomique dominante.

Syndrome Protée et le syndrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba.

Question 7 Q7. Citez les cancers les plus a risque rencontrés dans cette pathologie chez 'homme et chez la femme ?

Pas encore

-
MNote sur 1,00 Pamraphe

¥ Marquerla

guestion

o

guestion

odifier la

Réponse :
Par ordre décroissant chez 'homme : thyroide, rein, colon

Par ordre décroissant chez la femme : sein, thyroide, endométre, rein et colon

Question 8 Q8. Quelle est la pathologie neurologique la plus souvent assaciée 7
Pas encore
répondu

1 Faragraphe
MNoté sur 1,00 i

Réponse :
La maladie Lhermitte Duclos de qui correspond a un gangliocytome dysplasique

cérebelleux qui est une Iésion hamartomateuse de la fosse postérieure. C’est une
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tumeur bénigne mais qui peut mettre en jeu le pronostic vital par hypertension

intracranienne et se révéle par une ataxie cérébelleuse.

Question 9 Q9. A quel dge est préconisé la 1 ére coloscopie ?

Pas encore
repondu

N8 S 1200 paragraphe w [| B | J || iz | i= A

Réponse : Entre 35 et 40 ans.

Question 10 Q10.
Pas encare s . . ‘o
. Sur le plan dermatologigue, y-a-t-il un risque accru de cancer cutane ?
répondu
- o A = | ?
Moté sur 1.00 Quel type éventuellement ?
¥ Marquer Iz Faut-il définir une surveillance dermatologique et si oui, & quel rythme ?

question

Paragraphe

Réponse :
Oui, risque accru de mélanome.

Surveillance dermatologique annuelle.
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3.3.

Question 1

Pas encore
répondu

Naté sur 1,00

¥ Marquerla
fuestion

£ wadifierla
question

Cas clinique 3

Un homme de 36 ans est hospitalise via les urgences pour une dermatose pustuleuse ulcéreuse et fébrile.
Il @ comme antécédents :

- une maladie de Crohn, diagnostiquée il y a 3 ans, peu évolutive jusquici et traitée par Pentasa

- une hépatite C traitée deux ans auparavant

- diabéte de type 2 insulinorequérant

Les |ésions ont débuté deux ans auparavant, de maniére insidieuse, par des pustules d'allure folliculaire,
douloureuses, stériles, évoluant par poussées entrecoupées de rémissions plus ou moins complétes au niveau
des membres inferieurs, de maniere bilatérale et asymétrique. Par moments, les lésions adoptaient un aspect
en plague purulente. Divers traitements, notamment antibiotiques, n'ent pas empéché I'evolution.

3 semaines avant son admission aux urgences, une poussee particulierement importante s'est développée
alors que des douleurs abdominales s'intensifiaient , avec diarrhee. La presentation & l'admission etait celle
d'ulcérations trés douloureuses, rapidement extensives et creusantes , pluricentriques, nécrotiques par
endroit,, s'étant développées sur des plaques purulentes. (Figure 1).

Al'examen le patient était fébrile (38,5°C) sans frissons, et présentait des arthralgies diffuses.

La palpation des pouls périphériques était normale, de méme que la TA.

Nord, Marseille

Le bilan biologique fait aux urgences montre une polynucléose franche (18 000/mm3), une anémie
microcytaire (sidérémie basse et ferritine normale) et un syndrome inflammatoire margué VS autour de
80/100 et une CRP tres élevee. La glycémie est elevée (15 mmol/L), la fonction rénale est normale et le bilan
hépatique est sans anomalie.

A l'examen on découvre par ailleurs une aphtose buccale étendue et trés douloureuse.

Q1. Analysez |a situation clinique de ce patient. Quelles sont vos hypotheses diagnostiques ? Quels examens
complémentaires demandez vous et qu'en attendez-vous ?
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Réponse :

Poussée de maladie de Crohn associée a des manifestations extra-intestinales :
- un pyoderma gangrenosum des membres inférieurs

- des ulcérations aphtoide buccales dans le cadre de la maladie de Crohn

- et des arthralgies périphériques.

On pouvait également évoquer une maladie de Behget devant I'association d’aphtes
et des lésions pustuleuses des membres inférieurs, diagnostic beaucoup moins
probable, de méme qu’une vascularite nécrosante, peu probable également en
I'absence de lésions purpuriques et franchement nécrotiques.

Commentaire : certaines formes rares et atypiques de pyoderma gangrenosum
peuvent évoluer rapidement vers des ulcérations plus creusantes, trés
phagédéniques, que les formes classiques, donnant alors un aspect plus difficile a
diagnostiquer. C’est le contexte et I'aspect microscopique qui emporteront alors le
diagnostic (cf infra)

Didan Al, Donnelly Al, Chua H1An Unusual Presentation of Pyoderma Gangrenosum Leading to
Systemic Inflammatory Response Syndrome Case Rep Dermatol. 2017 S;9 :146-150.

Sur le plan cutané :

Prélévement bactériologique d’'une pustule dont la culture sera stérile.

Biopsie cutanée : ulcération épidermique, pustules intra-cornée, un important infiltrat
neutrophilique dermique et une leucocytoclasie

Recherche d’'une carence vitaminique pouvant aggraver 'aphtose buccale : dosage
des vitamines B9, B12, B1, B2, B6 et du zinc.

Sur le plan digestif :

Demande d’'un avis au gastro-entérologue du patient.

- Dosage de la calprotectine fécale qui sera augmentée

- Coloscopie +/- échographie abdominale ou TDM-abdominal pour évaluation de
I'atteinte digestive. On retrouvera une inflammation de la muqueuse colique épaissie
avec des ulcérations profondes avec possibles intervalles de muqueuse saine.

A I'imagerie : des zones inflammatoires avec un épaississement de la paroi du tube

digestif.
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Sur le plan rhumatologique : Pas d’indication a réaliser des radiographies. Soit il s’agit

d’arthrites classiquement non destructrices dont le diagnostic est clinique. Soit des

arthralgies sans arthrite fréquentes dans la maladie de Crohn.

Question 2 Vous avez effectué une biopsie d'un placard pustuleux en périphérie d'une zone

Pas encore nécrotique.

répondu Les résultats sont les suivants : (Figure 2)

Notésur 1,00 La biopsie mesure 3 mm, Elle est incluse en totalite en | bloc.

¥ Mmarquer la g . ) - : ) ) :

" Les controles histologiques montrent la présence d'une inflammation aigue du derme avec trés nombreux
HUESHE polynucléaires neutrophiles et eosinophiles, associée a des images de capillarite en superficie avec nécrose
O Modifier la fibrinoide de la paroi des vaisseaux. L'epiderme en regard est hyperplasique papillomateux, infiltre de leucocytes,
question dissocie par I'cedeme et par place ulcere

La coloration par le PAS ne montre pas d'image de mycose.

Q2. Ces aspects confortent-ils votre hypothése diagnostique ?

Réponse : Oui

Question 3 Q3. Citez les différents traitements qui peuvent-étre mis en ceuvre ?

Pas encore En fonction du tableau et des antécédents du patient, quel traitement doit étre retenu en premiere
rEponey intention aprés discussion avec le gastro-entérologue ?

Note sur 1,00

¥ Marquer la
question

Paragraphe

Réponse :

Les différents traitements pouvant étre mis en ceuvre sont :

- corticothérapie orale forte dose, habituellement prescrite en premiére intention mais
déconseillée chez ce patient du fait de son diabéte +/- associée a un
immunosuppresseur

- un anti-TNF alpha +/- associé a un immunosuppresseur

- l'ustékinumab est prescrit en seconde intention

Les anti lI-17 sont contre-indiqués dans la maladie de Crohn.

On retient donc en premiére intention un traitement par anti-TNF.

Question 4 Q4. Aprés discussion avec le gastro-entérologue un traitement par biothérapie est
Pas encore décidé. Dans ce contexte quel(s) type(s) de biothérapie allez-vous privilégier ?
repondu Argumentez.

Note sur 1,00

P Marquer | e == = W = /]

v M s B Paragraphe = B / S | b - | B*H

question ' = E : B ;. e

£ Modifier la

question
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Réponse : Traitement par anti-TNF.

Question 5 Q5. Quel bilan pré thérapeutique effectuez-vous 7
Pas encore

répondu

Noté sur 1,00 Parporephe; =
v Marguer la
question

ﬁ Maditier |3

question

Réponse :

Interrogatoire :

- Antécédents personnels et familiaux notamment de néoplasie et de maladie
démyeélinisante

- Vérification du carnet vaccinal avec mise a jour de la vaccination anti-
pneumococcique, vaccin anti-grippal annuel

- Désir de voyage (vaccin fiévre jaune)

-Traitements

- Tabagisme, consommation d’alcool

- Allergie

Examen clinique :

- Poids, taille

- Recherche signes d’altération de I'état général : amaigrissement, anorexie,
asthénie

- Palpation des aires ganglionnaires

- Dépistage cutané

- Recherche organomégalie

- Recherche dyspnée, auscultation cardio-pulmonaire

- Etat bucco-dentaire

Bilan paraclinique :

- Bilan sanguin comprenant : NFS, plaquettes, ionogramme sanguin, urée,
créatininémie, bilan hépatique complet, Electrophorése des protéines plasmatiques,
sérologies hépatite A et B, sérologie VIH, TPHA-VDRL

- Contréle de la sérologie VHC avec charge virale et avis hépatologue avant
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traitement.
- Echographie abdominale + Radiographie thoracique ou TDM thoraco-abdomino-
pelvien

- Quantiféron

Consultations spécialisées :

- Dentiste

- Cardiologue
Question & Le traitement finalement retenu est un anti-TNF. Ce traitement entraine rapidement une
Non répondue amélioration du tableau digestif, les Iésions cutanées sont améliorées mais non gueéries.
Note sur 1,00 Q6. Quel traitement complémentaire pouvez-vous proposer 7

T Marquerla

Réponse :

Dans la mesure ou le traitement est efficace sur le plan digestif et qu’il est habituel
que les manifestations cutanées aient un temps de réponse plus long, il faut
maintenir 'anti-TNF. On peut ajouter des dermocorticoides en attendant I'efficacité

du traitement.

Question 7 Loin de I'amélioration, les |ésions cutanees s'aggravent brusquement et s'étendent, alors que la
Pas encors symptomatologie digestive continue de s'ameliorer.

répondu

(7. Quelle conduite a tenir adoptez-vous ?

Noté sur 1

fuestion = Paragraphe
ﬂ‘ Madifier la
fuestion

Réponse :

Switch de 'immunothérapie, dans I’hypothése d’une réaction paradoxale, pour de

'ustekinumab.

Benzaquen M, Monnier J, Beaussault Y, Rouby F, Berbis P. Pyoderma gangrenosum arising during
treatment of psoriasis with adalimumab: Effectiveness of ustekinumab. Australas J
Dermatol.2017;58:€270-1.
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Question 8 Grace a votre décision, la dermatose est enfin guérie. Le dernier traitement mis en ceuvre est poursuivi

Pas encore pendant 3 ans sans probleme.

répondu

Noté sur 1,00 Il est de nouveau hospitalisé via les urgences pour une dermatose vésiculo-pustuleuse fébrile (40°C), ayant

¥ Marquerla débuté au niveau facial et qui s'est rapidement étendue pour quasiment se généraliser. (Figure 2)

question

£+ Modifier la

question

Q8. Quelle(s) hypothese (s) diagnostique(s) évoquez-vous et quelle conduite a tenir proposez-vous ?

Réponse :

Il s’agit d’'un zona généralisé.

Il faut hospitaliser le patient en urgence, arréter la biothérapie et instaurer un
traitement par aciclovir IV 10mg/kg toutes les 8 heures pour une durée de 10 jours.
Il faut aussi :

- Isolement respiratoire et contact.

- réaliser un TDM-thoracique low-dose pour recherche une atteinte pulmonaire

- réaliser un bilan biologique avec : NFS, bilan hépatique et rénale

- en cas de signe de surinfection : antibiothérapie associée locale et systémique
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4. ANNEXE IV : Questionnaire de satisfaction

1 Combien de temps avez-vous mis pour réaliser ce e-learning ?

0 <2Zh
2h-3h
3h-dh
1 =4h

2 Trouvez-vous utile d'avoir acces & cette bangue de données ?
J Oui
5 Non

-} Sans opinion

s
3 Pensez-vous reconsulter ce cours au cours de votre cursus ?

I Qui
~J Non

-l Sans opinion

4 Pensez-vous avoir progressé sur les manifestations cutanées des pathologies digestives 7

L Oui
) Non
) Sans opinion

5 Comment avez-vous trouvé la difficulté des cas clinigues 7

 Abordable
“| Moyennement abordable

L Pas du tout abordable

-
6 Comment avez-vous trouvé la difficulté des cours ?

I Abordable
LI Moyennement abordable

[} Pas du tout abordable
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£l
s Avez-vous rencontré des difficultés techniques a la réalisation de cet e-learning ?

LI Qui
5 Non

) Sans opinion

- I
8 Quelle méthode d'évaluation avez-vous preférée ?

0 qQecm
I Cas cliniques

) Sans opinion

9 Préféreriez-vous un cours magistral & ce cours 7

5 Oui
) Non

L) Sans opinion

10  Trouveriez-vous utile de faire une correction en présentiel des cas cliniques ?
£ Oui
L Non
L) Sans opinian
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RESUME

Introduction :

Les formations en ligne sont de plus en plus développées, notamment dans le domaine
meédical.

La dermatologie-vénéréologie est une spécialité meédicale particulierement adaptée au
e-learning par son caractére trés clinique et visuel.

L’objectif était d’élaborer un e-learning sur les manifestations dermatologiques des
pathologies digestives destiné aux internes inscrits en D.E.S. de Dermatologie-

Vénéréologie a I'Université d’Aix-Marseille.

Matériel et méthode :

Le e-learning créé a été implanté sur la plateforme AMeTICE de I'Environnement
Numérique de Travail d’Aix-Marseille. Les cours étaient sous forme de diapositives, il
y avait également des QCM et trois cas cliniques pour que les internes puissent

s’évaluer. lls devaient ensuite répondre a un questionnaire de satisfaction.

Résultats :

16 internes, soit 100% de l'effectif, ont suivi la formation et répondu au questionnaire.
La durée pour la réaliser était d’'au moins 3 heures pour 63% des internes.
L’ensemble des internes trouvait la formation utile, pensait reconsulter ce cours durant
son cursus et trouvait avoir progressé sur les manifestations dermatologiques des
pathologies digestives.

Une majorité (56%) d’internes aurait préféré un cours magistral.

81% des internes ont trouvé les cas cliniques difficilement abordables et trouvé utile
d’en faire une correction en présentiel. Nous avons fait une correction en visio-

conférence car la situation sanitaire ne nous permettait pas de nous réunir.

Conclusion :

Le e-learning est un mode d’enseignement bien développé et qui a montré son
efficacité. |l a été bien intégré chez les internes de DES de notre spécialité.

Il semblerait qu’'une association entre cours en présentiel et cours en ligne c’est-a-dire
de type blended learning soit la meilleure combinaison pour pallier le sentiment de

solitude, et qu’elle soit aussi plus efficace en termes d’apprentissage.

Mots clés : e-learning, dermatologie, gastroentérologie, maladies inflammatoires

chroniques de l'intestin.
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