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La maladie de Crohn de l’enfant

Objectifs pédagogiques

– Connaître les particularités de la

maladie de Crohn chez l’enfant et

l’adolescent

– Savoir quelles informations trans-

mettre à l’hépatogastroentérologue

adulte et comment

Les Maladies Inflammatoires Chro-

niques de l’Intestin (MICI) touchent

environ 100000 à 150000 personnes

en France, le plus souvent les jeunes

adultes. Environ 15-20 % des patients

débutent une MICI en âge pédiatrique.

Globalement, le début d’une MICI à un

âge très jeune reflète une gravité par-

ticulière de la maladie qui a été confir-

mée par plusieurs études cliniques

comparant les formes pédiatriques à

celles des adultes [1-3]. Deux présen-

tations distinctes de MICI ont été

décrites, la maladie de Crohn (MC) qui

peut toucher toutes les parties du tube

digestif de la bouche au rectum, et la

recto-colite hémorragique (RCH) qui,

comme son nom l’indique, est

restreinte au colon et au rectum. L’in-

cidence des MICI de l’enfant est en

augmentation très nette. Elles touchent

des enfants de tout âge, même si les

pré-adolescents et adolescents sont les

plus affectés. Elles posent par consé-

quent des problèmes de prise en

charge diagnostique et thérapeutique

différents en fonction de l’âge qu’il

s’agisse des indications thérapeu-

tiques, de la surveillance du traitement

et de son observance, en particulier

chez l’adolescent [4-6].

Objectif pédagogique

Nous aborderons les aspects diagnos-

tiques et thérapeutiques distinguant

enfants et adolescents atteints d’une

Maladie de Crohn (MC) des patients

adultes avec un regard particulier sur

la croissance et le développement

pubertaire des patients.

La maladie de Crohn

Le début d’une MC chez l’enfant et

l’adolescent est très souvent insidieux,

progressif et trompeur. Ceci explique

le délai entre les premiers signes cli-

niques et le diagnostic qui peut

atteindre plusieurs années. Les symp-

tômes les plus fréquemment retrouvés

chez les patients sont les douleurs

abdominales et la diarrhée, souvent

non-sanglante, deux symptômes très

fréquents chez l’enfant et peu spéci-

fiques. Les douleurs abdominales sont

de nature paroxystique ou quasi

constantes, parfois de localisation dif-

fuse, mais souvent localisées en fosse

iliaque droite (FID) pouvant ainsi

mimer une appendicite aiguë. La diar-

rhée est plus inconstante, d’intensité

variable en fonction de la localisation

de la maladie, glaireuse avec du pus

ou du sang en cas d’atteinte colique

ou iléale sévère. Ces deux signes, par-

fois interprétés comme banals, doivent

attirer l’attention des médecins d’une

part par leur chronicité et d’autre part

par leur association à des signes géné-

raux (fièvre, asthénie, anorexie), des

antécédents d’aphtose (buccale ou

génitale) ou des lésions anales ou péri

anales (fissure, fistules, abcès). Les

formes touchant de jeunes enfants

(premières années de vie) sont fré-

quemment associées à une pathologie

ano-périnéale. Elles reflètent proba-

blement des formes particulières des

MICI, comme nous l’avons démontré

récemment pour les défauts de l’axe

IL10 [7]. Enfin, la maladie de Crohn

s’accompagne le plus souvent d’un

retard de croissance staturo-pondérale

et parfois un ralentissement de la

vitesse de croissance peut être le pre-

mier signe de la maladie inflamma-

toire, restant isolé pendant plusieurs

mois.

Contrairement à la MC, la RCH chez

l’enfant se présente quasiment tou-

jours par une diarrhée, de plus en plus

importante avec du pus et du mucus

et rapidement du sang qui alerte

patients et parents motivant rapide-

ment une consultation auprès d’un

généraliste ou pédiatre. C’est pourquoi

le délai diagnostique des patients avec

RCH est souvent assez court (quelques

semaines) contrairement à la MC. Les

symptômes classiques de la RCH sont

la diarrhée glairo-sanglante, des impé-

riosités avec ou sans douleurs.

Typiquement, les douleurs abdomi-

nales sont localisées en fosse iliaque

gauche. Une atteinte périnéale avec

des fissurations est assez fréquente,

par contre la présence d’abcès ou de

fistule n’est pas compatible avec une

RCH et plaide en faveur d’une MC.
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Parfois la présentation clinique peut
être proche de la MC, c’est pourquoi
le diagnostic définitif doit être fondé
sur une exploration complète (voir ci-
dessous). Les patients atteints de RCH
ont moins de retard de croissance
staturo-pondérale, qui reflète à la fois
le délai court entre le début des symp-
tômes et la prise en charge, et une
activité inflammatoire moindre.

Diagnostic

Le diagnostic est porté sur un faisceau
d’arguments cliniques, biologiques,
radiologiques endoscopiques et ana-
tomopathologiques. Les examens bio-
logiques ne sont pas spécifiques et
mettent en évidence généralement un
syndrome inflammatoire (augmenta-
tion de la CRP, de la vitesse de sédi-
mentation, du fibrinogène, anémie
plus ou moins profonde), parfois une
hypoalbuminémie traduisant une
entéropathie exsudative ou une dénu-
trition chronique, mais sont essentiels
pour apprécier la sévérité de la mala-
die et indispensables au cours de
l’évolution. Contrairement à la MC, les
patients avec une RCH, même étendue,
n’ont pas toujours une activité inflam-
matoire systémique, malgré une
inflammation marquée au niveau
d’une partie du colon. C’est pourquoi
une analyse des marqueurs d’inflam-
mation dans les selles, comme le
dosage de la calprotectine peut être
très important à la recherche de signes
inflammatoires [8, 9].

Le diagnostic de colite indéterminée
est parfois retenu en l’absence de
granulome et/ou en cas de colite
hémorragique. Utilisé depuis quelques
années, le dosage des anticorps anti-
cytoplasme des polynucléaires neutro-
philes (pANCA) et surtout des anti-
corps anti-Saccharomyces cerevisiae

(ASCA) sont d’une aide importante
surtout en cas de doute diagnostique
(diagnostic différentiel entre rectoco-
lite hémorragique, colite indéterminée
et maladie de Crohn) : la positivité des
ASCA associée à la négativité des
pANCA est très évocatrice de MC , la

combinaison de ces deux tests a une
spécificité et une sensibilité de 95 %
[10, 11].

L’évaluation endoscopique est l’étape-
clé du diagnostic. Elle doit être réalisée
dans un milieu pédiatrique entraîné et
sous anesthésie générale. Elle permet
de faire un bilan lésionnel précis
(étendue et sévérité) et des biopsies
multiples étagées y compris en zone
macroscopiquement saine à la
recherche de lésions spécifiques. Les
endoscopies ont aussi un intérêt dans
le suivi de la maladie : efficacité des
traitements, dépistage des rechutes,
extension des lésions initiales, etc.

L’iléocoloscopie met en évidence les
lésions caractéristiques : ulcérations
aphtoïdes, ulcérations profondes
linéaires, aspect pseudo-polypoïde,
rétrécissements ou sténoses ; de plus
elle précise la localisation de la mala-
die : atteinte de l’iléon terminal (quasi
pathognomonique), du colon droit ou
pancolique, lésions segmentaires ou
focales avec intervalles de muqueuse
saine.

Une œsogastroduodénoscopie est réa-
lisée dans le même temps à la recherche
de localisations hautes de la maladie
pouvant être asymptomatiques.

L’examen anatomopathologique des
biopsies digestives montre une atteinte
des différentes tuniques de la paroi,
avec un infiltrat inflammatoire lym-
phocytaire. On observe dans environ
60 % des cas un ou plusieurs granu-
lomes de type épithélio-giganto-
cellulaire. L’absence de granulome
n’élimine en rien le diagnostic.

Rectocolite hémorragique

L’exploration par iléocoloscopie
montre des lésions inflammatoires
continues dès le rectum jusqu’au bas
fond cæcal (pancolite) chez plus que
50 % des patients au moment du dia-
gnostic initial. Contrairement à la MC,
il n’existe pas d’intervalle de muqueuse
saine. Les lésions vont d’une simple
perte de la trame vasculaire à des ulcé-
rations profondes avec pseudopolypes

sur les bords. L’iléon terminal n’est
jamais atteint, mais il existe des rares
présentations avec une « iléïte de
reflux (backwash ileitis) » identique à
l’aspect dans le colon avec des lésions
inflammatoires sur 1-3 cm. L’œsogastro-
duodénoscopie confirme l’absence de
lésion spécifique ; mais surtout, la
présence d’ulcérations profondes ou
aphtoïdes n’est pas compatible avec
un diagnostic de RCH.

À l’examen anatomopathologique, on
observe une muqueuse colique inflam-
matoire avec un infiltrat polymorphe,
également riche en éosinophiles et en
plasmocytes. L’absence de granulome,
une inflammation confinée à la lamina
propria et la présence d’abcès cryp-
tiques sont des arguments histolo-
giques en faveur d’une RCH.

Imagerie

Chaque bilan initial, ainsi que lors
d’une décision de modification impor-
tante doit comporter une exploration
complète qui inclut un bilan par
entéro-IRM, qui a remplacé l’entéro-
scanner et le transit du grêle à la baryte,
car il n’y a aucune irradiation en IRM.
L’analyse par entéro-IRM nécessite un
apprentissage assez long de la part du
radiologue, car c’est une technique
assez spécialisée, c’est pourquoi, il n’y
a pas beaucoup de centres pédiatriques
expérimentés. L’entéro-IRM permet
d’apprécier l’étendue de la maladie
(surtout au niveau du grêle autrement
inaccessible à une évaluation endo-
scopique classique), l’atteinte de la
paroi digestive (épaississement parié-
tal). Il peut aussi objectiver une hyper-
vascularisation du mésentère témoi-
gnant d’une inflammation (lipomatose
mésentérique) en faveur d’une maladie
de Crohn. En cas d’imagerie d’urgence,
l’entéro-scanner garde sa place.

Localisation

La MC intéresse n’importe quelle par-
tie du tube digestif depuis la cavité
buccale jusqu’à la marge anale.
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L’atteinte est segmentaire et focale.

Chez environ 1/3 des patients, seul

l’intestin grêle est atteint, alors que

chez au moins 50 % la maladie inté-

resse l’iléon terminal et tout ou partie

du colon. Environ 20 % des patients

présentent une maladie limitée au

colon qui pose parfois des problèmes

de diagnostic différentiel entre RCH et

MC. La suspicion de MC implique de

pratiquer une intradermo-réaction à

la tuberculine et tout autre test dia-

gnostique à la recherche d’une tuber-

culose. Plusieurs observations récem-

ment publiées rappellent cette absolue

nécessité, a fortiori chez les migrants.

Il est classique d’éliminer le diagnostic

de yersiniose ou de lymphome devant

un syndrome de la fosse iliaque droite.

En âge pédiatrique, plus de la moitié

des patients atteints d’une RCH pré-

sentent une pancolite au diagnostic

initial, environ un tiers des patients

ont une colite gauche ; une recto-

sigmoïdite est rarement observée chez

l’enfant.

Évolution

Comme chez l’adulte, les MICI évo-

luent par poussées suivies, en fonction

de la réponse thérapeutique, de rémis-

sions plus ou moins complètes et pro-

longées. Les poussées successives,

souvent extensives, peuvent être mar-

quées dans les formes les plus graves

par des sténoses digestives (iléale,

iléo-caecale ou colique) et/ou des

complications ano-périnéales sévères,

le plus souvent très invalidantes pour

les patients avec MC. Comme chez

l’adulte, deux types de MC s’indivi-

dualisent schématiquement : les mala-

dies sténosantes et les maladies fistu-

lisantes. Il est clair qu’une maladie se

révélant tôt dans la vie, avec le poten-

tiel de récidive bien connu, mais

imprévisible, de la MC, est a priori

grave et doit faire l’objet d’une prise

en charge en milieu hautement spé-

cialisé. Les patients avec RCH peuvent

développer des crises de colite aiguë

très grave, amenant parfois à des

colectomies d’urgence.

Retentissement nutritionnel
Évaluation de la croissance
staturo-pondérale

Le retentissement nutritionnel des

MICI s’exprime essentiellement par un

retard de croissance staturo-pondérale

(RCSP) indépendant de la topographie

et de l’extension des lésions mais

d’autant plus marqué que la maladie

débute tôt dans la vie. La surveillance

très régulière de la croissance, la noti-

fication des points dans le Carnet de

Santé et leur report sur des courbes de

croissance staturale et pondérale

garantissent le dépistage précoce d’un

retard de croissance.

En effet, il est assez classique que le

RCSP soit pendant plusieurs mois,

voire plusieurs années, l’unique mani-

festation de la MC de l’enfant.

L’amaigrissement peut être important,

s’accompagnant alors d’un arrêt de

croissance et d’un retard pubertaire.

Le retard de la croissance staturale

peut, au contraire, être prédominant

rendant alors la dénutrition trompeuse

avec un excès relatif, et faussement

rassurant, du poids par rapport à la

taille. La prévalence du retard de

croissance au moment du diagnostic

est difficile à estimer en raison de cri-

tères mal définis. Elle se situe entre 23

et 36 %. La définition la plus large-

ment admise est une taille inférieure

au 3e percentile au moment du dia-

gnostic. Une telle définition ne prend

pas en compte les facteurs génétiques

déterminant la taille. Il est donc plus

pertinent d’avoir une appréciation

dynamique de la croissance par la

mesure de la vitesse de croissance rap-

portée à l’âge. L’analyse des courbes

de croissance staturo-pondérale met

en évidence des « cassures » (infléchis-

sement de la courbe de croissance de

plus d’une déviation standard) permet-

tant d’apprécier la chronologie du

retard. La vitesse de croissance statu-

rale (VCS) peut être étudiée, en fonc-

tion de l’âge, en utilisant des courbes.

Une réduction de 50 % de la VCS chez

un garçon de 10 ans conduit à la perte

d’une déviation standard de taille en

18mois. Dans une étude chez 50 enfants

et adolescents atteints de MC, on note

un ralentissement de la VCS chez

46 % des sujets avant l’apparition des

symptômes et chez 88 % au moment

du diagnostic [12]. Un tiers de ces

enfants avait un ralentissement de la

VCS en dehors de toute perte de poids.

Le retard de croissance, qu’il soit ou

non isolé, s’accompagne habituelle-

ment d’un retard de maturation

osseuse et de la survenue de la puberté

pouvant parfois orienter ces enfants

vers des explorations endocrinolo-

giques. Lors d’un bilan réalisé par les

endocrinologues pédiatres comportant

la mesure de la VS et du taux de CRP,

il est classique de suspecter le dia-

gnostic au terme d’un bilan écartant

une cause endocrinienne. La surveil-

lance de la VCS est essentielle au cours

de l’évolution d’une MICI traitée.

Prise en charge
thérapeutique

La prise en charge thérapeutique des

enfants/adolescents atteints de mala-

die de Crohn diffère clairement de

celle des patients adultes. En général,

l’utilisation de corticoïdes comme trai-

tement d’attaque est évitée, à cause de

ses effets inhibiteurs sur la croissance,

souvent ralentie chez les enfants/

adolescents, comme discuté dans le

chapitre précédent. La nutrition entérale

(NE) est le traitement de premier choix

pour une poussée de la maladie en

milieu pédiatrique. Sur les dernières

années, plusieurs études ont confirmé

l’efficacité de la NE comme traitement

d’induction d’une maladie de Crohn,

aussi bien pour les lésions inflamma-

toires du grêle que du colon. La NE peut

être administrée par sonde nasogas-

trique à débit constant ou par bolus,

ou prise per os (évitant la pose d’une

SNG, souvent refusée par les enfants/

adolescents). Pour garantir son effica-

cité, le caractère exclusif de la NE doit

être respecté, c’est-à-dire le patient

n’est pas autorisé à prendre une autre

alimentation que la NE (produit laitier,

par exemple MODULEN IBD®,
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Elemental 028). Tandis que l’efficacité
de la NE en exclusif est comparable à

une corticothérapie (sans partager ses

effets secondaires) pour les patients

atteints de maladie de Crohn, la NE

n’est pas efficace pour le traitement

d’une RCH.

Vu l’activité inflammatoire très impor-

tante chez la très grande majorité

d’enfants/adolescents atteints de MC,

un traitement immunosuppresseur est

le plus souvent associé au traitement

d’induction initiale ou au plus tard à

la première rechute de la maladie. Le

traitement anti-inflammatoire à base

de 5-ASA n’est plus retenu comme

traitement d’entretien pour des formes

pédiatriques de MC, sauf cas particu-

lier (CD guidelines de l’ECCO en phase

de rédaction). Ceci indique que plus

que trois quarts des patients sont sous

traitement immunosuppresseur dans

les centres pédiatriques prenant en

charge les MICI. Avec l’introduction

des biothérapies, il y a un peu plus que

dix ans maintenant, de plus en plus

d’enfants et adolescents atteints de MC

sont traités par des anticorps anti-TNF,

car soit la maladie n’a pas pu être

contrôlée par un traitement immuno-

modulateur, soit la maladie se présente

d’office avec une forme particulière-

ment agressive, comme des lésions

fistulisantes périnéales. Il est intéres-

sant de souligner que la réponse aux

biothérapies est excellente chez les

patients en âge pédiatrique, probable-

ment due à l’évolution courte de la

maladie. Aujourd’hui entre 15 et 30 %

des enfants/adolescents atteints de MC

reçoivent ou ont reçu une biothérapie.

En contrepartie, ces patients sont plus

sujets à des complications (surtout de

nature infectieuse) à cause d’un trai-

tement immunosuppresseur de plus en

plus lourd. Des connaissances parti-

culières de prévention (vaccinations)

et de surveillance/traitement des

infections sont indispensables pour la

prise en charge de patients atteints de

MICI. Malheureusement, il existe éga-

lement des complications très rares qui

touchent surtout les jeunes patients de

sexe masculin : le risque de lymphome

dans une forme particulière (lymphome

T hépatosplénique) est augmenté chez

les garçons et jeunes hommes sous

biothérapie anti-TNF plus thiopurine.

Cette forme de lymphome très agressif

a souvent une évolution létale.

Conclusion

La présentation clinique des MICI, par-

ticulièrement de la MC en âge pédia-

trique, est plus souvent insidieuse et

nécessite des connaissances particu-

lières du développement de l’enfant et

de l’adolescent ainsi que des signes

spécifiques des MICI.

1) L’évolution est souvent marquée par

une maladie plus sévère chez l’enfant

par rapport aux patients adultes,

c’est pourquoi la prise en charge

doit être assurée dans des centres

spécialisés et expérimentés.

2) Le suivi des patients est caractérisé

à la fois par la nature de la maladie

inflammatoire chronique, à la fois

par les particularités de l’enfance et

l’adolescence avec ses comporte-

ments à risque et le processus de la

formation d’une identité personnelle.

3) Par la suite, se pose la difficulté de

transférer un patient, habitué à un

milieu de gastroentérologie pédia-

trique spécialisé, dans un milieu

adulte. Bien entendu la constella-

tion de la prise en charge change

avec l’âge du patient. Initialement,

les parents occupent la place cen-

trale de la prise en charge qui au fur

et à mesure doit être centrée autour

du jeune déjà bien avant le transfert

en milieu adulte.

4) Des programmes de transition se sont

mis en place, facilitant cette étape-

clé dans la vie d’un patient atteint

d’une maladie chronique. Il est très

important de planifier ce transfert

bien avant la date réelle du trans-

fert, le plus souvent un an plus tôt.

5) Habituellement, les centres prenant

en charge des patients atteints de

MICI collaborent étroitement permet-

tant une meilleure transmission des

données sur un patient, par exemple

par des discussions et staffs communs.
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Les 5 points forts
➊ La maladie de Crohn chez l’enfant ou l’adolescent a un début souvent

insidieux, pouvant retarder le diagnostic. Elles sont souvent associées à

un retard de croissance et de puberté.

➋ Les formes pédiatriques sont généralement plus sévères et plus évolutives

que celles de l’adulte.

➌ La nutrition entérale est le traitement d’induction de premier choix.

➍ 75 % des patients reçoivent à terme un traitement immunosuppresseur ;

cependant plusieurs dizaines de cas de lymphome T ont été rapportés chez

le jeune garçon traité par thiopurines seules ou associées aux anti TNF.

➎ La maîtrise du risque infectieux repose sur une bonne application des

schémas de vaccination et la reconnaissance des infections atypiques.

Question à choix multiple

Question 1

Les spécificités de la prise en charge de la maladie de Crohn de l’enfant et de l’adolescent sont (indiquer
les propositions vraies) :

❏ A. Un comportement à risque de l’adolescent

❏ B. Une maladie globalement plus active (sévère) que chez les patients MICI adultes

❏ C. Des parents/grands-parents omniprésents

❏ D. Une absence de tabagisme

❏ E. Une meilleure observance que chez les adultes

Question 2

La transition d’un patient atteint d’une MC de milieu pédiatrique à un milieu adulte (indiquer les propositions
vraies) :

❏ A. Se prépare au moins un an avant

❏ B. Nécessite la rencontre entre gastroentérologue pédiatre et adulte

❏ C. Peut se faire par simple envoi de compte rendu

❏ D. Nécessite un circuit spécialisé et adapté

Question 3

Le traitement d’induction d’une maladie de Crohn chez l’enfant ou l’adolescent (indiquer les propositions vraies) :

❏ A. Repose sur une corticothérapie (comme chez l’adulte)

❏ B. Repose sur une nutrition entérale

❏ C. Les corticoïdes sont a priori contre-indiqués chez l’enfant ou l’adolescent atteint de MC

❏ D. Repose de plus en plus sur les thiopurines


