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a  chéilite  de  Miescher,  ou  macro-chéilite  granulomateuse
e  Miescher,  est  une  affection  rare  et  de  cause  incon-
ue,  se  traduisant  cliniquement  par  des  poussées  d’œdème
acial  cutanéo-muqueux  et  histologiquement  par  une  inflam-
ation  granulomateuse  histiocytaire  épithélioïde.  Elle  est

onsidérée  comme  une  forme  monosymptomatique  du  syn-
rome  de  Melkersohn-Rosenthal.  La  question  d’un  lien  entre
a  chéilite  de  Miescher  et  la  maladie  de  Crohn  n’est  pas
ésolue.

linique
a  chéilite  de  Miescher  se  manifeste  par  un  œdème  labial  qui
éalise  une  macrochéilite.  Elle  débute  le  plus  souvent  chez
es  adultes  jeunes,  parfois  des  enfants,  et  il  existe  une  pré-
isposition  familiale.  Elle  consiste  en  des  poussées  d’œdème
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’une  lèvre  ou  des  deux,  œdème  souvent  asymétrique,
erme,  élastique,  éversant  parfois  la  lèvre  (Fig.  1  et  2).  Il
xiste  parfois  un  érythème  du  tégument.  Les  poussées  sur-
iennent  à  intervalles  plus  ou  moins  réguliers  et  durent  de
4  heures  à une  dizaine  de  jours.  Au  début  les  poussées  sont
pontanément  résolutives  mais  plus  tard  dans  l’évolution  se
onstitue  une  tuméfaction  permanente,  ferme,  rénitente
t  parfois  volumineuse  et  peu  esthétique  (en  « lèvre  de
apir  »).

L’œdème  peut  avoir  une  autre  localisation  et  bien  sûr,
’affection  n’est  plus  alors  appelée  « chéilite  » :  la  joue
muqueuse),  la  gencive,  le  palais  ou  d’autres  régions  de  la
ouche  peuvent  être  atteintes.  L’atteinte  de  la  langue  est
écrite  sous  le  nom  de  glossite  granulomateuse  de  Schuer-
ann,  elle  est  très  rare.  Le  revêtement  cutané  du  nez,  du

ront,  du  menton,  des  paupières  peut  également  être  le
iège  de  ces  poussées  d’œdème.  Il  a  été  décrit  sous  le  nom
e  prosopite  une  atteinte  de  toute  la  face.  On  peut  aussi
bserver  ces  granulomes  à  distance,  sur  le  dos  des  mains  et

es  pieds,  dans  les  régions  génitales  ou  anale.  Il  existe  des
ormes  mixtes  avec  atteinte  concomitante  céphalique  et  de
a  région  ano-génitale  [1,2].
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Chéilite  de  Miescher  

Figure 1. a et b : aspect clinique de macrochéilite de Miescher
de la lèvre inférieure, avec de profil éversion de la lèvre.
Collection Dr Serny, Dr Ripoll.

Figure 2. Aspect clinique de macrochéilite de Miescher de la
lèvre inférieure, avec asymétrie.
Collection Dr Husson.
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Le  syndrome  de  Melkerssohn-Rosenthal  est  encore  plus
are  [3]. C’est  une  triade  qui  associe  à  la  chéilite  de  Miescher
ne  langue  plicaturée  et  une  paralysie  faciale  périphérique.
e  syndrome  n’est  au  complet  que  dans  un  quart  des  cas.
a  langue  plicaturée  est  présente  dans  2/3  des  cas  ;  elle  est
ongénitale.  Elle  a  une  incidence  élevée  dans  la  population
énérale,  donc  certains  auteurs  ne  la  considèrent  pas
omme  un  signe  cardinal.  La  paralysie  faciale  périphérique
’observe  dans  1/3  des  cas,  précédant  ou  suivant  les
utres  signes.  Cette  paralysie  faciale  est  presque  toujours
nilatérale  et  peut  n’être  que  partielle.  Elle  est  récidivante,
égressant  plus  ou  moins  complètement.  Il  est  décrit  des
tteintes  d’autres  nerfs  crâniens  et  d’autres  atteintes,  très
iverses,  neurologiques,  ophtalmologiques,  psychiatriques.

istopathologie

ne  fois  cliniquement  écartée  l’hypothèse  d’un  angiome,
a  biopsie  sera  réalisée  en  période  symptomatique.  Elle

ontre,  sous  un  revêtement  épithélial  généralement  sans

nomalie,  un  chorion  œdémateux  avec  des  capillaires  dila-
és  et  la  présence  de  granulomes  histiocytaires  dans  la

igure 3. Aspect histologique à faible grandissement : granu-
omes inflammatoires du chorion et du muscle en profondeur.

igure 4. Aspect histologique à fort grandissement : le granulome
st composé d’histiocytes épithélioïdes et de quelques lympho-
ytes.
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Figure 5. Aspect histologique à fort grandissement : le granulome
est paravasculaire, semblant comprimer la paroi d’un capillaire.
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igure 6. Aspect histologique à fort grandissement : granulome
iscret, paucicellaire.

ous-muqueuse  et  la  couche  musculaire  en  profondeur.  Ces
ranulomes  sont  épars,  plus  ou  moins  nombreux  (Fig.  3).  Ils
ont  constitués  d’histiocytes  épithélioïdes,  c’est-à-dire  au
ytoplasme  abondant  comme  l’est  celui  d’une  cellule  épi-
héliale.  Ces  histiocytes  sont  souvent  assez  ronds  et  roses.
ls  s’accompagnent  de  quelques  lymphocytes  ou  plasmocytes
Fig.  4).  Au  sein  des  granulomes,  les  cellules  géantes  ne  sont
as  toujours  présentes  et  ne  sont  jamais  bien  nombreuses.
es  granulomes  sont  parfois  très  discrets  car  peu  cellulaires.
l  n’y  a  pas  de  nécrose

Les  granulomes  se  développent  très  souvent  au  contact
’une  paroi  vasculaire  (Fig.  5),  semblant  la  repousser  et
arfois  réalisant  comme  une  hernie  intravasculaire,  à  tel
oint  que  les  granulomes  paraissent  même  parfois,  ou  sont
eut-être,  intralymphatiques  (Fig.  6).  Certains  appellent
et  aspect  « endolymphangite  épithélioïde  oblitérante  ».
a  hernie  que  les  granulomes  occasionnent  réalise  une
ompression  capillaire  lymphatique  locale  qui  fait  obs-
acle  à  la  circulation,  et  ceci  explique  l’œdème  par  stase
ocale.  Il  s’agit  donc  d’un  lymphœdème.  Ceci  explique  aussi

’efficacité  du  traitement  par  une  injection  intralésionnelle
e  corticoïdes,  qui,  en  faisant  disparaître  le  granulome,  lève
a  compression  et  guérit  la  stase.

p

h
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igure 7. Aspect histologique à fort grandissement : granulome
rofond, intramusculaire.

Puisque  ces  granulomes  peuvent  être  discrets,  de  par  leur
aible  nombre,  de  par  leur  petite  taille  ou  leur  présence
niquement  dans  la  profondeur,  il  est  nécessaire  que  le  frag-
ent  biopsique  soit  volumineux,  large  et  profond,  allant

usqu’au  muscle  pour  la  lèvre,  et  que  soient  pratiquées  des
ecoupes  nombreuses,  jusqu’à  10  parfois,  pour  trouver  les
oyers  granulomateux  (Fig.  6  et  7).

iagnostic différentiel clinique et
istologique

’est  en  premier  lieu  la  maladie  de  Crohn,  au  cours  de
aquelle  une  macrochéilite  peut  se  voir  isolément,  au  début
e  son  évolution.  Les  autres  signes  de  la  maladie  de  Crohn,
ssures  linéaires,  perlèche,  hypertrophie  gingivale,  pseu-
opolypes  (ou  tags), lésions  érythémateuses  et  érosives,
lcérations,  pyostomatite  végétante,  au  total  un  tableau
eaucoup  plus  inflammatoire,  sont  absents  du  syndrome
e  Miescher.  Histologiquement  le  granulome  de  la  mala-
ie  de  Crohn  semble  moins  constamment  paravasculaire  et
es  histiocytes  qui  le  composent  sont  souvent  allongés  et  à
ytoplasme  clair,  plutôt  que  ronds  et  roses.  Il  a  d’ailleurs
té  décrit  un  immunophénotype  différent  pour  les  éléments
nflammatoires  des  granulomes  dans  les  deux  affections  [4].
ans  la  maladie  de  Crohn,  le  granulome  est  aussi  souvent
lus  polymorphe,  avec  de  plus  nombreuses  cellules  géantes
t  des  plasmocytes.  Mais  il  n’y  a  pas  de  signe  histologique
ifférentiel  de  certitude,  et  seule  l’apparition  de  signes
igestifs  et  a  fortiori  de  granulomes  histiocytaires  à  la  biop-
ie  intestinale,  fera  pencher  la  balance  vers  la  maladie
e  Crohn  dont  le  tableau  peut  ne  se  compléter  qu’après
lusieurs  années  de  signes  non  digestifs  évocateurs.  L’iléo-
oloscopie  semble  justifiée  devant  toute  inflammation
ranulomateuse  orale  qui  n’a  pas  d’explication.

La  sarcoïdose  occasionne  plutôt  des  nodules  oraux
u  des  plaques  érythémateuses  que  des  accès  d’œdème
abial.  Histologiquement  le  granulome  est  un  peu  différent,
ouvent  plus  abondant,  plus  riche  en  cellules  géantes  et
articulièrement  angiotrope.
Un  granulome  infectieux  comporterait  une  « ambiance  »

istologique  plus  évocatrice  d’infection,  avec  nécrose,

 Dermatologie (577230). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.



Chéilite  de  Miescher  

Figure 8. Aspect clinique du syndrome de Miescher de la lèvre
supérieure ; a : avant traitement par injection de corticoïde retard ;
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b : après une injection de corticoïde retard
Collection Dr Serny.

polynucléaires,  plasmocytes,  œdème,  et  les  colorations  spé-
ciales  pourraient  révéler  des  microorganismes.

L’absence  de  matériel  étranger  et  de  corpuscules  réfrin-
gents  en  lumière  polarisée  fera  éliminer  un  granulome  à
corps  étranger  exogène,  accidentel  ou  post-injection,  qui
aurait  d’ailleurs  peu  de  raisons  de  se  traduire  cliniquement
par  un  œdème  intermittent.

La  chéilite  glandulaire  est  aussi  une  macrochéilite,  sou-
vent  inflammatoire  et  sans  caractère  intermittent,  touchant
seulement  la  lèvre  inférieure  et  sans  granulome  à  la  biopsie.

Au  cours  de  l’angio-œdème  et  des  réactions
d’hypersensibilité,  la  biopsie  ne  montre  pas  non  plus
de  granulome.

L’histiocytose  intralymphatique  ou  intravasculaire,
encore  appelée  angioendothéliomatose  ou  lymphangite  his-
tiocytique,  s’observe  chez  des  patients  souffrant  d’arthrite
rhumatoïde  et  n’est  pas  granulomateuse,  mais  elle  a  été
décrite  dans  des  cas  de  maladie  de  Crohn.

Étiologie
La  cause  de  la  chéilite  de  Miescher  est  inconnue,  autant  que
celle  du  syndrome  de  Melkerssohn-Rosenthal.  De  multiples

[
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acteurs,  infectieux,  allergiques  et  génétiques  ont  été
ncriminés.

adre nosologique

e  terme  de  granulomatose  oro-faciale  a  été  forgé  en
985  par  Wiesenfeld  et  al.  [5]  qui  ont  voulu  regrouper  sous  ce
erme  toutes  les  atteintes  inflammatoires  orales  comportant
istologiquement  un  granulome  histiocytaire  épithélioïde.
ette  formule  est  selon  nous  superfétatoire  et  source  de
onfusion  plutôt  que  de  clarification,  d’ailleurs  Wiesenfeld
t  al.  semblent  en  convenir  dans  un  article  publié  20  ans
près  le  premier  [6], dans  lequel  il  disait  qu’  « il  n’y  a  tou-
ours  pas  de  consensus  sur  la  question  de  savoir  si  la  granu-
omatose  oro-faciale  est  une  affection  clinique  distincte  ou
ne  présentation  initiale  de  maladie  de  Crohn  ou  de  sarcoï-
ose  » et  que  « l’évolution  est  imprévisible  ». Il  nous  paraît
ien  plus  simple  de  considérer  qu’en  l’absence  de  signes
igestifs  cliniques  et  histologiques  dûment  recherchés,  une
acrochéilite  granulomateuse  est  appelée  « de  Miescher  »,

e  clinicien  gardant  présent  à  l’esprit  qu’une  maladie  de
rohn  digestive  peut  ou  non  se  manifester  dans  l’avenir,  et

e  plus  souvent,  non.  À  noter  qu’il  n’y  a  qu’une  publica-
ion  décrivant  une  maladie  de  Crohn  digestive  associée  à  la
riade  complète  du  syndrome  de  Melkersohn-Rosenthal.

Le  traitement  par  corticoïdes  retard  permet  de  faire
iminuer  les  signes  cliniques  (Fig.  8  a  et  b).

onclusion

a  macrochéilite  granulomateuse  de  Miescher,  seule  ou  dans
e  cadre  d’un  syndrome  de  Melkerssohn-Rosenthal,  réalise
n  tableau  d’œdème  oro-facial  évoluant  par  poussées.  Son
iagnostic  requiert  une  biopsie  large  et  profonde  révélant  la
résence  de  granulomes  histiocytaires  épithélioïdes  particu-
iers  par  leur  angiotropisme  et  leur  composition  cellulaire.
l  n’est  pas  décrit  de  signe  différentiel  formel  qui  puisse  la
istinguer  d’une  maladie  de  Crohn  à  son  début.

éclaration de liens d’intérêts

’auteur  déclare  ne  pas  avoir  de  liens  d’intérêts.
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