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Observations

Une patiente de 54 ans, Marocaine, ayant pour
ant�ec�edent une sarcoïdose cutan�ee, ganglionnaire
et pulmonaire en r�emission depuis 10 ans pr�esentait
une vulvite lich�enifi�ee et des papules pigment�ees
infiltr�ees confluentes avec atteinte des vestibules
ainsi que des l�esions papuleuses �eryth�emateuses
bien d�elimit�ees de la nuque (figure 1A). L'examen
histologique retrouvait infiltrat dermique fait
de granulomes �epith�elioïdes giganto-cellulaires
sans n�ecrose cas�eeuse. Le bilan biologique retro-
uvait une hypergammaglobulin�emie polyclonale
et une �el�evation de l'enzyme de conversion
de l'angiotensine. Le bilan respiratoire �etait
normal. On �evoquait une r�ecidive de sarcoïdose
cutan�ee. Un traitement par dermocorticoïdes et
hydroxychloroquine �etait mis en place �a la dose
de 6,5 mg/kg/j.

À six mois, on notait une am�elioration des l�esions
initiales mais l'apparition de l�esions ulc�er�ees des
sillons inter-labiaux et interfessiers ainsi que la
pr�esence de deux l�esions nodulaires inflammatoires
et douloureuses fistulis�ees �a la peau (figure 2B).
Il n'y avait pas de troubles digestifs associ�es.
Un bilan infectieux (pr�elèvements locaux viraux,
bact�eriologiques et mycobact�eriologiques, quan-
tif�eron) �etait n�egatif. Une deuxième biopsie �etait
r�ealis�ee retrouvant toujours des granulomes �epith�e-

lioïdes giganto-cellulaires sans n�ecrose cas�eeuse
mais de plus petite taille compatibles avec une
maladie de Crohn, d'autant que la clinique �etait
�egalement compatible (figure 3). Une IRM pel-
vienne mettait en �evidence trajet fistuleux trans-
sphinct�erien se prolongeant vers la marge anale
(figure 2). Le dosage de la calprotectine f�ecale �etait
n�egatif. On �evoquait le diagnostic de maladie de
Crohn �a expression vulvaire et p�erin�eale exclusive.
Devant l'inefficacit�e des dermocorticoïdes, un
traitement par tacrolimus topique et adalimumab
�etait propos�e.

Discussion

Les manifestations extradigestives de la maladie de
Crohn sont fr�equentes, touchant de 6 �a 47 % des
patients en fonction des �etudes [1-3]. Dans certains
cas, des manifestations cutan�ees peuvent pr�ec�eder
l'apparition d'une maladie de Crohn [4, 5].

L'installation d'une atteinte vulvaire et plus
largement d'une localisation ano-p�erin�eale (ou
LAP) au cours de la maladie de Crohn (20 % des
cas environ) ajoute �a cette pathologie chronique,
un critère de morbidit�e consid�erable [4-6]. Les
formes cliniques d'atteintes vulvaires sont vari�ees :
fistules ano-vulvaires ou recto-vulvaires, œdème,
aspect hypertrophique, ulc�erations, abcès. La
symptomatologie est polymorphe (prurit, douleurs,
suintements, leucorrh�ees, dyspareunie) mais peut
être absente. La prise en charge initiale consiste �a
�eliminer les diagnostics diff�erentiels, en particuliers
infectieux, avec un bilan minimal (pr�elèvements
locaux – HSV, chlamydia trachomatis, treponema
pallidum –, NFS, CRP, Enzyme de conversion de
l'angiotensine, IDR � quantif�eron, radiographie du
thorax) (tableau 1) [6]. L'histologie est indispensable
pour orienter le diagnostic. Le diagnostic diff�erentiel
avec des formes granuleuses d'hidrad�enite suppur�ee
peut être difficile. Le bilan pourra être compl�et�e par
des imageries devant des l�esions suintantes ou
abc�ed�es afin de recherche des trajets fistuleux
provenant du tube digestif (�echographie ou IRM
pelvienne).

La prise en charge th�erapeutique, en l'absence
d'atteinte digestive associ�ee, est mal codifi�ee et
repose sur des �etudes de faible niveau de preuve.
Le choix de la th�erapeutique doit être discut�e par
une �equipe pluridisciplinaire (gastro-ent�erologue,
gyn�ecologue, dermatologue, proctologue). Les trai-
tements locaux, corticoïdes ou antibiotiques, sont
peu efficaces. L'utilisation des corticoïdes oraux est
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Figure 1. A) L�esions vulvaires papuleuses initiales. B) �Evolution secondaire sous la forme de nodules ulc�er�es et de fissures des sillons interlabiaux
associ�es �a deux nodules fistulis�es �a la peau p�erin�eaux.

Figure 2. IRM pelvienne retrouvant un aspect de fistule transrectale.
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Figure 3. Aspect histologique de granulomes �epith�elioïdes giganto-cellulaires de petite taille.

TABLEAU 1. Diagnostics diff�erentiels �a �evoquer devant des l�esions vulvaires d’apr�es Barret et al.

Diagnostics diff�erentiels �El�ements cliniques d’orientation

Infectieux

Vulvovaginites infectieux : fongique (C. Albicans),
bact�erienne (G. Vaginalis), parasitaire (T. Vaginalis)

Leucorrh�ees purulentes

Autres infections bact�eriennes : lymphogranulomatose
v�en�erienne, actynomycose, donovanose,
tuberculose, l�epre

Contexte clinique (rapports sexuels �a risque)

Vulvite herp�etique Ulc�erations polycycliques hyperalgiques

Condylomes L�esions papillomateuses indolores

Chancre syphilitique Ulc�eration unique indolore

Bartholinite Tum�efaction douloureuse et inflammatoire, unilat�erale

Inflammatoires

Maladie de Behçet Aphtose bipolaire, arthralgies

Sarcoı̈dose Signes associ�es : Toux, dyspn�ee, �eryth�eme noueux,
ad�enopathies, arthralgies

Hidrad�enite suppur�ee L�esions nodulaires abc�ed�ees, multiples.
Plusieurs zones atteintes.

Pyoderma gangrenosum Ulc�eration unique �a bords bleut�es avec halo
�eryth�emateux, clapiers purulents

Ecz�ema L�esions v�esiculeuses prurigineuses

Autre cause de l�esions vulvaires :

Carcinome �epidermoı̈de Ulc�eration unique chronique

R�eaction �a corps �etranger Contexte clinique �evocateur

Ant�ec�edents de radioth�erapie, compression
lymphatique, anasarque

Contexte clinique �evocateur
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largement rapport�ees avec une bonne efficacit�e seuls
ou associ�es �a d'autres traitements (m�ethotrexate,
azathioprine, 5-amino-salicyl�es) [5]. L'utilisation du
m�etronidazole oral (10 �a 20 mg/kg/j) seul ou associ�e �a
une corticoth�erapie syst�emique, la sulfasalazine ou
des antibiotiques (ciprofloxacine) semble avoir
montr�e de bons r�esultats avec un rapport b�en�efice/
risque favorable ce qui en fait une seconde option
th�erapeutique int�eressante [7]. L'application bi-
quotidienne de tacrolimus peut �egalement am�eliorer
les l�esions [8]. Les d�eriv�es salicyl�es et certains
immunosuppresseurs (ciclosporine, m�ethotrexate,
mycophenolate mofetil, azathioprine, thalidomide)
donnent des r�esultats variables. Plusieurs observa-
tions rapportent, en revanche, une efficacit�e pro-
metteuse des anti-TNF (infliximab, adalimumab)
seul ou associ�e �a d'autres traitements immunosup-
presseurs (azathioprine, methotrexate) pour r�eduire
l'immunogenicit�e �a confirmer par des essais
contrôl�es randomis�es [9]. Le recours �a des prises
en charge chirurgical reste n�ecessaire dans des cas
complexes souvent en association au traitement
m�edical [6].

Les maladies inflammatoires de l'intestin peuvent
coexister avec d'autres maladies inflammatoires
chroniques (e.g. la spondylarthite ankylosante,
l'hidrad�enite suppur�ee ou le psoriasis en plaques)
[10-12]. L'association Maladie de Crohn et Sarcoï-
dose est en revanche exceptionnelle (une dizaine de
cas publi�es) [13]. La r�eponse immunitaire Th1
comparable dans ces deux maladies et l'activit�e
des lymphocytes T NK pourrait expliquer cette
association. Par ailleurs, en plus des similitudes
�etiopathologiques, la place du gène CARD15, gène
majeur de susceptibilit�e au cours de la maladie de
Crohn (et de la spondylarthrite ankylosante), a aussi
�et�e retrouv�ee au cours d'un cas de sarcoïdose
[14]. Plus r�ecemment, un locus de susceptibilit�e
(10p12.2) commun aux deux pathologies a �et�e mis
en �evidence mais son rôle n'est pas encore compris
[15].

Points cl�es :

� Les atteintes vulvaires de la maladie de
Crohn sont rares.
� Elles peuvent se pr�esenter sous diff�erentes
formes : hypertrophie, œdème, fistules,
abcès, ulc�erations.

� Le diagnostic se fait sur un faisceau
d'arguments cliniques et histologiques après
avoir �elimin�e les diagnostics diff�erentiels,
notamment infectieux.
� Le traitement est mal codifi�e: corti-
coth�erapie orale, metronidazole, azathio-
prine, methotrexate, anti-TNFa et leur
association peuvent être propos�es.
� Les associations avec la sarcoïdose sont
exceptionnelles mais ont d�ej�a �et�e d�ecrites
sans que l'on ne puisse affirmer un lien de
causalit�e entre les deux.

Liens d'int�erêts : les auteurs d�eclarent n'avoir aucun
lien d'int�erêt en rapport avec l'article.
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