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Observations

Une patiente de 54 ans, Marocaine, ayant pour
antécédent une sarcoidose cutanée, ganglionnaire
et pulmonaire en rémission depuis 10 ans présentait
une vulvite lichénifiée et des papules pigmentées
infiltrées confluentes avec atteinte des vestibules
ainsi que des lésions papuleuses érythémateuses
bien délimitées de la nuque (figure 1A). L'examen
histologique retrouvait infiltrat dermique fait
de granulomes épithélioides giganto-cellulaires
sans nécrose caséeuse. Le bilan biologique retro-
uvait une hypergammaglobulinémie polyclonale
et une élévation de l'enzyme de conversion
de l'angiotensine. Le bilan respiratoire était
normal. On évoquait une récidive de sarcoidose
cutanée. Un traitement par dermocorticoides et
hydroxychloroquine était mis en place a la dose
de 6,5 mg/kg/j.

A six mois, on notait une amélioration des lésions
initiales mais l'apparition de lésions ulcérées des
sillons inter-labiaux et interfessiers ainsi que la
présence de deux lésions nodulaires inflammatoires
et douloureuses fistulisées a la peau (figure 2B).
Il n'y avait pas de troubles digestifs associés.
Un bilan infectieux (prélévements locaux viraux,
bactériologiques et mycobactériologiques, quan-
tiféron) était négatif. Une deuxieme biopsie était
réalisée retrouvant toujours des granulomes épithé-

lioides giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse
mais de plus petite taille compatibles avec une
maladie de Crohn, d'autant que la clinique était
également compatible (figure 3). Une IRM pel-
vienne mettait en évidence trajet fistuleux trans-
sphinctérien se prolongeant vers la marge anale
(figure 2). Le dosage de la calprotectine fécale était
négatif. On évoquait le diagnostic de maladie de
Crohn a expression vulvaire et périnéale exclusive.
Devant l'inefficacité des dermocorticoides, un
traitement par tacrolimus topique et adalimumab
était proposé.

Discussion

Les manifestations extradigestives de la maladie de
Crohn sont fréquentes, touchant de 6 a 47 % des
patients en fonction des études [1-3]. Dans certains
cas, des manifestations cutanées peuvent précéder
I'apparition d'une maladie de Crohn [4, 5].

L'installation d'une atteinte vulvaire et plus
largement d'une localisation ano-périnéale (ou
LAP) au cours de la maladie de Crohn (20 % des
cas environ) ajoute a cette pathologie chronique,
un critetre de morbidité considérable [4-6]. Les
formes cliniques d'atteintes vulvaires sont variées :
fistules ano-vulvaires ou recto-vulvaires, cedéme,
aspect hypertrophique, ulcérations, abces. La
symptomatologie est polymorphe (prurit, douleurs,
suintements, leucorrhées, dyspareunie) mais peut
étre absente. La prise en charge initiale consiste a
éliminer les diagnostics différentiels, en particuliers
infectieux, avec un bilan minimal (prélevements
locaux — HSV, chlamydia trachomatis, treponema
pallidum —, NFS, CRP, Enzyme de conversion de
l'angiotensine, IDR + quantiféron, radiographie du
thorax) (tableau 1) [6]. L'histologie est indispensable
pour orienter le diagnostic. Le diagnostic différentiel
avec des formes granuleuses d'hidradénite suppurée
peut étre difficile. Le bilan pourra étre complété par
des imageries devant des lésions suintantes ou
abcédés afin de recherche des trajets fistuleux
provenant du tube digestif (échographie ou IRM
pelvienne).

La prise en charge thérapeutique, en l'absence
d'atteinte digestive associée, est mal codifiée et
repose sur des études de faible niveau de preuve.
Le choix de la thérapeutique doit étre discuté par
une équipe pluridisciplinaire (gastro-entérologue,
gynécologue, dermatologue, proctologue). Les trai-
tements locaux, corticoides ou antibiotiques, sont
peu efficaces. L'utilisation des corticoides oraux est
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Figure 1. A) Lésions vulvaires papuleuses initiales. B) Evolution secondaire sous la forme de nodules ulcérés et de fissures des sillons interlabiaux
associés a deux nodules fistulisés a la peau périnéaux.

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

TABLEAU 1. Diagnostics différentiels a évoquer devant des lésions vulvaires d’apres Barret et al.

Diagnostics différentiels

Infectieux

Eléments cliniques d’orientation

Vulvovaginites infectieux : fongique (C. Albicans),
bactérienne (G. Vaginalis), parasitaire (T. Vaginalis)

Leucorrhées purulentes

Autres infections bactériennes : lymphogranulomatose
vénérienne, actynomycose, donovanose,
tuberculose, lepre

Contexte clinique (rapports sexuels a risque)

Vulvite herpétique

Ulcérations polycycliques hyperalgiques

Condylomes

Lésions papillomateuses indolores

Chancre syphilitique

Ulcération unique indolore

Bartholinite

Tuméfaction douloureuse et inflammatoire, unilatérale

Inflammatoires

Maladie de Behcet

Aphtose bipolaire, arthralgies

Sarcoidose

Signes associés : Toux, dyspnée, érytheme noueux,
adénopathies, arthralgies

Hidradénite suppurée

Lésions nodulaires abcédées, multiples.
Plusieurs zones atteintes.

Pyoderma gangrenosum

Ulcération unique a bords bleutés avec halo
érythémateux, clapiers purulents

Eczéma

Lésions vésiculeuses prurigineuses

Autre cause de lésions vulvaires :

Carcinome épidermoide

Ulcération unique chronique

Réaction a corps étranger

Contexte clinique évocateur

Antécédents de radiothérapie, compression
lymphatique, anasarque

Contexte clinique évocateur
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largement rapportées avec une bonne efficacité seuls
ou associés a d'autres traitements (méthotrexate,
azathioprine, 5-amino-salicylés) [5]. L'utilisation du
métronidazole oral (10 a 20 mg/kg/j) seul ou associé a
une corticothérapie systémique, la sulfasalazine ou
des antibiotiques (ciprofloxacine) semble avoir
montré de bons résultats avec un rapport bénéfice/
risque favorable ce qui en fait une seconde option
thérapeutique intéressante [7]. L'application bi-
quotidienne de tacrolimus peut également améliorer
les lésions [8]. Les dérivés salicylés et certains
immunosuppresseurs (ciclosporine, méthotrexate,
mycophenolate mofetil, azathioprine, thalidomide)
donnent des résultats variables. Plusieurs observa-
tions rapportent, en revanche, une efficacité pro-
metteuse des anti-TNF (infliximab, adalimumab)
seul ou associé a d'autres traitements immunosup-
presseurs (azathioprine, methotrexate) pour réduire
l'immunogenicité a confirmer par des essais
contr6lés randomisés [9]. Le recours a des prises
en charge chirurgical reste nécessaire dans des cas
complexes souvent en association au traitement
médical [6].

Les maladies inflammatoires de l'intestin peuvent
coexister avec d'autres maladies inflammatoires
chroniques (e.g. la spondylarthite ankylosante,
I'hidradénite suppurée ou le psoriasis en plaques)
[10-12]. L'association Maladie de Crohn et Sarcoi-
dose est en revanche exceptionnelle (une dizaine de
cas publiés) [13]. La réponse immunitaire Th1
comparable dans ces deux maladies et l'activité
des lymphocytes T NK pourrait expliquer cette
association. Par ailleurs, en plus des similitudes
étiopathologiques, la place du gene CARD15, géne
majeur de susceptibilité au cours de la maladie de
Crohn (et de la spondylarthrite ankylosante), a aussi
été retrouvée au cours d'un cas de sarcoidose
[14]. Plus récemment, un locus de susceptibilité
(10p12.2) commun aux deux pathologies a été mis
en évidence mais son role n'est pas encore compris
[15].

Points clés :

e Les atteintes vulvaires de la maladie de
Crohn sont rares.

e Elles peuvent se présenter sous différentes
formes : hypertrophie, cedeéme, fistules,
abces, ulcérations.
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e Le diagnostic se fait sur un faisceau
d'arguments cliniques et histologiques apres
avoir éliminé les diagnostics différentiels,
notamment infectieux.

e Le traitement est mal codifié: -corti-
cothérapie orale, metronidazole, azathio-
prine, methotrexate, anti-TNFo et leur
association peuvent étre proposeés.

e Les associations avec la sarcoidose sont
exceptionnelles mais ont déja été décrites
sans que l'on ne puisse affirmer un lien de
causalité entre les deux.

Liens d'intéréts : les auteurs déclarent n'avoir aucun
lien d'intérét en rapport avec l'article.
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