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Aspects cliniques et prise en charge
des lésions précancéreuses
et cancéreuses ano-génitales

RESUME: Les lésions précancéreuses de la région ano-génitale sont essentiellement représentées
par les néoplasies intraépithéliales (NIE) qui, contrairement aux NIE de I’appareil génital féminin
interne (vagin, col) et du canal anal, ne relévent pas seulement des infections a HPV (Human papillo-
mavirus) oncogénes, mais aussi de dermatoses d’évolution chronique représentées essentiellement

par le lichen scléreux.

Les mélanomes génitaux sont de mauvais pronostic du fait d’un diagnostic tardif.
La maladie de Paget extra-mammaire atteint préférentiellement la zone ano-génitale et justifie une
prise en charge durant toute la vie des patientes du fait des récidives trés fréquentes malgré des

traitements bien conduits.

— C. RENAUD-VILMER,
J.-N. DAUENDORFFER
Service de Dermatologie,
Hépital Saint-Louis, PARIS.

Les néoplasies
intraépithéliales

Les néoplasies intraépithéliales (NIE)
ano-génitales sont définies sur le plan
histologique par la présence d’aty-
pies cytologiques et architecturales
intraépithéliales. Elles sont parfois
dénommeées VIN (Vulvar intraepithe-
lial neoplasia) sur la vulve et PIN
(Penile intraepithelial neoplasia) sur le
pénis. En I’absence de traitement, elles
peuvent évoluer vers un carcinome épi-
dermoide invasif.

Alors qu’au niveau intra-anal et au
niveau du col et du vagin, ces lésions
sont dues presque exclusivement a
une infection a HPV (Human papillo-
mavirus) oncogene, il existe deux étiolo-
gies distinctes pour les organes génitaux
externes et la région périanale: une
infection 8 HPV oncogeéne et certaines
dermatoses génitales d’évolution chro-

nique (lichen scléreux et lichen plan)
[1, 2]. Aussi distingue-t-on les NIE non
HPV-dépendantes (dénommées NIE dif-
férenciées) et les NIE HPV-dépendantes
(dénommeées NIE bowénoides, de type
commun, classique ou indifférencié).

1. Diagnostic

Le diagnostic de NIE correspond a un
diagnostic histologique pouvant s’appli-
quer a différentes entités cliniques d’évo-
lution et de prise en charge spécifique.

e Les NIE bowénoides HPV-
dépendantes

Ces lésions correspondent a deux enti-
tés différentes: la maladie de Bowen
(MB), ou carcinome épidermoide in
situ, et la papulose bowénoide (PB),
d’ott leur dénomination par certains
auteurs de NIE bowénoide (plutot que
de NIE classique, de type commun,
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usuel ou indifférencié). Elles sont toutes
les deux liées a une infection a HPV
oncogéne (HPV 16 essentiellement)
et correspondent a la méme lésion
histologique.

>>>Lamaladie de Bowen survient plus
souventapres 50 ans. Elleréalise en prin-
cipe une lésion unique d’extension lente
centrifuge mais qui, en I’absence de traite-
ment, évoluera vers un carcinome invasif.
L’aspect clinique est celui d’une plaque
blanche (leucoplasique) ou rouge (éry-
throplasique), parfois pigmentée, voire
verruqueuse. Elle se localise sur le pénis
(gland et face interne du prépuce)(fig. 1),
lavulve (fig. 2) etI’anus (muqueuse anale
—marge anale définie par convention par
la zone cutanée située a moins de 5 cm
autour de I’anus — ou canal anal).

Fig. 1: Maladie de Bowen érythroleucoplasique du
pénis (coll. Dr J.-N. Dauendorffer).

Fig. 2: Maladie de Bowen érythroleucoplasique de la
vulve (coll. Dr J.-N. Dauendorffer).

Lebilan d’extension de 'infection a HPV
comporte, en cas d’atteinte vulvaire, une
colposcopie et un examen anal. Pour les
localisations sur le pénis, une anusco-
pie sera proposée en cas de rapports
sexuels anaux réceptifs. Enfin, en cas
de localisation périanale, on réalisera
une anuscopie, un examen clinique de
la vulve (avec colposcopie) ou du pénis.
L’examen clinique du/de la partenaire
est toujours indiqué.

>>> La papulose bowénoide survient
chezles sujets jeunes et réalise des macu-
lo-papules volontiers polymorphes et
multifocales, pigmentées ou blanches
(leucoplasiques), voire érythémateuses,
parfois regroupées en plaques (fig. 3),
évoluant rarement en carcinome invasif
(<10 %) saufchezles immunodéprimés.
Un bilan a la recherche d’autres locali-

sations d’infection a HPV est indiqué,
identique a celui réalisé en cas de mala-
die de Bowen.

Fig. 3: Papulose bowénoide chez une femme de
38 ans traitée pour un CIN 3 du col 5 ans auparavant
(coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

Fig. 4: VIN différenciée sur lichen scléreux d'évolu-
tion chronique chez une femme de 85 ans (coll. Dr C.
Renaud-Vilmer).

e Les NIE différenciées non HPV-
dépendantes

Ces lésions surviennent sur une der-
matose génitale d’évolution chronique
sous-jacente, non ou mal traitée, prin-
cipalement le lichen scléreux (LS) et
plus rarement le lichen plan (LP), parti-
culierement chez le sujet 4gé. Elles sont
en revanche rares sur ’anus. Elles réa-
lisent des petites plaques généralement
leucoplasiques (fig. 4), plus rarement
érythroleucoplasiques.

2. Traitement
o Lamaladie de Bowen

Seul le traitement chirurgical permet
de mettre en évidence, par ’analyse
histologique de la lésion en totalité sur
piéce d’exérese, une éventuelle zone
invasive qui nécessiterait une prise en
charge différente, adaptée au carcinome
épidermoide invasif. Il repose sur une
exérese avec une marge latérale de 5 mm,
qui sera, selon la localisation, suivie ou
non d’une greffe de peau totale et parfois
complétée par une posthectomie chez
I’homme. Une surveillance clinique est
indiquée au décours du traitement car
I’'HPV en cause peut persister au niveau
delamuqueuse génitale malgré une exé-
rese lésionnelle compléte, expliquant le
risque de récidive.

Les recommandations publiées en
2014 par la British Association of
Dermatologists concernant le traite-
ment de la maladie de Bowen cutanée
et génitale proposent d’autres options
thérapeutiques a envisager au cas par
cas: le 5-fluorouracile topique (5-FU),
I'imiquimod topique, la photothérapie
dynamique (PDT), le laser CO, et la
radiothérapie [3].

e La papulose bowénoide

Le caractere volontiers multifocal des
lésions de PB rend I’exéreése chirurgi-
cale le plus souvent inadaptée. La stra-
tégie de traitement est identique a celle
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des condylomes (imiquimod topique),
quoique les résistances aux traitements
locaux habituels (cryothérapie notam-
ment) et les récidives soient plus fré-
quentes en cas de PB, d’ou la fréquente
nécessité de recourir a la vaporisation
au laser CO, ou a I’électrocoagulation
au bistouri électrique [4]. Comme pour
lamaladie de Bowen, la persistance d’'un
HPYV oncogene sur la muqueuse ano-
génitale au décours de I'éradication des
lésions impose une surveillance clinique
annuelle, voire pluriannuelle chez les
patients immunodéprimés (VIH+, gref-
fés d’organes).

e Les NIE différenciées non HPV-
dépendantes

Il n’existe pas d’étude contrdlée portant
sur le traitement des NIE différenciées.
Leur prise en charge dépend de la der-
matose sous-jacente, un lichen scléreux
(LS) le plus souvent, plus rarement un
lichen plan. Si la lésion survient sur un
LS déja traité, il faudra envisager d’em-
blée une exéreése chirurgicale qui per-
mettra de révéler éventuellement une
zone invasive. L'exérése chirurgicale se
fera selon les mémes modalités que pour
une maladie de Bowen (marge latérale
de 5 mm). Silalésion survient surun LS
non traité, on peut proposer en premiere
intention une application quotidienne
de propionate de clobétasol a 0,05 %
pendant 3 mois [5].

En cas de guérison de la NIE, une surveil-
lance cliniqueréguliere (initialement tri-
mestrielle, puis semestrielle) associée a
un traitement dermocorticoide d’entre-
tien du LS sera poursuivie au décours. En
cas de persistance de la NIE au décours
du traitement dermocorticoide, on pro-
posera son exérese chirurgicale.

L’hyperplasie épithéliale
verruqueuse

L’hyperplasie épithéliale verruqueuse
(HEV) de la vulve et du pénis constitue
une lésion épithéliale de description

récente, possiblement précancéreuse
car suceptible d’évoluer lentement
vers un carcinome verruqueux. Comme
la NIE différenciée, elle survient géné-
ralement sur une dermatose génitale
d’évolution chronique sous-jacente,
principalement un lichen scléreux et
plus rarement un lichen plan, en parti-
culier chez le sujet 4gé. Elle réalise une
ou plusieurs lésions leucoplasiques
plus ou moins verruqueuses. Le traite-
ment de 'HEV est identique a celui des
NIE différenciées.

B Les mélanomes ano-génitaux

Dans une série [6] portant sur
817 patients traités pour un mélanome
génital, celui-ci est 10 fois plus fré-
quent chez la femme (fig. 5) que chez
I’homme, et le pronostic est plus sévere
chez cette derniére (survie a 5 ans de
55,6 % chez I’homme et 34,9 % chez la
femme) contrairement aux localisations
cutanées. Comme pour les autres sites,
les facteurs pronostiques principaux
sont représentés par 1’épaisseur évaluée
selonlaméthode de Breslow et ’atteinte

Fig. 5: Mélanome de type SSM (1,2 mm) chez une
femme de 58 ans (coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

ganglionnaire, et les facteurs pronos-
tiques plus spécifiques de cette localisa-
tion sont I’age élevé, la race noire et le
sexe féminin. I'4ge moyen des patients
se situe autour de 60-65 ans mais, chez
lafemme, 10420 % des cas ontmoins de
46 ans. Les mélanomes vulvaires repré-
sentent 5 & 10 % des cancers et moins
de 2 % des mélanomes chez la femme.
Chez ’homme, les séries réunissent les
mélanomes du pénis (gland et prépuce:
63,6 %) et de 'uretre (36,4 %), et repré-
sentent moins de 0,1 % des mélanomes
de 'homme [7].

Les localisations de la marge anale sont
associées, dans les séries, aux mélanomes
ano-rectaux dont elles représentent seu-
lement 10 % des cas [6]. Les mélanomes
des muqueuses ano-génitales sont de
mauvais pronostic du fait de leur dia-
gnostic tardif. La présentation clinique
des mélanomes génitaux est semblable
a celle des mélanomes cutanés.

Le mélanome lentigineux multifocal est
I’apanage des localisations muqueuses
et sa forme de début doit étre distinguée
d’une mélanose génitale. En effet, dans
les formes débutantes, ’examen histolo-
gique peut étre faussement rassurant, ne
montrant qu'une hyperplasie mélanocy-
taire sans atypie silabiopsie a été faite en
périphérie de lalésion. Pour cetteraison,
toute pigmentation ano-génitale asymé-
trique ou multifocale, en ’absence de
traumatisme, doit étre surveillée méme
si le diagnostic histologique initial est
rassurant. Il ne faut pas hésiter a refaire
des biopsies (si besoin multiples).

Au niveau vulvaire, 1’atteinte de plu-
sieurs sites (fig. 6) peut représenter
22 % des cas et lesrécidives locales sont
fréquentes malgré des exéreses bien
conduites. Dans ces formes multifocales,
Lotem et al. [8] ont montré la présence
d’une hyperplasie mélanocytaire aty-
pique dans la muqueuse génitale non
pigmentée de ces patientes, suggérant
que ces mélanomes sontlerésultatd’'une
anomalie des mélanocytes de toute la
muqueuse génitale. Les récidives sont



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie n°® 264_Septembre 2017 — Cahier 1

I Le dossier - Pathologies ano-génitales tumorales

Fig. 6: Mélanome lentigineux multifocal chez une
femme de 82 ans (coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

initialement intraépithéliales, et pour
les mélanomes vulvaires, ’extension a
la muqueuse vaginale n’est pas rare. Le
bilan d’extension initial et le traitement
de ces mélanomes muqueux dépend,
comme pour les localisations cutanées,
du stade clinique du mélanome (exé-
rése avec une marge de 0,5 a 2 cm selon
I’épaisseur etrecherche du ganglion sen-
tinelle si Breslow > 1 mm). Cependant,
pour les mélanomes lentigineux multi-
récidivants vulvaires, une vulvectomie
peut se discuter.

Chez I’homme, différentes chirurgies
d’exérese seront proposées selon la loca-
lisation (gland, prépuce, fourreau) et I'at-
teinte ounon des structures sous-jacentes
(corps spongieux et caverneux), en privi-
légiant une chirurgie d’épargne: excision
suivie de greffe, glandectomie, amputa-
tion partielle. Il n’y a pas d’indication a
une chirurgie plus mutilante, laquelle
ne semble pas améliorer le pronostic [7].

De méme, au niveau de la marge anale,
une exérese localisée avec préservation
fonctionnelle des sphincters anaux doit
étre privilégiée. Une chirurgie d’em-
blée plus large (amputation abdomino-
périnéale) ne semble pas supérieure

en termes de survie globale [9]. Ces
mélanomes muqueux se caractérisent
parla présence fréquente d’'une mutation
c-Kit qui peut orienter vers une thérapie
ciblée plus spécifique dans les formes
métastatiques (imatinib...).

B Lhistiocytose langerhansienne

L’histiocytose langerhansienne est une
affection rare, d’étiologie inconnue,
caractérisée par une prolifération de cel-
lules histiocytaires dans un ou plusieurs
organes. L’atteinte cutanée isolée de la
région ano-génitale — en particulier des
plis—etdelavulve est classique [10]. Ces
localisations peuvent soit s’intégrer dans
le cadre d’une histiocytose langerhan-
sienne généralisée, d’évolution subaigué
ou chronique, soit demeurerisolée, sans
autre atteinte viscérale. Les 1ésions cli-
niques se caractérisent par des érosions
d’aspect aphtoide, de quelques milli-
metres & 1 cm de diameétre (fig. 7). Ces
ulcérations sont souvent douloureuses.

On peut également observer une ulcéra-
tion unique, des ulcérations linéaires des
plisgénito-anaux, un érythéme inflamma-
toire non spécifique de la région génito-
périnéale, deslésions papuleuses et végé-
tantes, pseudo-condylomateuses, plus
rarement des lésions franchement tumo-
rales. Le diagnostic repose sur I’examen
histologique avec immunomarquage.

Fig. 7: Histiocytose langerhansienne vulvaire isolée
(coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

Un bilan d’extension cutanéomuqueux
et viscéral est nécessaire et doit étre
répété au cours de I’évolution.

Letraitement [10] repose dans les formes
localisées sur une exérése simple. Dans
les formes plus étendues, on peut pro-
poser une corticothérapie locale ou
des badigeons de chlorméthine diluée
(10 mg/50 mL d’eau). La thalidomide
oulelénalidomide ont montré aussi une
bonne efficacité dans cette localisation,
dans des formes étendues, en tenant
compte de leur effets secondaires (en
particulier tératogénes). Un traitement
local par laser peut soulager les locali-
sations des plis rebelles aux traitements
locaux s’il existe des comorbidités. Ces
traitements sont, dans la plupart des cas,
suivis d'unerécidive aleurarrét[10]. Les
exéreses chirurgicales larges (a type de
vulvectomie partielle) et la radiothéra-
pie localisée n’évitent pas non plus les
récidives qui surviennent en périphérie
des zones traitées.

En cas d’échec de ces traitements ou
dans les formes systémiques, on peut
proposer une corticothérapie par voie
générale ou une chimiothérapie (éto-
poside, méthotrexate...). Des thérapies
ciblées (anti-BRAF) sont en cours d’ex-
périmentation dans ces pathologies his-
tiocytaires.

La tumeur ou condylome géant
de Buschke-Lowenstein

Il s’agit d’'une tumeur verruqueuse
(fig. 8), exophytique, lentement exten-
sive, souvent récidivante, sans métas-
tases a distance en I’'absence de survenue
d’un carcinome épidermoide invasif
secondaire. Elle peut se développer sur
lavulve, le pénis, le scrotum et larégion
périanale, et peut s’étendre au vagin, au
rectum et 4 la vessie. Histologiquement,
iln’y a pas d’atypie cytonucléaire et son
architecture est celle d’une hyperplasie
épithéliale réguliere avec, parfois, pré-
sence de koilocytes. Ces lésions sont
caractérisées, au plan évolutif, par une
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Fig. 8: Tumeur de Buschke-Lowenstein débutante
(coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

“malignité locale”, avec destruction pro-
gressive des tissus sous-jacents et réci-
dives fréquentes.

La présence d’adénopathies inguinales
est souvent le signe d une surinfection.
Une transformation en un carcinome épi-
dermoide (CE) invasif survient générale-
ment tardivement, aprés plusieurs années
d’évolution, et on peut alors observer une
évolution métastatique ganglionnaire et
viscérale. Le role des HPV dans la patho-
génie de cette tumeur est probable mais
ces virus ne sont pas constamment trou-
vés au sein de ces lésions. De plus, les
HPV observés sont souvent de type non
oncogeéne (HPV 6-11...).

Le traitement repose sur l’exérese
chirurgicale, qui doit étre large et qui est
volontiers itérative du fait des récidives
trés fréquentes. Dans les formes inopé-
rables, un traitement par interféron o et
rétinoides oraux peut étre proposé. En
cas de transformation en CE invasif, une
chimiothérapie de type 5 FU-cisplatine
sera discutée, toujours en cas d’inopé-
rabilité.

B La maladie de Paget (MP)

La maladie de Paget extra-mammaire
(MPEM) est plus rare que la localisation
mammaire (10 % des MP). La localisa-
tion vulvaire estla plus fréquente (fig. 9).
Alors que lamaladie de Paget mammaire
est presque constamment associée a un
carcinome sous-jacent, cette association
est beaucoup moins fréquente au cours

Fig. 9: Maladie de Paget chez une femme de 70 ans
(coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

des MPEM. Selon les séries, cette asso-
ciation est observée dans environ 2 a
20 % des cas [11]. Il s’agit d’un adéno-
carcinome qu’il est parfois difficile de
différentier d’une extension annexielle
invasive de la MPEM sus-jacente: cer-
tains auteurs parlent alors de MPEM
invasive et une évolution métastatique
esta craindre.

Les MPEM peuvent aussi s’associer a
un adénocarcinome viscéral a distance
avec un pourcentage qui varie selon les
études de 9 a 30 %. Cependant, pour
certains auteurs, il s’agirait d’un effet
de 1’4ge [11], la moyenne d’4ge des
patients atteintes d’'une MPEM étant
de 65 ans. La découverte de ces can-
cers peut précéder, succéder ou étre
concomitante au diagnostic de MPEM.
Cette association est surtout fréquente
pourles localisations de la marge anale
(20 % des cas).

Cliniquement, laMPEM se présente sous
forme d’une ou plusieurs plages volon-
tiers prurigineuses, érythémateuses,
squameuses sur le versant cutané et
plutét suintantes sur les muqueuses
et demi-muqueuses, et d’extension
progressive et centrifuge. L’'apparition
de nodules ou de zones infiltrées doit

faire craindre une évolution invasive et
impose une biopsie. Le diagnosticrepose
sur ’examen histologique.

1. Bilan d’extension

>>> Pour les MPEM isolées, il n’y a pas
debilanlocorégional particulier a envi-
sager d’emblée. En revanche, dans tous
les cas, il est nécessaire de rechercher
un adénocarcinome a distance associé
dontlalocalisation dépend du site de la
MPEM : mammographie et bilan uro-gé-
nital pour les MPEM vulvaires, examen
uro-génital (prostate et vessie) pour les
MPEM génitales chez ’homme (fig. 10

Fig. 10: Maladie de Paget du scrotum chez un
homme de 71 ans (coll. Dr C. Renaud-Vilmer).

2 s T

';'1,;'

e

Fig. 11: Maladie de Paget périanale chez un homme

de 72 ans (coll. Dr C. Renaud-Vilmer).



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie n°® 264_Septembre 2017 — Cahier 1

I Le dossier - Pathologies ano-génitales tumorales

et 11), rectoscopie, voire recto-colonos-
copie pour les MPEM périanales. Ce
bilan sera complété par un dosage des
marqueurs spécifiques (ACE, Ca19-9,Ca
15-3, Ca 125, PSA...). La place du PET
scan est a préciser.

>>> Lorsque le diagnostic de MPEM
invasive ou associée a un adénocar-
cinome sous-jacent est évoqué clini-
quement et confirmé histologiquement,
un bilan d’extension métastatique
est nécessaire: échographie des aires
ganglionnaires de drainage, scanner tho-
raco-abdomino-pelvien, PET scan et IRM
des parties molles si la zone invasive ou
I’adénocarcinome sous-jacent semblent
étendus en profondeur.

2. Le traitement de référence de toute
MPEM repose sur I'exérése chirurgicale

Seule I’étude histologique de toute la
surface lésionnelle permet en effet d’éli-
miner une zone invasive, nécessitant
un traitement approprié. Ce traitement
chirurgical est facilité par les nouvelles
techniques de chirurgie plastique et
d’anesthésie qui permettent de limiter

Fig. 12: Maladie de Paget: aspect aprés exérése
chirurgicale chez une femme de 69 ans (coll. Dr
C. Renaud-Vilmer).

les séquelles postopératoires et sont
adaptées a des patients fragiles et gés.
Cette exérese doit passer en profondeur
sous les annexes pilo-sébacées et sudo-
rales, mais il n’y a pas de consensus sur
les marges latérales (fig. 12). Les limites
cliniques des 1ésions de MPEM ne cor-
respondent pas aux limites histologiques
qui vont bien au-dela.

Parailleurs, ces 1ésions évoluent en “saut
de puce” apartir de foyers mal délimités.
Silerisque derécidive locale est évalué a
50-70 % des cas lorsque les marges sont
positives [11], il est de 17 & 38 % quand
elles sont négatives [11]. L'application,
en préopératoire, d une substance pho-
tosensibilisante et fluorescente, préfé-
rentiellement absorbée par les tissus
tumoraux, peut permettre de mieux
visualiser les limites des lésions. Mais
I'utilisation de la technique de Mohs ne
met pas non plus a I’abri de récidives
(11,4427 %) [12].

En pratique, si certains auteurs anglo-
saxons proposent encore une marge
latérale de 2 cm, une exérese initiale
avec une marge de 1 cm environ mais
sans geste mutilant est actuellement le
plus souvent proposée [11]. Lorsque
I’examen de la piéce opératoire a per-
mis d’éliminer une MPEM invasive,
mais que les limites d’exérese latérales
sont positives, on a tendance a proposer
actuellement une simple surveillance
clinique réguliére [11]. Un traitement
des récidives sera secondairement pro-
posé soit par exérese itérative (généra-
lement possible sous anesthésie locale),
soit par un traitement alternatif qui sera
d’autant plus efficace que les lésions
seront de petite taille.

Le traitement de la maladie de Paget
extra-mammaire invasive ou associée a
un carcinome sous-jacent repose sur une
exérese chirurgicale large et compleéte
(2 cm de marge), associée a un curage
des aires ganglionnaires de drainage.
Une radiothérapie complémentaire
ganglionnaire sera proposée en présence
de métastases ganglionnaires.

3. Traitements alternatifs
e Laradiothérapie

Cetraitement ne permet pas une analyse
histologique a la recherche d’une inva-
sion associée et ne suffit pas, en I’absence
de traitement chirurgical préalable, a
traiter une MPEM invasive ou associée
a un adénocarcinome sous-jacent. Par
ailleurs, laradiothérapie n’évite pasnon
pluslesrécidives, qui surviennent peut-
étre plus tardivement (3 a 5 ans), expli-
quant lesbonsrésultats obtenus dans les
quelques cas publiés sansrecul évolutif.
Enfin, les 1ésions de radiodermites sont
fréquentes au niveau des organes géni-
taux externes. Ce traitement peut donc
étre proposé a titre palliatifsi les 1ésions
sont douloureuses et que ’espérance de
vie est inférieure a 5 ans [13].

e Autres traitements alternatifs

>>> Le laser CO, comme la photothé-
rapie dynamique ne permettent pas
d’atteindre en profondeur I’ensemble
des annexes pilo-sébacées, ce qui est &
I’origine de récidives tres fréquentes
qui surviennent, dans notre expérience,
apres 12 a 18 mois de recul [14]. Ils ne
permettent pas non plus de déceler une
zone invasive.

>>> L'imiquimod a 5 % a montré une
certaine efficacité, mais celle-ci est
inconstante, le rythme d’application
n’est pas consensuel et il ne permet pas
non plus de déceler une zone invasive.
Enfin, les effets secondaires locaux (irri-
tation ++) sont mal supportés par ces
patients agés.

Ces traitements sont intéressants pour
traiter les récidives de petite taille
[15]. L’expression de I’oncogéne HER2
observée dans quelques cas de MPEM
vulvaires pourrait ouvrir la voie sur
une thérapie ciblée dans les formes trés
étendues ou métastatiques.

>>> Enfin, une abstention thérapeutique
peut aussi étre proposée quand 1’espé-



rance de vie estinférieure a 3-5 ans et que
les 1ésions sont peu douloureuses.

4. Le pronostic des MPEM dépend de
leur caractére invasif ou du carcinome
associé (sous-jacent ou a distance)

>>> Pour les MPEM non invasives et
isolées, le pronostic estbon malgré la fré-
quence des récidives. Du fait de I’allon-
gement de la durée de vie des patients,
et en I’absence de prise en charge, ces
récidives vont réaliser de larges plages
érythémateuses, prurigineuses, suin-
tantes et douloureuses, continuellement
extensives (fig. 13) et malheureusement
peusensibles aux différents traitements
antalgiques. Par ailleurs, elles peuvent
secondairement se compliquer d’une
évolution invasive. Une surveillance
clinique biannuelle les trois premieres
années (période au cours de laquelle le
taux de récidive est le plus important),
puis annuelle pendant toute la vie des
patients (récidive tardive possible) est
nécessaire. Cette surveillance réguliére
permet de reconnaitre une récidive
alors qu’elle est encore de petite taille
et accessible a un traitement alternatif.
Parallélement, une surveillance biolo-

Fig. 13: Maladie de Paget d'évolution chronique chez
une femme de 81 ans (coll. Dr C. Renaud-Vilmer).
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gique (dosage des marqueurs tumoraux)
etradiologiquerechercheral’apparition
d’un adénocarcinome a distance associé,
selon le rythme propre a chaque type de
cancer.

>>> Le pronostic des MEPM invasives
ou associées a un adénocarcinome sous-
jacent est beaucoup plus sévere du fait
durisque métastatique. Une surveillance
radiologique complémentaire est donc
nécessaire (échographie ganglionnaire,
scanner thoraco-abdominal ou PET scan
selon le stade du carcinome).

B Autres tumeurs malignes

L’ensemble de la région ano-génitale
peut étre le siége de tous les types de
sarcomes des tissus mous (tumeur de
Darier-Ferrand, liposarcomes...) et de
lymphomes (primitif ou secondaire). Sur
le versant cutané, on peut aussi obser-
ver les différents types de carcinomes
cutanés (carcinomes basocellulaires,
carcinomes développés aux dépens des
annexes pilo-sébacées et sudorales...).
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