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1 INTRODUCTION

Le cancer de la vulve est une affection rare mais qui mérite à plus d'un titre d'être connue du

praticien car c'est un modèle. Modèle de cancer se développant sur un terrain très spécifique.

Modèle de cancer évoluant par étapes se succédant de façon relativement lente. Modèle de

cancer dont l'évaluation est facile. Modèle de cancer, enfin, dont le traitement est d'autant

moins mutilant et d'autant plus souvent couronné de succès qu'il est réalisé précocement.

Mais, les femmes ne parlent pas volontiers des symptômes qui en signalent l'existence et les

médecins, pour diverses fausses bonnes raisons, ne les recherchent pas de principe.

Le cancer de la vulve représente 4 % des cancers gynécologiques et moins de 1 % de

l'ensemble des cancers de la femme 1. La vulve étant recouverte d'un épithélium pavimenteux

stratifié, 80 à 90 % des cancers vulvaires sont des carcinomes épidermoïdes. C'est pourquoi

les connaissances sur le mode de dissémination, les facteurs pronostiques et la survie sont

fondées principalement sur des études portant sur des carcinomes épidermoïdes. Cependant,

d'autres types de tumeurs malignes peuvent se développer au niveau vulvaire, comme le

mélanome, le cancer de la glande de Bartholin, le carcinome baso-cellulaire et le sarcome.

Il s 'agit principalement d'un cancer survenant chez la femme âgée, sur un terrain de

dystrophie, mais un rajeunissement actuel de cette pathologie fait penser qu'il y a

probablement plusieurs étiologies à cette maladie et nous permet d'envisager le rôle

pathogénique d'agents infectieux viraux comme le Papillomavirus Humain (HPV). De plus, il

est fréquemment retrouvé une diminution de l'imprégnation estrogénique, ce qui pose la

question du rôle protecteur des estrogènes.

Les néoplasies intraépithéliales vulvaires (VIN) et la maladie de Paget vulvaire sont les deux

lésions préinvasives de la vulve reconnues par l'International Society for the Study of Vulvar

Disease (ISSVD).

Pour les femmes porteuses d'un carcinome vulvaire, le principal facteur pronostique est le

statut ganglionnaire inguinal. Celui-ci est déterminé par évaluation chirurgicale des ganglions

mgumaux,
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Pendant la première moitié de ce siècle, toute femme atteinte d'un cancer de la vulve subissait

une vulvectomie radicale avec lymphadénectomie inguino-fémorale bilatérale en monobloc

ou intervention de Basset. Ce lourd geste chirurgical est associé à une importante morbidité

physique et psychologique. C'est pourquoi, la deuxième moitié du siècle a vu naître des

gestes chirurgicaux plus conservateurs dans le traitement du cancer vulvaire et l'essor de

nouvelles techniques moins mutilantes, actuellement en cours d'évaluation, comme

l'identification et l'analyse du ganglion « sentinelle» pour évaluer le statut ganglionnaire.

La radiothérapie a également une place importante dans le traitement des cancers vulvaires

localement avancés ou à haut risque d'envahissement ganglionnaire.

Cette nouvelle approche thérapeutique permet certes de diminuer significativement la

morbidité physique et psychologique, mais qu'en est-il de la survie de ces patientes

bénéficiant d'un traitement allégé?

La prise en charge de cette maladie rare s'est considérablement modifiée durant les dernières

décennies et il nous a semblé important de confronter notre expérience à celle publiée dans la

littérature, à travers un travail réalisé au Centre Alexis Vautrin de Nancy sur 201 cas de

cancer de la vulve pris en charge au sein de l'établissement entre 1978 et 1998.

Nous avons ainsi pu comparer nos résultats en terme de population, de facteurs étiologiques et

pronostiques, de récidive et de survie selon les stades de la maladie et les moyens

thérapeutiques utilisés.
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2 RAPPEL ANATOMIQUE ET GLOSSAIRE DE LA TERMINOLOGIE

RELATIVE AU TRAITEMENT CHIRURGICAL DU CANCER DE

LA VULVE

Il n ' existe pas de consensus dans la littérature concernant le nom des techniques opératoires

pour le cancer de la vulve.

Pendant les 20 dernières années, la vulvectomi e radicale avec lymphadénectomi e inguinal e et

pelvienne bilat érale en monobloc, décrite par Taussig 2 et Way 3, 4 a été modi fiée par plusieurs

auteurs s'accordant sur une nouv elle philosophie plus conservatrice 5, 6 . C'est pourquoi, il est

maintenant largement accepté que la prise en charge du carcinome vulvaire puisse être

conservatrice et personnalisée 7,8. Cette philosophie a permis le développ ement de techniques

chirurgicales variées dont l ' indication repose sur différents critères. Ce sujet a récemment été

présenté par Levenback 9 qui a observé l'absence de consensus parmi 50 gynécologues

oncologistes. Ceci provi ent d'une mésentente sur la terminologie anatomique. C'est pourquoi

il nous a paru utile de rapp eler l ' anatomi e vulv aire et inguinale appliquée à la chirurgie.

2.1 RAPPELANATOMIQUE

2.1.1 ANATOMIE DE LA VULVE

La vulve est recouverte superficiellement par la peau, donc un épithélium kératinisé, stratifié,

squameux ou épiderme reposant sur le derme. Au niveau du ves tibule, cet épithélium devient

muqu eux, non kératinisé.

Le « sol » de la région vulvaire est représenté par le fascia inférieur du diaphragme uro­

génital ou membrane périnéale, qui devient le fascia fémoral au niveau de la cuisse .

Entre la peau et le fascia inférieur du diaphragme uro -génital se trouve le tissu grai sseux, qui

est divisé en une parti e super ficielle et une partie profonde par le fascia superficiel ou le fascia

de Colle.

Dans la partie profond e du tissu graisseux se trouvent les structures suivantes, de la surface

vers la profondeur: le corps du clitoris, l 'urètre membraneux, les corps caverneux, les

muscl es ischiocaverneux, bulbo spongieux, les glandes de Bartholin, le muscle transversal

superficiel du périnée et le noyau du périnée.
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Les bords externes de la vulve sont représentés en avant par le mont du pubis , latéralement

par les plis génito-cruraux et en arrière par le périnée. Les bords internes sont représentés par

l'anneau hyménéal. Entre les bords externes et internes de la vulve, le clitoris, les plis

interlabiaux et le frein vulvaire (anciennement fourchette vulvaire) sont d'autres structures

anatomiques importantes. Un geste chirurgical peut intéresser partiellement ou totalement ces

structures vulvaires en fonction de la taille et de la localisation de la tumeur primitive.

La partie de la vulve qui débute à l'anneau hyménéal et s'étend vers l' extérieur à la face

interne des petites lèvres , vers le haut au prépuce du clitoris et vers le bas au frein vulvaire est

définie comme étant le vestibule.

Les grandes lèvres sont deux replis cutanés qui limitent la fente vulvaire. Chaque grande lèvre

est formée d'un revêtement cutané et du corps adipeux labial. Elle contient des fibres

terminales du ligament rond et parfois un vestige du sac inguinal (anciennement canal de

Nück). Les petites lèvres sont deux replis cutanés qui limitent le vestibule.

2.1.2 ANATOMIE DE LA REGION INGUINALE

L'aine ou triangle de Scarpa, est superficiellement recouvert de peau . Entre la peau et le fascia

fémoral, on retrouve les structures suivantes en superficie: tissu graisseux, vaisseaux et

ganglions lymphatiques.

Le tissu graisseux est divisé par le fascia superficiel ou fascia de Camper, en une partie

superficielle et une partie profonde.

Le fascia fémoral se continue latéralement en donnant le fascia lata de la CUIsse et

médialement en donnant le fascia recouvrant le muscle long adducteur.

La lame cribriforme recouvre la fosse ovale. La fosse ovale ou l'ouverture saphène est une

ouverture dans le fascia fémoral qui permet le passage de la veine saphène et d'autres petits

Vaisseaux.

La fosse ovale est délimitée en haut, latéralement et en bas par le ligament falciforme ou

ligament de Burn ou ligament de Hey.

D'un point de vue chirurgical, les ganglions lymphatiques inguinaux sont divisés en deux

groupes: le groupe superficiel et le groupe profond.
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Il existe deux catégories de ganglions lymphatiques superficiels:

. les ganglions lymphatiques superficiels inguinaux le long du ligament inguinal au dessus du

fascia fémoral ;

. les ganglions lymphatiques superficiels fémoraux ou ganglions lymphatiques superficiels

sous-inguinaux, qui reposent verticalement le long de la portion terminale de la veine saphène

avant de rencontrer la veine fémorale dans la fosse ovale, au dessus du fascia fémoral.

Les ganglions lymphatiques profonds sont aussi appelés ganglions lymphatiques inguinaux

profonds ou ganglions lymphatiques fémoraux profonds. Le dernier terme semble le mieux

approprié.

Les ganglions fémoraux profonds, au nombre de 1 à 3, sont toujours situés à l'intérieur de la

fosse ovale, médians par rapport à la veine fémorale. Aucun ganglion n'est situé en dessous

du fascia fémoral. .Cette description provient des textes anatomiques les plus importants 10, Il ,

12,13 et d 'une étude récente réalisée sur 50 cadavres de femmes 14. Dans cette dernière étude,

en accord avec d'autres auteurs 4, 15, le ganglion supérieur, aussi connu sous le nom de

ganglion de Cloquet ou ganglion de Rosenmüller, est absent chez 54 % des cadavres (27 sur

50) et, lorsqu'il est présent, il est unilatéral dans 30 % des cas (7 sur 23). De plus , ce ganglion

est-il un ganglion inguinal situé à l'entrée du canal fémoral ou le plus bas des ganglions

iliaques externes se projetant en dessous du ligament inguinal?

D'un point de vue chirurgical, le terme « aine» comprend les structures du triangle de Scarpa.

La base de ce triangle est le ligament inguinal qui s'étend de l'épine iliaque antéro-supérieure

au tubercule pubien. La face latérale est la limite médiane du muscle Sartorius, la face

médiane est la limite médiale du muscle long adducteur et son apex est distale.
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2.2 VASCULARISATION ET DRAINAGE LYMPHATIQUE DE LA

VULVE

2.2.1 VASCULARISATION DE LA VULVE

2.2.1.1 LES ARTERES

Une lign e ho rizontale, passant par le clitor is, divi se la région vulvaire en deux territoires

artériels, antérieur et postérieur :

. Le territoire antérieur est vascularisé par les artères honteu ses externes supérieure et

inférieure, branches de l ' artère fémorale, et accessoirement par une branche terminale des

artères ob turatrice et funi cul aire.

. Le territoire postérieur es t sous la dépendance de l ' art ère honteu se int erne.

2.2.1.2 LES VEINES

Le réseau d 'origine est dense, surto ut dans les lèvres, où il donne l ' apparence d 'un tissu

caverneux.

Le drain age du mont du pubis, du prépuce et de la partie anté rieure des lèvres se fa it par les

veines honteuses externes dans la grande ve ine saphène .

Le drainage du cli toris, des bulbes et de la parti e postérieure des lèvres se fait par les veines

honteuses internes dans la ve ine ilia que intern e.

Les anastomoses verticales sont riches entre le sys tème honteu x interne vu lvaire et les plexus

viscéraux pelviens .

2.2.2 DRAINAGE LYMPHATIQUE DE LA VULVE

La vul ve est recouverte d 'un riche réseau lymphatiqu e dont le drainage principal est inguinal.

Le drainage ili aqu e interne est accessoire et rarement concerné dans les envahissements

néoplasiqu es. Ce drainage a bien été étudié, en particulier avec des colorants vitaux

lymphophiles (Parry -Jones).
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La frontière entre les terri toires lymphatiques vulvaires e t fém orau x co rrespond aux plis

génito-fém oraux.

La co nnaissance du drain age lymphatiqu e dans le ca ncer de la vulve est pr imo rdiale, pui squ e

le ca nce r vulva ire es t un ca nce r très lymphophile.

\
\
\
\

',~

Figure 1 : Ple xus lymphatiques vulvaires

1- plexus présymphysaire

2- plexus ves tibulaire

3- plexus co mmissura l postéri eur

4- vers les ga ng lions inguinau x

5- plexus labi al (face ex terne de petite lèvre)

6- plexus labi al (grande lèvre)

Les régions latérales de la vulve se drainent essentielle me nt vers les ga ng lions inguinaux

superficiels sus-apo névrotiques siégea nt aut our de la crosse de la vein e sa phène interne. Ces

ganglions se réparti ssent en quatre groupes : 2 groupes latéraux et 2 groupes médiaux les plu s
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fréquemment enva his. Ils sont situés dans le tissu sous cutané, au dessus de la lame

cribriforme , Le deuxième relais lymphatique est constitué par les ganglions inguinaux

profonds sous-aponévrotiques, situés entre la veine et l 'artère fémorales. Le drainage

lymphatique s 'effectue ensuite vers les ganglions rétro-cruraux internes dont le ganglion de

Cloquet ou de Ro senmüller, puis vers les ganglions iliaqu es externes après avo ir franchi le

canal crura l.

Les régions centrales de la vulve comprenant le tiers antérieur des grandes lèvres, le méat

urétral et le clitoris, se drainent directement vers les plexus présymphysaires. Le flux

lymphatique gagne alors dir ectement les ganglions rétro -cruraux internes et le réseau

lymphatiqu e sous symphysaire, jusqu 'aux ganglions latéro -vésicaux pui s obturateurs 16.

Il existe de nombreuses anas tomoses entre le réseau lymphatique latéral et centra l, ainsi

qu 'une communication avec les lymphatiques controlaté raux, comme l'a démontré Sappey 17

après avoir inj ecté du bleu à différents endroi ts de la vulve .

2.2 .2.1 LES PLEXU S LYMPHATIQUES VULVAIRES

Le plexus vestibulaire

Il est situé autour de l 'urètre et draine presque toute la face interne des petit es lèvres. Ses

collecteurs efférents cheminent le long des bords latéraux du clitoris et rejoignent le plexus

pré-symphysaire.

Le plexus commissural postérieur

Il draine la région ano-vu lva ire . Ses collecteurs efférents se dirigent en ava nt et latéralement

pour rejoindre les troncs efférents des grandes lèvres. Ils aboutissent aux ganglions inguinaux

superficiels inférieurs.

Le plexus labial

Grossier et dense dans les deux tiers postérieurs des grandes lèvres, il draine aussi la face

latérale des petites lèvres. Ses collecteurs efférents se dirigent en ava nt parallèlem ent au pli

génito-fémoral pour atteindre les ganglions inguinaux superficiels médiaux.



27

Le plexus pré-sYl71phvsaire

Il est situé au niv eau du mont du pubis et draine le prépuce et le plexu s vestibulaire. Ses

collecteurs efférents rejoi gnent les ganglions inguinaux superfi ciels médi aux hom o ou

co ntrolatéraux . Cec i traduit donc un possible envahisse ment inguinal contro laté ral à part ir

d 'une tumeur vulvaire située au niveau des pet ites lèvres ou de la région clit oridienne.

~__4

Figure 2 : Lymphatiques de la vulve

1- nerf obturateur

2- ganglions iliaques ex ternes

3- ganglions inguinaux médiaux

4- clitoris

5- grande vein e saphène

6- ganglions inguinaux latéraux
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2.2.2 .2 LE GLAND ET LE CORPS DU CLITORIS

Ils se drainent se lon deux voies:

• soit par 3 ou 4 co llec teurs qL11 traversent la ligne blanche pour rejoindre les ganglions

inguinaux médi aux ;

• soit par des co llec teurs infrapubiens qui accompag nent la verne dorsale du clitori s pour

rejoindre ce ux de l'urètre et atteind re les ganglions obtura teurs et interil iaqu es.

2.2 .2.3 LES PILIERS DU CLITORIS ET LES BULB ES VESTIBULAIRES

Ils se drainent dans les ganglions iliaques intern es par la voie honteu se interne.

2.2.2 .4 LES GL AND ES VESTIBULAIRES MAJEURES

Elles se drainent so it dan s les ganglions inguinaux, soi t dans les gang lions glutéaux inférieurs

en suivant la voie hont eu se intern e.

Figure 3 : Lymphatiques du clitoris

1- ganglions inguinaux médiaux

2- ganglions obtura teurs

3- clit ori s

4- ganglions glutéa ux inférieurs

5- glande vest ibulaire majeure
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2.3 GLOSSAIRE

2.3.1 TERMES SPECIFIQUES

Superficiel: exérèse de la peau seule, laissant en place le tissu graisseux sous cutané et les

fascia.

Simple: exérèse de la peau avec la partie superficielle du tissu graisseux et éventuellement le

fascia superficiel.

Profond: exérèse d'une partie de la vulve dans toute son épaisseur de la surface au

diaphragme uro-génital ou membrane périnéale.

Local: exérèse limitée à la tumeur avec une marge de tissu sain de 2 centimètres.

Partiel: exérèse limitée à une partie de la vulve (hémivulvectomie, vulvectomie antérieure ou

postérieure).

Total: exérèse de la vulve dans sa totalité.

2.3.2 CHIRURGIE DE LA VULVE

L'exérèse chirurgicale doit toujours comprendre la lésion avec une marge de tissu sain d'au

moins 2 centimètres (peau d'aspect clinique sain) .

Les gestes chirurgicaux réalisés sur la vulve sont:

exérèse locale simple

• exérèse locale profonde

vulvectomie partielle superficielle

vulvectomie partielle simple

vulvectomie partielle profonde

vulvectomie totale superficielle

vulvectomie totale simple

• vulvectomie totale profonde.
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2.3.3 CHIRURGIE LYMPHATIQUE INGUINALE

Chaque technique peut être unilatérale ou bilatérale, avec ou sans exérèse de la peau de

recouvrement et par des incisions séparées ou non.

Les différentes techniques sont :

adénectomie sélective (en cas d'adénomégalie)

adénectomi e non sélective (ganglion non suspect)

• lymphadénectomi e inguinale: limitée aux ganglions situés le long du ligament inguinal

lymphadénectomie inguino-fémoral e superficielle: elle intéresse les ganglions inguinaux

superficiels situés le long du ligam ent inguinal et les ganglions fémoraux superficiels

situés le long de la veine saph ène, au dessus du fascia fémo ral

lymphadénectomi e inguino-fémorale total e : ajoute à la précédente les ganglions

fémoraux profonds situés dans la fosse ovale médial ement par rapport à la vein e fémoral e.

2.3.4 CHIRURGIE LYMPHATIQUE PELVIENNE

Chaque technique peut être unilatérale ou bilatérale.

Les différentes techniques sont :

adénectomi e sélective

adénectomi e non sélective

lymphadénectomi e pelvienne.

2.4 APPLICATIONS PRATIQUES

L'obj ectif de ce glossaire est de définir la zone et la profondeur de chaque geste chirurgical.

En combinant 3 termes pour définir la zone: locale, parti elle et total e et 3 termes pour définir

la profondeur: superficielle, simpl e et profonde.

Le terme « vulvectomi e parti elle » est préféré à « h émivulvectomi e » pour définir les

différentes modalités chirurgicales employées pour un trait ement conservateur.

Le terme « profond » est préféré à « radic al » car ce dernier suggère un concept plus qu 'un

geste chirurgical. Par exemple, une exérèse local e d 'un carcinome invasif superfici el (taill e de

la tumeur :s; 2 cm et profondeur d 'invasion :s; 1 mm) est radi cale sur le plan oncologiqu e même
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si l ' exérèse est limitée en profondeur aux couches très superfic ielles de la vulve et en

dimensions à une marge de peau saine de 2 centimètres.

En ce qui concerne la région inguinale, il existe un grand besoin de définitions précises des

différents gestes chirurgicaux. Le terme «adénectomie sélective» indiqu e l' exérèse d'une

adénomégalie. A l' opposé, l ' « adénectomie non sélective» est l 'exérèse d'un ganglion quel

que soit son aspect clinique.

Ces observations sur les adénectomies sélectives ou non sélectives s'appliquent également à

la chirurgie des ganglions pelviens.

Lors d'un curage inguinal, il importe d 'indi vidualiser le ganglion le plus haut situé. Si le

ganglion de Cloquet n ' est pas retrouvé, il faut orienter la pièce opératoire de façon très précise

ou faire l' exérèse d'un ganglion iliaque externe du groupe inférieur. L' identifica tion et

l' analyse de ce ganglion a une signification oncologique importante.
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1 LE CANCER DE LA VULVE 1
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3 LE CANCER DE LA VULVE

3.1 GENERALITES

3.1.1 INTRODUCTION

Le cancer de la vulve représente environ 4 % des cancers gynécolog iques et moins de 1 % de

l 'ensemble des cancers de la femme.

Le cancer de la vulve se développe électivement sur le terrain de la dystrophi e vulvaire

chronique. Il est une fois sur deux lié à une infection par un virus du groupe Papillomavirus

humain. Il se présente soit comme un cancer in situ soit comme un cancer invasif. Le prurit

est le signe d'appelle plus fréquent.

Le cancer in situ se traite par la vulvectomie superficielle «sur mesure ». La vulvectomie

radicale qui était considérée comme un standard dans le cancer inv asif, est rempl acée quand

c'est possible par une opération non mutil ante: exérèse emportant largement les lésions avec

des marges minimales de 2 centimètres, mais respectant les structures non atteintes.

Le facteur pronostique principal du cancer de la vulve est le statut ganglionnaire régional.

3.1.2 EPIDEMIOLOGIE

Le cancer invasif de la vulve survient avec une incidence annuelle moyenne de 1.2 pour 100

000 femmes 18. L'âge moyen au diagnostic d'un cancer vulvaire in situ est de 45 à 50 ans;

pour un cancer invasif, il est de 65 à 70 ans . L 'incidence du cancer invasif n 'a pas changé

depuis 20 ans. L 'incidence du cancer in situ a presque doubl é, passant de 1.1 à 2.1 pour 100

000 femmes par an, entre 1973 et 1987 18, 19. L 'incidence stable des maladies invasives,

malgré une importante augmentation des carcinomes in situ suggère que les maladies in situ et

invasive ont des étiologies différentes 18, 19. Plusieurs agents infectieux ont été proposés

comme éventuels facteurs étiologiques dans le développement du cancer de la vulve, comme

l'Herpes Simplex Virus (HSV) et le Papillo mavirus humain (HPV) .

Une étude 20 récente trouve une forte association entre l ' infection à HPV et le développemen t

ult érieur de carcinome vulvaire. En effe t, 80 à 90 % de toutes les néoplasies vulvaires
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intraépithéliales (VIN) montrent, intégrées au génom e des cellul es atteintes, des séquences du

génome de certains HPV dits virus à haut risqu e (HPV 16 et HPV 18 essentiellement) et

seulement 30 à 50 % des lésions invasives présentent des traces évidentes d'infection par

HPV 21, 22, 23, 24, 25. L'infection initiale est inapparente mais elle peut être associée à une

infection par les virus dits à bas risque (HPV 6 et Il) qui donn ent lieu à des lésion s

caractéristiques comme le condylome ou condylome plan. La transmis sion se fait par la voie

vénérienne . On attribue à ce phénom ène l ' émergence d'une forme nouvelle de cancer se

développ ant chez des femmes jeunes dont la vulve est parfaitement norm ale (absence de

dystrophie). La baisse des réaction s immunitaires joue un grand rôle dans le développement

des lésions viro-induites. L'immunodéficience acqui se (infection par le Virus de

l ' Immunodéficience Humaine) ou iatrogène (traitements immunosuppresseurs) favorise

l 'éclosion de ces lésions dont la fréquence est également corrélée à la consommation de tabac

qui est un immunosuppresseur. Ceci est sans doute l 'une des causes de l ' émergence de la

« forme nouvelle ».

Cette notion de présence ou d' absence de stigmates d 'infection à HPV ainsi que les donn ées

des études épidémiologiques, histopatholo giques et mol éculaires, ont conduit à penser que les

patientes atteintes d'un carcinome vulvaire invasif pouvaient être divisées en deux groupes

étiologiques différents 26,27 ,28 ,29.

Les femmes plus jeunes (de 35 à 55 ans) ont tendance à présenter des cancers vulvaires

associés à une infection à HPV et survenant sur un terrain de néoplasie vulvaire

intraépithéliale. Leurs tumeurs sont souvent multifocales et apparaissent histologiquement peu

différenciées, non kératini sées et de type basaloïd e ou condylomateux 26,27,28 , Les facteurs de

risque pour ces patientes sont identiques à ceux du carcinome épiderm oïde du col; et

comprennent : tabac, rapports sexuels précoces, part enaires sexuels multiples et maladi es

sexuellement transmissibles (Tableau 1).

Les femmes plus âgées (de 55 à 85 ans) ont généra lement des antécédents d 'inflammation

vulvaire ou de lichen scléreux et présentent rarement une infection à HPV ou un terrain de

néoplasie vulvaire intraépithéliale. Leurs tum eurs sont habituellement unifo cales, bien

différenciées et présentent une hyperkératose (Tableau 1).
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1 II

Age 35 - 55 ans 55 - 85 ans

Association avec HPV om non

inflammation vulvaire
Lésion préexistante VIN

lichen scléreux

Lésions multifocales om non

Histologie de la tumeur

peu différenciée, non

kératinisée, type basaloïde ou bien différenciée, kératinisée

condylomateux

Facteurs de risque similaires

au carcinome cervical
om non

Tableau 1 : Profil épidémiologique des patientes atteintes d'un carcinome épidermoïde

de la vulve

3.1.3 ETIOLOGIE

3.1.3.1 AGE

Classiquement, le cancer de la vulve est une affection de la sixième décade. Les patientes se

répartissent sous deux courbes gaussiennes qui illustrent l'évolution de la prévalence en

fonction de l 'âge et dont les sommets sont distants de 30 ans (30 à 39 ans pour les cancers in

situ, 60 à 69 ans pour les cancers invasifs).

3.1.3.2 TERRAIN HORMONAL

L'obésité, le diabète sont rencontrés assez fréquemment mais c'est surtout la carence

estrogénique qui est notable. En effet c'est une affection qui se déclare longtemps après la

ménopause, mais également avec une plus grande fréquence chez des femmes qui ont eu une

imprégnation estrogénique écourtée ou diminuée: femmes castrées, puberté tardive,

ménopause précoce. L'âge moyen de la ménopause chez les femmes ayant eu un cancer

vulvaire est de 44 ans pour Hewitt 30.
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3.1.3.3 FACTEURS INFECTIEUX

Parallèlement aux facteurs horm onaux, ont été évoq ués plus récemment des facteurs

vénériens, surtout viraux :

. On conn aît l 'importance de l 'h erpès génital à virus HSV 2, surtout en ce qui conce rne les

néoplasies cervicales, et il semble bien que ce virus ait également une responsabilité dans le

développement des cancers vulvaires.

. Le groupe des Papillomaviru s est responsable des condylomes dont on sait la fréquence des

localisations vulvaires . La dégénérescence des condylomes est exceptio nnelle; cependant des

cancers de la vulve ont été observés chez des femmes jeun es qui avaient été traitées

antérieurement pour des condylomes. Des lésions vulvaires virales sont retro uvées dans 30 à

50 % des cancers de la vulv e 2 1,22,23,24,25.

3.2 LES ETATS PRECANCEREUX DE LA VULVE

La comp réhension des dystrophies vulvaires a considérablement progressé. On savait

l 'im portance de ces états précancéreux au premier plan desqu els se trouvait la « leucoplasie ».

Cependant, l 'étude des statistiques montre que ce rôle de précurseur est en fait retrouvé de

façon très variable selon les auteurs. Ces variations peuvent s'expliquer par une rigueur

différente dans l 'étud e histologique des pièces opératoires, mais surto ut par une meilleure

approche de ces dystrophies qui a conduit à leur nouvelle classification en 1976 par l 'ISSVD.

Elle permet d 'i soler nettement les véritables états précancéreux.

Le lichen scléreux, ancien kraurosis vulvae et la leucopl asie ne sont plus considérés comme

inquiétants s' ils ne sont pas le siège d'une hyperplasie épithélia le. Ces lésions doivent être

biop siées car c'est l ' apparitio n histologique d 'une hyp erpl asie épithé liale, surtout si elle est

atypique, qui doit alerter le thérapeute et l ' inciter à être plus agressif.

Les néoplasies vulvaires intaépithéliales (VIN) ou encore appelées dysplasies vu lvaires et la

maladie de Paget vulvaire sont les deux lésions préinvasives de la vulve reconnues par

l ' ISSVD. Cependant, même si sur le plan histologique, les dystrophies vulvaires ne sont pas

des lésions inquiétantes, il importe de les reconnaître cliniquement afin de réa liser une biopsie

systématique pour ne pas méconn aître un état précancéreux se développant sur le lit de la

dystrophie.
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3.2.1 NEOPLASIES INTRAEPITHELIALES VULVAIRES

3.2. 1.1 DEFINITION

Les néoplasies intraépithéliales vulvaires (VIN) sont égalemen t appelées dysplasies vulvaires

dans la classification purement anatomo-pathologique adoptée en 1987 par l ' ISSV D.

Les analogies morphologiqu es existant entre les lésions intraépith éliales cerv icales et

vulvaires justifient la dénomination commune de néop lasie intraépithéliale. Celles-ci sont

définies par une désorganisation de l'architecture, une hyperchrom asie des cellules

parabasales, un pléomorphisme (anisocytose , anisocaryose) et des mitoses anormales.

La subdivision des VIN a été établie selon les mêmes critères que ceux utili sés pour le col :

les anomalies cytologiques et architectura les sont limitées au tiers inférieur de l ' épith élium

(VIN 1), occupent sa moitié inférieure (VIN II), ou sont distribuées sur ses deux tiers

inférieurs ou sur toute sa hauteur (VIN III) 31. La comparaison entre le col et la vulve s'arrête

cependant à l 'aspect morp hologiq ue. En effet, contrairement au col où l'on voit une

progression des lésions précancéreuses du CIN 1 vers le CIN III et dans 50 % des cas, un

passage au cancer invasif ; la plupart des lésions vulvaires sont d ' emblée des VIN III et

l ' évolution vers le cancer invas if surv ient dans laà 20 % des cas .

Le terme de VIN III désigne une entité histologiqu e ; ce sont les données cliniques qUI

permettent d 'en évaluer le risque évolutif.

3.2.1.2 CLASSIFICATION DES VIN III

3.2.1.2.1 VIN III AVEC ATYPIES ETAGEES OU INDIFFERENCIEES

Elles sont subdivisées par certa ins auteurs en deux entités: les VIN III basaloïdes et les VIN

III condylomateuses (« warty ») 26, 28. Les VIN III basaloïdes sont caractérisées par l ' absence

de maturation épidermoïde : toute la hauteur de l 'épithélium est occupée par des cellules de

type basal. Ces VIN III correspo ndent aux lésions anciennement appelées «carcinome in
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situ ». Les VIN III condylomateuses comportent une différenciation épidermoïde dont

témo ignent une parakératose, une hyperkératose, une dyskératose, associées dans la plupart

des cas à la prése nce de koïlocytes ou de « corps ronds» (cellul es basales à noyaux

hyperchrom atiques, pycnot iques, entourées d 'un cytoplasme clair) . Les VIN III, qu 'elles

soient de type basaloïde ou condylomateux, sont susceptibles de s'étendre aux annexes

'1 'b ' 32pl ose acees .

Ces VIN III basaloïdes ou condylomateuses contiennent des papi llomavirus potentiellement

oncogènes dans 60 à 90 % des cas : HPV 16 le plus souvent, HPV 18 ou 33, plus rarement 26,

27,28,33,34 . Contrairement aux cancers invasifs du col qui renfe rment des HPV dans près de 90

% des cas, seulemen t 25 à 40 % des cancers invasifs vulvaires sont associés à la présence

d'HPV 27, 28, 26, 27, 28. Les cancers invasifs de la vulve associés à la présence d'HPV

surviennent chez des femmes dont la moyenne d 'âge est de 50 ans 26,35 . La périp hérie des

foyers d' invasion est le siège de lésions intraépithéliales à type de VIN III avec atyp ies

étagées et les zones invasives comportent des modi fications morphol ogiqu es de même type 26,

28

3.2.1.2.2 VIN III AVEC ATYPIES BASALES OU DIFFERNCIEES

Plus rarement, la VIN III est caractérisée par des anomalies qui se cantonnent au tiers

inférieur de l 'épithélium: cellules basales nucl éolées, chromatine vésiculaire, cytoplasme

éosinophile. Les couches superficielles de l ' épithélium ne contiennent pas de koïlocytes. Ces

VIN III ne renferment pas d ' HPV. Elles sont qualifiées de « différenciées » par le comité de

nomenclature de 1'ISSVD. La dénomin ation d '« hyperplasie épithé liale avec atypie des

couches basales» leur a auss i été attribuée . Ce terme est plus approprié que celui de VIN III

compte tenu de la topographie basale des anomalies intraépithéliales. Ces VIN III sont en

règle associées à un lichen scléreux. Environ 60 % des cancers invasifs vulvaires se

développent sur un lichen scléreux. Il s'agit alors d 'un cancer de la femme âgée (moyenne

d'âge: 75 ans), bien différencié, ne contenant pas d ' HPV 22,26,27,34,36. Dans 60 % des cas, un

aspect de VIN III « différenciée» est retrouvé, autour des foyers de carcinome invasif

d '1 ' l' hl ' 36eve oppe sur lC en sc ereux .

Ainsi, les VIN III « différenciées » sont différentes des VIN III avec « atypies étagées », non

seulement sur le plan clinique, histologiqu e et étiologique mai s aussi sur le plan évolutif.
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Alors que les VIN III avec atypies étagées ont un risque évolutif variable en fonction du

contexte clinique, toutes les VIN III différenciées associées à un lichen scléreux seront

considérées comm e des états précancéreux et traitées comme tels.

3.2.1.3 EPIDEM IOLOGIE DES NEOPLASIES INT RAEPITHELIALES VULVAIRES

La fréquence des VIN a augmenté au cours des dernières décennies 18. L'affection reconnaît

deux pics de fréquence d 'âge : 20 à 30 ans et 45 à 50 ans. L'âge moyen des femm es

concernées a diminué au cours des deux dernières décennies 18, 37, 38. Avant 1975, 33 % des

patientes avaient moins de 45 ans; ce pour centage a doubl é lors de la décenni e suivante 37. Ce

rajeunissement de la popul ation est dû à l 'appariti on et, plus probablement, à une meilleure

reconnaissance de la papulose bowénoïde, forme clinique de VIN de la femme jeune 39 .

La fréquence et le prono stic des néoplasies intraépithéliales gynécologiqu es sont influencés

par l 'existence d'un déficit de l 'immunité cellulaire. Les femm es immunodéprimées atteintes

de condylomes ont, dans deux tiers des cas, une néoplasie intraépithéliale associée du tractus

génital inférieur 40. Chez des transplantées rénales présentant une infect ion génitale à HPV, la

fréquence des néoplasies intraépithéliales du tractus géni tal inférieur est significativement

supérieure à celle consta tée chez des transplantées indemnes d 'infection à HPV 41.

Chez des patientes immunodéprim ées, les VIN sont susceptibles de revêtir un caractère

étendu et récidivant et le risque de survenue d'un carcinome invasi f est augmenté.

Le risque de surve nue d 'un carcinome invasif sur VIN s'accroît avec l ' âge 37. La moyenne

d'âge des patientes présentant un cancer invasif sur VIN sans lichen scléreux associé est de 66

ans 42.

3.2.1.4 ASPECTS CLINIQUES ET EVOLUTIFS

L' image histologique des VIN III avec atyp ies étagées ou indifférenciées est commune à trois

entités cliniques qu' il importe de distinguer, car leurs caractéristiques cliniques , évo lutives ,

pronostiques et thérapeutiques les différencient 43.
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3.2.1.4.1 MALADIE DE BOWEN

La maladie de Bowen vulvaire ou VIN unifocale est connue depuis le début du siècle.

Elle affecte surtout les femmes de plus de 50 ans , ménopausées.

Les signes révélateurs sont un prurit vulvaire, dans la moitié des cas, généralement modéré et

localisé à la zone lésionnelle et des douleurs vulvaires sous forme de brûlures à la miction ou

lors des rapports sexuels.

Mais il est des formes fonctionnellement muettes, découvertes lors d 'un examen

gynécologique systématique.

La lésion est unifocale dans plus de 80 % des cas. Elle siège dans n'importe quelle zone de la

vulve cutanée et lou muqueuse, avec toutefois un tropisme particulier pour le vestibule

postérieur. Elle réalise une plaque de un à plusieurs centimètres de diamètre, en relief par

rapport au tégument normal avoisinant, bien limitée, aux contours nets, arrondis,

polycycliques, de couleur blanche, rouge et lou pigmentée. Dans sa forme leucoplasique (55.5

% des cas) , elle revêt l'aspect d 'une plaque blanche, à surface lisse ou verruqueuse qui ne se

détache pas lorsqu 'on la frotte avec une compresse. Dans sa forme érythroplasique (15 % des

cas , érythroplasie de Queyrat), il s'agit d'une plaque rouge, brillante, «velvétique ».

L'aspect clinique est parfoi s moins monomorphe : érythro-Ieucoplasique (20 % des cas), avec

une bordure pigmentée brune ou grisâtre (Photo 1).

Photo 1 : Maladie de Bowen (Service de dermatologie Hôpital Fournie.' Nancy)
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La leucoplasie vulvaire isolée est à priori de nature bowénoïde. La leucoplasie observée au

sein d 'un lichen scléreux vulvaire peut être dysplasique. Aussi, tout e leucoplasie vulvaire

impo se une biopsie.

La forme érythroplasique est à distinguer des lésions érythrop lasiques liées au lichen scléreux

ou au lichen plan, des vulvites à plasmo cytes, des vestibulites glandulaires chroniques, qui

sont maculeuses et aux contours en règle mal défin is.

Une érythroplasie diffuse, occupant tout le vestibul e fera suspecter l ' existence d 'un carcinome

in situ ou invasif du col à extension vaginale, puis vulvaire 44.

Quel que soit l 'a spect clinique, l 'évolution se fait vers une extension en superficie, lente,

pouvant aboutir à une atteinte diffuse de la vulve et déborder sur la peau avoisinante et vers

une extension en profondeur, dominant le pronostic, même dans les form es peu étendues,

avec constitution d 'un carcinome épidermoïde invasif. La maladie de Bowen est en effet dans

20 à 40 % des cas le siège d 'un foyer d 'invasion. Une lésion bourgeonn ante, une ulcération,

une zone infiltrée permettent de le soupçonner et imposent la recherche de ganglions

inguinaux et une adénec tomie dirigée.

3.2.1.4.2 PAPULOSE BOWEN0 1DE

La papulose bowénoïde ou néop lasie vulvaire intraépithéliale multifoca le est une entité

individualisée par Wade en 1978. Auparavant, des lésions similaires avaient été rapportées

sous les noms de «maladie de Bowen multicentriq ue pigmentée », «atypie vulvaire

révers ible» ou « atypi e bow énoïde ». La papulose bow énoïde est la forme clinique des VIN

la plus fréquente . Environ deux tiers des néoplasies vulvaires intraép ithéliales sont

multifocales et on peut estimer qu ' elles correspondent à des papuloses bowénoïdes . Elle

affecte généra lement des femmes jeunes, âgées de moins de 40 ans (84 % des cas) ; que lques

cas ont été rapportés chez l 'enfant. Bien que les lésions bowénoïdes renferment

habituellement du papillomavirus humain, les partenaires des femm es qui en sont porteuses

sont rarement atteints.

Le début survient souvent sur un mode éruptif, parfo is à l 'occasion d 'une grossesse, mais il

peut être prog ressif. La papulose bowénoïde est parfois responsab le d 'un prurit ou, en cas

d 'atteinte de la fossette naviculaire, de doul eurs fissuraires déclenchées par les rapports
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sexuels. Mais, habituellement elle est asymptomatique et découverte fortuitement lors de la

toilette ou d'un examen gynécologique.

L'éruption est typiquement multifocale : les lésions sont dispersées en de nombreux points de

la vulve, du périnée et de la région périanale. Elle est faite de papules: élevures de quelques

millimètres de diamètre, fermes, roses, rouges, violacées, grisâtres ou pigmentées, à surface

lisse , squameuse, granuleuse ou verruqueuse. Sur la muqueuse, les papules roses ou blanches

ont volontiers une surface irrégulière, granuleuse, verruqueuse ou cérébriforme. Les papules

sont soit isolées les unes des autres, soit groupées, confluentes en plaques aux contours bien

limités (Photo 2) .

Photo 2 : Papulose Bowénoïde (Moyal-Barracco M et Bergeron C. EMC Gynécologie, 510-A-25, 1995)

L'application d 'une solution aqueuse d'acide acétique à 3 % révèle parfois, sur la muqueuse

vulvaire, en les faisant blanchir, des lésions discrètes roses, maculeuses ou à peine

papuleuses.

Le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec les condylomes bénins mais ceux-ci

sont généralement exophytiques et acuminés. Face à ces lésions cliniquement très

polymorphes, il faut faire une ou plusieurs biopsies.

Malgré son aspect histologique de dysplasie sévère, la papulose bowénoïde reste, dans

l'immense majorité des cas, une affection bénigne. Son évolution est comparable à celle des

condylomes vulvaires: persistance, récidive après traitement, régression spontanée.
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3.2.1.4.3 PAPULOSE BO WENOIDE EXTENSIVE EN NAPPE

Il s'agit d 'une form e de VIN III très particuli ère par ses aspe cts cliniques et évolutifs, qui a

été indi viduali sée depuis 1986 par l' écol e de Tamier. Des cas similaires ava ient été d écrits

auparavant par Basset , Hill ard, Bergeron et sporadiquement d 'autres cas sont rapport és dans

la litt érature.

Elle s 'observe chez des femmes j eunes entre 18 et 65 ans (âge moyen de 35 ans) et évolue

souvent depuis des années lorsque le diagnostic est posé. Souvent prurigineuse, voire

douloureuse en cas de fissures, elle int éress e la quasi-totalité de la vulve et déborde sur le

périn ée, la région périanale voire sur les fess es ou la racine des cui sses. Ell e rappelle la

papulose bowénoïde par des lésions papuleus es pigment ées et le caractère confluent mal

limité des lésions ainsi que certain es lésions condylomateuses béni gn es par leur caractère

diffus et l 'aspect ve rru coïde . Ell e comporte aussi des plages leucoplasiques et lou

érythroplasiques. Il con vient de rechercher des zones épai ssies, ulcérées et lou infiltrées. Ces

lésions sont suspectes. Elles font craindre une invasion et imposent une biopsie. La papulose

bowénoïde extensive en nappe est associée de manière signific ative à un déficit de l 'immunité

cellul aire: anémie de Fanconi , tricholeucémie, maladie de Hodgkin, leucémi e lymphoïde

chronique, pol yarthrite rhumatoïde, traitem ent immunosuppress eur pour maladie auto ­

immune ou transplantation, lymphopénie T4 sans expression clinique.

Contrairement à la papulose bowénoïde papulo-maculeuse décrite précédemment, elle est

susceptible de se compliquer de l 'apparition d'un carcinome invasif.

Quel que soit le traitem ent , ces formes extensives ont tendance à récidiver. Une surveillance

étroite s' impose pour décel er, biopsier ou enlever les zones devenues suspectes d 'invasion.

L 'immunoprophylaxie des infections à papillomavirus est un e nou velle approche

thérapeutique en cours d 'étud e perm ettant d ' espérer l ' éradi cation de ces form es agressives et

menaçant es pour les femmes jeun es.

Comme pour les condylomes acuminés, dont elles partagent le caractère viro-associ é, la

maladie de Bowen, la papulose bowénoïde et la papulose extensive en napp e, nécessit ent un e

triple attitude: bilan d 'extension, recherche d'une autre maladie sexuellem ent transmissible,
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examen du partenaire. Cela est surtout vrai pour les papulo ses classiques ou extensives, dont

l 'aspect clinique, le mod e et l' âge de surve nue sont proches de ceux des condylomes.

Le frotti s de dépistage cervical voire une colposcopie sont nécessaires. Des anomalies

(condylomes plans, dysplasies... ) du col utérin sont observées dans 50 % des cas de papulose

bow énoïde et seulement dans 8 % des maladies de Bow en classiques. L'anuscopie recherche

une atteinte du canal anal.

VIN III et condylomes peuvent s 'as soci er chez une même patiente. Des antécédents de

condylomes acuminés sont retrouvés dans 40 % des papuloses bow énoïd es et 5 % des

maladies de Bowen classiqu es.

Une atteinte du ou des partenaires est observée dans 30 % des cas de papulose bowénoïde et

dans moins de 5 % des cas de maladie de Bowen classique.

3.2.1.5 CARACTERE MULTICENTRIQUE DES NEOPLASIES INTRAEPITHELIALES

Comme les condylom es, les néoplasies intraépith élial es peuvent siége r, simultanément ou

successivement, en un ou plusi eurs sites de la filière génitale basse: vulve, col, vag in, urètre,

anus. Dix à 20 % des femmes présentant une VIN ont des antécédents ou des lésions

associées de néopla sie intraépith éliale ou de cancer invasif du col 3S, 38, 4S, 46, 47, 48, 49, sa. Les

VIN sont plus souv ent multicentriques chez les femm es jeunes : 35 % des femmes de moins

de 34 ans contre 10 % des femmes de plus de 50 ans ont une atteinte génital e multicentrique.

L'atteinte cervicale est plus fréquente lorsque les lésions vulvaires sont multifocales : 44 %

des femmes qui ont une VIN multifocale ont une atteinte cervicale associée contre 8 % des

patientes présentant une VIN monofocale 46. Ces résultats, bien qu 'il s concernent l' ensembl e

des VIN, papulose bowénoïd e et maladie de Bowen confondues, suggèrent que le risque

d'atteinte cervicale est plus élevé au cours de la papulose bowénoïd e, maladi e en règle

multifocale, que de la maladie de Bowen, classiquement responsable d 'une lésion

monofocale. Le bilan d 'une VIN, qu 'il s'agisse d 'une maladie de Bowen ou d 'une papulo se

bowénoïde, comportera donc systématiquement une cytologie cervico-vaginale et une

colposcopie. Des lésions de la marge anale et du canal anal seront également recherchées en

raison de leur association aux lésions vulvaires dans plus de 20 % des cas 4S, 48, 49 .
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3.2.1.6 TRAITEMENT DES NE OPLASIES INTRA EPITHELI ALES VULVAIRES

Le choix du traitement dépend de la forme clinique , de l 'âge et de l ' activité sexuelle des

pat ientes. Depuis le début des années 1970, la vulvectomie totale a été abandonnée au profit

de traitements plus conservateurs préservant , dans la mesure du possible, l ' intégrit é

anatomique et fonctionnelle de la vulve 47,48,5 1,52.

3.2.1.6.1 METHODES

3.2. 1.6.1.1 CH IRURGIE

Deux méthodes chirurgicales sont proposées:

La vulvectomie superfic ielle partielle ou totale est utilisée pour traiter des lésions

multifocales étendues. L'épiderme et le derme doivent être enlevés. La vu lvectomie

superficielle préserve ainsi les reliefs vulva ires et les organes érectiles . Elle laisse un sous­

sol souple bien vascularisé qui se prêtera aisément à la réparation. Il s 'agit d 'une

intervention comportant des risques de complications comme l'infection, la désunion de

suture .

• L ' exérèse locale large de la lésion est indiquée au cours de la maladie de Bowen vulvaire

car un examen anatomo-pathologique visan t à rechercher des foyers d 'invasion est

indi spensable 53. Certains auteurs préconisent de traiter les lésions de papulo se bowénoïde

du versant cutané de la vulve par cette technique. L 'exérèse locale est définie comme

l'ablation de moins de 25 % des téguments vulvaires. L' incision a souvent une form e

elliptique circonscrivant le foyer d 'atypies cellulaires d 'une marge de peau saine . Elle peut

être unique ou multip le.

Un « shaving » des lésions (ablation superficielle des lésion s par une incision tangenti elle au

bistouri) est proposé pour le traitement des lésions clitoridi enn es 54,55 . Cependant, d'autres

auteurs préfèrent traiter cette localisation de la maladie par le LASER CO2 56.
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3.2.1.6.1.2 LAS ER CO2

Le LASER CO 2 est largement utilisé pour traiter les VIN 57,58 . En fonction de l 'étendue des

lésions, il est pratiqué sous anesthésie locale ou générale. Il a l ' avantage de détruire la lésion

sans endommager les tissus sains adjacents, ce qui perm et, en théori e, d 'obtenir une

cicatrisation de bonne qualité. Si la surface des lésions traitées est importante, les suites

opératoires sont cependant longues et douloureuses. Les lésions vaporisées ne peuvent fair e

l 'objet d 'un examen anatomo-pathologique : la vaporisation ne devrait donc pas être utilisée

pour traiter les maladies de Bowen.

La principale indication du LASER CO 2 est la papulose bowénoïde. La profondeur de la

vapori sation tiendra compte du sièg e de la lésion traitée: elle n' excèdera pas 1 millimètre sur

la muqueuse et devra atteindre 3 millimètres sur le versant cutané de la vulve car la VIN est

retrouvée dans les ann exes pilosébacées 32, 58. Les vaporisations profondes des zon es pileuses

sont en règle responsables d 'une alopécie cicatricielle. Les marges de destruction périphérique

recommandées varient de 2 millimètres à plus de 1 centimètre 59,60.

3.2 .1.6 .1.3 AUTRES METHODES

• L 'électrocoagulation est tomb ée en désuétud e. Ce traitement entraîne, par effet thermique,

une destruction tissulaire au delà des limites d 'application et est donc responsable de

cicatrices.

La cryothérapi e peut être utilisée pour traiter les lésions cutanées de papulose bowénoïde

48••Les petites lésions plan es de la muqueuse vulvaire peuvent faire l 'objet d 'applications

d 'acide trichloracétique à 70 ou 90 %.

L'application de 5 fluoro -uracile, d' efficacité très inconstante, eng endre une irritation

foi " 61par Ol S severe .

• L 'interféron par voi e locale ou systémique n ' a pas fait la preuve de son efficacité .

L'intérêt du trait ement par les rétinoïdes aromatiques est à l 'étud e.
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3.2.1.6.2 INDICATIONS

3.2. 1.6.2. 1 MALADIE DE BO WEN

Le traitement de la maladie de Bowen est chirurg ical, car un examen histologiqu e complet en

coupes sériées de la pièce opératoire est indispensable pour contrôler les berges de l ' exérèse,

et surtout pour ne pas méconnaître une invasion débutante ou franche en des sites différents

de ceux qui ont été biopsiés .

Le traitement de choix est la vulv ectomie superficielle . Lorsque l 'examen histologique de la

pièce opératoire décè le une micro-invasion inférieure ou égale à 1 millimètre, aucun

traitement complémentaire n 'est nécessaire. En revanche, lorsqu 'il décèle une InVaSIOn

franche, une reprise du lit tum oral et un curage inguinal bilatéral sont réalisés.

Dans tous les cas, un suivi régulier bisannuel s' impose afin de dépister d 'éventuelles

récidives .

3.2. 1.6.2.2 PAPULOSE BOWENOIDE

Le traitement doit être conservateur. En effet, en cas de papulose bowénoïde, le pot enti el

biologique d' invasion locale et de diffusion métastatique étant négligeable, voire nul, dans

l 'état actuel de nos connaissances, il convient de prendre en considération l 'importance de la

vulve dans la vie psychosexuelle des patientes .

L'exérèse locale sous anesthés ie locale est indiquée dans les rares cas de papules peu

nombreuses, proches les unes des autres : les suites opératoires sont simples et rapides et le

résultat esthétique satisfaisant.

Le traitement par le 5 fluorouracile à 5 %, en appli cation locale nocturn e, pendant 4 à 6

semaines peut être tenté, mais des réactions sévères d'intolérance locale sont fréquemment

observées et la patiente doit être prévenue de la nécessité de l 'interrompre dès leur apparition.

Les résultats sont bons dans 25 à 30 % des cas seulement.

Les applications d 'acide trichloracétique à 70 ou 90 % conviennent aux petites lésions planes

de la muqueuse vulvaire.

L'électrocoagulation sous anesthésie locale, pratiquée au cabinet du médecin, s 'adresse aux

lésions cutanées ou muqueuses de petite taille. La rançon cicatricielle est alors minime.
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La vaporisation au LASER CO 2 paraît être le trait ement de choix . Entreprise sous anesth ésie

locale, locorégionale ou générale selon l 'étendue des lésions, la zone à vaporiser est délimitée

en cernant la lésion d 'une marge de peau saine de 2 millimètres. Les anomalies cytologiques

pouvant s' invag iner le long des annexes cutanées, il convient que la vaporisation se fasse sur

un e profondeur de 2 millimètres en zon e pil euse et de 1 millimètre en zone muqueuse par

rapport à l'épithélium normal adj acent, en sachant que l ' action thermique du rayon LA SER

entraînera une nécro se supplémentaire irréversibl e sur 0.5 millimètre env iron. La

réépithélialisation complète est obt enue en 4 à 6 semaines; elle s 'accompagne de douleurs

locales parfois vives et nécessite des soins biquotidiens . Le résultat esthé tique est très

satisfaisant.

Dans tous les cas , une surveillance rapprochée et prolongée s 'impose.

3.2.1.6.2 .3 PAPULOSE BOWENOIDE EXTENSIVE

Le traitement de la papulose bowénoïde extensive est encore mal codifié. Chez ces femmes

j eun es, il doit être au maximum conservateur. Les traitements par applications de 5

fluorouracile, rétinoïdes per os ou interféron sys témique procurent des résultats décevants .

On a plus volontiers recours à la chirurgie d ' exérèse non mutilante et lou à la vaporisation au

LASER CO2 selon l 'étendue et la localisation des lésions.

3.2.1.6.3 RESULTATS

Quel que soit le trait ement choisi, des récidives sont po ssibl es . Les études publiées font état

d 'un taux de guérison à court term e supérieur à 90 % pour le LASER CO 2 57,62. Les résultats

à plus long terme, lorsqu 'il s sont évalués, sont nettement moins favorables 63. Les récidi ves

sont d 'autant plus fréquent es que la maladie est multifocale 56. En cas de traitem ent

chirurgical, l 'intégrité des marges d 'exérèse ne garantit pas l ' absenc e de récidi ve 55,64.

Une surveillance rapp rochée (bisannuelle) et prolongée est nécessaire afin de dépi ster

d 'éventuelles récidives.
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3.2.2 MALADIE DE PAGET VULVAIRE

La maladie de Paget de la vulve est la deuxième lésion préinvasive de la vulve, reconnue par

l' ISSVD. Cette maladie survient typiquement chez des femmes plus âgées , en période de

postménopause. Les patientes atteintes de la maladie de Paget vulvaire, présentent

généralement une zone eczématoïde, rouge , suintante et prurigineuse (Photo 3). En raison de

son apparence eczématoïde, il n'est pas rare que la maladie de Paget vulvaire soit confondue

avec un eczéma ou une dermatite de contact.

Photo 3 : Maladie de Paget vulvaire (Service de dermatologie Hôpital Fournier Nancy)

Approximativement 15 à 20 % des femmes avec une maladie de Paget vulvaire, présentent un

adénocarcinome sous-jacent.

Ces adénocarcinomes apparaissent habituellement au niveau des glandes apocrines ou des

glandes de Bartholin et sont cliniquement visibles 65. En tout , 30 % des femmes atteintes

d 'une maladie de Paget de la vulve ont ou développeront ultérieurement un adénocarcinome

dans une autre localisation 66 : le sein, le colon, le rectum et les voies génitales hautes de la

femme.

En l'absence de preuve clinique ou biopsique de carcinome invasif, une exérèse locale large

est le traitement standard de la maladie de Paget vulvaire. Le derme sous-jacent doit faire

partie de l'exérèse pour une évaluation histologique correcte. Pour cette même raison, un

traitement par LASER est non satisfaisant pour traiter la maladie primitive. Par opposition

aux VIN, où l'extension histologique de la maladie est habituellement corrélée étroitement
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avec la lésion macroscopique 67, la maladie de Paget vulvaire s'étend en général bien au-delà

de la lésion visible, en sous épithélial.

3.2.3 DYSTROP HIES VULVAIRES

Sous le terme de dystrophi es vulvaires sont regro upées des affections vulvaires variées, dont

la plus fréquente est le lichen scléreux, ancien « kraurosis de la vulve ». Basée sur l ' anatomo­

pathologie, 1' ISSV D a établi en 1976 une class ificat ion qui distingue trois groupes de

dystrophi es:

La dystrophi e hyperpl asique correspond à une hyperplasie épithéliale, avec ou sans

atypies et elle renvoie cliniquement à la leucoplasie ou à la lichénification.

• La dystrophi e atrophique se traduit par une atrophie épithéliale, et surtout par une

modification du chorion avec aspect délavé et hyalinisé dans sa partie superficielle, tout à

fait évocateur d 'un lichen scléreux.

La dystrophie mixte associe les deux types d ' altération: hyperplasie épithéliale et

hyalinisation du chorion, Elle renvoie donc cliniquement à un lichen scléreux

hyperplasique tantôt lichénifié, tantôt leucoplasique.

3.2.3.1 DYSTROPHIES VULVAIRES HYPERPLASIQUES

Les unes sont parfait ement bénignes telles la lichénification ou la leucoplasie simple sans

atypie cellulaire; les autres, leucoplasies avec atypies cellulaires, ont un potentiel malin et en

pratique entrent dans le cadre des dysplasies vulvaires et du cancer in situ de la vulve.

LICHENIFICATION

Par définition, la lichénifi cation est pruri gineuse: elle est la conséquence d'un grattage

chronique qui la perpétue. Elle survient souven t au décours d'une vulvite candidos ique ou

d'autres causes infectieuses, d 'une vulvite de contact allergique ou caustique, ou bien elle se

surajoute à une dermatose vulvaire (psoriasis, lichen scléreux), au départ elle aussi

prurigineuse.
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Le prurit est chronique, à recrudescence nocturne, entraînant parfois un réveil de la patiente. Il

s 'y associe, en cas d 'érosions liées au grattage, des sensations de brûlures vulvaires.

L'examen local révèle un épaississement de la muqueuse avec un aspect quadrillé, tantôt

grisâtre, tantôt plus rosé, voire un état « pachydennique » et œdémateux avec des érosions

multiples (Photo 4) .

Photo 4 : Lichen scléreux (Service de dermatologie Hôpital Fournier Nancy)

Le traitement repose essentiellement sur la corticothérapie locale (après éradication d'un

éventuel foyer infectieux sous-jacent). Celle-ci calme rapidement le prurit, mais elle doit être

poursuivie 3 à 4 semaines afin que les téguments reprennent un aspect normal et afin d'éviter

ainsi les rechutes à plus ou moins brève échéance. En cas de lichénification récidivante, il est

possible de poursuivre une corticothérapie locale intermittente et de recourir à des

antihistaminiques per os.

LEUCOPLASIE

La leucoplasie n 'est pas forcément prurigineuse, elle se traduit par une lésion blanche lisse ou

rugueuse au toucher, à bords nets et siégeant plutôt en région centrovulvaire (Photo 5). Elle

impose une biopsie à la recherche d'atypies cellulaires intraépithéliales, car rares sont les
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leucoplasies bénignes de la vulve, il s 'agit généralement d'une dysplasie vulvaire de type

maladie de Bowen.

Photo 5 : Leucoplasie et carcinome invasif (Service de dermatologie Hôpital Fournier Nancy)

3.2.3.2 DYSTROPHIES VULVAIRES ATROPHIQUES

C'est dans ce groupe que s'inscrit le lichen scléreux, ancien kraurosis vulvae, encore décrit

autrefois sous les noms de vulvite leucoplasique, d'état leucoplasique, de leucoplasie. Cette

dermatose d'étiologie encore très mal élucidée a un tropisme particulier pour la région vulvo­

périnéale. Elle touche volontiers la femme ménopausée, mais s'observe en fait à tout âge,

même chez la fillette.

Dans 80 % des cas elle se manifeste par un prurit vulvaire chronique. Elle associe ou non des

dyspareunies orificielles ou des fissures lors des rapports sexuels. Elle peut cependant être

totalement asymptomatique et découverte seulement lors d'un examen systématique de la

vulve.

Cliniquement, le lichen scléreux entraîne des modifications de la couleur de la muqueuse

vulvaire qui prend un aspect blanchâtre nacré , tantôt diffus, tantôt localisé (fourchette, sillons

interlabiaux, clitoris). Dans environ un tiers des cas, il entraîne une atrophie complète ou

partielle des reliefs anatomiques : symphyse des grandes et petites lèvres , atrophie plus ou

moins marquée d'une ou des deux petites lèvres , encapuchonnement du clitoris, sténose de

l'orifice vulvo -vaginal, bride vestibulaire antérieure ou postérieure.

L'atteinte peut s'étendre à la région périanale et lou aux sillons génito-cruraux qui prennent

ainsi un aspect nacré et légèrement papyracé très évocateur de lichen scléreux.
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En cas d'atteinte diffu se, vulvo-périnéale, le diagnostic clinique est aisé. En revan che,

lorsqu 'il s 'agit d 'un lichen scléreux très localisé, il est plus délicat et une biopsie s' impose

afin d 'éliminer une leucoplasie dysplasique.

Enfin, l' exam en clinique doit aussi rechercher des localisations. extragénitales qui , lorsqu ' elles

existent, viennent conforter le diagnostic. Elles siègent souv ent dans les zones de frott ements.

Certaines formes atypiques sont parfois de diagnostic plus délicat:

lichen scléreux érythroplasique ayant une composante inflammatoire plus ou moins

marquée au niveau du vestibule;

lichen scléreux comportant des zones hémorragiques, voire ecchymotiques ;

lichen scléreux bulleux avec décoll ement épithélial ou simple «insufflation» de la

muqueuse ;

lichen scléreux vitiligoïd e avec remaniements pigmentaires et mélange de territoires hypo

et hyperpigmentés. De plus, il faut noter que l 'association lich en scléreux vulvaire et

vitiligo est loin d 'être exceptionnelle.

3.2.3.3 DYSTROPHIES VULVAIRES MIXTES

La dystrophi e mixt e correspond à un lichen scléreux hyperplasiqu e, ce qUI renvoie

cliniquement à un lichen scléreux lichénifié et fou leucoplasique.

Les lichens scléreux lichénifiés se reconnaissent à l'aspect blanc grisâtre de la muqueuse qui

est épaissie et quadrillée. Ils réagissent bien à un traitement local bien conduit et ne

comportent pas ou peu de risqu es de dégénérescence. Il n 'en est pas de même des dystrophies

mixtes leucoplasiques comportant des zones d 'hyperplasie épithélial e cernant parfois une

érosion ou une ulcération fixe. Ces zones doiv ent être repérées cliniquement et biopsiées,

surtout si elles persistent après une corticothérapi e locale puissant e, car elles peuvent déjà

comporter des atypies cellulaires intraépithéliales basales et des bourgeonnements de la

basale, signes histologiques précurseurs d 'un cancer épidermoïde invasif. Certes cette

complication du lichen scléreux est rare (3 à 5 %), mais à l 'inverse, si l 'on reprend la genèse

des carcinomes épidermoïdes invasifs d ' emblée, on constate dans une série de Tamier de 54

cas que, dans près de 80 % des cas, ils survi ennent sur un lichen scléreux généralement à type

de dystrophie mixte.
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3.2.3.4 TRAITEMENT DU LICHEN SCLEREUX ET DES DYSTROPHIES MIXTES

Leur traitement est essentiellement local, il repose sur la corticoth érapie et

l'androgénothérapie. En traitement d' attaque, surtout en cas de lichen hyperplasique, il est

préférable d' utiliser un dermocorticoïde puissant pendant 1 à 3 mois. En relais, après

disparition des éventue lles leucoplasies surajoutées, il est possible de recourir à une

androgénothérapie locale avec ou sans cort icoïdes .

En cas de dystrophie mixte rebelle à cette thérapeutique correctement suivie, il faut biopsier

les zones hyperpl asiques rebelles, les contrô ler histologiquement et, surtout lorsqu 'i l existe

des atypies basales, procéder à des exérèses des lésions suspectes . Enfin, un suivi régulier de

ces pat ientes est nécessaire car la dystrophie peut rechuter à bas bruit à l ' arr êt du trait ement.

3.2.4 PASSAGE AU CANCER INVASIF

Le passage du cancer in situ au cancer invasif est un phénomène plus complexe qu ' il n 'y

paraît. On peut penser de prime abord que tous les cancers invasifs procèdent d 'un cancer in

situ, mais la présence d 'une néoplasie intraépithéliale en bordure des cancers invasifs n ' est

mise en évidence qu 'une fois sur trois environ. Par ailleurs, on sait que les cancers in situ

laissés à eux-mêmes ne dégénèrent que dans enviro n 10 % des cas . Or c'est précisément le

pourcentage des invasions débutantes qu 'on observe sur les pièces d ' exérèses fai tes pour

cancer in situ. N 'y aurait-i l pas deux types de cancer in situ, l 'un destiné à rester en l' état ou à

régresser et l' autre accompagné d'embl ée d 'une invasion généralemen t limitée et peu

agress ive? Cette quest ion est aujo urd' hui sans répo nse car il est impossible de ne pas traiter

un cancer in situ .
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3.3 CANCER INVASIF DE LA VULVE

3.3.1 ANATOMIE PATHOLOGIQUE DU CANCER INVASIF VULVAIRE

3.3.1.1 MACROSCOPIE

L'épithélioma invasif de la vulve se présente sous deux formes :

- la forme exophytique est retrouvée dans deux cas sur trois sous forme d'un bourgeon

saignant au contact qui a tendance à s'ulcérer et à s 'infecter ;

- Ia forme ulcérante (Photo 6), moins fréquente, réalis e un cratère à fond sanieux induré;

-ces deux formes s'accompagnent en général d 'une infiltration en profondeur plus ou moins

importante et bien souvent elles sont associées en une tonne mixte ulcéro-végétante.

Photo 6 : Carcinome épidermoïde invasif (Service de dermatologie Hôpital Fournier Nancy)

3.3.1.2 HISTOLOGIE

Epithéliomas malpighiens ou carcinomes épidermoïdes

L'histologie montre que les épithéliomas malpighiens ou épidennoïdes ou spino-cellulaires

représentent 90 % des cancers invasifs vulvaires. Les auteurs scandinaves (Bartholdson et
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Iversen) se sont intéressés au degré de différenciation de ces lésions. Ils ont montré qu ' elles

étaient le plus souvent bien différenciées avec de grandes cellules non kératinisées et que dans

7 à 15 % des cas, il s 'agissait de tumeurs indifférenciées à petites cellules rondes de pronostic

sans doute plus défavorable.

Une forme particulière de carcinome épidennoïde est constituée par la transformation maligne

des condylomes acuminés comme l'ont décrite initialement Buschke et Loewenstein en 1925,

et dont plusieurs séries ont ensuite été rapportées (Lucas, 1974) . Cette transformation est

lente, la lésion restant longtemps intraépithéliale, repoussant l' épithélium sain . Le diagnostic

est alors extrêmement difficile avec un condylome viral exubérant, mais bénin, et avec un

authentiqu e carcinome infiltrant surtout quand la lésion a été modifi ée par des traitements

successifs.

Epithéliomas baso-cellulaires

Ils représentent 2.5 % des cancers vulvaires. Classiquement de bon pronostic après exérèse

large, des cas exceptionnels ont été décrits avec des métastases ganglionnaires.

Mélanomes vulvaires (Photo 7)

Ils représentent 2 % des cancers vulvaires. Leur pronostic redoutable, le fait qu 'ils peuvent

évoluer pendant la grossesse, justifient pleinement l'exérèse préventive de tout naevus

vulvaire.

Photo 7 : M élanome vulvaire (Service de dermatologie Hôpital Fournier Nancy)
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Sarcomes vulvaires

Ils représentent 1 à 3 % des cancers vul vaires. D e multiples formes histologiques ont été

décrites géné ralement de mauvais pronosti c, en parti culier le sarcome bo tryoïde qui survient

dans la petite enfance. Seul le dennato-fibrosarcome à histiocytes ou à fibroblastes serait de

pronostic plus fav orable.

Adéno carcinomes vulvaires

Ils sont rares (1 %), classiquem ent développés aux dépens des glandes de Bartholin, m ais aussi

pour un certa in nombre d ' ent re eux, aux dépens des glandes annexes de la peau . Il s'y ass ocie

alors fréqu emment des plages de carcino me épidennoïde, on parl e alors d'adénoacanthome.

Une ass ociation à des lésions de Paget es t également possible.

Lo calisations vu lvaires secondaires

Les localisations vul vaires secondaires représentent selon Stening environ 4 % des lésion s

vul vair es malign es.

Il peut s' agir de métastases de cancers régionaux: adénocarcinome métastase d 'un cancer de

l ' endomètre ; épithé lioma malpighi en métastase d 'un cancer du col ou du vagin.

Mais il peut s ' agir d ' autres cancers à di stance : colon, chorio-épithéliomas, sein, poumon et

plus fréquemment du rein.

Enfi n, des localisations vul vair es de lymphome en parti culi er lymphom e de Burkitt ont été

décrites.

3.3.2 HISTOIRE NATURELLE ET MODE D'EXTENSION

Près de 70 % des cancers vul vaires se développent sur les grandes lèvres ou les pe tites lèvres.

Quinze à 20 % des cas int éressent le clit oris. Quinze à 20 % des cas intéressent le périn ée. La

tumeur est trop étendue pour d éterminer son point de départ dans env iron 10 % des cas et les

lésions sont multifocales dans env iro n 5 % des cas 68,69,70.

Les cancers de la vul ve présentent troi s modes d ' extension:

· extension directe vers un organe adjacent comme le vagin, l 'urètre et l ' anus ;

· envahissement des ga ng lions lymphatiques régionaux ;

· dissémination hématogène à distance vers des organes comme le foi e, les poumons et les os.
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L'incidence totale des métastases ganglionnaires dans le cancer vulvaire est de 30 à 45 % 70,

71

Les premières métastases sont habitu ellement au niveau des ganglions inguinaux superfici els.

Des études avec coloration du réseau lymphatique indiquent que le drainage lymphatique ne

croise pas en général la ligne médiane, à moins que le site d 'inj ection colorée ne se trouv e au

niveau d'une structure médiane comme le clitoris ou le périné e où un drainage lymphatique

bilatéral peut exister. Iversen 72 étudie le drainage lymphatique vulvaire en injectant en

différentes zones de la vulve un colloïde marqué au Technetium 99m chez 54 pati entes avant

intervention de Wertheim pour carcinome cervical stade IB. Il confirme que le périnée, le

clitoris et la parti e antérieure des petites lèvres se drainent de façon bilatérale. Le reste de la

vulve a un drain age lymphatique principal ement inguinal ipsilatéral à la zone d'injection,

mais 67 % des patientes présentent un flux faibl e mais réel controlatéral.

Ensuite, le drainage lymphatique s'effectue vers les ganglions inguinaux ou fémoraux

profonds, puis vers les ganglions iliaques externes et enfin vers les chaînes ganglionnaires

lombo-aortiques.

L' extension lymphatique s'effectue généralement de façon progressive en commençant par

les ganglions inguinaux superficiels. Des cas présentant des métastases ganglionnaires

inguinales profondes sans envahissement des ganglions superficiels ont été publiés 73,74.

L 'incidence des métastases ganglionnaires augmente avec la taill e de la tumeur primitive et la

profondeur de l'invasion stromale 69, 73, 74, 75, 76,77 (Tableaux 2 et 3).

Diamètre de la tumeur Nombre de patientes Nombre de patientes avec atteinte

ganglionnaire (%)

.:s; 1 cm

1.1 -2 cm

2.1 - 4 cm

> 4 cm

Tot al

101

210

289

148

748

13 (13 %)

38(18%)

110 (38 %)

71 (48 %)

232 (31 %)

Tableau 2 : Corrélation entre le diamètre de la tumeur primitive et l'atteinte

ganglionnaire métastatique chez des patientes por teuses d'un carci nome épider moïde de

la vulve
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Profondeur d'invasion Nombre de patientes

::;; 1 mm 178

1.1 - 2 mm 18

2.1 -3 mm 157

3.1- 5 mm 158

> 5 mm 126

Total 800

Nombre de patientes avec atteinte

ganglionnaire (%)

0(0 %)

Il (27 %)

17(11 %)

38 (24 %)

47 (37 %)

114(1 4 %)

Tableau 3 : Corrélation entre la profondeur d'invasion stromale et l'atteinte

ganglionnaire métastatique chez des patientes porteuses d'un carcinome épidermoïde de

la vulve

Toute extension au delà des ganglions inguinaux est considérée comme métastase à distance.

Les métastases à distance sont rares au moment du diagno stic de la maladie, mais se voient

souvent chez les patientes présentant une récidi ve. L'organ e le plu s souvent touché par

l 'extension hématogène est le poumon.

3.3.3 CLINIQUE

SIGNES FONCTIONNELS

Les notions cliniques concernant le cancer vul vaire ont peu évolué . Le prurit res te le signe

essentiel, mais il n 'est présent , selon les séries, que dans 45 à 70 % des cas.

La perception d'une tumeur est également un symptôme fréquent, évoqué dans 20 % des cas

environ,

Il semble qu 'un nombre non négligeable de cancers vulvaires ne soient pas prurigineux, ceci

est peut-être à rapprocher du fait que tous les cancers vulvaires ne sont pas associés à des

dystrophi es préexistantes, toujours responsables de prurit. La série de Stening (19 80) 15 est

intéressante puisque sur 204 cancers invasifs : 70 % étaient prurigineux et 72 % ava ient un

antécé dent de leucoplasie.
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Tout se passe comme si certain s cancers se développaient d ' emblée, sans terrain prédisposant

et d 'autres survi endrai ent sur une dystrophie. Pour ces derniers, il s'agirait plus souv ent de

lésions ulcérantes et aussi des épithéliomas intraépithéliaux où le pru rit serait constant.

Un autre fait clinique, toujours réel et constamment signalé dans les séries publi ées, est le

retard du diagnostic parfoi s de plusieurs moi s ou années.

Ce retard est dû à deux facteurs :

. la pudeur des femmes âgées qui les conduit à repousser le moment de se faire examiner;

. le fait que le prurit vulvaire est souvent considéré comme banal par le praticien, et le conduit

plus à la prescription de topiques locaux, qu ' à un examen soigneux de la région vulvaire et à

une biopsie des lésions suspectes.

Ces faits sont regrettabl es car le prono stic est directement lié à la taille de la lésion initi ale.

EXAMEN CLINIQUE

Inspection

L'inspection de la vulve met en évidence la lésion bourgeonnante ou ulcérée. Il importe de

bien en noter les dim ensions et la situation, puis de vérifi er l ' ensemble des tégum ents

vulvaires à la recherche d 'une seconde localisation ou d'une dystrophie associée.

Le plus souv ent la lésion siège au niveau d'une lèvre: la grande dans environ 40 % des cas ;

la petite dans 25 % des cas. La région antérieure avec le clitoris vient ensuite dans 10 à 15 %

des cas avec une atteinte du méat urétral dans 4 % des cas. Puis dans 10 % des cas, la région

postérieure est concernée, qui comporte la four chette, le périnée et l 'anus.

La coloration noire bleutée ou brune d 'une lésion vulvaire évoque le mélanom e mars à

l 'inverse il existe aussi des mélanomes achromiques.

Palpation

La palpation permet de déterminer le caractère infiltrant de la tum eur et sa mobilité ; et elle

précise son extension aux organes de voisinage : vagin, canal anal et sphincter anal, méat

urétral et urètre. Cette palpation s'oriente ensuite vers les aires ganglionnaires inguinales.
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Un examen au spéculum et des frotti s cervico-vaginaux doiv ent éliminer une néoplasie

cervi cale associée. Les touch ers pelviens apprécient l 'état des organes génitaux internes, de

l'ampoule rectale. Ils recherchent d 'éventuelles adénopathies pelviennes.

L' examen clinique doit enfin apprécier l 'état général de la patiente en fonction de son âge et

de tares éventuelles (obésité, diabète, HTA).

Il faut aussi tenir compte de la possible et fréqu ente surinfection qui peut provoqu er une

réaction ganglionnaire purement inflammatoire.

FORMES CLINIQUES

Elles sont peu nombreuses.

· Forme de la femme jeune, qui va poser des problèmes thérapeutiques particuliers en raison

du retentissement psychologique et fonctionnelimportant de la vulvectomie et chez laquelle

on peut craindre une évolution plus rapid e voire subaiguë.

· Le cancer de la vulve chez l' enfant est rare. Il s 'agit le plus souvent d 'un sarcome ou alors il

se développe sur des lésions condylomateuses antérieures.

· Les formes précoces peuvent être réduites à une simpl e ulcération du revêtement cutané que

l 'on peut confondre à tort avec une lésion de grattage mais qu 'il ne faut pas tarder à biopsier,

surtout si elle survi ent sur une dystrophie.

DIAGNOSTIC

Le diagnostic histologique doit être fourni par une biopsi e. Elle doit être réalisée au moindre

doute sur une lésion vulvaire, si minime soit -elle. Il ne faut pas se contenter du diagnosti c

rassurant d' eczéma ou de lésion de grattage , ce qui conduirait à un retard de diagnostic

préjudiciable au pronostic. Cette biopsi e peut être un geste simple, réalis é sous anesthésie

locale. On peut biopsier à la pince ou faire une biop sie chirurg icale. La biopsie doit éviter les

zones nécrotiques pour être interprétable ; elle doit intéresser la profondeur pour permettre

d'affirmer l 'infiltration. Ces gestes (y compris le toucher vaginal et la palpation) parfois très

douloureux peuvent justifier un examen sous anesthésie générale.
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3.3.4 BILAN D'EXTENSION

Il pose en fait deux quest ions:

• L'extension à la rég ion vulvaire et c 'est le prob lème de la plurifocalité des lésions.

L'extension ganglionnaire.

3.3.4 .1 LE RISQUE DE MULTICENTRICITE

C'est un fait class ique des lésions vulvaires retrouvé dans 20 % des cas par Green 78 et dans

25 % des cas par Rochet 79. C'est un des arguments principaux en faveur de la vulvectomie

totale. Les récidives surviennent dans 40 % des cas sur la vulve restante si l 'on s'est contenté

d 'une exérèse, même large, de la lésion (Villedieu 80).

Le « kissing » cancer est une forme parti culière réalisée par deux lésions invasives situées en

regard, de part et d ' autre de la vulve ou des lèvres.

La pluri focalité est beaucoup plus fréquen te en cas de cancers intraépithéliaux ou invasifs, se

développant sur une dystro phie . Il s'agirait d 'une maladie du revêtement cutané vulvaire dans

son ensemble et la vulvectomie totale s 'en trouve justifiée.

C'est dans ces cas que le test d ' induction de la fluorescence à la tétracycline de Bethoux

(TIFT) aura it un intérêt pour découvrir des lésions infracliniques et faire la cartographie

exacte de l 'épithélium pathologiqu e. Il faut savo ir qu' il n 'est pas si simple à réaliser, qu ' il est

négatif pour les lésions invasives, positif dans les cancers intraépithéliaux et les dystrophies, il

y a des faux positifs par souillure ou en cas de lésions simplement inflammatoires.

Les anglo-saxons préfèrent l 'u tilisation du bleu de toluidine à 1 % suivi de rinçage à l' acide

acétique à l % (Friedrich, Krupp).

Beaucoup de cancers, à l ' inverse, ne répondent pas à cette règle de la multicentricité. Les

colorat ions et même l'examen histologiqu e des pièces de vulvectomie ne montren t pas

d'anomalies de l 'épithélium adjacent ou à distance. Il semble alors s'agir d 'une maladie

localisée, mais la richesse du réseau lymphatique vulvaire est telle que la sanction chirurgicale

se doit malgré tout d'être large.
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3.3.4 .2 L 'ENVAHISSEMENT GANGLIONNAIRE

Le problème est dominé à la fois par la grande lymphophilie des carcinomes épidermoïdes de

la vulve, et par la rich esse du réseau lymphatique vulvaire.

Fréquence des adénopathies en fonction du volume tumoral

La fréqu ence de l ' envahissement ganglionnaire, tous stades confondus, est très variable. Cette

variabilité est due à des différences dan s le recrutement des séri es et aussi aux différences

d'attitudes thérapeutiques, certains auteurs ne faisant le curage qu'à la demande. Il est donc

beaucoup plu s intéressant de comparer la fréqu ence des métastases ganglionnaires à la taill e

de la tumeur. Les principal es statistiques sont regroupées dans le tabl eau 4 :

Tl T2 T3 T4

Boyce 8.3 % 32 % SO%

Collins IS % 43.9 %

Dean 31 % 33 % SO%

Krupp 4% 20% SO%

Morley 20 .7 % 4S % 40%

Rutl edge 14 % 32 % 48 % 100 %

Stenin g 8 % 39 % 69 % 67 %

Donaldson IS.3 % 40.9 % 80% 100 %

Tableau 4 : Pourcentage de métastases ganglionnaires selon la taille de la tumeur

Pour des rumeurs s 2 cm (Tl) le risque peut être estimé à IS ou 20 %; au-d essus de 2 cm

(T2) il passe à 30 ou 40 %, puis devient très supérieur à SO % en cas d 'envahissement de

voisinage (T3 et T4).
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Le risque d' envahissement ganglionnaire est donc fonction du volum e tumoral , mais il est

déjà élevé pour des petites tumeurs: de l'ordre de 20 % pour des tumeurs Tl.

Depuis quelques années , les auteurs ont cherché à mettre en évidence un stade précoce du

cancer vulvaire qui précéderait l ' envahiss ement ganglionnaire: le micro-carcinome vulvaire

ou cancer vulvaire micro-invasif.

En 1970 Rutledge 81 a évoqué la possibilité d'un stade précoce du cancer vulvaire où le

risque ganglionnaire serait négligeable et où le curage ne serait donc pas nécessaire. La notion

de carcinome micro-invasif a d'abord été définie par Wharton 82 en 1974 comme une lésion

de moins de 2 centimètres de diamètre où la hauteur de l'invasion stromale reste inférieure à 5

millimètres . Chez 25 patientes porteuses d'une lésion de ce type, il ne trouve pas de métastase

ganglionnaire.

En 1975, Parker 74 définit des critères supplémentaires il ne doit pas exister d'anaplasie

cellulaire ni d'emboles néoplasiques intravasculaires.

En 1978, Kunscher 83 parle de micro-invasion si la profondeur est inférieure à 3 millimètres,

Krupp 84 et Magrina 85 propos ent une limite à 2 millimètres.

Le cadre de cette entité s'est donc restreint au cours des années surtout à la suite des

observations de Nakao 86 en 1974 et Jafari 87 en 1976 qui ont constaté des évolutions

défavorables par métastases ganglionnaires dans des cas correspondant aux critères de micro­

invasion de Wharton 82 et Parker 74.

La notion la plus récente concernant la micro -invasion est apportée par Barnes 88 en 1980 qui

en distingue deux types:

. une lésion confluente nodulaire avec une invasion comprise entre 2 et 5 millimètres sans

dysplasie alentour est un stade préco ce de cancer vulvaire où le risque ganglionnaire existe;

. des zones d'invasions infiltrant le chorion sur moins de 2 millimètres en profondeur, avec

une réaction de celui-ci et survenant sur un carcinome in situ ou une dysplasi e, seraient moins

péjoratives et pourraient bénéficier d 'un traitement plus conservat eur.

Aujourd 'hui, on admet que l'atteinte ganglionnaire puiss e être présente même pour les stades

précoces de la maladie, le curag e ganglionnaire serait souhaitable dans ces cas.

Le risque ganglionnaire est également fonction de la différenciation de la tumeur, ceci a été

démontré par les séries de Way 4 en 1960 et de Donaldson 89 en 1981 comme le montre le

tableau 5 :



Way, 1960

Dona1dson , 1981
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Bien différencié

35 %

33 %

Anaplasique

62%

75 %

Tableau 5 : Proportion des atteintes ganglionnaire s selon la différenciation tumorale

L'anaplasie est donc un facteur de risque de dis sémination lymphatique de la maladi e.

Le drainage lymphatique vulvaire: topo graphie des adénopathies

Les multiples mailles du réseau lymphatique vulvaire se dirigent préférentiellement vers

l'avant, surtout en ce qui concerne les deux tiers antérieurs de la vulve.

Au niv eau de la commissure antérieure et du mont du pubis, plusieurs gros troncs coll ecteurs

s'individualisent pour se diriger vers les creux inguinaux, mais le fait important est qu'ils

peuvent croiser la ligne médiane. Ceci explique la possibilité d 'un envahissement

controlatéral même s' il n 'y a pas d ' envahissement homolatéral.

Le risque d 'envahissement controlatéral augmente s 'il y a déjà un envahissement homolatéral.

En cas de découverte d'un envahissement ganglionnaire, le risque que celui-ci soit bilatéral

est de 40 % pour Gosling 90, 46 % pour Krupp 84 et 48 % pour Collins 91. Il est évidemment

plu s élevé pour les lésion s bilatérales (60 % pour Krupp 84) ou pour les lésions médianes et en

particulier clitoridiennes (50 % pour Piver 92).

Les ganglions inguinaux

Le premier relais lymphatique vulvaire serait constitué par les ganglions supéro-internes du

groupe inguinal superficiel. Di Saia 93 en 1979 lui attribue un rôl e de sentinelle et sur 79 cas,

il n 'a j amai s retrouvé d 'atteinte des ganglions profonds si les ganglions superficiels n ' étai ent

pas atteints. Dans son manuel opératoire pour les petit es tum eurs, il propose donc de

commencer par explorer les ganglions superficiels et de ne pas poursuivre le curage si

l ' exam en extemporané montre qu 'ils ne sont pas envahis.

Les chaînes inguinales profondes situées essentiellement en dedans des vaisseaux fémoraux

seraient atteintes secondairement après les relais superfi ciels.



66

Les ganglions pelvi ens

Aux chaînes inguin ales font suite les chaînes iliaques externes moyennes (entre artère et

veine) et internes (groupe sous-veineux).

Un autre relais est satellite du pédicul e obturateur. Les chaînes iliaques primiti ves peuvent

ensuite être atteintes puis les ganglions lombo-aortiqu es.

Il existe une possibilité d 'atteinte directe des ganglions pelviens, en particulier pour certaines

régions vulvaires, comme la région clitoridienne. En effet, il existe à cet endroit un réseau

pré-symphysaire qui pénètre la paroi musculaire abdominale, puis gagne les ganglions

iliaques externes rétro-cruraux .

Il existe une voie sous-symphysaire qui gagne des relais ganglionnaires latéro-vésicaux, mais

SUlt OUt directement le groupe obturateur.

Le risque d'atteinte des ganglions pelviens est de 5 à 10 % des cas. Il est fonction du volume

tumoral puisque Stening 15 ne le retrouve pas dans les stades I, trouv e 5 % dans les stades II,

36 % dans les stades III et 58 % dans les stades IV. Il est multiplié par 3 ou 4 si les ganglions

inguin aux sont déjà atteints.

L'atteinte isolée des ganglions pelviens sans atteinte des ganglions inguinaux est rare mais

Krupp 84 dans sa série la retrouve tout de même 3 fois sur 40 et Collins 9 1 4 fois sur 31. Il est

évident que ces cas correspondent plus volontiers à des lésions de la région antéri eure de la

vulve et en particulier la région clitoridienne.

L'intervention idéale associ e à la vulvectomie un curage inguinal et pelvien bilat éral. Krupp 84

dans ses conclusions estime à 20 % le risque de laisser une lésion résiduelle si l 'on ne fait pas

de curage inguinal et à 5 % si l 'on ne fait pas de curage pelvien.

La lourdeur de ces gestes chez des patientes âgées fait que beaucoup d 'auteurs ont cherché à

limiter le curage. La plupart d ' entre eux ont choisi de faire examiner en extemporanée le

ganglion de Cloquet et de ne poursuivre le curage pelvien que s 'il est envahi. Rutl edge 81

trouve alors un ganglion envahi dans 40 % des cas.

Cette attitude ne s 'avère pas forcément logiqu e parce que le ganglion de Cloquet est

inconstant et parce que l 'atteinte pelvienne directe est possibl e.
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Il faut donc théoriquement faire un curage complet. Il semble que l'on puisse se dispenser du

curage pelvien du côté opposé à une lésion latéralisée, si le curage inguinal de ce même côté

n'a pas montré d'envahissement.

Evaluation préopératoire et peropératoire des ganglions

Tous les auteurs sont d'accord pour estimer aléatoire l'appréciation clinique des ganglions.

Bien sûr, une volumineuse adénopathie néoplasique dure et fixée sera palpable, mais à

l'inverse tous les ganglions inguinaux palpables ne sont pas néoplasiques et surtout des

ganglions néoplasiques peuvent ne pas être palpés, surtout chez une patiente obèse. Ceci est

encore plus vrai pour les ganglions rétro-cruraux et surtout pelviens, qui sont, le plus souvent,

inaccessibles à l'examen clinique.

Bartholdson 94, sur une série de 169 patientes, a bien mis en évidence la différence existant

entre l'appréciation clinique des ganglions et leur statut histologique.

Il semble que la concordance anatomo-clinique soit meilleure pour les grosses tumeurs. Cette

étude met également en évidence l'importance des micro-métastases ganglionnaires qui sont

situées entre la vulve et les creux inguinaux sur le trajet des voies de drainage, qui sont le plus

souvent inaccessibles à l'examen clinique et que l'exérèse chirurgicale doit donc emporter.

Les examens complémentaires

Ils s'avèrent d'un intérêt limité dans l'évaluation pré et peropératoire du statut ganglionnaire.

l'échographie a fait d' énormes progrès et sa grande innocuité fait qu'il est très facile de la

réaliser afin d'orienter une éventuelle cytoponction ;

• la tomodensitométrie pelvienne apporte des éléments d'orientation en cas d'adénomégalie.

Au terme de ces réflexions techniques et anatomo-cliniques, il apparaît que seul un curage

extensif inguinal et pelvien bilatéral, permettrait de réduire au maximum le risque de laisser

en place une maladie ganglionnaire. Il s'agit alors d'une intervention lourde, dont les suites

peuvent être longues et gravement compliquées, chez des femmes âgées porteuses de tares et

dont l'état est précaire.
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C'est pourquoi les comorbidités (obésité, diabète) conduisent bien souvent à limiter la

lymphadénectomie. De nombreuses études tentent actue llement de démontrer l'intérêt de la

reche rche et de l ' analyse ana torno-patholog ique du ou des ga nglio ns « sentine lle» afin de

décid er de l 'importance du ges te ganglionna ire à réaliser afin de tendre vers une chi rurgie

moins mutilante et aux suites plus simples chez des patient es fragiles .

Au-de là de l ' extension ganglionna ire, des métastases sont pos sibles aux poumons, au foi e et

aux os. Elles doivent être recherchées par les examens appropriés.

3.3.5 FACTEURS PRONOSTIQUES

Pour les patientes présent ant un carcinome épide rmoïde de la vul ve, le facteur pronostique

princip al est l ' envahissem ent ganglionnaire .

Dans une étude portant sur 588 pati entes, Homesley 95 rapporte une survie à 5 ans de 91 %

pour les patientes ne présentant pas d 'envahissem ent gang lionnaire ingu inal. La survie à 5 ans

diminue à 75 % ; 36 % ; 24 % et 0 % chez les patien tes avec 1 ou 2 ; 3 ou 4 ; 5 ou 6 ; et 7 ou

plus ganglions envahis, respectivement. Les patientes présent ant un envahisseme nt

gang lionnaire bilatéral ont un taux de survie de 25 % et celles présentant un envahissement

unil atéral ont un taux de surv ie de 71 %.

Les autres facteurs pronostiques majeurs sont: la taille de la tumeur, la profondeur

d 'invasion, la différenciation de la tum eur, la présence d' emboles néoplasiques vasculaires et

l 'atteinte extracapsulaire des ganglions inguinaux 75.95 . 96. 97,98 .

3.3.6 CLASSIFICATION

Le bil an d 'extension perm et la classification de la tumeur selon ses dimensions et son

extension gang lionnaire ou métastatique.

Les deux clas sifications les plu s fréquemment utilisées sont le système TNM (Tabl eau 6) et

celle de la FIGO (Fédération Internationale de Gyn écologi e et d 'Obstétrique) (Tabl eau 7).
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CLASSIFICATION TNM

T Tumeur primitive

Tis Carcinome in situ

T I Tumeur limi tée à la vulve et/ou au périnée et de dimension maximale ~ 2 cm

T la Invasion stromale ~ 1 mm

T lb Invasion stromale > 1 mm

T2 Tumeur limitée à la vulve et/ou au périnée et de dimension maximale > 2 cm

T3 Tumeur de dimension quelconque mais s'étendant à la portion inférieure de l 'urètre

et/ou du vagin ou à l'anus

T4 Tumeur de dimension quelconque mais s'étendant à la portion supérieure de l 'urètre

et/ou à la vess ie, au rectum, ou fixée à la paroi pelvienne

N Ganglions inguinaux

NO Pas d 'atteinte ganglionnaire régionale

NI Attei nte ganglion naire régionale unilatérale

N2 Atte inte ganglionnaire rég iona le bilatérale

M Métastases à distance

MO Pas de métastase à distance

Ml Métastases à distance comprenant les métastases ganglionnaires pelviennes

Tableau 6 : Classification TNM des carcinomes épidermoïdes de la vulve (1988)
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CLASSIFICATION DE LA FIGO

STADE 0 Carcinome in situ

STADE lA Tum eur limitée à la vulve ou au périnée de dimension :s; 2 cm, avec une

invasion stromale :s; 1 mm et absence d ' atteinte ganglionnaire

STADE lB Tumeur limit ée à la vulve ou au périnée de dimen sion :s; 2 cm, avec une

invasion stromale > 1 mm et absence d'atteinte ganglionnaire

STADE II Tum eur limit ée à la vulve et/ou au périnée de dimension > 2 cm et absence

d'atteinte ganglionnaire

STADE III Tum eur de dimension quelconque avec extension à la portion inférieure de

l'urètre et/ou du vagin, ou de l 'anus ; et/ou atteinte ganglionnaire régional e

unilatéral e

STADE IVA Tum eur avec extension à la portion supérieure de l'urètre ou à la vess ie ou au

rectum ou à la paroi pelvienne et/ou atteinte ganglionnaire régionale bilatérale

STADE IVB Présence de métastases à distance comprenant une atteinte des ganglions

pelviens

Tableau 7 : Class ification de la FI GO des cancers épidermoïd es de la vulve (1994)

Des critiques peuvent être faites à ces deux class ifications qui ne tiennent pas compte, d 'une

part de l'unicité ou de la multi focalité de la lésion ; d ' autre part de la localisation de la lésion,

or certaines tumeurs antérieures, notamment clitoridiennes, ont un tropisme ganglionnaire

particulier susceptible d ' en influencer défavorablement le prono stic.

C'est dans cet esprit que Krupp en 1975 a proposé sa propre classifi cation :

A : désigne une tumeur uniqu e

B : désigne une tumeur multifocale
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C : désigne une tum eur clitoridi enne

L : désigne une tum eur latéralisée.

De plus, il déplace la fronti ère entre Tl et T2 de 2 à 3 cm, estimant définir ainsi des groupes

stati stiquement plu s homogènes.

D ' autre part, tou tes ces classifications se basent sur l ' appréciation clin iqu e de l 'état des

gang lions et nous savons combien elle est sujett e à caution.

C'est pourquoi en 1977 , Friedri ch et Di Paola proposent une nouvell e classifi cation en

modifiant celle de Krupp et en tenant compte de la connaissance histologique postopératoire

des ganglions (Tableau 8).

A tous les stades on peut préciser selon la différenciation tumorale:

• G 1 : différencié

G2 : indi fférencié.
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CLASS IFICATION POSTOP ERATOIRE DU CANCER DE LA VULVE

STADE 0 Carcinome in situ

A Unifocal

B Multifocal

C Clitoridien

STADE 1 Carcinome invasif limité à la vulve < 3 cm de diamètre sans atteinte

ganglionnaire inguinale

A Unifocal

B Multifocal

C Clitoridien

STADE II Carcinom e invasif limité à la vulve ~ 3 cm de diamètre sans atteinte

ganglionnaire inguinale

A Unifocal

B Multifocal

C Clitoridien

STADE III Carcinome invasif de dimension quelconque

A Extension au tiers inférieur de l'urètre, tiers inférieur du vagin et lou de l' anus

B N + unilatéral inguinal

C N + bilatéral inguinal

STADE IV Carcino me invasif de dimension quelconque

A

B

C

Extension à l'u rètre proximal ou à la vess ie, ou au tiers supérieur du vagin, au

rectum ou aux parois pelviennes

N + pelvien

Métastases à distance

Tableau 8 : Classification postopératoire du cancer de la vulve (Friedrich - Di Paolo,

1977)
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3.3.7 TRAITEMENT DU CARCINOME VULVAIRE INVASIF

3.3.7.1 LES MO YEN S TH ERAPEUTIQUES

3.3.7.1.1 LA CHIRURGIE

La chirurgie constitue actuellement, d'un aVIS quasi unanime, le meilleur traitement des

carcinomes épidermoïdes de la vulve, deux raisons justifient ce choix:

Il s'agit d'un cancer fréquemment plurifocal. Dans 20 % des cas , des foyers secondaires

microscopiques, pouvant siéger en n 'importe quel point de la vulve. La vulve doit être

considérée comme un tout sur le plan carcinologique, donc comme un organ e qui doit être

enlevé en totalité. Par conséquent, la vulvectomie totale constitue le traitement minimal de

la lésion primitive.

La fréqu ence de l ' envahissement ganglionnaire inguinal a pour corollaire la nécessité de

faire un curage inguinal qui , idéalement , doit être bilatéral étant donné le croi sement

anatomique des réseaux ganglionnaires et l 'impossibilité d 'affirmer par le simple examen

clinique leur enva hissement ou leur int égrité.

En conséquence, le traitement idéal consiste à faire dans le mêm e temp s une vulvectomie

total e avec curage inguinal bilatéral. Il s'agit d 'une intervention délabrante, qui ne peut être

raisonnablement proposée qu 'aux patientes relativement j eun es ou sans tare médicale

maj eure.

On peut don c distinguer, sur le plan thérapeutique, trois catégories de malades:

• Les mal ades encore j eunes et en bon état général sont justici ables d 'une vulvectomie

totale avec curage inguin al bilatéral sys téma tique . Selon l ' extension, la vulvectomie peut

être élargie à la partie inférieure de l 'urètre, à la peau latéralement , à l ' anus et au sphincter

anal.
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• Les malades âgées et en mauvais état général relèvent de la vulvectomie totale simple : les

adénopathies v érifi ées par ponction ou adénectomie seront traitées par radioth érapie si

elles sont envahies ou par un curage fait dans un deuxième temps, une fois la cicatrisation

vulvaire acquise.

Les malad es « limites» dont l ' état général peut permettre d' associer à la vulvectomi e

totale, un curage ganglionnaire uni ou bilatéral à la demande. Dans cette dernière

catégorie, plusieurs éventualités sont possibles selon l' état des ganglions :

---+ il n 'existe pas d'adénopathie palpabl e: abstention de toute exérèse ganglionnaire ;

---+ l'adénopathi e est unilat érale: curage inguinal du côté de l'adénopathie par une incision

séparée;

---+ l'adénopathi e est bilatérale: curage inguinal bilatéral par deux incisions séparées.

Dans ces cas où une adénopathie inguinale est palpabl e, il est conseillé d 'effectuer dans un

premier temps une adénectomie sélective avec examen histologique extemporané de façon à

éviter l'évidemment ganglionnaire si les adénopathies sont purem ent inflammatoires.

3.3.7.1.1.1 TRAIT EMENT DE LA LESION VULVAIRE

La vulvectomie totale simple

L'incision cutanée doit circonscrire toute la vulve et passer au large de la lésion, c'est à dire 3

centimètres sur le versant cutané et 1 à 2 centimètres sur le versant muqu eux. L' incision

inteme remonte peu sur la muqueuse vaginale et se fait à 1 ou 2 centimètres au niveau du

vestibule. Le méat urétral est respecté avec une collerette muqu euse.

En profondeur, toute la graisse doit être enlevée, en particulier dans les régions où passent les

voies de drainag e lymphatique, c'est à dire en avant , au niveau du mont du pubis , et

latéralement en direction des creux inguinaux. On doit parvenir ainsi jusqu 'au plan du bassin

osseux: symphyse pubienne et branches ischio-pubi ennes ; et découvrir le plancher uro­

génital jusqu 'à l 'aponévrose moyenne du périnée. Avant de fermer, il peut être utile de

réaliser un décollement recto-vaginal qui permettra une myorraphie des releveurs afin de

prévenir un prolapsus qui peut être une conséquence de la vulv ectomi e (Scali 99). La

fermeture sur un drainage est réalisée par des points séparés. Un drainage vésical doit être
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laissé en place. La plaie peut être laissée à l 'air avec des soins quotidiens attentifs (lavage au

sérum physiologique et savon ou désinfectant) .

Variantes selon le siège de la tum eur

La tumeur siège au voisinage du méat urétral.

Il faut parfois enlever la parti e inférieure de l 'urètre. Pour cela une sonde est mise en pla ce,

elle permet de disséquer l 'urètre et d 'être certain que la section passe en zone saine, à distan ce

de la tumeur. L'orifice de section du bout supérieur de l 'urètre est suturé en fin d 'intervention

à la tranche vaginal e, en arrière et latéralement et à la peau en haut. La sond e vésical e est

maintenue en place jusqu 'à cicatrisation complète. Ce ges te présente un risque maj eur

d 'incontinence urinaire.

La tumeur est latérale et s'étend en dehors sur la grande lèvre et son versant cutané.

La résection cutanée doit être importante pour pass er à distance de la tumeur. Il n ' est pas

possible de suturer directement le vagin à la peau de ce côté. La ferm eture est obtenue dans de

bonnes conditions, à l 'aide d 'un lamb eau de rotation, pris à la face interne de la cuisse et à

pédicule aussi large que possibl e.

La tumeur est postérieure et envahit l 'anus et le sphincter anal.

C 'est le fait généralement de tumeurs étendues pour lesquelles il faut avoir recours à une

exentération postérieure réséquant l' ensembl e de la vulv e, la cloison recto-vaginale, l'anus et

le bas rectum.

L'envahissement vers le haut du vagin (diagnostic différenti el avec un cancer du vagin

propagé à la vulve).

Il peut nécessiter une hystérectomie avec colpectomie total e, mai s il est rare qu 'un tel

envahissement n'intéresse que le vagin et bien plus souvent l 'urètre est atteint dans sa totalité

ainsi que le trigone vésical, et il faut réali ser une pelvectomie antérieure emportant la vessie,

l 'urètre, l 'utérus et le vagin.

L'évolution tumorale peut être telle qu ' elle impo se une exentération pelvienne totale.

Ces mutilations nécessitent bien sûr des dérivations cutanées des urines et des selles ; et il faut

y associer une lymphadénectomie inguino-pelvienne.
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L'importance de ces gestes opératoires est telle qu'ils ne peuvent souvent pas être envisagés

chez des patientes âgées et en mauvais état général. Mais, au-delà du résultat carcinologique,

il faut penser à l ' évolution spontanée effroyable de ces énormes tumeurs périnéo-pelviennes

qui se surinfectent, deviennent nauséabondes et hémorragiques, entraînant des douleurs et des

troubl es de compression. Il semble donc licite pour éviter de telles situations difficil es à

supporter pour la patiente et sa famille, de propo ser l ' exérèse chaque fois qu ' elle paraît

techniquement possible.

3.3.7.1.1.2 CHIRURGIE GANGLIONNAIRE

Le curage ganglionnaire peut se diviser en plusieurs étapes:

Curage inguinal superficiel : ce sont les ganglions satellites de la veine saph ène interne

situés entre la peau et la lame cribriforme. C'est le premier relai s ganglionnaire. Beaucoup

d'auteurs commencent par faire l'exérèse de ces ganglions et les font examiner par le

pathologiste avant de poursuivre. Le point technique important est que l'exérèse doit être

particulièrement attentive au niveau de l'angle supéro-interne du Scarpa et doit se faire en

continuité avec l' exérèse vulvaire au niveau de la graisse du pli génito-crural afin d' être

sûr d 'avoir enlevé tous les troncs lymph atiques empruntant cette région.

Curage inguinal profond : il enlève tous les éléments cellulo-graisseux ganglionnaires du

Scarpa avec comme limite en haut, l 'aponévrose du grand oblique ; en dehors, le bord

interne du muscle Sartorius; en dedans, le relief des adducteurs . La veine saphène est liée

au ras de la veine fémorale et emportée avec le curage jusqu 'à la pointe du Scarpa.

Curage pelvien: il emporte les chaînes iliaques externes et obturatrices. Il met à nu le nerf

obturateur depuis la bifurcation veineuse iliaque jusqu'à sa sorti e du petit bassin par le

trou obturateur. Le curage peut être poursuivi au niveau iliaque primitif et iliaqu e interne.

Cette chirurgie ganglionnaire est agressive pour des patientes âgées et fragiles; c'est pourquoi

selon l'état général de la patiente, on peut être conduit à pratiquer: une adénectomie inguinale

ou un curage inguinal uni ou bilat éral. Le but est d 'éviter un curage inutil e lorsque les

ganglions inguinaux sont purem ent inflammatoires et indemnes de métastases.
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Basset en 1912 est le premier à avoir propo sé le curage en monobloc avec la vulv ectomi e. Le

curage est alors pratiqué par une incision inguino-iliaque transversale incurvée vers le haut,

qui vient se brancher sur l 'i ncision de la vulvectomie. Puis, d 'autres auteurs 93, 100 ont préféré

réaliser le curage inguinal par une incision séparée, réduisant ainsi le risque d 'une large

désunion cicatricielle.

De nombreux curages inguin aux révèlent l 'absence d' envahissement ganglionnaire. L 'idéal

serait donc de pouvoir sélectionner les patientes ayant un envahissement ganglionnaire qui

bénéficieraient alors d'un curage. Ainsi , Di Saia, commence par faire l' exérèse des ganglions

inguinaux superficiels, consid érés comme le premier relais ganglionnaire vulvaire et ne

poursuit le curage que s ' ils sont envahis.

Une technique actuellement à l' étude, utilise un colloïde (Sulfure de Rhénium) marqu é au

Technetium 99 et lou un colorant bleu patenté injecté autour de la lésion, permettant

d'identifier le ou les ganglions «sentinelle» afin d' en faire l ' exérèse sélective. Ce ganglion

ainsi repéré est analysé histologiquement en coupes sériées afin de ne pas méconnaître les

métastases qui échapperaient aux techniques standard 101.

3.3.7. 1.2 LA RADIOTHERAPIE

Les carcinomes épidennoïdes sont réputés radiosensibl es. La fragilité des tissus vulvaires,

dont la vascularisation terminal e ne bénéfici e pas d'une suppléance collatérale, fait que des

effets secondaires de type radio épithélite apparai ssent pour des doses faibl es (de l'ordre de 25

Grays) et obligent à interrompre le traitement avant que la dose thérapeutique ne soit atteinte.

A I' extrême, on peut voir apparaître des radionécroses plus ou moins extensives responsables

d'ul cération s douloureuses et traînantes.

Différentes méthodes d'irradiation peuvent cependant être proposées.

Le traitement des aires ganglionnaires

On utilise actuellement des rayonnements de haute énergie:

soit des photons gamma de 1.25 MeV émis par le Cobalt 60 à la dose de 50 Grays (Gy)

avec un surdosage de 10 à 20 Gy sur des adénopathies suspectes;
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soit des électrons accélérés de 6 à 25 MeV. La dose d'irradiation est alors de 45 à 54 Gy.

L'intérêt des électrons est que le rayonnement diffuse peu en dehors du volume cibl e et

que l'irradiation de la peau est moindre.

Les irradiations à fortes doses des aires inguinales peuvent provoquer une radionécrose et une

stase lymphatique d 'amont or, on ne stérilise que des lésions microscopiques à 50 Gy et à 60

Gy on ne stérilise pas une adénopathie de 1 cm. Beaucoup d'auteurs préfèrent donc les

associ er à une chirurgie de réduction (curage ou adénectomie) pour éviter des surdosages.

Le traitement de la lésion vulvaire

• Le Cobalt 60 est employé selon un champ périn éal dir ect sur la vulve et le périnée à la

dose de 50 à 70 Gy qui doivent être délivrés en 6 semaines, mai s qui demandent parfois 9

à 10 semaines en raison des effets secondaires.

Les électrons sont utilisés selon un champ direct à la dos e de 45 à 54 Gy.

La curiethérapie délivre en un temps court une dose élevée à un volume cible bien

déterminé. Une tumeur bien localisée pourra être trait ée par une telle technique.

Une zone de nécrose diffi cile à cicatriser et à surveiller peut apparaître au point d'irradiation

maximum.

B d' 102 103 104 'i'.' '1' 1 d' hé , ,eaucoup auteurs ' , pr étèrent uti iser a ra iot erapie en aSSOCIatIOn avec une

méthod e chirurgica le:

curiethérapie de barrage sur la région périnéale après vulvectomie qui sembl e incomplète

ou limite;

irradiation des aires ganglionnaires inguinales si une adénectomie simple a été réali sée ou

s'il existe un envahissement ganglionnaire massif;

irradiation des aires ganglionnaires pelviennes en cas d 'atteint e des ganglions inguinaux,

3.3.7.1.3 LA CHIMIOTHERAPIE

Plusieurs drogues ont montré leur efficacité dans le domaine des tumeurs solides

épidermoïdes et ont permis d 'obtenir des régressions obj ectives: l 'Adriamycine, la

Bléomycine, le Méthotrexate et le Cisdiaminoplatinum. De meilleurs résultats peuvent encore
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être obtenus grâce à une chimiothérapie séquentielle associant plu sieurs de ces dro gues.

L'association avec du platin e est certainement la plu s efficace mais son utili sation est délicate

en raison de sa toxicité rénale. Cette chimiothérapie est lourde et ses effe ts secondaires sont

importants, c'est pourquoi elle n 'est prescrit e qu'en cas d ' évolution métastatique.

3.3.7.1.4 LELASER

Son utili sation est intéressante pour la destruction de lésions intraépithéliales. Les indications

sont exceptionnelles si la chirurgie initial e est bien faite.

3.3 .7.2 LES INDICATIONS

Le traitement des tum eurs vulvaires doit être avant tout chirurgical. L' intervention la plu s

logique est la vulvectomie totale avec curage ganglionnaire inguinal et pelvien bilatéral.

Le problème de cette pathologie est qu ' elle surv ient chez des femmes âgées qui ne sont pas

toujours capables de supporter une intervention auss i lourde et ses suites souvent longues et

compliquées.

A l 'inverse, dans l 'éventualité rare où le cancer vulva ire survient chez une femme jeune, on

hésite à lui proposer un ges te aussi délabrant d 'autant plu s que cert ains auteurs 105, 106 ont

obtenu de bons résultats avec des interventions plus limitées pour des tumeurs vulvaires

classées Tl ou T2.

On sera don c amené à adapter les indications en fon ction de l ' âge, de l 'état général de la

pat iente et des caractères de la lésion (class ification selon le sys tème TNM).

En cas cl 'état général précaire

Les indication s de vulvectomie doivent être pou ssées au maximum. Les ganglions peuvent

être soumis à une simple surveill ance s' ils ne sont pas palpables. Une radi othérapie peut être

indiquée sur les aires ganglionnaires après cyto-ponction positive ou adénectomie positive.
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Si la vulvectomie n'est pas envisageable, la curiethérapie peut être indiquée, éventuellement

en association avec une radiothérapie externe. Sinon, il faut se contenter d'un traitement

symptomatique.

Habituellement, il faut considérer ensemble le traitement de la tumeur vulvaire

et des ganglions

LE TRAITEMENT DE LA TUMEUR VULVAIRE

La vulvectomie totale est le geste de base.

Une petite tumeur (diamètre < 2 cm) latéralisée, isolée, sans dysplasie ou dystrophie associée,

peut relever d'une exérèse locale, si la femme est âgée ou si, au contraire, elle est jeune et

désire une chirurgie conservatrice. Le risque ganglionnaire est faible et leur surveillance est

une option raisonnable.

ETENDUE DU CURAGE

Les tumeurs de moins de 2 cm de diamètre avec une microinvasion stromale inférieure à 1

mm, observées au sein d'une dysplasie ou d'un carcinome in situ, à condition qu'il n'y ait ni

anaplasie ni embole vasculaire néoplasique peuvent justifier d'une vulvectomie totale simple

sans curage ganglionnaire.

Les tumeurs de diamètre ::::; 2 cm, latéralisées (limite médiane à plus de 1 cm de la ligne

médiane de la vulve), avec une invasion stromale ::::; 5 mm et l'absence clinique d'atteinte

ganglionnaire inguinale justifient d 'un curage inguinal unilatéral.

Les tumeurs s 2 cm et de localisation médiane et toutes les tumeurs de dimension supérieure à

2 cm nécessitent un curage inguinal bilatéral.

Place des exentérations

L'atteinte du trigone vésical nécessite une pelvectomie antérieure. L'atteinte du canal anal

nécessite une périnéo-ano-vulvectomie.
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Ces interventions sont justifi ées car elles améliorent la qualité de la surv ie en dépit des

stomies nécessaires.

Place de la radiothérapie

Avant l 'intervention son indi cation est exceptionnelle :

sur de très volumineuses tumeurs, on peut espérer une réduction tum orale ;

sur des adénopathies fixées avant exérèse secondaire.

En postop ératoire:

Plusieurs études 136, 139, 140 ont montré une mei lleure survie sans récidive inguinale après

radiothérapie externe adjuvante sur les aires ganglionnaires inguin ales en cas de curage

inguinal positif.

De même, une irradiation inguinale et pelvienn e entraîne une meill eure surv ie qu'une

lymphadénectomie pelvienn e en cas d 'envahissem ent ganglionnaire inguinal.

3.3.8 TECHNIQUES DE RECOUVREMENT CUTANE DE LA VULVE

La complicat ion principale de ces interventions est la désunion des plaies opératoires et le

retard de cicatrisat ion. Plusieurs artifices sont utilisés afin de palli er à cette complication.

Plusieurs types de lamb eaux de rotation peuvent être réa lisés pour combler la perte de

substance vulvaire : lamb eau à pédicule abdomina l ou lamb eau à pédicule fess ier. Le

problème des lamb eaux est le risque de nécrose de leur extrémité et le fait qu ' il faille parfois

reco uvrir la zone de prélèvement du lamb eau par une greffe dermo-épidermique ,

L'utilisation d 'un lambeau myocutané prélevé au niveau du droit interne de la cuisse, qui

vient recouvrir la région vulvaire est réa lisée par plusieurs aute urs (Donaldson, Powell,

Dinner, Ballon). L' intérêt de cette technique est l ' excell ente qualité des lamb eaux myocutanés

toujours bien vascularisés grâce à leur base mu scul aire. Des lamb eaux myocuta nés de fasc ia

lata peuvent être utili sés pour recouvrir la rég ion inguinale.
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L'artifice de Baranovski consiste à protéger les vaisseaux fémoraux après curage inguinal en

désinsérant tout ou partie de l' extrémité supérieure du Couturier et en transposant le muscle

en avant des vaisseaux où il est suturé à l 'arcade et aux adducteurs. Ce geste paraît

indispensable pour éviter de voir les vaisseaux exposés dans une plaie secondairement

désunie et infectée. Le risque d'une hémorragie cataclysmique par ulcération vasculaire est

ainsi supprimé.

3.3.9 SOINS POSTOPERATOIRES

La prévention des complications comporte un traitement antithrombotique à dose préventive

(H éparine de Bas Poid s Moléculaire), une contention élastique des membres inférieurs, des

soins locaux quotidiens et une antibioprophylaxie pendant la chirurgie (Céphalosporine de

3ème génération). Une antibiothérapie postopératoire adaptée sera discutée en cas de tumeur

surinfectée.

Une surveillance étroite d 'un éventuel diabète sera nécessaire en raison des perturbations

glycémiques fréquentes en cas de chirurgie. Une insulinothérapie temporaire sera parfoi s

nécessaire afin d'adapter les valeurs glycémiques .

3.3.10 COMPLICATIONS POSTCHIRURGICALES

3.3.10.1 COMPLICATIONS POSTCHIRURGICALES PRECOC ES

• Désunion des plaies opérato ires et retard de cicatrisat ion : il s 'agit de la complication

principale de ces intervention s. Elle est due à plusieurs facteurs comme la nécessité

d'exérèse large impo sant souvent une suture sous tension, les zones de plis de flexion où

la macération est difficile à éviter et la surinfection fréquente en raison de la proximité des

orifices naturels, de la macération, et d 'u n diabète éventuel.

Tout ceci fait qu 'il existe un réel problème de recouvrement cutané. Plusieurs artifices de

fermeture sont donc utilisés pour tenter d' éviter ou de limit er cette complication qui survient

couramm ent (SO % des cas).
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Lymphorrhée: elle s' extériori se principalement au niveau des curages inguinaux, peut

être abondante et prolongée pendant 8 à 10 jours et au-delà. La lymph e se collecte alors au

niveau du creux inguinal en une lymphocèle qui peut s'infecter et intervenir alors dans le

processus de désunion cutanée.

La prévention de ces épanchements reste aléatoire. Elle commence par une lymphostase

soigneuse et un bon drainage aspiratif. Les soins postopératoires sont également primordiaux,

avec une contention élastique des membres inféri eurs et un mainti en de l'a sepsi e des plaies en

luttant contre la mac ération.

Ces complications peuvent avoir des conséquences graves chez des patientes âgées en

prolongeant leur hospitalisation et en compromettant leur mobilisation précoce. Les

compli cations du décubitu s peuvent alors apparaître : phénom ènes thrombo-emboliques,

infarctus du myocarde, infection broncho-pulmonaire, infection urinaire, infection locale et

lymphorrhée pouvant retentir sur l'état général et nutritionnel.

3.3.10.2 COMPLICATIONS POSTCHIRURGICALES TARDIVES

Lymphoedème des membres inférieurs : il est fréquent, dans 25 à 35 % des cas. Il peut

parfois être important, éléphantiasique et devenir invalidant. Il est avant tout une

conséquence du curage, mais il est sûrement aggravé par les surinfections. Le meilleur

traitement et la meilleure prévention semblent être la contention élastique des membres

inférieurs.

Ostéo-arthrite pubi enne : elle survient essentiellement après désunion et retard de

cicatrisation. Elle est favoris ée par le diabète et son trait ement peut être long

(antibiothérapie, reprise chirurgicale, lambeau de recouvrement).

• Prolapsus génital : il peut survenir après l 'ablation de l'anneau vulvaire. Il peut devenir

gênant et nécessiter sa cure chirurgicale. Pour le prévenir, il peut être judicieux de réaliser

en même temps que la vulvectomie, une myorraphi e postérieure des releveurs (Scali 99).
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• Hernies de l ' aine crurale ou inguinale : elles sont possibles si un curage pelvien a été

réalisé avec section de l 'arcade et du tendon conjo int. La réparation de l'orifice inguinal

évite cette complication.

Dyspareunie : elle peut évidemment être très importante après vulvectomie.

Rétrécissement du méat urétral : il s 'observe si celui-ci a dû être réséqué. II peut être à

l 'ori gine d'une dysurie et doit alors être dilaté ou bénéficier d 'une plastie.

Toutes ces complications sont la conséquence d'une chirurgie carcinologique large et

expliquent les tentatives qui sont faites pour essayer de réduire cette chirurgi e lourde.
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EUDE NANCEIENNE DE 201 CAS DE

CANCER DE LA VULVE
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4 ETUDE NANCEIENNE DE 201 CAS DE CANCER DE LA VULVE

4.1 MATERIEL ET METHODES

Notre étude est rétrospective et concerne 201 patientes ayant présenté un cancer de la vul ve

entre le 1er j anvier 1978 et le 3 1 décembre 1998. Le recrutement de ces patientes a été réa lisé

au sein des services de gynécologie, de dermatologie, du centre de lutte contre le cancer ou

par des médecins généralistes mais toutes ont été pri ses en charge sur le plan thérap eutiqu e au

Centre Alexis Vautrin de Nancy (Centre Régional de Lutte Contre le Cance r).

Le recueil des données a été réa lisé par analyse des dossiers médicaux.

Aucun dossier concernant une pathologie cancéreuse vulvaire n 'a été exclu, dans la mesur e où

la pri se en charge thérapeutique était entièrement réa lisée au Centre Alexis Vautrin de Nancy .

L'analyse statistique a été réali sée sur BMDP. Les courbes de survie ont été calculées selon la

méthod e de Kaplan-Meier et comparées au moyen du test du log-rank. La comparaison de

variables continues a été effec tuée par le test du Chi 2 ou le test de Fisher exact.

Pour tous les tests, le seu il de significativité a été fixé à p < 0.05.

4.2 RESULTATS

4.2.1 CARACTERISTIQUES DE LA POPULATION ETUDIEE

4.2 .1.1 AGE

Notre série compte 201 cas de cancer de la vulve dont 29 carcinomes in situ.

Au moment du diagno stic, 177 patientes sur 201 ont plus de 55 ans et 90 ont plus de 75 ans .

Le cancer de la vulve survenant chez des femmes j eunes est rare et ne concerne que 8

pat ientes avant 35 ans (Figure 4).
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Figure 4 : Répartition des patientes selon l'âge au moment du diagnostic

4.2.1.2 MENOPAUSE

L'âge de ménopause est connu chez 111 patientes de notre série. L'âge moyen de survenue

est de 48 ans alors qu' il est de 51 ans dans la population générale.

Par ailleurs, on parle de ménopause précoce lorsque celle-ci survient avant 40 ans. Notre série

compte 7 patientes ménopausées entre 22 ans (castration chirurgicale) et 39 ans. Ces chiffres

ne sont pas différents de ceux de la population généra le.

4.2.1.3 INFECTION A HPV

Des stigmates histologiques d'infection à HPV associée au cancer vulvaire sont signalés chez

8 patientes de notre série. Ce taux d'infection à HPV assoc iée ne peut être comparé à celui de

la littérature (entre 30 et 50 %) ; il n'y a pas eu de recherche systémat ique dans notre série.

4.2.1.4 COMORBIDITE

Parmi les 201 patientes de notre série, 86 ne présentent aucun antécédent médical notable.

Une comorbidité est retrouvée dans 25 % des cas avec une hypertension artérie lle, dans 17 %

des cas avec un diabète, dans 19 % des cas avec une obésité et dans 20 % des cas avec un
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autre cancer antérieur ou simultané à la pathologie vulvaire (col, sem, peau, endomètre ,

rectum, ovaire, estomac, rein, üRL) (Figure 5).
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Figure 5 : Antécédents personnels médicaux des patientes

4.2.1.5 EVOLUTION DU RECRUTEMENT

Sur la période de 20 ans, en segmentant par tranches de 4 ans, on observe des variations

importantes (Figure 6). Il est difficile de leur attribuer une signification pour plusieurs

raisons:

• le cancer de la vulve est peu fréquent;

• il Y a certainement une évolution du comportement des femmes qui se soumettent plus

volontiers à un suivi gynécologique;

• il Y a peut-être une prise en charge dans d'autres structures de soms, mais nous ne

disposons d'aucun chiffre pour valider cette affirmation ;

• il peut y avoir enfin une modification de l'incidence du cancer de la vulve dans la

population générale.
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Figure 6 : Evolution du recrutement au Centre Alexis Vautrin

4.2.2 CARACTERISTIQUES DES CANCERS VULVAIRES ETUDIES

4.2.2 .1 CLASSIFICATIaN

Au moment du diagnostic, 6 patientes présentent des métastases à distance. Et 58 patientes

présentent des tumeurs localement avancées (T3 et T4), ce qui traduit un retard au diagnostic.

Au moment du diagnostic, 77 % des patientes ne présentent aucun signe clinique suspect

d'envahissement ganglionnaire inguinal et 23 % présentent une ou plusieurs adénopathies

(Tab leaux 9 et 10).
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Stade FIGO

ln situ

1

II

III

IV

Tableau 9 : Classification selon la FIGO

Nombre de patientes (% )

29 (14%)

58 (29 %)

52 (26 %)

44 (22 %)

18 (9 %)

201

T Nombre de patientes (%)

Ta 29 (14 %)

T l 58 (29 %)

T2 56 (28 %)

T3 52 (26 %)

T4 6 (3 %)

N

NO 155 (77 %)

N I 26 (13%)

N2 20 (10 %)

M

MO 195(97 %)

Ml 6 (3 %)

Tableau 10 : Classification selon le système TNM
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4.2.2.2 ANATOMO-PATHOLOGIE

La plupart des cancers de la vulve de notre série sont des carcinomes épidennoïdes (179 cas)

(Figure 7).

La grande majorité des cas de carcinome épidennoïde ne présente aucune lésion associée (73

% des cas). Parmi les lésions associées, nous retrouvons dans 10 % des cas un lichen scléreux ,

dans 10 % des cas des lésions néoplasiques intraépithéliales et dans 4 % des cas une infection

à HPV (Figure 8).

Dcarcinome
épidermoïde

D adénocarci nome

Dmélanome

D autres

89%

Figure 7 : Répartition des cancers vulvaires selon le type histologique

4%

10%
Oaucune

o lichen scléreux

OVIN

OHPV

Figure 8 : Lésions anatomo-pathologiques associées aux carcinomes épidermoïdes
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4.2.2.3 LOCALISATION DE LA TUMEUR

La moitié des tumeurs vulvaires de notre série sont unilatérales. Les twneurs de localisation

antérieure ou à extension antérieure réputées très lymphophiles se retrouvent dans 20 % des

cas , les localisations postérieures dans 15 % des cas et les tumeurs avec une extension

vaginale dans 9 % des cas. Les twneurs de localisation antérieure et postérieure correspondent

aux 6 tumeurs classées T4 selon le système TNM et concernent donc 3 % de notre population.

Notre série présente une répartition selon la localisation de la tumeur primitive, semblable à

celle rencontrée dans les différentes séries de la littérature (Figure 9).

3%

50%

o unilatérale

o bilatérale

o antérieure

o postérieure

vaginale

Oant et post

Figure 9 : Répartition des différentes localisations tumorales

4.2.2.4 STATUT GANGLIONNAIRE INGUINAL

Parmi les 46 patientes cliniquement suspectes d 'atteinte néoplasique ganglionnaire (NI ou

N2), 28 bénéficient d'un geste chirurgical au niveau inguinal. Parmi les 28 patientes opérées,

25 présentent réellement un envahissement ganglionnaire histologique (3 faux positifs).

Par ailleurs, parmi les 155 patientes sans adénopathie palpable (NO), 27 bénéficient d'un

curage inguinal et 6 présentent un envahissement ganglionnaire inguinal (6 faux négatifs)

(Tableau Il).
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Au total, 55 patientes bénéficient d'un geste chirurgi cal ganglionnaire. Parmi ces 55 patientes,

31 présentent un envahissement ganglionnaire dont 6 n' étaient pas suspectes cliniquement et

24 ne présentent pas d'atteinte ganglionnaire alors que 3 étaient cliniquement suspectes. Sur

les 31 patientes présentant un envahissement ganglionnaire histologique, 25 étaient

cliniquement suspectes. Le test de Kappa est à 0.67, ce qui traduit une bonne concordance

entre l'évaluation clinique du statut ganglionnaire régional et l ' évaluation histolo gique.

A noter que parmi les 31 patientes présentant un envahissement ganglionnaire inguinal , la

présentent également un envahissement ganglionnaire inguinal controlatéral. Toutes les

patientes présentant un envahissement controlatéral, ont une atteinte ganglionnaire

ipsilatérale. Ainsi, 32 % des patientes ayant une atteinte ganglionnaire présentent un

envahissement ganglionnaire inguinal bilatéral.

CURAGE. Pas de curage

N- N+ n (%)

NO 21 6 128 (82.6) 155

Nt 0 (27) 26

N2 3 6 Il (55) 20

24 31 146 (72.6) 201

Tableau 11 : Concordance entre N clinique et N histologique

Une patiente classée Ta bénéficie d'un geste ganglionn aire qui se révèle négatif. Parmi les 58

tumeurs Tl , 12 gestes chirurgicaux inguinaux sont réalisés et 6 soit la moiti é se révèlent

positifs. Parmi les 56 T2, 20 gestes ganglionnaires sont réalisés et 9 sont positifs. Ensuite,

parmi les 52 T3, 22 curages inguinaux sont réalisés et 16 sont positifs. Enfin, aucun geste

chirurgical inguinal n 'est réalisé chez les 6 patientes atteintes d 'une tumeur vulvaire T4

localement très avancée car leur état général contre indique toute chirurgie (Tableau 12).

Il existe une proportion élevée de patientes ne bénéficiant pas d 'un curage ganglionnaire

malgré une tumeur classée T2 ou T3. Ceci est à considérer en fonction de l' état général de ces

patientes souvent très âgées .
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CURAGE Pas de curage

N- N+ n(%)

TO 0 28 (96.5) 29

Tl 6 6 46 (79) 58

T2 Il 9 36 (64) 56

T3 6 16 30 (57.7) 52

T4 0 0 6 (100) 6

24 31 146 (72.6) 201

Tableau 12 : Statut ganglionnaire inguinal en fonction de T

4.2.3 PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

4.2.3.1 PRISE EN CHARGE DE LA TUMEUR VULVAIRE

Parmi les 201 patientes que compte notre étude, 154 bénéficient d'un geste chirurgical sur la

tumeur vulvaire; les 47 abstentions thérapeutiques chirurgicales concernent essentiellement

des tumeurs localement avancées (T3 et T4) (Tableau 13).

Les 154 gestes chirurgicaux locaux se répartissent en 9 photovolatilisations au LASER, 22

exérèses larges, 7 vulvectomies partielles et 116 vulvectomies totales (69 vulvectomies totales

simples, 25 vulvectomies totales avec curage inguinal unilatéral, 5 vulvectomies totales avec

curage inguinal bilatéral par triple incision dont 3 en deux temps et 17 interventions de

Basset).

Les tumeurs TO (n = 29) sont traitées par LASER pour 9 d'entre elles, 9 sont traitées par

exérèse locale, 1 par vulvectomie partielle et 9 bénéficient d'une vulvectomie totale (1

abstention thérapeutique).

En cas de tumeur Tl (n = 58), il est réalisé une vulvectomie totale pour 36 cas, 3

vulvectomies partielles et 13 exérèses locales sont réalisées dans un contexte de tumeur

latéralisée (6 abstentions thérapeutiques).
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Pour les tumeurs T2 (n = 56), une vulvectomie totale est réalisée 45 fois et 3 vulvectomies

partielles sont réalisées.

Pour les tumeurs T3 (n = 52), on décompte 26 vulvectomies totales et 26 abstentions .

Les 6 patientes atteintes d'u ne tumeur T4 n'ont pas eu de traitement chirurgical, mais une

radiothérapie externe éventuellement associée à une chimiothérapie .

Les exérèses locales larges concernent des tumeurs Ta ou T l et les 7 vulvectomies partielles

de notre série concernent 1 Ta , 3 T l et 3 T2.

Si l ' extension tumorale et l ' état général de la patiente le permettent, l ' indication de

vulvectomie totale est la référence. Certaines patientes T l bénéficient d' une exérèse locale en

raison d'un mauvais état général ou au contraire de leur jeune âge afin de réaliser une

intervention moins mutilante.

TO Tl T2 T3 T4

Aucun 6 8 26 6 47

LASER 9 a a a a 9

Exérèse locale 9 13 a a a 22

Vulvectomie
3 3 a a 7

partielle

Vulvectomie
9 36 45 26 a 116

totale

29 58 56 52 6 20 1

Tableau 13 : Geste réalisé sur la tumeur primitive en fonction de T
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4.2 .3.2 PRISE EN CHARGE DES GANGLIONS INGUINAUX

Cinquante cinq patientes bénéficient d 'un geste chirurgical ganglionnaire inguina l. Ces 55

gestes inguinaux se répartissent en 23 curages inguinaux bi latéraux et 32 curages inguinaux

unilatéraux (Tableau 14).

Le nombre de curages inguinaux augm ente avec la taille de la tumeur. Les curages sont le

plus souvent unil atéraux pour les tumeurs Tl et T2 et plus souven t bil atéraux pour les

tumeurs T3 .

Quarante cinq patientes T l soit 78 % ne bénéficient pas de curage inguinal ; ainsi que 66 %

des T2 et 58 % des T3 .

TO Tl T2 T3 T4

Curage inguinal
0 5 3 15 0 23

bilatéral

Curage inguinal
8 16 7 0 32

unilatéral

Pas de curage 28 45 37 30 6 146

29 58 56 52 6 201

Tableau 14 : Geste réalisé au niveau ganglionnaire inguinal en fonction de T

Parmi les 55 patientes bénéficiant d'un curage inguinal, 29 sont cliniquement suspectes

d'atteinte gang lionnaire inguinale et 26 ne présentent pas d 'adénopathie palpable (Tableau

15).

En cas de SuspICIOn clin ique d'atteinte ganglionnaire il est préférentiellement réa lisé un

curage inguinal bilatéral (15 curages bilatéraux contre 14 unil atéraux) ; alors que lorsqu e les

patientes ne sont pas suspectes d 'envahissement ganglionnaire, il est réalisé plus de curages

inguinaux unilatéraux (18 curages unilatéraux contre 8 bilatéraux).



Curage inguinal

bilatéral

Curage inguinal

unilatéral

Pas de curage

NO

8

18

129

155

97

N 1-2

15

14

17

46

23

32

146

201

Tableau 15 : Geste réalisé au niveau ganglionnaire inguinal en fonction de l'évaluation

clinique du statut ganglionnaire régional

Parmi les 23 curages inguinaux bilatéraux, 14 concernent des tum eurs de localisation

antérieure . Parmi les 32 curages inguinaux unilatéraux, on com pte 19 tumeurs de localisation

unilatérale (Tableau 16).

unilat bilat ant post vaginale ant-post

Curage
3 0 14 3 3 0 23

bilatéral

Curage
19 0 4 6 3 0 32

unilatéral

Pas de
80 5 23 22 Il 5 146

curage

102 5 4 1 31 17 5 201

Tableau 16 : Geste réalisé au niveau ganglionnaire inguinal en fonction de la localisation

de la tumeur primitive
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4.2.3.3 PLACE DES EXENTERATIONS PELVIENNES

Sept patientes nécessitent une exentération pelvienne (4 totales, 1 antérieure et 2

postérieures) :

· totale pour récidive locale après curiethérapie sur une tumeur T3 NO MO avec atteinte du

canal anal

· totale pour récidive locale après intervention de Basset et RTE sur une tumeur T3 NI MO de

localisation antérieure

· totale pour récidive locale avec envahis sement du rectum après vulvectomie et RTE sur une

tumeur Tl NO MO de locali sation initial e unilat érale: patiente décédée de complication

postchirurgicale

· totale pour récidive loco-régionale après vulvectomi e totale et curage inguinal bilatéral en

deux temps et curiethérapie sur une tumeur T3 NI MO: patiente en vie mais présentant une

récidive locale

· antérieure pour atteinte de la partie supérieure de l'urètre: patiente décédée par évolution

métastatique

· postéri eure pour récidiv e loco-régional e après RTE sur tumeur T3 N2 MO avec atteinte du

canal anal: patiente décédée d'une affection intercurrente

· postérieure pour une tumeur T3 NI MO intéressant une grande lèvre, le vagin et le canal

anal: patiente décéd ée d'une récidive loco-régionale à 12 mois.

4.2.3.4 PLACE DE LA RADIOTHERAPIE EXTERNE (RTE)

Quatorze patientes sur 201, sont traitées par RTE isolée sur la tumeur et les aires

ganglionnaires inguinal es (3 d' entre elles bénéficient d'une chimiothérapie associée). La

moyenne d'âge de ces patientes est de 76 ans (62-90 ans). Il s'agit de tumeurs localement

avancées (5 T4, 8 T3) et 1 T2 qui présente une métastase à distance. Dix patientes présentent

une ou plusieurs adénopathies inguinales palpabl es. La médian e de survi e est de 3 mois.

Treize patientes sur 201, bénéfici ent d'une association chirurgie - RTE sur la tumeur et les

aires inguinales comme traitement de première intention. Il s'agit de 5 T3, 4 T2 et 4 Tl ; et la
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d'entre elles présentent des adénopathi es inguinales palpables. Tro is présenteront malgré le

traitement une récidive locale, 4 une récidive inguinal e et 3 une évolution métastatique. La

médiane de survi e est de 19 mois.

Trente deux patientes sur 201, bénéfici ent d 'une RTE sur les aires ganglionnaires inguinal es

en première intention (5 Tl , 5 T2, 18 T3 et 4 T4). Parmi ces patientes, la présentent un

envahissement ganglionnaire inguinal histologiquement prouvé. La médian e de survie des 32

patientes est de 14 mois . La moitié de ces patientes (16) ont présenté malgré l'irradiation, une

poursuite évolutive inguinal e. La médiane de survenue de l'évolution inguinale est de 1 mois .

La médiane de survie des patientes présentant une évolution inguinale est de 5 mois (à partir

du diagnostic de cancer de la vulve). La médian e de survie une fois le diagnostic de poursuite

évolutive inguinal e posé, est inférieure à 1 mois.

Seize patientes sur 201, ont une RTE sur les aires ganglionnaires suite à une récidive ou une

évolution inguin ale. Cinq avaient eu un curage inguinal (3 positifs) et aucune n 'avait eu de

RTE de première intention. La médiane de survie est de 23 mois. Le délai moyen de survenue

de l'évolution inguinale est de Il mois. La médiane de survie après évolution inguinal e est de

5 mois.

4.2.3.5 PLACE DE LA CURIETHERAPIE

Vingt trois patientes sur 201 ont une curiethérapie isolée. Il s 'agit de 10 T3, 7 T2, 5 Tl et 1

Ta. La médiane de survie est de 69 mois.

On observe 4 récidives locales survenant dans un délai moyen de 22 mois (médiane = 15

mois) et la médiane de survie après récidive locale est de 15 mois.

Six patientes ont une curiethérapie associée à une RTE sur la tumeur (6 T3) . La médiane de

survie est de 61 mois. On observe 4 récidives locales.

Quinze patientes bénéficient d'un e curiethérapie associée à un geste chirurgical (1 Ta, lOTI

et 4 T3). Parmi ces 15 patientes, 8 ont une curiethérapie de barrage en raison de berges

positives après 4 vulvectomies totales et 4 exérèses locales. On observe 2 récidives locales

après curiethérapie de barrage.
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Deux patientes ont un traitement initial par chirurg ie, RTE et curiethérapie. Une des patientes

présente une récidive locale.

Sept pati entes sur 201, ont une curiethérapie pour récidive local e. La médian e de survie est de

61 mois.

Sur les 30 patientes bénéficiant d 'embl ée d 'une association chirurgie - RTE et / ou

curiethérap ie, on compte 1 TO, 15 Tl , 4 T2 et 10 T3 dont 13 présentent une ou plusieurs

adénopathies inguinales palpables. On observe 6 récidives locales, 4 inguin ales et 5

évolutions métastatiques. La médian e de survie est de 60 mois.

4.2.3.6 PLACE DE LA CHIMIOTHERAPIE

Parmi les 201 pati entes de notre étude, 9 bénéficient d'une chimiothérapie. La moyenne d'âge

de ces pati entes est de 70 ans (49-81 ans). Quatre patientes présentent une atteinte

métastatiqu e au mom ent du diagnostic et 3 décèdent en cours de traitement. Il s'agit de 5 T3,

2 T4 et 2 Tl (un mélanome métastatique et un carc inome épidennoïde présentant une

métastase pulmonaire à 14 mois d ' évolution).

La chimiothérapie est réalisée en cas d 'atteinte métastatique 6 fois sur 9 et dans 3 cas en

raison d'une évolution loco-régional e importante. Toutes ces pati entes décèdent rapidement,

avec une médian e de survie de 1 moi s.

4.2.3.7 PRISE EN CHARGE EN CAS DE LIMITES D ' EXERE SE POSITIVES

Sur les 145 gestes chirurgicaux réalisés sur la tumeur vulvaire, on observe 13 cas de berges

chirurgicales positives (1 TO, 6 Tl , 1 T2 et 5 T 3). Deux de ces patientes présentent une

maladie de Paget vulvaire. Ces constatations font suite à 9 vulvectomies total es et 4 exérèses

locales. Huit de ces patientes bénéficient d 'une curiethérapie de barrage (2 présenteront une

récidive locale). Une a une RTE sur la vulve, elle ne récidivera pas et 4 ne reço ivent aucun

traitement complémentaire, une d' entre elles présentera une récidive locale.
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4.2.4 COMPLICATIONS POSTCHIRURGICALES
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Figure 10 : Complications postchirurgicales

Cent quatre patientes parmi les 145 patientes bénéficiant d'un geste chirurgical vulvaire

(exérèse locale, vulvectomie partielle et totale) soit 72 % ne présentent aucune complication

postopératoire. Les complications les plus fréquentes sont l'infection (Il %) et la désunion de

cicatrice (10 %). En général, la désunion de la cicatrice fait suite à une infection locale et ainsi

ces patientes se confondent. Il faut noter chez 5 patientes soit 3.5 % des cas , la survenue d'une

ostéo-arthrite pubienne. Cette complication se révèle chez les 5 patientes par une difficulté à

la marche. Deux d'entre elles sont diabétiques. Quatre sont traitées par chirurgie (curetage et

mise en place d'une mèche iodoformée) et toutes guérissent. La cinquième patiente, en très

mauvais état général, décède rapidement.

Les autres complications sont rarissimes (Figure 10).

4.2.5 EVOLUTION DE LA MALADIE

4.2.5 .1 SELON LA LOCALISATION ET LA TAILLE TUMORALE

Trente sept pour cent des tumeurs de localisation antérieure évoluent dont 17 % par évolution

métastatique ; 35 % des tumeurs postérieures évoluent ; 39 % des tumeurs à extension
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vag inale évoluent ainsi que 39 % des tumeurs unilatérales. Il n ' existe donc pas de différence

significative dans l ' évolution de ces tumeurs selon leur localisation (p = 0.88) (Tableau 17).

On peut remarquer que le taux de récidive locale se situe entre 15 et 20 %, que l ' évolu tion ou

la réc idive régionale se situe à 20 % (avec un risqu e moindre pour les localisations

postérieures), que l 'évolution métastatique se situe entre 8 et 17 % sans que l 'on puisse

mesurer la significativité de ces derniers chiffres en raison du faibl e nombre d ' événements.

Pas de Récidive Evolution Evolution

récidive locale (%) inguinale (%) métastatique (%)

Unil atérale (102) 62 16 (15.7) 22 (21.5) 9 (8.8)

Bilatérale (5) 3 1 (20) 1 (20) 0

Antérieure (41) 26 6 (14.6) 5 (12.2) 7 (17)

Postérieure (31) 20 7 (22.6) 3 (9.6) 4 (13)

Vaginale (17) Il 3 (17.6) 4 (23.5) 2 (11.7)

Ant-post (5) 4 1 (20) 1 (20) 0

126 34 36 22

Tableau 17 : Evolution en fonction de la localisation de la tumeur primitive

Vingt et un pour cent des tum eurs TO présentent une récidive locale. Parmi les tum eurs Tl , 9

% présentent une récidi ve inguinale et 10 % ont une évolution métastatiqu e. Sur 56 tum eurs

T2, 19 présentent une récidive ou une évolution inguinale soit 34 % et 19 T2 ont eu un ges te

chirurgical ganglionnaire. Vingt cinq pour cent des tum eurs T3 ont une évolution

métastatique (Tableau 18).
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Nb de Pas de Récidive Evolution Evolution

patientes récidive locale (%) inguinale (%) métastatique (%)

TO 29 23 6 (20.6) 0 0

Tl 58 42 5 (8.6) 5 (8.6) 6 (10.3)

T2 56 33 6(10.7) 19 (34) 2 (3.5)

T3 52 25 14 (27) 10 (19) 13 (25)

T4 6 3 3 (50) 2 (33) 1 (16.6)

201 126 34 (17) 36 (18) 22 (11)

Tableau 18 : Evolution en fonction de T

4.2.5.2 RECIDIVES LOCALES

Parmi les 22 exérèses locales, 3 présentent une récidive locale.

On compte 1 récidive locale après vulvectomie partie lle sur 7.

Sur 116 vulvectomies totales, 16 présentent une récidive locale. Parmi ces 16 vulvectomies

totales présentant une récid ive locale, on compte 5 interventions de Basset dont 1 présente des

berges positives, 1 vulvectomie totale avec curage inguinal bilatéral en deux temps et des

berges positives et 10 vulvectomires totales simples. Ces 16 patientes présentent des tumeurs

classées : 1 TO; 3 T l ; 5 T2; 7 T3 et de localisation : 8 unilatérales ; 1 bilatérale; 4

antérieures; 2 postérieures ; 1 atteinte vaginale (Tableau 19).

Pas de récidive
Récidive locale (%)

locale

Aucun 37 10 47

LASER 5 4 (44) 9

Exérèse locale 19 3 (13.6) 22

Vulvectomie partielle 6 1 (14.3) 7

Vulvectomie totale 100 16 (13.8) 11 6

167 34 201

Tableau 19 : Evolution en fonction du geste local
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Si on s'en tient aux gestes d ' exérèse chirurgicale (LASER exclu), le taux de récidive loc ale

est de 14 %, il est identique quelle que soit la technique.

Au total, on ob serve dans notre série, 34 récidives locales (6 Ta, 5 Tl , 6 T2, 14 T3 et 3 T4).

Les récidives des 6 Ta sont traitées par LASER, 7 réc idives local es sont traitées par

curiethérapie avec une médi ane de survie de 61 moi s et les Il autres récidives locales

bénéficient d 'une repri se chirurgicale dont 4 exentérations pelvi enn es avec un e médiane de

survie de 34 mois. La médiane de surv ie des 34 patientes présentant une récidi ve local e est de

61 moi s.

4.2.5.3 EVOLUTION INGUINALE

Sur les 55 pati ent es bénéficiant d 'un ges te gang lionnaire, 12 soit 22 % présentent un e récidi ve

inguinale contre 24 évolutions inguinales sur les 146 patient es ne bénéficiant pas de curage

inguinal (16 %) (Tableau 20).

Curage bilatéral

Curage unilatéral

Pas de curage

Pas d'évolution

inguinale

20

23

122

165

Evolution inguinale (%)

:} (22)

24 (16)

36

23

32

146

201

Tableau 20 : Récidive ou évolution en fonction du geste ganglionnaire régional

Parmi les 31 pati entes présentant un envahissement gang lionna ire inguinal, 9 présent ent une

récidive inguinale soit 29 % contre 13 % des pati ent es sans envahissement gang lionnaire, ce

qui représent e un risque 2 fois plus élevé (Tableau 2 1).

Parmi les 146 patient es n 'ayant pas eu de curage inguinal, 122 ne présent ent pas d ' évolution

inguinale, et 24 ont une évolution inguinale, soit un e sous estimation du risque ganglionnaire

de 16 %.
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Parmi les 36 événements inguin aux, 24 n 'ont pas eu de curage inguinal , 3 sont N histologiqu e

négatif et 9 N histologiqu e positif. Le risque de faux positif est de 25 % chez les patientes

opérées et de 19.6 % chez les patientes non opérées.

Vingt cinq patientes présentent une évolution inguinale ipsilatérale à la tum eur initial e ; 6

patientes présentent une évolution inguinale bilatérale (5 n 'ont pas eu de curage et 1 a eu un

curage bilatéral avec envahissement bilatéral) et 5 controlatérale (2 curages unilatéraux

positifs, 2 curages unilatéraux négatifs et 1 n 'a pas eu de curage).

Parmi ces 36 pati entes présentant une évolution inguinale, 6 ont eu une RTE sur les aires

ganglionnaires (2 sont N + unilatéral et 4 n 'ont pas eu de curage inguinal).

Pas d'évolution inguinale Evolution inguinale

N­

N +

Pas de curage

21

22

122

165

3

9

24

36

24

31

146

201

Tableau 21 : Evolution en fonction de l'envahissement ganglionnaire inguinal

4.2.5.3.1 EVOLUTION INGUINALE DES PATIENTES NO

Sur 155 patientes NO, 27 soit 17 % présentent une évolution inguinale (20 homo latérales, 4

controlatérales et 3 bilatérales). Vingt et une n 'ont pas eu de curage inguinal , 3 sont N négatif

et n 'ont pas eu de RTE (2 ont une évolution controlatérale et 1 ipsilatérale) et 3 sont N positif

et une a eu une RTE (2 ont une récidive ipsilatérale et 1 contro latérale). Ces six dernières

pati entes ont eu initial ement un curage ipsilatéral à la lésion.

Parmi les 4 pati entes NO qui présentent une évolution inguinale controlatérale, une n ' a pas eu

de curage et 3 ont eu un curage inguin al unil atéral. Aucune n 'a eu de RTE sur les aires

ganglionnaires régionales. Il s'agit de 3 tumeurs de la grande lèvre et 1 tumeur antérieure.

Parmi ces 27 patientes NO qui présentent une évolution inguinale, 3 ont eu une RTE sur les

aires ganglionnaires (2 n'ont pas eu de curage et 1 a eu un curage unil atéral positif).
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Sept patientes parmi les 155 NO ont une RTE sur les aires ganglionnaires (4 n'ont pas eu de

curage, 2 sont N- et 1 N +). Deux patientes présentent une évolution ingu inale ipsilatérale,

elles n'ont pas eu de curage. Sur les 148 patientes NO n 'ayant pas eu de RTE, 25 présentent

une évolution inguinale. Il n 'existe pas de différence significative quant à l 'évolution

inguinale des patientes NO entre le groupe ayant reçu une RTE et le groupe non traité (p =

0.8) (Organigramme 1).

NO
(155)

-

Pas de curage
(4)

RTE/N
(7)

-

Curage
(3)

(2 N - et1 N +)

Pas de
curage
(127)

Pas de RTE/N
(148)

-

N+ 1
(3)

Curage
(21)

-

Récidive inguinale
(2)

Pas de récidi ve
inguinale

(3)

Evoluti on inguinale
(20)

dont 3 bilatérales et 1
contro latérale

Réci dive inguinale
(2)

don t 1 controlatérale

Réci dive ing uinale
(3)

dont 1 controlatéral e

Organigramme 1 : Récidives et évolutions inguinales des NO en fonction du traitement

4.2.5.3.2 RECIDIVE INGUINALE DES PATIENTES AYANT UN CURAGE NEGATIF

Parmi les 24 patientes ayant un curage inguinal négatif (Tab leau 22) , on note 3 récidives

inguinales. Ces 3 patientes sont NO et n'ont pas eu de RTE sur les aires ganglionnaires

inguinales.
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Trois pati entes N- ont une RTE sur les aires ganglionnaires inguinales et ne présentent pas

d 'évolution inguinale.

On ne peut affinner l ' intérêt d 'une RTE systématique sur les aires ganglionnaires inguinales

car la différence entre ces deux groupes n ' est pas significative (p = 0.5) (Organigramme 2).

RTE

Pas de RTE

Pas de récidive inguinale

3

18

21

Récidive inguinale

o
3

3

3

21

24

Tableau 22 : Récidive inguinale des patientes N négatif en fonction de la RTE

N -
(24)

l
RTE / N Pas de RTE / N

(3) (21)

l l l l
Récidive

Pas de
Récidive

inguinale
récidive

inguinale
Pas de récidiv e inguinale

(0)
inguinale

(3)
(18)

(3)

Organigramme 2 : Récidives des patientes N- en fonction de la RTE

4.2.5.3.3 EVOLUTION DES PATIENTES AYANT UN CURAGE POSITIF

Sur les 31 pati entes présentant un envahissemen t ganglionnaire inguinal, Il ont une RTE sur

les aires ganglionnaires . Onze pati entes présentent une récidive inguin ale, dont 4 ont eu une

RTE ganglionnaire . Il n ' existe pas de différence significative entre le taux de récidive

inguinal e du groupe irradié et celui du groupe non irradié (p = 0.9) (Organigramm e 3).
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La médiane de survie des 31 pat ientes N positif est de 22 mois. En cas d ' envahi ssement

ganglionnaire inguin al bilatéral, elle est de 17 mois et en cas d ' effraction capsulaire, elle est

de 15 moi s.

La médiane de survie des pati entes N positif ayant bénéfici é d 'une RTE est de 29 moi s contre

17 mois pour celles sans RTE.

En cas d 'atteinte d 'un seul ganglion inguin al, la médiane de survie est de 114 mois.

N+
(31)

l l
RTE/ N Pas de RTE / N

(11) (20)

l l l l
Récidive Pas de récid ive Réc idive

Pas de récidive inguinale
inguinal e inguinale inguinale ..

(4) (7) (7)
(13)

Organigramme 3 : Récidives des patientes N+ en fonction de la RTE

4.2.5.4 EVOLUTION METASTATIQU E

L'évolution métastatique est plus fréquente en cas d ' envahissement ganglionnaire inguinal

(29 % contre 8 % en l' absence d' envahissement inguinal ; p = 0.05) (Tableau 23).

Evolution métastatique

N-

N+

Pas de curage

2

9

Il

22

24

31

146

201

Tableau 23 : Evolution métastatique en fonction du statut ganglionnaire inguinal

histologique
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4.2.6 SURVIE

La surv ie globale es t de 76 % à 1 an, 48 % à 5 ans et 33 % à 10 ans (Figure Il ).

La médiane de surv ie globa le est de 56 mois.

La survie sans récidi ve (locale, inguinale ou métastatique) est de 74 % à 1 an, 56 % à 5 ans et

50 % à 10 ans (Figure Il ).

La médiane de survie sans récidi ve est de 113 mois.
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Figure Il : Courbes de survie globale et sans récidive

La survie diminue de façon significative plus le stade FIGO augmente (Tableau 24) et plus la
taille de la tumeur (T) et son ex tension sont importantes (Ta bleau 25 et figure 12).

FIGO 1 FIGO II FIGO III FIGO IV

Survie lan 87 % 78 % 70 % 16 %

Survi e 5 ans 50 % 52 % 31 % 0 %

Sur vie 10 ans 35 % 28 % 23 % 0 %

Médi ane de
65 mois 62 moi s 28 mois 3 mois

survie

Tableau 24 : Survie en fonction de la cla ssification de la FIGO
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TO Tl T2 T3 T4

Survie 1 an 96 % 88 % 75 % 61 % 0 %

Survie 5 ans 89 % 51 % 48 % 27 % 0 %

Survie 10 ans 8 1 % 35 % 26 % 20 % 0 %

Médiane de
65 mois 48 moi s 18 moi s 2 mois

survie

Tableau 25 : Survie en fonct ion de T
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Figure 12 : Courbes de survie globale en fonction de T

L' évaluation clinique du statut ganglionnaire inguinal es t très s ignifica tivement corrélée à la

survie avec une nette diminution de cell e-ci en présence d 'adénopathie inguinale palpable ,

d 'autant plus si elles sont bilatérales (Tableau 26, figure 13).

NO NI N2

Survie 1 an 84 % 54 % 45 %

Survie 5 ans 56 % 23 % 15 %

Survie 10 ans 40 % 8 % 5 %

Médiane de survie 98 mois 13 mois 6 mois

Tableau 26 : Survie en fonction de N clinique
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Figure 13 : Courbes de survie globale en fonction de N clinique

Le statut ganglio nnaire inguinal es t un fact eur pronostique majeur (Tableau 27 et figure 14).

N négatif N positif unilatéral N positif bilatéral

Survie 1 an 91 % 65 % 75 %

Survie 5 ans 69 % 25 % 37 %

Survie 10 ans 58 % 8 % 12 %

Médiane de survie 130 mois 23 moi s 17 mo is

Tableau 27 : Survie en fonction de N histologique
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On notera que les valeurs apparemment meill eures de la surv ie en cas de N+ bilatéral par
rapp ort à N+ unil atéral , ne représent ent pas la réalit é des co urbes qui sont superposables.

L' analyse uni factoriell e des facteurs pron ostiques de la surv ie globale (se lon le modèle de
Cox) fait apparaître co mme fac teurs pronostiques princ ipaux, la classification TNM (Tablea u
28).

Facteur pronostique Risque Relatif de décès p

T 1.9 0.0001

N 2 0.0001

M 15.4 0.0001

N fixé 15.2 0.0001

Stade FIGO 1.7 0.0001

N chirurgical 1.8 0.007

Effrac tion capsulaire 2.4 0.02

Tableau 28 : Analyse unifactorielle des fac teu rs pronostiqu es de survie

Une patiente présent ant une tumeur T2 a 1.9 fois plus de risque de décéder qu 'une patiente

ayant une tumeur TI et une patient e avec une tum eur T3 a 1.9 foi s plus de risque de décéder

qu 'une pati ent e avec une tum eur T2.

Une pat iente présentant une adénopathie pa lpable unilatérale a 2 fois plus de risque de

décéder qu 'une patient e sans adénopathie pa lpabl e et si la pati ente présente des adénopathi es
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bilatérales, el1e a 2 fois plus de risque de décéder qu 'une patiente avec une adénopathie

palpable unilatérale.

En cas de maladie métastatique, le risque de décès est 15.4 fois plus important.

La localisation de la tumeur initiale, la différenciation et les limites d' exérèse n ' apparaissent

pas comme des facteurs pronostiques de survie.
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1 ISCUSSION 1
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5 DISCUSSION

5.1 Le cancer micro-invasifde la vulve

En 1983, l ' ISSVD propose une sous classe du stade 1 de la FIGO qui définit des tum eurs

uni focales, de diamètre S; 2 cm et avec une profondeur d ' invasion S; 1 mm : le stade la 107. La

profondeur d 'invasion est mesurée du stroma épithélial du derme papillaire au point le plus

profond de l 'invasion 31.

Il est admis que les tum eurs Tl avec une invasion stromale < 5 mm présentent dans 15 % des

cas une atteinte ganglionnaire inguinal e, si l 'invasion est < 3 mm le taux d 'atteinte inguin ale

est de 12 % et si l 'invasion est S; 1 mm, le risque apparaît faible « 1 %) 88, 96, 108, 109.

En 1987, Wilkinson 108 montre dans 147 cas de cancer de la vulve avec une invasion stromale

S; 1 mm, l'absence d' envahissement histologiqu e des ganglions inguin aux.

En 1989, un cas de récidive inguinal e après exérèse locale d 'une tumeur de 1 cm de diamètre

avec une invasion stromale de 0.76 mm est décrit 110.

Il est actuellement admis que le stade la (T S; 2cm, invasion stromale S; 1 mm , absence

d'embole vasculaire, absence de dysplasie ou dystrophie associée) comporte un n sque

d'atteinte ganglionnaire inguinale négligeable et n 'impose pas de curage inguin al.

5.2 Rôle de HPV dans le cancer de la vulve

Une étude rétrospective récente 111 compare les facteurs de risque de cancer vulvaire chez des

pat ientes avant et après 45 ans. Il n 'existe pas de différence significative entre les deux

groupes, concernant la durée des signes cliniques, la consommation de tabac, la taill e de la

tumeur et la survie. Par contre, les patientes de moins de 45 ans ont un lourd passé d 'infection

à HPV (condylom es) (p<O.OOl).

La prévalence observée de signes histolo giqu es d'infection à HPV dans les lésions vulvaires

précancéreuses et cancéreuses dépend de la méthode de détection utilisée.
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La recherche par hybridation par Southern Blot perme t d' identifier une infection à HPV dans

30 à 72 % des VIN 34, 112, 113, 114.

La recherche par hybridation in situ identifie la présence de HPV dans 50 % des cas de VIN

115

La recherche par Polym erase Chain Reaction (PCR) retro uve la présence de HPV dans 40 %

des cas de VIN 116

Face à ces néopl asies intraépithéliales vulvaires avec une prévalence important e d 'association

à HPV 16 et où le risque d 'évolution vers le cancer invasif existe, des rech erches sont

actuellement en cours en vue d 'un trait ement futur par vaccination 117.

A ce jour, en l' absence d 'implication thérap eutique, la recherche sys tématique et le

phénotypage des HPV ne sont pas recommand és.

5.3 Quelle attitude face à la maladie de Paget vulvaire?

La plupart des maladi es de Paget extra-mammaires sont de locali sation vul vaire 118.

Notre série compte 12 cas de maladi e de Paget dont 5 invasives et 4 associées à un

adénocarcinome sous-jacent. Les caractéristiques générales : âge des patientes au moment du

diagnostic, aspect et localisation des lésion s, ne diffèrent pas de celles observées dans les

grandes séri es de la littérature. L ' âge moyen au moment du diagnostic est de 70 ans (45-86

ans). Les lésions débutent généralement sur une grande lèvre et s 'étend ent en tâche d 'huile de

façon excentrique à toute la vulve 119,1 20,1 21,1 22, 123.

Dans notre série, nous observons dans 7 cas sur 12, une néoplasie associée (endomètre, col ,

sein, cutanée). Une patiente présente dans ses antécédents une m aladie de Paget mammaire

avec adénocarcinome sous-jacent. La littérature décrit des néoplasies associées dans 18 à 60

% cas 118, 120, 12 1, 124, 125, 126. Les tumeurs les plus fréquentes sont les cancers du col et les

. • . 124 127carcmomes ves Icaux ' .

Le traitement de choix est chirurg ical 118.

Dans notre série, 2 patientes ont été trait ées par radiothérapi e (1 par curiethérapie, 1 par

radiothérapi e externe) ; la première n 'a pas présenté de récidive et la seconde a présenté une

récidive inguinale traitée par curage et radiothérapie externe.
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L'exérèse locale des lésions ou la vulvec tomie est le traitement de choix de cette affection 122.

Les récidives surviennent dans 12 à 6 1 % des cas quel que soit le trait ement chirurgical

initi alement réalisé 118, 128. La fréquence des récidives s'explique par le fait que la maladie de

Paget vulvai re est une affection plurifocale et que les lésions histologiques sont toujours plus

étendues que les lésions cliniques 129. Les traitements mutilants (vulvectomie totale) ne

diminuent pas la survenue des récidives 121, 122, 129. Nous observons dans notre série que la

survenue des récidives est indépendante des limites d ' exérèse et de la technique chirurg icale

utilisée (Tab leau 29).

Récidives / Berges négatives Récidives / Berges positives

Exérèse locale

Vulvectomi e partielle

Vulvectomie total e

0/1

0/2

2/4

0/0

0/0

0/3

Tableau 29 : Maladie de Paget vulvaire: récidives en fonction du type de chirurgie et

des limites d'exérèse chez les 10 patientes opérées de notre série

L'exérèse local e des lésions macroscopiques est suffisante dans la maladie de Pag et vulvaire

123

Seules des études prospectives portant sur un nombre important de patientes permettront de

préciser les facteurs prédictifs de récidive.

5.4 Quels sont les facteurs pronostiques de survie dans le cancer de la

vulve?

Une étude 95 récen te sur 588 cas de cancer de la vulve montre que la taille de la tumeur et le

statut ganglionnaire inguinal sont les deux facteurs pronostiques de survie indépendants les

plus importants.

Dans notre série, la taille tumorale est aussi un facteur pronostique important de survie avec

un risque de décès 1.9 fois plus imp ortant entre TO et Tl , entre Tl et T2, entre T2 et T3 et

entre T3 et T4 (p = 0.0001).
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Le statut ganglionnaire inguinal est pour notre série le facteur pronostique de survie majeur

avec un risque de décès multiplié par 2 entre NO et N I et entre N I et N2 (p = 0.000 1). De plus

le caractère fixé d 'une adénopathie mu ltiplie par 15 le risque de décès (p = 0.000 1).

L'envahissement ganglionnaire inguinal chirurgical multiplie par 1.8 le risque de décès (p =

0.007) et l 'existence d 'une effraction capsulaire par 2.4 (p = 0.02).

Par ailleurs, la différenciation et la localisation tumorale ne sont pas des facteurs prono stiqu es

de survie dans notre série.

5.5 Prise en charge d'un carcinome épidermoïde vulvaire Tl

(Organigramm e 4)

Lésion vulvaire

Dans une étude récente 7, Hacker et Van Der Velden rapportent un taux de récidive locale de

7.2 % chez 165 patientes traitées par exérèse locale conservatrice, et de 6.3 % chez 365

patientes traitées par vulvectomie total e dans le cadre d 'une tum eur Tl (p = 0.85).

En cas de tumeur unifocale isolée, une exérèse locale profonde avec des marges chirurgicales

de 2 cm est indiquée. Si une dysplasi e ou dystrophi e vulvaire est associée, il est préférabl e de

réaliser une vulvectomi e totale 5, 109,130.

Dans notre série, il est le plus souvent réalisé une vulvectomie total e en cas de tumeur Tl (36

sur 58) et 3 présentent une récidive locale (8.3 %). Troi s vulvectomies parti elles et 13

exérèses locales sont également réalisées et 2 patientes présentent une récidive locale (12.5

%). Il n ' existe pas de différence signi ficative de survenue de récidive locale selon le

traitement conservateur ou non (p = 0.64).

Prise en charge des ganglions inguinaux

La pn se en charge des ganglions inguinaux est primordiale . Ils constituent le facteur

pronostique prin cipal de la maladi e. Les pati entes présentant une récidive locale peuvent être

secondairement traitées par reprise chirurgical e, mais les pati entes qui présentent une
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évolution inguinale alors qu ' elles n 'ont pas bénéficié d 'un curage inguin al, décèdent toujours

de leur maladi e 131.

Les patientes atteintes d 'une tumeur Tl avec une invasion stromale S; 1 mm ont un risque

négligeable « 1 %) d 'envahissement ganglionnaire 5,74,77,85, 109, 130, 132, 133, 134,135 . Une exérèse

locale de la lésion vulvaire sans curage est possibl e dans la mesure où il n 'existe pas

d 'adénopathie inguin ale palpable.

En cas d 'invasion stromale > 1 mm, il existe un n sque significatif d ' envahissement

ganglionnaire inguin al.

Deux récentes études 106, 136 montrent que les tum eurs vulvaires Tl latérali sées peuvent être

traitées par exérèse locale et curage inguin al ipsilatéral à la lésion si la taille tumorale est S; 2

cm, l' invasion stromale S; 5 mm, et qu 'il n 'existe pas d 'adénop athie palpable ni d ' embol e

néoplasique vasculaire. L'atteinte inguinale controlatérale se rencontre dans moins de 1 % des

cas en l ' absence d' envahissement ganglionnaire inguinal ipsilatéral 5,74, 82, 85, 109, 132, 133, 137.

Les tumeurs Tl médianes ou à moins de 1 cm de la ligne médian e ou intéressant la petite

lèvre, en raison de leur possibili té de drainage lymphatique bilatéral, doivent bénéfici er d 'un

curage inguinal bilatéral.

Une étude 85 retrouve sur 476 patientes atte intes d 'une tumeur vulvaire Tl , 2 atteintes

ganglionnaires inguin ales contro latérales sans atteinte ipsilatérale ; il s'agit dans les deux cas

d 'une localisation tumoral e au niveau de la petite lèvre.

Une étude prospective 106 sur 121 patientes évalue en terme de récidive la vulvectomie

partielle avec curage inguinal superficiel unilatéral vers us la vulvectomie totale avec curage

bilatéral chez des patientes avec une tumeur S; 2 cm de diamètre, une invasion stroma le S; 5

mm et sans adénopathie palpable. Dans le premier groupe surv iennent 10 récidives locales

(8.2 %) (8 sont guéries par reprise chirurgicale) et 9 récidives inguin ales (7.3 %) dont 6

ipsilatérales et 3 controlatérales. Dans le groupe traité par vulvectomi e totale et curage

bilatéral surviennent 6 récidives locales (6 %) et aucune récidive inguin ale. Il existe une

augmentat ion significa tive du risque de récidive inguin ale en cas de curage inguinal

superficiel face à une tumeur Tl NOavec une invasion stroma le S; 5 mm .
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Pour éviter la mortali té élevée associée à la réc idive inguinale, la plupart des auteurs

recommandent un curage inguinal total , superficiel et profond, de manière systématique 131,

138

Traitement comp lémentaire en cas d 'atteinte ganglionnaire inguina le

Aucun trait ement complém ent aire n 'est nécessaire en cas de curage inguinal négati f et en cas

d ' envahissement mi cro scopique d 'un ganglion retrouvé sur un curage ipsilatéral 139, 140, 141. Le

risque d ' atteinte controlatéral e ou pelvienn e est alors très faibl e s' il n ' existe pas

d'adénopathie palpable 139, 140, 142. Une surveillance étroite de ces patientes est recommand ée

95, 140, 141

En cas d 'env ahissem ent macroscopique d 'un gang lion ou avec effraction capsulaire ou de

deux ganglions ou plus, il existe un risque élevé de maladie récidivante et de métastases

ganglionnaires pelvienn es et inguinales controlatérales . Une radiothérapi e externe inguinale et

pelvienn e bilatérale (45 à 50 Gy en 5 à 6 semaines) est le traitem ent de choix 98, 139, 140, 141 .

Une étude 139 de 1986 compare l' effi cacité en terme de morbidité et de survie de la

lymphadénectomie pelvi enn e et inguinale et de la radiothé rapie externe pelvienn e et inguinale

chez des patientes ayant un curage inguinal positi f. Il n ' existe pas de di fférence en terme de

morbidité et un taux de survie à 2 ans est significativement meill eur dans le groupe traité par

radiothérapie externe (68 % versus 54 %). La radiothérapie externe adjuvante limite les

réc idives inguinales.
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Organigramme 4 : Prise en charge d'une tumeur Tl NO
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5.6 Prise en charge des carcinomes épidermoïdes T2

(Organigramme 5)

Le traitement de choix est la vulvectomie totale avec curage inguinal bilatéral.

En cas de tumeur unifocale sans dysplasie ou dystrophi e associée, un traitement conservateur

par exérèse locale avec des marges chirurgicales de 2 cm et curage inguinal bilatéral, peut être

indiqué. Burrell 143 rapporte 14 exérèses locales dans 14 cas de tumeur vulvaire T2, sans

récidive locale. Burke 144 rapporte 15 et 17 exérèses locales dans 15 cas de tumeur T2 et 17

cas de tumeur Tl b. Deux récidives locales sont survenues et ont été récupérées par chirurgie

de rattrapage . Hacker 7 publie 8 exérèses locales de tumeur T2 sans récidive locale.

Dans notre série, l 'indication de vulvectomie total e a été le plus souvent posée (45 sur 56).

T2 NO

oui

Exérèse locale ou
vulvectomi e

partielle et curage
inguinal bilatéral

latéralisée
sans

dystrophi e ou
dysplasi e
assoc iée

non

Vulvectomie totale
et curage inguinal

bilatéral

Organigramme 5 : Prise en charge d'une tumeur T2
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5.7 Prise en charge des carcinomes épidermoïdes T3 et T4

(Organigramme 6)

Pour des tumeurs T3 qui envahissent le vagin ou la partie inférieure de l'urètre, une résection

vaginale ou une urétrectomie peut être associée à la vulvectomie totale afin d'obtenir des

marges chirurgicales correctes. Si les limites d'exérèse ne sont pas saines, une radiothérapie

adjuvante peut être réalisée pour prévenir une récidive locale 19.

Pour les tumeurs plus volumineuses ou qui atteignent l'anus, le rectum ou la partie supérieure

de l'urètre, une vulvectomie totale étendue ne peut pas enlever la lésion dans sa totalité. Une

exentération pelvienne partielle ou totale et vulvectomie totale avec curage inguinal bilatéral

sont alors indiquées.

Cavanagh et Hoffman 145 recensent à travers plusieurs publications entre 1970 et 1995, 184

patientes ayant bénéficié d'une exentération pelvienne et rapportent un taux de survie sans

récidive à 5 ans de 46 %. La mortalité post-opératoire est élevée, jusqu'à 20 % 146 et le taux de

complications aiguës et à long terme peut atteindre 50 % 146,147 .

Face à ce geste ultraradical, Boronow 148 utilise la radiothérapie préopératoire pour diminuer

des carcinomes vulvaires localement avancés afin de pouvoir réaliser une exérèse plus limitée.

Il rapporte des marges de résection meilleures et une amélioration de la qualité de vie pour la

plupart des patientes. Quarante huit patientes sont traitées par cette méthode et une résection

vésicale et rectale n'est nécessaire que chez 2 et 3 patientes respectivement. Sur les 40 pièces

opératoires de vulvectomie, 17 ne présentent aucune trace histologique de cancer résiduel. Le

taux de survie à 5 ans pour les 37 cas de tumeurs primitives est de 75.6 %. Burke 65 également

rapporte d'excellents résultats et un taux de contrôle local élevé pour ces tumeurs localement

avancées bénéficiant d'une radiothérapie préopératoire.

Thomas 149 tente une chimiothérapie par 5-FU avec ou sans Mitomycine C associée à une

radiothérapie dans le traitement de tumeurs localement avancées. Il observe 6 réponses

complètes chez 9 patientes traitées par radiochimiothérapie seule. Trois de ces patientes

présentent une récidive locale. L'exérèse chirurgicale secondaire du lit tumoral semble

nécessaire.
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La radiothérapie préop ératoire avec ou sans chimiothérapie simultanée est reconnue

intéressante dans le traitement des tum eurs localement avancées 131.

La récidive locale est un probl ème maj eur après chirurgie premi ère dan s les tumeurs

localement avancées . Faul 102 évalue l 'impact de la radiothérapie adjuvante sur le contrôle

local chez 62 pati ent es présentant des berges d 'exérèse chirurgicale po sitives ou limites « 8

mm). La moitié des patient es bénéficient d 'une RT E adjuvante vulvaire et l 'autre moitié n 'a

pas de trait ement complémentaire. Une récidive locale survient chez 58 % des patientes non

traitées contre 16 % des patientes ayant un e irradi ation adjuvante de la vulve. La RTE

diminue significativement le taux de récidi ve locale en cas de berges chirurgica les positives (p

= 0.005) ou limites (p = 0.04).

Une étude 150 de 1996 évalue le rô le de l 'associ ation chimio-radiothérapie en préopératoire

dans le traitement des cancers vulvaires localement avancés. Les résulta ts sont prometteurs

avec dans 34 cas sur 71 (48 %) la disparition de la lésion macroscopique. Cette étude compte

50 pati entes qui doivent bénéficier d'une exentération pelvi enne et cette intervention n ' est

réali sée que chez 2 pati ent es en raison d 'une maladie résiduelle après chimio-radiothérapie.

Dans notre série, 5 tumeurs T4 sur 6 sont traitées par radiothérapie externe, 3 présentent un e

récidive locale et la médiane de survie est de 1 moi s. Un e de ces patient es bénéficie d 'une

chimiothérapie associée à la radiothérapie et présente un e récidive locale et inguinale avec

une survie de 5 moi s.
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Organ igramme 6 : Prise en charge d'une tumeur T3 T4 ou NI N2

5.8 Conduite à tenir (ace à un envahissement ganglionnaire inguinal

L'envahissement ganglionnaire inguinal classe la patiente dans un groupe à risque d' atteinte

ganglionnaire pelvienne.

Dans une étude prospective 139, Homesley compare le taux de survi e à 2 ans et la survenue de

récidive inguinale chez des patientes présentant un ou plusieurs ganglions inguinaux positifs

qui subissent de façon randomisée après vulvectomie totale et curage inguinal bilatéral, soit

une lymphadénectomie pelvienne, soit une irradiation des aires inguin ales et pelviennes

bilatérales (45 à 50 Gy en 4.5 à 6 semaines). Les patientes irradiées présentent un taux de

survie à 2 ans significativement meilleur (68 % versus 54 % ; p = 0.03) ainsi qu 'une incidence

moindre de récidive inguinale (5 % versus 23 .6 % ; p = 0.02).
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Hacker 140, dans une étude sur 113 patientes, retrouve une atteinte des ganglions pelviens

uniquement en cas d ' envahissement de 3 ganglions inguinaux ou plus ou en cas

d 'adénopathi e inguinale palpable. En cas d ' envahissement microscopique d 'un ganglion

inguinal, le taux de survie à 5 ans est de 94 %. Il conclut qu ' aucun traitement complémenta ire

n ' est nécessaire en cas d 'envahissemnt microscopique d 'un ganglion inguinal et conseille une

radiothérapie externe adjuvante sur les aires inguinales et pelvienn es en cas d ' atteint e de deux

ganglions inguinaux ou plus.

En cas d' envahissement ganglionnaire inguinal, le traitement complémentaire par irradiation

inguinale et pelvienne bilatérale après vulv ectomie et curage inguinal bilatéral , prouve sa

supériorité par rapport à la lymphadénectomie pelvienne.

Dans notre série, 3 patientes de 53, 58 et 68 ans présentant respectivement une tum eur T3 N2

M l , T2 NO MO et T3 N2 MO, bénéficient d 'une lymphadénectomie pelvienne. Les deux

premières présentent une atteinte des ganglions pelviens et un envahissement ganglionnaire

inguinal bilatéral alors que la troisième ne présente pas d 'atteint e pelvienne et a un

envahissement inguin al unil atéral.

Notre série comporte 31 patientes chez qui le curage inguinal est positi f. Parmi elles, Il

bénéficient d 'une RTE complémentaire sur les aires inguinales et 3 d 'une RT E inguinale et

pelvienne.

Les 3 patientes bénéficiant d'une RTE inguinale et pelvienne présentent une récidive

inguinal e ou une évolution métastatique. Parmi les Il pati entes ayant une RTE inguinale, 6

présentent une récidive inguinale ou une évolution métastatique et 3 une récidive locale .

5.9 Conduite à tenir face à une maladie métastatique

L' incidence des métastases ganglionnaires pelviennes dans le carcinome vulvaire est

inférieure à 10 %. En raison de l ' efficacité de l 'i rradiation inguinale et pelvienne des patientes

présentant un envahissement ganglionnaire inguinal, la lymphadénectomie pelvienne n ' est

pratiquement plus réalisée.
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En cas de ganglion pelvien suspect, détecté par imagerie radiologique, certains auteurs 8, 131

recommandent leur exérèse suivie d'une radiothérapie inguinale et pelvienne ou chimio­

radiothérapi e.

Le traitement des patientes présentant des métastases à distance est palliatif. Plusieurs drogues

sont testées en essais de phase II dans le traitement du carcinome épidermoïde vulvaire

métastatiqu e ou récidivant. Des combinaisons thérapeutiques contenant de la Bléomycine

montrent des réponses significatives, mais le nomb re de patientes de cette série est trop petit

ffi ffi ' , 151 152pour a lrmer une e icacit è ' .

Dans notre série, 6 patientes présentent une maladie métastatique au moment du diagnostic,

une chimio thérapie est alors réalisée . La médiane de survie de ces patientes est de 1 moi s.

5.10 Voie d'abord de la vulvectomie totale avec curage inguinal bilatéral

Hacker 100 compare l 'intervention de Basset à la vulvectomie total e avec curage inguinal

bilatéral par 3 incisions distinctes. La seconde méthode entraîne moins de complication à type

de désunion de cicatrice. Sur 100 pati entes opérées par 3 incision s distinctes, 14 présentent

des complications de cicatrisation et il n 'y a aucune récidive isol ée inguin ale ou au niveau du

pont cutan é reliant les incisions. Il y a 2 récidives sur le pont cutané associées à d' autres sites

de récidive ; ces 2 patientes présentent un envahissement ganglionnaire inguinal.

Une étude rétrospective de Siller 153 comp are 27 tum eurs T2-T3 opérées par triple incision

pour vulvectomie totale et curage inguin al bilatéral et 20 tum eurs T2-T3 opérées par la

classique intervention en bloc de Basset. Il n ' existe pas de différence significative entre les

deux interventions quant au taux de récidive globale ( 37 % versus 35 % ; p = 0.9) et au taux

de récidiv e locale (80 % versus 72 %; p = 0.5). La survie n ' est pas signifi cativement

différente entre les deux group es (p = 0.15). Ces donn ées indiquent que la vulvectomi e total e

avec curage inguinal bilatéral par 3 incisions distinctes doit être la méthode de choix, dans la

mesure où cette technique entraîne une morbidité mo indre que l 'intervention de Basset, sans

compromettre la survie.

Les sites de récidive sont identiques entre les deux groupes. Il n 'y a pas de récidive sur le pont

cutané chez les patientes bénéficiant de la tripl e incision.
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Cette stratégie de traitement plus conservateur s'accompagne d 'un e diminution significative

de la morbidité sans compromettre la survie des patientes 93, 100, 106, 109, 143, 144, 154, 155.

Peu d'études existent sur la triple incision en cas de maladie localement avancée . Les études

de Siller et de Hacker montrent une survie comparable quelle que soit la technique utili sée

pour des tumeurs classées T2 et T3.

En cas de tumeur localement avancée ou d'atteinte ganglionnaire inguinal e, une intervention

de Basset paraît justifiée afin d 'obtenir des berges saines.

Dans notre série, on compte 17 interventions de Basset, 2 vulvectomies totales avec curage

inguinal bilatéral par triple incision et 3 vulvectomies totales avec curage inguinal bilatéral en

deux temps.

5.11 Quelle place pour le curage inguinal superficiel?

Di Saia 93 en 1979 propose un curage inguinal superficiel intéressant les ganglions inguinaux

superficiels situés au-dessus du fascia cribriforme, dans le but de réduire la morbidité due au

curage inguinal profond. Si un de ces ganglions se révèle positif, alors un curage inguino ­

fémoral bilatéral est réalisé.

En 1989, Berman 156 publie aucun échec inguinal après exérèse locale et curage inguinal

superficiel chez 50 patientes présentant une tumeur TI.

En 1992, Stehman 106 réalise chez 121 patientes présentant une tumeur TI , avec une invasion

stromale ~ 5mm et sans embole néoplasique vasculaire, une vulvectornie totale avec curage

inguinal superficiel ipsilatéral à la lésion vulvaire. Un groupe contrôle de patientes bénéficie

d'un e vulvectomie totale avec curage inguino-fémoral bilatéral. Neuf patientes du premier

groupe soit 7.3 % présentent une récidive inguinale et aucune dans le groupe contrôle. Six des

récidives se situent du côté ipsilatéral à la lésion. Cinq patientes sur les 9 présentant une

récidive, décèdent de la maladie. L'interprétation de cette étude est que le curage inguinal

superficiel n'est pas concevable même pour des petites lésions, or un certain nombre de

patientes ont une tumeur proche de la ligne médiane et d 'autre part parmi les 9 récidives, 6

présentent des tumeurs peu différenciées .
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Seulement 3 curages inguinaux superficiels sont réa lisés dans notre série, à visée pronostique

chez des patientes en très mauvais état général.

Il serait donc souhaitable de réaliser d 'autres études prospectives randomisées avant de tirer

des conclusions.

5.12 Comment traiter un cancer de la vulve envahissant le canal anal?

Dans notre série , 16 pati entes sur 201 présentent une atteint e du canal anal.

Il existe peu de litt érature sur ce sujet. Le principal problème de cette prise en charge est

d 'obtenir des marges chirurgicales correctes tout en préservant la fonction du sphincter anal

externe . Une résection parti elle du sphincter anal externe associée à une exérèse locale du

tissu périanal entraîne souvent une incontinence fécale. De très bon s résultats sont obtenus par

Hoffman 157 et Barton 158 avec l 'utilisation du mu scle rhomboïde dans la reconstruction du

périnée et de la zone périanal e. Cette technique perm et une reconstru ction du noyau du

périnée, apporte du tissu avec une bonne suppléance vasculaire qui permet une bonne

cicatrisation et une fermeture sans tension sur l ' anus.

5.13 Place de la radiothérapie dans le traitement du carcinome épidernw ïde

vulvaire

Radiothérapie et contrôle local

Une étude 159 rétrospective de 1974 à 1992 sur 47 patientes (28 stade 1 et II, 12 stades III et 7

stade IV) mon tre un contrô le local et une surv ie actuarielle à 5 ans (74 %) identiques pour les

patientes bénéficiant d 'une vulvectomie radi cale et celles traitées par exérèse locale et

radioth érapie postop ératoire. Par contre, la surv ie actuarie lle à 5 ans est inférieure (51 %)

ainsi que le contrôle local, en cas d ' exérèse locale seule. L 'association exérèse locale

radiothérapie peut être une alternative à la vulvectomie totale chez des pati entes frag iles.

Faul 102 en 1997, évalue l 'impact de la radiothérapie vulvaire sur le contrôle local de la tumeur

et l 'impact de la récidive locale sur la survi e. De 1980 à 1994, 62 patientes présentant un
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cancer vulvaire invasif avec soit des berges positives, soit des berges limit es « 8 mm) après

chirurgie, sont étudiées rétrospectivement. Trente et une patientes bénéficient de radiothérapi e

adjuvante sur la vulve et 31 pati entes sont observées sans thérapi e adjuvante . Une récidive

locale survient chez 58 % des pati entes observées et 16 % des patientes traitées par RTE

adjuvante. La RTE réduit de façon signifi cative le taux de récidive locale chez les pati entes

avec des berges positives (p = 0.005) et des berges limites (p = 0.04).

La RTE adjuvante et l ' état des berges chirurgical es sont des facteurs prono stiques prédictifs

de récidive local e. Les facteurs pronostiques de survi e sont le stade FIGO , le nombre de

ganglions inguinaux envahis et les berges d' exérèse. Le groupe observé avec des berges

positives a une survi e actuarielle à 5 ans significativement moins bonn e que les autres groupes

(p = 0.002) et la RTE adjuvante améliore significativement la survi e de ce groupe. La survi e

actuari elle à 2 ans après récidive locale est de 25 %.

La RTE adjuvante diminue de façon signifi cativ e le taux de récidive locale et peut améliorer

la survie.

Près de 90 % de tout es les récidives après vulvectomie pour cancer vulvaire localement

, l , . 1 160avances, sont oco-region a es .

Une étude 161 de l'institut du cancer norvégien sur 186 patientes de stade II à IV rapporte un

taux de récidive locale de 50 % chez les patientes présentant des berges chirurgicales

positives et 21.5 % chez l ' ensembl e des pati entes.

Perez 104 décrit un taux élevé de contrôl e local chez 13 patientes trait ées par exérèse locale et

RTE adjuvante. Thomas 149 décrit aucune récidive locale chez 6 patientes traitées par RTE

adjuvante dans un contexte de berges positives ou limites.

Des berges positives ou limites entraînent un risque élevé de récidive locale qui peut être

significativement réduit par une RTE adjuvante 102.

Une étude 162 réalisée au Centre Alexis Vautrin de Nancy en 1995, étudie l ' efficacité de la

curiethérapie dans le traitement des cancers de la vulve. Trente quatre patientes sont trait ées

par curiethérapie entre 1975 et 1993. Vingt et une le sont de première intention en cas de

chirurgie contre indiquée ou refusée (1 stade 0, 1 stade I , 8 stade II et 12 stade III ou IV selon

la FIGO) . Treize patientes sont traité es pour récidive après chirurgie, Un contrôle local à 5 ans

de 47 % et un contrôle loco-régional à 5 ans de 45 % sont observés. Cette analyse révèle un

contrôle local de la maladie meilleur pour les pati entes traitées par curiethérapie en première
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intention (80 % versus 19 % ; p = 0.04) . De mêm e le contrôle loco -régional est meill eur chez

les patientes bénéficiant d 'une curiethérapie de premi ère intention (80 % vers us 16 % ; p =

0.01). Il n 'existe pas de différence significative de survie entre les deux gro upes de pati entes.

La curie thérapie est un traitement efficace du cance r de la vulve pour les patientes qui ont une

contre indi cation à la chirurg ie ou qui la refusent.

Radiothérapi e et ganglions

Une étude 163 de 1997 sur 135 pati entes clas sées Tl NO bénéficiant d 'une vulvectomie sans

curage, ne montre pas de différence significative de survi e entre un groupe ayant une RTE

inguinale postopératoire et un autre groupe sans traitement complémentaire (93.7 % versus

91.4 %). Une atteinte clito ridi enne est significa tivement plus fréqu ent e dans le groupe irradié

(p = 0.04) et le taux de récidive inguinale n ' est pas significativement différent (p = 0.32).

L'association d 'une RTE inguinale après vulvectomie sans curage, en cas de tumeur Tl sans

adénopathie palpable, ne modi fie ni le tau x de récidive inguinale, ni la survie.

En cas d 'atteinte de 2 ganglions inguinaux ou plus, une radiothérapi e externe des aires

ganglionnaires inguinales et pelviennes doit être réalisée (cf 5.8).

5.14 Place de la chimio-radiothérapie

En 1995, une étude 164 prospectiv e évalue la faisabilité et l ' efficacité d 'une chimio­

radiothérapi e préopératoire dans les cancers de la vul ve localement avancés ou récidivants (41

tum eurs primitives et 17 tum eurs récidivantes) .

Les 58 pati entes reçoivent une RTE de 54 Gy en 2 séances espacées de 2 semaines et au début

de chaque séance, une chimiothérapie est administrée (5-FU : 750 mg/m 2/j pendant 5 jours et

Mitomycin C : 15 mg/nr' en bolus). Une exérèse locale large et un curage inguinal bilatéral

sont ensuite réalisés.

Quatre vingt neuf pour cent des patientes terminent le traitement chimio-radiothérapique et 72

% subissent une chirurgie. Des réponses obj ectives sont observées dans 80 % des lésions

local es et dans 79 des atteintes inguinales. Une réponse complète histologique de la lésion

vulvaire et de l ' atteinte inguinale est confirmée chez 13 patientes (31 %). Une toxicité aiguë
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sévère est vue chez 3 patientes. Trois décès surviennent après le traitement dont un

directement lié aux effets toxiques du traitement.

Ce traitement permet un bon contrôle du cancer local ement avan cé ou récidivant avec des

effets indésirables acceptabl es. Son but est de diminuer I'importance du geste chirurgical

ultérieur avec des résultats comparables et une qualité de vie meilleure.

Une étude 165 sur 31 patientes présentant des tum eurs vulvaires localement avan cées, traitées

par chimiothérapie, irradi ation de la vulve, des aires inguinal es et pelviennes puis chirurgie

radi cale, montre une répons e objective dans 22 des 24 cas primitifs (91 .6 %) et dan s les 7 cas

de récidive locale. Cinq des 9 patientes qui présentent un envahissement ganglionnaire

inguinal (biopsie positive) ne présentent plus de résidu néoplasiqu e au moment du curage

inguinal.

Une étude 166 de 1997 évalue l 'efficacité de la chimio-radiothérapie chez 14 pati entes (9 stade

III et 5 stade IV), 3 pati entes présentent un envahissement ganglionnaire inguinal prouvé par

biop sie.

Une répons e compl ète est observée chez 9 pati entes (64 %) et parti elle chez 4 patientes. Le

taux de réponse est identique pour les stades In et IV de la maladie avec un taux de réponse

complète de 67 et 60 % respectivement et partielle de 33 et 20 %. Parmi les 9 patientes avec

réponse complète, un suivi moyen de 36 moi s montre une récidive dans la région clitoridi enne

au bout de 21 mois conduisant au décès de la patiente.

Les patientes présentant une répons e complète ont un excellent pronostic avec un taux de

récidive de Il % sur l ' ensemble des cas de cancer localement avancé ainsi trait és et rapportés

dans la littérature 164,1 67,1 68,1 69,170.

L'utilisation optimale de la chimio-radiothérapie n ' est pas encore établie et aucune étude

randomi sée n 'a prouvé sa supériorité sur la chirurgie seule ou sur la radiothérapi e adj uvante.

5.15 Place de la chimiothérapie

En 1993, Benedetti-Panici 171 évalue l 'efficacité d 'une chimiothérapie préopératoire dans les

carcinomes vulvaires étendus (21 pati entes stade IV de la FIOO). Le trait ement consiste en 2

ou 3 cures espacées de 21 jours comprenant chacune: cisplatin e (100 mg/rrr' IV à JI),
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bléomycin e (15 mg IV à JI et J8) et méthotrexate (300 mg/m.' IV à J8). Il n 'ob serve aucun

bénéfice de la chimiothérapie adjuvante comparée aux autres traitements déjà décrits.

Dans notre série, 9 patientes bénéficient d 'une chimiothérapie dans un contex te de maladie

métastatique pour 6 d'entre elles et en raison d 'une évo lut ion loco-r égionale importante dans

3 cas . La médiane de survie de ces patientes est de 1 mo is.

La chimiothérapie demeure un traitement pa lliatif en cas de maladie métastatique .

5.16 Conduite à tenir face à une récidive

Quinze à 40 % des patient es présentant un carcinome vulvaire, développent une récidive après

traitement ini tial 172. L'incidence des réci dives dépend du stade de la maladie, de la

profondeur d 'invasion et surtout du statut gang lionnaire rég ional.

Environ 70 % des récidives ont une composante locale, dont 60 à 90 % son t des récidives

locales isolées. Seules ces réci dives locales iso lées sont susceptibles d ' être traitées avec une

chance de guérison. Les facteurs prédisposant à la récidive locale sont des marges de résection

< 1 cm, la taill e tumorale et la profond eur d 'i nvasion. Après récidive locale isolée, le taux de

survie à 5 ans est de 40 à 80 %. La plupart des auteurs recommandent comme traitement une

r • hi . 1 1 RT E .. d' ' . 173 174 175 176r ésection c Irurgica e arge ou une SUIvIe un e resection ' , , .

La présence de métastases ganglionnaires inguinales surtout quand elles sont multiples,

bilatérales ou extracapsulaires, prédispose la patiente à une réc idive inguinale, pe lvienne ou

métastatique à distance. Le pronos tic en cas de récidive ingui nale ou à distance est très

pauvre. Une récidive inguinale est rarement curable par chirurgie, la RTE n 'est pas très

efficace et il n'existe pas de chimiothérapie efficace. Un faib le pourcentage de patientes peut

être sauvé par chirurgie suivie d 'une irradi ation des aires ingui nales et pe lviennes 173, 174, 175,

176
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5.17 Le ganglion « sentinelle »

L'atteinte ganglionnaire inguinale dans le cancer de la vulve est le facteur pronostique le plus

important. Les deux principaux facteurs prédictifs du risque d' envahissement inguinal sont la

taille tumorale et la profondeur de l' invasion stromale.

Le curage inguino-fémora l bilatéral établi par Basset en 1912, reste la référence en 1999.

Quelques équipes chirurg icales tentent actuellement de déve lopper pour le cancer de la vulve,

la techniqu e dite « du ganglion sentinelle ». Cette procédure permettrait de sélectionner les

patientes pour qui un curage inguino-fémoral est justifié, afin de diminuer la morbidité élevée

chez des patientes souvent fragiles, puisque la valeur thérapeutique du curage n'est pas

prouvée chez les patientes N négatif.

Le concept de ganglion sentinelle a été établi par Cabanas 177 en 1974 pour le cancer de la

verge, mais la détection du premier ganglion sentine lle drainant une tumeur primitive est

réalisée par Di Saia 93 en 1979 dans un carcinome vulvaire. Il s 'agissait d 'un repérage

clinique.

Dans une étude de 1992, Barton 178 réalise une lymph oscintigraphi e vulvaire à 10 patientes

en injectant en périlésionnel, un colloïde (sulfure de Rhénium) marqué au technetium 99 et

compare l 'analyse des ganglions sentinelles au reste du curage inguino-fémoral bilat éral. Il

observe que la présence d 'un taux élevé de radioactivité détecté au niveau des ganglions

inguinaux n 'est pas corré lée à une atteinte de ces ganglions, mais montre le trajet du drainage

lymphatique sans pouvoir juger de l' aspect patholo gique ou sain des ganglions ainsi repérés .

En 1995, Levenback 179,1 80 réalise chez 21 patientes (9 Tl , Il T2, 1 T3) une cartographie

lymphatique peropérato ire en injectant un colorant (bleu patenté) en intradermique et en

périlésionnel. Dix patientes présentent une lésion latérale et bénéficient d 'un curage inguin al

ipsilatéral et Il une lésion médiane dont 8 ont un curage bilatéral soit un tota l de 29 curages

inguinaux. Le ganglion sentinelle est repéré chez 18 patientes (86 %) et dans 19 incisions

inguinales (66 %). Un total de 238 ganglions est retiré. Aucun ganglion non sentinelle n ' est

positiflorsque le ganglion sentinelle est négatif. Dans un cas, le ganglion sentinelle est trouvé

sous le fascia cribriforme, il s'agit d 'une tumeur de localisation clitoridienne. La localisation
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du ganglion sentinelle est variable à l' intérieur du compartiment superficiel du creux inguinal.

D' après cet auteur, la cartographie lymph atique peropératoire est sûre et simple à réaliser et

peut aider au repérage du ganglion sentinelle.

En 1997, De Cicco 181 utilise la lymphoscintigraphie seule pour repérer le ganglion sentinelle

chez 15 patientes et il n'observe aucun faux négatif.

En 1998, Terada 182 et De Hullu 183 utilisent la technique combinée du marqueur radioactif et

du colorant chez des patientes présentant des tumeurs Tl et T 2. Dans sa série, De Hullu

identifie le ganglion sentinelle chez toutes les patientes (5 Tl et 5 T2) alors que ce dernier est

bleu et « chaud» dans 56 % des cas. Parmi les 15 patientes de ces deux études, aucun faux

négatif n' est observé. La détection du ganglion sentinelle par méthode combinée utilisant le

bleu et la lympho scintigraphie est plus perform ante par rapport au bleu seul (l 00 % versus 86

%).

Une étude 184 multi centrique a récemment réa lisé une identification du ganglion sentinelle par

injection isolée de bleu patenté chez 51 patientes (93 curages inguinaux). Un ganglion

sentinelle n 'est détecté que dans 52 curages (56 %). Deux faux négatifs sont décrits dans cette

étude. La valeur prédictive négative est égale à 0.953. Cette étude montre que la détection du

ganglion sentinelle par injection isolée de bleu n ' est pas optimale.

Une étude 185 français e récente étudie la faisabilité d 'une biopsie du ganglion sentinelle dans 8

cas de cancer vulvaire (6 carcinomes épidermoïdes et 2 mélanomes). La procédure de

détection est réalisée dans 1 cas par injection de bleu patenté, dans 2 cas par injection de

radio-isotope et repérage par gamma caméra à main en perop ératoi re et dans 5 cas par la

techniqu e combinée associant la lymphoscintigraphie et l 'inj ection de bleu pat enté. Dans un

cas, le ganglion sentinelle n ' est pas identifié (le moyen de détection est le bleu) et cette

patiente qui présente une tumeur T2 de localisation clitoridienne décède 8 moi s après d 'une

évolution loco-régionale de la maladie, alors qu 'un curage inguinal superficiel bilatéral avait

été réalisé et s'était révélé négatif. La récidive ganglionnaire était située au niveau de l 'aire

inguinal e profonde. Dans un cas, le ganglion sentinelle se révèle positif alors que le reste du

curage ne retrouve pas d 'envahissement des autres ganglions.
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Le tableau 30 récapitule les différentes études sur le ganglion sentinelle dans le cancer de la

vulve.

Auteur Nombre de Moyen de

(année) patientes détection

Terada (1997) 6 Bleu+RI

De Cesare (1997) lORI

Levenback (1999) 43 Bleu

De Cicco (1999) 37 RI

De Hullu (1999) 36 Bleu+RI

Makar (1999)

Rodier (1999)

Ansink (1999)

8

51

RI

Bleu+RI

Bleu

GG sentinelle / GG sentinelle 1 Faux

Nombre de Nombre de négatifs

patientes curages

6/6 717 0

11111 14114 0

38143 42/62 0

37/37 55155 0

36/36 64/64 0

111 111 0

718

52/93 2

Tableau 30 : Etudes récentes sur l'identification du ganglion sentinelle dans le cancer de

la vulve (RI = Radio-Isotope)

La technique d'identification du ganglion sentinelle la plus performante est la méthode

combinée par radio-isotope et colorant. La 1ymphoscintigraphie préopératoire informe sur la

localisation du ou des ganglions sentinelles, sur un éventuel drainage bilatéral ou aberrant.

Elle permet aussi le repérage à la peau du ganglion sentinelle pour adapter l'incision cutanée.



137

Photo 8 : Lymphoscintigraphie 120 mn après injection de radio-isotope

(Centre de Lutte Contre le Cancer Paul Strauss Strasbourg)

L'intervention commence par la vérification de la localisation du ganglion sentinelle à l'aide

d'une sonde à main .

Photo 9 : Repérage du ganglion sentinelle par gamma caméra à main

(Centre de Lutte Contre le Cancer Paul Strauss Strasbourg)

Un colorant (bleu patenté V) est injecté en périphérie de la tumeur primitive et l'opérateur se

dirige vers le ganglion sentinelle grâce au signal sonore de la radioactivité et à la coloration

bleutée du ganglion.
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Photo 10 : Identification du ganglion sentinelle après injection de bleu

(Centre de Lutte Contre le Cancer Paul Strauss Strasbourg)

Le traitement des aires ganglionnaires inguinales reste un problème d'actualité en 1999. La

technique du ganglion sentinelle permettrait de conserver l'information diagnostique et

pronostique du statut ganglionnaire inguinal et éviterait aux patientes fragiles un curage

inguinal inutile. Il s'agit actuellement d'une technique de recherche, qui semble prometteuse.

Elle est en cours d'évaluation.
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1 CONCLUSION 1
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6 CONCLUSION

Le cancer de la vulve a fait couler beaucoup d' encre depuis 1912 quand Basset décrivait son

intervention. Cette dernière reste la référence en 1999 même si quelques modifica tions ont été

apportées .

Les facteurs pronostiques majeurs de survi e sont le statut ganglionnaire inguin al et la taille

tumorale.

Le traitement des arres ganglionnaires reste un probl ème d 'actualité. Aucun consensus

n 'existe à ce jour. Si la vulvectomie total e avec curage inguino-fémoral bilatéral reste la

référence thérapeutique, elle est grevée de complications et de séquelles physiques et

psychologiques diffi cilement acceptables chez des femmes présentant des petites lésions sans

atteinte ganglionnaire région ale. C'est dans l 'optique de sélectionner les patientes nécessitant

un curage inguinal, sans compromettre leur survie, que quelqu es équipes évaluent

actuellement la technique du ganglion sentinelle .

Les tumeurs Tl latéralisées peuvent bénéficier d 'un traitement conservateur sans curage

inguinal si l 'invasion ne dépasse pas 1 mm.

Une radiothérapi e externe associée à un geste chirurgical cons ervateur permet chez des

patientes fragil es, d ' éviter une chirurgi e lourde, sans compromettre leur survi e.

La radiothérapi e externe occupe une place importante dans la prise en charge des tum eurs

localement avancées ou récidivantes. Une RTE préopératoire plus ou moins associée à une

chimiothérapie permet de diminuer l'importance du geste chirurgical. Mais, son utili sation

optimale n ' est pas encore établie et aucune étude randomisée n'a prouvé sa supériorité sur la

chirurgie seule ou sur la radiothérapie externe adjuvante.

Si l 'état général de la patiente contre indique la chirurgie, une curiethérapie peut être indiquée

en association avec une RTE sur la tumeur primi tive.

Après vulvectomie incompl ète ou en cas de berges chirurgicales positives ou limites, une

curiethérapie de barrage permet une diminution des récidives locales.
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En cas d 'envahissement ganglionnaire inguin al (au moms deux ganglions atteints), le

traitement complémentaire par irradiation inguinale et pelvienne bilatérale a prouvé sa

supér iorité par rapport à la lymphad énectomi e pelvienne.

Si l 'état général de la patiente ne permet pas de réaliser une chirurgie inguin ale, alors qu 'un e

cytoponction ou une adénectomie s'est révé lée positive, une irradiation des aires

ganglionnaires inguinales et pelviennes est recommandée.

Seul un diagnostic plus précoce est susceptible d 'améliorer à long terme, le pronostic du

cancer invasif de la vulve. Sur le plan thérapeutique, les indications de la chirurgie radicale

doivent être étendues au maximum après concertation avec les anesthésistes-réanimateurs ,

même chez des femm es âgées car c'est la méthode capabl e de procurer la survie la plus

prolongée.
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