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Une femme de 68 ans présentait un prurit vulvaire.
L’examen de la vulve a révélé une lésion eczémateuse

nettement délimitée qui présentait des rebords légèrement
soulevés et une base érythémateuse s’accompagnant de
squames blanches épaisses (Figures). La présence d’une
maladie de Paget extramammaire a été confirmée par
biopsie.

La maladie de Paget extramammaire est un trouble
néoplasique rare mettant en cause la peau qui compte des
glandes apocrines. Au niveau de la vulve, elle peut être
intra-épithéliale ou (ce qui est moins courant) présenter une
composante invasive; de plus, elle est à l’origine de moins de
1% des néoplasies vulvaires1. La lésion intra-épithéliale plus
courante est classée, par la International Society for the Study of

Vulvar Disease, comme étant un type de néoplasie
intra-épithéliale vulvaire non squameuse. Parmi les diagnos-
tics différentiels, on trouve la dermatite séborrhéique, le
psoriasis, l’infection fongique et la dermite atopique.

Un adénocarcinome invasif sous-jacent peut être présent
chez de 4 % à 24 % des patientes2,3. Des néoplasies
synchrones mettant en cause les seins, le rectum, la vessie,
l’urètre, le col utérin ou les ovaires peuvent également être

présentes chez de 20 % à 30 % des patientes4. L’excision
chirurgicale constitue le fondement de la prise en charge.
En raison du taux de récurrence locale de 40 %, des
modalités telles que la radiothérapie, la chimiothérapie
topique et systémique, la chirurgie micrographique, le
traitement au laser et la thérapie photodynamique font
présentement l’objet de recherches3,5.

La patiente a consenti à la publication de ces images.
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