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INTRODUCTION

La mélanose bénigne est une cause inhabi-
tuelle de macule vulvaire pigmentée. Cette entité
pose un diagnostic différentiel clinique avec la
kératose séborrhéique, le lentigo, le naevus
mélanocytaire, l'érythème pigmenté fixe, le car-
cinome spinocellulaire in situ et le mélanome,
entre autres. 

Les lésions pigmentées vulvaires présentent un
aspect clinique très variable et peuvent être d'étio-
logie multiple et donc de pronostic extrêmement
variable. En effet, ces lésions pigmentées se déve-
loppent à partir des différentes structures anato-
miques de la vulve comportant la peau, le versant
muqueux, et les glandes annexes. Elles prennent
un aspect tumoral ou non, sont d'origine mélano-
cytaire ou non et leur physiopathogénie est égale-
ment diversifiée. Si la plupart de ces
pigmentations sont isolées, certaines sont l'ex-
pression d'une pathologie systémique. (1)

CAS CLINIQUE

La patiente, âgée de 62 ans, a subi une vulvec-
tomie partielle pratiquée suite à l'apparition
récente d'une lésion pigmentée de découverte for-
tuite. L'analyse macroscopique de la pièce d'exé-
rèse chirurgicale montrait une macule brunâtre de
1,5 X 0,7 cm à la jonction cutanéo-muqueuse. A
l'analyse microscopique, l'épiderme présentait
une hyperpigmentation des kératinocytes basaux,
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Fig. 1a. Hyperpigmentation des kératinocytes basaux (HE - 100 x)

Fig. 1b. Hyperpigmentation des kératinocytes basaux (HE - 200 x)

Fig. 2. Présence de mélanophages dermique (HE - 400 x)



mais sans prolifération mélanocytaire significa-
tive associée (fig. 1). L'épaisseur de l'épiderme
restait dans les limites de la normale et il n'exis-
tait pas d'infiltration inflammatoire particulière.
Le derme sous-jacent contenait focalement
quelques mélanophages (fig. 2).

DISCUSSION

La physiopathologie des lésions pigmentées
vulvaires dépend de 2 mécanismes principaux
(2). D'une part, il peut s'agir d'une hypermélano-
cytose correspondant à une densité anormale de
mélanocytes (1). D'autre part, la coloration est
liée à une hypermélaninose liée à un transfert
accru de mélanosomes aux kératinocytes. De
plus, d'autres mécanismes physiopathogéniques
non mélanocytaires entraînent l'apparition de
macules pigmentées (1). 

La mélanose vulvaire étant une lésion macu-
laire, cette discussion se limitera volontairement
aux principales lésions pigmentées vulvaires
planes : lentigo et naevus mélanocytaire, kératose
séborrhéique, mélanome malin débutant, carci-
nome spinocellulaire in situ, érythème pigmenté
fixe, pigmentation post-inflammatoire (3).

Cliniquement, il s'agit d'une macule brunâtre,
aux contours irréguliers, asymptomatique, sou-
vent de découverte fortuite. La taille peut
atteindre plusieurs centimètres (4-6). Les lésions
sont solitaires ou multiples, mais individuelle-
ment, leur aspect reste stable sans modification
notable de coloration ou de contour au cours du
temps (7). L'étiologie est encore inconnue (8).
Histologiquement, la pigmentation concerne les
kératinocytes basaux sans accumulation anormale
de mélanocytes (7), bien que certains auteurs
admettent une discrète augmentation du nombre
de mélanocytes mise en évidence par l'analyse
immunohistologique (8). Cette caractéristique dif-
férencie la mélanose du lentigo et du naevus jonc-
tionnel qui sont de nature néoplasique et donc liés
à une hypermélanocytose plus ou moins impor-
tante diffuse le long de la couche basale ou for-
mant des thèques mélanocytaires. Au niveau
génital, ces macules pigmentées présentent quasi
toujours des mélanophages dans le derme superfi-
ciel (7). En microscopie électronique, le nombre
de mélanosomes apparaît accru (7). 

Ces macules pigmentées vulvaires peuvent
représenter une manifestation pathologique iso-
lée. Elles peuvent aussi être le signe cutané d’un
des syndromes multi-organiques connus sous les
éponymes Peutz-Jeghers-Touraine, Leopard,
Lamb, Carney, ou Ruvalcaba-Myhre (7).

A l'examen microscopique, la kératose sébor-
rhéique correspond à une atteinte de l'épiderme

qui est épaissi, acanthosique avec présence de
kystes cornés. Le mélanome et le carcinome spi-
nocellulaire débutants, processus tumoraux
malins, sont généralement assez aisément recon-
nus par les atypies touchant les mélanocytes ou
les kératinocytes ainsi que par la désorganisation
architecturale (3). Le mélanome cutanéo-
muqueux, plus particulièrement vulvaire, est
rare, mais de pronostic plus péjoratif que le
mélanome cutané. Le diagnostic souvent tardif
en relation avec la localisation, la symptomato-
logie frustre et la faible épaisseur du chorion
sous-jacent contribuent à ce mauvais diagnostic.
Ces mélanomes vulvaires ne peuvent être dia-
gnostiqués qu’au stade métastatique et parfois
avec une présentation clinique atypique telle
qu’une mélanose cutanée diffuse (9). L’agressi-
vité de ces mélanomes vulvaires et muqueux en
général impose un examen dermatologique cli-
nique complet incluant les organes génitaux et la
cavité buccale. D’autre part, face à un méla-
nome métastatique, il importe de toujours penser
à une origine muqueuse.

D'autres pigmentations vulvaires planes sont
non mélanocytaires et dépendent d'autres méca-
nismes physiopathogéniques, qu'ils soient
inflammatoires, immunologiques, hormonaux
ou encore paranéoplasiques (1). Les pigmenta-
tions post-inflammatoires peuvent apparaître
dans le décours d'un lichen, d'une toxidermie
comme par exemple l'érythème pigmenté fixe.
Dans ces cas, l'analyse histologique mettra en
évidence un infiltrat inflammatoire d'intensité
variable agressant la jonction dermo-épider-
mique avec présence de mélanophages en
nombre variable dans le derme, responsables de
la pigmentation de type cérulodermie.

L'hyperpigmentation vulvaire localisée peut
être l'expression cutanée d'une pathologie systé-
mique comme dans la maladie d'Addison.
L'acanthosis nigricans, associé à de nombreuses
pathologies qu'elles soient bénignes ou
malignes, peut également entrer dans le dia-
gnostic différentiel (10).

Enfin, la pigmentation vulvaire traduit parfois
simplement un climat hormonal (grossesse) et
peut être considérée dans ces cas comme physio-
logique (1). Les macules pigmentaires peuvent
aussi atteindre les muqueuses buccales et labiales
(1). L'association de macules orales et génitales
avec mélanonychies unguéales (dans 50% des
cas) réalise le syndrome de Laugier-Hunziger
(11, 12). Ces macules pigmentées génitales s'ob-
servent également chez l'homme (3-5). 
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CONCLUSION

La mélanose vulvaire est une pathologie
bénigne, peu fréquente, caractérisée histologi-
quement par une surcharge pigmentaire des
kératinocytes basaux et dont l'étiologie est
encore inconnue. Même si d'autres lésions peu-
vent se développer au cours du temps, les
macules existantes restent stables en terme de
taille et coloration (7). L'évolution bénigne per-
met une simple surveillance après biopsie afin
d'exclure une pathologie maligne nécessitant
une excision chirurgicale (13). Toute modifica-
tion impose bien entendu une nouvelle biopsie. 

Ces macules pigmentées vulvaires doivent
être intégrées dans le contexte clinique en raison
de leur participation à différents syndromes (7).
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