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Introduction.  – Les  angiosarcomes  sont  des  cancers  rares mais  agressifs  ayant  comme  origine  les  cellules
endothéliales  vasculaires.  Le diagnostic  est  souvent  difficile,  fondé  sur  des  caractéristiques  immunohis-
tologiques  particulières.  De  faç on  caractéristique,  ils ont  un  taux  élevé  de  récidive  locale  et  un  potentiel
métastatique  précoce.
Patient et observation.  –  Nous  rapportons  le  cas  d’une  patiente  âgée  de  31 ans,  qui s’est  présentée  pour

une  tuméfaction  au niveau  du  pavillon  de  son  oreille  gauche  depuis  3 ans,  dont  la biopsie  a conclu  à un
angiosarcome,  et  dont  le  traitement  a consisté  en  une  exérèse  chirurgicale  suivie  d’une  radiothérapie.
Discussion.  – L’objectif  de  ce  travail  est  de décrire  le  profil  épidémiologique,  clinique,  thérapeutique  et
évolutif  de  l’angiosarcome  de l’auricule  à travers  un  cas  et  une  revue  de  la  littérature  en mettant  en
évidence  les  difficultés  diagnostiques  et thérapeutiques  dans  la prise  en charge  de cette  tumeur  agressive.

©  2016  Elsevier  Masson  SAS. Tous  droits  réservés.
. Introduction

Les sarcomes sont des tumeurs malignes d’origine mésenchy-
ateuse, qui représentent moins de 1 % de tous les cancers [1]. Les

ngiosarcomes représentent 2 % des sarcomes et proviennent des
ellules endothéliales vasculaires [2]. Cependant, 50 % de tous les
ngiosarcomes affectent les tissus cutanés de la tête et du cou [3].
e diagnostic de cette tumeur est souvent entravé par la présen-
ation clinique apparemment bénigne [4], qui peut être confondue
vec une infection cutanée ou un traumatisme des tissus mous [4].
a localisation au niveau du pavillon de l’oreille est très exception-
elle, à notre connaissance seulement 4 cas sont rapportés dans la

ittérature [5].

. Patient et observation

Il s’agit d’une patiente âgée de 31 ans, sans antécédents patholo-
iques particuliers, consultant pour une tuméfaction au niveau du
avillon de l’oreille gauche évoluant depuis 1 an dans un contexte

e conservation de l’état général ; une infection a d’abord été sus-
ectée et la patiente fut initialement traitée par des antibiotiques
endant trois mois, puis perdue de vue pendant 9 mois. L’examen
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clinique lors de sa consultation notait une lésion sphérique au
niveau du lobule de l’oreille gauche de 4 ×4 cm,  indolore et sai-
gnante au toucher, sans paralysie faciale ni adénopathies cervicales
avec une otoscopie normale (Fig. 1).

La tomodensitométrie montrait une lésion des tissus mous infil-
trant le pavillon gauche et la peau adjacente (Fig. 2), sans atteinte
osseuse sous-jacente rehaussée après l’administration du produit
de contraste.

Une biopsie de la lésion et de la peau pré-auriculaire gauche a
été effectuée ayant permis de poser le diagnostic d’angiosarcome.
L’étude immunohistochimique a donné les résultats suivants :
vimentine (+), cytokératine (−) et S-100 (−). Un geste chirurgical
a été décidé et a consisté en une exérèse totale de la masse avec
parotidectomie superficielle et curage ganglionnaire de principe
des territoires I, II et III (Fig. 3). L’examen histologique de la pièce
opératoire a conclu à un angiosarcome de haut grade modérément
différencié infiltrant le muscle et le cartilage avec un évidement
cervical négatif N0 R−. Une radiothérapie externe sur le lit tumoral
avec un dosage de 50 Gy a été réalisée. Après 6 mois de recul, notre
patiente était en bon état général sans aucun signe de récidive.

3. Discussion

L’angiosarcome est l’une des formes les plus rares des tumeurs
des tissus mous, très agressive avec un mauvais pronostic [1]. C’est

une tumeur hautement différenciée prêtant confusion avec des
tumeurs anaplasiques et des hémangiomes qui sont difficiles à dis-
tinguer des carcinomes [3]. L’angiosarcome du pavillon de l’oreille
est extrêmement rare, et à notre connaissance, 4 cas seulement
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Fig. 1. Tuméfaction au niveau du pavillon de l’oreille gauche.

nt été rapportés dans la littérature [1–5]. Il peut être considéré
omme  un angiosarcome de la face et du cuir chevelu [3]. Ces der-
iers ont un mauvais pronostic, avec un taux de survie de 12 % à

 ans [6]. La présentation clinique initiale de la tumeur est extrê-
ement variable, souvent tardivement signalée par le patient car

lle est rarement douloureuse [3], pouvant ressembler à une contu-
ion ou à une tumeur nodulaire ulcérée et infectée. À un stade
vancé, la tumeur est typiquement hémorragique et ulcérée [7],
ouvant ressembler à une tumeur bénigne des tissus mous tels que

es hémangiomes ou les carcinomes malins de la peau [4]. Cette
onfusion clinique initiale peut retarder le diagnostic et favori-
er la croissance tumorale alors même  que la taille est un facteur

rédictif important de survie. Lydiatt et al. ont indiqué dans leur
tude que tous les patients atteints d’angiosarcome de taille supé-
ieure à 10 cm étaient décédés. Les petites lésions de 5 cm offrent

ig. 2. Coupe scanographique montrant une infiltration des tissus mous du pavillon
e  l’oreille gauche.
Fig. 3. Exérèse de la masse avec parotidectomie superficielle et curage des territoires
I,  II et III.

un taux de survie plus élevé, d’où l’intérêt d’un diagnostic précoce
[8]. Seul l’examen anatomopathologique permet de confirmer le
diagnostic [5] ; histologiquement l’angiosarcome est composé d’un
réseau d’anastomoses vasculaires ou d’aspect sinusoïdal désorga-
nisé disséquant le collagène dermique [7]. La tomodensitométrie
est utile pour évaluer la configuration et les caractéristiques du tissu
tumoral permettant d’apprécier assez exactement l’extension de la
tumeur [5] bien reconnaissable des tissus mous infiltrant l’oreille
et la peau adjacente [9].

En l’absence de consensus, la classification TNM de Pittsburgh
relative aux carcinomes épidermoïdes du méat auditif externe
[9,10], proposée en 1990, est la plus utilisée ; elle est basée sur les
données de l’examen clinique préopératoire et du scanner [8]. Cette
classification a l’avantage d’avoir un double intérêt thérapeutique
et pronostique. Une révision mineure a été proposée en 2000 [8].

Les métastases à distance peuvent se produire dans les gan-
glions lymphatiques cervicaux, ainsi que dans le foie, la rate, les
os, les reins et le myocarde [6]. Une résection chirurgicale avec des
marges de résection larges et profondes est recommandée [7]. Chez
notre patiente et après concertation multidisciplinaire, en plus de
la résection chirurgicale large, un évidement ganglionnaire cervi-
cal de principe des territoires I, II et III a été indiqué vu la grande
fréquence des métastases cervicales 10 à 15 % [6].

La radiothérapie postopératoire est controversée car aucune
étude n’a montré de bénéfice sur la survie [3]. Si les métastases
cervicales sont présentes, Hodgkinson et al. ont recommandé un
curage ganglionnaire cervical et une radiothérapie sur le site prin-
cipal et sur le cou [10].

Le pronostic est sombre parce que ces tumeurs ont une ten-
dance à la récidive locale et aux métastases par voie lymphatique
ou hématogène ; Lydiatt et al. ont rapporté à 5 ans un taux de survie
de 33 %, avec un taux de récidive de 78 % [8]. Dans notre cas, il n’y
avait aucun signe de récidive 6 mois après la fin du traitement.

4. Conclusion

L’angiosarcome du pavillon est une tumeur rare. Le diagnostic
est retardé par la non-spécificité des premiers signes. L’examen his-
tologique d’un échantillon de biopsie, réalisé devant toute lésion
suspecte, est la clé du diagnostic et la seule garantie d’un traitement
efficace. Nous tenons à souligner la nécessité d’une prise en charge
multidisciplinaire chirurgien, radiologue et radiothérapeute.
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