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INTRODUCTION

L'angiosarcome est une tumeur maligne rare de |'endothélium lymphatique ou
vasculaire qui siege sur n’importe quel organe. Les angiosarcomes représentent
environ 2 % des tissus mous et 5,4 % des sarcomes cutanés.

Le lymphocedeme chronique et la radiothérapie sont tous des facteurs de risque connus
de développement de I'angiosarcome , qui a été bien décrit principalement chez les
patientes traitées pour un cancer du sein.

Cette entité a été deéecrite pour la premiere fois en 1948 chez des patientes ayant
présenté un lymphoedeme chronique apres mastectomie qui et est connu
actuellement sous le nom de syndrome de Stewart-Treves. (1)

En raison de la rareté de |'angiosarcome, les informations sur le pronostic sont
limitées. Les angiosarcomes épithélioides ont tendance a métastaser précocement a la
fois dans les organes solides (en particulier les poumons, les os, les tissus mous, la
peau) et les ganglions lymphatiques.(4)

Les angiosarcomes d’origine gynécologique sont rares, avec seulement quelques cas
rapportés dans la littérature , Nous présentons ici le cas d'un angiosarcome vulvaire
associé a une radiothérapie adjuvante compliqguée d'un Ilymphcedeme post
mastectomie

CAS CLINIQUE

patiente agée de 46 ans , G4P3C1, qui consulte pour prurit vulvaire évoluant depuis

06 mois

-ATCD médicaux et chirurgicaux :

 Diabete chronique sous traitement

e (Cancer du sein gauche découvert a I'age de 40 ans (2018) type CCl de grade | RH(-)
HER2(3+++) Ki67=70%. Bilan d’extension négatif

e ayant recu 6 cures de chimiothérapie néoadjuvante : Docetaxel , carboplatine et
Carmab C12.

e C(Classification T4b No Mo Pev o AG+

* Décision RCP : Mastectomie avec curage ganglionnaire homolatéral puis
radiothérapie adjuvante , Protocol : 50 Gy sur 25 séances sur la paroi thoracique
+ 46 Gy sur 23 séances sur la chaine ganglionnaire sus et sous claviculaire gauche
avec radiodermite Grade 3

 Actuellement en remission

-Examen clinique :

lymphooedememe important du membre supérieure
gauche , apparu juste apres la radiothérapie

* 'examen Gynécologique : on note une ulcération de 2cm |
Sur la levre droite sur un rayon de 10H a 12H avec

2 nodules de perméations un en contact avec l'ulcération,
I"autre a 3cm de celle-ci, apparu 05ans apres sa
mastectomie

Le reste de I'examen gynécologique est sans anomalies

-Biopsie vulvaire 06/12/2022 : carcinome épidermoide
moyennement différencié.

- Bilan d” extension : négatif

-Classification TNM : T1 NO MO stade 1 de la FIGO

La patiente a bénéficié d’'une hémi-vulvectomie droite avec curage inguinal
superficiel et profond sur décision de la RCP

L'examan anatomopathologique sur piece opératoire a conclu sur avis de deux
centres de référence des tumeurs rares : aspect histopathologique et profil
immuno- histochimique (réalisé en utilisant CD 34 , ERG ) d’'un angiosarcome de la
vulve.

Avec limites de résection chirurgicale saines , absence d’emboles tumoraux
endovasculaires; sans adénopathies infiltrés , sur décision de la RCP pas d’indications
a un traitement adjuvant
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Cellules ovalaires et Marquage membranaire Marquage nucléaire des

fusiformes atypiques au des cellules tumorales avec cellules tumorales avec
cytoplasme peu abondant CD34 ERG

et au noyau vésiculeux au

nucleole proéminent Apres hémi-vulvectomie droite

avec curage inguinal superficiel et

Suivi post-opératoire :
profond

Absence de récidive locale a 8 mois post opératoire
PET-CT au 18F-FDG fait a 4mois post-opératoire :
Absence de lésion hypermétabolique pouvant faire
évoquer une récidive et/ou une localisation secondaire
loco-régionale ou a distance d’'un angiosarcome vulvaire
TDM-TAP a 8 mois sans anomalies

IRM pelvienne : loge opératoire libre , deux
adénomeégalies droites de 40 et 15 mm respectivement,
biopsie maligne; chimiothérapie: doxorobutinr/cisplatine
IRM de control : disparition de 'ADP , bonne réponse
-Centra pour radiothérapie fait

DISCUSSION

Les tumeurs vulvaires ne représentent que 4 % de l'ensemble des néoplasmes
gynécologiques et se classent au cinquieme rang en termes de fréquence apres les
tumeurs du sein, du col de l|'utérus, de l'utérus et de l'ovaire. 98% des tumeurs
vulvaires sont bénignes et seulement 2 % sont malignes.

Les sarcomes de la vulve représentent environ 1 a 3 % de tous les cancers de la vulve.
Nous avons pris en charge 14 cas de cancer de la vulve sur une durée de 03 ans , un
seul cas d’angiosarcome ici présenté

| es angiosarcomes vulvaires sont rares. Les cas rapportés dans la littérature siegent sur
‘utérus et les ovaires.

L es localisation habituelles (par ordre décroissant) sont la téte et le cou, le sein, les
extrémités, le tronc, le foie, le coeur, les os et la rate.(3)

Le diagnostic peut étre retardé en raison de sa nature asymptomatique et de la
difficulté a différencier la malignité, le traumatisme ou l'infection.

La plupart des tumeurs forment une masse hémorragique large et friable avec des
marges mal définies et une surface ulcérée, mais des tumeurs en forme de plaques
plates ont été rapportées dans le col de |'utérus.(5)

Dans le cas de notre patiente le diagnostic a été posé rapidement en raison de son
ATCD de cancer du sein

Sur le plan histologique la plupart des angiosarcomes ont une architecture lobulée
avec des canaux vasculaires anastomosés étroitement serrés, des espaces kystiques et
des nappes solides de cellules épithélioides et fuseaux avec des hémorragies et des
nécroses. Les cellules tumorales sont pléomorphes et contiennent de gros noyaux
hyperchromatiques. Les mitoses sont généralement nombreuses. Une hyalinisation
stromale importante peut étre présente. D'un point de vue immunohistochimique, les
cellules tumorales se colorent pour le CD31, le CD34, le facteur VIl et I'ERG. Certains
angiosarcomes expriment D2-40 ou des cytokératines. Les tests ER et PR sont
négatifs.(5)

L'étude immunohistochimique peut aider a différencier les angiosarcomes épithélioide
du carcinome ainsi que d'autres néoplasies épithélioides.

Les angiosarcomes de tous types sont positifs pour la vimentine.(2)

Tous les sous-types sont typiquement observeés dans les dernieres décennies de la vie,
bien que tous les sous-types histologiques aient été décrits chez des femmes de moins
de 30 ans.(4)

L'étiologie de l'angiosarcome vulvaire, comme d’autres angiosarcomes, peut résider
dans un lymphocedeme et une radiothérapie de longue date. Une analyse des données
SEER (Surveillance, Epidemiology, and End Results) a révélé un rapport d’incidence
standardisé de 26,2 pour le développement de |'angiosarcome chez les patientes
atteintes d’'un cancer du sein ayant subi une radiothérapie par rapport a la population
féminine générale (2) ce qui est le ccs de notre patiente.

Le délai moyen de survenu est de 5 a 10 ans apres le diagnostic de carcinome du sein;
chez notre patiente le délai été de 05ans

Compte tenu de la rareté des sarcomes de la vulve, les données sur les résultats
spécifiques aux sous-types histopathologiques sont rares (4)

Les recommandations de traitement sont alors vaguement basées sur le traitement
des carcinomes épidermoides de la vulve et des sarcomes d'autres sites anatomiques
Les sarcomes de la vulve sont hétérogenes et la survie dépend fortement du sous-type
nistopathologique. Bien que |'excision chirurgicale soit la base du traitement de tous
es sarcomes de la vulve, la lymphadénectomie de stadification devrait étre différée
oour les (dermato)fibrosarcomes, les liposarcomes et les |éiomyosarcomes, car il n'y a
0as eu de cas de métastases ganglionnaires.

I'exérese chirurgicale est le traitement principal de choix pour I'angiosarcome, bien
que le pronostic reste incertain méme avec une intervention précoce La
chimiothérapie a montré peu de succes dans |'amélioration de la survie La
radiothérapie est souvent utilisée comme traitement adjuvant, mais il n'y a pas de
données convaincantes.

Ce sont des tumeurs malignes rares dont le pronostic est amélioré en cas de diagnostic
précoce et de traitement chirurgical adéquat

CONCLUSION

| es angiosarcomes radio-induits du tractus gynécologique sont extrémement rares , le
oronostic reste sombre en raison de la non différenciation , le retard diagnostic et leur
oouvoir meétastatique d'ou la nécessité d’'une résection complete et d’'une bonne
surveillance post opératoire
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