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RESUME :

Le carcinome épidermoide du méat auditif externe est une tumeur rare, représentant moins de 0,2 % des cancers de la téte et du
cou. Le xeroderma pigmentosum est une affection génétique rare caractérisée par un défaut de réparation de I’ADN, exposant les
patients a un risque extrémement élevé de cancers cutanés agressif induits par les rayonnements ultraviolets. Nous rapportons un
cas exceptionnel de carcinome épidermoide du méat auditif externe sur xeroderma pigmentosum. Patient de 46 ans, suivi depuis
I’enfance pour un xeroderma pigmentosum, adressé en juillet 2025 pour un carcinome épidermoide du méat auditif externe droit
localement avancé, évoluant depuis deux ans. L’examen clinique retrouvait une Iésion ulcéro-hémorragique étendue sans paralysie
faciale ni adénopathies. L’imagerie montrait un envahissement loco-régional majeur sans métastases a distance. La tumeur était
classée TANOMO (stade IV selon Pittsburgh), non accessible a un traitement chirurgical curatif. Une chimiothérapie d’induction
par docetaxel—cisplatine—5-fluorouracile a ét¢ administrée, compliquée d’une progression tumorale avec extension intracranienne.
Le bilan moléculaire retrouvait un statut EGFR sauvage et une expression négative de PD-L1. Une thérapie ciblée par cetuximab
associée a une radiothérapie a été discutée mais non réalisée du fait d’une dégradation rapide de 1’état général (OMS 4). Une prise
en charge palliative exclusive a ét¢ instaurée. Conclusion, le carcinome épidermoide du conduit auditif externe, rare et agressif sur
xeroderma pigmentosum, impose une vigilance diagnostic précoce devant toute otite externe chronique atypique.
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ABSTRACT : SQUAMOUS CELL CARCINOMA OF THE EXTERNAL AUDITORY CANAL IN XERODERMA PIGMEN-
TOSUM : A rare case illustrating an exceptional oncological association.

Squamous cell carcinoma (SCC) of the external auditory canal is a rare malignancy, accounting for less than 0.2% of head and
neck cancers. Xeroderma pigmentosum (XP) is a rare autosomal recessive disorder characterized by defective nucleotide excision
repair, predisposing affected individuals to early-onset and aggressive malignancies. We report the case of a 46-year-old patient with
a long-standing history of xeroderma pigmentosum, referred in July 2025 for a locally advanced SCC of the right external auditory
canal evolving over two years. Clinical examination revealed an extensive ulcerative and hemorrhagic lesion without facial nerve
involvement or cervical lymph adenopathy. Imaging demonstrated marked locoregional invasion without distant metastases. The
tumor was staged as TANOMO (stage IV according to the Pittsburgh classification) and was considered unresectable. Induction che-
motherapy with docetaxel, cisplatin, and 5-fluorouracil was administered but resulted in rapid disease progression within tracranial
extension. Molecular analysis revealed wild-type EGFR status and negative PD-L1 expression. Combined radiotherapy and cetuxi-
mab was considered but could not be initiated due to rapid deterioration in performance status (WHO grade 4). The patient was
subsequently managed with exclusive palliative care. Conclusion, SCC of the external auditory canal in patients with xeroderma
pigmentosum represents a rare and highly aggressive clinical entity. This case highlights the critical importance of early recognition
and thorough evaluation of atypical or refractory chronic external otitis in high-risk patients, with the aim of enabling earlier dia-
gnosis and potentially curative treatment.
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INTRODUCTION

e carcinome épidermoide (CE) est une tumeur maligne déve-

loppée aux dépens des cellules squameuses de 1’épithélium,
constituant 1’un des cancers les plus fréquents de la peau et des
mugqueuses. Sa localisation au niveau du meat auditif externe
(MAE) demeure toutefois excep-tionnelle, représentant moins
de 0,2 % de I’ensemble des cancers de la téte et du cou [1].
Son incidence est estimée entre un et six cas par million d’habi-
tants par an [2], avec une préva-lence d’environ un cas par mil-
lion [3,4]. Cette extréme rareté constitue une limite méthodolo-
gique majeure, expliquant la taille réduite des séries publiées et
I’absence d’essais randomisés de grande envergure, les données
disponibles reposaient essentiellement sur des études rétrospec-
tives et des observations isolées.
La prise en charge repose sur une approche multidisciplinaire
dominée par la chirurgie. Les stades précoces (T1-T2) relévent
d’une résection limitée, tandis que les stades avancés (T3-T4)
nécessitent une résection temporale latérale ou une pétrosec-
tomie. Une radiothérapie adjuvante indiquée en cas de marges
insuffisantes, d’extension locorégionale ou de facteurs de pro-
nostic défavorables [1,5].
Certains terrains génétiques prédisposent & une survenue pré-
coce, un profil épidémiologique agressif et une évolution défa-
vorable de ces tumeurs. Parmi lesquels, le xeroderma pigmen-
tosum est une affection génétique rare caractérisée par un défaut
de réparation de I’ ADN, expo-sant les patients a un risque extré-
mement ¢levé de cancers cutanés induits par les rayonnements
ultraviolets [6,7]. Il se manifeste par une photosensibilité sévere,
un vieillissement précoce de la peau et des muqueuses [6].
Chez ces patients, les carcinomes épidermoides représentent
I’une des tumeurs malignes les plus fréquents, avec une surve-
nue précoce et un comportement souvent agressif [7]. Les loca-
lisations cervico-faciales sont prédominantes en raison de leur
exposition solaire chronique [6]. Toute-fois, I’atteinte du méat
auditif externe demeure exceptionnelle et reste rarement rappor-
tée dans la littérature [1,5].
N01i§ rapportons ainsi un cas de carcinome épidermoide du
méaF auditif externe, localement avancé, survenant chez un pa-
tient atteint de xeroderma pigmentosum, illustrant 1’association
inhabituelle d’entités déja rare dans la littérature.

OBSERVATION

Il s’agissait d’un patient agé de 46 ans, suivi en dermatologie
depuis I’enfance pour un xe-roderma pigmentosum, diagnosti-
/qué devant une photosensibilité marquée, des coups de soleil
apres une exposition minime et une lentiginose diffuse. I était
non-fumeur et non alcoolique. Le patient a été adressé en juillet
2025 au service d’oncologie médicale, CHU de Treichville pour
la prise en charge d’un carcinome épidermoide du conduit audi-
tif externe droit localement avancé.

Le début de la symptomatologie remontait a environ deux ans
avant la consultation, marqué par une otite externe chronique
pour laquelle il était suivi au service d’oto-rhino-laryngologie
(ORL). Les investigations cliniques et paracliniques ont conclu
a un carcinome épidermoide du méat auditif externe droit, non
accessible a un traitement chirurgical curatif.

L’examen clinique en juillet 2025 retrouvait un patient en état
général moyen, avec un indice de performance OMS évalué a 2,
et un syndrome anémique clinique. L’examen local objectivait
un syndrome tumoral de I’oreille externe droite, fait d’une tu-
méfaction de la région parotidienne droite entrainant une légére
déviation de la bouche vers la gauche, associ¢e a une limitation
de I’ouverture buccale. Il existait une ulcération mesurant 8 cm
x 6 cm en forme de carte géogra-phique a bordure cicatricielle,
fibrineuse par endroit, la surface propre et hémorragique le
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tout sur un fond cedémateux du méat acoustique externe droit,
s’étendant en pré-auriculaire et mettant a nu le conduit auditif
externe (figures 1). Il n’y avait pas de paralysie faciale, ni d’adé-
nopathies satellites, cervicales ou sus-claviculaires.

Figure 1. Tumeur ulcéro-hémorragique en carte géographique
et bordure cicatricielle du méat acoustique externe.

Par ailleurs, on notait une scoliose avec soudure vertébrale, une
lentiginose cutanée diffuse, tan-dis que le reste de I’examen
somatique était sans particularité.

La tomodensitométrie des rochers réalisée en juillet 2025 re-
trouvait, a droite, un comblement total du méat acoustique
externe et de la caisse du tympan, des anomalies des osselets
avec irré-gularité morphologique, un comblement et un épais-
sissement séveres des parties molles péri-auriculaires, ainsi
qu’une infiltration diffuse des tissus mous de la face droite sur
11 cm de hau-teur et 4 cm d’épaisseur. 1l existait également un
comblement total des cellules mastoidiennes et quelques lésions
d’emphyséme sous-cutané. A gauche, le méat acoustique ex-
terne était d’aspect normal ; le tympan apparaissait épaissi, avec
une bonne aération des cellules mastoidiennes et de la caisse du
tympan (figure 2). La chaine ossiculaire était continue et non
fixée, la cochlée et le labyrinthe d’aspect normal, ainsi que le
méat acoustique interne.

Figure 2. Coupes scanographiques coronales de I’os temporal droit.
(A) Début d’asymétrie temporale droite ; (B) lésion tissulaire temporale droite
d’extension maximale ; (C) extension aux tissus mous adjacents.

La tomodensitométrie cranio-faciale et thoraco-abdomino-pel-
vienne en juillet 2025 ne retrouvait pas de localisation tumorale
secondaire. Elle mettait en évidence une arthrose cervico-dorso-
lombaire étagée avec coxarthrose bilatérale.

La tumeur a été classée T4 selon la classification de Pittsburgh,
correspondant a un stade IV A de la classification TNM
(TANOMO). Le dossier a été présenté en réunion de concertation
pluri-disciplinaire (RCP) en aotit 2025, au cours de laquelle il a
été décidé de proposer une chimiothé-rapie d’induction selon le
protocole docetaxel—cisplatine—5-fluorouracile (DCF), a raison
de quatre cures, avec une réévaluation apres traitement. En cas
de réponse favorable, une radio-chimiothérapie concomitante
était envisagée.

Le patient a recu quatre cures de chimiothérapie selon le proto-
cole docetaxel 75mg/m?, cisplatine 75 mg/m? et 5-fluorouracile
750mg/m?, avec un cycle de 21 jours, entre aolt et septembre




AR S ST Y

CAS CLINIQUE

arcinome epidermoide du meat audifif externe sur xerodermg pigmentosum - U

2025. Lintervalle entre la troisiéme et la quatriéme cure a été
marqué par une bicytopénie, associant une anémie microcytaire
hypochrome a 8,5 g/dL et une thrombopénie a 86 G/L, corrigée
par une transfusion de culots globulaires et de concentrés pla-
quettaires, sans retentissement sur 1’administration de la qua-
triéme cure.

L’évaluation a mis en évidence une progression clinique et
radiologique, caractérisée par une augmentation de 86% de la
lésion initiale, avec une extension intracranienne marquée par
une lyse de I’os temporal et une infiltration méningée temporo-
pariétale droite, ainsi qu’une infiltra-tion de la joue droite (figure
3). L’analyse de biologie moléculaire retrouvait une voie EGFR
de type sauvage, PD-L1 négatif.

Figure 3. Extension de la
tumeur a la joue droite.

Le dossier a été rediscuté en RCP en janvier 2026, et il a été
décidé d’initier une thérapie ciblée par cetuximab associée a une
radiothérapie des Iésions cérébrales. Toutefois, ce traitement n’a
pu étre administré en raison de I’altération rapide de 1’état géné-
ral du patient, avec un indice de per-formance OMS évalué a 4.
Par la suite le patient a été mis sous traitement palliatif exclusif.

DISCUSSION

Le carcinome épidermoide du conduit auditif externe est une
tumeur rare [1,8]. Dans notre observation, le patient était agé
de 46 ans, un age inférieur a la moyenne de 61,5 ans rapportée
dans la littérature [2]. Cette survenue précoce peut s’expliquer
par le terrain de xeroderma pig-mentosum, connu pour favoriser
I"apparition précoce des cancers cutanés et muqueux.

Le patient était de sexe masculin. Toutefois, la littérature ne
rapporte pas de prédominance sexuelle nette, avec un sex-ratio
proche de 1 [9]. Le mode de révélation n’était pas spécifique,
la symptomatologie initiale étant dominée par une otite externe
chronique, qui constitue le mode de découverte le plus fréquem-
ment décrit [10]. Contrairement a certaines séries, aucun choles-
téatome n’a été retrouvé dans notre cas, alors que plusieurs
études suggérent que les carcinomes épidermoides du MAE
peuvent étre secondaires a un cholestéatome chronique [11].

Nous avons noté une discordance entre les données cliniques
et radiologiques, marquée par 1’absence de paralysie faciale et
d’adénopathies cervicales, contrastant avec 1’extension loco-
régionale massive objectivée a I’imagerie. Cette discordance
clinico-radiologique est décrite dans les formes avancées de
carcinome du CAE, ou I’extension tumorale peut intéresser
précocement 1’os temporal, la mastoide et les tissus mous adja-

cents, sans signes neurologiques initiaux [12,13].

La prise en charge thérapeutique des carcinomes du CAE repose
principalement sur une chirur-gie large suivie d’une radiothéra-
pie adjuvante pour les stades précoces et intermédiaires. Toute-
fois, les formes T4 chirurgicalement dépassées représentent un
défi thérapeutique majeur, avec un pronostic globalement défa-
vorable [12, 14]. Dans ces situations, les stratégies thérapeu-
tiques sont souvent extrapolées de celles des cancers ORL loca-
lement avancés non opérables. La chi-miothérapie d’induction

a base de docetaxel, cisplatine et S-fluorouracile, suivie d’une
radio-chimiothérapie concomitante en cas de réponse, constitue
une option envisageable, bien que les preuves spécifiques au
CAE restent limitées [15].

Dans le cas rapporté, 1’évolution sous chimiothérapie d’induc-
tion a été défavorable, avec une progression rapide et une ex-
tension intracranienne. Cette agressivité tumorale pourrait étre
ex-pliquée, au moins en partie, par le terrain de xeroderma pig-
mentosum, associé¢ a des tumeurs biologiquement plus agres-
sives et parfois résistantes aux traitements conventionnels [6,
16].

L’indication d’une thérapie ciblée par cetuximab associée a
une radiothérapie a visée palliative a été retenue en réunion de
concertation pluridisciplinaire. Le cetuximab, anticorps mono-
clonal anti-EGFR, a démontré un bénéfice en association a la
radiothérapie dans les carcinomes épi-dermoides de la téte et du
cou localement avancés [17].

Toutefois, I’altération rapide de 1I’état général du patient n’a pas
permis I’administration effective de ce traitement, illustrant la
difficulté de prise en charge des formes trés évoluées.

CONCLUSION

Le carcinome épidermoide du méat auditif externe est une
tumeur rare, le plus souvent dia-gnostiquée a un stade avancé.
L’association & un terrain de xeroderma pigmentosum confere
une agressivité particuliére et un pronostic défavorable aux
formes localement avancées. Ce cas sou-ligne I’importance
d’une vigilance accrue devant toute otite externe chronique aty-
pique ou résis-tante au traitement, afin de permettre un diagnos-
tic plus précoce, seul garant d’une prise en charge curative et
d’une amélioration du pronostic
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