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Les sarcomes sont des tumeurs primitives rares (moins de 1% des nouveaux cas
de cancer) qui se développent au dépend de I’os ou des tissus de soutien et des parties
molles du systeme osseux [1].

Il s’agit d’un groupe hétérogéne qui regroupe selon I’OMS plus d’une vingtaine
de types différents, dont les trois principales entités sont : I'ostéosarcome et le
sarcome d’Ewing (Les deux tumeurs osseuses primitives les plus fréquentes chez
I'enfant et I'adolescent) et le chondrosarcome (le cancer osseux primitif le plus
fréquent chez I’adulte apres I’ de 40 ans) [2].

Les signes cliniques sont peu évocateurs et dépendent essentiellement du siege
et de la taille de la tumeur. Une exploration radiologique est obligatoire avant la
biopsie. Les images radiologiques évoquent le diagnostic d’'une tumeur maligne et
orientent la biopsie pour I’étude histologique. L’IRM, la TDM, la scintigraphie,
I’échographie et la radiologie standard permettent de diagnostiquer les métastases a
distance [3].

La prise en charge est multidisciplinaire qui fait inclure entre outre I’oncologue,
I’anatomopathologiste, le radiologue, le chirurgien orthopédique, le radiothérapeute.
La polychimiothérapie joue un role primordial tout au long de la période du
traitement, elle est habituellement utilisé en préopératoire afin de réduire la taille
tumorale et en postopératoire dans le but de prévenir les métastases. Cependant, Le
régime thérapeutique dépend sur plusieurs criteres cliniques, radiologiques,
biologiques et histopathologies [4].

L’objectif de notre étude est de décrire I’expérience Du service d’oncologie
médicale de I’hopital militaire Moulay Ismail de Meknes dans la prise en charge de
cette pathologie, a travers une étude rétrospective étalée sur 5 ans, entre 2015 et

2019.
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Le squelette humain d’une personne adulte est constitué d’environs 206 os, ce
chiffre peut varier légerement d’un individu a 'autre.
Les os sont une association fonctionnelle des différents tissus, qui se
répartissent comme suit :
— 25% de tissus osseux
— 60% de moelle osseuse
— les 15% restant sont formés par le cartilage articulaire, périoste et les espaces
conjonctivo-vasculaires.
Le squelette humain joue 3 roles primordiaux :
e Un rble mécanique : I'os est responsable des mouvements et de la protection
des organes.
e Un role métabolique : I'os aide a maintenir I’équilibre phosphocalcique et
acidobasique.
e Un role hématopoiétique : grace a la moelle osseuse qui produit les 3 lignées

sanguines GB, GR et plaquettes.

. Rappel anatomique :

Les os sont la charpente du corps humain, le Fémur étant I’os le plus grand du
corps et le stapus au niveau de I'oreille moyenne le plus petit. Les autres os sont
distribués au niveau du crane (8), de la face (14), des deux oreilles moyennes (6), des
vertebres (24), du Thorax (24), I'os hyoide (1) et le reste au niveau des quatre
membres.

Il'y a plusieurs types d’os, généralement classés selon leur taille et leur forme :
o Les os longs: surtout au niveau des membres, caractérisés par une diaphyse,
métaphyse et une épiphyse. Ex: Fémur, péroné.

o Les os courts : comme les os du carpe et tarse

M.Karim MOUTCHOU 14
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o Les os plats : ils servent essentiellement a la protection des visceres, a I'instar
du scapula et des os du crane
o Les os irréguliers : vertebres

o Autres formes : Os arqués (mandibule) rayonnés (sphénoide).

Il. Histologie normale :

1.Tissu cartilagineux :

Groupe
isogenique
MEC
. Chondrocyte
2 — [ =2 ~ - -
ISsu cenjon , - e = Cartilage Oligomeric Matrix
- e T . — " Protein
Périchondre T A B G Sa s S
® 7 - T Agrécan
Cartilage "

FIGURE 1: Schéma du tissu cartilagineux

C’est un tissu conjonctif spécialisé non vascularisé et non minéralisé. Il est formé
de I'ensemble des chondrocytes avec la matrice extracellulaire

a. Les chondrocytes

Ce sont des cellules volumineuses avec des récepteurs d’hormones et de facteurs
de croissance: Vitamine D, Growth Hormone, PTH. Elles synthétisent et dégradent la

matrice extra cellulaire.
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b. La matrice extracellulaire :

Riche en collagene Il et IX. Elle permet de différencier le cartilage en cartilage

élastique, fibreux ou hyalin.

2.Tissu osseux :

Ostéoclaste
Lacune de Howship

Osteoplaste

Matrice osseuse
Lacune de
resorption Ostéocytes

Canalicules

Les élements constitutifs du tissu osseux

FIGURE 2: éléments du tissu osseux

Le tissu osseux est un tissu conjonctif spécialisé, d’origine mésenchymateuse.
C’est un tissu rigide, imperméable, calcifié¢ et solide, formé par des cellules
spécifiques avec une matrice extracellulaire.

a. La matrice extracellulaire:

e La MEC organique:

Formée essentiellement par le collagene type | (90%). Elle a une faible teneur en
H20 et elle est riche en protéoglycanes. Elle est dite pré osseuse ou calcifiante en

raison de son affinité pour le sel et le calcium.
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e La MEC minérale:

Constitue 70% du poids total de la MEC, riche essentiellement en calcium (98%
du Calcium de I'organisme) et en Phosphore (85% du Ph de I'organisme). Elle est
caractérisée par la présence abondante des cristaux d'hydroxyapatite qui apparaissent
au microscope électronique sous forme d'aiguille de 60 nm de long

b. Les cellules osseuses.

Ostéoblastes: activité ostéoformatrice, produisent des phosphatases alcalines.

IIs peuvent se transformer par la suite en ostéocytes, cellules bordantes ou
subissent I’apoptose.

e Ostéocytes: Cellules fusiformes qui possedent plusieurs prolongements
cheminant dans les canicules.

e Cellules bordantes: forment une monocouche a la surface du tissu osseux, peu
actives, elle n’est soumise ni a la formation ni a la résorption.

o Ostéoclastes.: D'origine monocytaire, appartiennent au systeme de phagocyte
mononuclées, ce sont des cellules volumineuses, mobiles et périnucléaires.
Elles dégradent la MEC avec la sécrétion des protons, enzymes lyzozomyales et

métalloprotéases.

M.Karim MOUTCHOU 17
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lll. Description anatomopathologique des sarcomes osseux |1, 2, 3i:

1- Ostéosarcomes:

: ; ‘ -” 3 ‘.:

FIGURE 3: Coupe histologique de I’OS

IIs se développent habituellement au niveau des métaphyses des os longs,
souvent au niveau du genou. Il s’agit d’une prolifération maligne des ostéoblastes,
avec un polymorphisme lésionnel et des mitoses atypiques, sans structure lobulée. La
présence de foyers de calcification variables est fréquente [1].

Formes histologiques:

o Ostéosarcome conventionnel: ostéoblastique: 50%, chondroblastique: 25%,
fibroblastique: 25%
o Ostéosarcome télangiectasique.
o Ostéosarcome a petites cellules.
Formes topographiques:
o Ostéosarcome de surface

o Ostéosarcome intramédullaire de bas grade

M.Karim MOUTCHOU 18
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2- Sarcome d’Ewing:

T

8253

O O 9

&
\ O/
'r - % "* ! 2 : .
' ’{a&o e }‘ N e
A g R L L e N s <)

Fiqure 4: Coupe histologique du SE

Il s’agit d’une prolifération maligne des cellules dérivées de la lignée
neuroectodermique. lls se présentent sous forme de plages diffuses de petites cellules
rondes monomorphes aux noyaux indentés, rosette avec mitoses atypiques. Cet
aspect peut étre confondu avec d’autres anomalies, notamment les lymphomes, les
ostéosarcomes a petites cellules, les métastases osseuses et les neuroblastomes, d’ou
I'intérét de I'immunohistochimie et FISH [1]:

IHC : CD99+ membranaire, complet et intense -

FISH : t(11;22) : réarrangement du gene EWS

M.Karim MOUTCHOU 19
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3- Chondrosarcomes:

Figure 5: Coupe histologique du chondrosarcome

Prolifération de cellules cartilagineuses présentant des signes de malignité
cytologique. La destruction osseuse fait la différence avec les tumeurs bénignes, qui
respectent les contours osseux. La perméation est un signe histopathologique
caractéristique définie par la présence des cellules cancéreuses au niveau de la
médulla osseuse. La binucléation des cellules malignes est souvent présente.
Grades :

o G1 : chondrosarcome bien différencié (dg différentiel = chondrome)

e G2 : chondrosarcome + atypies des mitoses

e G3 : chondrosarcome avec zones indifférenciées

M.Karim MOUTCHOU 20
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IV. Histoire naturelle:

L'histoire naturelle des sarcomes osseux est différente d'un type histologique a
I'autre. Généralement, les sarcomes ont une évolution lente caractérisée par une
augmentation progressive de la taille tumorale.

L'absence des signes cliniques spécifiques et des examens radiologiques ou
biologiques avec une haute sensitivité, cause habituellement un retard de diagnostic.
Il n’y a toujours pas de recommandations pour un dépistage systématique des cancers
osseux pour aucune tranche d'age et pour aucun type histologique.

Comme tous les autres types de cancers, c’est 'accumulation des anomalies
génétiques qui, A priori, active de maniere incontrélable la division cellulaire, inhibe
I’apoptose, stimule une prolifération cellulaire et induit, A posteriori, une
augmentation progressive de la taille tumorale. Plusieurs facteurs génétiques,
environnementaux, et microbiologiques sont impliqués ou suspectés dans
Iexplication de la présence de ces anomalies.

Apres rupture de la capsule tumorale, un signe pathognomonique de la
malignité, les sarcomes s'étendent vers les parties molles, ce qui peut engendrer des
signes cliniques dii aux compressions vasculo-nerveuses. Finalement, les sarcomes
se métastasent a distance, certains types histologiques se métastasent
préférentiellement par voie hématogene, d’autres par voie ganglionnaire.

La particularité du chondrosarcome est sa dissémination hématogéne qui
survient rapidement apres I’évolution locale spontanée. Le chondrosarcome se
métastase particulierement au niveau du poumon ou de la plevre, par voie
hématogene. La dissémination lymphatique des chondrosarcomes est rare.

Le sarcome d’Ewing évolue rapidement et tend a envahir d’emblée les parties
molles et ’ensemble de la cavité médullaire. A distance, le SE présente habituellement

des métastases précoces au niveau pulmonaire et au niveau d’autres os.

M.Karim MOUTCHOU 21



SSSSSSSSSSSSSSSSS

MATERIEL
ET METHODES

M.Karim MOUTCHOU



LES SARCOMES OSSEUX These N°110/20

I. Type de I’étude:

Il s’agit d’une étude épidémiologique rétrospective descriptive et
observationnelle, menée au sein du service d’oncologie médicale de I'hopital militaire
Moulay Ismail de Meknés sur une période de 5 ans du 1erJanvier 2015 au 31 Décembre

2019.

Il. Criteres d’inclusion :

« Patients présentant un sarcome osseux
o Dossier médical exploitable

e Age > 15 ans

lll. Criteres d’exclusion:

« Patients avec des métastases osseuses d’une tumeur primitive non osseuse

o Dossier inexploitable

IV. Recueil des données et analyse:

Les données ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des patients. La
fiche d’exploitation a été remplie par les données cliniques, biologiques,
radiologiques, anatomopathologiques et thérapeutiques des patients. Les

informations récoltées ont été traitées par logiciels Microsoft Excel et SPSS

V. Considérations éthigues:

L’étude a été menée en respectant les recommandations éthiques de la

déclaration d’Helsinki et les données ont été récoltées de maniére anonyme.
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RESULTATS
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I. Données épidémiologiques

1)Incidence globale:

Sur une période s’étalant de I’lannée 2015 a 2020, nous avons colligé 8 patients

qui ont été pris en charge au service d’oncologie médicale de I’hopital militaire Moulay

Ismail de Meknés pour le traitement d’un sarcome osseux.

2) Incidence selon I’age

L’age des patients au moment du diagnostic varie entre 15 et 65 ans avec une

moyenne de 43 ans et un pic d’incidence entre 15 et 25 ans avec 3 cas reportés

dominés par le sarcome d’Ewing, et un deuxiéme pic aprées I'age de 50 ans avec 4 cas

colligés . Nous avons répartie nos patients en tranches d’age de 10 ans :

Tranches d’ages | Nombre des cas | Pourcentage
15-24 3 37,5%
25-34 0 0%
35-44 1 12,5%
45-54 3 37,5%

55 ou plus 1 12,5%
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Tranches d'age

B nombre descas

25-34

35-44
45-54

55 ou plus

Figure 7: Incidence selon les tranches d’age

3) Incidence selon le sexe :

La répartition selon le sexe montre une prédominance masculine de 62,5%. Avec

un sex-ratio de 1,67.

femmes
37.5%

hommes
62.5%

Figure 8: distribution selon le sexe
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4) Antécédents

Nous avons trouvé comme antécédents chez nos patients:
e« ATCD de néoplasme: 0 cas
o ATCD de fracture: 1 cas soit 14%
« ATCD de tumeur bénigne: 0 cas soit
o Tabagisme et alcoolisme: 2 cas soit 28%
o Goitre bénigne: 1 cas soit 14%

o ATCD familiaux: pas de notion de sarcomes a transmission familiale.
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5) Localisation topographigue

L’analyse des résultats montre que la localisation la plus fréquente était le

membre inférieur avec 4 cas, les autres localisations étaient : le bassin (2 cas) et la

téte et le cou (1 cas chacun).

i,.a¢ 12,5% des cas
sce i
12,5% des cas Q&ﬁ

25% des cas $ ~ % /
% WOTW

O_)
- & @ 50% des cas
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II.LETUDE CLINIQUE :

1) Mode de révélation

a) Douleur:
La douleur était le symptome révélateur chez la majorité des patients, 5 cas soit
62,5%.
Le type de la douleur décrit par les patients:
o Douleurs de type inflammatoire chez 2
e Une douleur de type mécanique chez 1

e douleurs mixtes chez 2

type de la douleur

inflammatoire
20.0%

mixte
40.0%

meécanique
40.0%

Figure 9: Types de la douleur

b) Tuméfaction:
L’apparition d’'une masse tumorale augmentant progressivement de taille a été
le motif de consultation le plus fréquent apres la douleur. Une masse a poussé 2 des

patients en question a consulter.
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¢) Impotence fonctionnelle :

L’impotence fonctionnelle totale ou partielle a été décrite chez 4 patients, soit
50% des cas.

d) Fracture pathologique :

1 cas a été révélé par une fracture pathologique.

motif de consultation

fracture pathologique
12.5%

tuméfaction
25.0%

douleur
62.5%

Figure 10: motifs de consultation
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2) Délai de consultation

Le délai de consultation a été variable d’un patient a I’autre avec une moyenne

de 5 mois, un minimum 3 semaines et un maximum 18 mois.

3) Données de I'’examen clinigue:

a) Examen locorégionale :

i.  Tumeéfaction ou masse tumorale:

o Taille: variante entre 3 et 8 cm avec une moyenne de 6 cm
o Consistance: dure chez tous les patients
« Mobilité: non mobiles chez tous les patients

fi. Lésions cutanéo-musculaires.

« Amyotrophie: observée chez 4 patients.
« Signes inflammatoires: présents chez 3 patients.
« Signes de compression: présents chez 3 patients.

b) examen a distance.

o Ganglions: 0 patient

« Tuméfaction osseuse: 1 patient

« Hépatomégalie ou splénomégalie: aucun patient
¢) Examen général:

e Altération de I’état général: 5 patients soit 62,5%

e Troubles respiratoires : 1 patient soit 12,5%
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I11.PARA CLINIQUE:

1) Bilan biologique:

Des examens biologiques standards ont été réalisés pour tous les patients lors
de la phase diagnostique et préopératoire :
o NFS réalisé chez tous les patients
« Bilan inflammatoire (VS et CRP) réalisé chez tous les patients

o PAL réalisé chez tous les patients

Examen Résultat positif Nombre et Pourcentage
NFS Anémie 3, soit 37,5%
Bilan inflammatoire | Syndrome inflammatoire biologique 4, soit 50%
PAL PAL élevées 2, soit 25%
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2) Bilan radiologique local :

a. Radiographie standard: Réalisée chez tous les patients de la série.
b. Echographie:

Echographie des parties molles réalisée chez 4 patients.

c. TDM local:

Réalisée chez 6 patients, soit 85%

d. IRM locale:

Réalisé chez 2 patients, soit 28%

Examens d'exploration
B nombre des patients

Radiologie
standarde

TDM

IRM

Echographie

Figure 11: examens d’exploration
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3) Bilan des métastases a distance :

Tous les patients ont bénéficié d’'une TDM-TAP et d’une scintigraphie osseuse, 4

patients ont bénéficié d’une IRM et 1 patient d’'un PET-scanner.

Examens réalisés
B nombre

TDM-TAP

IRM

Scintigraphie

PET scan

Echo-coeur

Figure 12: bilan d’extension
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IV. Etudes anatomopathologiques:

1)Matériel d’étude

La biopsie a ciel ouvert est I'examen de choix. Elle a été réalisée chez 7 (soit 87,5%)

des patients.

Type de biopsie

Biopsie extermporanné
8.3%

Biopsie a aiguillie fine
8.3%

Biopsie a ciel ouvert
83.3%

Figure 13: Types de biopsie
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2)Répartition selon le type histologigue

2 patients (soit 25%) avaient un OS, 4 un SE (soit 50%) et 2 CS (soit 25%)

Type histologique

Osteosarcomes
25.0%

Chondrosarcomes
25.0%

Ewing
50.0%

Figure 14: types histologiques

3) Grading tumoral

1 patients avaient des tumeurs de grade 1, 3 patients avaient des tumeurs de
grade 2 et 1 avaient des tumeurs grade 3. Le grading n’était pas déterminé pour 1

patient.
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4) Classification TNM:

e La tumeur:

3 patients classés T1, 3 patients classés au stade T2 et 2 patients stade 3.

Classification T

B Period1

Figure 15: Classification TNM

e Les adénopathies:

Absence de métastase ganglionnaires chez tous les patients

e Les métastases a distance:

7 patients n’avaient aucune métastase tumorale et 1 patient présentait

métastases osseuses.
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V. Traitement :

1) Chirurgie

Type Nombre des cas | Pourcentages
Conservateur 7 87,5%
Radical 1 12,5%

La grande majorité des cas, 87,5%, a bénéficié d’un traitement conservateur. Le
traitement radical (amputation) a été réalisé chez 1 patient.
Type de chirurgie
amputation
12.5%
Conservateur
87.5%
Figure 17: Types de la chirurgie
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2) Radiothérapie

Un seul patient a bénéficié d’une radiothérapie de consolidation sur une métastase

osseuse compliquée d’une fracture pathologique.

3) Chimiothérapie :

e Modalités:
Tous les patients ont bénéficié d’'une chimiothérapie a but :
> Curatif : 7 patients (87,5% des cas).
> palliatif : 1 patient (12,5% des cas).
e Protocoles:
Plusieurs protocoles différents ont été employés en fonction du type histologique et

la tolérance individuelle.

> l'ostéosarcome : Protocole API-Al

GR: Good histologic response

PR: Poor histologic response

M+: Metastatic disease at diagnosis
APl-A' regimen uU: Unresectable primary tumor

Surger
gery Al Pl Al Pl
GR

APl Al APl Al AP 1/1234567891011
Weeks 1 2 3 4 567 8 91011 121314 \E. B B B E

API: doxorubicin 60 mg/m? Day1 PRAIM+/U 1 2 345678 91011121314
cisplatin 100 mg/m? Day1
ifosfamide 3g/m? Day 2-3
Al: doxorubicin 60 mg/m? Day1
ifosfamide 3g/m’ Day 1-2
Pl: cisplatin 100 mg/m? Day1l
ifosfamide 3g/m? Day 1-2
El: etoposide 75mg/m? Day1-4
ifosfamide 3g/m? Day 1-4

Figure 18 : protocole API-Al
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> Le sarcome d’Ewing : Protocole VDC-IE

e

VDC |

E Chemotherapy

e @@

--mmmmnnnnl
B Do @i

Week -2

-1 1 2 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27
Bl n hospital \
B At home Week 1 09900&5 N P
W Vincristine week2 DPOOOOE P P
Doxorubicin
Cyclophosphamide Week 3 0900960 m
I ifosfamide
toposide
B vincristine
yciophosphamide
Protocole VDC Protocole IE
Drug Dose Route | Day Drug Dose Route Day
DOXOrubicin # 37.5 mg/m? v #2 Tand2 Etoposide * 100 mg/m? Vinfusion 1105
vinCRISTine 1.5mg/m? Vinfusion 1 g
(Cap dose at 2 mg) Mesna 600 mg/m* Vinfusion 105
Mesna 400 mg/m? * WVinfusion 1 {FOSFamide 1,800 mg/m? Vinfusion 1105
CYCLOPHOSPHan 1200 mg/m? Winfusion | 1 Mesna 600mg/m*atdandShours after  Ninfusion® 1105
Mesna 800 mg/m? PO ] the initiation of ifosfamide
Pegfilgrastim 6mg Subeut 3 Pegfilgrastim 6mg Subeut 6
Figure 19 : Protocole VDC-IE

> Le chondrosarcome : Protocole Al

Drug Dose
DOXOrubicin 25mg/m?
Mesna 500 mg/m?
iIFOSFamide 2,500 mg/m?
Mesna * 1,500 mg/m?
Mesna ** 2,000 mg
Pegfilgrastim 6 mg

Route

\Y 1t03
IV infusion 1to4
IV infusion 1to4
IV infusion IRGE:
PO Tto4
Subcut 5

Figure 20 :Protocole Al (doxorubicine+Ifosfamide).
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e Nombre de cures:
Variable entre 3 et 10, avec une moyenne de 6.
e Tolérance:
Tous les patients ont souffert des troubles digestifs et mucositaire d’intensité

variable, un patient a présenté une neutropénie fébrile (12,5% des cas).

VI. Evolution et survie:

Tous les sujets de la série d’étude ont été suivis pour évaluer les complications du
traitement et I’évolution locale et générale de la maladie.

2 patients ont été perdu de vue, 1 décédé, 1 autre en rechute métastatique a distance
et 5 patients en bon contrdle locale et a distance jusqu’au moment de la réalisation

de I’étude.
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DISCUSSION
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I. Epidémiologie

1) Répartition globale et classification [4,5] :

W Malignant bone \
tumors

m Soft tissue and
other
extraosseous
SACOMas All Sarcomas

B Osteosarcomas
® Chondrosarcomas

®m Ewirg tumor and related
sarcomas of bone

B Other specified malignant
bone tumors

® Unspecified malignant bone
tumors

® Rhabdomyosarcomas J

} Malignant bone twmors

B Fibrosarcomas, peripheral
nerve & other fibrous
¥ Kaposi sarcoma

51.2% Other specified soft tissue > Soft tissue sarcomas
sarcomas

® Unspecified soft tissue
sarcomas

Figure 18: Répartition des sarcomes osseux et les sous-types histologiques

Les sarcomes représentent 20% des tumeurs solides malignes chez I’adulte et moins
de 1% des tumeurs solides malignes chez I'adulte.
La vaste majorité des sarcomes est représentée par les sarcomes des tissus mous [6] :
o Fibrosarcomes et les tumeurs des tissus fibreux: 16,8%
e Les sarcomes de kaposi 8,9%

o Les autres types spécifiés: 7.1
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o Les rhabdomyosarcomes 3,3%

o Les types non spécifiés des sarcomes des tissus mous 51,2%
Cependant, les sarcomes osseux ne représentent que 12,7% des sarcomes
diagnostiqués:
1- les ostéosarcomes et les chondrosarcomes sont les sarcomes osseux malins les
plus fréquents. lls représentent plus de 50% des cas diagnostiqués.
2- les sarcomes d’Ewing sont beaucoup moins fréquents, avec un pic d’incidence a
I’age de I'adolescence.
3- les autres types des sarcomes spécifiés et non spécifiés, représentent
successivement 21% et 2.7%.
Age :
L’incidence des sarcomes osseux est distribuée sur une courbe bimodale avec deux
pics. Le premier est observé au cours de I’adolescence et le deuxieme aprées la 5éme
décennie de vie [7].

L'age moyen de diagnostic des tumeurs osseuses malignes est de 40 ans, alors
que I'age moyen de mortalité par ces types de cancer est de 58 ans. En revanche, l'age
moyen de diagnostic des sarcomes des tissus mous est de 58 ans et I'age de mortalité
moyen est de 65 ans.

L’incidence des sarcomes osseux est généralement stable par rapport a I'age,
avec deux pics d’incidence, la premiere a I'age de I’adolescence, et la deuxieme apres

I'age de 50-60 ans [8].

Au royaume unie, 11% des cas surviennent chez la population agée plus de 75 ans.
L’incidence augmente deés la naissance jusqu'a la tranche d'age 10-19 ans, et diminue

chez I'adulte jeune 20-40. Apres l'age de 40 ans elle continue a augmenter [9,10].
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Age at Diagnosis

Figure 19: Incidence des sarcomes osseux par age par 100.000 d'habitants,

Royaume Uni

Aux états unis, les chiffres sont comparables avec un age moyen de survenue a 44

ans.

Percent of New Cases by Age Group: Bone and Joint Cancer

Bone and joint cancer is most
frequently diagnosed among
40 people aged <20.
35

30 26.6% Median Age

25 At Diagnosis

20

15.0% 0 44
15 12.2% 138% 1180,

10 9.1%

Percent of New Cases

1.7%
5 3.7%

<20 20-34 35-44 45-54 55-64 65-74 75-84 =84

Age

Figure 20: Pourcentage des cas par tranches d'age, Etats Unis
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Figure 21: comparaison de I'incidence des sarcome osseux et sarcomes des tissus
mous

Stratifiés par type histologique, Les chondrosarcomes ont une incidence
relativement stable. Le pic d’incidence a I'age de I’adolescence des sarcomes osseux
est di essentiellement a une augmentation des incidences des OS et SE [11]. Le
sarcome d’Ewing est particulierement une maladie de sujet jeune, avec un age moyen
de diagnostic de 15-20 ans [12]. Chez I’adulte agé, les sarcomes se développent
généralement sur des lésions préexistantes, comme la maladie de Paget [13].

En comparaison, les sarcomes des tissus mous ont un taux d’incidence beaucoup
plus élevé chez les nouveaux nés et les nourrissons, Les adolescents et les jeunes
adultes représentent la population la moins affectée par les sarcomes des tissus mous
[14]. Mais I'incidence augmente de maniere stable jusqu’a I'age de 50 ans, apres cet

age, I'laugmentation est beaucoup plus dramatique [15].
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2) Incidence selon le sexe:

Au Royaume uni, 49% des sujets sont du sexe féminin et 51% sexe masculin.
Ces chiffres sont similaires aux chiffres reportés par I'union européenne [16,17].

Cette légeére prédominance est aussi observée aux états unis, et elle est présente
chez toutes les races et ethnicités. La seule exception est un sous-type histologique
“ostéosarcome parostéal” qui est plus fréquent chez les sujets féminins. Cependant,
il est a noter que les filles et les femmes sont diagnostiquées avec I’ostéosarcome a

un age plus jeune que les hommes [18].

Number of New Cases per 100,000 Persons by Race/Ethnicity & Sex: Bone and Joint Cancer

f ¥

MALE FEMALE
11 All Races 0.8
12 White 0.9
0.8 Black 0.7
0.8 PaciazilasTa/nder 0.6
07 “Nadanave 07

1.0 Hispanic 0.8

1.1 Non-Hispanic 0.8

Figure 22: comparaison incidence selon le sexe et I'ethnicité

Avec un sexe-ratio homme-femme de 1,4/1 pour les OS, de 1,5/1 pour les SE, de 1/1
pour les CS, [22]. Les CH, les TCGm et les ANG sont plus fréquents chez le sexe

masculin [27,28,31]
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L’étude Pourcentages Hommes - Femmes
Royaume uni 51% hommes 49% femmes
Etats unis 58% hommes 42% femmes
Notre étude 53% Hommes 46% Femmes
Points scored
B Hommes

B Femmes

Etats Unis Royaume uni Notre étude

Figure 23: Comparaison de l’incidence selon le sexe aux Etats unis, Royaume Unie et

notre série
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3) Localisation topographique:

La localisation topographique de la Iésion suspecte a habituellement une grande
valeur dans le diagnostic suspecté a I’étape clinique et imagerie.

L’ostéosarcome siege préférentiellement au niveau de la partie supérieure du tibia ou
la partie inférieure du fémur avec 50-60% des cas a cette région. Il s’agit d’une tumeur
métaphysaire dans 90% des cas survenant dans 80% des cas au niveau des os long,
beaucoup plus rarement au niveau du squelette axial, le crane et les racines des

membres [19] .

* Sites:
Metaphysis: 90% :
Diaphysis: 8-10% S e U 10
Epiphysis: 1% e e— |

* Occurrence: 2= Ea =
Long Bones: 70%-80% N = 15%
Distal Femur (40%) CAST W

Proximal Tibia (20%) '. “
Proximal Humerus (15%)
Axial Skeleton (3 €D o
Pelvis ] \’[:‘"
Jaw \ | |

Figure 24: sieges préférentiels de I’ostéosarcome

Le Sarcome d’Ewing siege préférentiellement au niveau des os du bassin, les os longs
des 4 membres, avec 40% des SE survenant au niveau des membres inférieurs.
Contrairement a [|'ostéosarcome, les SEs sont des tumeurs habituellement

diaphysaires [20] .
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LOCATION

* UPPERLIMB: 13%

* LOWERLIMB: 45%
femur most common

* PELVIS: 20%

* SPINE AND RIBS: 13%
sacrococcygeal most common

* SKULL /FACE: 2%

Figure 25: sieges préférentiels de Sarcome d’Ewing

Les Chondrosarcomes ont une préférence nette aux os du tronc (48%). Les autres
localisations, surtout au niveau des membres, sont rares. Au niveau des os longs, les

chondrosarcomes sont métaphysaires dans la majorité des cas [21].
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CENTRAL (-
CHONDROSARCOMA o I

Data from Campanacci / Istituto Rizzoli 2000

Q

. Q
%
X

% of patients

0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80 81-90
age in decades

Figure 26: Sieges préférentiels des chondrosarcomes
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Y
J-‘ ) Round Cell Tumors

Adamantinoma Langerhans Cell Histiocyt.

Osteofibrous Dysplasia — ()
Diaphysis

Osteoid Osteoma

Stress Fracture —

Chronic Osteomyelitis

Fibrous Dysplasia

Fibrous Cortical Defect Fibrosarcoma

Non-ossifying Fibroma
Chondromyxoid Fibroma
Aneurysmal Bone Cyst

Enchond / CS
Simple Bone Cyst
Fibrous Dysplasia

Metaphysis
Osteochondroma el

Osteosarcoma OM (pyogenic)
CB (child)
Epiphysis GCT (adult)
OM (fungus, TB)
Articular Osteo- — ee—lp- ABC

chondroma (Trevor Disease)

Figure 27: Sieqges préférentiels des sarcomes osseux au niveau de I'os

4) Les facteurs de risque

La plupart des facteurs de risque associés aux sarcomes chez I'adulte et I’enfant
restent inconnus ou peu prouvés. Ceci pose un probleme de difficulté de dépistage,
en ignorant les facteurs de risque et les populations a risque. On peut cependant
différencier les facteurs de risque selon leurs associations avec les sarcomes des
sujets jeunes, des sujets adultes ou avec les deux.

e Les tumeurs bénignes :
L’association entre les tumeurs osseuses bénignes et les ostéosarcomes est mal

établie, mais le risque de transformation des TCG est bien prouvé [22].
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e La maladie de Paget:
La maladie de Paget est caractérisée par un déséquilibre entre la fonction des
ostéoblastes et des ostéoclastes. C’est une maladie qui touche les sujet agés, et elle
peut se transformer en ostéosarcomes [23] .

e Les infections (ostéomyélites chroniques)
Les infections osseuses a évolution lente et chronique (ostéomyélites chroniques)
peuvent dans certains cas rares se transformer en lésions malignes. C’est une
complication locorégionale rare mais grave, qui peut obliger a I'amputation du
membre concerné. Il s’agit habituellement des carcinome épidermoide, plus rarement
en FS ou en OS [24] .

e Les anomalies génétiques:
L’ostéosarcome est particulierement associé avec plusieurs anomalies génétiques.
L’association des autres types de sarcomes osseux avec des anomalies génétiques est
n’est pas encore établie. Les syndromes les plus importants sont :
Le syndrome de Li Fraumni: Il s’agit d’une mutation germinale du géne suppresseur
des tumeurs P53. Le syndrome de Li Fraumni est associé a plusieurs types de tumeurs
d’organes multiples, y compris les sarcomes des tissus mous et osseux [25] .
Le rétinoblastome : La mutation germinale du gene Rb est associée a des tumeurs
malignes de I’eil et des ostéosarcomes, les deux surviennent chez le nourrisson ou
I’enfant jeune [26].
Les autres syndromes suspects : beaucoup plus rares, comme syndrome de Werner,
syndrome de McCune Albright [27].

e /rradiation
L'association entre I’exposition a l'irradiation et les sarcomes des tissus mous et
osseux, est bien établie. Plusieurs études ont montré que les enfants et les adultes
exposés a la radiothérapie présente un risque important de la survenue des sarcomes.

Ce risque est corrélé avec la dose thérapeutique recue [28].
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e autres:
Plusieurs autres facteurs ont été suspectés (osteogenesis imperfecta [29], exposition
prénatale [30], fluorure dans I’eau potable [31], chimiothérapie [32]..). Les études

menées jusqu'a aujourd'hui ne sont pas encore conclusives.

I1.CLINIQUE:

1) Mode de révélation:

Le diagnostic des sarcomes osseux est généralement tardif a cause de:

o L’absence des recommandations pour dépistage en masse et précoce

e La non spécificité des symptomes a la phase initiale

« La négligence des symptomes par le patient

o Le circuit long et le délai d’attente entre la premiere consultation généraliste et

le diagnostic spécialiste.

Il'y a des signes cliniques qui doivent faire systématiquement évoquer les sarcomes
osseux comme diagnostic probable, et par conséquent la réalisation des clichés
radiographiques ou référence a une consultation spécialisée [33] :

Douleur osseuse atypique, ou augmentant d’intensité progressivement, non

expliquée par effort physique ou autres causes

Sensibilité osseuse ou tuméfaction

« Impotence fonctionnelle partielle ou totale, ou difficulté a utiliser le membre

« Fracture pathologique non expliquée
La douleur et la tuméfaction restent les deux modes de révélation les plus fréquents,
plus rarement, le patient peut se présenter avec une impotence fonctionnelle, fracture
pathologique, ou autre manifestation de compression, métastase ou syndrome

tumoral.
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e Douleur:

Malgré le fait que I'os est un organe non viable, plusieurs mécanismes
physiopathologiques interviennent pour I'apparition de la douleur comme le maitre
symptome des cancers osseux, notamment les compressions des nerfs a proximité,
la réaction des ostéoclastes et remodelage osseux et la sécrétion des médiateurs
d’inflammation [34].

Cette douleur est généralement non spécifique, mais la majorité des cas ont été
décrits comme douleur progressive non mécanique, pouvant perturber le sommeil.
Chez certains patients elle peut se présenter d’une maniere paroxystique
d’installation brutale avec des épisodes qui augmentent d’intensité progressivement.
Elle peut aussi simuler une douleur articulaire ou d’un organe voisin selon la
localisation tumorale.

La gestion de la douleur osseuse est un défi thérapeutique tout au long de la période
du diagnostic et traitement. A la phase initiale, la résistance au traitement
symptomatique est un signe d’alarme qui doit faire évoquer le diagnostic. Apres le
diagnostic, le respect des paliers du traitement de la douleur de ’OMS est important,
cependant, pour plusieurs patients, la douleur peut résister méme aux analgésiques

morphiniques [35].

Antalgiques
centraux forts
Douleur modérée
asévere

Antalgiques centraux
faibles

Douleur faible ou
“modérée

Antalgiques périphériques
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Figure 28: Les stades de la douleur selon ’'OMS

o Tuméfaction.

Figure 29: tuméfaction au niveau du calcanéum
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La présence de la masse est le deuxieme mode de révélation mais elle n’est pas
toujours présente et I’appréciation de ses caractéristiques, surtout I’évolution de sa
taille, reste subjective et nécessite des consultations a répétition. Classiquement la
masse des sarcomes osseux est décrite comme :

o Tuméfaction d’apparition récente

e Fixe

e Dure

« Rapidement croissante

o Avec des signes de compression ou des lésions dermatologiques en regard de

la tumeur (ulcération, CVC...)

L’échographie est essentielle pour I’appréciation de ces caractéres, notamment la
taille tumorale, un critére pronostique majeur [36].

e [’impotence fonctionnelle:

Elle eut étre totale ou partielle, il peut étre causé par la compression des structures
musculo-nerveuses, ou I’envahissement des articulations a proximité. La
manifestation dépend de la localisation et de la taille tumorale, généralement au
niveau des membres inférieurs elle est décrite comme une boiterie, au niveau des
membres supérieurs elle est associé a une limitation ou impossibilité des mouvements
actifs [37].

e Fractures pathologiques:

La destruction de la corticale, I’hyperactivité des ostéoclastes et la présence des
médiateurs inflammatoires favorise la survenue des fractures pathologiques chez les

patients porteurs des tumeurs osseuses [38].
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C’est un événement de grande importance clinique et psychologique pour le
patient, qui survient entre 2 et 25% des cas. Il est habituellement associé a une grande
limitation de la qualité de vie.

Les fractures constituent aussi un défi thérapeutique pour I’équipe soignante, que
¢a soit pour la prise en charge initiale ou pour le traitement de la tumeur sous-jacente
[39].

Il est fortement suspecté que la fracture augmente le risque des métastases avec
le passage des cellules tumorales dans la circulation hématologique.

Il reste fondamental de faire le diagnostic positif d’une fracture pathologique pour
éviter tout retard de détection du sarcome. Les recommandations thérapeutiques
actuelles favorisent les chirurgies conservatrices au lieu des amputations méme apres
une fracture pathologique.

Les conséquences des fractures pathologiques sur la survie générale restent
controversées dans la littérature [40].

o Syndrome paranéoplasigue.

Groupe complexe des manifestations cliniques et biologiques secondaires a la
présence d’une malignité sous—jacente. Il n’est pas une conséquence des métastases
mais de la perte d’équilibre acido-basique, hormonale, phosphocalcique ou
immunitaire [41].

Il est surtout associé aux cancers pulmonaires, rénaux, hématologiques,
thyroidiens et gynécologiques.

Il est rare que les sarcomes osseux se révelent par un syndrome néoplasique.
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1) Examen clinique:

Il a comme objectif de déterminer les caractéristiques de la masse tumorale,
I’extension locorégionale et a distance, et I’état général du patient.

a. Examen local:

Doit évaluer la taille de la masse tumorale, sa mobilité et sa consistance si
présente, le diametre tumoral est mesuré avec le plus grand diametre de la tumeur. Il
est corrélé négativement avec la survie, mais son appréciation clinique reste limitée
et nécessite une confirmation par I'imagerie.

L’examen clinique apprécie la fonction du membre atteint. Une limitation des
mouvements peut orienter vers une extension articulaire. L’amyotrophie est un signe
de compression musculaire et des signes vasculo-nerveux apparaissent en cas de
compression des vaisseaux [42].

La présence des lésions dermatologiques (ulcération, circulation veineuse
collatérale..) indique un stade avancé.

b. Examen a distance:

A la recherche de toute symptomatologie orientant vers une métastase a
distance. Les aires ganglionnaires, les fonctions pulmonaire, hématologique et
neurologique doivent étre explorées cliniqguement. La présence de métastases
cliniqguement évidentes assombrit pronostic avec une prise en charge lourde et
complexe, impliquant habituellement plusieurs chirurgies et cures thérapeutiques
avec un risque de récurrence important.

L'examen général évalue I'opérabilité du patient et prédit la tolérance aux

traitements adjuvants [43].
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PARACLINIQUE:

1) Bilan biologique.

Peu d’intérét dans la phase diagnostique. Des signes biologiques non
spécifiqgues comme I’hypercalcémie, élévation des phosphatases alcalines et LDH [44],
syndrome inflammatoire et anémie, peuvent étre présents. Le bilan biologique est
normal pour les tumeurs bénignes. Il n’y a aucun marqueur tumoral pour le diagnostic
positif ou le dépistage [45].

Le bilan biologique est important dans le cadre pré thérapeutique et

préopératoire pour évaluer les comorbidités associées et I'opérabilité du patient.

2) Bilan radiologique:

a. Radiographie standard (ANNEXE 2).

e Généralités et intérét:

De loin I’examen de premiere intention devant toute suspicion de cancer
osseux, primitif ou secondaire. Il permet la plupart du temps d’évoquer le diagnostic
de malignité et oriente la biopsie et le type histologique le plus probable.

La radiographie standard doit étre réalisée au moins en deux incidences de
bonne qualité. Une lecture sémiologique systématique et codifiée permet de poser le
diagnostic. Elle doit cependant ne pas retarder la référence a un centre spécialisé en
cas de suspicion forte.

o Analyse sémiologique [46,47,48] :

La radiographie standard doit répondre a 4 questions essentielles:
o Lalocalisation de la lésion? Au niveau du corps et au niveau de I’os atteint.
o L’effet de la Iésion sur I’os?

e Laréaction de I’os a la lésion?
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o Orientation vers le type ?

> Le siege de la lésion :

Que ca soit une lésion unique ou multiples, le siege apporte

diagnostique.

Chondrosarcoma
22.1% Pelvis
10.5% Spine
9.8% Proximal femur
9.5% Proximal humerus
6.9% Distal femur
4.6% Proximal tibia

Ewing sarcoma
41% Lower extremity
26% Pelvis
16% Chest wall
9% Upper extremity
6% Spine
2% Skull

A

)\ O

une grande valeur

Chordoma
- 32% Skull base
|- 32.8% Mobile vertebrae
29.2% Sacrum

Osteosarcoma

- 29.5% Distal femur

- 14.7% Proximal tibia
7.9% Proximal humerus
9.4% Craniofacial
7.6% Pelvis
5.4% Proximal femur
5%  Spine

Figure 30: Les sieges les plus fréguentes des Sarcomes osseux découverts a la

radiologie standard
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Au niveau de I'os, le sarcome d’Ewing est habituellement diaphysaire, les OS et les CS

sont métaphysaires.

Metastasis
Myeloma
Lymphoma

Osteoid
osteoma

Metastasis
Myeloma
HPT

Enchondroma

Chondrosarcoma
Osteo
sarcoma

— infection

O Ny /(Qde Giant CT
infection

Cho~r,1‘dr;blastoma

Figure 31: Siege au niveau de I'os des différentes maladies osseuses
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S
5

Figure 32: Image radiologique d’un Chondrosarcome

Figure 33: Image radiologique d’un Sarcome d’Ewing
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Figure 34: image radiologique d’un ostéosarcome

> L’effet de la Iésion sur I’os? [49]

Au contraire des lésions bénignes qui sont généralement bien limitées, de petite taille,
respectant l'intégrité de I’os et sans signe de rupture médullaire, les Iésions malignes
sont habituellement mal limitées avec plusieurs signes de destruction osseuse.
Les sarcomes peuvent étre ostéoblastique, ostéolytique ou ostéo-ostéolytique.

La rupture corticale est souvent présente mais ne permet pas d’affirmer la malignité.
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Figure 35: Images radiologigues montrant rupture de la corticale

M.Karim MOUTCHOU 65



LES SARCOMES OSSEUX These N°110/20

= 4

Figure 36: Image radiologique d’un ostéosarcome ostéoblastique
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Figure 37: Image radiologique d’un SE ostéolytique

> Réaction de I'os a la Iésion ?

La réaction physiologique de I’os a une agression bénigne ou maligne est d’activer les

ostéoblastes, ceci résulte a des réactions périostiques “onion skinning”
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Figure 38: Image radiologigue montrant onion-skinning
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D’autres lésions sont la réaction en feu d’herbe et le triangle de Codman.

> Quelle est la lésion?

Un récapitulatif des signes sémiologiques de la lésion permet d’évoquer le type

histologique.

Age |  Well-defined | ill-defined Sclerotic
—

EG EG - Ewing Osteosarcoma
SBC Osteosarcoma
Leukemia

NOF, Osteoblast | | Ewing Osteosarcoma
Fibr dysplasia EG Fibr dysplasia
Osteosarcoma EG
Osteoid osteo
Osteoblastoma

Chondroblast
CMF

Giant CT GiantCT Enchondroma
Enchondroma Osteoma

Chondrosarcoma
(low grade)

HPT - Brown tumor
Osteblastoma

Metastases Metastases
Myeloma Myeloma

Geode Chondrosarcoma
(high grade)

Infection Infection

Bone island
Parosteal Osteosar

Healed lesions:

-NOF, EG
-SBC, ABC
- Chondroblast

Metastases
Bone island

Infection
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3) TDM]50]:

Elle permet une étude fine de la Iésion et des structures de voisinage. La |ésion peut
se manifester par une hypo ou hyperdensité.

La TDM n’est pas systématiquement demandée pour le diagnostic positif et présente
plusieurs limitations surtout au niveau des cotes et des articulations.

Cependant, elle a un grand intérét dans la détection des métastases ganglionnaires et

pulmonaires.

4)IRM [51,52]:

Malgré ses limites liées essentiellement a sa faible disponibilité, et ses contre-
indications (surtout apres traitement avec un corps étranger métalliques), I'IRM est un
outil diagnostique tres performant pour le diagnostic positif, d’extension et post
thérapeutique.

L’IRM doit étre demandée si radiologie non concluante et avant la biopsie pour
orienter le siege du prélevement. L’étude de T1, T2 et FLAIR fait la différence des

composantes cellulaires selon I'intensité.

Figure 39: Images d’IRM montrant un ostéosarcome
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Figure 1. Osteosarcoma in left femur of an 11-year-old boy. (A) Anteroposterior radiograph shows an aggressive mixed, lytic and
sclerotic extensive lesion of the diaphysis, with periosteal reaction. (B) The sagittal T1-weighted magnetic resonance image shows the
extent of the bone marrow lesion owing to its low signal intensity. (C) The coronal short tau inversion-recovery image detects bone
alteration and provides a better depiction of the associated extraosseus mass and perilesional edema.

Fiqure 40: Images d’IRM montrant un ostéosarcome au niveau du fémur gauche
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6)Echographie [53,54] :

Son rble dans le diagnostic positif reste peu codifié par la littérature. Certaines
études ont prouvé que I’échographie possede une haute sensibilité et spécificité pour

les tumeurs malignes, mais le nombre des participants était tres limité.

Figure 41: Images échographiques d’un sarcome osseux au hiveau de la clavicule
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IV. Diagnostic de confirmation:

1)Généralités :

A I’exception des cas rares ou le diagnostic est évident radiologiquement et
nécessite une intervention thérapeutique le plus tot possible, la confirmation du
diagnostic des tumeurs osseuses malignes est anatomopathologique.

Tout cas suspect doit étre discuté entre une équipe multidisciplinaire et la
décision du moment et technique de la biopsie doivent prendre en considération
plusieurs facteurs liés au patient, moyens thérapeutiques disponibles et images
radiologiques.

Le diagnostic doit étre fait rapidement pour maximiser les chances de survie et

préserver le membre.

2)Biopsie [55,56,571:

Etape cruciale dans le diagnostic et la prise en charge des sarcomes osseux. Le
retard de la réalisation ou une biopsie mal faite peuvent avoir des conséquences
majeures sur la stadification, dissémination et traitement des tumeurs.

Tout patient suspect d’avoir un sarcome osseux doit étre référé le plus tot
possible a un centre spécialisé pour que la décision de réaliser la biopsie et la
technique choisie puisse étre prise au cours de la réunion de concertation
multidisciplinaire.

Cependant, la biopsie n’est pas une étape indépendante dans la démarche
diagnostique. Elle est indiquée apres réalisation des examens cliniques et
radiologiques qui peuvent étre modifiés par la biopsie, et sa lecture par
I’lanatomopathologiste doit étre faite en prenant en considération toutes les

informations paracliniques collectées.
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La biopsie permet de confirmer la nature maligne ou bénigne de la tumeur, et de
réaliser les examens complémentaires (cytogénétiques, biologie moléculaire...) afin
de déterminer le type histologique exact et orienter la prise en charge.

Il est conseillé que la biopsie soit réalisée dans le méme centre et par le méme
chirurgien qui s’occupe de la chirurgie curative. Si ceci est impossible, le chirurgien

effectuant la biopsie doit documenter la technique et le trajet suivi.

o Biopsie a l'aiguille fine:

Figure 42: Technique Tru Cut

Ses indications restent limitées, dans la majorité des cas elle ne permet qu’une étude

cytologique alors que le grading tumoral est souvent sous-estimés.
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o Biopsie a ciel ouvert [58] :

Figure 43: Biopsie a ciel ouvert

Le meilleur critere qui permet de confirmer le diagnostic dans 98% des cas.

Ses complications restent inquiétantes. Les plus importantes sont le risque
d’hématome postopératoire, fracture pathologique et dissémination au long du trajet
de la biopsie. D’ou I'intérét d’une réalisation guidée par imagerie, et en coordination
avec les équipes chirurgicales du diagnostic et de prise en charge.

Ceci est conforme au résultat de notre étude, 11 des 12 patients, ont bénéficié

d’une biopsie a ciel ouvert.
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Biopsie exérese :

Rarement réalisée a cause des risques de dissémination hématologique et récidive
locale. Elle est indiquée si le diagnostic est certain radiologiquement, méme avant

I’étude histologique.

3)Etude microscopique selon le type tumoral:

a) Sarcome d’Ewing:

> Histologie [59] .

Figure 44: Coupe histologique du sarcome d’Ewing

Il s’agit d’'une tumeur formée de petites cellules rondes. Le rapport nucléo-
cytoplasmique est haut, avec un cytoplasme éosinophiles, avec présence de
glycogene. Le noyau est rond et chromatique avec un ou plusieurs nucléoles, sans

production de matrice.
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> Immunohistochimie [60]

Figure 45: Immunohistochimie Sarcome d’Ewing

En Immunohistochimie la membrane cellulaire exprime CD99 et MIC2. Au niveau du
noyau, le test de I’anticorps FLI1 est positif et spécifique. D’autres marqueurs peuvent

étre positifs: NSE, et S100.

> Biologie moléculaire [61]

85% des cas sont associés a une translocation t(11;22)(q24;q12). C’est une fusion des
genes EWS du 22q12 avec FLIT sur 11g24.
Dans 10% des cas il y’a une fusion t(21;12)(22;12) et 5% des cas sont associés a des

translocations plus complexes.
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b) CHONDROSARCOME:

> Anatomopathologie [62] :

Cartilage anormale avec atypie nucléaire. Il est important de distinguer les lésions a

haut grade et les |ésions a bas-moyen grade:

>

Lésions a haut grade: hypercellularité, désorganisation architecturale,
pléomorphisme, absence de tissu normal

Lésion a bas ou moyen grade: similaire a I’enchondrome, moins de
désorganisation architecturale, chondrocytes binucléaires élargies.

Immunohistochimie [63]

Les chondrosarcomes sont S100 positifs avec présence de collagene type Il en étude

IHC. La recherche de kératine est négative. Peut-étre P53 positives.

>

Etudes moléculaires [64]

Une translocation t(9;22) est habituellement décrite pour les chondrosarcomes

myxoides extra squelettiques.
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c) Ostéosarcomes:

> Histologie [65] :

Figure 46: Coupe histologigue d’un ostéosarcome

Cellules productrices de I'ostéoide, avec des irrégularités et anomalies cellulaires et
nucléaires : taille nucléaire élevée, membrane anormale, hypercellularité. Des
ostéoclastes géants peuvent étre présentes.

> Immunohistochimie [66] :

Galectin-1 est habituellement positif pour les OS et joue un rble essentiel dans la
distinction entre I’'ostéosarcome et le chondrosarcome.

> Biologie moléculaire[67] :

Une translocation t(9,22) comme celle décrite pour les sarcomes d’Ewing, est parfois

observée dans les ostéosarcomes a petites cellules.
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V. Bilan d’extension:

1) Laradiographie et la TDM [68,69] :

Elles gardent encore une grande valeur dans la détection des métastases a
distance, elles peuvent étre demandé systématiquement (TDM thoraco-abdomino-
pelvienne ou TDM thoracique) ou en fonction de I'orientation clinique (TDM cérébrale

par exemple)

Fiqure 48: TDM TAP montrant métastases abdominales au niveau abdominal
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2) IRM [70]:

Grand intérét pour le diagnostic positif et I’extension locorégionale et aux structures

de voisinage, mais elle garde aussi un intérét en cas de suspicion de métastases a
distance difficilement explorables par la TDM, comme les métastases cérébrales, qui

sont tres rares

Figure 49: IRM cérébral montrant métastases cérébrales d’origine osseuse
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3) La scintigraphie osseuse [71]:

Garde son intérét dans le diagnostic des métastases osseuses a distance et des skips-
métastases. Une activité ostéoblastique est traduite sous forme de foyers
d'hyperfixation. C’est un signe sensible mais peu spécifique d’ou la limitation de son

utilisation pour le diagnostic positif.

Figure 50: Scintigraphie osseuse montrant ostéosarcome primitif au niveau du fémur

gauche avec des métastases osseuses secondaires
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4) Tomographie par émission des protons [72] :

Certaines études ont montré sa supériorité par rapport a la scintigraphie

osseuse, mais son utilisation reste limitée a cause de la faible disponibilité.

TRAITEMENT:

1.Buts :
e Guérir le patient avec le minimum de séquelles
e Traiter localement avec résultat carcinologique satisfaisant et conservant la
fonction
e Traiter les micro métastases car c’est une maladie systémique pour les OS et

les SE.

2. Moyens :
a) Chirurgie [73,74,75]

L’introduction de la chimiothérapie dans les années 70 et 80s a changé
dramatiquement le pronostic vital et fonctionnel du membre atteint. Avant,
I’lamputation était le seul choix chirurgical, et n’a offert que 20% de succes
thérapeutique et de survie avec des conséquences catastrophiques sur la psychologie
du patient.

Actuellement, la combinaison de la chimiothérapie (d’induction et néo-
adjuvante) avec la chirurgie conservatrice, a permis dans la majorité des cas de
préserver le membre atteint, sauf si contre indication, et plusieurs découvertes
médicales et biomédicales ont contribué a I'apparition de nombreuses techniques
chirurgicale conservatrices. (ANNEXE 2)

i. L’amputation :

Indications tres limitées actuellement et pratiquée dans moins de 10% des

centres de cancérologie. Elle garde cependant son role pour certaines localisations
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difficiles a reconstruire par la chirurgie conservatrice, surtout le pied et la main ou s’il
y a une contre-indication a la chirurgie conservatrice.
Les contre-indications a la chirurgie conservatrice sont [76]:
Absolue:
o Tumeur massive avec compression d’une structure neurovasculaire
« Biopsie mal faite ou des complications au niveau de site de la biopsie
« Anomalie des tissus mous couvrant la lésion
o Fracture pathologique dans plusieurs cas

Autres contre-indications a la chirurgie conservatrice :

« Patient tres jeune avec un risque important d’inégalité des membres aprées
croissance

« Echec de la chimio pré-op

o Chirurgie et reconstruction tres difficiles.

ii. Chirurgie conservatrice:

De loin le choix le choix le plus fréquent. Elle consiste en une résection avec
marges saines de la masse tumorale, et reconstruction de I’os endommagé.

Plusieurs techniques sont décrites, le choix dépend de plusieurs facteurs,
notamment la localisation et le type histologique, la réponse au traitement pré-op, le
style de vie, les comorbidités, et I'expérience de I’équipe chirurgicale.

La reconstruction par prothese synthétique et par greffe sont les plus souvent
utilisés.

« Reconstruction avec prothese:
Prothése synthétique intra médullaire ou plagques avec vis fusion au niveau de
I’articulation. Souvent indiqué pour les patients avec un mode de vie nécessitant un
membre stable avec une reconstruction durable. Elle a plusieurs inconvénients
notamment la perte totale de la mobilité articulaire, diminution de la qualité de vie et

risque d’échec d’implant, fracture ou infection.
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Figure 51: Image post-chirurgicale d’'une reconstruction avec prothése
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» Reconstruction avec greffe:

o L’autogreffe:
C’est le gold standard parce qu’elle présente le meilleur pronostic fonctionnel et le
moindre risque infectieux ou rejet auto-immun. Cependant elle reste limitée a cause
des morbidités préopératoires présentes chez le patient, et la difficulté de prélever

I'os (fibula et la créte iliaque).

: 8

Figure 52: Reconsutrion distale avec un autogreffe fibulaire
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« Allogreffe:
Plus pratique mais associé au risque de rejet immunitaire, ostéoarthrite, résorption

osseuse, et potentiel bas de guérison.

Figure 53: reconstruction tibiale avec allogreffe

b) RADIOTHERAPIE

i. Généralités:

L’emploi de la radiothérapie dans le traitement des sarcomes osseux dépend
essentiellement du type tumoral. Les sarcomes osseux sont généralement divisés en
3 types: radiorésistant (surtout le CS), Radiosensible (surtout SE) et tumeurs a
sensibilité moyenne (OS)

D’autres facteurs orientent vers 'utilisation de la radiothérapie: la taille tumorale, la

localisation I’extension et les métastases, et I’état du patient.
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Lt

Figure 54: traitement par radiothérapie

Selon ces criteres, Les techniques traditionnelles comme les photons de haute énergie
ou les électrons pour localisations superficielles peuvent étre utilisés en association
avec la chimiothérapie.

Les techniques modernes comme la protonthérapie, ou la radiothérapie par
modulation d'intensité sont employés pour une irradiation plus précise tout en

protégeant les organes de voisinage qui peuvent étre exposés a des doses élevées.
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Figure 55: Traitement d’un sarcome osseux avec curiethérapie rachidienne

La curiethérapie est employée pour les localisations inaccessibles par les autres
moyens de radiothérapie, comme les sarcomes rachidiens.

Les complications de la radiothérapie dépendent de la région irradiée et des organes
de voisinage, avec des complications générales comme un retard de croissance. La

surveillance de ces complications est essentielle dans le suivi post thérapeutique.
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ii. Sarcome d’Ewing [77]:

Dosimetric Comparison of Proton Therapy and IMRT for
Ewing Sarcoma of the Spine and Chest Wall (Su Z,
Indelicato DJ et al, ASTRO 2012)

Depending on the chest wall sub-region, proton therapy has the potential to minimize
cardiac, pulmonary, and renal toxicity. In long term survivors, there may be lower risks
of radiation-induced second malignancies, particularly breast cancer.

Figure 56: Différentes doses utilisées de la radiothérapie pour les SE spinales et de

la parois thoracigues

De loin le type le plus sensible a la radiothérapie. Peut étre utilisé exclusivement
pour les lésions de petite taille ou non accessibles chirurgicalement. Plus
fréguemment, utilisé en association avec la chimiothérapie intensive, avec une dose
de 60 QGy.

iii. Ostéosarcome [78]:

L’emploi de la radiothérapie n’est pas systématique. Elle est indiquée surtout si
les marges d'exéreses chirurgicales ne sont pas satisfaisantes. Dans ce cas, la
radiothérapie permet selon certaines études de diminuer le risque d’extension ou de
récidive des ostéosarcomes locaux. L’irradiation élective des poumons n’est pas

systématique.
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iv. Chondrosarcome [79] :

organs at risk (left lung in cyan and esophagus in yellow).

Figure 57: Radiothérapie pour lésion paravertébrales

Historiquement considéré comme radiorésistant. Cependant, certaines études
ont suggéré que la radiothérapie peut avoir un grand intérét dans la prise en charge
des chondrosarcomes a localisations difficiles et a exercer chirurgicalement comme
le pelvis, ou apres une chirurgie avec exérese incomplete. Les nouvelles techniques
de radiothérapie peuvent augmenter les probabilités de survie ou de préserver la

fonction du membre.

c¢) LA CHIMIOTHERAPIE:

i.Revue historigue [80,81] :
L’introduction de la chimiothérapie a changé dramatiquement le pronostic
fonctionnel et vital des sarcomes osseux. En 1960, Sutow et al ont démontré une

activité anti-tumorale de la L-phénylalanine Mustard avec une survie et rémission
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tumorale de 14%. En 1969, le régime Vincristine, Actinomycine D and
Cyclophosphamide a prouvé son efficacité dans le traitement des
rhabdomyosarcomes et par la suite introduit dans le traitement des Ostéosarcomes.
La substitution de I’Actinomycine D avec Doxorubicine et |'addition de L-
phénylalanine Mustard a créé le régime CONPADRI | qui a permis une survie de 55%.
L’addition de Méthotrexate a créé CONPADRI II. Plusieurs régimes CONPADRI ont été
décrits par la suite.

Dans les années 80s et 90s plusieurs études cliniques utilisant des
combinaisons de Doxorubicine, Cisplatine, bléomycine, cyclophosphamide,

ifosfamide, actinomycine D et du méthotrexate ont été menée.

ii.Bases de la chimiothérapie actuelle:

Cell phase where chemo agents work

Antibiotics

Anti-metabolites

AR

mecn alkaloids

Mitotic inhibitors

I Taxolds

Alkylating agents

Figure 58: Phases d’action des différents agents chimiothérapeutiques au cours du

cycle cellulaire
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> Méthotrexate [82] .

OO OO X X X O O O O O O OO OO X OOOOOOOOOOOCOOOOOOOOCO0
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k
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Figure 59: Mécanisme d’action de la méthotrexate

Analogue de I’acide folique, le méthotrexate inhibe d’une maniere compétitive le
dihydrofolate réductase qui est une enzyme essentielle dans le métabolisme de I’acide
folique et par conséquent inhibe la synthese de I’ADN.

Les effets toxiques sont liés a la suppression de la moelle osseuse, cette
suppression est réversible avec le leucovorine. Le méthotrexate peut présenter des
signes d’hépatotoxicité, néphrotoxicité, fibrose pulmonaires ou déficit en folate avec

risque tératogene si non supplémenté.
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> Cisplatine [83]:

Se lie a ’ADN et inhibe son cross-linking. Risque majeur de néphrotoxicité, qui
peut étre prévenue par la Amifostine et le diurese provoqué.

> cyclophosphamide et ifosfamide [84]:

Moutardes azotées, cause un cross-linking de I’ADN avec la Guanine. Doit étre
activé au niveau du foie. Les toxicités sont habituellement médullaires et rénales.
Peuvent causer une cystite hémorragique et cancer de la vessie. Ces risques peuvent
étre prévenus par MESNA et hydratation intensive.

> Vincristine [85]:

Empéche les microtubules de se former en se liant aux Beta-tubulines. Ceci
inhibe I’avancement de la phase cellulaire M. Elle est Liée a une toxicité
essentiellement neurologique (aréflexie, neuropathie périphérique, iléus paralytique)

» Doxorubicine [86]:

Antibiotique avec activité anti tumorale, par des mécanismes qui ne sont pas bien
compris.

iii. Régimes employés selon le type histologique:

> Ostéosarcomes [87,88] :

La chimiothérapie néoadjuvante suivie par une résection chirurgicale est la regle.
Les agents les plus utilisés sont: méthotrexate avec leucovorine, doxorubicine
(Adriamycine), cisplatine, cyclophosphamide et ifosfamide.

Le régime MAP (Méthotrexate, Adriamycine, Cisplatine) est actuellement le plus
utilisé en Europe et les états unis, habituellement introduit apres le diagnostic

pathologique et pour une durée de 6 a 8 semaines.
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» Saromes d’Ewing [89]:

Grand intérét dans le traitement des SE locaux, moins efficace pour les tumeurs
métastatiques au moment du diagnostic. vincristine, doxorubicine, ifosfamide et
étoposide sont les agents les plus utilisés dans les différents régimes employés.

> Chondrosarcomes |90] :

Les études ont montré une faible efficacité des régimes thérapeutiques actuels
dans le traitement des chondrosarcomes; surtout a des stades avancés.

La majorité des régimes employés contient les anthracyclines, et a moindre degré
le cisplatine. La sensibilité cependant reste limitée et Les chondrosarcomes sont
habituellement résistants au cisplatine et sont partiellement sensibles au
doxorubicine.

Certaines études ont suggéré que les chondrosarcomes mésenchymateux et
dédifférenciés sont relativement plus sensibles a la chimiothérapie que les
chondrosarcomes conventionnels.

3. Indications : ESMO (European Society for Medical Oncology) 2018
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|

Treatment adapted
fo the subtype®

Chondrosarcoma

A
Histalogical and malecular
classification

|

Metastatic

t ChT
jon with

Ewing sarcoma
Neoadjuvant ChT
(BuMel) if poor

response ar high
volume if localised

high-dose ChT

consalidati

Y
Adjuvan
N
Consider

Localised

Bone sarcoma®

Metastatic
Resection of
metastasis or
destruction

I
High grade

Localised
w
Neoadjuvant ChT
Adjuvant ChT

Osteosarcoma

I
Low grade

a The treatment of primary bone sarcoma must be carried out in a bone sarcoma

reference centre.

b Depending on the chondrosarcoma subtype, treatment can be surgery, neoadjuvant
and adjuvant ChT or RT.

BuMel, busulfan and melphalan; ChT, chemotherapy; RT, radiotherapy.
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VII. Suivi post thérapeutigue:

1) Généralités [91,92,93]

Le rythme des consultations de surveillance et suivi post thérapeutique est
adapté au patient. Généralement pour un patient asymptomatique il est recommandé
de revoir le patient une fois par 6 - 12 semaines pendant la premiere année, puis tous
les 6 mois pour les 3 ans qui suivent.

L’anamnése et I’examen clinique sont primordiaux pour la détection de
récidives, complications post-thérapeutiques et pour l'orientation d'examens
complémentaires. Dans certaines études, jusqu’a 80% des récurrences ont été
identifiées par le patient. Ceci reste cependant limité avec plusieurs contraintes: durée
et fréquence des consultations, niveau d'éducation du patient.

A cause de la rareté des cancers osseux, il est difficile d’avoir des études
cliniques concluantes avec des indications bien définies et des examens

complémentaires.

2) Radiographies osseuse et TDM:

Habituellement, la radio standard est demandée en cas de suspicion de

récurrence locale. En cas d’anomalie une TDM est réalisée.

3) Radiographie pulmonaire:

L’étude de Lord et Al a indiqué que la radiographie pulmonaire doit étre utilisée
pour la surveillance des tumeurs a haut grade, mais pas pour les tumeurs de bas
grade. La radiographie standard suivies d’'une TDM si doute ou image anormale

permet de détecter les métastases pulmonaires dans plus de 90% des cas.
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4) /IRM et échographie:

Le couple Echographie de dépistage et IRM de confirmation a montré son
efficacité dans le diagnostic des récurrences locales. Leurs indications dépendent de
I’orientation clinique et des autres examens complémentaires, surtout la radiographie

standard.

5) PET Scan:

La scintigraphie osseuse peut jouer un role important dans la détection des
métastases osseuses a distance et des récurrences locales, il est demandé en fonction

des résultats cliniques et radiologiques.

6) Soutien psychologique et groupe:

La sensibilisation des patients aux conséquences psychologiques et risques de
métastases et récurrences sont primordiales pour la survie générale et pour la

détection précoce de ces risques.

VIIl. Facteurs pronostic:

1. L’age [94]:

La variation des méthodes statistiques a limité la valeur indicative des études
concernant I'age comme facteur pronostique. Quelques études ont montré que les
sujets agés moins de 10 ans et ceux entre 30 et 40 ans sont assocCiés a un mauvais
pronostic, ceci peut étre expliqué par la mauvaise tolérance au traitement pour ces
tranches d'age. Le SE a été associé dans une étude avec un meilleur pronostic pour

les enfants moins de 15 ans. Ces études restent non concluantes.
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2. Sexe [95] :

Les études menées ont suspecté un mauvais pronostic pour les sujets masculins

pour I’OS. Le pronostic du SE n'apparait pas lié au sexe. Cependant aucune étude n’est

concluante.

3.Le stade tumoral [96]:

La détection précoce est un facteur pronostic tres important pour tous les types
des sarcomes osseux. Pour le OS le taux de survie pour les patients découverts a un
stade métastatique est entre 20 et 30% méme apres traitement agressif de tous les

foyers métastatique. Pour les SE métastatique le taux est entre 15 et 20%.

4 Taille tumorale [97]:

La taille tumorale est un autre facteur pronostic primordial. Un volume tumoral
plus de 150 m 3 est associé a un échec thérapeutique et récurrence de 40-60 pour

les OS. Pour le SE un diametre tumoral plus de 10 cm est un mauvais facteur pronostic.

5.Localisation:

Une localisation au niveau des membres est généralement plus favorable.
Lorsque le sarcome est au niveau du tronc, est surtout au niveau de pelvis, le pronostic
est mauvais habituellement a cause de la grande taille de la tumeur qui peut s’élargir
dans les cavités, et les difficultés et les limites de la chirurgie. Pour les tumeurs
localisées au niveau des membres, le pronostic n’est pas clair pour les différentes

localisations.

6.Sous-type histologique:

Pour les OS, il parait que les tumeurs télangiectasique ont un meilleur pronostic
que les tumeurs ostéoblastiques et chondroblastiques. Aucune différence n’est

observée pour entre les sous types histologiques des autres sarcomes.
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7. Réponse initiale au traitement:

La réponse histologique initiale a la chimiothérapie préopératoire est
probablement le facteur pronostic le plus important. Pour les tumeurs métastatiques
et non métastatiques, une réponse initiale favorable est un fort indicateur de bon

pronostic et de survie a long terme.

VIIl. Evolution et survie:

Tous les types connaissent des complications associées au traitement.

Les complications du traitement influencent le pronostic, le nombre et
fréquences de séances et I'observance thérapeutique. Les complications les plus
fréquemment rencontrées (plus de 90% des cas traités) sont les aplasies médullaires
et les mucosites. Les infections surviennent chez environs 40% des patients. Les

hépatites toxiques sont fréquentes et compliquent le pronostic [98].

Incidence of complications occurred
during the treatment
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Figure 60: incidence des complications au cours du traitement
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Survie [99]:

Au royaume uni, le taux de survie chez les adultes diagnostiqués avec un sarcome
osseux est a 82,7% a 1 an, 61,7% a 5 an et 54,5% a 10 ans. Ces chiffres sont
approximativement similaires pour les femmes et les hommes.

Pour les autres pays européens, les taux de survie les plus haut pour les hommes ont
été enregistrés a la Suisse a 74% et a 73% pour les femmes aux Pays-Bas. La Bulgarie
a le taux de survie le plus bas pour les hommes a 27% et la Lettonie a 35% pour les

femmes. Aux états unis la survie a 5 ans est un peu plus élevé a 66.2%
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Figure 61: de taux de survie des sarcomes osseux au pays européens
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Figure 62: Comparaison de survie entre notre étude avec les états unis et le royaume

ni
Le taux de survie diminue progressivement avec l'age pour les deux sexes. Pour la
tranche d'age entre 15 et 50 ans, il est estimé aux environs 65%. Aprés 70 ans il est

moins de 40.
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Figure 63: Survie selon I’'age et le sexe

Il est remarquable que la survie n’a pas augmenté dans 'union européenne et
les états unis dans les 30 dernieres années.

> Mortalité:

Apres I'introduction de la Chimiothérapie dans la prise en charge des sarcomes
osseux il y’a 50 ans, la mortalité a diminué dramatiquement. Au royaume uni la
mortalité a diminué a 55% entre 1971-1973 et 2015-2017. Cette diminution a été
similaire pour les deux sexes. Cependant, le taux de mortalité est resté stable depuis
plus de 25 ans.

Cette observation est similaire pour les états unis ou le SEER montre un taux de
mortalité stable entre 1992 et 2016 pour les patients diagnostiqués avec un sarcome

OSsseux.
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Figure 64: évolution du Taux de mortalité entre 1971 et 2017

Les personnes agées ont connu la plus grande diminution de mortalité alors qu’elle a

peu diminué chez les enfants et les sujets adultes jeunes [100].
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Bone Sarcoma (C40-C41), European Age-Standardised Mortality Rates per 100,000 Population, By Age, UK, 1971-2017
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Figure 65: évolution du Taux de mortalité au royaum uni selon l'age
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CONCLUSION
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Malgré les progres thérapeutiques, dus notamment a la chirurgie conservatrice
et la polychimiothérapie, le cancer de I'os reste une pathologie difficile aussi bien a

diagnostiquer qu’a traiter.

En absence des signes cliniques évocateurs et des recommandations pour le
dépistage de masse ou ciblé, le diagnostic est habituellement tardif. Plusieurs signes
cliniques selon le siege et la taille peuvent motiver le patient a consulter. Une bonne
analyse sémiologique des images radiologiques est primordiale pour un diagnostic
optimal.

La biopsie a ciel ouvert est la méthode de choix pour confirmer le diagnostic.
L’étude anatomopathologiques et histochimique confirme la nature maligne et le type
histologique.

Une prise en charge multidisciplinaire rapide optimise les chances de survie et

permet dans la majorité des cas d’éviter I'amputation.
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RESUMES
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RESUME
But : Décrire I'expérience du service d’oncologie médicale de I’hopital militaire
Moulay Ismail de Mekneés dans la prise en charge diagnostique et thérapeutique des

sarcomes osSseux.

Matériel et méthodes : Il s’agit d’'une étude cohorte rétrospective qui a inclut

tous les patients agés de plus de 15 ans et suivis pour un sarcome osseux au sein du
service d’oncologie médicale de I’hopital militaire Moulay Ismail de Meknés, sur une
période de 5 ans allant du 1er janvier 2015 jusqu’au 31 décembre 2019.

Résultats : Nous avons colligés 8 cas, avec un age au moment du diagnostic
variable entre 15 et 65 ans et une moyenne de 43 ans. La majorité des cas (50%)
présentaient des sarcomes d’Ewing. Les membres inférieurs sont la localisation de
préférence par excellence avec 75% des cas reportés. 87,5% des patients avaient une
maladie localisée et qui ont bénéficié tous d’une chirurgie conservatrice encadrée
d’une chimiothérapie systémique dont le protocole était en fonction du type
histologique. A la derniere date du recueil des données, 5 patients ont été en
rémission complete.

Conclusion: Malgré I'amélioration de leur pronostic grace a la chimiothérapie
moderne, Les sarcomes osseux représentent encore un grand défi diagnostique a
cause de leur rareté relative. La reconnaissance des signes cliniques d’alarme est
fondamentale pour une prise en charge rapide et efficace qui préserve a la fois le

pronostic vital et le membre.
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ABSTRACT
Aim: To describe the experience of the medical oncology department of the Moulay
Ismail military hospital in Meknes in the diagnostic and therapeutic management of

bone sarcomas.

Material and methods: This is a retrospective cohort study which included all

patients over 15 years of age and followed for a bone sarcoma within the medical
oncology department of the Moulay Ismail military hospital in Meknes, over a 5-year

period from January 1, 2015 until December 31, 2019.

Results: We collected 8 cases, with an age at the time of diagnosis varying between
15 and 65 years and an average of 43 years. The majority of cases (50%) had Ewing's
sarcomas. The lower limbs are the preferred location par excellence with 75% of
cases reported. 87.5% of the patients had a localized disease and all of them
benefited from conservative surgery framed by systemic chemotherapy, the protocol
of which was based on histological type. On the last date of data collection, 5

patients were in complete remission.

Conclusion: Despite the improvement in their prognosis thanks to modern
chemotherapy, Bone sarcomas still represent a major diagnostic challenge because
of their relative rarity. Recognition of clinical warning signs is fundamental to rapid

and effective management that preserves both the life expectancy and the limb.
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Annexe | : Fiche d’exploitation

EPIDEMIOLOGIE:

Identité:
® Nom:
® Age:
® Sexe:
® Profession:
ATCD:
® ATCD de néoplasme:
® ATCD de fracture:
® ATCD de tumeur bénigne:
® Tabagisme et alcoolisme:
® Irradiation:
® Maladie de Paget
® Matériel d'ostéosynthése ou prothese
® ATCD familiaux:

LOCALISATION TOPOGRAPHIQUE:

® Membre supérieur?
® Membre inférieur?
® Tronc?

® Téte et cou?

DEMARCHE DIAGNOSTIQUE:

Histoire de la maladie:
1. Mode de révélation:
® Douleur

® Tuméfaction:
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® Impotence fonctionnelle:

® Fracture pathologique:

® Autres:

2. Délai de consultation;
Examen clinique:

1-Examen locorégionale :

a) Tuméfécation ou masse tumorale:

® Taille:
@ consistance:
® Mobilité
b) Lésions cutanéo-musculaires:
® Amyotrophie
® Signes inflammatoires
® Signes de compression:
2- examen a distance:
® Ganglions:

® Tuméfactions:

® Hépatomégalie ou splénomégalie:

® autres:
3- Examen général:

® Altération de I’état général:

® Ictere:
® autres:
Paraclinique:
1- Biologie:

® NFS ? Anémie?

M.Karim MOUTCHOU

114



LES SARCOMES OSSEUX These N°110/20

® Bilan inflammatoire?
e PAL?
2- Radiologie locale:
@ Standard? Type de lésion?
® Echographie? Résultat
e TDM?
e |RM?
3- Bilan métastases a distance:
e TDM?
e |RM?
® PET scan?
® Echo?
4- classification TNM:

TRAITEMENT:

1- Chirurgie:
® Type de chirurgie?
® Marge?

2- Radiothérapie:
® Réalisée ou non?
® Dose?
e Etalement

® Fractionnement?

3- Chimiothérapie
® Modalités

® Protocoles
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® Nombres de cures
® Tolérance

EVOLUTION ET SURVIE:

1- Surveillance Clinique:
® Evaluation locale:
@ Evaluation régionale:
2- Paraclinique:
® Radiologie standard?
e TDM?
® |RM?
® Echographie?
3- Résultats thérapeutiques:
® Rémission compléte:
® Rémission partielle:
® Stabilisation de la maladie:
® Echec thérapeutique:
4- Complications du traitement:
® Complications hématologiques:
® Complications dermatologiques:
® Complications digestives:
® Complications neurologiques:

® Autres complications:

5- Durée de survie:
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Annexe |lI: Démarche diagnostique devant une image radiologique
suspecte

Suspected primary
bone cancer on X-ray

|

N

Imaging of the primary bone tumour:
MRI for limb sarcoma
CT scan for trunk/head/neck

|

N

Biopsy and
histological and
molecular assessment

g
()
l

~
Confirmed histological
diagnosis

|

N
Staging: CT scan, PET scan,
BM biopsy (Ewing)
Clinical and biological assessment
(depends on histotype)

Optional: storage of
frozen tumour tissue

General diagnostic strategy for bone sarcomas.
BM, bone marrow; CT, computed tomography; MRI, magnetic resonance

imaging; PET, positron emission tomography.
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