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1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS
PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne-Clinique Royale

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif Pathologie Chirurgicale

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed Médecine Interne —-Doyen de la FMPR
Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda Neurologie

Janvier et Novembre 1990

Pr. KHARBACH Aicha Gynécologie -Obstétrique

Pr. TAZI Saoud Anas Anesthésie Réanimation

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation

Pr. BAYAHIA Rabéa Néphrologie

Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale

Pr. BENSOUDA Yabhia Pharmacie galénique

Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie

Pr. BEZAD Rachid Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers
Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie

Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie

Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie

Pr. SOULAYMANI Rachida Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale Doyen de FMPT
Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie

Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique

Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmijid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la FEMPA
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale — Directeur du CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

*Enseignant militaire



Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI| Ahmed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BIROUK Nazha

Pr. FELLAT Nadia

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. TOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. BENKIRANE Majid*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUAMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EI Mahjoub
Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

*Enseignant militaire

Urologie Inspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologie — Orthopédie
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Néphrologie

Cardiologie Directeur HMI Mohammed V

Gynécologie-Obstétrique

Neurologie

Cardiologie

Chirurgie Pédiatrique

Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Psychiatrie Directeur Hop.Ar-razi Salé
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne



Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia Neurologie

Pr. AJANA Fatima Zohra Gastro-Entérologie

Pr. BENAMR Said Chirurgie Générale

Pr. CHERTI Mohammed Cardiologie

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma Anesthésie-Réanimation

Pr. EL HASSANI Amine Pédiatrie - Directeur Hop.Cheikh Zaid
Pr. EL KHADER Khalid Urologie

Pr. GHARBI Mohamed EI Hassan Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae Pédiatrie

Décembre 2001

Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation

Pr. BENABDELJLIL Maria Neurologie

Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie

Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie

Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie

Pr. BENNANI Rajae Cardiologie

Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie

Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie

Pr. BOUMDIN EI Hassane* Radiologie

Pr. CHAT Latifa Radiologie

Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie

Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrigue Directeur Hop. Des Enfants Rabat
Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. ETTAIR Said Pédiatrie - Directeur HOp. Univ. International (Cheikh Khalifa)
Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie

Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale Directeur Hopital Ibn Sina
Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique

Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthopédie

Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Périphérique \V-D chargé Aff Acad. Est.
Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale

Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique

Pr. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale

Pr. NOUINI Yassine Urologie

Pr. SABBAH Farid Chirurgie Générale

Pr. SEFIANI Yasser Chirurgie Vasculaire Périphérique

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia Pédiatrie

Décembre 2002

Pr. AMEUR Ahmed * Urologie

Pr. AMRI Rachida Cardiologie

Pr. AOURARH Aziz* Gastro-Entérologie

Pr. BAMOU Youssef * Biochimie-Chimie

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene* Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. BENZEKRI Laila Dermatologie

Pr. BENZZOUBEIR Nadia Gastro-Entérologie

Pr. BERNOUSSI Zakiya Anatomie Pathologique

Pr. CHOHO Abdelkrim * Chirurgie Générale

Pr. CHKIRATE Bouchra Pédiatrie

Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair Chirurgie Pédiatrique

Pr. FILALI ADIB Abdelhai Gynécologie Obstétrique

*Enseignant militaire



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. HAJJl Zakia

. KRIOUILE Yamina
. OUJILAL Abdelilah
. RAISS Mohamed

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH EIl Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre *
TARIB Abdelilah*

TIUAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif*
DOUDOUH Abderrahim*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
SBIHI Souad

ZERAIDI Najia

Avril 2006

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ACHEMLAL Lahsen*

. BELMEKKI Abdelkader*

. BENCHEIKH Razika

. BOUHAFS Mohamed ElI Amine
. BOULAHY A Abdellatif*

. CHENGUETI ANSARI Anas

. DOGHMI Nawal

*Enseignant militaire

Ophtalmologie

Pediatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique

Chirurgie Générale

Rhumatologie

Ophtalmologie

Rhumatologie Directeur Hop. Al Avachi Salé
Pédiatrie
Cardiologie
Biophysique
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Rhumatologie
Hématologie

O.R.L

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire. Directeur Hopital Ibn Sina Marr.

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. SAFI Soumaya*
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak

SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOQOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
AMHAJJI Larbi *
AOQOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed *
BALOUCH Lhousaine *
BENZIANE Hamid *
BOUTIMZINE Nourdine
CHERKAOQUI Naoual *
EL BEKKALI Youssef *
EL ABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid *
ICHOU Mohamed *
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LOUZI Lhoussain *
MADANI Naoufel
MARC Karima
MASRAR Azlarab
OUZZIF Ez zohra *
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine *
SIFAT Hassan *
TACHFOUTI Samira

TAJDINE Mohammed Tarig*

TANANE Mansour *
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUZAHIR Ali *
AGADR Aomar *

AIT ALI Abdelmounaim *
AKHADDAR Ali  *

*Enseignant militaire

Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo - Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie cardio-vasculaire
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice

Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie
Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Biochimie-chimie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Chirurgie générale
Traumatologie-orthopédie
Parasitologie
Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Neuro-chirurgie



Pr. ALLALI Nazik Radiologie

Pr. AMINE Bouchra Rhumatologie

Pr. ARKHA Yassir Neuro-chirurgie  Directeur Hop.des Spécialités
Pr. BELYAMANI Lahcen * Anesthésie Réanimation

Pr. BJIJOU Younes Anatomie

Pr. BOUHSAIN Sanae * Biochimie-chimie

Pr. BOUI Mohammed * Dermatologie

Pr. BOUNAIM Ahmed * Chirurgie Générale

Pr. BOUSSOUGA Mostapha * Traumatologie-orthopédie
Pr. CHTATA Hassan Toufik * Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pr. DOGHMI Kamal * Hématologie clinique

Pr. EL MALKI Hadj Omar Chirurgie Générale

Pr. EL OUENNASS Mostapha* Microbiologie

Pr. ENNIBI Khalid * Médecine interne

Pr. FATHI Khalid Gynécologie obstétrique
Pr. HASSIKOU Hasna * Rhumatologie

Pr. KABBAJ Nawal Gastro-entérologie

Pr. KABIRI Meryem Pédiatrie

Pr. KARBOUBI Lamya Pédiatrie

Pr. LAMSAOURI Jamal * Chimie Thérapeutique

Pr. MARMADE Lahcen Chirurgie Cardio-vasculaire
Pr. MESKINI Toufik Pédiatrie

Pr. MESSAOUDI Nezha * Hématologie biologique

Pr. MSSROURI Rahal Chirurgie Générale

Pr. NASSAR lIttimade Radiologie

Pr. OUKERRAJ Latifa Cardiologie

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani * Pneumo-Phtisiologie
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha Anesthésie réanimation

Pr. AMEZIANE Taoufig* Médecine Interne  Directeur ERSSM
Pr. BELAGUID Abdelaziz Physiologie

Pr. CHADLI Mariama* Microbiologie

Pr. CHEMSI Mohamed* Médecine Aéronautique

Pr. DAMI Abdellah* Biochimie- Chimie

Pr. DARBI Abdellatif* Radiologie

Pr. DENDANE Mohammed Anouar Chirurgie Pédiatrique

Pr. EL HAFIDI Naima Pédiatrie

Pr. EL KHARRAS Abdennasser* Radiologie

Pr. EL MAZOUZ Samir Chirurgie Plastique et Réparatrice
Pr. EL SAYEGH Hachem Urologie

Pr. ERRABIH Ikram Gastro-Entérologie

Pr. LAMALMI Najat Anatomie Pathologique

Pr. MOSADIK Ahlam Anesthésie Réanimation

Pr. MOUJAHID Mountassir* Chirurgie Générale

Pr. ZOUAIDIA Fouad Anatomie Pathologique
Decembre 2010

Pr.ZNATI Kaoutar Anatomie Pathologique
Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie pédiatrique

Pr. ABOUELALAA Khalil * Anesthésie Réanimation

Pr. BENCHEBBA Driss * Traumatologie-orthopédie

*Enseignant militaire



Pr. DRISSI Mohamed *

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL OUAZZANI Hanane *

Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Février 2013

Pr.AHID Samir

Pr.AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila
Pr. AMOR Mourad

Pr. AWAB Almahdi
Pr.BELAYACHI Jihane
Pr.BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr.BENCHEKROUN Laila
Pr.BENKIRANE Souad
Pr.BENSGHIR Mustapha *
Pr.BENYAHIA Mohammed *
Pr.BOUATIA Mustapha
Pr.BOUABID Ahmed Salim*
Pr BOUTARBOUCH Mahjouba
Pr.CHAIB Ali *
Pr.DENDANE Tarek

Pr.DINI Nouzha *

Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali
Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa

Pr.ELFATEMI NIZARE
Pr.EL GUERROUJ Hasnae
Pr.EL HARTI Jaouad
Pr.EL JAOUDI Rachid *
Pr.EL KABABRI Maria
Pr.EL KHANNOUSSI Basma
Pr.EL KHLOUFI Samir
Pr.EL KORAICHI Alae
Pr.EN-NOUALI Hassane *
Pr.ERRGUIG Laila
Pr.FIKRI Meryem
Pr.GHFIR Imade
Pr.IMANE Zineb
Pr.IRAQI Hind
Pr.KABBAJ Hakima
Pr.KADIRI Mohamed *
Pr.LATIB Rachida
Pr.MAAMAR Mouna Fatima Zahra
Pr.MEDDAMH Bouchra
Pr.MELHAOUI Adyl
Pr.MRABTI Hind
Pr.NEJJARI Rachid
Pr.OUBEJJA Houda
Pr.OUKABLI Mohamed *
Pr.RAHALI Younes
Pr.RATBI Ilham
Pr.RAHMANI Mounia
Pr.REDA Karim *

*Enseignant militaire

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie Pathologique

Pharmacologie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie-Réanimation
Biochimie-Chimie
Hématologie
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie
Anatomie

Cardiologie
Réanimation Médicale
Pédiatrie

Anesthésie Réanimation
Radiologie
Neuro-chirurgie
Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie

Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Anatomie

Anesthésie Réanimation
Radiologie

Physiologie

Radiologie

Médecine Nucléaire
Pédiatrie
Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie
Psychiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doven a la Pharmacie
Génétique

Neurologie
Ophtalmologie




Pr.REGRAGUI Wafa
Pr.RKAIN Hanan
Pr.ROSTOM Samira
Pr.ROUAS Lamiaa
Pr.ROUIBAA Fedoua *
Pr SALIHOUN Mouna
Pr.SAY AH Rochde
Pr.SEDDIK Hassan *
Pr.ZERHOUNI Hicham
Pr.ZINE Ali ~*

Avril 2013
Pr.EL KHATIB MOHAMED KARIM *

Mai 2013
Pr. BOUSLIMAN Yassir*

Mars 2014

Pr. ACHIR Abdellah
Pr.BENCHAKROUN Mohammed *
Pr.BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBAJ Driss *

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira *
Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale *

Pr. HERRAK Laila

Pr. JEAIDI Anass *

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. MAKRAM Sanaa *

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar
Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

Décembre 2014

Pr. ABILKACEM Rachid*

Pr. AIT BOUGHIMA Fadila

Pr. BEKKALI Hicham *

Pr. BENAZZOU Salma

Pr. BOUABDELLAH Mounya
Pr. BOUCHRIK Mourad*

Pr. DERRAJI Soufiane*

Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim*
Pr. EL MARJANY Mohammed*
Pr. FEJJAL Nawfal

Pr. JAHIDI Mohamed*

Pr. LAKHAL Zouhair*

Pr. OUDGHIRI NEZHA

Pr. RAMI Mohamed

Pr. SABIR Maria

Pr. SBAI IDRISSI Karim*

Aout 2015
Pr. MEZIANE Meryem
Pr. TAHIRI Latifa

*Enseignant militaire

Neurologie

Physiologie

Rhumatologie

Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Toxicologie

Chirurgie Thoracique
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimie-Chimie
Histologie- Embryologie-Cytogénétique
Pédiatrie

Pneumologie

Hématologie Biologique
Gynécologie-Obstétrique
Pharmacologie

ccv

Médecine Interne
Gynécologie-Obstétrique

Pédiatrie

Médecine Légale

Anesthésie-Réanimation

Chirurgie Maxillo-Faciale

Biochimie-Chimie

Parasitologie

Pharmacie Clinique

Anatomie

Anesthésie-Réanimation

Radiothérapie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
R.L

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Psychiatrie

Meédecine préventive, santé publique et Hyg.

Dermatologie
Rhumatologie



PROFESSEURS AGREGES :
Janvier 2016

Pr. BENKABBOU Amine

Pr. EL ASRI Fouad*

Pr. ERRAMI Noureddine*

Pr. NITASSI Sophia

Juin 2017

Pr. ABI Rachid*
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ABREVIATIONS

- Adamantinome

: Cytokératines
: Dysplasie Fibreuse
: Embrochage Centro Médullaire Elastique Stable
- Hybridation Fluorescente In situ
: Sous unité alpha de la protéine stimulatrice G
: Hématoxyline- Eosine
- ImmunoHistoChimie
- Imagerie par Résonance Magnétique
: Dysplasie Ostéofibreuse
: Syndrome de McCune Albright

: Tomodensitométrie.
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L’ostéofibrodysplasie de Campanacci ou La dysplasie Ostéofibreuse des os longs est
une tumeur osseuse primitive bénigne correspondant a un hamartome bénin. Il s’agit d’une
prolifération de tissu ostéofibreux anormal, impliquant presque toujours le tibia et /ou la
fibula.

C’est une affection fibro-osseuse bénigne caractérisée par ses aspects:
épidémiologiques, cliniques, radiologiques, histologiques, immunohistochimiques, ainsi que
thérapeutiques et évolutives particuliers.

Cette affection est rare, rencontrée principalement chez I’enfant agé de moins de 10 ans,

dont I’étiologie reste encore mystérieuse.

L’affection se manifeste le plus souvent par une éventuelle déformation squelettique des
0s de la jambe.

L’image radiologique est extrémement évocatrice du diagnostic, se caractérise par une
Iésion ostéolytique intracorticale excentrique de la diaphyse tibiale antérieure pouvant étre

responsable d’une déformation osseuse a type d’incurvation a convexité antérieure.

L’examen histologique permet de confirmer le diagnostic en mettant en évidence une
prolifération de tissu fibreux englobant un réseau de fines travées osseuses bordé

d’ostéoblastes actifs.

Les analyses immunohistochimiques a I’aide d’anticorps anti-cytokératines sont
positives dans 85% des cas.

Le premier et I’essentiel probleme posé par cette affection est celui de sa similitude

avec I’adamantinome qui représente le principal diagnostic différentiel a redouter.

Le deuxiéme probléme posé par cette affection est celui de sa prise en charge, car son
comportement évolutif est variable, pouvant aller d’une petite Iésion completement
asymptomatique a une lIésion se caractérisant par une progression nette responsable de
I’apparition de déformations squelettiques parfois importantes source de troubles fonctionnels
et esthétiques non négligeables.



Notre travail est une étude rétrospective menée sur une periode de 14 ans
(1995-2009), s’intéressant aux quatre dossiers de patients pédiatriques présentant
une dysplasie Ostéofibreuse des os longs et pris en charge au service de Traumato-
Orthopédie Peédiatrique de I’Hopital d’Enfants de Rabat, discutés a la lumiére des
données actualisées de la littérature concernant les particularités épidémiologiques,
cliniques, radiologiques, histologiques, thérapeutiques et evolutives de cette affection
rare, et cela contribue a une meilleure connaissance de cette pathologie rare voire

méconnue.







I. OBSERVATION N° 1

L.E, enfant de sexe féminin, 4gée de 6 ans le jour de son admission en 1995, sans
antécédents pathologiques particuliers, ayant consulté pour une déformation d’évolution
progressive de la jambe droite.

L’examen clinique initial a trouve :

= Un enfant conscient, en bon état général, conjonctives normocolorées, apyrétique,

stable sur le plan hémodynamique et respiratoire.

»= Une marche possible mais avec une légére boiterie, une déformation de la jambe
droite a type d’incurvation a convexité antérieure, une inégalité de longueur des

membres inférieurs d’environ 2 cm.

= Une absence d’ouverture cutanée et /ou de lésions vasculo-nerveuses associées.

Le reste de I’examen ostéo-articulaire ainsi que somatique était sans particularités.

La radiographie standard initiale de la jambe droite a objectivé : une lésion ostéolytique
étendue de la diaphyse de I’os tibial droit, associée a une ostéocondensation corticale sans
solution de continuité de celle-ci, avec absence de réaction périostée, Absence
d’envahissement des parties molles, le reste des structures osseuses visibles sur la
radiographie était normal, en outre la radiographie de profil montrait une déformation du tibia

a type d’incurvation a convexité antérieure (Figure 1A).

Une biopsie a été demandée : un prélevement de tissu d’aspect brunatre a été réalise,
dont I’étude histologique mettait en évidence une prolifération de tissu fibreux englobant des
travées d’os réticulaire, bordées d’ostéoblastes, et dont I'immunomarquage revélait une
absence de composant épithélial par conséquent le diagnostic de dysplasie Ostéofibreuse a été

retenu.

Une décision d’abstention thérapeutique avec surveillance armée a été optée.



L’évolution de I’affection sur une période de 7 ans aboutissait a une extension des
Iésions a toute la diaphyse tibiale et une aggravation de la déformation préexistante (Figure
1B).ayant justifié la réalisation d’une ostéotomie de déflexion diaphysaire stabilisée par des
agrafes (figure 1C), ce qui a permis une amélioration de la déformation d’environ 70% et un

gain en longueur d’environ 2 cm avec une inégalité finale de 0,5 cm (Figure 1D).

La consolidation osseuse a été obtenue au bout de 3 mois et la récidive de la

déformation ne survenait pas aprés une période de 4 ans.

Figure 1: Dysplasie Ostéofibreuse diaphysaire du tibia droit chez une fille de 6 ans.

A : Radiographie de la jambe droite face et profil ayant montré

I’atteinte ostéolytique associée a I’ostéocondensation corticale




B : Extension des lésions et aggravation de la déformation




C : Ostéotomie de déflexion diaphysaire a I’age de 13 ans




D : Evolution aprés Ostéotomie




I1- OBSERVATION N° 2

Z.B, nouveau-né de sexe féminin, en Mai 2002, issue d’une grossesse bien suivie menée
a terme aprés un accouchement médicalisé par voie basse avec un cri immédiat selon la

maman.
L’examen clinique en salle de naissance a trouvé :

" Uun nouveau-né bien adapté a la vie extra-utérine, a terme, eutrophique avec un

poids de naissance de 3 Kg.
= Une tumeéfaction de la jambe gauche.
= Le reste de I’examen clinique était sans particularités.

La radiographie standard initiale de la jambe gauche a objectivé: une Iésion
ostéolytique du tiers moyen de la diaphyse de I’os tibial gauche, associée a une légére fissure
corticale antérieure, avec absence de réaction périostée, Absence d’envahissement des parties
molles, le reste des structures osseuses visibles sur la radiographie était normal, la
radiographie de profil montrait aussi une discréte déformation a type d’incurvation a
convexité antérieure (Figure 2A).

Une biopsie a été demandeée : un préléevement de tissu d’aspect jaune brunatre a été
réalisé, dont I’étude histologique mettait en évidence une prolifération fibroblastique associée
a des travées d’ostéoides, et dont I’immunomarquage aux anticorps anti-cytokératines
revenait négatif par conséquent le diagnostic de dysplasie Ostéofibreuse été retenu.

Une décision d’abstention thérapeutique avec surveillance armée a été optée.

L’évolution de I’affection sur une période de 9 mois aboutissait a une extension des
Iésions et une aggravation de la déformation (Figure 2B) ayant justifié la réalisation d’une
ostéotomie de réaxation diaphysaire avec enclouage centro-médullaire (Figure 2C).

Apres 3 ans de recul, I’affection a tres bien évolué avec absence de signe de récidive de
la déformation. (Figure 2D).
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Figure 2: Dysplasie Ostéofibreuse diaphysaire du tibia gauche

chez un nouveau né de sexe féminin

A : Radiographie de la jambe gauche profil ayant montré I’atteinte ostéolytique

associeé a la légere fissure corticale
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B : Extension des lésions et aggravation de la déformation
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C : Ostéotomie de réaxation diaphysaire a I’age de 9 mois
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D : Evolution apreés ostéotomie
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I11- OBSERVATION N° 3

I.N, enfant de sexe masculin, &gé de 8 ans le jour de son admission en 2006, sans
antécédents pathologiques particuliers, il a été admis en consultation pour un traumatisme de
I’avant-bras droit suite a une chute d’une balangoire avec réception sur I’avant-bras ayant

entrainé une douleur accompagnée d’une impotence fonctionnelle.
L’examen clinique initial a trouvé :

= Un enfant conscient, en bon état général, conjonctives normocolorées, apyrétique,

stable sur le plan hémodynamique et respiratoire.
= Une douleur exquise a la palpation du tiers supéro-interne de I’avant-bras.
= Une absence d’ouverture cutanée et /ou de lésions vasculo-nerveuses associées

= Le reste de I’examen ostéo-articulaire ainsi que somatique était sans

particularités.
La radiographie standard initiale de I’avant-bras droit a objectivé :
= une fracture non déplacée du tiers supérieur de I’'ulna.

= Une lésion ostéolytique métaphyso-diaphysaire proximale de I’ulna droit et qui
soufflait légérement la corticale amincie mais sans la rompre, avec absence de
réaction périostée, absence d’envahissement des parties molles, le reste des

structures osseuses visibles sur la radiographie était normal.

Un traitement orthopédique a été réalisé pour la fracture non déplacée, et la
consolidation a été obtenue dans un délai normal (Figure 3A).

Apres une période de 6 mois, I’image ostéolytique persistait toujours, ce qui a justifié la
réalisation d’une biopsie avec étude histologique du tissu prélevé, celle-ci a permis de poser le

diagnostic de dysplasie ostéofibreuse.
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Une décision d’abstention thérapeutique avec surveillance armée a été optée.

L’évolution de I’affection sur une période de 18 mois menait a I’augmentation du
volume tumoral (Figure 3B), ce qui a expliqué la réalisation d’une deuxiéme biopsie avec
étude histologique du tissu prélevé, celle-ci a permis d’affirmer le diagnostic de la dysplasie
Osteofibreuse.

Une TDM a été réalisée, celle-ci a mis en évidence (Figure 3C): un processus
ostéolytique au niveau du tiers supérieur de I’'ulna droit, d’une taille de 30 mm/25mm, bien
limité a contours réguliers, associée a une soufflure corticale mais sans solution de sa
continuité et une réduction du canal médullaire responsable d’une déformation de I’'ulna a ce

niveau, avec absence de réaction périostée et absence d’envahissement des parties molles.

Un curetage de la Iésion sans greffe osseuse a été réalisé les suites opératoires étaient
simple (Figure 3D).

Apres une période de 2 ans, apparition d’une nouvelle lésion ostéolytique au niveau du

tiers inférieur du méme ulna (Figure 3E).

Une biopsie exérése a été faite, et qui a permis de retirer une Iésion ostéo-cartilagineuse,
apres ce curetage aucune greffe osseuse n’était nécessaire. L’étude histopathologie de la

Iésion a mis en évidence une dysplasie Ostéofibreuse.

Apres 4 ans de recul, pas de signe de récidive (Figure 3F).
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Figure 3: Dysplasie Ostéofibreuse métaphyso-diaphysaire proximale

de I’Ulna droit chez un gargon de 8 ans

A : Radiographie de I’avant-bras droit face et profil aprés la consolidation de la fracture
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B : Radiographie de I’avant-bras droit face et profil ayant

montré I’augmentation du volume tumoral
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C : TDM préopératoire en coupe sagittale et axiale
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D : Curetage de la lésion sans greffe osseuse
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E : Apreés 2 ans de recul, apparition d’une nouvelle lésion ostéolytique au niveau

du tiers inferieur du méme Ulna
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F : Apreés 4 ans de recul, pas de signe de récidive.
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11 : OBSERVATION N° 4

O.E, enfant de sexe masculin, &gé de 9 ans le jour de son admission en 2009, sans
antécédents pathologiques particuliers, il a été vu en consultation pour la découverte fortuite
d’une lésion osseuse d’allure bénigne sur radiographie réalisée a I’occasion d’un traumatisme

bénin de la jambe droite.
L’examen clinique initial était tout a fait normal.

La radiographie standard initiale de la jambe droite a objectivé une lésion ostéolytique
metaphyso-diaphysaire du tiers supérieur de la fibula droite, bien limitée en avant et en dehors
par un discret liseré d’ostéocondensation, et qui soufflait I1égerement la corticale postéro-
interne mais sans la rompre avec absence de réaction périostée, Absence d’envahissement des
parties molles, le reste des structures osseuses visibles sur la radiographie était normal (Figure
3A).

Une biopsie exérese a été faite, et qui a permis de retirer une lésion solide dont la taille
était 3cm/lcm et dont I’aspect macroscopique était d’allure bénigne. Apres ce curetage
aucune greffe osseuse n’était envisagée (Figure 3 B). L’étude histopathologique de la Iésion a
permis de retenir le diagnostic de dysplasie Ostéofibreuse.

Apres 5 ans de recul, pas de signe de récidive (Figure 3 C).
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Figure 4: Dysplasie Ostéofibreuse métaphyso-diaphysaire proximale

de la fibula droite chez un garcon de 9 ans

A : Radiographie de la jambe droite face et profil ayant montré I’atteinte ostéolytique associée a

une légere soufflure corticale
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B : Curetage de Iésion sans greffe osseuse
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C : Apreés 5 ans de recul, pas de signe de récidive
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I- HISTORIQUE

Le premier cas décrit dans la littérature était une lésion tibiale, il a été publié par
Franghenheim en 1921 sous le nom de «osteite fibreuse congénitale » [1]

Plus tard : Description d’autres cas similaires dans la littérature, ils ont été considérés de
maniére incorrecte par certains auteurs comme étant une expression de «la dysplasie

fibreuse » [2], et par d’autres en tant que « pseudarthroses congénitales du tibia» [3-7].

En 1966 : Description de deux cas de lésions tibiales avec précision des aspects
histologiques qui les distinguaient de la dysplasie fibreuse, ils ont été nommés par Kempson
« fibrome ossifiant des os longs » [8].

En 1976 : a travers vingt-deux observations personnelles et dix-sept cas de la littérature,
Campanacci avait pu décrire une nouvelle entité pathologique, qui était alors définie comme
une dysplasie Ostéofibreuse des os longs, avec des aspects épidémiologiques, cliniques,
radiographiques, histologiques, et évolutives bien particuliers qui la distinguaient nettement

de la dysplasie fibreuse [9].

Notre étude porte sur quatre patients pédiatriques présentant une
dysplasie Ostéofibreuse des os longs durant la période allant de 1995 a
20009.
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1. EPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVE

1. Fréguence

La dysplasie Ostéofibreuse des os longs est une affection rare; son incidence est

estimée a 0,2 % de toutes les tumeurs osseuses primitives [10-12].

Pour notre étude, quatre cas d’osteofibrodysplasie ont été colligés dans le
service de Traumato-Orthopédie Pédiatrique de I’Hdépital d’Enfants de Rabat
durant une période de 14 ans, ce qui est conforme a la rareté de la maladie.

2. Age

L’ostéofibrodysplasie de Campanacci affecte surtout I’enfant 4gé de moins de 10 ans,

plus précisément I’enfant 4gé de moins de 5 ans dans environ 60% des cas [11,13,14,15].

Elle peut toucher de maniere nettement moins fréquente I’adolescent [16,17], de
maniére tres rare le nouveau-né [18-25] et de maniére extrémement rare I’adulte surtout d’age
avancé [26-28].

Pour notre étude, tous nos patients avaient moins de 10 ans dont un était un
nouveau-né, cela concorde avec le fait que : bien que I’ostéofibrodysplasie
survienne chez les enfants agés de moins de 10 ans elle est rare chez le nouveau-
ne.
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3. Sexe

La répartition par sexe des patients atteints d’ostéofibrodysplasie montre quelques
différences entre les auteurs, la plupart d’entre eux avaient rapporté une prédominance du
sexe masculin [9,11,13], tandis que d’autres avaient parlé d’une prédilection pour le sexe
féminin [14,29].

Notre étude porte sur quatre patients qui se répartissaient en deux
filles et deux garcgons, soit une sexe-ratio de 1.

4. Localisation

4.1. Sur le squelette

= Lesite de prédilection de I’ostéofibrodysplasie de Campanacci est le tibia [9, 11,
29, 30, 31, 32].

= L’atteinte simultanée du tibia et de la fibula ipsilatérale est parfois possible [9,
11, 29, 31].

= L ’atteinte isolée de la fibula est rare [29]
= L’atteinte bilatérale des tibias est exceptionnelle [33-36]

= L ’atteinte des autres os longs tels que le radius [37], I’Ulna [37-39] et I’humérus
[40] est rare.

= Une atteinte multiple ; bilatérale des tibias, de la fibula droite et bilatérale des
Ulna a été rapportée par la littérature, ce cas unique d’atteinte polyostotique
était d’ailleurs sans preuve histologique. [41].

= Pour la premiere fois et d’'une maniere inhabituelle, une dysplasie Ostéofibreuse
de la clavicule gauche chez une fille de 14 ans mimant sur le plan clinique une

ostéomyélite chronique a été rapportée par la littérature [42]
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= Si la lésion siege au niveau des os plats essentiellement la mandibule et le
maxillaire on parle de fibrome ossifiant de la machoire qui est considéré comme

une entité pathologique différente de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs.
4.2 : Sur I’os

Lorsque la Iésion concerne le tibia, elle atteint presque toujours le tiers médian de la
diaphyse avec extension possible au tiers proximal, au tiers distal de cette diaphyse et a la
meétaphyse et quand la lésion concerne la fibula, elle implique habituellement le tiers distal de
diaphyse.

Pour notre série :

= Le premier cas était une atteinte étendue de la diaphyse du tibia droit ;
= Le deuxieme cas était une atteinte du tiers moyen de la diaphyse du tibia gauche ;
= Le troisiéme cas était une atteint métaphyso-diaphysaire proximale de I’Ulna droit.

= |e quatrieme cas €tait une atteinte métaphyso-diaphysaire proximale de la fibula droite

Isolée, le tibia adjacent était sain ;

SConcernant notre premier et notre deuxiéme cas, la lésion était localisée au niveau du site le
plus habituel selon la littérature, contrairement au troisiéme et au quatrieme cas ou la

Iésion siégeait au niveau des sites les plus rarement rapportés par la littérature.
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I11. CARACTERISTIQUES CLINIQUES

[13, 20, 29, 43]

Le profil clinique de dysplasie ostéofibreuse des os longs est particulier, I’affection est
le plus souvent complétement asymptomatique et donc dans certains cas de découverte
fortuite sur un examen radiologique réalisé a I’occasion d’un autre motif de consultation, ou

elle peut se manifester par une déformation squelettique correspondant a un incurvation

antérieure du tibia voire méme une Tuméfaction indolore.

Parfois la lésion peut entrainer une douleur qui peut étre due a la survenue d’une

fracture pathologique, ces fractures sont généralement non ou peu déplacées donc nécessitant

le plus souvent un traitement orthopédique qui meéne presque toujours a une bonne

consolidation dans des délais normaux.

Des cas inhabituels ont été rapportés par la littérature ; I’un était une ostéofibrodysplasie

de la clavicule gauche chez une fille de 14 ans imitant sur le plan clinique une ostéomyélite

chronique [42] et I’autre cas concernait une ostéofibrodysplasie du tibia droit chez un garcon

de 13 ans simulant cliniquement des exostoses [44]

Chez nos quatre patients, I’affection a été révélée :

Dans le premier cas par une déformation de la jambe droite a type d’incurvation
antérieure ;

Dans le deuxieme cas par une tuméfaction de la jambe gauche a la naissance et une
déformation a I’age de la marche ;

Dans le troisieme cas par une douleur secondaire a la survenue d’une fracture
pathologique de I’Una droit ;

Et dans la quatrieme cas la découverte de la lésion était fortuite sur radiographie
standard réalisée dans le cadre d’un traumatisme bénin de la jambe droite ;

SEn ce qui concerne le premier, le deuxieme et le quatrieme cas, le mode de révélation
clinique de la lésion était identique au profil clinique caractéristique de la dysplasie
Ostéofibreuse selon la littérature et pour la troisiéme cas, I’affection se manifestait par une
douleur secondaire a la survenue d’une fracture sur os pathologique, cette présentation

clinique est rapportée par la littérature dans environ 25% des cas.
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IV. PROFIL RADIOLOGIQUE

1. Radiographie standard [45-47]

La réalisation d’une radiographie standard en incidence antéro-postérieure et en
incidence latérale est indispensable ; car I’image radiographique obtenue est extrémement

évocatrice de I’ostéofibrodysplasie (Figure 5).

L’aspect radiographique habituel de I’affection est une Iésion ostéolytique intracorticale
excentrée de la diaphyse tibiale antérieure pouvant étre responsable d’une déformation
osseuse a type d’incurvation antérieure plus ou moins prononcée de cette diaphyse. La lésion
ostéolytique est souvent bien limitée par un liseré de sclérose osseuse devenant parfois trop
épais, et elle peut entrainer une soufflure et un amincissement de la corticale mais sans
rupture franche de celle-ci. Il n’y a habituellement pas d’extension des lésions dans le canal
médullaire mais celui-ci est souvent rétréci voire fermé complétement, pas de réaction

périostée, et pas d’envahissement des parties molles.

Parfois, une opacité en « verre dépoli » semblable a une dysplasie fibreuse peut étre
observée au sein de I’ostéolyse et dans certains cas on peut voir des zones ayant tendance a

s’ossifier.

Lorsque la lésion implique le tibia, elle est habituellement excentrée et quand la lésion

touche la fibula, elle peut concerner toute la largeur de I’0s.
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Figure 5 : Radiographie standard de la jambe en incidence antéropostérieure et en incidence

latérale montrant I’aspect radiographique trés évocateur de I’ostéofibrodysplasie
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2- Tomodensitométrie [47, 48]

La réalisation d’une (TDM) avec des coupes axiales et des reconstructions sagittales
n’est pas obligatoire si I’image radiographique obtenue est suffisante pour évoquer le
diagnostic de I’ostéofibrodysplasie, sinon elle est utile pour confirmer les observations
radiographiques surtout en cas de doute, mettre en évidence les Iésions invisibles sur les

clichés standards et apprécier I’extension locale de la tumeur.

La tomodensitométrie montre généralement une lésion ostéolytique intra corticale
excentrée, cette Iésion est cernée par un liseré de sclérose osseuse, la corticale externe est
soufflé et amincie et peut méme disparaitre dans certains endroits et le canal médullaire

apparait rétréci ( Figure 6).

Figure 6: TDM en coupe axiale montrant une Iésion ostéolytique intracorticale
cernée par un liseré d’ostéosclérose avec zone d’interruption corticale
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3 Imagerie par Résonance magnétique [47,49]

L’(IRM) n’est pas nécessaire, lorsqu’elle est réalisee elle permet de donner des
renseignements plus précis que la (TDM) sur les lésions corticales distantes possibles ainsi

que I’éventuelle extension tumorale intramédullaire et /ou dans les parties molles

L’intensité du signal de la dysplasie Ostéofibreuse est intermédiaire sur les images
pondérées en T1 et intermédiaire a élevée sur les images pondérées en T2 (Figure :7A,B),
lorsque le contraste au gadolinium est administré le rehaussement est diffus et plus ou moins

intense cela est le témoignage de I’importance de la vascularisation tumorale (Figure 7C).

Figure 7 (7A, B) : Images axiales pondérées en T1 et T2 montrant une Iésion principalement

intracorticale qui présente une intensité de signal intermédiaire
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7 C : Image axiale pondérée en T1 a contraste amélioré montrant

un rehaussement diffus hétérogene
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4- Scintigraphie osseuse

La scintigraphie osseuse n’est pas un examen complémentaire performant pour poser le
diagnostic de I’ostéofibrodysplasie, car elle manque de spécifité, lorsqu’elle est faite elle met
en évidence a la phase dynamique et d’une maniére préférentielle au temps vasculaire une
captation légére de la substance radioactive au niveau de la région osseuse atteinte et a la

phase terminale une captation forte au méme niveau (Figure 8)

Figure 8: Scintigraphie osseuse montrant une légére captation de la substance

radioactive au niveau du tibia au début de la phase dynamique

et une forte captation au méme niveau a la phase terminale

En ce qui concerne notre étude :

- Tous nos patients ont bénéficié de la réalisation d’une radiographie standard, celle-
ci a objectivé un aspect en faveur de la dysplasie ostéofibreuse.

- Seulement un de nos patients a bénéficié d’une TDM, celle-ci a affirmé le diagnostic
de I’ostéofibrodysplasie.

- Aucun de nos patients n’a bénéficié ni d’IRM ni de scintigraphie osseuse.
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V- ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE

1- Une biopsie est-elle necessaire ? [50]

Le diagnostic positif de la dysplasie Ostéofibreuse est fortement suspecté devant des
données topographiques, cliniques, et radiographiques typiques des lésions chez un enfant agé
de moins de 10 ans, mais la réalisation d’une biopsie avec examen histologique attentif du
tissu prélevé et une analyse immunohistochimique complémentaire est devenue obligatoire
pour I’obtention du diagnostic de certitude de cette affection car elle présente beaucoup de
similitudes avec I’adamantinome et dans certains cas ces deux pathologies peuvent coexister

ou succeder chronologiquement.

La biopsie doit impérativement étre de bonne qualité et surtout suffisante ; incluant les

multiples sites suspectés pour éviter la sous-estimation de la véritable nature de la tumeur.
2- Aspect macroscopique (Figure 9)

Le périoste est respecté, la corticale est habituellement amincie de maniére plus ou
moins prononcée et peut méme disparaitre dans certaines zones, le canal médullaire peut étre
rétréci ou complétement oblitéré et la tumeur apparait bien délimitée, variable dans sa couleur
blanc, jaune, gris, rose, rougeatre et dans sa consistance ; molle, ferme ; s’il y a beaucoup de

sclérose osseuse I’aspect est d’autant plus solide.
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Figure 9: Aspect macroscopique de la dysplasie Ostéofibreuse ; Iésion intracorticale blanc-

grisatre bien démarquée de I’os adjacent normal
3- Aspect microscopique [11,12, 43, 51,52]

La dysplasie Ostéofibreuse des os longs est une tumeur bénigne monophasique

constituée d’un seul composant Ostéofibreux.

Elle est constituée d’un tissu fibreux d’aspect storiforme le plus souvent, lache, et dont
la cellularité est nettement moins marquée que dans la dysplasie fibreuse, ce tissu fibreux

englobe un réseau de travées osseuses réticulaires entouré d’ostéoblastes actifs (figure 10)

Cette présence d’ostéoblastes bordant les travées osseuses ; représente la particularité
majeure qui permet de différencier entre la dysplasie fibreuse et la dysplasie Ostéofibreuse
(figure 11)

Une autre caractéristique aussi importante de différenciation entre les deux affections
concerne I’architecture particuliere observée dans I’ostéofibrodysplasie, on note une transition
progressive du centre vers la périphérie, au centre de la lésion les travées osseuses sont
éparpillées, minces, et réticulaires et a la périphérie les travées sont plus nombreuses, plus
épaisses, et lamellaires ou elles s’anastomosent entre elles finissant par se confondre avec

I’0s hote périphérique.
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Dans I’ostéofibrodysplasie, une coloration de routine comme une coloration a
I’lhématoxyline-éosine (HE) ne permet habituellement pas de mettre en évidence des cellules
épithéliales [13], donc si elles sont détectées le diagnostic d’adamantinome différencié ou
d’adamantinome classique est plus correct que le diagnostic de dysplasie Ostéofibreuse
(figure 12)

Figure 10: examen microscopique au fort grossissement montrant des travées osseuses
réticulaires bordées d’ostéoblastes actifs au sein d’un stroma fibreux
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Figure 11: travées osseuses non bordées par les ostéoblastes au sein d’une prolifération
fibroblastique en faveur de la dysplasie fibreuse.

Figure 12: nids de cellules épithéliales entourés d’un stroma ostéofibreux détectés a
I’aide d’un colorant de type (HE) en faveur de I’adamantinome
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VI- ETUDES IMMUNOHISTOCHIMIQUES (IHC)

Dans I’ostéofibrodysplasie, les analyses immunohistochimiques utilisant des anticorps
anti-cytokératines se sont révélées positives et ont permis de détecter la présence de cellules
épithéliales en petit nombre éparpillées dans la matrice fibro-osseuse dans environ 85% des
cas [29, 31, 53, 54] révélant ainsi les rapports possibles de cette affection avec

I’adamantinome [55]

Figure 13: Image immunohistochimique montrant quelques cellules épithéliales
cytokératines positives
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Quelques spécifités immunohistochimiques seront représentées dans le tableau suivant :

CKAE1/AE3 CK19 CK8 CK18
ODF (24 Cas) + + - -
AD (24 Cas) ++ ++ + +

Tableau I: Réactions immunohistochimiques aux différents cytokératines

dans 24 cas de dysplasie Ostéofibreuse et 24 cas d’ Adamantinome [56] :

L’ostéofibrodysplasie a montré une réaction Positive aux cytokératines CKAE1/AE3 et
CK 19 mais négative aux CK8 et CK 18 alors que I’adamantinome a montré une forte
réaction positive aux cytokératines CKAE1/AE3 et CK19 et une réaction positive inconstante
aux CK8 et CK18 , donc la composante épithéliale dans la dysplasie Ostéofibreuse était
beaucoup moins importante que dans I’adamantinome mais ces observations suggerent que

les deux affections ont fort probablement une histogénese similaire.
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VIILANALYSE CYTOGENETIQUE [57-59]

La cytogénétique permet de déceler le rdle des aberrations chromosomiques dans
I’histogénése de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs ainsi que la relation possible de cette

derniére avec I’adamantinome.

Les techniques cytogénétiques standards reposant sur I’analyse des cultures a court
terme d’échantillons de dysplasie Ostéofibreuse et/ou celles utilisant une hybridation in situ
fluorescente (FISH) sur des cellules non cultivées ont permis de mettre en évidence :

- Dans I’ostéofibrodysplasie : une trisomie portant sur les chromosomes 7, 8, 12 et
22.

- Dans I’adamantinome : une trisomie portant sur les chromosomes 7, 8, 12, 19 et 21.

Ces altérations cytogénétiques similaires suggeérent que les deux pathologies ont une

origine commune.

Pour nos quatre cas, le diagnostic de certitude de la dysplasie
Ostéofibreuse des os longs est apporté par un examen microscopique attentif du
tissu préleve et une analyse immunohistochimique complémentaire mais sans

recours aux techniques cytogénétiques.
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VIII- ETIOPATHOGENIE

1. La relation entre la dysplasie Ostéofibreuse des os longs et

I’adamantinome [60, 61]

L’origine exacte de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs n’est pas encore déterminée,
mais il y a une hypothése principale qui s’articule autour de la relation possible entre
I’ostéofibrodysplasie et I’adamantinome ; essayant de donner une explication étiologique a
cette affection.

Cette hypothése suggérée par certains auteurs et qui est basée essentiellement sur des
données microscopiques, immunohistochimiques et cytogénétiques suppose que la dysplasie
Ostéofibreuse représente une forme résiduelle de I’adamantinome, autrement dit
I’ostéofibrodysplasie  résulte d’un adamantinome en régression spontanée ou

I’ostéofibrodysplasie est un mode de guérison de I’adamantinome.
Il existe plusieurs arguments en faveur de cette hypothese :

- Dans la grande majorité des cas de dysplasie Ostéofibreuse des os longs, les analyses
immunohistochimiques a I’aide d’anticorps anti-cytokératines ont permis de détecter
la présence d’un composant épithélial modeste

- Dans [I’adamantinome différencié appelé également adamantinome juvénile
intracorticale ou Ostéofibrous dysplasia-Like adamantinoma ; une prédominance du
tissu ostéofibreux et une absence de composante épithéliale nette sont observés par
conséquent cette affection peut étre considérée comme une lésion bénigne ; source

d’erreur diagnostique possible.

- Dans I’adamantinome classique : certains endroits surtout périphériques des lésions
peuvent présenter I’aspect histologique caractéristique de I’ostéofibrodysplasie

contenant ou pas le composant épithélial déterminant du diagnostic.

=N
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donc ces données indiquent qu’il y a fort probablement une interaction entre
le composant épithélial et le composant ostéofibreux ou ce dernier semble étre
doté d’un pouvoir reparateur, c’est-a-dire que la prolifération Ostéofibreuse
pourrait étre une réaction réparatrice secondaire au composant épitheélial,
notamment dans le cas de I’adamantinome différencié le développement du tissu

osteofibreux réparateur déepasse la croissance du tissu épithélial malin.
Mais d’ou viennent ces éléments épithéliaux ?

Il n’y a pas de réponse exacte a cette question mais il existe deux hypothéses; la
premiere selon la quelle les éléments épithéliaux sont issus d’un reliquat épithélial
ectodermique deplacé anormalement dans la corticale au cours de I’embryogénése et la
deuxieme suppose que ces éléments sont le résultat d’un mécanisme d’inclusion épithéliale
post-traumatique surtout que les os les plus souvent concernés notamment le tibia sont des os

sous-cutanés.
Le schéma suivant est un résumé simplifié de toutes les données précédentes :
Reliquat épithélial ectodermique intracorticale ou inclusion épithéliale post-traumatique
Tissu ostéofibreux réactif :

e Réussit a faire régresser les éléments épithéliaux = Dysplasie Ostéofibreuse des 0s

longs.

e Dont la croissance dépasse celle du tissu épithélial malin = Ostéofibrous dysplasia-

Like adamantinoma.

e Ne réussit pas a faire régresser les éléments épithéliaux ; développement du tissu

épithélial dépasse celui du tissu ostéofibreux= adamantinome classique.
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2. Est-ce que I’hérédité joue un réle dans I’apparition de
I’ostéofibrodysplasie

Aucun cas de dysplasie Ostéofibreuse familiale n’a été rapporté dans la littérature avant
I’enquéte qui a été faite par Hunter et Jarvis en 2002 sur deux fréres qui avaient présenté des

fractures pathologiques sur une petite Iésion intracorticale de la diaphyse tibiale [62]

En 2005 ; Karol LA et al avaient déecrit une histoire familiale de lésions dont I’aspect
radiographique était en faveur de la dysplasie Ostéofibreuse localisée au niveau du tibia et
parfois au niveau de la fibula avec un risque de fracture pathologique, ayant concerné 6 cas de
3 geénérations d’une famille de 22 personnes, et ils avaient suggéré une transmission
autosomique dominante dont un seul géne était responsable, a I’époque actuelle une approche
de clonage positionnel est en train d’étre appliqué pour déterminer ce gene, cela pourrait
dévoiler des informations importantes sur la pathogénése encore mystérieuse de la dysplasie

Ostéofibreuse des os longs [63]
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IX. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les deux principaux diagnostics différentiels de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs

sont : la dysplasie fibreuse et I’adamantinome.
1. Dysplasie fibreuse : [31, 64, 65, 66, 67]

La dysplasie fibreuse ou maladie de Jaffe-Lichtenstein, est aussi une lésion fibro-
osseuse bénigne de I’os dont le diagnostic différentiel avec I’ostéofibrodysplasie est

généralement facile.

La dysplasie fibreuse est une affection qui pourrait étre considérée comme rare mais vu

qu’elle est souvent asymptomatique sa prévalence exacte reste difficile a estimer.

Elle peut se rencontrer a tout 4ge mai elle se manifeste dans 75% des cas pendant les

trois premieres décennies de la vie.

Elle touche d’une maniére égale les deux sexes, cependant I'atteinte est quasi

exclusivement féminine dans le SMA.

Dans la dysplasie fibreuse, tous les os peuvent étre concernés et on distingue trois

formes :

1. La forme monostotique la plus fréquente : ou un seul os est touché ; notamment
I’atteinte tibiale caractéristique de la dysplasie Ostéofibreuse représente juste 12%

des cas.

2. La forme polyostotique nettement moins fréquente : ou deux ou plusieurs os sont
touchés avec une distribution les plus souvent unilatérale ou a prédominance
unilatérale des sites osseux atteints contrairement a I’ostéofibrodysplasie ou I’atteinte
n’est jamais polyostotique a I’exception d’un seul cas [41] et qui était d’ailleurs sans
confirmation histologique et en dehors du fait qu’on peut observer une atteinte

simultanée du tibia et de fibula ipsilatérale ou une atteinte tibiale bilatérale.
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3. Le syndrome de McCune- Albrigt qui représente la forme la moins fréquente mais
la plus sévere de la dysplasie fibreuse : ou on observe au moins 2 éléments de la
triade caractéristique suivante : Dysplasie fibreuse polyostotique , taches cutanés
«café au lait » a contours irréguliers, endocrinopathies d’hyperfonctionnement

essentiellement une puberté précoce.

La dysplasie fibreuse surtout dans sa forme monostotique est le plus souvent
asymptomatique et de découverte fortuite, lorsqu’elle est symptomatique elle se manifeste
essentiellement par : des douleurs osseuses plus ou moins intenses, un risque de fractures plus
important expliqué par la fragilisation osseuse et des déformations osseuses pouvant entrainer
un handicap moteur et un préjudice esthétique parfois tres importants donc le profil clinique
est tres variable allant de formes asymptomatiques a des formes tres séveéres avec une qualité

de vie impactée

Dans la dysplasie fibreuse impliquant un os long notamment le tibia , la radiographie
standard montre : une lésion ostéolytique intra médullaire centrale métaphyso-diaphysaire ,
cette lésion ostéolytique est inconstamment délimitée par un liseré d’ostéosclérose et
contenant une opacité en « verre dépoli » tres évocatrice du diagnostic , le lésion peut
entrainer une soufflure de la corticale qui parait amincie, il n’y a pas de réaction périostée ou
d’envahissement des parties molles, et la déformation tibiale remarquable dans la dysplasie
Ostéofibreuse des os longs n’est jamais présente dans la dysplasie fibreuse.

Dans la dysplasie fibreuse : I’0s normal est remplacé par un tissu fibreux contenant une
ostéogénese immature mais les caractéristiques histologiques qui permettent de différencier
entre cette affection et I’ostéofibrodysplasie sont les suivantes :

- Le tissu fibreux est plus dense avec une cellularité plus marquée.

- Le tissu fibreux englobe des minces travées osseuses immatures incurvées mais non

entourées d’ostéoblaste actifs.
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Il n’y a pas d’architecture progressive dans la dysplasie fibreuse ou les travées
osseuses restent réticulaires et ne se transforment pas progressivement en 0s

lamellaire méme a la périphérie de la lésion.

Selon les données précédentes, il semble que la dysplasie fibreuse et la dysplasie

Ostéofibreuse partagent quelques similitudes surtout histologiques, une question se pose

alors : Est-ce que ces deux pathologies sont des entités distinctes ou I’ostéofibrodysplasie

n’est qu’une variante de la dysplasie fibreuse ?

Les analyses immunohistochimiques utilisant des anticorps anti-cytokératines se sont
révélées positives dans environ 85% des cas de dysplasie Ostéofibreuse , a I’inverse
aucune réaction positive aux cytokératines n’a été retrouvé dans la dysplasie

fibreuse.

Dans la dysplasie fibreuse, I’analyse génétique a permis de mettre en évidence ; une
mutation somatique répartie en mosaique du gene (GNAS) porté par le chromosome

20 exactement sur (20q13), activatrice de la sous-unité “de la protéine stimulatrice

G (Gs®™) cette mutation touchant donc les précurseurs ostéoblastiques, atteint
également d’autres types cellulaires essentielement les mélanocytes de la peau et les
cellules de plusieurs glandes endocrines, alors que dans la dysplasie Ostéofibreuse
cette mutation n’est pas détectée.

Donc ces résultats immunohistochimiques et génétiques permettent de faire la
distinction entre la dysplasie fibreuse et la dysplasie Ostéofibreuse et de conclure que
chacune des 2 pathologies a une histogénese spécifique.
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Le tableau suivant est un Tableau comparatif entre I’(ODF) et la (DF)

dysplasie Ostéofibreuse

| dysplasie fibreuse

Nature de I’affection

Pathologies fibro-osseuses bénignes de I’os pseudo-tumorales

1976 : Description de I’affection pour

1942 : le nom de dysplasie fibreuse fut

Historique la 1°" fois comme une entité distincte proposé par Jaffe et Lichtenstein
par Campanacci
Fréquence Rares
Age Premiéere décennie de la vie +++ | Trois premiéres décennies de la vie +++
Sexe Le sexe ne représente pas un facteur de prédilection sauf dans le SMA ot 90% des

patients atteints sont de sexe féminin

Localisation sur le
squelette

- Tibia +++
- Tibia + Fibula adjacente +

N’importe quel os
- Forme monostotique : Tibia 12%
- Forme polyostotique
- SMA

Localisation su I’os

- Diaphysaire
- Intracorticale excentrée

- Métaphyso - diaphysaire
- Intramédullaire centrale

Aspect clinique

- Asymptomatique, Incurvation
Tibiale antérieure, Gonflement
indolore +++

- Fracture, douleur +

rés variable allant de formes asymptomatiques a
des formes tres séveres avec qualité de vie
impactée (douleurs osseuses, fractures,
déformation =Handicape moteur + Préjudice
esthétique.

Aspect radiographique

- Lésion ostéolytique :
*Diaphysaire
eIntracorticale excentrée
- Déformation tibiale caractéristique

Lésion ostéolytique :
emetaphysodiaphysaire
e intramédullaire centrale
- opacité en « verre dépoli » tres évocatrice

Aspect histologique

la présence dans I’os d’une prolifération de tissu fibreux et de tissu osseux immature.

- Tissu fibreux lache moins cellulaire
- Travées osseuses bordées
d’ostéoblastes

- Architecture progressive

- Tissu fibreux plus dense avec une cellularité
plus marquée

- Travées osseuses non bordées d’ostéoblastes
- Pas d’architecture progressive

Réactions
immunohistochimiques aux positive Négative
cytokératines
Mutation du géne (GNAS)
porté par (20q13) absente Toujours présente

activatrice du (Gscx)

Tableau Il: Comparaison entre la dysplasie fibreuse et la dysplasie Ostéofibreuse
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2- Adamantinome [68]

Si le diagnostic différentiel de la dysplasie Ostéofibreuse avec la dysplasie fibreuse est
généralement aisé, son diagnostic différentiel avec I’adamantinome ne I’est pas, car ces deux
affections partagent beaucoup de similitudes, pouvant entrainer une erreur de diagnostic, et
par conséquent un retentissement sur le pronostic ultérieur, puisque les deux pathologies ne

necessitent par la méme attitude thérapeutique.

Dans la littérature et selon les anciennes études: le diagnostic positif de
I’ostéofibrodysplasie a pu étre retenu a partir des données topographiques, cliniques, et
radiographiques typiques des lésions chez un enfant 4gé de moins de 10 ans, mais avec la
découverte de I’ladamantinome différencié et de quelques cas d’adamantinome classique avant
I’4ge de 10 ans, une preuve histologique devient nécessaire ; autrement dit une biopsie de
bonne qualité et surtout suffisante est obligatoire pour un examen histologique attentif du

tissu prélevé et une étude immunohistochimique complémentaire.
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Le tableau suivant est un tableau comparatif entre I’ostéofibrodysplasie et

I’adamantinome

Dysplasie Ostéofibreuse

Adamantinome

Nature de I’affection

Pathologie fibro-osseuse bénigne de I’os

pseudo tumorale

Tumeur  osseuse primitive

maligne de bas grade

1976 : description de I’affection pour la

1900 : description du premier cas

Historique 1°®  fois comme une entité distincte d’adamantinome par Maier
par Campanacci
Fréquence Rares
Enfant 4gé de moins de 10 ans +++ Adolescent et adulte jeune de 15 a
Age 35 ans +++
Les deux sexes sont touchés de maniere égale
Sexe

Pour I’adamantinome certains auteurs rapportent une légére prédominance masculine

localisation sur le squelette

Tibia +++

Tibia+ Fibula adjacente +

Localisation sur I’0s

- diaphysaire

- Intracorticale excentrée

- diaphysaire
- intracorticale avec une extension Intra

médullaire possible

Aspect clinique

- asymptomatique, Incurvation
tibiale antérieure, gonflement
indolore +++

- fracture, doleur +

- asymptomatique

- douleur, Tméfaction, déformation,

Fracture pathologique

- Métastatique : Métastases ganglionnaires et

pulmonaires +++

- lésion ostéolytique d’allure
bénigne :
ediaphysaire
. ) eIntracorticale excentrée
Aspect radiographique i . .
- Déformation tibiale

caractéristique

- lésions ostéolytiques multiples habituellement d’allure
bénigne +++ :

* diaphysaire

eIntracorticale a extension intra Intramédullaire (IRM
+++)

- déformation tibiale

- Formes agressives ou évoluées: Rupture corticale,

envahissement des parties molle (IRM +++)

Lésion monophasique ;

Tumeur bi phasique ;

Une  seule  composante Deux contingents:  ostéofibreux et

Aspect histologique Ostéofibreuse épithélial (amas épithéliaux
hyperchromatiques évidents)

Réactions - Positives ; composante Fortement Positives ; composante épithéliale

immunohistochimique aux

cytokératines

épithéliale tres modeste

évidente.

Tableau Il1: Comparaison entre la dysplasie Ostéofibreuse et I’Adamantinome
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Remarque ***
L’adamantinome différencié appelé également adamantinome Juvénile intracorticale ou
Ostéofibrous dysplasia- like adamantinoma est considéré comme une forme intermédiaire

entre la dysplasie Ostéofibreuse et I’adamantinome classique.
Il differe généralement de I’adamantinome classique par les caractéristiques suivantes :
- Il atteint des patients plus jeunes.
- Il est intracorticale

- Son aspect histologique est caractérisé par une prédominance du tissu
ostéofibreux et une absence de composante épithéliale nette qui ne peut étre mis
en évidence que par un examen microscopique vraiment attentif ou par des

études immunohistochimiques

Son comportement évolutif est variable selon les auteurs: soit le tissu ostéofibreux
prédominant réussit a faire régresser les éléments épithéliaux entrainant une resolution
spontanée, soit le tissu epithélial malin prend le dessus évoluant vers un adamantinome

classique [69]

55



X. EVOLUTION SPONTANEE

L’évolution spontanée de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs suit généralement le

schéma suivant :

Pendant les 5 -10 premiéres années de la vie : croissance lente et modérée de la
Iésion, autrement dit la vitesse de prolifération est limitée et les déformations
squelettiques ainsi que I’aspect radiographique se progressent modérément voire

méme se stabilisent.

Puis la croissance de la lésion devient plus rapide et nette pouvant entrainer une

déformation squelettique.

vers I’age de 10 ans — 12 ans : la Iésion tend & s’ossifier d’une maniére progressive
pour finir par guérir spontanément a la fin de la puberté, cette guérison spontanée

pourrait étre obtenue plus précocement au cours de I’enfance.

a I’age adulte, le seul reliquat d’une ostéofibrodysplasie évoluée spontanément sans

aucun traitement est un tibia incurvé ressemblant a un tibia pagétique. [13]

L’évolution spontanée de dysplasie Ostéofibreuse des os longs n’est pas toujours

favorable, elle peut se compliquer de :

déformations squelettiques parfois importantes.
Fractures pathologiques, rarement une pseudarthrose [34]
I’évolution en adamantinome n’a jamais été rapportée dans la littérature.

la dégénérescence maligne est quasi-inexistante mais un cas de transformation
maligne de la dysplasie Ostéofibreuse a un sarcome synovial chez un garcon agé de
14 ans a été rapporté dans la littérature. [73]
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Xl. APPROCHE THERAPEUTIQUE

1. Principes thérapeutiques

Dans la dysplasie Ostéofibreuse des os longs, le choix d’une attitude thérapeutique

plut6t qu'une autre doit tenir compte des éléments suivants:

- la preuve histologique est toujours nécessaire avant toute prise de décision
thérapeutique.

- I'4ge du patient, une dysplasie Ostéofibreuse méme symptomatique chez un enfant
agé de moins de 10 ans ne nécessite généralement pas un traitement chirurgical car
cette affection est caractérisée habituellement par une évolution lentement
progressive puis une régression spontanée apres I'dge de la puberté et surtout un
Taux de récidives tres élevé si un Traitement chirurgical des lésions est réalisé

avant I'age de 10 ans.
- Le profil clinique, radiologique et évolutif des Iésions.
- Si une chirurgie est indiquée, il faut qu'elle soit la plus conservatrice possible.
2. Moyens et Indications thérapeutiques
2.1 Surveillance armee

Un enfant atteint de dysplasie Ostéofibreuse doit généralement bénéficier d'une bonne

surveillance clinique et radiologique tout au long de sa croissance.

Cette surveillance permet de s’assurer de la bonne évolution de l'affection [14] ou de
révéler une éventuelle progression des lésions et donc de prévenir ou de traiter ses
conséquences qui sont les déformations squelettiques et les fractures pathologiques.

Si la période de surveillance est marquée par l'apparition de douleurs et/ou une
progression radiographique agressive (extension intramedullaire, envahissement des parties
molles) le diagnostic d'adamantinome est plus probable, cela peut étre expliqué par une erreur
diagnostique préalable car la quasi-totalité des études n'a trouvé aucune preuve de progression
de l'ostéofibrodysplasie vers I'adamantinome [70]
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2.2 Traitement orthopédique

Les fractures pathologiques secondaires de la dysplasie Ostéofibreuse des os longs sont
habituellement des fractures non ou peu déplacées et donc nécessitant un Traitement
orthopédique qui mene presque toujours a une consolidation dans des délais normaux [71]
mais la lésion initiale persiste toujours et sa prise en charge sera discuté en fonction de la

situation rencontrée.

L'utilisation d'une orthése peut également servir a prévenir la progression d'une

déformation
2.3 Traitement Chirurgical

Dans la dysplasie Ostéofibreuse des os longs, le recours a la chirurgie est réservé aux
cas s'accompagnant de déformations squelettiques importantes ou présentant un risque élevé
de fractures pathologiques ou se caractérisant par une progression radiographique nette
[29,43]

Une exérése chirurgicale de la Iésion effectuée avant I’age de 10 ans est associée & un

taux de récidives tres élevé.

Si une exérése chirurgicale est indiquée, I’approche la plus conservatrice est préférable
selon la plupart des auteurs vu le caractére bénin de I’affection, et elle repose essentiellement
sur une résection intra- lésionnelle ; le curetage intra-Iésionnel voire sur une résection extra-
Iésionnelle ; I'excision marginale sous périostée. une approche Chirurgicale plus agressive
reposant sur une excision large extra périostée a été proposée dans la littérature pour tous les
cas de dysplasie Ostéofibreuse compte tenu surtout du risque de I’association de cette derniere
a l'adamantinome [72], mais ce type d'intervention pourrait étre évitable par un diagnostic
correct confirmant la vraie nature de la lésion, surtout qu'il peut engendrer des complications
lourdes telle qu'une pseudarthrose. L'ensemble du matériel tumoral réséqué doit étre envoyé
au laboratoire d'anatomie pathologique pour une étude histologique et immunohistochimique

adéquate.
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Apres la résection de la tumeur, la cavité résiduelle peut nécessiter un comblement : le
comblement n'est pas nécessaire dans le cas des cavités résiduelles de petit diamétre < 30 mm;
celles-ci peuvent se combler spontanément et ne compromettent pas la solidité osseuse, mais
dans les autres cas une reconstruction osseuse est nécessaire et il existe plusieurs produits a
utiliser : une autogreffe Spongieuse associée ou non a une allogreffe morcelée pour des
cavités résiduelles plus volumineuses, et les substituts osseux synthétiques (ciment

chirurgical).

Le renforcement mécanique par ostéosynthese n'est pas systématique, mais il devient
indispensable quand la stabilité est menacée notamment en cas d'une Iésion touchant un os
porteur traitée par une résection étendue nécessitant par la suite une reconstruction massive a
l'aide d'une allogreffe. La Technique d'ostéosynthése la plus adaptée a la population
pédiatrique est I’embrochage centro-médullaire élastique Stable (’ECMES) car c'est une
méthode moins agressive que les autres méthodes de fixation connues et elle respecte au

mieux la physiologique de consolidation de l'os en croissance.

En cas du tibia incurvé secondaire a la dysplasie Ostéofibreuse : ostéotomie de

correction angulaire aprés un traitement éventuel de la Iésion en cause.
En cas de pseudarthroses : ostéosynthese (ECMES+++)
3. Evolution sous Traitement

Une exérése chirurgicale de la lésion effectuée avant I’age de 10 ans est associée a un
Taux de récidives locales trés élevé et parfois une nouvelle lésion apparait en un autre point
du méme os, et voici un Tableau montrant le taux de récidives selon quelques études de la

littérature :
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Etude Taux de récidives

Campanacci et Laus [13] 64%
Hahn [14] 35%
Park et al [29] 75%

Tableau IV. taux de récidives aprés une exérése chirurgicale
selon quelques études de la littérature :

- Campanacci et laus: 16 récidives locales sur 25 patients Traités par curetage ou

résection sous périostée avec ou sans greffe osseuse
- Hahn : 5 récidives locales sur 14 patients Traités par une exérese chirurgicale

- Park et al : 3 récidives locales sur 4 patients Traités par un curetage

En ce qui concerne notre étude:

- le premier et le deuxiéme cas avaient bénéficié d'une surveillance, qui a été marquée par une
progression des lésions responsable de I'aggravation de la déformation tibiale, ayant motivé la
réalisation d'une ostéotomie de correction angulaire avec une bonne évolution aprés quelques
années de recul.

- la troisiéme et le quatrieme cas avaient bénéficié d’un curetage sans greffe osseuse avec des suites
opératoires Simples et une évolution a long terme satisfaisante a I’exception de la survenue d’une
récidive au niveau du tiers inférieur du méme ulna pour le troisiéme cas. Le curetage dans le
troisieme cas était motivé par I'augmentation du volume tumoral et dans le quatrieme cas c’était une
biopsie curetage.

En conclusion, la conduite thérapeutique dépend de la situation rencontrée, et il est difficile

de formuler une stratégie thérapeutiqgue commune pour cette affection particuliére et rare.
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La dysplasie ostéofibreuse des os longs ou l'ostéofibrodysplasie de Campanacci est une
affection fibro-osseuse bénigne de I'os prenant l'aspect d’une Tumeur.

Cette affection est rare, atteignant le plus souvent I'enfant 4gé de moins de 10 ans, et

touchant électivement le tibia et parfois la fibula adjacente.

Chez un enfant a4gé de moins de 10 ans, présentant des caractéristiques topographiques,
cliniques, et radiographiques typiques de l'ostéofibrodysplasie, une biopsie correcte et
suffisante demeure obligatoire pour poser le diagnostic de certitude.

Le principal diagnostic différentiel qui doit étre écarté est l'adamantinome, et c'est
principalement I’étude immunohistochimique qui permet de faire la distinction entre les deux

pathologies.

L'évolution de la maladie est habituellement caractérisée par une progression limitée
puis une guérison spontanée apres la puberté mais la survenue de complications tels que les

déformations squelettiques et les fractures pathologiques est possible.

La rareté de cette tumeur rend difficile la standardisation de la stratégie thérapeutique,
mais généralement l'attitude thérapeutique est basée sur la surveillance et le recours a la
chirurgie n'est indiqué que pour des cas bien particuliers vu le taux de récidives trés élevé si

une exérese de la Iésion est effectuée avant I'age de 10 ans.
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RESUME

Titre : Ostéofibrodysplasie de Campanacci (A propos de quatre cas a I'Hopital d' Enfants de Rabat et
revue de la littérature)

Auteur : Niaamat ERRABBANE

Rapporteur: Pr Tarik EL MADHI

Mots clés: Ostéofibrodysplasie de Campanacci, Tumeur osseuse bénigne, Enfant, Dysplasie fibreuse,
Adamantinome, surveillance, récidives.

L'ostéofibrodysplasie de Campanacci est une affection fibro-osseuse bénigne de I'os rare, elle
touche le plus souvent I'enfant agé de moins de 10 ans, I’aspect radiographique est tres évocateur mais
le diagnostic de certitude repose sur I'examen histologique associé a une étude immunohistochimique,
I’attitude thérapeutique est basée généralement sur la surveillance vu le caractére régressif spontané de
I'affection.

A travers une étude rétrospective étalée sur une période de 14 ans (1995 - 2009) et portant sur 4
cas pédiatriques d'ostéofibrodysplasie pris en charge au service de Traumato — Orthopédie pédiatrique
de I’Hopital d'Enfants de Rabat, nous proposons I’analyse des caractéristiques épidémiologiques,
cliniques, radiologiques, histologiques, thérapeutiques et évolutives de cette affection.

= L’4ge moyen de nos patients était de 5,75 ans, sans prédominance de sexe soit un sexe ratio

de 1.

» On a noté une atteinte tibiale habituelle dans deux cas, une atteinte ulnaire dans un cas, et

une atteinte fibulaire isolée dans un cas.

= | ’affection a été révélée dans le premier cas par une déformation de la jambe, dans le

deuxieme cas par une tuméfaction de la jambe suivie d’une déformation ultérieure, dans le
troisieme cas par une fracture pathologique, et dans le quatriéme cas la découverte était
fortuite.

= Tous nos patients ont bénéficié d'une radiographie Standard mais le diagnostic de certitude

est apporté par un examen histologique associé a une étude immunohistochimique.

= | ’aggravation de la déformation squelettique dans le premier et le deuxiéme cas a justifié la

réalisation d'une ostéotomie de correction angulaire alors que le troisiéme et le quatrieme cas
ont bénéficié d'un curetage sans greffe osseuse avec une bonne évolution a long terme a
I'exception de la survenue d'une récidive pour le troisieme cas.

En conclusion : L’ostéofibrodysplasie de Campanacci est une affection rare et particuliére, par

conséquent la formulation d’une stratégie thérapeutique commune a tous les cas est difficile
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ABSTRACT

Title : Campanacci Osteofibrous dysplasia (About four cases at the Children's Hospital of Rabat and
review of the literature)

Author : Niaamat ERRABBANE

Supervisor: Pr Tarik EL MADHI

Key words: Campanacci Osteofibrous dysplasia, benign bone tumor, Child, Fibrous dysplasia,
Adamantinoma, monitoring, recurrence.

Campanacci Osteofibrous dysplasia is a rare benign fibro-osseous disease of the bone, it most
often affects children under 10 years of age. Radiographic appearance is very evocative but the
diagnosis of certainty is based on histological examination combined with an immunohistochemical
study, the therapeutic attitude is generally based on monitoring given the spontaneous regression of
the condition.

Through a retrospective study spread over a period of 14 years (1995 - 2009) and relating to 4
pediatric cases of osteofibrous dysplasia treated in the Orthopaedics and Traumatology Department at
the children's Hospital of Rabat, we propose an analysis of epidemiological, clinical, radiological,
histological, therapeutic and evolutionary characteristics of this affection.

- The average age of our patients was 5.75 years, without gender predominance, i.e. a sex
ratio of 1.

- Usual tibial involvement was noted in two cases, ulnar involvement in one case, and
isolated fibular involvement in one case.

- The affection was revealed in the first case by a deformation of the leg, in the second case
by a swelling of the leg followed by a subsequent deformation, in the third case by a
pathological fracture, and in the fourth case the discovery was fortuitous.

- All of our patients have benefited from a Standard X-ray but the definitive diagnosis is
provided by a histological examination associated with an immunohistochemical study.

- The worsening of the skeletal deformity in the first and the second case justified the
performance of an angular correction osteotomy while the third and fourth cases benefited
from curettage without bone graft with a good long-term evolution except for of the
occurrence of a recurrence in the third case.

In conclusion: Campanacci osteofibrous dysplasia is a rare and a particular disease, therefore
the formulation of a common therapeutic strategy for all cases is hard.
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Je pratiquerai ma prqfession avec conscience et di'gnité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous fes moyens en mon pouvoir [fionneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalté, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Meéme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une

facon contraire aux lois de [humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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