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Serment d'hypocrate

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ["honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une facon

contraire aux_ lois de ["humanité. 7

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948 Q(
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Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

Les tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant sont assez rares, représentant 5%
de toutes les tumeurs malignes pédiatriques, parmi I'ensemble des tumeurs osseuses en
pathologie infantile, 15 % d’entre elles sont malignes. Les deux principales tumeurs osseuses
chez I'enfant sont I'ostéosarcome et le sarcome d’Ewing, qui constituent environ 90% de
I'’ensemble des tumeurs osseuses malignes primitives. Les 10% restant se répartissent entre
des tumeurs tres rares : le chondrosarcome, le synovialosarcome, le chordome et les

lymphomes osseux [1,2].

Les modes de découverte et les motifs de consultations sont hombreux, source assez
souvent de retard diagnostique en raison de I’absence de spécificité des signes cliniques et de
la rareté de cette pathologie. La douleur est toujours au premier plan des plaintes
fonctionnelles qu’elle soit spontanée ou constatée lors de I’examen clinique. Le diagnostic
d’une tumeur osseuse primitive chez I’enfant repose sur la confrontation de la clinique avec la

radiologie, et sur la biopsie qui permet le diagnostic de certitude [3].

L’imagerie occupe une place importante dans le diagnostic, le bilan d’extension et le
suivi. Les clichés radiographiques simples motivés par les signes cliniques sont la premiére
étape du diagnostic. Les signes radiographiques peuvent étre d’emblée trés évocateurs de
malignité.

L’IRM est I’examen de seconde intention afin d’évaluer I’extension locorégionale au sein
de I'os et dans les parties molles adjacentes ainsi que la détection des skip métastases et de
déterminer la zone la plus appropriée pour une biopsie [3].

Du fait de son caractere irradiant, le scanner trouve ses indications de plus en plus

remplacés par I'IRM.

La démarche diagnostique et thérapeutique nécessite une prise en charge

multidisciplinaire. Les signes d’appel peuvent étre cliniques ou radiologiques, et imposent un




Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

bilan d’extension préalablement a la biopsie tumorale. Le traitement est médicochirurgical au

sein d’une équipe spécialisée [1].

L’objectif de notre travail est :
- Analyser la sémiologie radiologique des différentes tumeurs osseuses malignes
primitives observées chez nos patients.
- Déterminer les performances de I'imagerie dans le diagnostic et le bilan d’extension,
afin de répondre aux différentes questions du clinicien et du chirurgien.

- Comparer nos résultats avec ceux de la littérature.
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|. TYPE DE L’ETUDE :

C’est une étude rétrospective sur une période de 2 ans, entre décembre 2011 et
décembre 2013, sur les tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant, colligés aux services
de Radiologie de 'HME, d’Oncologie-pédiatrique et de Chirurgie infantile du CHU Mohammed

VI de Marrakech.

Il. POPULATION CIBLE :

Les criteres d’inclusion sont :

> Patients présentant une tumeur osseuse maligne primitive.

> Les cas ayant été explorés par au moins un examen d’imagerie (RX ou TDM ou IRM)
avec ou sans scintigraphie osseuse.

> Les cas ayant une confirmation histologique.

> Age inférieur a 16 ans.

Les critéres d’exclusion sont :

Diagnostic non confirmé par I’histologie.
Dossier médical incomplet.

Absence des clichés radiologiques.
Tumeurs osseuses malignes secondaires.

Tumeurs osseuses bénignes.

vV VYV ¥V VY V VY

Tumeurs malignes primitives des parties molles avec infiltration osseuse.
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I1l. ECHANTILLONNAGE :

Un échantillonnage de 33 malades ayant des tumeurs osseuses malignes primitives, a été

colligé au niveau des centres suivants :

> Service de Radiologie de ’'HME du CHU Mohammed VI de Marrakech.
> Service d’Oncologie-pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

> Service de Chirurgie infantile A du CHU Mohammed VI de Marrakech.

IV. VARIABLES ETUDIEES :

> Renseignements épidémiologiques
> Renseignements cliniques.
> Données de I'imagerie.

> Données anatomopathologiques.

V. COLLECTE DES DONNEES :

La collecte des données épidémiologiques, cliniques, radiologiques et histologiques s’est
faite a partir des archives du service de radiologie de ’'HME, d’Oncologie-pédiatrique et de
Chirurgie infantile du CHU Mohammed VI de Marrakech.

L’ensemble des variables étudiées ont été collectées a I’aide d’une fiche d’exploitation
préétablie comportant les renseignements suivants :

> Renseignements épidémiologiques.

> Renseignements cliniques.

» Renseignements radiologiques.

> Renseighements anatomopathologiques.
>

Renseignements thérapeutiques.
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VI. ANALYSE STATISTIQUE :

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du logiciel Microsoft Office Excel.
Les variables quantitatives ont été rapportées sous forme de moyennes et d’écart-types. Les

variables qualitatives ont été rapportées sous forme d’effectifs et de pourcentages.

Vil. Analyse bibliographique :

L’analyse bibliographique et le recueil des articles débatant le sujet des tumeurs osseuses
malignes chez I’enfant, ont été faits a partir de la base de données PubMed, Hinari, EMC, NEJM
et science directe.

Les mots clés utilisés pour les articles en anglais étaient : primary bone tumor, children,
childhood, ewing’s sarcoma, osteosarcoma, chondrosarcoma, radiology, treatment,
chemotherapy.

Pour les articles en francais : tumeurs osseuse maligne primitive, enfant, sarcome

d’Ewing, ostéosarcome, chondrosarcome, radiologie, imagerie, traitement, chimiothérapie.
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|. EPIDEMIOLOGIE :

1. La FEEQUENCE :

Notre série comprenait 33 cas de tumeurs malignes osseuses. Parmi ces tumeurs, nous
avons noté (figure 1) :
> 16 cas d’ostéosarcome ou 48,48%.
> 16 cas de sarcome d’Ewing ou 48,48%.

> Et1 seul cas de chondrosarcome.

3,04%

téosarcom
48,48% ostéosarcome

48,48% sarcome d'ewing

) chondrosarcome

Figure 1 : Répartition des cas selon le type histologique

2. LUAGE:

Nos patients étaient agés de 5 ans a 16 ans avec un age moyen de 12,21 ans (figure 2).
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20 Cas

13-16 ans

Figure 2 : Répartition des patients en fonction des tranches d'age

Nous avons revu la répartition de ces Tumeurs osseuses malignes primitives en fonction
de I’'age et du type histologique. Nous avons retrouvé les informations exprimées sur

I’histogramme ci-dessous (figure 3) :

10 Cas

[ ostéosarcome

4cas 4 cas i sarcome d'ewing

" chondrosarcome

5-8 ans 9-12 ans 13-16 ans

Figure 3 : Répartition de I'age des patients en fonction du type histologique

-10-
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3. LE SEXE :

Dans notre série, 18 enfants étaient de sexe masculin soit 54,55%, et 15 enfants étaient

de sexe féminin soit 45,45% (figure 4).

Masculin Feminin

45,45%

54,55%

Figure 4 - Répartition selon le sexe des patients

Nous avons évalué la répartition des deux sexes par rapport au type histologique de la
tumeur osseuse (tableau 1). La prédominance masculine a été retrouvée dans les cas

d’ostéosarcome.

-11 -
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Tableau 1 : Répartition du type histologique selon le sexe des patients

Nombre de Nombre de filles Sexe ratio M/F
garcons
Ostéosarcome 9 7 1,28
Sarcome d’Ewing 8 8 1
Chondrosarcome 1 - _—
Total 18 15 1,2

4. ORIGINE GEOGRAPHIQUE :

Nos patients étaient principalement originaires et résidents aMarrakech. Nous avons

précisé 'origine géographique de provenance de ces tumeurs dans la figure 5 :

m Agadir

m Ait ourir

m Benguerir

B Chamaia

B Chichaoua

m Essaouira
Kalaa sraghna
Kesba tadla
Marrakech

Quarzazate

m Safi

Figure 5 : Répartition des tumeurs osseuses malignes primitives chez I’enfant selon les régions

-12 -
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5. LE NIVEAU SOCIO-ECONIMIQUE :

Seuls 6 patients ou 18,18 % avaient un niveau socio-économique moyen. 27 patients ou

81,82 % avaient un niveau socio-économique bas (figure 6).

MBas
B MoYEN

Figure 6 : répartition des patients selon le niveau socio-économique

II. DONNEES CLINIQUES :

1. LES ANTECEDENTS :

1.1 Antécédents personnels :

Sur les 33 cas de notre série :
> 3 présentaient une notion de traumatisme antérieur.
> 1 cas présentait une ostéite iliaque.
> Aucun antécédent de maladie osseuse constitutionnelle oud’irradiation

n’a été retrouvé.

- 13-
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1.2 Antécédents familiaux :

Aucun antécédent familial de tumeur osseuse maligne primitive ou bénigne, ni de cancer

d’une autre origine que I’os n’a été noté.

2. CIRCONSTANCE DE DECOUVERTE :

2.1 Ladouleur :

La douleur a été le mode de révélation majeur, elle a été présente chez tous nos enfants

soit 100%.

Les Caractéristiques de la douleur étaient :
> Intensité élevée chez 11 patients ou 33,3%.

> Intensité modérée chez 22 patients ou 66,6%.

> Permanente chez 20 patients ou 60,6%.

> Transitoire chez 13patients ou 39,4%.

> Localisée chez 33 patients ou 100%.

> lIrradiée chez 7 patients ou 21,2%.

> Prise d’antalgique chez 18 patients ou 54,5%.

2.2 La tuméfaction :

La tuméfaction était présente chez 24 patients ce qui correspond a 72,70% de

I’ensemble des cas étudiés dans notre série.

2.3 L’impotence fonctionnelle :

Elle a été retrouvée chez 28 patients soit 84,80%.

- 14 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

2.4 La fracture pathologique :

Aucun cas de fracture pathologique n’a été retrouvé dans notre série.

2.5 Les Signes généraux :

> L’altération de I’état générale était présente chez 19 patients (57,60 %).

> La fieévre était présente chez 8 patients (24,24%).

2.6 Lesautres signes:

Des signes neurologiques a type de sciatalgies ont été retrouvés chez 2 patients (6%). Les
circonstances de découverte ont été rassemblées dans le tableau 2 en fonction du type

histologique :

Tableau 2 : Les modes de révélation selon le type histologique

Type histologique | Ostéosarcome Sarcome Chondrosarcome Total des cas
d’Ewing

Douleur 48,48% 48,48% 3,04% 33

Impotence 55,55% 44 .45% 0 27

fonctionnelle

Tumeéfaction 60% 40% 0 26

Fracture 0 0 0 0

pathologique

Altération de 42,86% 57,14% 0 21

I’état générale

Fievre 50% 50% 0 8

- 15 -
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3. EXAMEN CLINIQUE :

3.1 Le siege de la tuméfaction :

D’aprés les données de I’examen ostéoarticulaire pratiqué chez tous nos enfants,
les tuméfactions étaient de localisations diverses réparties sur I’ensemble du corps
(figure 7) par ordre de fréquence décroissant :

» Le genou : n= 8 soit 24,24%.

» La hanche : n=5 soit 15,15%.

> LaJambe : n=4 soit 12,12%.

> La cuisse : n= 4 soit 12,12%.

> Le thorax : n=3 soit 9,01%.

> La cheville : n=3 soit 9,01%.

> Le bassin : n=2 soit 6,06%.

> Le bras : n=2 soit 6,06%.

> Le coude : n=1 soit 3,03%.

> Ledos :n=1 soit 3,03%.
mDOS u COUDE = BASSIN m BRAS m CUISSE
m GENOU HANCHE JAMBE THORAX CHEVILLE

3,03 3,03 6,06

6,06

Figure 7 : Siege de la tuméfaction osseuse

- 16 -
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3.2 Les dimensions tumorales :

Sur I’ensemble des données cliniques recueillies, 20 dossiers contenaient des
informations précisant les dimensions tumorales:
> 10 ont précisé la hauteur et la largeur. La taille moyenne était de 8,3 / 4,7 cm avec
des extrémes allant de 4/2 cma 15/9 cm.
> 10 dossiers ont cité une seule dimension avec une moyenne de 6,1cm de taille

tumorale, avec des extrémes de 2 cm et 12 cm.

3.3 Fixité et consistance tumorale :

Toutes les tumeurs retrouvées étaient fixes par rapport au plan profond et n’adhéraient
pas au plan cutané.

Chez 16 enfants, la tumeur était de consistance dure représentant ainsi 48% de la
totalité de notre série. Six d’entre eux avaient une tumeur de consistance ferme ce qui

correspond a 37%.

3.4 Autres signes :
> Une boiterie a été notée chez un 1 patient ou 3 %.
> Une inflammation locale était présente chez 7 patients ou 21%.
> Une raideur articulaire a été noté chez 3 patients ou 9,1%.

» Aucun cas de déformation osseuse n’a été retrouvé.

-17 -
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lIl. LES DONNEES D’IMAGERIE :

1. LES DONNEES GENERALES :

Les tumeurs retrouvées étaient plus fréquentes sur les os longs, représentant 66,7%

des cas (figure 8).

OS LONG
OS PLAT

66,70%

Figure 8 :Siege de la tumeur sur I'imagerie

Les lésions radiologiques chez les patients ayant bénéficié d’imagerie siégeaient sur :
% Les oslong:
v" 10 cas sur le fémur, qui représentait la localisation la plus fréquente.
v" Suivie par le tibia chez 5 cas.
v' Le péroné 4 cas.
v/ 2 cas au niveau de I’humérus.
v" Et 1 seul cas au niveau de l'ulna.
Nous avons étudié la localisation des TOMP sur les os longs, les résultats étaient comme

suit (figure 9) :

- 18-
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diaphysaire
520%  10,50%
métaphysaire
15,80%
métaphyso-diaphysaire

. 68,50%

métaphyso-diaphysaire
et épiphysaire

Figure 9 :Répartition des TOMP selon leur siége sur les os longs

4% La localisation au niveau des os plats était répartie comme suivant :
v L’os iliaque 5 cas.
v' Les cOtes3 cas.
v" L’omoplate 1 cas.
v Le calcanéum 1 cas.
v' Etle sacrum 1 cas.
L’étude du siége de la tumeur en fonction du type histologique a montré les résultats

suivants (tableau 3) :

~-19-
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Tableau 3 : Répartition du siége des TOMP selon le type histologique

Le type histologique Os long Os plat Total
Ostéosarcome 93,75 % 6,25% 100%
Sarcome d’Ewing 43,75% 56,25% 100%
Chondrosarcome 0% 100% 100%

2. LA RADIOGRAPHIE STANDARD :

2.1 Type de modifications structurales osseuses :

La radiographie standard était faite chez 29 patients, ce qui représente 87,8% de notre
échantillon. Les modifications de la structure osseuse retrouvées sur les radiographies
standards étaient représentées par des lésions ostéolytiques pures ( figure 12) , ou mixte

(lytique et condensante) ( figure 11) . Leurs fréquences dans notre série ontété détaillées dans

la figure 10 :

atteinte lytique pure ™ atteinte mixte

55,18%

Figure 10 : Type de modifications structurales osseuses

-20-
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Nous avons étudié les différentes modifications structurales selon le type histologique

(Tableau 4) :

Tableau 4 : Les différentes modifications structurales osseusesselon les différents types

histologiques

Type histologique Ostéolyse pure Aspect mixte Total
Ostéosarcome 57,15% 42,85% 100%
Sarcome d’Ewing 50 % 50% 100%
Chondrosarcome 100 % — 100%

-21-
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Figure 11 - Rx de I'épaule gauche de face : sarcome d’Ewing de la diaphyse humérale avec
extension métaphysaire d'aspect mixte tres étendu avec une rupture de la corticale,
une réaction périostée en feu d’herbe — avec I’éperon de codman—>

Figure 12 : Rx du genou gauche de face : sarcome d’Ewing chez une Fille de 13 ans: |ésion

ostéolytique pure de type Il (fleche) de I'extrémité supérieure du péroné gauche

-22 -
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La répartition des types d’ostéolyse retrouvés dans notre série selon la classification de

LODWICK était (figure 13) :

mIC
mll
m 11

Figure 13 : Différents types d’ostéolyse selon LODWICK

Nous avons étudié le type d’ostéolyse osseuse selon LODWICKpour chaque type histologique :

> Ostéolyse type IC : 7 cas de sarcome d’Ewing, 3 cas d’ostéosarcome et 1 cas
de chondrosarcome.
> Ostéolyse type Il : 7 cas de sarcome d’Ewing et 7 cas d’ostéosarcome.

> Ostéolyse type lll : 4 cas d’ostéosarcome.

2.2 Lescontours:

100 % des tumeurs présentaient des contours flous.

-23-
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2.3 La Réaction périostée :

Elle était présente chez 21 de nos patients soit 72,4% des cas, a type de réaction pluri-
lamellaire, continue a coque épaisse, éperon de Codman, et spiculation périostée continue et

discontinue.

Nous avons étudié le type des réactions périostées selon les différents types
histologiques retrouvés dans notre série, les résultats étaient :
> Réaction pluri-lamellaire : 3 cas d’ostéosarcome (figure 14) et 2 cas de
sarcome d’Ewing.
» Réaction continue avec coque épaisse : 1cas d’ostéosarcome.
> Eperon de codman : 6 cas de sarcome d‘Ewing et 5 d’ostéosarcome(figure 15).
> Spiculations périostée continue : 2 cas d’ostéosarcome (figure 16).
> Spiculation périostées discontinues : 1 cas d’ostéosarcome et 1cas de

sarcome d’Ewing.
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Figure 14 :Rx du genou droit de profil : Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur :

Iésion ostéolytique avec réaction périostée pluri-lamellaire en bulbe d’oignon (fleche)

Figure 15 :Rx de face du membre inférieur droit : Ostéosarcome de I’extrémité supérieure du
tibia droit chez une fille de 11 ans d'aspect mixte avec une

- 25—
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réaction périostée —» et éperon de codman —»

Figure16 : Rx de face et de profil du membre inférieur gauche : Ostéosarcome tibial
supérieur : aspect mixte avec réaction périostée en feu d’herbe (fleche)

2.4 La matrice tumorale :

La matrice tumorale était de nature osseuse chez 28 patients et cartilagineuse chez 1

seul patient (figure 17) :
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3,40%

¥ matrice osseuse

I matrice cartilagineuses

Figure 17 : Les types de matrice des TOMP

2.5 _Atteinte des parties molles :

Les parties molles ont été envahies chez 11cas, et cela représente 38% des cas

(figure 18).
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Figure 18 : Rx du genou gauche de face et de profil : Ostéosarcome de I'extrémité
inférieure du fémur chez une fille de 6 ans : Iésion mixte avec des contours flous,

rupture de la corticale et envahissement des parties molles (fleches)
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Dans notre série, les différents aspects radiologiques sont regroupés dans le tableau 5 :

Tableau 5 :Récapitulatif des répartitions des différentes anomalies radiologiques

Selon le type histologique dans notre série

Aspects radiologiques

Ostéosarcome

Sarcome

d’Ewing

Chondrosarcome

Modifications

structurales

Ostéolyse pure

57,15%

50%

Atteinte mixte

42,85%

50%

Contours

Bien limités

Mal limités

Réactions

périostées

Pluri lamellaire

25 %

Continue avec

coque épaisse

8,3%

Epéron de

codman

41,7%

66,7%

Spiculations
périostées

continues

16,7%

Spiculations
périostées

discontinues

8,3%

11,1%

Les parties

molles

Saines

50%

71,4%

Envahies

50%

28,6%
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3. LaTDM :

La TDM a été réalisée chez 21 cas soit 63,6%. Le rehaussement aprés injection de PDC

dans était présent 60,6% des cas.

3.1 Les dimensions :

> Les 3 dimensions tumorales (longueur, largeur et étendue), ont été
mentionnées sur 10 comptes rendus radiologiques.

> Lalongueur et la largeur ont été retrouvées sur 4 dossiers

> Par contre la hauteur a été retrouvée uniquement dans 2 dossiers.

» Chez le reste des enfants, les tumeurs étaient tres étendues et difficiles

a mesurer.
Les mensurations moyennes et extrémes sont rassemblées dans le tableau 6:

Tableau 6 : Les mensurations des TOMP sur la TDM

Les dimensions Effectif Mensurations moyennes Mensurations extrémes
La longueur 14 7,93 cm 1,96 -15 cm
La largeur 14 5,87 cm 2,1-12 cm
La hauteur 12 6,06 cm 0,7-13 cm
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3.2 Modifications structurales :

La TDM était anormale chez les 21 cas. Les modifications structurales retrouvées étaient
a type d’ostéolyse pure ou un aspect mixte. Leurs fréquences dans notre série ont été

détaillées dans la figure 19 :

60,75% ostéolyse pure

atteinte mixte

Figure 19 :les modifications structurales des TOMP

Nous avons étudié la répartition des modifications structurales selon le type

histologique (tableau 7) :

Tableau 7 : Modifications structurales selon les types histologiques

Types histologique Effectif Ostéolyse Atteinte mixte
Ostéosarcome 7 71,5% 28,5%
Sarcome d’Ewing 14 50% 509%
Chondrosarcome _ —- -
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3.3 Les contours :
100% des TOMP présentaient des contours flous dans notre série d’étude.
3.4 La réaction périostée :

Elle était présente chez 17 de nos patients soit 77.3% des cas. Elle était a type de réaction

pluri lamellaire, éperon de Codman, et spiculation périostée continue et discontinue (figure 20).

Plurilamellaire
Eperon de codman

Spiculations
peériostées continues

Spiculations
periostées continues

Figure 20 : Différents types de réaction périostée des TOMP
Nous avons étudié la répartition de ces réactions périostées selon les différents types

histologiques retrouvés dans notre série :

> Réaction Plurilamellaire : ostéosarcome (n=1) et sarcome d’Ewing (n=3).

> Eperon de codman : sarcome d’Ewing (n=5) et ostéosarcome (n=2).

> Spiculations périostées continues : ostéosarcome (n= 1) (figure21) et sarcome
d’Ewing (n=2).

> Spiculations périostées discontinues : sarcome d’Ewing (n=3).
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PIVEC CONTRASTE
Figure 21 : TDM du fémur droit : Ostéosarcome de I'extrémité inférieure du fémur : lésion

ostéocondensante associée avec une réaction périostée en feu d’herbe (fleche) et
envahissement des PM(étoile)

3.5 La matrice tumorale :

Elle était de type osseuse chez 21 patients.

3.6 Etat de la corticale :

La relecture des scanners a objectivé un respect de la corticale chez 45,5 % des enfants ,

et une rupture de la corticale chez 54,5% des enfants de notre série (figure 22) :
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H Respectée

@ Rompue

QO

Figure 22 : L’Etat de la corticale des TOMP

3.7 Envahissement des PM :

Les parties molles ont été envahies chez 16 cas, et cela représente 72,7%(figure 23

et 24).

Figure 23 : TDM du pied droit : Ostéosarcome du calcanéum droit chez une fille de 15 ans : on
note I’aspect mixte (fleche)de la Iésion avec une matrice osseuse et des contours mal limités

soufflant la corticale, sans infiltration des PM
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4-4 CORON

Figure 24:TDM de I'épaule droite : Sarcome d’Ewing de I'humérus droit : lésion lytique et
condensante diaphyso-métaphysaire étendue irréguliére avec une réaction périostée et
éperon de codman — et une infiltration des PM —>

3.8les calcifications :

Elles étaient présentes chez 1 seul cas (4,7%).

3.9 lanécrose tumorale :

Elle était retrouvée chez 2 cas (9,5%).

4. LU'IRM:

L’IRM a été réalisée chez 25 cas soit 75,8%.

4.1 Protocole :

Le protocole d’examen qui a été utilisé a consisté en séquences pondérées en TI1T2 qui

représente la majorité des cas, TIFATSAT, et T2 STIR (figure 25) :

- 35 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

TiT2
T1 FATSAT
T2 STIR

>

>

Figure 25 : Les séquences d’IRM utilisées des TOMP

4.2 Les dimensions :

Les 3 dimensions tumorales (longueur, largeur et hauteur), ont été
mentionnées sur 14 comptes rendus radiologiques.

La longueur et la largeur ont été retrouvées sur 6 dossiers.

La hauteur seule a été retrouvée dans 3 dossiers.

Chez le reste des cas les tumeurs étaient tres étendues et difficiles a mesurer.

Les mensurations moyennes et extrémes sont rapportées dans le tableau 8 :

Tableau 8 : les mensurations des TOMP sur I'IRM

Les dimensions Effectif Mensurations moyennes Mensurations extrémes
La longueur 20 10,6 cm 2,2-19cm
La largeur 20 8,13 cm 1,2-22 cm
La hauteur 17 12,7 cm 0,6-22 cm
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4.3 Les anomalies de signal :

Les tumeurs étaient en hyposignal sur les séquences pondérées en T1 était en
hyposignal (figure 27) dans 92% des cas, en hypersignal (figure 29) dans 4% des cas, et
intermédiaire dans 4% des cas (figure 26) . En T2 ; le signal était hyperintense dans 92% des cas

et intermédiaire dans 8% des cas.

11102004, W, BY I T LHP  POLYCLINIQUE LES NAR
T MR C12|*11110/2004, M, 8Y
DY 2 HLS L
norRo12 +LPH|STUDY 2
5:33:20 111072012
MAS 10 15:36:29
2IMA 10/ 10

MF 184 MF 1.94

DE[TR507.0

TR 507.0 1ElTE 190
=

TE 19.0
TA03:07°2

BW 70.0
MMND/FM2_2/FIL

B vl INIQUE LES NARCISSES|SAGUER, FARID LHA  POLYCLINIQUE LES NA

Figure 26 :IRM du membre supérieur droit : Sarcome d’Ewing de I’lhumérus droit métaphyso-

diaphysaire en signal intermediare en T1 — avec infiltration des PM —»

4.4 es contours :

Les tumeurs osseuses a contours flous étaient présentes chez 25 cas.
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4.5 La nécrose tumorale :

Elle était présente chez 1 seul patient soit 4% des cas.

4.6 L’extension tumorale locorégionale :

a- Envahissement des PM :

Les muscles et les organes de voisinage ont été envahis chez 96% des cas (figure 28).

CA1.2EX12
se2d1_2 /180

Figure 27 :IRM du genou droit:Ostéosarcome épiphyso-métaphyso -diaphysaire en hyposignal
en T1 de I'extrémité supérieur du tibia droit —>» | avec rupture de
la corticale — et infiltration des PM (étoile)
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Figure 28 : IRM du pied droit : Ostéosarcome du calcanéum droit en hypersignal en T2 STIR

avec infiltration des PM —»

b- Rupture de la corticale :

Elle était présente chez 17 cas ou 68% des cas (figure 27).

c- L’axe vasculo-nerveux :

L’atteinte des vaisseaux et des nerfs a proximité des tumeurs osseuses malignes

primitives a été retrouvé chez 2 patients ce qui est I’équivalent de 8%.

d- Les Skip Métastases :

La présence d’une SKIP métastase a été notée chez 2 patients soit 8% (figure 29).
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Figure 29 : IRM du membre inférieur droit: Skip métastase d’ un sarcome d’Ewing de

la diaphyse fémorale droite : Franc hyposignal en T1

e- Extension épiphysaire :

L’atteinte de I’épiphyse a été retrouvée chez 3 malades représentant 12 %(figure 30).

f- Le cartilage de croissance :

Les enfants ayant un cartilage de croissance atteint par la tumeur étaient au nombre de

2 et représentent 8 % de I’ensemble des cas étudiés (figure 30).

- 40 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

Figure 30 : IRM du genou gauche : ostéosarcome diaphyso-métaphysaire en hyposignal en T1
avec envahissement du cartilage de croissance — ,de I'épiphyse =~ —»
et des PM (I’étoile)

g- Extension endocanalaire :

Elle était présente chez un patient qui présentait un sarcome d’Ewing sacré (figure 31).

Figure 31 :IRM pelvienne:sarcome d’Ewing sacré des 3 premieres vertebres sacrés
en hypersignal en T2 avec envahissement endocanalaire(fleche) et des PM
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L’histogramme ci-dessous réunit les extensions tumorales retrouvées sur les clichés d’IRM
réalisés dans le cadre du bilan d’extension des TOMP étudiées (figure 32) :

96%

68%

8% Lo 8%

Figure 32 : L’extension tumorale locorégionale des TOMP sur les clichés d’IRM

IV. BILAN D’EXTENSION GENERAL :

1. RADIOGRAPHIE THORACIQUE :

Tous les patients de notre série ont bénéficié d’une radiographie thoracique de face, a la
recherche des localisations pulmonaires. Les anomalies radiologiques retrouvées sont

résumées dans la figure 33 :
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9,10%

lésions nodulaires

diffuses

normale

Figure 33 : illustration des résultats recueillis a partir desradiographies thoraciques réalisées

2. LA TDM THORACIQUE :

Un scanner thoracique a été réalisé chez 32 enfants (96,7%), et la majorité était normale
(59,38 %). Les métastases pulmonaires étaient présentes sous forme d’opacités nodulaires ou
micronodulaires diffuses sur les deux champs pulmonaires (figure 34) chez 13 cas (40,62 %).

Une localisation pleuralea été notéechez un seul patient présentant un sarcome d’Ewing.

AN -+
e: 400 RFMT
BN S9.00 Ax

27 Dec 201
2 512

Figure 34 :TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupes axiales : [ésions nodulaires
intra parenchymateuses secondaire a un sarcome d’Ewing huméral droit

- 43 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

3. LA SCINTIGRAPHIE :

Elle a été faite chez 11 cas soit 33,3%.

3.1 L’aspect tumoral :

L’hyperfixation était présente chez 9 patients soit 81,8% des cas (figure 35).

3.2 L’extension tumorale :

L’atteinte médullaire a été retrouvée chez 1 cas d’ostéosarcome. L’atteinte sacro -iliaque et

iliopubienne controlatérale étaient présentes chez 1 cas de sarcome d’Ewing.

Figure 35 : Hyperfixation d’un ostéosarcome au niveau du calcanéum droit sans métastases —»

4. TDM ABDOMINO PELVIENNE :

Elle a été faite chez 29 patients (87,9%) dont 25 cas (86,2 %) étaient normale.
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Les localisations abdomino-pelviennes retrouvées étaient :
> Atteinte vésico-réctale chez 1 patient (figure 36).
> Atteinte métastatique sacro lombaire chez un seul patient.

> 2 cas d’envahissement des organes de voisinage chez 2 cas de sarcome d’Ewing de

I’os iliaque.

Figure 36 : TDM abdominopelvienne:Sarcome d’Ewing de I’os iliaque droit :important
envahissement des PM endopelvien , une infiltration de la vessie ,

du rectum et de l'uretére pelvien droit , avec une urétérohydronéphrose d’amont

5. ECHOGRAPHIE ABDOMINALE :

Elle a été faite chez 30 patients (90,1%), parmi lesquels 27 patients n’avaient aucune anomalie
et 3 cas présentaient les anomalies suivantes :

> Un cas présentait une métastase vésicale.

> Un cas présentait une urétéro-hydronéphrose droite.

> Des ADP rétro-péritonéales étaient présentes chez un seul cas.
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6. TDM CEREBRALE :

Une seule TDM cérébrale a été faite, révélant des métastases au niveau de I'os sphénoidal

gauche, avec une extension endocranienne et endo-orbitaire (figure 37).

2y

Figure 37 : TDM cérébrale : métastases au niveau de I’os sphen0|dal gauche (fleche) avec
extension endo-orbitaire (étoile) responsable d’une exophtalmie grade Il et endocranienne du

lobe temporal gauche dans le cadre ‘un sarcome d’ewing de I’os iliaque droit

7. BIOPSIE OSTEOMEDULLAIRE :

Elle a été réalisée chez 7 cas (sarcome d’Ewing n=5, ostéosarcome n =2) soit 21,2 %,

dont un seul cas présentait une localisation médullaire osseuse.
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V.LA BIOLOGIE :

Les examens biologiques réalisés a I'étape diagnostique ou dans le cadre du bilan
préopératoire étaient :

» Une numération formule sanguine (NFS).

> Un ionogramme pour évaluer la natrémie, kaliémie, chlorémie, calcémie.

> Un bilan rénal (urée, créatinine).

> Un bilan hépatique (ALAT, ASAT, PAL, GGT).

» Taux de prothrombine (TP) - Taux de céphaline activée (TCA)

» Bilan inflammatoire (CRP ou VS).

> Lactate déshydrogénase (LDH).

Les patients ayant un bilan biologique complétement normal étaient au nombre de 4.

Chez les 29 patients restants, les anomalies biologiques étaient :
> Un syndrome inflammatoire était présent chez 20 patients.
> Une anémie normochrome normocytaire était présente chez 11 patients.
> Une leucopénie était retrouvée chez 3 patients, et une hyperleucocytose était
présente chez 4 patients.
Des perturbations électrolytiques ont été retrouvées chez 4 patients.
Le bilan hépatique était perturbé chez 2 patients.

Un bilan rénal élevé a été retrouvé chez un seul patient.

YV V¥V V V

Le bilan de coagulation était bas chez un seul patient.
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VI. LES DONNEES ANATOMO PATHOLOGIQUES :

1. LA BIOPSIE OSSEUES :

Une biopsie osseuse a été réalisée chez tous les enfants, pour confirmer le diagnostic et

préciser le type histologique permettant ainsi une meilleure prise en charge

2. LA PIECE DE RESECTION :

13 patients soit 39,4% ont bénéficié d’une chirurgie conservatrice avec une étude

histologique des pieces de résections.

3. LAMPUTATION :

Elle a été faite chez 5 patients soit 15,15% des cas.

4. RESULTATS :

4.1 Le type histologique :(figure 38)

a. L’ostéosarcome :

Il a été retrouvé chez 16 cas, les sous-types histologiques présents étaient :

> Un ostéosarcome ostéoblastique chez 4 patients.
> Un ostéosarcome chondroblastique chez 4 patients.
> Un ostéosarcome type télangiectasique chez un seul patient.

> Le sous type n’a pas été précisé chez les 7 cas restants.
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b. Lesarcome d’Ewing:

> |l était présent chez 16 patients. Chez 8 cas, une confirmation

immuno-histochimique a été jugée nécessaire.

c. Lechondrosarcome :

» Un seul cas de chondrosarcome a été retrouvé chez un enfant de 14 ans au niveau

de I’os iliaque droit.

3,04%

ostéosarcome
48,48%

sarcome d'ewing

chondrosarcome

Figure 38: Les types histologiques retrouvés des TOMP

4.2 Le grade histologique :

Le grade histologique a été précisé chez 7 cas soit 21,2%, dont La totalité était faite
d’ostéosarcomes dont :

> 3 ostéosarcomes étaient de grade 4.
» 2 ostéosarcomes étaient de grade 1.

> 2 ostéosarcomes étaient de grade 3.
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4.3 Immunohistochimie :

Une étude immunohistochimique a été faite chez 8 cas de sarcome d’Ewing dont :
» 6 cas avaient des AC anti CD 99.

> Et 2 cas avaient des AC anti CD 99 et des AC anti PS 100.

VIl. CLASSIFICATION TNM :

Les tumeurs ont été classées selon la classification TNM de ’AMERICAIN JOINT COMITTEE
ON CANCER 2002 (annexe 2) a partir des résultats des examens paracliniques radiologiques et

anatomopathologiques.

1. LATUMEURT :

Les tumeurs étaient classées en T1 chez 9 patients, classées en T2 chez 20 patients, et

en T3 chez 1 seul patient. Par ailleurs la tumeur primitive a été impossible a évaluer (TX) chez 3

patients (figure 39).

3%

T

T2

Figure 39: Répartition des différents stades T retrouvés
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2. LES ADENOPATHIES N :

Un stade NO a été retrouvé chez 30 patients soit 90,9% de ’ensemble de notre série. 3

tumeurs ou 9,1% étaient classées en N1.

3. LES METASTASES :

Les tumeurs classées en MO étaient au nombre de 22 soit 66,67% de I’ensemble des
tumeurs osseuses malignes primitives étudiées dans notre série. Chez 4 cas, la tumeur a été
classée en M1la représentant ainsi 12,1%, et chez 7 cas ou 21,2%, la tumeur était classée en

M1b(figure 40).

21,20% Mo

&I ! Mia

Mib

66,70%

Figure 40 :Répartition des stades M
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Tableau 9 :Répartition des stades TNM selon les types histologiques

Type histologique Taille tumorale ADP Métastases

T1 T2 T3 T4 NO N1 MO Mla M1b
Ostéosarcome 31,25% | 68,75% __ __ 93,75% | 6,25% | 87,5% 6,25% 6,25%
Sarcome d’Ewing 18,75% | 56,25% | 6,25% | 18,75% | 87,5% 12,5 43,75% | 18,75% | 37,5%
Chondrosarcome + . . . + . + __ .

VIII. LE TRAITEMENT :

1. LA CHIRURGIE :

La prise en charge chirurgicale a été faite chez 18 patients ou 54,5%, dont 9 cas avaient un

ostéosarcome, et le reste des cas avait un sarcome d’Ewing.

1.1 LA RESECTION TUMORALE:

Elle a été réalisée chez 13 patients soit 72,2% des cas opérés. Elle concernait 9 cas de

sarcome d’Ewing dont 7 siégeaient sur un os long, et 9 cas d’ostéosarcome dont 8 siégeaient

sur un os longs.

Apres une exérése chirurgicale conservatrice,

une fixation a

d’ostéosynthése a été jugé nécessaire chez 46% patients soit 33,3% des cas (figure 41).

'aide de matériel
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Figure 41 TDM abdominopelvienne en fenétre osseuse : Sarcome d’Ewing de I’os iliaque

gauche : résection tumorale avec une mise en place d’une ostéosynthese (fleches)
1.2 L’AMPUTATION :

Elle a été réalisée chez 5 cas chez les enfants opérés.

La figure 42 illustre la répartition des interventions chirurgicales effectuées sur
I'ensemble des tumeurs osseuses malignes primitives opérées de notre série :

0,
27,70% Résection

33,30% , :
+ostéosynthése

Résection seule

Amputation

39%

Figure 42 : différentes possibilités de prises en charge chirurgicales des TOMP opérées
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2. LA CHIMIOTHERAPIE :

2.1 Néoadjuvante :
Les patients ayant bénéficié d’une CTH néo-adjuvante étaient au nombre de 25. Plusieurs
protocoles contenant diverses molécules ont été utilisés selon plusieurs critéres, notamment le

type histologique, le stade de la tumeur, et I’état général du malade.

a. Protocoles et molécules utilisées :

Les protocoles les plus utilisés étaient le protocole de Memphis représentant ainsi 65,5%.

Sur I’ensemble des chimiothérapies néo-adjuvantes indiquées (tableau 10) :

> La Doxorubicine a été prescrite chez 21 patients.

> La Cisplatine a été prescrite chez 18 patients.

> La Vincristine a été prescrite chez 5 patients.

> Le Cyclophosphamide a été prescrit chez 4 patients.
> L'lfosfamide a été prescrit chez 3 cas.

> Le Métothrexate a été prescrit chez un seul patient.
> La Carboplatine a été prescrite chez un patient.
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Tableau 10 :Répartition de l'utilisation des différentes molécules de CTH en
Fonction du type histologique

Molécules de Nombre de Ostéosarcome Sarcome Chondrosarcome
CTH cas d’Ewing

Doxorubicine 21 10 10 1
Cisplatine 18 9 8 1
Vincristine 5 1 4 _
Cyclophospha- 4 . 4
mide
Ifosfamide 3 - 3 —
Méthotrexate 1 - 1 —
Carboplatine 1 . 1 _

b. Nombre de cures :

La chimiothérapie néo-adjuvante a été indiquée au sein du service d’oncologie
pédiatrique avec un nombre minimum de cures recues par le malade était de3, et un nombre

maximum de cures était de 6. La moyenne de cures administrées était de 4,88 (figure 43).

10 cas
5 cas 7cas
. \ 3 cas /
3 cures T
4 cures —
5 cures
6 cures

Figure 43 : Répartition des malades en fonction du nombre de cures de chimiothérapie
néoadjuvanteadministrées
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c. Examens radiologigues de contréle post-chimiothérapie :

21 cas parmi ceux ayant bénéficié d’'une chimiothérapie néo-adjuvante (25patients), ont
été évalué par un examen radiologique de controle. Dont 15 patients ont bénéficié d’une IRM,

et 6 patients ont bénéficié d’'une TDM (figure 44).

TDM post CTH IRM post CTH

Figure 44 : Répartition des examens radiologiques de controleaprés une chimiothérapie
néoadjuvante

Les résultats étaient répartis entre une diminution de la taille tumorale, un aspect stable

de la lésion, ou carrément une augmentation de celle-ci (figure 45 et 46) :
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33,40%

taille stable

taille diminuée

66,60%

Figure 45 : Répartition des différents aspects radiologiques évolutifs de la TDM des TOMP
ayant recu une chimiothérapie néo-adjuvante

v taille stable
»40 .
40% Y taille augmentée

taille dimnuée

26,6%

Figure 46 : Répartition des différents aspects radiologiques évolutifs de I'IRM des TOMP ayant
recus une chimiothérapie néo-adjuvante
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Le tableau si dessous illustre le controle radiologique de I’évolution des tumeurs
osseuses malignes primitives aprés une Chimiothérapie néo-adjuvante en fonction du type

histologique (tableau 11) :

Tableau 11 :Répartition des résultats radiologiques de contrdle chez les patientsayant

recus une chimiothérapie néo-adjuvante en fonction des types histologiques

Effectif Ostéosarcome Sarcome d’Ewing
Augmentation de la taille 6 cas 4 cas 2 cas
Diminution de la taille 10 cas 4cas 6 cas
Taille stable 5 cas 2 cas 3 cas

Les figures ci-dessous (figures 47 et 48) illustrent les aspects radiologiques évolutifs en

fonction du type histologique :

pas de contréle
radiologique
taille stable

taille diminuée

taille augmentée

Figure 47 : aspects radiologiques évolutifs des ostéosarcomes aprés unechimiothérapie
néo-adjuvante
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pas de contréle
radiologique

0)
12,50 %) taille stable

31,25%

taille diminuée

(0}
37’ 50 /0 | taille augmentée

Figure 48 : aspects radiologiques évolutifs des sarcomes d’Ewing aprésune chimiothérapie
néo-adjuvante

18,75%

2.2 Chimiothérapie adjuvante :
Une chimiothérapie post-opératoire a été entreprise chez les 13 patients de notre série

qui ont été opérés.

3. LA RADIOTHERAPIE :

Elle était indiquée en post-opératoire chez 2 cas ayant un sarcome d’Ewing.
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DISCUSSION
L [ J%:J
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|. EPIDEMIOLOGIE :

1. FREQUENCE DES TOMP :

1.1 Situation dans le monde :(tableaul?)

Les tumeurs osseuses malignes de I’enfant restent une entité assez rare. La classification

internationale du cancer de I’enfant (ICCC) distingue 12 groupes de tumeurs, dont 5% sont des

tumeurs osseuses.

La fréquence mondiale réelle de ces tumeurs reste cependant difficile a apprécier du fait
de leur rareté et de leur grande hétérogénéité qui rendent difficile leur recensement. Cette

principale caractéristique ressort dans la majorité des registres des cancers publiés a travers le

monde [1,4].

Tableau 12 : fréquence des TOMP de I’enfant et I’adolescent dans le monde [9, 10,4,11]

Pays % nouveaux cas | % dans lI'ensemble des | Référence Année
par million, par cancers pédiatriques
an
Etats unis 8,7 % 6 % ICCC 2004
France 5,8% 4,6 % RNTSE 2004-2008
Canada 7,8 % 4,5 % RCC 2001-2005
Suisse 7,5% 5% ICCC 2007
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1.2 Situation dans le Maghreb :(tableau 13)

Les données disponibles concernant I'incidence ou la prévalence des TOMP proviennent
de registres régionaux du cancer.
Dans la période 1999 - 2003, le registre des cancers Nord-Tunisie (RCNT) une fréquence

annuelle de 9% des TOMP chez I’enfant [5].

En Algérie, une enquéte nationale sur l'incidence et la prévalence des cancers a été
effectuée en 2002. Elle a révélée parmi les 947 nouveaux cas, 72 cas de TOMP représentant

ainsi 7%[6].

Au Maroc, I’édition 2012 du registre des cancers de la région du grand Casablanca
présente les données de la période 2005 - 2007. Durant cette période les TOMP ont été
diagnostiquées chez 35 les enfants et adolescents avec un pourcentage de 10,1%.

A Rabat le registre des cancers de I’lannée 2005 a retrouvé 16 cas de cancer chez I’enfant,

12,5% étaient des TOMP [7,8].

Tableau 13 : fréquence des TOMP de I'enfant et I'adolescent au Maghreb

Pays Année % dans I'ensemble des cancers
pédiatriques
Tunisie ( Nord ) 1999 - 2003 9%
Algérie 2002 7%
Maroc (Casablanca ) 2005-2007 10,10%
Maroc (Rabat ) 2005 12,5%
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2. AGE :

L’age est souvent utile : avant 5 ans, une tumeur osseuse est souvent une métastase de
neuroblastome, entre 5 et 20 ans, un ostéosarcome ou un sarcome d’Ewing [5]. Les Tumeurs
osseuses malignes primitives sont globalement plus fréquentes chez I'adolescent autour de

I’age de 15 ans.

L'ostéosarcome est la plus fréquente des tumeurs malignes du squelette. Il représente 15
a 35% des tumeurs malignes primitives de I'os. 80% des ostéosarcomes surviennent chez
I’enfant et I’adolescent, leur pic de fréquence est entre 10 et 14 ans en France, au Canada et en
grande Bretagne, avec un age moyen de 14 ans. Quelques cas d’ostéosarcomes congénitaux

ont été décrits[12].

Le sarcome d'Ewing survient dans 90% des cas entre 5 et 30 ans avec un pic dans la

deuxiéme décennie, il est rare apres 30 ans. La moyenne d'age se situe entre 12-15 ans.

D’aprés K.K.Unni, sur une série de 388 patients atteints de sarcome d’Ewing, la tranche

d’age la plus touchée se situe entre 10 et 20 ans [12].

L’age de survenue du chondrosarcome se situe principalement entre 40 et 70ans, La
découverte d’un chondrosarcome avant I’age de 20 ans doit faire évoquer le diagnostic

d’ostéosarcome chondroblastique [12].

Les résultats recueillis au cours de notre étude correspondent a ce qui a été cité en
littérature. L’age minimum de nos patients était de 5 ans et les tumeurs osseuses malignes
pouvaient méme atteindre des adolescents de 16 ans. Tandis que I’age moyen de 12,21 ans est

proche de celui retrouvé en littérature.
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3. le sexe :(tableaul4)

Les tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant et I’adolescent sont plus fréquentes

chez les garcons que chez les filles. Ceci est expliqué par leur période de croissance qui dure

plus longtemps.

La fréquence des TOMP est plus élevée chez les patients de sexe masculin, avec un sexe
ratio garcon-fille de 1,4/1 pour I'ostéosarcome, 1,5/1 pour le sarcome d’Ewing, et 1/1 pour le

Chondrosarcome [14].

Tableau 14 : sexe ratio (Garcon/ fille) des tumeurs osseuses malignes primitives
dans différents pays selon le type histologique[15,10,16]

Pays Ostéosarcome Sarcome d’Ewing
USA (Hospital St. Jude Memphis ) 1,1 1,6
France métropolitaine 1,3 1,5
UK (UK data - NCIN) 1,4 1,5

Dans notre série, cette caractéristique est respectée pour la globalité des TOMP, 54,55%
de nos patients étaient de sexe masculin avec un sexe ratio G/F de 1,2, avec un sexe ratio de

1,28 pour I'ostéosarcome, et 1 pour le sarcome d’Ewing.

4. FACTEURS FAVORISANTS :

Les causes de I'ostéosarcome primitif sont inconnues. Aucun facteur environnemental n’a

été identifié. La responsabilité d’agents chimiques (béryllium), ou viraux (Rous Sarcoma Virus,
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FBJ ( Finkel, Biskis, and Jinkins )virus) a été évoquée .ll peut se développer aussi a partir de
tumeurs préexistantes: dysplasie fibreuse, tumeur a cellules géantes, un rétinoblastome
bilatéral ol les ostéosarcomes s’observent 100 fois plus fréquemment que dans la population

normale ou bien a des maladies osseuses sous—jacente, ou rarement a une ostéomyélite.

Dans 5 a 15 % des cas, I'ostéosarcome est secondaire. Si les radiations ionisantes sont
formellement reconnues comme responsables, une origine traumatique est en revanche, tres
discutée. La relation entre la maladie de Paget et I'ostéosarcome fait aussi I'objet de

nombreuses recherches, mais ne concerne pas la population pédiatrique.

Des formes familiales d’ostéosarcome sont décrites dans le cadre des mutations du géne
Rb1 (Rétinoblastome) et/ou du syndrome de Li-Fraumeni. Une revue récente de la littérature
fait état de 59 cas familiaux d’ostéosarcome dans 24 familles depuis1930. Plus récemment, il a
été” mis en évidence un risque accru dans certaines pathologies héréditaires comme le
syndrome d’Oslam, le syndrome de Rothmund-Thomson, la maladie de Bloom, ou la maladie

de Blackfan-Diamond [38].

L’étiologie précise du sarcome d’Ewing n’est pas connue mais il existe probablement des
facteurs héréditaires puisqu’il touche préférentiellement les blancs et que des formes familiales

ont été décrites [39].

Actuellement, on pense que le sarcome d’Ewing a pour origine les cellules

parasympathiques post ganglionnaires, expliquant les nombreuses localisations.

Un géne EWS (Ewing sarcoma) situé au niveau du chromosome 22, est souvent impliqué dans
certains translocations chromosomiques responsables de sarcome d’Ewing notamment les

translocations (11 ;22), (21 ;22) et (7 ;22) [39].

Dans notre étude aucun des facteurs cités ci-dessus n’a été retrouvé.
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II. ETUDE CLINIQUE :

1. CIRCONSTANCE DE DECOUVERTE :

La douleur et la tuméfaction constituent les deux modes de révélation cardinaux des
TOMP qui conduisent au diagnostic. D’autres symptomes comme la limitation de la mobilité ou
I'inconfort général peuvent étre également retrouvés, d’autres a I'exemple des fractures

pathologiques sont moins courants.

1.1 ladouleur :

La douleur est de loin le premier motif de découverte d’une tumeur osseuse [17,18], et
représente le motif de premiere consultation dans 70%des cas [19]. Lors de la prise en charge
d’un cancer pédiatrique, 60% des enfants ont déja connu une douleur, et 50 % d’entre eux ont

été alités a cause de cette douleur.

Les tumeurs osseuses malignes sont toutes potentiellement douloureuses.
Classiquement ; la douleur est continue, ni aigué ni chronique ; C’est une « douleur aigué qui
dure », plus marquée la nuit et pendant les périodes de repos. Ceci est considéré par certains
comme un trait spécifique de la malignité mais ce critére est loin d’étre constant [19,21]. Elle
peut étre discrete et se traduire simplement par une boiterie. Elle peut également étre projetée
a distance de la zone affectée. L’irradiation vers les articulations adjacentes peut conduire a
suspecter une arthrite. Au cours de I’évolution de la maladie, la douleur devient insoutenable
nécessitant la prescription de morphiniques afin de la controler. En cas de pression sur les
troncs ou plexus nerveux, le patient décrira une douleur névralgique alors qu’un processus
osseux vertébral, se manifestera par des radiculalgies avec des signes de compression

médullaire [22,23]. Ces douleurs sont parfois révélées aprés un traumatisme, en particulier
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sportif [20]. Leur ancienneté est variable et elles peuvent évoluer par poussées entrecoupées
d’une résolution totale, a l'origine d’une sous-évaluation de la gravité et de retards

diagnostiques. Elles peuvent étre transitoirement calmées par les antalgiques.

Le probleme principal est celui du diagnostic différentielde ces douleurs osseuses dans
une population pédiatrique oules douleurs musculo-squelettiques sont une des

principalescauses de consultation (traumatisme, sports, adolescence) [24, 25].

La physiopathologie de la douleur osseuse maligne en I’absence de fracture est
imparfaitement comprise. L’os est une structure innervée a la fois au niveau du périoste et des
pédicules vasculo-nerveux nourriciers. L’étirement du périoste par I’expansion tumorale, les
contraintes mécaniques de I'os fragilisé, I’envahissement nerveux par la tumeur, et la
destruction osseuse directe sont les mécanismes probablement en cause dans la douleur

osseuse maligne.

Cabral et al. Ont rapporté I’expérience de deux centres de rhumatologie pédiatrique qui
voient 600 enfants par an pour des symptomes musculosquelettiques (avec ou sans arthrites)
Sur 15 ans, un diagnostic de malignité a été porté chez 29 d’entre eux avec une
symptomatologie douloureuse dans 80 % des cas [26]. Des résultats similaires ont été
rapportés par Trapani et al. [27]. L’'ostéomyélite est aussi souvent un diagnostic différentiel
difficile, en particulier quand I’enfant est fébrile, ce qui représente 30% des cas de sarcome
d’Ewing. Certaines tumeurs bénignes sont parfois douloureuses, la plus caractéristique étant
I'ostéome ostéoide dont la présentation clinique est heureusement caractéristiquemais qui
pose parfois des problemes de diagnostic différentiel avec une lésion maligne. Enfin, les
localisationsosseuses secondaires uniques ou multiples de neuroblastome,de
rhabdomyosarcome, de lymphomes ou de sarcomesosseux primitifs sont toujours tres
douloureuses mais rareschez [I’enfant et s’integrent en général dans un tableau

cliniqueEvocateur.

- 67 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

La majorité des patients se plaignent d’'une douleur des mois avant I'apparition d’une

tuméfaction évidente [28].

Dans notre série, la douleur était présente chez tous les enfants.

1.2 LATUMEFACTION :

Elle représente le deuxiéme signe révélateur le plus fréquent d’une tumeur osseuse.
Elle peut évoluer sur une trés longue durée, en particulier dans les néoplasmes bénins, une
croissance rapide doit faire évoquer la malignité, mais elle n’est cependant pas une condition
nécessaire. L’examen clinique doit préciser ses caractéristiques. Classiquement une TOMP est
de consistance dure, fixe au plan profond.La peau en regard, aux stades avancés, est tendue,
luisante avec une circulation collatérale veineuse, une hyperthermie, et finalement une
ulcération [23,29].

Elle était présente chez 72,7% des patients de notre série.

1.3 LAFRACTURE PAHTOLOIQUE :

La fracture pathologique est rarement le mode de découverte d’une tumeur osseuse
maligne primitive : 9 a 15% dans les tumeurs d’Ewing, un peu moins de 15% dans les
ostéosarcomes. Elle est rare chez I'enfant méme en cas de lésion lytique, touchant les plus
volumineuses lésions. Cependant, une fois le diagnostic porté, une fracture pathologique peut
encore venir perturber I’évolution d’'une tumeur osseuse primitive [30].

Les sarcomes osseux se caractérisent par une cellularité élevée au dépend de la matrice
osseuse et une destruction de I'os cortical, ce qui expose a la fracture spontanée ou apres
traumatisme a faible énergie [31]. La fragilisation de I’os par une biopsie, un traitement par
CTH avec nécrose tumorale importante ou une RTH contribue également au développement de
fractures sur le site tumoral [31].

Dans notre étude, aucun cas de fracture pathologique n’a été noté.
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1.4 IMPOTENCE FONCTIONNELLE :

Elle est associée a une douleur non spécifique en cas de lésion juxta-articulaire, du fait
du blocage par la masse tumorale ou par irritation de la membrane synoviale adjacente [23,29].

Elle était présente chez 24 cas de notre étude.

1.5 SIGNES GENERAUX :

Les signes systémiques comme la fiévre (en particulier le sarcome d’Ewing), une asthénie

et la perte de poids sont fréquents [28]. Ils ont souvent une valeur pronostique défavorable.

Il n’existe pas de signes généraux associés pour les ostéosarcomes sauf en cas de forme

multimétastatisque [30].

Dans notre série, I’altération de I’état générale était présente chez 57,6%, et la fievre était

présente chez 24,24%.

1.6 AUTRES SYMPTOMES :

Les autres symptomes dépendent de I’'atteinte des organes de voisinage ou de la
présence de localisations secondaires.

Les lésions du sacrum ou du bassin peuvent provoquer des troubles de la miction ou de
la défécation, par compression nerveuse ou mécanique.

Les tumeurs des cotes thorax se manifestent par des troubles respiratoires ou par un
épanchement pleural.

Les tumeurs vertébrales peuvent se manifester par des douleurs rachidiennes localisées,
signes de compression de la moelle épiniére ou d’une racine nerveuse,troubles de la statique
vertébrale,syndrome tumoral qui se traduit par une tuméfaction postérieure palpable et
souvent douloureuse, radiculalgies, et des troubles sphinctériens souvent d’origine malignes

[32].
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Les formes métastatiques des ostéosarcomes au diagnostic représentent 10 a 20% des
patients et concernent le poumon dans 90% des cas [32, 22].

La fréquence des métastases au diagnostic est élevée dans la tumeur d’Ewing (20 a 30%
des cas). Elles intéressent les poumons, les os et la moelle osseuse [32].

2 cas présentaient des signes neurologiques a type de sciatalgies dans notre étude.

2. EXAMEN CLINIQUE :

2.1 LESIEGE:

Le siege des TOMP constitue un élément capital dans I’approche diagnostique et
Thérapeutique. D’une part, il existe des localisations électives qui caractérisent chaque type
histologique pouvant orienter le diagnostic (figure 49). D’autre part le siége peut constituer un
parameétre a prendre en compte pour le choix d’une modalité thérapeutique, la RTH pour les
tumeurs pelviennes profondes en exemple. Tous types histologiques confondus, les deux tiers
des TOMP se localisent au niveau du squelette périphérique.

L’ostéosarcome est une tumeur du genou et de I'épaule ; 35 % siégent au niveau de
I’extrémité inférieure du fémur, 18% au niveau de I'extrémité supérieure du tibia, et 10% au
niveau de [I'extrémité supérieure de I’humérus. L’atteinte des os long est presque

exclusivement métaphysaire. Des localisations au niveau du tronc et du crane ont été décrites.

Les sites communs des sarcomes d’Ewing sont les os du bassin, les os longs des
membres inférieurs, et les os de la paroi thoracique. Par opposition a I'ostéosarcome, ils
touchent plus les os plats du squelette axial. Au niveau des os longs, les sarcomes d’Ewing,
contrairement a I'ostéosarcome, occupent la diaphyse plutot que de la partie métaphysaire

[36].

-70 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

Sarcome

Sarcome S
Ostéogene

d’Ewing

o 1 chites
1 5% humerus
10%
bassin
27 W bassin
8%
fanvur sup

Temur sup 5%

9%

témur témur diaphyse
diapnyse G %

=%

e mur inf aulres. 3 % ?gn%ur inf.

3 %o

genou 53

fibka sup

T tibia sup.

flal= ] 18 %

diaphyse [l

% gé;:m tibia diaphyse 1%
pérond | |i
Rk autres; 12 %
tibia inf ! tltl'na inf.
2% b 2

ped 4 %

Figure 49 :Distribution de I'OS et le SE selon le siege

R. KOHLER et al. In Tumeurs malignes de I’enfant Sauramps 2004

Pour le chondrosarcome, les sites les plus fréquemment concernés sont le pelvis et le
fémur proximal. Les autres sites concernés sont les cotes, I’lhumérus proximal, le fémur distal,

I'omoplate et le tibia proximal. Les localisations rachidiennes restent rares.

Les chondrosarcomes des os de la main et des pieds représentent moins de 3% de toutes

les localisations. Les chondrosarcomes centraux sont localisés préférentiellement dans
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I’lhumérus et le fémur, et les chondrosarcomes périphériques sur les os plats (bassin, omoplate,
cOtes) [34].

Dans notre série, I’ostéosarcome siégeait au niveau des longs chez 93,75% des cas, et au
niveau des os plats chez 6,25% des cas. Le sarcome d’Ewing siégeait au niveau des longs chez
43,75% des patients, et au niveau des os plats chez 56,25% des patients.

Le seul cas de chondrosarcome siégeait au niveau de I'os iliaque.

2.2 SIGNES INFLAMMATOIRES :
La présence de signes inflammatoires dans les TOMP est exceptionnelle. Cependant ils ne
sont pas du tout inhabituels dans les SE. lIs traduisent souvent I’évolutivité de la tumeur [37].

L’inflammation locale était présente chez 7 patients de notre étude.

2.3 LES DIMENSIONS CLINIQUES:

Les dimensions cliniques de la tumeur doivent nécessairement étre précisées lors
dechaque examen clinique. Elles reflétent le volume tumoral, et représentent un indice clinique
d’évaluation de la réponse thérapeutique et de surveillance.Le plus grand diametre des tumeurs
osseuses malignes primitives dépasse en régle 6 cm et atteint 9 cm ou plus lors du diagnostic.

En revanche, les tumeurs osseuses bénignes des mesurent souvent moins de 3 cm.

2.4 FIXITE ET ETENDUE :

La forme de la tumeur n’est pas un élément diagnostique essentiel ; la plupart des
tumeurs ont une vitesse de croissance approximativement uniforme dans toutes les directions
de I'espace.

16 enfants de notre série, avaient des tumeurs de consistance dure.
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Ill. PLACE DE L’IMAGERIE DANS LE DIAGNOSTIC DES TOMP :

1. LA RADIOGRAPHIE STANDARD :

11 La technique :

La performance de cet examen résulte du choix de I'incidence et de la qualité du cliché,
elles -mémes conditionnées par I’expérience du radiologue en pathologie ostéo-articulaire.
Deux incidences perpendiculaires face et profil prenant les articulations sus et sous-jacentes
sont nécessaires. Elles seront complétées, au besoin, par des techniques particulieres comme
les clichés comparatifs s’il s’agit d’'un os pair et en particulier d’une région articulaire, les
clichés en incidence oblique pour dégager la Iésion et éviter les superpositions et les clichés en

incidence tangentielle afin de situer la |ésion (corticale ou médullaire) [41].

La technique du noircissement permet ’analyse des compartiments osseux et des tissus
mous adjacents. Une échelle ou un repére gradué doivent figurer sur chaque cliché pour
I’évaluation des dimensions [41].La qualité des négatoscopes joue un grand role important
dans l'interprétation .Un spot de lumiere intense est utilisé pour la lecture des PM un peu
sombres. Une Loupe, des regles graduées, un compas, des crayons sont indispensables pour
une lecture de qualité [42]. La numérisation ou digitation est une méthode consistant a utiliser
un support numérique dans la réalisation des films. L’'image, ainsi visualisée sur I'ordinateur,

peut étre « retouchée » ce qui permet d’optimiser et de modifier certaines caractéristiques [43].

1.2 Indications :

La radiographie simple est indispensable lorsque I’on fait une imagerie en coupes, leur

confrontation étant importante pour le diagnostic final. Elle permet de plus d’éviter certains
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pieges (un ostéosarcome avec extension dans les tissus mous peut étre confondu avec un

hématome calcifié en échographie, s’il n’y pas eu de radiographies faites auparavant) [40].

Elle permet de :

> Differencier entre tumeur benigne et maligne.

> Différencier une tumeur de I'os des parties molles.

> Déterminer le siége sur I’os (épiphyse, métaphyse, diaphyse) et en profondeur (os
spongieux, corticale, surface).

> Préciser les caractéres d’évolutivité et d’agressivité.

> Bonne étude de la réaction périostée.

> Préciser la présence ou I’'absence d’une matrice tumorale calcifiée [44,45,46,47].

13 La sémiologie :

Une étude analytique des lésions osseuses est nécessaire, précisant :

14 Le nombre de Iésions :
Chez I’enfant, les atteintes multiples orientent plutot ver une histiocytose X, une hémopathie,

ou une diffusion secondaire d’un neuroblastome [48].

15 le siége :

> Par rapport au type d’os atteint, long, court ou plat

> Dans le plan longitudinal : métaphysaire, épiphysaire ou diaphysaire (figure
50).

> Dans le plan axial: cortical, intra spongieux,cortico-médullaire ou juxta

corticale (figure 51).[44,45,46]
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' 44

Fig A Fig B
Figure 50: Le siege des lésions dans le plan longitudinal [44,45]

A : Lésion diaphysaire,B : lésion métaphyso-épiphysaire

\

el

Fig A Fig B
Figure 51 : Aspect des Iésions dans le plan axial [46,47]

Fig A : Ostéolyse cortico-médullaire Fig B : ostéocondensation juxta corticale

Ostéolyse intra spongieuse —»
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1.5-1 Lataille tumorale :

Une taille supérieure a 6 cm oriente vers la malignité, mais ceci n’est pas un critere formel.

1.5-2 Les modifications structurales :

a. L’ostéolyse :

La lésion osseuse, lorsqu’elle se développe au sein de I’os qui I’accueille, le remplace. Il
se produit une ostéolyse représentée par un défect osseux hyperclair.D’autres mécanismes tels
que la stimulation ostéoclastique, I'altération de la physiologie osseuse et I’hyperhémie locale,

interviennent aussi dans la lyse osseuse [40].

La description des différents types d’ostéolyse selon LODWICK permet de définir le

degré d’agressivité de la lésion tumorale:

> Le type |: lacune osseuse dont les contours arrondis ou lobulés ressemblent a ceux
d’une carte géographique, trois sous types sont décrits en fonction de I’aspect des bords
(figures 52 et 53) :
v' Type la : les bords de la plage d’ostéolyse sont marqués par un liseré de dense
condensation ou ostéosclérose.
C’est une lésion souvent bénigne.
v Type Ib : les bords de la plage d’ostéolyse sont nets a « ’emporte-piéce », sans
ostéosclérose.
C’est I'aspect des lésions d’évolution moyenne.
v Type Ic: les bords de la plage d’ostéolyse sont flous, avec une zone de
transition trés mal définie.

C'est I'aspect des tumeurs malignes ou les Iésions infectieuses [40].
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Type la type Ib Type Ic

Ostéolyse centrale Ostéolyse bien limitée sans Ostéolyse a limites flous
+ ostéosclérose périphérique
ostéosclérose périphérique

Figure 52 : les différents types d’ostéolyse type | selon LODWICK [46]

type latype Ibtype Ic
Ostéosclérose périphérique —_—

Figure 53 : les différents types d’ostéolyse—>» type | selon LODWICK [40]
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> Le type Il ou ostéolyse mitée (figure 54): Sa traduction radiographique est liée a
I’association de nombreuses petites lacunes concentriques et irrégulieres au sein de la
médullaire ou de la corticale osseuse. Cette lyse osseuse, souvent large et mal limitée,
représente une lésion agressive évoluant rapidement, fortement suspecte de malignité,

ou infectieuse (ostéomyélite) [40].

Fig B

Figure 54: aspect radiologique de I'ostéolyse mitée
Fig A : Multiples lacunes confluentes,Fig B : Ostéolyse type Il (fleche)d’un Sarcome

d’Ewing [44]

> Le type lll de LODWICK ou ostéolyse ponctuée (figure 55) : Ce sont de multiples petits
trous ou bandes claires, atteignant la corticale. Ce mode de présentation est en faveur

d’un envahissement complet de I’os et la traduction d’une lésion trés agressive[44].
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Fig A Fig B

Figure 55 :aspect radiologique de I'ostéolyse perméative
Fig A : Corticale feuilletée Fig B : ostéolyse de type Il (fleche) d’un sarcome d’Ewing

compliqué de fracture[44]

b. Ostéocondensation :

La piece osseuse « accueillant » une lésion tumorale se défend grace a différents phénomeénes
dus a la stimulation de la formation de tissu osseux a partir de la marge de la |ésion, afin de
limiter son extension. Une condensation homogeéne est plutot en faveur d’une origine bénigne
(ostéome). Lorsqu’elle est hétérogeéne (figure 56), la malignité est fortement suspectée (la
condensation périphérique hétérogéne est typique de I’ostéosarcome).

L'ostéocondensation est secondaire a trois mécanismes isolés ou associés : I’ostéosclérose péri
Iésionnelle qui représente la réponse de I’os sain par stimulation ostéoblastique, la matrice

tumorale ossifiante et 'ostéonécrose [49].
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Figure 56 : Rx de profil du genou gauche : Ostéocondensation (fleche) cortico médullaire en

rapport avec un ostéosarcome de I’extrémité inférieur du fémur [44]

c. Aspect mixte :

L’association d’une ostéolyse et d’'une condensation pouvant se rencontrer a la fois dans

les lésions bénignes et malignes (figure 57).

Figure 57 : ostéosarcome métaphysaire de I’extrémité inférieur du fémur sur la Rx standard de

face avec un aspect mixte (fleche) de la Iésion [44]
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1.5-3  Matrice tumorale :

L’Analyse de la matrice tumorale fait partie de I'interprétation de chaque cliché de la
radiographie conventionnelle. Le scanner permet de mieux étudier les calcifications et la
densité de la plage tumorale en plusieurs endroits avant et apres l'injection, I'IRM permet de
préciser I'architecture tumorale [43].

Quand la matrice osseuse apparait sous forme de plages denses, homogénes, a bords
plus ou moins nets, uniques ou multiples, on dit qu’elle est ossifiante (figure 58). Par ordre
d’intensité croissante, on peut voir des aspects en verre dépoli, des plages de trés forte
densité, ou des calcifications qui peuvent poser des problémes de diagnostic tres difficiles avec
les calcifications des matrices cartilagineuses.

Les matrices cartilagineuses (figure 59) présentent une architecture lobulée associées a
des calcifications ponctuées, de type granuleux, puis croissent avec un aspect floconneux.
Ailleurs sont arciformes et annulaires, et relativement spécifiques.

D’autres types de matrices existent néanmoins, les matrices kystiques tres radio
transparentes sur la radiographie, les matrices graisseux mieux caractérisées en scanner et les

matrices hétérogenes qui résultent d’hémorragies intra-tumorales ou de nécrose [7, 14].
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Figure 58 :Rx de profil de la jambe : Matrice ostéoide (fleche)d’un ostéosarcome juxta cortical

[50,51]

Fig A Fig B Fig C
Figure 59 : différents aspects de la matrice cartilagineuse (fleches) [44, 45,46]
Fig A : calcifications arciformes et annulaires, Fig B : Calcifications en arcs et annulaires

Fig C : calcifications ponctuées, floconneuses, et en anneaux
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1.5-4  Réaction périostée :

C’est le signe d’une atteinte du périoste liée a différents phénomenes (expansion de la
tumeur, vascularisation tumorale, réponse inflammatoire, complications). Elle se manifeste de

différentes facons selon la rapidité d’évolution.

a- _Réaction périosteé continue :

Elle peut se former tout en conservant la corticale osseuse, c’est une ostéogénése sous-

périostée sur le versant externe d’une corticale continue [52].

> Réaction périostée continue avec destruction corticale :

Cet aspect est décrit également sous le nom de soufflure. En fonction de I’évolution du

processus pathologique, la coque périostée peut étre mince ou épaisse :

v' Coque mince : présente dans les lésions bénignes (figure 60 A)

v' Coque épaisse : correspond aux processus expansifs lentement évolutifs (figure

60 B).

Figure 60 : aspect radiologique de la Réaction périostée continue
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» Réaction périostée continue avec conservation de la corticale :

v" Homogéne pleine : hyperostose avec conservation de la corticale qui peut étre
réguliere (figure 61 A) ou irréguliere (figure 61 B), cet aspect correspond aux

processus lentement évolutifs [52].

Figure 61 :aspect radiologique de la Réaction continue homogéne

v' Lamellaire : soit uni-lamellaire (une seule couche de 1 a 3mm d’os néoformé)
souvent d’origine bénigne (figure 62 A), ou pluri-lamellaire (plusieurs couches
osseuses séparées les unes des autres en bulbe d’oignon ), compatible avec une

lésion d’évolution rapide mais pas nécessairement néoplasique (figure 62B) [52].
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Fig A Réaction périostée uni-lamellaire

Fig B Réaction pluri-lamellaire
Figure 62 : aspect radiologique de la réaction lamellaire [44]
v/ Spiculations périostées : elles évoquent une lésion agressive, qui peuvent étre
régulieres (figure 63 A) en « poils de brosse » ou en « rayons de soleil », ou

irrégulieres ou complexes (figure 63 B) [52].
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Spéculations sous périostées d’un ostéosarcomefémoral [44]

Figure 63 : aspect radiologique des spiculations périostés continues

b- Réaction périostée discontinue :

Une lésion rapidement évolutive qui vient de la médullaire ou de la corticale induit une réaction
corticopériostée qui compte tenu de l'agressivité .si le potentiel évolutif de la tumeur est
supérieur a la capacité d’ostéogenése du périoste, la réaction périostée va étre rompue au
point d’activité tumorale la plus forte. Cette rupture de la continuité périostée se manifeste
par :

v" Eperon de codman (figure 64) : c’est une réaction périostée plur- lamellaire triangulaire,
situé e a la face externe de la corticale initialement continue, secondairement détruite et
rompue en son centre, et dont il ne persiste que les points de raccordement avec I’os sain a
la périphérie de la lésion .il correspond au maximum d’agressivité lésionnelle et ne se voit

pratiquement que dans les tumeurs malignes [52].
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Fig A Fig B

Figure 64 : fig A : aspect radiogique de I'Eperon de codmanfig B : Rx de profil d’un

ostéosarcome fémoral inférieur avec I’Eperon de codman

v" Spiculations discontinues (figure 65) : La réaction spiculaire réguliére est interrompue en un
ou plusieurs endroits et prend un aspect désorganisé et irrégulier (en feu d’herbe ou en
rayons de soleil : figure 65 A), le plus souvent associé a une importante opacité des parties
molles. Cet aspect correspond également au maximum d’agressivité lésionnelle et signe

I'existence d’une tumeur maligne [52].
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Fig A
Figure 65 : aspect radiologique des spiculations périostées discontinues
Fig B :Rx de face du coude: Réaction périostée spiculaire discontinue d’un ostéosarcome de
I’extrémité supérieure de l'ulna

15-5 EXTENSION TUMORALE :

Elle peut étre locorégionale intra osseuse au niveau du canal médullaire, extra osseuse au
niveau des parties molles, ou a distance sous forme de métastases pulmonaires ou rarement
osseuses. Les clichés simples ne permettent pas d’apprécier I’envahissement endocanalaire, et
ne montrent que I'’envahissement des parties molles (figure 66), qui est quasi constant, n’est
évident que si la tumeur est calcifiée, sinon il est mieux précisé en scanner ou IRM [14]. Il est
témoin de la rupture du périoste. Il se traduit par une augmentation de densité, un refoulement
ou un effacement des faisceaux graisseux, une désorganisation de la réaction périostée, et des
calcifications a distance du foyer tumoral [53].

Une grande masse des tissus mous peut étre associée a la lésion osseuse, (surtout quand il
s’agit d’un sarcome d’Ewing) avec des limites mal définies. Rarement la |ésion est trés difficile a

voir et la masse des tissus mous peut étre la constatation radiologique prédominante [54].
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Figure 66 :Rx de face +profil du genou : Ostéosarcome de la métaphyse fémorale avec
rupture de la cortical et envahissement des parties molle [44]

15-6 FRACTURE PATHOLPGIQUE :

Le bilan radiologique doit rechercher une fracture pathologique ou un risque fracturaire élevé
qui requiérent une immobilisation orthopédique immédiate et une mise en décharge [55]. Si les
clichés sont de mauvaise qualité ou ne sont pas centrés sur la fracture, il convient de les refaire
en prenant le segment osseux en entier de face et de profil. L’analyse radiologique comporte
deux étapes : I’évaluation de I'os et I'évaluation de la lésion responsable de la fracture

pathologique.
1.6 LESLIMITES:

Elle reste insuffisante dans:
> Le diagnostic précoce des lésions tumorales (moins de 50% de la perte de la trame
osseuse).

» La surveillance des tumeurs osseuses sous traitement.
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> La détection des récidives locorégionales.
> L’analyse des ceintures pelvienne et scapulaire, du crane et du rachis.
» L’envahissement endocanalaire.

> Les lésions de petite taille [44,45,46].

1.7 LES CRITERES DES TOMP :

> Le nombre : la multiplicité des lésions oriente vers une lésion agressive (métastases,
myélome, . . .).

> Lataille : une Iésion qui dépasse 6 cm de diamétre est probablement agressive.

> Une ostéolyse type Ic, type Il, et type lll dans la classification de LODWICK .

» Une corticale amincie rompue sans soufflure.

> Une réaction périostée pluri-lamellaire, spiculée ou discontinue avec triangle de
Codman.

> L’envahissement des parties molles [44].

2. LATDM :
2.1 TECHNIQUE :

Le scanner est une technique d’imagerie bien adaptée a I’exploration des structures
osseuses. L’acquisition spiralée a amélioré la qualité des explorations articulaires et osseuses
grace a la rapidité des acquisitions et a la possibilité de reconstructions sagittales et coronales.

Les parameétres d’acquisition et de reconstruction sont d’abord une épaisseur nominale
des coupes (1-5 mm), une vitesse de table de 1-7 mm/sec, et I'incrément de reconstruction
qui est de 1-3 mm. Il est important de repérer le volume a explorer et le déterminer sur le
tomogramme ou sur les coupes axiales sans injection. L’étude des os longs doit comprendre si
possible la totalité de I'os, avec les articulations sus et sous—jacente ou au moins I’articulation

la plus proche de la lIésion tumorale.
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L’examen doit étre si possible bilatéral, symétrique, et dans un plan de référence anatomique :
exemple pour les membres inférieurs, le choix se portera sur le milieu de la téte fémorale,
I'interligne du genou ou le plafond de la mortaise tibio-péroniére. L’étude radiologique se fait
avant et apres l'injection par voie intraveineuse d’un produit de contraste iodé qui n’est pas

systématique.

2.2 INDICATIONS :

Le recours systématique au scanner dans le bilan initial n’est pas recommandé. Il n’est
demandé que s’il existe des problemes diagnostiques ou si I'lIRM n’est pas disponible pour le
bilan d’extension [14].

La TDM apporte des éléments diagnostiques supplémentaires a ceux fournis par la
radiologie conventionnelle:

> Explore des régions difficilement accessibles en radiographie.
» Etudie mieux la corticale osseuse et de la matrice tumorale.
> Affirme ’existence d’un simple amincissement ou d’une destruction de la corticale.

> Caractérise I'apposition périostée [44].
2.3SEMIOLOGIE :

La sémiologie est simple, en dehors des modifications de I'anatomie normale, une Iésion
s’individualise par son volume et sa densité comparée a la densité connue des structures

normales. Elle sera ainsi hypodense, isodense ou hyperdense.

Elle permet d’étudier :
> Le nombre des lésions.
> Le siege et le centrage de la Iésion.
> Modifications structurales : ostéolyse, ostéocondensation ou mixte (figure
67).

> La corticale : amincissement ou rupture.
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Figure 67 : TDM du membre supérieur gauche : Lésion condensante et lytique del'extrémité
supérieure de I'humérus Gauche avec une réaction périostéespiculaire en rapport avec un

ostéosarcome [60]

> Réactions périostées.
> Matrice tumorale : en mesurant sa densité.
v" La recherche de calcifications qui orientent vers une matrice cartilagineuse

(figure 68).

v Les lésions graisseuses présentent une densité négative.
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Figure 68 :Calcifications intra-lésionnelles de type cartilagineux
« en arcs et en anneaux » d’un chondrosarcome [44]

v Les tumeurs ostéogéniques sont caractérisées par une matrice osseuse ossifiante positive

(figure 69), facilement identifiable par la TDM [56,57,58].

Figure 69 : Matrice ostéoide d’un ostéosarcome télengiectasique de I'extrémité
inférieure du tibia [44]
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> Extension tumorale :

Grace aux appareils de haute résolution et au mode hélicoidal qui permet I'obtention de
coupes millimétriques jointives, il est possible d’apprécier avec précision I'extension
ostéomédullaire et dans les PM. En cas d’extension a la moelle osseuse, le scanner montre des
densités tissulaires positives intramédullaires anormales distinctes des phénoménes
inflammatoires qui ne modifient que peu la densitométrie, I'atteinte cortico-spongieuse
apparait souvent plus limitée que I'’extension médullaire. Il apprécie bien la réaction périostée,
parfois absente dans les formes évolutives rapides, du fait de ’'absence d’action ostéogénique.
Le scanner montre aussi I’extension aux PM et les rapports avec les muscles et les fascias
aponévrotiques adjacents. La position des axes vasculaires est mieuxappréciée lors du temps
initial de l'injection iodée. Il permet La recherche des skips métastases si la TDM est de
réalisation parfaite, c'est-a-dire, explorant la totalité de la structure osseuse en coupes
centimétriques jointives.

> Surveillance sous traitement :

Les criteéres de bons résultats du traitement sont la diminution du volume de la tumeur, la
meilleure limitation de la lésion, une réapparition des plans graisseux normaux entre les
muscles, et parfois une réossification des lésions.

> Récidive locorégionale :

Si la densité des lésions récidivantes est différente de celle des tissus avoisinants.

L’injection de PDC permet d’accentuer ces différences de contraste. On peut également

détecter les lésions osseuses qui accompagnent cette récidive [58,59].

24LES LIMITES :

> L’appréciation de I’extension aux articulations est parfois trés difficile.
> La recherche des skips métastases est longue, fastidieuse et pourrait plutot étre confiée

a I'IRM.
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> Ne permet pas de prédire de maniere fiable la réponse tumorale a la chimiothérapie
préopératoire.

> Ne permet pas de différencier la tumeur d’un hématome (si biopsie préalable) ou d’un
tissu cicatriciel.

> Le caractére métallique de certaines prothéses est un sérieux handicap pour la TDM [44].

3. L'IRM:

3.1LA TECHNIQUE :

L'IRM initiale réalisée au sein de I'équipe médicochirurgicale qui prendra en charge le
patient, nécessite le choix de plusieurs parametres : Le choix de I'antenne, il est adapté aux
différents régions du corps : I'antenne corps entier (pour I’examen des deux hanches), les
antennes de surface plans (pour le rachis...), les antennes de formes adaptées a différents
organes (pour les examens des extrémités). Le choix des coupes: pour chaque séquence, on
choisit I'orientation des plans de coupe, axiale, sagittale, frontale ou oblique. L’épaisseur des

coupes est de 3 a5 mm.

L’exploration devra comprendre I'articulation sus et sous—jacente dans I’atteinte des os
longs. IRM comprend cing temps : Séquences en écho de spin, T1, T2, séquence en

suppression de graisse et séquence dynamique apres injection de gadolinium [63].

3.2INDICATIONS :

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est utile avant, pendant et apres le
traitement, elle permet :
> Le repérage du prélévement sur une zone tumorale non nécrotique.

> L’étude de I’extension tumorale :
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v'Intramédullaire.
v" Du Cartilage de croissance.
v' Epiphysaire.
v' Articulaire
v" Vasculo-nerveuse.
v Des PM.
v" Des Skip Métastases.
> L’évaluation de I'efficacité du traitement.

» La recherche des récidives locales et I’étude de la nécrose [62].

3.3SEMIOLOGIE :

Une TOMP présente généralement les caractéristiques suivantes : en séquence pondérée
T1 ; le processus tumoral présente un hyposignal , en séquence pondérée T2 ; la lésion est
spontanément hyperintense . En séquence pondérée T1 apres injection de PDC ; la prise de
contraste est variable : globale ou partielle, intense ou hétérogene, avec une séquence de
suppression de graisse couplée a une injection de PDC, le processus tumoral est hyperintense.
Cependant, cet aspect habituel n’est pas spécifique et peut étre confondu avec des pathologies

non tumorales [64].

3.3-1 avant le traitement :

L’IRM initiale permet I’étude de :
» Lalocalisation :
v" Os plat, os long...
v" Diaphysaire, métaphysaire, épiphysaire, ou sur plusieurs de ces trois
segments.

v"Intramédullaire, corticale, sous périostée....
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C'est globalement le centre de la lésion qui détermine son point de départ.
> L’etendue de la Iésion : mensurations dans les trois plans de I’espace.
> La matrice tumorale : C'est I'étude du signal intralésionnel sur les différentes
séquences. Il faut faire la correspondance exacte entre les séquences T1, T2 et T1
apres injection de gadolinium sur la méme coupe.
C'est parfois difficile quand la tumeur présente un signal trés hétérogene.
On recherche des éléments sémiologiques caractéristiques qui permettent d'évoquer une

gamme diagnostique (tableau 15):

Tableau 15 : Les types des signaux selon le type de la matrice tumorale [47]

Types de matrices T1 T2

Graisse Hypersignal Hypersignal
Cartilage Hyposignal Hypersignal
Liquide Hyposignal Hypersignal
Calcifications Hyposignal Hyposignal
Derivés sanguins Hypersignal Hypersignal

> L’extension tumorale :

L'IRM est supérieure au scanner et la scintigraphie dans la définition delongueur intra-
osseuse de la tumeur. Elle est supérieure a la TDM pour démontrer l'implication des
compartiments musculaires, et la définition des rapports entre la tumeur et les grands paquets
vasculo-nerveux. Cependant, I''RM est moins sensible que le scanner pour détecter la

destruction de I'os cortical.[64]
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L'IRM reste la modalité de choix pour la stadification d’une TOMP :

a- L’extension intramédullaire :

La moelle osseuse normale représente un signal a haute intensité (hypersignal) sur
I'imagerie pondérée en T1, alors que la tumeur apparait comme une zone de signalde faible
intensité (hyposignal), ce qui refléte le remplacement de la graisse dans la moelle osseuse par

la tumeur (figure70) [61].

T1coronal STIR_coronal

Figure 70 :Ostéosarcome fémoral droit [62]
Le T1 coronal : aspect en hyposignal de la tumeur qui remplace I’hypersignal de la
Moelle osseuse
Le SITR surestime I’extension intramédullaire : hypersignal de la tumeur avec un cedéme
Péri-lésionnel — >
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b- L’extension du cartilage de croissance :

L'IRM doit évaluer la distance entre I'extension endocanalaire et le cartilage de croissance, qui

apparait sous forme d’un hyposignal en séquence T1 (figure 71).

Figure 71:Atteinte du cartilage de croissance d’un ostéosarcome
métaphyso-diaphysaire fémoral inférieur :hyposignal en T1 [62]

c- L’extension épiphysaire :

Par effraction du cartilage de croissance, ou par contigiité latérale, I’atteinte épiphysaire
est observée dans 50 a 80 % des localisations métaphysaires, elle se présente sous forme
d’hyposignal en T1 .Mais il y a certains difficultés pour différencier I’extension épiphysaire de
I',edeme, de I’hématopoiese, et de I'angiogénése péri-tumorale .donc un signal intermédiaire a
contours flous, sans anomalies architecturales ni rehaussement a I'IRM dynamique est en

faveur d’une atteinte épiphysaire (figure 72)[62].
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Figure 72 : Ostéosarcome métaphyso-Epiphysaire distal du fémur droit
Séquence en pondération T1 en hyposignal ™ avec cedéme péri-tumoral
mal limité [62]

d- L’extension articulaire :

Concerne environ 20% des tumeurs péri-articulaire. IRM est trés sensible en séquences
pondérales T1 aprés injection de gadolinium : prise de contraste nodulaire intra-articulaire

avec effraction de la membrane synoviale ou du cartilage articulaire (figure 73) [62].
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:

Figure 73 : Ostéosarcome métaphyso-Epiphysaire distal du fémur droit:Envahissement intra-
articulaire au niveau des ligamentscroisés et du ménisque interne [62]

e- L’extension neurovasculaire :

Tres bonne sensibilité de I'IRM dans les coupes axiales injectées mais moins de

spécificité (figure 74).

Figure 74 : ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : IRM du genou en T1
axiale : infiltration circonférentielle arrivant au contact des vaisseaux [36]
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f- L’envahissement des parties molles :

L’extension des PM se présente sous forme d’hypersignal en STIR ou en T2 FATSAT (figure 75),
mais il faut différencier entre l'infiltration tumorale, I'o,edéeme péri- tumoral et la pseudo-

capsule qui limite le tumeur des structures de voisinage:

v" Un volume musculaire et I'architecture fibrillaire respectée dans I'cedéme.
v' Les séquences dynamiques avec rehaussement précoce du tissu tumoral.

v' Aspect en hyposignal de la pseudo-capsule.

i

-
N

i B T el

STIR coronal : hypersignal de la tumeur séquence dynamique:Rehaussement tumoral

Avec un cedéme péri-lésionnel —» (étoile)

Figure 75 :Ostéosarcome métaphysaire proximal du tibia droit [62]
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g- Les skip métastases :

La séquence T1 sagittale est la plus sensible pour détecter les Skip Métastases: Un franc
hyposignal (figure 76). Les faux positifs sont dus aux ilots d’hématopoiese physiologiques qui

sont moins hypointense en T1.

Figure 76 : Skip métastase d’un ostéosarcome de la métaphyse fémorale
Inférieure : Franc hyposignal en T1 au niveau de I’épiphyse [62]

3.3-2 AU COURS DU TRAITEMENT :

IRM au cours de la chimiothérapie permet de :
> Faire une évaluation comparative du volume tumoral (figure 77).
> Faire une évaluation comparative de I’extension des zones de nécrose ou

ossifiées par rapport aux zones actives (figure 78) [62].
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STIR INITIALT2 TAFSAT au cours du traitement
Figure 77 :Majoration de I’hypersignal intramédullaire (fleche) et extra osseux en
T2FATSAT (étoile) (augmentation du volume tumoral ) d’un Ostéosarcome fémoral
diaphysaire droit [62]

T1 FATSAT avec gadolinium Au_cours de la CTH En_préopératoire
IRM initiale augmentation de I'cedeme diminution de la masse des
Péri-tumoral (étoile) +nécrose centrale——» PM
Figure 78 : diminution du signal tumoral de I’Ostéosarcome fémoral diaphysaire droit
( diminution du volume tumoral ) [62]
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3.3-3 LASURVEILLANCE:

L’IRM permet :

> Larecherche des récidives locales : intérét des séquences dynamiques.
> Larecherche d’extension intra osseuses a distance (skip métastases).

> Le diagnostic d’une infection sur prothese [62].

3.3-4 LESLIMITES:

Ne permet pas de visualiser les petites calcifications.
Résolution spatiale inférieure a celle du scanner.

Etude limitée de la corticale et des appositions périostées.

vV VvV V VY

Etude limitée des petites lacunes intra-corticales[63, 66].

4. LA SCINTIGRAPHIE :

La scintigraphie osseuse au méthyléne diphosphonate technétié (99mTc-MDP) est
I’examen radioisotopique classique dans I’étude de la pathologie osseuse.Elle joue un role
important pour le diagnostic et le suivi des tumeurs osseuses a coté de la radiographie simple,

de la tomodensitométrie et de I’'imagerie par résonance magnétique (IRM).

En cancérologie, la scintigraphie osseuse représente, de par sa haute sensibilité (95 %),
un outil précieux pour la détection des tumeurs osseuses primitives. Dans le but d’améliorer la

faible spécificité, la réalisation d’examens en trois phases est recommandée [67].
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4.1LA TECHNIQUE :

4.1-1 Le mécanisme :

La fixation osseuse du MDP étant fonction du débit sanguin local et de [I'activité
ostéoblastique locale, toute réaction osseuse a une agression se traduit par un foyer
d’hyperfixation. Cela explique la haute sensibilité de I’examen mais aussi son manque de

spécificité [68].

Pour ces raisons, il est recommandé de réaliser tout examen scintigraphique avant la
biopsie osseuse. De méme, les critéres d’évolution reposant sur l'intensité et, surtout, le
nombre des foyers hyperfixants, lors de I’évaluation de deux scintigraphies successives sous
traitement, une attention particuliere devra étre portée au « flare phenomenon » (aggravation
transitoire de la scintigraphie correspondant a des phénomenes de recalcification et non a une

progression de la maladie)[69].

4.1-2  Le protocole :

Le traceur est injecté par voie intraveineuse sans préparation particuliére, sans risque
allergique. Les clichés sont réalisés a la gamma caméra au moment ou le rapport signal/bruit
est optimum. Les vues peuvent étre standards (collimateur a canaux paralléles) ou "agrandies"
(collimateur pinhole ou sténopéique), planes ou tomographiques (SPECT, Single Photon
Emission Computed Tomography). Pour le bilan local, des informations plus précises quant a la
perfusion, la vasodilatation et la localisation d’une lésion peuvent étre obtenues dans le cadre
d’une exploration en trois phases, la gamma caméra étant centrée sur la zone d’intérét :

> Enregistrement dynamique pendant les 3 a 5 minutes qui suivent l'injection du
traceur, pour apprécier la composante vasculaire locale et régionale.

Pendant cette phase, des vues séquentielles sont enregistrées a intervalles réguliers (toutes les

20 secondes par exemple). Des courbes d’évolution de I'activité (localisée ou globale) peuvent

étre tracées.
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Cette phase est particulierement importante puisqu’elle permet dans une certaine mesure
d’apprécier I’évolutivité de la lIésion beaucoup mieux que la phase tardive.
> Vues précoces statiques a trois ou cinqg minutes, donnant des indications sur I’état
inflammatoire, pour les pathologies articulaires ou des parties molles.
> Vues tardives standards ou particuliéres, a 3 heures, étudiant la composante
métabolique osseuse. A priori, I'intensité de la fixation aux temps tardifs est
corrélée avec le degré d’évolutivité des lésions mais pour certaines lésions
initialement trés lytiques, on peut au contraire assister, alors que la chimiothérapie
est efficace, a une augmentation de la fixation due a la reconstruction osseuse

concomitante a la disparition du tissu tumoral [70].

4.1-3 LES INDICATIONS :

La scintigraphie osseuse permet une évaluation loco-régionale (recherche de la tumeur et
des skip métastases, pour I'ostéosarcome) ainsi qu’une exploration corps entier (extension a
distance). Elle apporte une aide au diagnostic différentiel bénin/malin et permet de préciser le

degré de vascularisation de la Iésion [67].

4.1-4 LA SEMIOLOGIE :

Le traceur osseux se fixe proportionnellement au flux vasculaire et au métabolisme
osseux local. La plus petite altération articulaire ou osseuse perturbant le flux sanguin ou la
réaction osseuse locale (ostéoblastes) modifiera la fixation du traceur et donnera le plus
souvent une hyperfixation plus ou moins étendue. Ce mécanisme permet de comprendre
I’extréme sensibilité et la précocité de cet examen. L’hyperhémie et les anomalies locales de
perméabilité en rapport avec la lésion entrainent une augmentation d’activité aux temps
précoces (phases vasculaire et extracellulaire). L’absence d’anomalie de captation aux temps

précoces indique un processus peu actif. Inversement, une augmentation du débit sanguin ou
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une vasodilatation sans fixation du traceur au temps tardif indiquent un processus

inflammatoire des tissus mous et éliminent une pathologie osseuse.

a- Ostéosarcome et chondrosarcome :

L’aspect scintigraphique est celui d’une lésion hypervascularisée, trés hyperfixante,
souvent hétérogéne (nécrose) et débordant sur les tissus mous adjacents [71].Sous
chimiothérapie, les signes scintigraphiques diminuent, cette diminution est surtout sensible sur
I’enregistrement dynamique, mais ne permet en général pas de classer le patient en bon ou
mauvais répondeur.

Aprés la chirurgie, la scintigraphie centrée recherche la récidive locale : Iésion
hypervascularisée, en général peu étendue, associée a une hyperfixation précoce et tardive,
siégeant au niveau ou a proximité du foyer opératoire. Il est souvent difficile d’identifier une
récidive précoce d’une simple réaction mécanique post-chirurgicale. Tout foyer d’hyperfixation
doit étre considéré comme suspect en cas d’aggravation des signes scintigraphiques ou

persistance de ceux-ci a distance de I'intervention chirurgicale [72].

b- Sarcome d’Ewing :

L'aspect scintigraphique au moment du diagnostic est celui d’une lésion hétérogéne
(nécroses) modérément hypervascularisée et hyperfixante qui déborde souvent dans les parties
molles (figure 79), le diagnostic différentiel avec I'ostéosarcome est pratiquement impossible.
Sous chimiothérapie, les signes scintigraphiques diminuent mais aucune étude n’a jamais

prouvé une corrélation de I’aspect scintigraphique avec le degré de réponse tumorale.
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Figure 79 : Sarcome d’Ewing péronier gauche

Hyperfixation osseuse des deux tiers supérieurs du péroné gauche (fleche) [67]

Aprés la chirurgie, la scintigraphie centrée recherche la récidive locale ; une récidive
précoce est cependant difficilement identifiable en raison des anomalies scintigraphiques liées

a I’intervention chirurgicale.

Le rythme du suivi scintigraphique post-thérapeutique est fonction des risques de

rechutes (figure 80) [79].
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1. Ostéosarcome
une scintigraphie osseuse
tous les quatre mois les deux premiéres années
tous les six mois les 3eme et 4eme année
tous les ans les 5eme et 6eme année
en cas de symptome apres six ans

2. Sarcome d'Ewing
une scintigraphie osseuse
tous les trois mols les deux premiéres années
tous les quatre mois la 3eme année
tous les six mois la 4éme année
en cas de symptome aprées cinq ans

Figure 80 : Recommandations de la Société Francaise d'Oncologie Pédiatriquepour la

surveillance aprés rémission compléte [67]

4.2 les limites :

La scintigraphie est une technique irradiante, tres peu spécifique ; une fixation osseuse
anormale peut s’observer dans de multiples processus de remaniements osseux (traumatisme,
infection, maladies dégénératives) et qui ne renseigne que peu sur la nature histologique de la

lésion.

5. LA TOMOGRAPHIE PAR EMISSION DE POSITRONS (TEP) :

La tomographie par émission de positrons (TEP) a connu un essor considérable au cours
de ces dix derniéres années. Le traceur couramment utilisé est un analogue du glucose marqué
au FDG. Son principe repose sur une utilisation accrue du glucose dans les cellules
cancéreuses, secondaire a une augmentation des transporteurs spécifiques et une

augmentation de I'activité enzymatique de I’hexokinase [73].

-110 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

5.1LA TECHNIQUE :

5.1-1 Le protocole :

L’enfant doit impérativement étre a jeun et ce de facon stricte (ne pas oublier d’arréter
les perfusions glucosées ou un apport nutritif parentéral). Eventuellement, si le jeun est
difficilement supporté et entraine de I’agitation, une collation pourra étre proposée 30 minutes
apres l'injection du traceur [74], avant le passage sous la caméra. Les activités sportives auront
été stoppées dans les 24 heures précédentes. Pendant la période de captation du traceur,
I’enfant ne doit ni lire, ni parler, ni bouger. . . afin d’éviter toute fixation physiologique du FDG

en regard des muscles ou des cordes vocales.

Une prémédication par propanolol évite les fixations physiologiques sur la graisse en
I’absence de contre-indication (propanolol - 0,5 mg/kg 1 heure avant I’injection), Cela permet
d’éviter la reprogrammation de I’examen et donc limite le délai de prise en charge et
I'irradiation de I’enfant.

Dans le cadre des sarcomes, il a été rapporté une augmentation de la captation du
traceur au cours du temps [75]. Il est donc préférable de démarrer I'acquisition 1 heure 30 a 2
heures apres I'injection du traceur, afin d’avoir le meilleur rapport signal/bruit possible. Cela
est d’autant plus important que les sarcomes sont des tumeurs hétérogénes pouvant fixer
parfois faiblement le traceur.

Par ailleurs, les sarcomes ayant la particularité de pouvoir disséminer sur I’ensemble des
tissus mous (y compris les extrémités), une vraie acquisition « corps entier » est nécessaire au

bilan d’extension (et non une acquisition [téte-plis inguinaux], comme souvent réalisée).

5.1-2 La dosemetrie :

La dose effective recue par un patient lors d’un examen TEP au FDG est de 0,025 a

0,095 mSv/MBq selon I’age, soit 1 a 5mSv selon la dose de FDG injectée, le poids et I’dge de
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Penfant (3 a 5 MBq/kg). A celle-ci vient s’ajouter la dose d’irradiation secondaire a

I’exploration concomitance par rayons X selon fonction du protocole utilisé [76].

5.2 INDICATIONS :

La Tomographie avec émission de positron marquée au 18-fluorodeoxyglucose (TEP-18F-FDG)
ne permet pas de différencier de facon formelle tumeur bénigne et tumeur maligne de bas
grade, voire de haut grade. La biopsie demeure donc indispensable. En revanche, la TEP peut
guider le geste vers les zones tumorales les plus hyper métaboliques en cas d’hétérogénéité de
fixation [77,78].

Elle est plus sensible et plus spécifique que la scintigraphie osseuse dans la recherche des
métastases osseuses. L'utilisation d'une imagerie hybride TEP/TDM augmente les performances

de I'examen.

53RESULTATS:

5.3-1 La prédiction du grade de malignité :

Chez I’enfant, la grande majorité des proliférations sarcomateuses sont de haut grade, ce
qui tempére largement I'intérét de la TEP dans son potentiel discriminant. Néanmoins, certains
ostéosarcomes et certains sarcomes des tissus mous d’histologie dite « de type adulte »
peuvent étre de bas grade. Le niveau de captation de FDG dans les cellules est mesuré par la
Standard Uptake Value ou SUV. La premiére étude rapportant la visualisation de tumeurs
musculo-squelettiques par TEP au FDG date de 1988, elle montrait une corrélation entre le
grade tumoral et le taux de consommation en glucose. Dans la méta analyse de Bastiaannet et
al. [79] reprenant 17 études antérieurement publiées dans la littérature, tous types de
sarcomes confondus, la différence de valeur de la SUV moyenne entre tumeurs bénignes et
sarcomes a été trouvée significative, ainsi qu’entre sarcomes de bas grade et de haut grade.
Ainsi, la valeur de la SUV, reflet du métabolisme du glucose, est un indicateur du grade tumoral

et de I’agressivité des sarcomes des tissus mous, et des sarcomes osseux [83,84].
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Dans une série de 89 patients adultes atteints de sarcomes [85], dont plusieurs cas de
sarcomes osseux (17 sarcomes d’Ewing, 18 ostéosarcomes, 22 chondrosarcomes), elle
montrait que la SUV de ces tumeurs était liée au grade tumoral, a la cellularité, a I'activité
mitotique et a l'activité proliférative. Elle est un reflet du risque métastatique et du pronostic
[85]. Par ailleurs, Schultze et al. [84] ont montré sur une série de 202 patients (adultes et
enfants confondus) que la TEP détectait les lésions osseuses primitives dans 199/202 patients,
un seuil de SUV a 3 permettant une exactitude diagnostique de 82% pour la malignité. A ce
seuil, tous les ostéosarcomes et sarcomes d’Ewing étaient hyperfixants, ce qui n’était pas le cas

pour les chondrosarcomes.

5.3-2  Le bilan d’extension :

Quel que soit le type de sarcome chez I’enfant, le pronostic reste en grande partie lié a la
présence ou non de localisations secondaires a distance. La pertinence et la précision
diagnostique du bilan d’extension sont d’une importance capitale pour déterminer la meilleure

approche thérapeutique pour les patients atteints de sarcomes.

Un essai prospectif multicentrique [86] mené sur 46 enfants (incluant sarcome d’Ewing,
ostéosarcome et rhabdomyosarcome) a montré que la sensibilité de la TEP au FDG est
supérieure a celle du bilan d’imagerie conventionnel (échographie, CT, IRM et scintigraphie
osseuse) pour la détection des envahissements ganglionnaires (sensibilité de la TEP de 95 % sur
la base d’une analyse par Iésion). De méme, pour les localisations secondaires osseuses (figure
81), la TEP a une sensibilité supérieure au bilan d’imagerie standard. Cela est en fait marqué
dans le cadre des sarcomes d’Ewing, ou la sensibilité du bilan d’imagerie conventionnel
(incluant la scintigraphie osseuse) chutait a 37%vs 88%pour la TEP, tandis que les performances
restent similaires dans le cadre des ostéosarcomes. La TEP avait dans cette étude une précision
diagnostique de 100 % pour la détection des sites primitifs, identique a celle du bilan
d’imagerie conventionnel. Le scanner thoracique restait plus sensible que la TEP pour la

détection des métastases pulmonaires. Weyl Ben Arush et al. [87] ont ainsi montré sur une série
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de 19 enfants (9 cas de sarcome d’Ewing, 3 cas d’ostéosarcome et 7 cas de
rhabdomyosarcome) que la TEP était complémentaire de [I'imagerie conventionnelle

(comportant CT, IRM, et scintigraphie osseuse).

Franzius [80] a comparé les performances de la TEP-18F-FDG a celles de la scintigraphie
osseuse avec des résultats de sensibilité, spécificité et précision diagnostique respectivement

de 90% contre 71 %, 96% contre 92 % et 95% contre 88 %.

6. APPLICATIONS AU DIAGNOSTIC :

6.1 Radiographie standard :

Les ostéosarcomes sont ostéocondensants (45 %), ostéolytiques (30 %) ou mixtes (25 %)
selon le degré de minéralisation de la matrice. L'ostéocondensation, typiquement de type
« nuageux », peut étre décelée dans I'os et les parties molles en regard (figure 82). Lorsque la
lésion est lytique, il s'agit d'une ostéolyse pérméative ou mitée. Une destruction corticale et des
appositions périostées sont fréquentes. Ces dernieres peuvent étre de plusieurs types : en « feu
d'herbe », en « rayon de soleil », en « poil de brosse », ou rarement lamellaires. Le triangle de
Codman correspond a la surélévation du périoste (figure 83), interrompu par la tumeur qui

s'étend dans les parties molles [95].
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Figure 82 :Ostéosarcome ostéocondensant chez deux patients différents [44]
Fig a: Ostéosarcome huméral, Fig b: Ostéosarcome fémoral
Ostéocondensation (étoile) de I'os et des parties molles, ainsi que des éperons de Codman

associés (fleches)

L'aspect radiographique de sarcome d’Ewing traduit la nature trés agressive de la tumeur
(figure 83). IL se caractérise typiquement par une ostéolyse mitée ou perméative centrée, avec
fréquente destruction corticale, associée a une masse des tissus mous. L'atteinte corticale peut
également se traduire par l'invasion des canaux haversiens et des foramens nourriciers, faisant
communiquer l'ostéolyse de I'os spongieux et les tissus mous. Les réactions périostées sont
habituelles, en « bulbe d'oignon » (figure 84), spiculées (en poils de brosse ou en rayons de

soleil), ou parfois en éperon de codman [98,99,100].

Certaines formes sont plus inhabituelles :une forme ostéocondensante, traduisant une
production de tissu osseux réactionnelle, le sarcome d'Ewing osseux périosté qui est rare, se
caractérise par l'absence d'invasion du canal médullaire et la présence d'un soulévement

périosté par la tumeur, et une lésion ostéolytique aux contours bien limités.

-115 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

Figure 83 : Sarcome d'Ewing de I'extrémité supérieure dutibia. : Ostéolyse cortico-spongieuse

agressive avec rupture de la corticale [44]

Figure 84 :Sarcome d’Ewing du péroné : ostéolyse de type Il (étoile) avec réactionpériostée en

bulbe d’oignon (fleche)[44]
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L'aspect radiographique du chondrosarcome dépend du grade de la tumeur. Le
chondrosarcome de bas grade se traduit habituellement par une Iésion ostéolytique
comportant des calcifications nuageuses, punctiformes mais surtout en arcs et anneaux,
correspondant a la minéralisation de la périphérie des lobules de cartilage (60 a 70 % des cas)
(figure 85).Ces calcifications peuvent parfois confluer en plages plus radio-opaques.
L'ostéolyse est habituellement de grande taille (> 4 cm), allongée dans I'axe de I'os, bien limi-
tée. En raison de la lenteur de la croissance tumorale, on peut également noter un
épaississement cortical par réaction périostée et formation osseuse endostée (tentative de la
corticale pour maintenir la tumeur dans le canal médullaire).Certaines lésions peuvent étre

modérément expansives.

Les tumeurs de haut grade présentent, en revanche, des contours mal définis et une

ostéolyse corticale avec une matrice cartilagineuse peu ou non minéralisée [102].

Figure 85 :Chondrosarcome de I'extrémité supérieure de I’humérus : les calcificationsd'allure
cartilagineuse (étoile) de la partie distale de la Iésion avec desérosions endostées profondes

(fleche) et étendues [44]

-117 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

L’ensemble des signes sémiologiques radiologiques retrouvés dans notre série pour poser

le diagnostic des TOMP sont proches des données de la littérature (tableau 16) :

Tableau 16 : Répartitions des différentes anomalies radiologiquesselon le type histologique

dans notre série

Aspects radiologiques Ostéosarcome Sarcome Chondrosarcome
d’Ewing
Modifications Ostéolyse pure 57,15% 50% +
structurales Atteinte Mixte 42,85% 50% .
Contours Bien limités - — —
Mal limités + + +
Réactions Pluri lamellaire 25 % 22,2% —
périostées Continue avec 8,3% — —

coque épaisse

Eperon de codman 41,7% 66,7% -
Spiculations 16,7% - -
périostées
continues
Spiculations 8,3% 11,1% -
périostées

discontinues

Les parties Saines 50% 71,4%

molles Envahies 50% 28,6%
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6.2 laTDM :

Il permet de préciser le degré de destruction de l'os spongieux et de la corticale et
d'étudier la minéralisation de la matrice et la réaction périostée (figures 86), mais il reste

inférieur a I''IRM pour I'analyse de l'extension locorégionale.

Dans notre série, la TDM retrouvait les différentes modifications structurales de I'os :
ostéolyse pure dans 60,75% des cas, et une atteinte mixte dans 39,25% das cas. Elle montrait
aussi la présence de la réaction périostée chez 77 ,3% des cas, et la présence d’envahissement

des PM chez 72,7% des patients.

Figure 86 : Ostéosarcome vertébral :Notez la minéralisation de la matrice tumorale, la

condensation du corps vertébral et I'extension dans les tissus mous pré-vertébraux (étoile)[45]

6.3 I'IRM:
Le signal de la tumeur dépend de son degré de minéralisation, de la présence de nécrose
ou d'hémorragie et de la différenciation cellulaire spécifique.L’ostéosarcome est souvent
hétérogéne en hyposignal T1 et hypersignal T2 ou STIR (figure 87). La matrice ossifiée est en

hyposignal sur toutes les séquences, les foyers de saignement sont en hypersignal T1 et les
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plages de nécrose sont en hyposignal T1 et hypersignal T2.Une réaction cedémateuse adjacente
a la tumeur peut étre observée, pouvant masquer les limites tumorales sur les séquences avec
saturation de la graisse.Cependant, on peut s'aider des séquences T1 dans le plan coronal ou
sagittal et des séquences T2 sans saturation de graisse dans le plan axial pour apprécier les

limites tumorales, respectivement dans |'os et les parties molles [96,97].

Figure 87 : Ostéosarcome de I'extrémité distale du fémur : hyposignal en pondération T1
Notez I'envahissement des parties molles (étoile), la présence d'une skip métastase du versant
métaphysaire du cartilage de croissance ——» et le caractere net de l'infiltration tumorale

dans la moelle osseuse [45]

Le sarcome d'Ewing se traduit par une lésion de remplacement médullaire avec
destruction corticale (92 %) et extension aux parties molles (96 %). Son signal, habituellement

homogeéne, est lié a sa forte cellularité : intermédiaire en T1, bas a intermédiaire en T2. Il est

-120 -



Apport de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant

plus rarement hétérogene avec des plages hyper intenses en T2, témoignant de phénomenes
nécrotiques ou hémorragiques. Des niveaux liquide-liquide peuvent également s'observer mais
ils sont plus fréquents aprés traitement. Son rehaussement apres injection de gadolinium est
diffus ou nodulaire périphérique. L'invasion des canaux nourriciers et haversiens peut se
traduire par un signal intermédiaire, linéaire a travers le cortex en hyposignal. L'infiltration des
parties molles est quasi constante (figure 88), importante et circonférentielle par rapport a I'os
mais asymétrique. Elle peut méme prédominer sur l'atteinte osseuse (2-15 % des cas). Bien que
les patients puissent se présenter cliniquement avec des symptémes inflammatoires, I',edeme

péri-lésionnel est rare avant traitement, a moins qu'il y ait une fracture associée [99].

Séquence T1 coronale séquence T2 coronale

Figure 88 : Sarcome d’Ewing tibial : Processus Iésionnel (fleche) de la diaphyse tibiale en
hyposignal en T1, et en hypersignal en T2, a point de départ médullaire=> lyse corticale avec

extension aux parties molles (étoile)[45]
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Les Chondrosarcomes de bas grade comportent de multiples lobules en iso-hyposignal
T1 et hypersignal T2 marqué (figure 89), séparés par des septums fibreux en hyposignal T2
.La présence de plages hyperintenses en T1 au sein de la tumeur est possible, due a de la
moelle jaune piégée (1/3 des chondrosarcomes de bas grade) .La matrice cartilagineuse
minéralisée est hypointense sur I'ensemble des séquences .Apres injection de gadolinium, les
septums se rehaussent (aspect en « arcs et anneaux » trés caractéristique de la nature

cartilagineuse de la tumeur).

L'étude cinétique du rehaussement du chondrosarcome de bas grade montre un
rehaussement tumoral précoce dans les 10 secondes qui suivent le rehaussement artériel, avec
une cinétique de rehaussement exponentielle (paralléle a la courbe artérielle de référence).

Un hypersignal péritumoral en T2 avec saturation de la graisse, peu fréquent, est
également possible.

Les chondrosarcomes de haut grade présentent un aspect en IRM non spécifique
destruction de I'architecture lobulaire interne et externe, hémorragie intralésionnelle en
hypersignal T1, nécrose mais leur aspect peut également étre similaire a celui des tumeurs de

bas grade.

L'extension du chondrosarcome, qui peut se faire dans les parties molles et les veines
adjacentes ou en transarticulaire, est en faveur d'une tumeur de haut grade. La dissémination
tumorale est extrémement importante le long des trajets de biopsie car les cellules
cartilagineuses se nourrissent par imbibition au sein des axes conjonctivovasculaires sans

contact vasculaire direct [102,104,105].
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Figure 89 :Chondrosarcome de I'extrémité supérieure du fémur : Iésion hyperintense

(fleche)en T2 avec effraction corticale et envahissement des PM adjacentes (étoile)[44]

L’ensemble des signes radiologiques de I'IRM retrouvés dans notre sont comparables
avec les données de la littérature, I'IRM était I’examen de référence qui permet avec excellence

la précision de I’extension locorégionale de la tumeur (figure 90):

96%

68%

8% 12% 8% 0
. ~ o 4% _

Figure 90 : L’extension tumorale locorégionale des TOMP sur les clichés d’IRM
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6.4 BILAN D’EXTENSION :

a- TEP- Scintigraphie :

La TEP ne permet pas de différencier entre les tumeurs bénignes et malignes, ou les
tumeurs de bas et de haut grade. Elle pourrait cependant guider les biopsies vers les foyers

métaboliques les plus actifs [80].

La scintigraphie osseuse est systématique et une IRM complémentaire devra étre réalisée
afin d'explorer toute hyperfixation (figure 91). Cependant, cet examen est moins sensible que

I''IRM pour la recherche des skip métastases [101].

.Figure 91 :Hyperfixation scintigraphique d’un ostéosarcome del’extrémité inferieure du fémur
droit

Dans notre série ; la scintigraphie a été faite chez 11 cas soit 33,3%. L’hyperfixation tumorale

était présente chez 9 patients (81,8%). L’atteinte médullaire a été retrouvée chez 1 cas

d’ostéosarcome, et I'atteinte sacro -iliaque et iliopubienne étaient présentes chez 1 cas de

sarcome d’Ewing.
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Aucun cas n’a bénéficié de la TEP dans notre étude.

b- Radiographie thoracique —TDM thoracique :

Les clichés de thorax standard et le scanner thoracique sont indispensables a la

recherche de métastases pulmonaires.

Le scanner est beaucoup plus sensible que les clichés de thorax simples. Parfois, les
anomalies pulmonaires détectées ne sont pas typiques et il peut étre nécessairede réaliser une

biopsie de lésions douteuses au diagnostic.

Dans notre série ; la radiographie thoracique objectivait des Iésions nodulaires chez
9,1% des patients. La TDM thoracique montrait la présence des lésions nodulaires diffuses au
hiveau des 2 champs pulmonaires chez 13 cas. Une localisation pleurale a été notée chez 1

seul patient présentant un sarcome d’Ewing.

c- TDM abdomino-pelvienne :

Elle permet I’étude des localisations secondaires au niveau du tube digestif, les organes
pleins, les vaisseaux et les ganglions de I'abdomen et du pelvis, grace a plusieurs séries
d'images en coupes transversales.

Dans notre étude, les localisations abdomino-pelviennes retrouvées étaient:

> Atteinte vésico-réctale chez 1 patient.
> Atteinte sacro lombaire chez un seul patient.
> 2 cas d’envahissement des organes de voisinage chez 2 cas de sarcome d’Ewing de

I’os iliaque.
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d- Echographie abdominale :

Elle permet de rechercher la présence d’autres localisations secondaires a distance notamment

ganglionnaires et hépatiques.

Dans notre série, 3 cas présentaient les anomalies suivantes :
> Un cas présentait une métastase vésicale.
> Un cas présentait une urétéro-hydronéphrose droite.

> Des ADP rétro-péritonéales étaient présentes chez un seul cas.

e- TDM cérébrale :

Indiquée si le malade présente un ou des signes neurologiques, a la recherche des

localisations cérébrales et endocraniennes.

Une seule TDM cérébrale a été faite chez nos patients, révélant des métastases au niveau

de I'os sphénoidal gauche, avec une extension endocranienne et endo-orbitaire.

IV. ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

1. MATERIELS ET METHODES D’ETUDE :

11 La biopsie osseuse :

Aucun traitement ne doit étre entrepris sans diagnostic de certitude, donc sans preuve
histologique, la biopsie doit étre réalisée le plus rapidement possible, car une tumeur maligne

est une véritable urgence thérapeutique.
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La biopsie permet :

> La définition de la nature bénigne ou maligne de la Iésion, et du type
histologique
> La réalisation de techniques complémentaires (IHC, biologie moléculaire,

cytogénétique)[109].

1.1-1  Biopsie a ciel ouvert :

La biopsie a ciel ouvert demeure la procédure de référence du diagnostic demalignité d’une
l[ésion osseuse suspecte, mais cette méthode est invasive,coliteuse, et non dénuée de

complications.

Elle se fait au bloc opératoire, sous anesthésie générale ou locorégionale.

Chaque fois que possible, on utilise un garrot sur la racine du membre pour obtenirun champs

opératoire exsangue, et pour limiter les complications hémorragiques.

Le repérage préopératoire ou pér-opératoire est impératif, le plus souvent souscontrble

scopique, mais au besoin échographique.

Le principal probleme est celui de la voie d’abord: Elle doit étre réfléchie au cas par cas
en mémorisant bien le fait qu’en cas de tumeur maligne primitive, le trajet de la biopsie doit

étre excisé en monobloc avec la tumeur lorsque vient le moment de la résection [109,110].

1.1-2  _Biopsie percutanée :

Elle se fait sous anesthésie locale dans le service de radiologie (biopsie sous écran
conventionnel ou sous scanner), a la consultation de chirurgie sous simple contrble de la vue,

ou sous anesthésie générale au bloc opératoire sous controle direct de la vue et du doigt si on
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biopsie une zone osseuse « superficielle et palpable », ou sous amplificateur de brillance dans

le cas contraire.

Une trés courte incision cutanée est souhaitable directement en regard de I’endroit ou la
tumeur est la plus superficielle. Au bloc opératoire, on utilise soit un trocart (un trocart a
ponction sternale), soit des tréphines, soit des curettes, soit des pinces dites « mange-disques
». Parfois, il est nécessaire de franchir la corticale fragilisée par la tumeur, ce qui peut entrainer

sa destruction.

En ce qui concerne la fiabilité des biopsies percutanées, les performances se sont
améliorées au fil des années et I’on peut de nos jours considérer, au vu des plus récentes
publications, que la fiabilité des biopsies a I'aiguille est de I'ordre de 90 %, avec une sensibilité
de prés de 100 % et une spécificité aux environs de 85 %, cela aussi bien pour les biopsies sous

écranque pour les biopsies sous scanner.

Ses inconvénients sont les suivants : des prélevements de faible volume, I'incapacité de
choisir « a I'oeil nu » les zones probablement significatives, et le risque d’erreur diagnostique

si la maladie n’a pas le méme aspect d’un endroit a un autre[111].

1.2 _La modalité :

Les modalités sont décidées en comités de concertation pluridisciplinaire. Leprélévement
biopsique doit étre :

> Représentatif : au minimum de 1a 2 cm.

> Non écrasé par la pince, non coagulé par le bistouri électrique.

> Fait en périphérie de la tumeur en évitant le centre souventnécrosé.

> Représentatif des zones d’aspect radiologique différent, et des

PM quand elles sont atteintes.
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Les renseignements cliniques sont indispensables au pathologiste : 'age, le sexe, les
ATCD du patient, le sieége et la profondeur de la Iésion, les symptomes et I’évolution, le

traitement préalable, et les comptes rendus d’examens complémentaires.

Ces tumeurs sont souvent hétérogénes, chaque fragment peut contenir une
composante différente, donc le partage de la piece entre plusieurs laboratoires, peut formuler

un diagnostic différent [108].

2. EXAMEN ANAPATH STANDARDS :

Il se fait sur une piece de résection tumorale ou sur une piece d’amputation.

Son étude permet d’apprécier la taille et I’extension de la tumeur, de juger de la qualité
de I'exérese chirurgicale, d’évaluer la réponse a la chimiothérapie et de rechercher une lésion
préexistante. Elle nécessite que le pathologiste dispose de la biopsie initiale pour pouvoir

comparer les aspects histologiques avant et aprés traitement.

Sa prise en charge est bien codifiée. Avant I'ouverture de la tumeur, le pathologiste
effectue les préléevements des limites de résection et des masses appendues a la piece
osseuse : muscles, ligaments, capsule articulaire, revétement cutané etc. la piéce est
radiographiée pour juger de la localisation de la tumeur, puis coupée a la scie selon le plus

grand axe de la tumeur en tranches de quelques millimetres d’épaisseur.

La tumeur est entourée d’une zone inflammatoire traduisant la réaction de I’organisme
vis—a-vis de la tumeur, au sein de laquelle peuvent se trouver des digitations et de petits foyers
satellites de la tumeur principale. Cette pseudocapsule ne constitue pas une limite saine de la
tumeur. Les limites de I'exérése chirurgicale doivent donc passer a distance de cette
pseudocapsule ou en périphérie d’une barriere anatomique telle qu’un fascia, ou une

aponévrose, afin d’obtenir des limites de résections saines. Ces limites de résection sont
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appréciées macroscopiquement et microscopiquement lors de I'étude de la piece par le

pathologiste.

Les limites de résection ou les marges sont actuellement classées en : RO, R1 et R2 aprés
I’analyse de la piéce ; Les marges de résection sont classées RO lorsque toutes les limites sont
recouvertes de tissu sain, R1 quand au moins une des marges est contaminée
microscopiquement et R2 lorsqu’au moins une des marges est contaminées

macroscopiquement [112].

3. ETUDE DES ENTITES ANATOMIQUES :

3.1L’OSTEOSARCOME :

3.1-1 Définition :
Selon la définition de L’OMS, I’ostéosarcome ou sarcome ostéogéne est une tumeur
maligne caractérisée par la formation directe de tissu osseux ou ostéoide par les cellules

tumorales.

3.1-2 La macroscopie :

La tumeur toujours hétérogene, associe des zones blanchatres, charnues ou dures
lorsqu’elles sont ossifiées ou calcifiées, des plages bleutées cartilagineuses et des secteurs
encéphaloides. Les remaniements sont nombreux et étendus, hémorragiques, kystiques et
nécrotiques, modifiant I’aspect, qu’ils soient spontanés ou induits par le traitement ou par une
fracture pathologique (figure 92). La taille de la tumeur est évaluée sur les tranches de section,
en précisant des deux plus grandes dimensions ainsi que les distances qui les séparent des

berges.
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La tumeur occupe généralement la cavité médullaire, déforme la piéce osseuse, rompt
trés rapidement la corticale et envahit les tissus mous adjacents. Elle bute sur le cartilage de
croissance qui constitue une barriere anatomique efficace a I’avancée tumorale et a son
extension a I’épiphyse. De méme, I’envahissement intra-articulaire. Il s’effectue en général par
le contingent extraosseux ou aux points de faiblesse, jonction os-cartilage et insertions

capsulo-ligamentaires [113].

Figure 92 :Aspect macroscopique d’un ostéosarcome fémoral télangiéctasique

3.1-3 La microscopie :

Le diagnostic histologique d’ostéosarcome est difficile et requiert la mise en évidence d’une
ostéogénése anormale élaborée par les cellules sarcomateuses. Cet os anormal n’est pas
mature, c’est-a-dire qu’il n’est pas lamellaire et la minéralisation est toujours anormale et

anarchique. L'ostéosarcome est parfois bien différencié et les atypies cellulaires peuvent étre
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minimes. Il est responsable d’une agressivité vis-a-vis du tissu osseux environnant sous la

forme d’une résorption de I’os spongieux ou cortical.

Le diagnostic positif repose sur une analyse morphologique. Le grade de Broders de la Mayo
Clinic assigne un grade de 1 a 4 en fonction de I'importance de la cellularité et des atypies
nucléaires présentes dans la tumeur. L'ostéosarcome est capable de former de I'os mais

également du cartilage et des territoires fibroblastiques en proportion variable[113].

3.1-4 Les formes anatomiques : (figures 93,94,95,96)

L’ostéosarcome est une tumeur mésenchymateuse caractérisée par la production de la
matrice ostéoide, parfois en faible quantité. Plusieurs sous-types ont été décrits dont la plupart
correspondent a des tumeurs de haut grade (tableau 17). Deux formes d’ostéosarcome sont
considérés comme de bas grade de malignité, I'ostéosarcome parostéal ou juxtacortical et

I’ostéosarcome intramédullaire.
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Tableau 17 : les différents types histologiques d’ostéosarcome
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Figure 93 : Ostéosarcome ostéoblastique : Atypies cyto-nucléaires,
mitoses anormales et ——» substance ostéoide >

Figure 94 : Ostéosarcome chondroblastique : Prolifération tumorale maligne agencée en nappes
et en lobules cartilagineux
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Figure 95: Ostéosarcome fibroblastique : stroma réaction fibreuse —
Et substance ostéoide —

Figure 96 : Ostéosarcome a petites cellules prolifération maligne diffuse et infiltrante
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3.2 LESARCOME D’EWING :

3.2-1 Définition :

Selon la définition de I’organisation mondiale de la santé, le sarcome d’Ewing est une
tumeur a cellules rondes avec des degrés variables de différenciation neurectodermique. Le
terme de sarcome d’Ewing est employé pour toute tumeur dont les caractéristiques de la
différenciation neurectodermique ont été mis en évidence a I’étude par la microscopie optique,
I'IHC et la microscopie électronique. Le terme de PNET désigne toute tumeur dont les
caractéristiques de la différenciation neurectodermique ont été mises en évidence par

seulement une de ces méthodes [114].

3.2-2  La macroscopie :

L’aspect macroscopique est celui d’une tumeur molle, friable, blanc grisatre, par place
hémorragique, parfois franchement nécrotique (figure 97). Ce tissu prélevé plus facilement a la
curette qu’au bistouri permet la répartition immédiate pour |’examen bactériologique

(systématique), les empreintes, les diverses fixations et I’étude cytogénétique [114].

T
ik

Figure 97 : Aspect macroscopique d’un sarcome d’Ewing fémoral intramédullaire
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3.2-3  la microscopie :

Les tumeurs de la famille des PNET sont histologiquement constituées de petites cellules
rondes monomorphes, au cytoplasme trés peu abondantet au noyau pourvu d’une chromatine
et d’'une membrane nucléaire fines (figure 98). Ces cellules constituent des plages denses et

compactes, souvent remaniées par de la nécrose et de I’hémorragie.

Elles se disposent parfois autour d’une lumiere réalisant des images de pseudo rosettes.
La présence en grand nombre de ces rosettes et I’expression de différents marqueurs de
différentiation nerveuse (synaptophysine, chromogranine) sont nécessaires pour classer la
tumeur comme un neuro-épithéliome, forme la mieux différenciée de la famille des PNET

[115].

Figure 98 : prolifération tumorales diffuse composée de cellules rondes uniforme

avec un rapport nucléo-cytoplasmique élevé
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3.2-4  Les formes anatomiques :

> Le sarcome d’Ewing périosteal : exceptionnel, seulement quelques cas
sont rapportés dans la littérature.
Dans cette localisation, la tumeur érode la surface de la corticale, le
Canal médullaire est indemne.
> Le sarcome d’Ewing a grosses cellules : Dans certains cas, les cellules tumorales
aparaissent plus volumineuses qu’habituellement et on parle de sarcome

d’Ewing a grosse cellules [114].

3.3 LECHONDROSARCOME :

3.3-1 Définition :

Il s’agit d’'un sarcome dont les cellules tumorales sont associées a une matrice
cartilagineuse. Cette composante cartilagineuse peut s’associer a un contingent fibroblastique ;
en revanche, la formation d’os ne peut étre qu’une ossification réactionnelle provoquée par un
mécanisme d’ossification endochondrale (il ne doit pas y avoir de formation d’os tumoral). La
localisation dans I’os peut étre centrale (endomédullaire) ou périphérique (a la surface de la

corticale) [116].

3.3-2  La macroscopie :

Les chondrosarcomes sont habituellement des tumeurs de grande taille, lobulées, aux
contours souvent mal définis. Les lobules tumoraux sont blanc-nacré, gris-bleu, parfois
myxoides (figure 99). La lésion peut étre remaniée par la nécrobiose, ou des foyers de
kystisation. La corticale adjacente peut, soit étre le siege d’'une « perméation » tumorale, soit
étre amenuisée, refoulée progressivement dans les lésions de croissance lente, soit encore
comporter des zones d’ostéosclérose réactionnelle résultant du comblement des canaux de

Havers par le chondrosarcome. Les espaces médullaires sont infiltrés, mais des fragments d’os
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spongieux peuvent parfois persister entre les coulées tumorales. Dans les formes

centromédullaires, les réactions périostées sont rares [116].

Figure 99 :Aspect macroscopique du chondrosarcome : calcifications

Lobules translucides ——

3.3-3  La microscopie :

Les chondrosarcomes sont constitués de lobules tumoraux de taille et de formes
irrégulieres, délimitées par des sépta conjonctifs et non par du tissu ostéomédullaire comme le
cas dans les enchondromes (figure 100). Des fragments d’os spongieux résiduels, englobés par
la prolifération, persistent parfois au sein de ces lobules, témoignant de la « pérméation » du
tissu ostéomédullaire par la tumeur. Cette perméation de I'os spongieux ne doit pas étre

confondue avec les foyers d’ostéogénése réactionnelle intratumoraux.
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Au sein des lobules, la cellularité est souvent importante, prédominant en périphérie. Les
chondroblastes tumoraux ont un noyau volumineux, a chromatine densifiée. Les aspects de
binucléation sont fréquents. Une activité mitotique peut parfois étre individualisée,
essentiellement dans les tumeurs de haut grade. La matrice tumorale peut étre chondroide ou
myxoide. L’existence de zone myxoides au sein d’une tumeur cartilagineuse est un critere
orientant vers la malignité. Des plages de remaniements nécrotiques peuvent étre présentes,

mais sont aussi observées dans les chondromes.

Ces caractéristiques histologiques et cytologiques sont utilisées pour établir de grade des

chondrosarcomes.

Les chondrosarcomes de grade I, de faible malignité, sont les plus difficiles a différencier
des chondromes. Leur cellularité est plus importante que celle d’un chondrome. Les cellules
cartilagineuses sont peu atypiques avec un noyau densifié. L'importance de la cellularité
tumorale et des atypies cytonucléaires augmente dans les grades Il (malignité intermédiaire) et

Il (haute malignité) [116].

Figure 100 :Chondrosarcome grade Il :Cellules tumorales de grande taille avec atypies Cyto-

nucléaires nombreuses anormales
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3.3-4  Les formes anatomiques :

Quatre formes apparaissent originales par leur morphologie ou leur évolution :

» Les Chondrosarcomes dédifférenciés: traduisent la survenue au sein d’un
Chondrosarcome des secteurs anaplasiques, fibrosarcomateux, ostéosarcomateux
voir hystiofibrosarcomateux, a I'origine d’un bimorphisme macroscopique et
histologique, ils se substituent rapidement au contingent cartilagineux.

> Les Chondrosarcomes mésenchymateux : caractérisés par la présence de plages
cartilagineuses plus ou moins bien différenciées dispersées dans un tissu «
mésenchymateux » trés vasculaire composé de cellules fusiformes ou arrondies.

> Les Chondrosarcomes a cellules claires : représentent 2 a 5% des
Chondrosarcomes, surviennent chez une population jeune, de croissance lente, ils
correspondent a des tumeursde bas grade, ils sont originaux par leur siege
épiphysaire ou épiphyso-métaphysaire, par leur cytologie, par leurs cytoplasme
clarifié riche en glycogéne, par la fréquence des aspects de binucléation, et par la
fréquence d’une ostéogéneése réactionnelle responsable des calcifications
radiologiques souvent massives.

> Les Chondrosarcomes périostés ou juxta-corticaux : ils s’observent surtout au
hiveau de la métaphyse ou de la diaphyse des os longs. lls s’ont a différencier des
ostéosarcomes périostés chondroblastiques de degré | ou Il, leur évolution est

relativement lente [117].

4. IMMUNOHISTICHIMIE :

L’apport des techniques immunohistochimiques pour le diagnostic des tumeurs osseuses
he peut se concevoir sans une analyse préalable des données cliniques, radiologiques, et
histologiques de facon a cerner le panel de marqueurs le plus approprié. Lorsque la sélection

des marqueurs est adaptée aux différentes hypotheses diagnostiques émises aprés la lecture
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des coupes histologiques, les données immunohistochimiques permettent la plupart du temps

d’arriver a un diagnostic de certitude [118].

41L"OSTEOSARCOME :
Les marqueurs des ostéoblastes (normaux ou néoplasiques) sont la phosphatase alcaline,
I'ostéocalcine, et I'ostéonectine, La BMP (bone morphogenic protein) et I’ostéopontine ne sont

pas spécifiques des ostéoblastes.

La démonstration immunohistochimique de la présence d’ostéocalcine et d’ostéonectine
n'est pas toujours évidente, mais souvent, utile, elles sont intensément positives dans les
ostéosarcomes bien différenciés. L'identification d’ostéoide tumorale maligne, au moins dans
quelques secteurs, est bien siir tres importante pour le diagnostic d’ostéosarcome. Dans le but

de détecter la nature ostéoblastique de cellules tumorales [118].

4.2 LE SARCOME D’EWING :

L'immunohistochimie permet grace a [utilisation de marqueurs cellulaires de
différenciation et des antigénes membranaires, de distinguer le sarcome d’Ewing des autres
tumeurs malignes a petites cellules rondes. Les cellules sont marquées par au moins deux
marqueurs de différenciation neurale : Protéine S 100, Neurone spécific-Enolase (NSE),

anticorps anti Human Natural Killer (HNK), chromogranine.

Le pseudogéne autosomal localisé sur les bras courts des chromosomes sexuels code
pour une glycoprotéine transmembranaire : le CD99, qui pourrait jouer un role dans I’adhésion
entre les cellules. Il est exprimé dans 85% des sarcomes d’Ewing et des tumeurs du groupe

PNET [119, 120,121].
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4.3LE CHONDROSARCOME :

Peu de choses sont connues sur la biochimie de la matrice et la différenciation cellulaire
dans les tumeurs chondrogéniques. Les chondrocytes non tumoraux expriment généralement
la vimentine, la PS-100, et le collagéne de type Il. Les chondrocytes tumoraux conservent
habituellement I’expression de la vimentine et de la PS-100.Les tumeurs malignes du cartilage
ne semblent donc pas avoir de profil antigénique spécifique.Des marqueurs de prolifération
comme c-erb B2 ne sont pas observés dans le cartilage normal ou le chondrome, mais sont
fréquemment observés dans les chondrosarcomes, ce qui suggere qu'ils pourraient étre utiles
pour prédire le comportement de la lésion. Les chondrosarcomes peuvent également exprimer
le CD 57 et la NSE. Bien que I'lHC ne contribue pas a la distinction entre un chondrosarcome et
le reste des tumeurs cartilagineuses, elle est utile dans la distinction avec le chordome qui
exprime l'antigene de membrane épithéliale, les cytokératines, et parfois I’antigéne carcino-
embryonnaire (ACE). L'expression des cytokératines est également utile dans la distinction

entre les carcinomes métastatiques et le Chondrosarcome a cellules claires [122].
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Certes les tumeurs osseuses malignes primitives chez I’enfant sont rares, mais les
progres scientifiques au cours de ces derniéres années ont permis un diagnostic précoce grace
aux avancées des techniques radiologiques. Le diagnostic d’une tumeur osseuse maligne est

évoqué devant des éléments cliniques et radiologiques suspects de malignité.

La radiographie standard est primordiale pour le diagnostic des tumeurs osseuses
malignes et doit étre réalisée en premiere intention. La TDM garde un intérét diagnostique
important et pourrait étre réalisée en seconde intention. L'IRM est la technique a privilégier
pour le bilan d’extension locorégional. La certitude diagnostique repose encore sur I’examen
anatomopathologique. Une fois que la clinique, la radiologie et I'anatomopathologie sont
convergentes ou compatibles, la décision thérapeutique peut étre prise en collaboration avec

toutes les disciplines concernées.
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Résumé

Les tumeurs osseuses malignes primitives de I’enfant sont assez rares, représentant 5%
de toutes les tumeurs malignes pédiatriques. Les deux principales tumeurs osseuses chez
I’enfant sont I'ostéosarcome et le sarcome d’Ewing. L'intérét de notre étude était de montrer le
role de I'imagerie dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes primitives. Nous avons
rapporté 33 cas de tumeurs osseuses malignes primitives chez des enfants pris en charge au
sein du service de traumatologie-orthopédie pédiatrique A, d’oncologie pédiatrique et de
radiologie au CHU Mohamed VI de Marrakech, sur une période de 2 ans entre décembre 2011
et décembre 2013. Parmi eux 16 cas de sarcome d’Ewing (48,48%), 16 cas d’ostéosarcome

(48,48%) et un cas de chondrosarcome (3,04%).

L’age moyen des patients était de 12,21 ans, avec une prédominance masculine. La
symptomatologie était prédominée par la présence de la douleur (100%) et I'impotence
fonctionnelle (84,8%). La tumeur siégeait sur un os long chez 66,7 % des patients. L'imagerie
occupe ainsi une place essentielle dans le diagnostic des tumeurs osseuses malignes
primitives ; La radiographie standard est I'examen de base pour explorer les tumeurs osseuses
malignes. La TDM permet de mieux préciser le degré d’agression osseuse et |’analyse de
I'extension locorégionale. L’IRM était I’examen de référence réalisé chez 75,8% des patients,
elle joue un role majeur dans la prise en charge initiale: le volume et I'extension tumorale,

I’évaluation de la réponse tumorale a la chimiothérapie, et la recherche de récidive locale.
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ABSTRACT

Primary malignant bone tumors in children are rare, they represent 5% of all pediatric

malignancies. The two primary bone tumors in children are osteosarcoma and Ewing's sarcoma.
The aim of our study was to show the role of imaging in the diagnosis of primary malignant
bone tumors. We have reported on 33 cases of children under care with malignant bone tumors
in the department of pediatric trauma-Orthopedics A, Pediatric Oncology and Radiology at the

CHU Mohamed VI Marrakech, during a period

that lasted for 2 years, from December 2011 to December 2013. Among these cases, 16
with Ewing's sarcoma (48,48%), 16 with osteosarcoma (48,48%) and one case of

chondrosarcoma (3,04%).

The patients’ average age was 12, 21 vyears old, with a male predominance. The
symptomatology was predominated by the pain of (100%) and functional impotence (84,8%).
The tumor was situated on a long bone at 66,7% of the patients. Imaging plays an essential role
in the diagnosis of primary malignant bone tumors; Conventional radiography is the basic
examination to explore the malignant bone tumors. CT helps to clarify the degree of bone
aggression and analysis of locoregional extension. MRI examination is the standard diagnosis
that was performed on 75,8% of patients, It plays a major role in the initial management:
volume and tumor extension, evaluation of tumor response to chemotherapy, and research of

local recurrence.
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ANNEXE] : FICHE D’EXPLOITATION :

DIAGNOSTIC :

I. IDENTITE:
o IP:
¢ NOM
e PRENOM:
e AGE:
e SEXE:
e REGION:
e NIVEAU SOCIO ECONOMIQUE :

II. ATCDS PERSONNELS :

e JRRADIATIONS : OUI [ION []
e CHIMIOTHERAPIE: OUI [ NON [
e MALADIE OSSEUSE OUI [NON [
e FRACTURES OUI [NON []
e TUMEURS OUI [NON [
PRECISER :
e AUTRES OuUl [INON [
PRECISER :
III. ATCDS FAMILIAUX :
e MALADIE OSSEUSE : OUI [NON []
e TUMEURS: OUI [NON []
e CAS SIMILAIRES : oul LINON []
PRECISER :

IV. ETUDE CLINIQUE :
1_CIRCONSTACE DE DECOUVERTE :
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DOULEUR: [] OUI [] NON
v" LOCALISATION :

v INTENSITE : ] FAIBLE [“JODEREE [“}EVEE
v PERMANENTE [ TRANSITOIRE [
v IRRADIATION :
v EVOLUTION :
v PRISE D’ANTALGIQUE : OUI []NON []
e IMPOTANCE FONCTIONNELLE : OUI [JNON []
o SIGNES DE COMPRESSION : OUI [NON [
PRECISER :
e ALTERATION DE LUETAT GENERAL: OUI [ NON [
e SIGNES GENERAUX : OuUl [INON [
PRECISER :
e DECOUVERTE FORTUITE : OUI [INON [
PRECISER :

2_ EXAMEN CLINIQUE :

e LESIEGE:

e TUMEFACTION : OUul [ 1] NON []
e SIGNES INFLAMMATOIRE : 0]0] | ] NON [
e DEFORMATION : Oul [1NON [
e RAIDEUR: oulr [INON [
e BOITERIE : 0]0) | JNON []
e FRACTURE PATHOLOGIQUE: OUI [JNON []

e MENSURATIONS :
e MASSE TUMORALE : L1 oul NON ]

[] FIXE MOBILE []
DURE MOLLE []

V. IMAGERIE:

A) RADIO STANDARD :
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o FAITE: [J OUl [INON

e INTERPRETATION:[] NORMALE [] ANORMALE

o INCIDENCE: [JFACE [] PROFIL [] AUTRES

e SIEGE: [] OSLONG OSPLAT[] RACHIS [

PRECISER :
e LOCALISATION: [] DIAPHYSE[ | METAPHYSE [ | EPIPHYSE

e NOMBRE DE LESIONS : [ ] UNIQUE [] MULTIPLES

e TAILLE:
e CONTOURS: [1BIEN LIMITES [1 MAL LIMITES
e OSTEOLYSE: [1 OUI [ NON

TYPE D’OSTEOLYSEL ] TYPE IATYPLIBTYPE IC []
TYPE I1 TYPE 111 [] []

e OSTEOCONDENSATION : OUI [] NON [
e LA CORTICALE :[] RESPECTEE[ | SOUFFLURE [ ]ROMPUE
e REACTION PERIOSTEE ] OUI ] NON
TYPE : [[] CONTINUE AVEC COQUE EPAISSE
[ 1 PLURI LAMELLAIRE
[] SPECULEE SOUS PERIOSTEE CONTINUE
[[] EPERON DE CODMAN
SPECULATION SOUS PERIOSTEE DISCONTINUE
e MATRICE: [] ] OSSEUSE 1] CARTILAGINEUSE

e ATTEINTEDEL'OSVOISIN: [ ] OUI [INON
e ATTEINEDESPM: [] OUI [] NON

B)TDM :
]

e FAITE: [] OUI [] NON

e INTERPRETATION :L INORMALE[_] ANORMALE
e PRODUIT DE CONTRASTE: [] OUI [] NON
e REHAUSSEMENT : OUI[] NON []
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SIEGE : [] OSLONG [] OS PLAT [] RACHIS
PRECISER :

LOCALISATION : I_APHYSE [ METAPHYSE [ ]1EPIPHYSE

TAILLE :

NOMRE DE LESIONS : [ ] UNIQUE[] MULTIPLE

CONTOURS: [] BIENLIMITES [ ]MAL LIMTIES

OSTEOLYSE : [ JOUI [] NON

SCLEROSE MARGINALE : []JOUI [ INON

LA CORTICALE [] RESPECTEE [] SOUFFLUR[]

ROMPUE

REACTION PERIOSTEE [] OUI [] NON

TYPE : CONTINUE AVEC COQUE EPAISSE [
PLURILAMELLAIRE []
SPECULEE SOUS PERIOSTEE CONTINUE [
EPERON DE CODMAN [
SPECULATION SOUS PERISTEE DISCONTNUE []
MATRICE : ] OSSEUSE JCARTILAGINEUSE

KYSTIQUE [ ] TISSULAIRE []
GRAISSEUSE [ | HETEROGENE []

CALCIFICATIONS : [] OUI [] NON

NECROSE : [JOUI [ NON

ATTEINTEDESPM : 10Ul [] NON

ATTEINTE LOCOREGIONALE : [ JOUI [INON
PRECISER :

C) IRM :

FAITE : ] OUI []J NON
INTERPRETAION :[ ] NORMALE [ ] ANORMALE
SEQUENCE: [ Ta 1 T2 [] STIR [] FATSAT
QUALITE DE SIGNAL : T1:

T2:

INJECTION DE GADOLINIUM : [L1OUI [] NON
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REHAUSSEMENT : [] OUI [ NON
SIEGE : [ 1 OSLONG [] OSPLAT [] RACHIS
PRECISER :
LOCALISATION [ ]1DIAPHYSE [ ] METAPHYSE [ JEPIPHYSE
NOMBRE DE LESIONS : [ ] UNIQUE [ ] MUTIPLES
LA TAILLE :
LES CONTOURS : [] BIEN LIMITES [ | MAL LIMITES
NATURE DE LESION [JLYSE [ 1 CONDENSATION [ ] MIXTE
REACTION PERIOSTEE :[] OUI L] NON
MATRICE : [] OSSEUSE ] CARTILAGINEUSE
KYSTIQUE TC_SULAIRE ]
GRAISSEUSE [ IHETEROGENE []
NECROSE: [] OUI ] NON
L’EXTENSION :
ENDOCANALAIRE[ ]
SKIP METASTASE [ ]
CARTILAGE DE CROISSANCE []
EPIPHYSE [ ]
RUPTURE DE LA CORTICALE[]
PARTIES MOLLES []
STRUCTURES VASCULAIRES[ |
STRUCTURES NERVEUSES []
STRUCTURE LYMPHATIQUE []
STRUCTURE OSSEUSE [ ]
Autres :

D) SCINTIGRAPHIE OSSEUSE :

FAITE: [JOUI [ NON
INTERPRETATION : [ ] NORMALE [ ] ANORMALE
SIEGE : [ ] OS LONG [] OS PLAT [ ] RACHIS

PRECISER :
LOCALISATION :  DIAPHYSE [ ] METAPHYSE [
EPIPHYSE m

CONTOURS : [] BIEN LIMITES [] MAL LIMITES
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e NOMBRE DE LESIONS : [ 1 UNIQUE [ IMULTIPLES
e NATURE DE LESION : [[] HYPOFIXATION
HYPERFIXATION (]
e EXTENSION :
SKIP META
ATTEINTE DES PM
LOCOREGIONALE
A DISTANCE
PRECISER :

U000

VI )BIOLOGIE :

e NORMALE : [] OUIJ] NON
e BILANS FAITS :
e RSEULTATS:

VII)ANAPATH :

e N DE PIECE :
e TYPE HISTOLOGIQUE :

v' OSTEOSARCOME
SARCOME D’EWING
CHONDROSARCOME
LYMPHOME
FIBROSARCOME
ANGIOSARCOME

v AUTRES :

e IMMUNOHISTOCHIMIE: [ ]OUI [] NON
PRECISER :

AN NN
ouduod

VIII) BILAN D’EXTENSION :

e EXAMEN CLINIQUE :
AUTRES LOCALISATION : CJOUI  [JNON
PRECISER: [
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RADIO THORAX: [ 1 NORMALE [1 ANORMALE
PRECISER :

e TDM THORACIQUE: ] NORMALE [] ANORMALE
PRECISER :

e ECHOGRAPHIE ABDOMINALE : [ 1 NORMALE []
ANORMALE
PRECISER :

e TDM ABDOMINOPELVIENNE : [ | NORMALE [[] ANORMALE
PRECISER :
e AUTRES:

PRECISER :

IX) CLASSIFICATION TNM :

e TAILLE:[] T1 [] T2 [] T3 [] Tx
e ADP: [ No [l N1 [ N2
e METASTASES : [ ] Mo[ ] Mia[_] Mi1b

X ) TRAITEMENT :
e MEDICAL: ] OUI []NON
e CHIRURGICAL: 1] OUI [ ] NON
GESTE :

e CHIMIOTHERAPIE: [ ] OUIL] NON
v NEOADJUVANTE: [] OUI ] NON
v ADJUVANTE : [1OUI L] NON
v" PALLIATIVE : [] OUI[] NON
v PROTOCOLE :
v NOMBRE DE SEANCES :

e RADIOTHERAPIE : [] OUI [J NON
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e AUTRE: []JOUI [ NON
PRECISER

XI) SURVEILLANCE : []

A _CLINIQUE :
AMELIORATION [] AGGRAVATION[]
B_RADIO STANDARD :

e FAITE: [] OUI [] NON

e INTERPRETATION : ] NORMALE [ ] ANORMALE
e AUGMENTATION DE TAILLE: [ ] OUI [] NON

e TAIILE STABLE : ] OUI [ NON

e DIMINUTION DE TAILLE : ] OUI [0 NON
C_TDM:

e FAITE: 1 OUul ] NON

e INTERPRETATION:[] OUI [] NON

e PRODUIT DE CONTRASTE :[] OUI [] NON
e REHAUSSEMENT: [] OUI [] NON

e AUGMENTATION DE TAILLE: [JOUI [ ]NON
e TAIILE STABLE : JOUI []NON
o DIMINUTIONDETAILLE: [JOUI []NON

e CALCIFICATIONS : [] OUI[] NON

e NECROSE: [1 OUIL] NON

e ATTEINTEDESPM: ] OUI [] NON

e ATTEINTE LOCOREGIONALE OUI [INON
PRECISER :
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D)IRM :

e FAITE: [1] OUI [ NON

e INTERPRETAION : NORMAI[] ANORMALE

e SEQUENCES: [T1 ] T2 []STIR ] FATSAT
e QUALITE DE SIGNAL: Ti:

T2:
e AUGMENTATION DE TAILLE : [] OUI [ 1 NON
e TAIILE STABLE : [1 oOoul [ NON
e DIMINUTION DE TAILLE : L] OUI [0 NON

e NECROSE: [ OUI [INON
e L’EXTENSION :

ENDOCANALAIRE []

SKIP METASTASE [ ]
CARTILAGE DE CROISSANCE []
EPIPHYSE [ ]

RUPTURE DE LA CORTICALE []
PARTIES MOLLES []
STRUCTURES VASCULAIRES []
STRUCTURES NERVEUSES [ |
STRUCTURE LYMPHATIQUE []
STRUCTURE OSSEUSE[]

E) SCINTIGRAPHIE OSSEUES :
e FAITE:[] OUI [J NON
e INTERPRETATION : [ ] NORMALE [ ] ANORMALE
e NOMBRE DE LESIONS :[_] UNIQUE [I MULTIPLES
e NATURE DE LESION :
HYPOFIXATION [ HYPERFIXATION []

e EXTENSION :

SKIP METASTASE[ ]
ATTEINTE DES PM []
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LOCOREGIONALE ]
A DISTANCE [
PRECISER :
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ANNEXE 2 : STADIFICATION TNM SELON L’AJCC EDITION 2002

Stade
THM Crade Explication
A|CC
Stade Cl1- Tumeur limitée & I'os, de 8 cm ou moins de diamétre et de
Tl MO MO
14 G2 bas grade.
Stade Cl- Tumeur limitée & I'os, de plus de 8 cm de diamétre et de
T2 MO MO
1B G2 bas grade.
Stade T NO MO G3- Tumeur limitée a I'os, de 8 cm ou moins de diametre et de
1A G4 haut grade.
Stade G3- Tumeur limitée & I'os, de plus de 8 cm de diamétre et de
T2 MO MO
1153 G4 haut grade.
Tumeur limitée & I'os et ayant « passé par-dessus =
Stade Tout |certaines régions de I'os pour se rendre vers d'autres
T3 MO MO .
Il G emplacements dans le meme os.
La tumeur peut étre de tout grade.
Stade Tout NO M1 Tout |Tumeur de toute taille ow de tout grade, s'étant propagée
a
IVA T G seulement vers les poumons.
Tumeur de toute taille ou de tout grade.
Tout Tout | Tout B . .
T M1 M c La tumeur s’est propagee aux ganglions lymphatiques et
Stade peut s'étre propagée vers des emplacements éloignés.
IVE Tumeur de toute taille ou de tout grade.
Tout |Tout Tout ., P
- " M1b C La tumeur s’est propagee vers des emplacements éloignés
autres gqu'un poumon.
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