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Le chondrosarcome est un groupe de tumeurs cartilagineuses malignes aux
caractéristiques et aux comportements tres diversifiés, qui produisent de maniere
caractéristique une matrice cartilagineuse a partir de tissus néoplasiques
dépourvus d'ostéoide, dans lesquels peuvent se produire des modifications
ossifiantes, calcifiantes et myxoides. Il représente environ 20 % de toutes les
tumeurs osseuses malignes et occupe la deuxieme place apres l'ostéosarcome en

terme de fréquence en tant que tumeur osseuse maligne primaire.

Le chondrosarcome primaire ou conventionnel se développe dans un os
normal préexistant et se distingue des tumeurs secondaires, plus rares, qui se
développent dans un enchondrome ou un ostéochondrome préexistant. Le
chondrosarcome conventionnel, qui représente 85 % a 90 % des chondrosarcomes,
est subdivisé en sous-groupes central, périostique et périphérique. Les variantes
non conventionnelles du chondrosarcome comprennent le chondrosarcome a
cellules claires, le chondrosarcome mésenchymateux et le chondrosarcome
dédifférencié.

A cette grande variation s’ajoute la difficulté diagnostic de ces tumeurs,
qgui nécessite I’association d’arguments cliniques, radiologiques et pathologiques,
si le diagnostic des chondrosarcomes dont le grade est élevé ne pose pas de
problemes particuliers, les chondrosarcomes de grade 1 sont difficile a distinguer
des lésions osseuses bénignes comme les chondromes et les enchondromes, cette
difficulté diagnostique est tres problématique car la prise en charge et le traitement

est différent dans les deux cas.
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L’intérét de I’étude des variations histologiques des chondrosarcomes est
important, car le pronostic de ces tumeurs dépend principalement de leur
« grading » et type histologique, une bonne identification et connaissance de
ces variations permet une meilleure évaluation de la maladie et de son pronostic,
et d’une stratégie thérapeutique adaptée.
Notre travail aura comme objectif de réaliser une évaluation des différentes
variantes histologiques des chondrosarcomes ainsi que les difficultés rencontrées

pour le diagnostic de ces tumeurs.
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A. Le tissu cartilagineux :

Le cartilage est une variété de tissu conjonctif hautement spécialisé,
avasculaire et non innervé, il est constitué par un seul type de cellules : les

chondrocytes et d’une matrice extracellulaire.

Les chondrocytes :

Les chondrocytes sont des cellules volumineuses (30 a 40um), arrondies ou
ovoides, situées dans de petites logettes (ou chondroplastes) qu’elles emplissent
completement a I’état vivant. lls possedent un noyau central développé, des
mitochondries et des vacuoles lysosomiales ainsi que de nombreux récepteurs en
particulier pour I’hormone de croissance (GH), les vitamines A et D, la
parathormone, les glucocorticoides et les oestrogenes. Les chondrocytes assurent
la synthese et la dégradation de tous les composants de la matrice extracellulaire

cartilagineuse.[1]

Figure 1: Chondrocytes répartis dans la MEC. [1]
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La matrice extracellulaire :
Composée dans 65-80% d’eau et dans 20-35% de macromolécules (protéines

et glycosaminoglycanes).

Parmi les différents collagenes présents dans la MEC cartilagineuse, le

collagene type Il est de loin le plus abondant.

Les protéoglycanes sont principalement représentés par I’aggrécan, qui

donne au cartilage ses propriétés mécaniques de résistance et d’élasticité.

Les glycosaminoglycanes (chondroitine-sulfate et kératane-sulfate), des
protéoglycanes sulfatés sont riches en radicaux acides tres hydrophiles,

responsables de la teneur en eau et de I’élasticité du cartilage.

Ces protéoglycanes sont associés a |'acide hyaluronique et a la COMP

(Cartilage Oligomeric Matrix Protein).[1][2]

Enfin, la MEC contient des enzymes protéolytiques permettant la dégradation
de la matrice au cours de son renouvellement (métalloprotéinases matricielles et
aggrécanases) et de nombreux facteurs de croissance et cytokines produits par les
chondrocytes ou provenant d’autres cellules (monocytes/macrophages,

synoviocytes).[1]

Selon la richesse de la MEC en fibres collagenes ou élastiques on distingue 3

variétés histologiques de cartilage :

Mlle. ABIDI ASMAE 16
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-le cartilage hyalin . on I'observe dans le squelette provisoire de I’embryon

,dans le cartilage articulaire, dans le cartilage des voies respiratoires (nez, larynx,

trachée et bronches) et dans les cartilages costaux.

Il est constitué de chondrocytes entouré d’une matrice contenant du

collagene de type Il interagissant avec des protéoglycanes.

Figure 2: : cartilage hyalin sous MO, on peut observer les vacuoles
intracytoplasmiques. [1]

-Le cartilage élastique : retrouvé au niveau de |'oreille externe, de I’épiglotte

et de la trompe d’eustache, non seulement constitué de chondrocytes et d’une

matrice contenant du collagéne de type Il, mais aussi des fibres élastiques.

Mlle. ABIDI ASMAE 17
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Figure 3: Cartilage élastique sous MO, les fibres élastigues sont mis
en évidence par I’orcéine. [1]

-Le fibrocartilage : retrouvé au niveau des disques intervertébraux, des

ménisques du genou, de I'articulation sterno-claviculaire et de la symphyse
pubienne, il présente la particularité d’avoir une MEC rigide avec de faibles

quantités de protéoglycanes et d’eau et la présence de collagene de type I. [3]

Figure 4: Fibrocartilage sous MO, la MEC est constituée de fibre de
collagéne de type | mis en évidence par coloration trichrome. [1]

Mlle. ABIDI ASMAE 18
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B. La physiologie du cartilage :

1. la croissance osseuse :

L’os est formé par deux processus :

e Par processus d’ossification endochondrale pour la majorité des os du corps

humain, ce processus nécessite une phase cartilagineuse.

e Ou par processus d’ossification endomembraneuse ou l'os est formé

directement a partir de tissu fibreux, ce processus concerne les os

plats(’'omoplate et I’os iliaque).

Pour La croissance osseuse des os longs, elle se fait en longueur par
processus endochondrale, alors que la forme de I'os est modelé par processus

endomembraneuse.

a)-l'ossification endomembraneuse :

Dans ce type d’ossification, il y a prolifération et différenciation de cellules
mésenchymateuse situées dans un tissu conjonctif tres vascularisé, en
préostéoblastes puis en ostéoblastes, avec synthése d’'une MEC particuliere, les
fibres de collagene forment des faisceaux irréguliers, les ostéocytes sont

nombreux, la calcification est désordonnée, c’est I’os fibreux.

Les vaisseaux sanguins sont incorporés entre les travées d’os fibreux, et

forment la moelle osseuse hématopoiétique.

Cet os fibreux est remodelé par la suite selon la séquence ARF (activation

résorption-formation), puis il est remplacé par de I’os lamellaire.

Mlle. ABIDI ASMAE 19
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b)-l’ossification endochondrale :

C’est le processus qui aboutit a la croissance des os en longueur, et cesse a

I’age adulte.

La plagque de croissance est formée de plusieurs couches cellulaires, la zone
proliférative qui se situe en périphérie, contient des chondrocytes aplaties disposés

en colonnes et synthétisent la matrice.

Au-dessous on retrouve la zone hypertrophique, caractérisée par des
chondrocytes d’une plus grande taille, puis la zone d’invasion vasculaire juste en
dessous de la derniere zone, ou se déroule la calcification de la matrice et

I’apoptose des chondrocytes.

La formation du corps calleux aprés fracture, ainsi que des exostoses ou

ostéo-chondromes, se déroule aussi par le méme processus. [3]
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Cartilage sérié

SOfume © ©

Cartilage hynertrophique

+— Ligne "ossification

|-« Ligae de résorption

Figure 5: Modeéle d’ossification Endochondrale

(http://lhec.teso.net/enseignements/p1/polyp1 /ossification/fig44.

html

2. le cartilage articulaire :

a) propriétés générales :

Le cartilage articulaire va permettre le glissement des surfaces osseuses

grace a un coefficient de friction extrémement faible. Il est résistant, élastique et

lubrifié. 1l joue en quelque sorte un role d’amortisseur, et absorbe ainsi les

pressions auxquelles il est soumis.

Mlle. ABIDI ASMAE
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La base de I'os sur lequel il repose (dénommé os sous chondral) joue

également un role important dans les fonctions de résistance et de déformabilité.

La composition et I'architecture du cartilage expliquent ses propriétés

biomécaniques.

Le caractere élastique est expliqué par I’hydrophilie des protéoglycanes qui
autorise un mouvement de va-et-vient des molécules d’eau au cours des charges

mécaniques.

La rigidité du systeme est assurée par un réseau des fibres de collagenes de

type Il. [2]

b) organisation :

Chez les sujets jeunes le cartilage hyalin est translucide et de couleur bleu
gris. Chez les sujets agés il devient plus jaune et opaque. Il est classiquement décrit
en quatre couches successives qui différent selon leurs propriétés biochimiques et

anatomiques.

Le cartilage est recouvert en surface par une couche acellulaire qui permet sa

nutrition a partir du liquide synovial et sa protection vis-a-vis de radicaux libres.

De la surface a la profondeur on divise morphologiquement le cartilage

articulaire en quatre couches :

> C1 : couche superficielle ou tangentielle (les fibres de collagene étant

paralleles a la surface), d’environ 3 % de I’épaisseur,

> C2 : couche moyenne ou transitionnelle (_ 5 %),
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> C3: couche profonde, radiée (a fibres verticales) la plus épaisse

» C4 : couche calcifiée (2-3 %).

Ces couches correspondent a des teneurs variables des composants de la

matrice et a une organisation différente des fibres de collagene dans chaque

couche. Cette organisation fait penser que les fibres de collagene sont organisées

en arceaux dont les extrémités s’implantent dans la couche calcifiée et dont la

réflexion se fait dans les zones moyennes et superficielles, assurant une véritable

« armature »au tissu cartilagineux. [4]

v — T

2 -

PTG

B——

Figure 6: : Coupe histologique et schéma d’un cartilage articulaire

montrant les 4 couches. La couche profonde (C3) est séparée de la

couche calcifiée (C4) par une fine ligne irréquliére (« tide mark

¢) Vieillissement articulaire :

L’épaisseur du cartilage diminue avec I’age, son aspect devient jaunatre

et présente des |ésions qui sont en général asymptomatiques.

Mlle. ABIDI ASMAE
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v' Histologiquement, le cartilage vieillissant présente un nombre réduit
de chondrocytes surtout dans la couche superficielle, un aspect
irrégulier des travées de collagéne, un amincissement de la couche
calcifiée, et des irrégularités de la zone de démarcation entre la couche

profonde et la couche calcifiée.

v' Au niveau biochimique, on note une diminution de la synthése des
protéoglycanes avec des anomalies qualitatives de ces molécules, ainsi
gu’une augmentation de la concentration de I’acide hyaluronique mais
une diminution de la longueur de ses filaments avec des sites

d’attaches non fonctionnels, ceci a pour conséquence :

v Un retentissement sur le métabolisme de la chondrocyte et son

phénotype.

v' Le défaut d’attache a I'acide hyaluronique favorise la protéolyse des

agrécanes.

v" Une moins bonne résistance aux stimulis mécaniques du cartilage da

a I’hétérogénéité des populations d’aggrécanes dans la matrice.

Le cartilage sénescent se répare moins bien que le cartilage d’un adulte jeune,
ceci est observable en cas de fracture articulaire ou le risque d’évolution vers une
authentique arthrose est 3 a 4 fois plus important chez les sujets de plus de 50
ans, preuve du faible pouvoir réparateur du cartilage, c’est le cas aussi dans les
chondrolyses non associée a une coxarthrose qui survient exceptionnellement chez

le sujet jeune, qui est un autre exemple de la défaillance de la réparation.
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On note aussi une plus grande sensibilité des chondrocytes aux cytokines
pro-inflammatoires, une baisse de la réponse aux facteurs de croissance (TGF-_et

IGF-1) des chondrocytes agées.

Le vieillissement du cartilage n’est qu’un des aspects du vieillissement de
I’articulation. Ainsi peuvent concourir a l'altération du cartilage avec I’age : la
désafférentation neurologique, la perte de la trophicité musculaire, les
modifications biochimiques notamment des ligaments croisés, la calcification des
ménisques et surtout les modifications des propriétés biomécaniques et la densité

de I’os sous—-chondral.[2]
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MATERIEL ET
METHODE
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1. Cadre d’étude :

Le laboratoire d’anatomie pathologique de I’hopital militaire Moulay Ismail
de Meknes, en recueillant les comptes rendus anatomopathologiques au niveau de
la base de données du service ainsi que la recherche des dossiers de ces malades
dans les services de traumatologie, chirurgie thoracique, chirurgie plastique,

neurochirurgie et de stomatologie de I’hdpital militaire Moulay Ismail de Meknes.

2. Type d’étude :

Nous avons réalisé une enquéte rétrospective et descriptive.

3. Période d’étude :

Notre étude s’est basée sur I’exploitation de 07 comptes rendus d’analyse
anatomo-pathologique d’échantillons recus par le laboratoire d’une période de 8
ans allant du janvier 2014 au décembre 2021, ainsi que la recherche des dossiers
de ces malades dans les services de traumatologie, chirurgie thoracique, chirurgie
plastique, neurochirurgie et stomatologie de I'hdpital militaire Moulay Ismail de

Meknes.

4, Population étudiée :

Ont été inclus dans I’étude tout cas avéré de chondrosarcome osseux entre

janvier 2014 et décembre 2021.
Ont été exclus les cas de chondrosarcomes extra osseux.

5. Eléments étudiés :

v Les éléments étudiés étaient :
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v' Les données épidémiologiques : age, sexe, localisation de la tumeur,

facteurs de risque.

v Les données cliniques et paracliniques : la symptomatologie,

I’imagerie.

v' Les données anatomopathologiques : la taille de la tumeur, son aspect

macroscopique, son type histologique ainsi que son grade.
v' Traitement recu par les patients.

6. Moyens d’étude des prélevements :

Les différents prélevements (biopsies, pieces opératoires) ont subi :

Fixation au formol 10%.

Mensuration et description des pieces.

Décalcification puis mise en cassettes.

Déshydratation puis inclusion en paraffine.

Coupe au microtome avec réalisation de coupes de 5um.

Coloration standard : hémateine-eosine.

L’hémateine colore les noyaux en violet foncé, I’éosine le cytoplasme en rose.

-Analyse au microscope photonique.
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7. Limites rencontrées :

Des bons d’examens recus ne contenaient pas certaines informations

importantes, notamment I’age des patients.

8. Analyse :

Les données ont été saisies et analysées sur Excel office 2016.
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RESULTATS
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Les résultats sont résumés dans le tableau suivant :

Tableau 1: récapitulatif des résultats de I’étude. Légende : H :

Homme, F : Femme, CHS : Chondrosarcome, NP : Non précisé

Type de Sexe/Age Siege taille Type et grade
prélévement histologique
Piéce opératoire | F/ 54ans Fémur 16*10*7cm CHS
conventionnel
grade 1
Biopsie H/46ans | Mandibule 5a8cm CHS
mésenchymateux
Biopsie H/NP Fémur 0.3a20.8cm CHS
conventionnel
grade 1
Biopsie H/52ans Disque 0.3*0.2cm CHS
lombaire 0.5*%0.4cm conventionnel
grade 1
Biopsie F/52ans | Os iliaque | 6mm a 5mm CHS
conventionnel
grade 1
Piece opératoire | H/30ans Costale 15*13*11cm CHS
conventionnel
grade 2
Biopsie H/32ans | Humérus 10mm CHS

conventionnel

grade 2
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1. Localisation :

La répartition des tumeurs selon leur localisation était la suivante :

2 CHS du fémur.

= ] CHS de la mandibule.

= 1 CHS du disque lombaire.

= 1 CHS a localisation iliaque.

= ] CHS a localisation costale.

1 CHS de I’humérus.

2. L’age de découverte :

L’age des patients, au moment du diagnostic, variait entre 30 et 54 ans.
L’age moyen était de 44 ans.

Dans 1 cas, I’age du patient n’a pas été précisé.

m 30-35ans ® 35-49ans m 50-60ans

Figure 7: I’age de découverte
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3. Le sexe:

La répartition entre les deux sexes était de 5 hommes (71.42%) et 2

Femmes (28.57%), le sexe-ratio était de 2.5.

® homme = femme

Figure 8: Répartition du sexe

4. Etude clinique :

L’apparition d’une tuméfaction qui augmente de taille de
facon progressive était le symptome commun a tous les
cas, cette tuméfaction était douloureuse dans 71% des
cas.

Pas de cas de découverte sur fracture pathologique.

5. Etude Paraclinique :

5-1 Imagerie :

a— Radiologie standard :

La radio standard a été réalisé chez tous les patients et a mis en évidence la

tumeur dans tous les cas.
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b- TDM :
La Tomodensitométrie a été réalisé chez tous nos patients dont le dossier a
été retrouvé, non seulement a visée diagnostic mais aussi dans le cadre d’un bilan

d’extension, elle montrait une tumeur infiltrante avec un aspect ostéolytique

hétérogene dans tous les cas.

c- IRM :

L’IRM a été réalisée dans tous les cas et a permis de déterminer I’extension

locorégionale avec précision.

6. Données anatomopathologiques :

Sur les 07 prélevements analysés par le laboratoire central d’anatomie
pathologique de I’hopital militaire Moulay Ismail de Meknes, 2 provenaient de

pieces opératoires de résection tumorale, et 5 de biopsies osseuses.

6-1 Examen macroscopique :

La présence de foyers nécrotiques ou hémorragiques a été rapporté dans 2

cas sois 28.57%.

L’infiltration médullaire ou des tissus de voisinage a été observé dans 3 cas

sois 42.85% des cas.

6-2 Examen histopathologique :

a- Type histologique :

Le chondrosarcome conventionnel est le type histologique le plus fréquent

des CHSs représenté par 6 cas soit 85.71% des cas.
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Les autres variantes histologiques incluaient 1 cas de chondrosarcome

mésenchymateux (14.28%).

m CHS conventionnel
m CHS Mesenchymateux

Figure 9: Répartition des chondrosarcomes selon leur type
histologigue

b- Grade histologique :

Le CHS conventionnel de grade 1 constituait 57.14% des cas, suivi des CHS
conventionnel de grade 2 a 28.57%. Les tumeurs de grade 3 n’ont pas été observées

dans notre série.
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m CHS convenetionnel grade 1 = CHS conventionnel grade 2

Figure 10: Répartition du grade tumoral

c- Extension tumorale :

On note I'extension du CHS aux muscles et parties molles avoisinantes dans
2 cas. L’infiltration de la médullaire osseuse a été rapporté dans 1 cas
Il n’y avait pas de corrélation entre le grade/type histologique de la tumeur et le

degré d’infiltration dans notre série.

d- Limites d’exérese :

Les limites d’exérése chirurgicale étaient saines.

7. Traitement :

7-1 Traitement chirurgical :

La résection chirurgicale compléte avec marges saines a été le traitement de
choix pour les cas étudiés, I'abord et la technique chirurgicale variait selon le

siege du chondrosarcome.

Il est a noter que le suivi des patients n’a pas été retrouvé dans les dossiers.
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DISCUSSION
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1. Epidémiologie :

1-1. Age et sexe :

La prévalence des tumeurs osseuses malignes primaires est estimée a 1:100
000 dans la population générale, dont 17-24 % sont des chondrosarcomes qui
occupent la deuxieme place en terme de fréquence apres I'ostéosarcome. [5] Il
existe une prédominance masculine rapporté dans la littérature avec un sexe ratio

de 2 selon Evans[6] concordant ainsi avec nos résultats.

L’age moyen de survenue est de 43 ans selon J.Douglas[7] et de 47 ans selon

Francis et Al[8] , ceci concorde avec notre étude ou I’age moyen était de 44 ans.

Tableau 2: Comparaison de I’age moyen de survenue dans
différentes études.[7][8]

Etude J.Douglas Francis et Al. Notre série

Age moyen 43 ans 47 ans 44 ans

1-2. Localisation :

Environ la moitié des tumeurs de chaque groupe étaient situées dans le fémur
proximal ou le bassin. Environ 20 % des lésions se situaient dans les membres
supérieurs, 70 % dans les membres inférieurs et 10 % dans la colonne vertébrale.

Les lésions dans les os des mains et des pieds étaient particulierement rares.[7]

Dans notre série, on note une prédominance de I’atteinte fémorale, ce

résultat peut étre expliqué par le nombre limité de cas, d’autres études englobant
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un plus grand nombre de patients permettra de confirmer ou non une variation

épidémiologique propre a notre population.

2. Facteurs de risque :

Les enchondromes dans maladie d'Ollier présentent un risque de
transformation maligne en chondrosarcomes, qui surviennent généralement chez
les jeunes adultes, et donc a un age plus précoce que celui observé chez les patients
atteints de chondrosarcomes seuls. L’incidence rapportée de la transformation
maligne est variable et estimée a 5-50% des cas. Elle est plus élevée dans le
syndrome de Maffucci, dont le pronostic est plus sévere que celui de la maladie

d'Ollier.[9]

2.1 La maladie des exostoses multiples :

La MEM est une maladie a transmission autosomique dominante,
caractérisée par la présence de multiples ostéochondromes (exostoses) qui se
développent vers l'extérieur a partir des métaphyses des os longs ainsi que des os
plats. lls peuvent entrainer une réduction des mouvements articulaires et des

douleurs dues a la compression des tendons, des muscles et des nerfs.[10]

La maladie se manifeste entre la petite enfance (2-3 ans) et la puberté, 40 %
des patients étant touchés avant l'age de 10 ans. Les os formés par voie

intramembranaire ne sont pas concernés.[11]

Les exostoses surviennent plus fréquemment dans les zones métaphysaires

du fémur, du tibia proximal et distal, de I'humérus proximal, du radius distal et du
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cubitus distal; les lésions du radius proximal, du cubitus proximal et de I'humérus

distal sont relativement rares.[11]

a- Clinique :

Les plaintes les plus courantes chez les adultes sont la douleur et la géne
fonctionnelle. La douleur peut étre causée par la compression des tendons et des
muscles, entrainant parfois une irritation chronique et/ou une rupture, une
compression nerveuse, le développement d'une bursite sur la coiffe cartilagineuse,

et des changements secondaires a un mauvais alignement articulaire.[10]

b- radiologie :

Une exostose peut étre sessile ou pédonculée. Les exostoses sessiles ont une
attache a base large sur le cortex. Les variantes pédonculées ont un pédicule
provenant du cortex qui est généralement distant de la plaque de croissance
adjacente. Le site de forme pédonculée est plus susceptible d'irriter les tissus mous
sus-jacents, tels que les tendons, et de comprimer les nerfs ou les vaisseaux

périphériques.[11]

Les signes de malignité par radiographie sont une surface irréguliere (le
meilleur prédicteur de la dégénérescence sarcomateuse), une minéralisation
inhomogéne avec des zones lytiques dans la moelle osseuse, et une masse de tissus
mous qui l'accompagne, contenant souvent des calcifications dispersées. De tels
changements doivent toujours étre évalués par une IRM ou un scanner

supplémentaire. En IRM ou en TDM, une calotte cartilagineuse de 2 cm, une

Mlle. ABIDI ASMAE 40



Aspects anatomopathologiques des chondrosarcomes These N°185/22

destruction osseuse et des altérations des tissus mous sont des signes de

malignité.[10]

Figure 11: Aspect radiographique des ostéochondromes. La partie
inférieure du fémur et |a partie supérieure du tibia d'une jeune fille
de 11 ans atteinte d'exostoses multiples héréditaires (exostoses
sessiles).[11]
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Figure 12: Localisation symétrigue des ostéochondromes a la
surface de I'os.[11]

c- Anatomopathologie :

L’exostose comprend trois parties :

La capsule fibreuse : elle a la valeur d’un périchondre fertile et ses

couches profondes donnent naissance a des cellules cartilagineuses.

La couche cartilagineuse : qui a une épaisseur variable, elle est
constituée de cartilage hyalin au contact de la capsule, mais ce cartilage subit la
méme évolution que le cartilage métaphysaire au cours de [I'ossification

enchondrale, de la périphérie a la profondeur on note plusieurs zones :

v' Le cartilage sérié ou les chondrocytes se disposent en colonnes

paralleles a I’axe de I’exostose, séparé de MEC.
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v Le cartilage hypertrophique, ou les chondrocytes deviennent
volumineux, avec un cytoplasme tres clair riche en glycogene et en

phosphatase.

v' Le cartilage calcifié, dont la substance fondamentale se charge de

calcium ce qui entraine une basophilie.

v' La zone d’ossification proprement dit ou les bourgeons vasculaires de
la moelle sous jacente envahissent les colonnes de chondrocytes
hypertrophiques en détruisant les cellules avec survenue du processus

d’ossification endochondrale décrit auparavant.

L’os: ainsi au cartilage succede un os bien différencié, avec une mince
corticale en périphérie et des travées osseuses orientés comme les colonnes de
chondrocytes, une cavité médullaire apparait souvent dans la partie centrale de la

tumeur. [23]

d- Complications :

Les ostéochondromes peuvent entrainer des complications, notamment
des déformations osseuses, des fractures, la formation de bourses et un impact sur
les structures adjacentes (tendons, nerfs, vaisseaux). La compression de la moelle
épiniere résultant de I'ostéochondrome est une complication extrémement grave

de la MEM.

Les patients atteints d'exostoses héréditaires sont généralement de petite
taille avec de légeres différences de longueur des membres. La complication la plus

grave est la transformation maligne des exostoses en chondrosarcomes de bas
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grade, qui survient dans 5% des cas. Les sites axiaux, tels que le bassin, 'omoplate,
les cOtes et la colonne vertébrale, sont généralement le lieu de la dégénérescence

des exostoses en chondrosarcomes.[11]

e- Etiologie :

La MEM est une maladie héréditaire autosomique dominante,
principalement causée par des mutations dans deux genes : exostosine-1 (EXT1)
et exostosine-2 (EXT2), étant présentes chez 70-94% des patients, le plus souvent
EXT1. Il n'y a pas de différence entre les sexes en ce qui concerne la prévalence de
la MHE, mais les sujets masculins porteurs du géne EXT1 peuvent présenter une
maladie plus prononcée, probablement liée a une fermeture physaire plus tardive
(prolongeant les effets du gene EXT) chez les hommes que chez les sujets féminins

ou a des différences hormonales.[10]

f- Comparaison des résultats :

Dans notre série, on n’a pas retrouvé de cas de chondrosarcomes

secondaires sur une MEM.

2-2 : La maladie d’Ollier (Ou enchondromatose/maladie des

chondromes multiples) et le syndrome de Mafucci :

L’enchondrome est une tumeur cartilagineuse bénigne assez fréquente qui
se développe dans la région métaphysaire intra-médullaire des os a ossification

enchondrale.
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La maladie d’Ollier est définie par la présence de multiples enchondromes et
est caractérisé par une distribution asymétrique et une variabilité de ces tumeurs
gue ce soit dans la localisation, la taille, leur nombre ou leur évolution dans le

temps.

Le syndrome de Mafucci est I’association d’enchondromes multiples a des

lésions vasculaires a type d’hémangiomes, phlébectasies et lymphangiomes.

La maladie d’Ollier est une maladie rare sans caractére héréditaire avec une
incidence de 1/100 000, les localisations les plus fréquentes sont le fémur, le tibia,

I’os iliaque puis les os de la main. [24]

a- Clinique :

Les symptomes sont assez variables selon l'dge d'apparition et la
localisation, le nombre et la taille des enchondromes, qui peuvent varier
considérablement. Le patient présente généralement des tuméfactions multiples
indolores aux extrémités ou avec une déformation du squelette, notamment une
longueur inégale des bras/jambes, des doigts déformés, un mauvais alignement
des articulations et une mobilité réduite des articulations. Le développement de
I'angulation osseuse se produit lorsque les enchondromes sont situés de maniere
non uniforme dans les métaphyses. De plus, I'élargissement des métaphyses peut

contribuer a des déformations, telles que le genou valgus et le cubitus varus. [5]
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Figure 13: Images de la main droite chez une femme de 32 ans
présentant des masses croissantes de tissus mous correspondant
au coté radial de la main, y compris le premier et le deuxiéme
doigt. Il y a une décoloration bleuatre de la peau due a des
hémangiomes des tissus mous.[10]

b- Imagerie :

En radiologie, les enchondromes observés dans I'enchondromatose se
présentent comme des lésions ostéolytiques avec des marges sclérosées bien
définies et une minéralisation interne longitudinale striée et/ou mouchetée
correspondant au contenu du cartilage dans les régions métaphysaires et
diaphysaires des os longs. Il peut y avoir des déformations et des
raccourcissements osseux en plus des malpositions articulaires, etc. Dans le
syndrome de Maffucci, les radiographies montrent des lésions osseuses similaires
a celles observées dans la maladie d'Ollier, ainsi que des signes d'hémangiomes
des tissus mous généralement identifiés par la présence de phlébolithes calcifiés

correspondant a des malformations vasculaires.
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Les signes indiquant une possible transformation maligne sont
['amincissement de la corticale, la destruction de l'os, le
remodelage/épaississement de la corticale, I'expansion de l'os et l'atteinte des
tissus mous, en plus de I'évolution dans le temps sous la forme d'une augmentation
de la taille, du développement d'une bordure intra-osseuse mal définie, I',edeme

environnant et I'excavation croissante de I'os cortical.[10]
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Figure 14: Chondosarcome secondaire dans une enchondromatose.

Radiographies des mains, chez une femme de 70 ans avec des
doigts déformés depuis I'enfance et une masse croissante
correspondant au cinquiéme doigt gauche pendant trois mois. De
multiples enchondromes sont vus, particulierement localisés au
quatriéme et cinquiéme doigt.[10]
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c- Anatomie-pathologique :

L’observation macroscopique des enchondromes montre en général des

nodules cartilagineux de forme ovalaire, siégeant a I'intérieur de I’os, sous le

Microscope on trouve généralement des chondrocytes de petite taille,
typiques, avec une MEC comportant parfois des remaniements myxoides, on peut
retrouver aussi des calcifications, des foyers de nécrose ou d’ossification

enchondrale.

Les enchondromes sont caractérisés par une grande variance au hiveau
de la cellularité et phénotypes des chondrocytes, cette hétérogénéité dépend de
I’age et de la localisation des enchondromes, ceci pose un probléme diagnostic avec
les chondrosarcomes de bas grade car les criteres de malignité histologiques
utilisés dans le grading des chondrosarcomes ne peuvent étre appliqués dans le

contexte de la maladie d’Ollier. [24] [25]

d- Pronostic :

Le pronostic de la maladie d'Ollier est difficile a évaluer. Les patients
présentant de nombreuses lésions peuvent avoir un meilleur pronostic que les
patients présentant des modifications cartilagineuses localisées, qui peuvent
induire un raccourcissement important d'un membre inférieur et donc une
asymeétrie des membres, en particulier si elle est déja présente chez un tres jeune
enfant. De méme, le développement précoce des enchondromes dans les phalanges
peut entrainer des déformations importantes des doigts. Comme C'est

généralement le cas, les formes précoces apparaissent plus séveres. Les
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compressions neuronales sont moins fréquemment observées que dans la MEM.
Les enchondromes dans la maladie d'Ollier présentent un risque de transformation
maligne des enchondromes en chondrosarcomes, qui survient généralement chez
les jeunes adultes, et donc a un age plus précoce que celui observé chez les patients
atteints de chondrosarcomes seuls. L'incidence rapportée de la transformation
maligne est variable et est estimée a 5-50% des cas. Elle est plus élevée dans le
syndrome de Maffucci, dont le pronostic est plus sévere que celui de la maladie

d'Ollier.[9]

3. Etude Clinigue :

L’apparition des symptomes est insidieuse et progressive (d’un an a deux
ans), mettant en évidence la croissance lente de ces tumeurs, les signes sont non
spécifiques, mais les circonstances de découverte les plus fréquentes sont la
douleur chronique et/ou la découverte de tuméfaction [6][7], ces données
concordent avec nos résultats, la tuméfaction douloureuse a été le symptome le

plus fréequemment rapporté dans nos cas.

Les fractures pathologiques sont rares (3%), et sont en général rencontrés

dans les CHS de haut grade. [7]

Cependant ces symptomes restent variables et non spécifiques, et la

cliniqgue ne joue pas un grand réle dans I’établissement du diagnostic.
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4. Imagerie :

4.1 Radiologie standard :

La radiologie standard joue un réle important dans le diagnostic de CHS,
elle permet de faire la différence entre les CHS centraux et périphériques, si les
signes radiologiques d’un CHS de haut grade sont reconnaissables, la radiologie
standard est d’un apport limité dans les CHS de bas grade et ne permet pas en
général de les différencier des autres tumeurs bénignes cartilagineuses,

principalement les ostéochondromes et les enchondromes. [26][27]

Les CHS sont des tumeurs ostéolytiques, elles apparaissent sous forme
d’image radio-transparente avec des calcifications intra-tumorales en popcorn, les
limites sont flous et la corticale est rompue surtout dans les CHS de haut grade avec
une extension vers les parties molles et une réaction périosté.[28]
Une taille tumorale importante (>5cm) fait aussi fortement suspecter la nature

maligne de la tumeur.[26]

La radiologie standard ne permet pas de distinction fiable entre les CHS
de bas grade et les enchondromes ou ostéochondromes,[28]bien qu’il existe des
criteres d’agressivité qui peuvent aider au diagnostic, ces critéres sont décrits dans

la partie diagnostic différentiel.

C’est ’examen complémentaire de premiere intention qui a été réalisé
chez nos patients, il a permis de visualiser la tumeur chez tous les cas et de

suspecter la nature maligne des tumeurs.
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Dans notre série, I’aspect le plus observé est celui d’images ostéolytiques

avec calcifications.

Figure 15: jambe droite en incidence de face et de profil, montrant
une |ésion ostéolytique pérmeative fibulaire proximale de siége
épiphyso-métaphyso-diaphysaire, produisant des calcifications

punctiformes floconneuses. Ceci est associé a une réaction
périostée continue et irréguliére de la diaphyse fibulaire et tibiale.
Densification des parties molles surales. [49]

L’aspect radiologique peut varier selon le type histologique, le CHS
dédifférencié est un CHS d’évolution rapide et de pronostic effroyable, il se présente
avec des images ostéolytiques mais souvent avec effraction corticale [29] parfois

dans un contexte de fracture pathologique.

Le CHS a cellules claires apparait souvent sous forme d’images ostéolytiques

bien limités mais au niveau des épiphyses des os longs parfois s’étendant vers la
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métaphyse, les calcifications intra-tumorales sont souvent

présentes. [30]

Le CHS mésenchymateux, se présente sous forme de lésions mal limitées,
avec ostéolyse et extension aux parties molles, mais les calcifications typiques du

CHS conventionnel sont moins fréquentes dans ce type histologique. [31]

Néanmoins, ces images restent non spécifiques et [I’examen
anatomopathologique reste le moyen le plus fiable pour établir le diagnostic de ces

variantes.

4.2 TDM:

Le scanner est la seconde étape si les clichés standards ne suffisent pas.
Il permet une meilleure visualisation de la matrice tumorale ainsi que des éléments
favorables au diagnostic tels que des petites calcifications et une matrice
floconneuse, qui sont des criteres permettant d’affirmer la nature cartilagineuse,
une lyse de la corticale et un envahissement des parties molles. Il est, de plus,
possible de mesurer I’épaisseur de la coiffe non calcifiée d’'une tumeur : fine dans
le cas de tumeurs bénignes et, épaisse (plus de 3 cm) dans le cas d’un

chondrosarcome.
L’interprétation doit toujours tenir compte du contexte clinique bien

évidemment.
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Figure 16: Chondrosarcome de la cOte. Le scanner thoracique axial
montre une lésion chondrale trés étendue qui entraine la
destruction de la cote et présente une composante de tissu mou
trés étendue (fleches).[50]

4.3 IRM:

Le principal avantage de I'IRM est sa résolution spatiale. Méme si elle
analyse mal les calcifications et les lyses corticales limitées, elle peut détecter, plus
aisément que les techniques précédentes, des niveaux liquides dans des cavités a
fort contenu protéique et I’cedeme péritumoral. Elle permet également I’évaluation
de I’extension intra-osseuse, la mise en évidence du dimorphisme tumoral et la

détection d’un envahissement des parties molles.
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Figure 17: (A) : Image de résonance magnétique axiale pondérée
en T1 d'un chondrosarcome de haut grade provenant du bassin
avec destruction du cortex et une large composante de tissu mou.

(B) : Image par résonance magnétique axiale pondérée en T1 avec
suppression de la graisse apreés injection de contraste par voie
intraveineuse montre des zones de rehaussement périphérigue

solide. [12]

5. Aspects anatomo-pathologiques :

5.1 Classification de I’OMS :

La nouvelle classification de I’OMS des tumeurs osseuses et des tissus mous
de 2013 classe les tumeurs chondrogéniques en quatre catégories : bénignes,
intermédiaire (localement agressive), intermédiaire (métastases rares), maligne.

[33]
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Bénignes .
Les ostéochondromes.
Les chondromes: enchondromes et
chondromespériostés.
L’ostéochondromyxome.
L’exostose sous-unguéale.
Prolifération ostéochondromateuse parostéale
bizarre.
La chondromatose synoviale.

Intermédiaires (localement agressives)

v' Le fibrome chondromyxoide.

v' Le chondrosarcome conventionnel de grade 1/aussi appelé tumeur

cartilagineuse atypique.

Intermédiaires (métastases rares) :

Le chondroblastome.

Malignes.

o Le chondrosarcome conventionnel de grade 2 et 3.
o Le chondrosarcome dédifférencié.
o Le chondrosarcome mésenchymateux.

o Le chondrosarcome a cellules claires.
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Tableau 3: Principales modifications de la nouvelle classification de
I’OMS 2013.

Classes OMS des tumeurs osseuses/ Types tumoraux

Comportement tumoral

Tumeurs bénignes

Tumeurs a potentiel de récidive locale Ostéoblastome
Fibrome desmoplastique osseux
Kyste anévrysmal
Histiocytoses langerhansiennes
Maladie d'Erdheim-Chester

Fibrome chondromyxoide

Tumeur cartilagineuse
> atypique/chondrosarcome grade | (a
réserver aux tumeurs des os longs)

Tumeurs a potentiel métastatique faible Chondroblastome
TCG
Hémangiome épithélioide

Tumeurs malignes (sarcomes) Chondrosarcome de grade |

Type Incidence Grade
(% de I’ ensemble des (O’ Neal et Ackerman)
chondrosarcomes)
Chondrosarcome conventionnel 85 %
Central lou ll 85% Grade | (26 2 50%)
(CS mains et pieds=3%) Grade 2 (30-60%)

Grade 3 (8 2 25%)

Périphérique Il 15%

Chondrosarcomes 15%

(variantes rares)

Dédifférencié 6-10% 3
Mésenchymateux 2% 3
Périosté 2% 1-2
(rattaché au CS central OMS 2013)

A cellules claires 1% |

ou grade composante
conventionnelle

De ce fait, le CHS conventionnel de grade 1 n’est plus considéré comme
une tumeur maligne mais intermédiaire ou localement agressive ou tumeur
cartilagineuse atypique, a noter également que le CHS périosté est rattaché aux CHS

conventionnels dans la nouvelle classification.
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5.2 Chondrosarcomes conventionnels :

Le chondrosarcome osseux classique constitue environ 85 % de tous les
chondrosarcomes. Les chondrosarcomes conventionnels peuvent étre classés en
fonction de leur localisation dans I'os en chondrosarcomes centraux primaires et

périphériques secondaires.

La grande majorité (85 %) sont des chondrosarcomes centraux primaires,
désignés comme tels en raison de leur localisation centrale dans la cavité
médullaire. Une minorité (jusqu'a 15 %) de chondrosarcomes conventionnels se
développent a la surface de l'os, la plupart d'entre eux étant le résultat d'une
transformation maligne au sein de la coiffe cartilagineuse de I'os. lls sont donc
appelés chondrosarcomes périphériques secondaires. Une minorité (1%) se produit
a la surface de l'os, peut-étre d'origine périostée, et sont désignés comme des
chondrosarcomes périostés. Leur histologie est similaire a celle du chondrosarcome
conventionnel. Le chondrosarcome juxtacortical doit étre distingué du
chondrosarcome secondaire périphérique car les chondrosarcomes juxtacorticaux
ont un meilleur pronostic, qui est excellent apres une chirurgie locale adéquate

seule.[12]

a- Macroscopie :

Les chondrosarcomes sont habituellement des tumeurs de grande taille,
lobulées, aux contours souvent mal définis. Les lobules tumoraux sont blancs

nacrés, gris-bleus, parfois myxoides. Des foyers jaunatres de xanthésmalisation ou
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d'ossification endochondrale, d'importance variée sont souvent observés. La lésion

peut étre remaniée par de 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 spongieux peuvent parfois persister entre
les coulées tumorales. L'extension dans les parties molles est fréquente. Dans les

formes centro-médullaires, les réactions périostées sont rares.[13]

b- Microscopie :

Les chondrosarcomes sont constitués de lobules tumoraux de taille et de
forme irrégulieres, délimités par des septa conjonctifs, et non par du tissu ostéo-
médullaire comme c'est le cas dans les enchondromes. Des fragments d'os
spongieux résiduel, englobés par la prolifération, persistent parfois au sein de ces
lobules, témoignant de la perméation du tissu ostéomédullaire par la tumeur. Cette
perméation du spongieux ne doit pas étre confondue avec les foyers d'ostéogenese

réactionnelle intra-tumoraux.

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 zones myxoides
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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

le grade des chondrosarcomes comme I’ont proposé O’Neal et Ackerman.

Les chondrosarcomes de grade |, 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 cyto-nucléaires

augmente dans les grades Il (malignité intermédiaire) et lll (haute malignité).[13]

Figure 18: Une tumeur cartilagineuse bien délimitée, mesurant 6,5
cm dans sa plus grande dimension, dans la métaphyse du fémur
distal. La masse s'étend a travers le périoste jusqu'aux tissus mous
adjacents.[14]
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Figure 19: Une masse cartilagineuse intramédullaire, mesurant9,5
cm dans sa plus grande dimension, dans la métadiaphyse du fémur
proximal. Notez la surface de coupe blanche a gris bleuté et
lobulée et la destruction corticale destruction corticale.[14]

Le chondrosarcome conventionnel grade | :

Les lésions de grade 1 (de bas grade) sont faiblement cellulaires avec des
noyaux ronds hyperchromatiques de la taille d'un lymphocyte mature. Il n'y a pas
de figures mitotiques, ni d'atypies nucléaires et les cellules conservent le motif
lacunaire. Le fond myxoide n'est pas présent, mais il peut y avoir des changements
myxoides dégénératifs. Les cellules binucléées sont rares, voire inexistantes.
Cellularité dense, présence d'un nombre significatif de noyaux de taille modérée ou
plus grande, et de figures mitotiques ne sont pas des caractéristiques du CHS de

bas grade et, s'ils sont présents, ils indiquent un grade supérieur du CHS.[14]
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Figure 20: CHS de grade 1 avec matrice chondroide et faible
cellularité. Notez |'extension des tissus mous. [14]

Le chondrosarcome conventionnel grade Il :

Les tumeurs de grade 2 (intermédiaire) sont des lésions plus cellulaires,
caractérisées par des cellules avec un élargissement nucléaire ; la chromatine peut
étre fine avec présence de nucléoles, et l'activité mitotique est rarement présente.
Les cellules conservent également le motif lacunaire et il n'y a pas de changement
myxoide, bien qu'une dégénérescence myxoide puisse étre présente. Lorsque le
stroma myxoide apparait, c'est un indice que la tumeur peut devenir agressive ou

qgu'elle est franchement maligne surtout s'il est associé a une activité mitotique.[14]
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Figure 21: CHS de grade 2 avec une cellularité accrue et extension
des tissus mous[14]

Le chondrosarcome conventionnel grade il :

Les tumeurs de grade 3 (haut grade) sont caractérisées par la présence de 2
mitoses ou plus par dix champs de haute puissance dans les zones les plus
cellulaires. On trouve généralement un fond myxoide associé a des cellules
fusiformes ou pléomorphes et le motif lacunaire est principalement perdu. Des

foyers de nécrose sont généralement observés.[14]
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Figure 22: CHS de grade 3 avec une cellularité plus importante et
des atypies cellulaires.[14]

Mlle. ABIDI ASMAE 64



Aspects anatomopathologiques des chondrosarcomes These N°185/22

Cellularity
Chondroid matrix
Myxoid change
Nuclear atypia

Cellular spindling

Mitosis, necrosis

Figure 23: Représentation schématique illustrantle systéme de
classement des CHS conventionnels (tous les SCH ne suivent pas ce
schéma).[14]

Dans une étude réalisée par Bjornsson[34] en 1998 sur 344 cas de
chondrosarcomes conventionnels sur une période de 80 ans, la répartition des

grades était la suivante :

260,9% des tumeurs étaient de grade 1, 35.3% étaient de grade 2 et

seulement 3.2% étaient de grade 3.
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Une autre étude réalisée en 2002 par Fiorenza [35] montre une répartition de

grade de 49% pour le grade 1, 41% pour le grade 2 et 10% pour le grade 3.

Ci-dessous un tableau comparatif de la répartition des grades dans les

différentes études :

Tableau 4: Répartition des grades histologigues des CHS dans
différentes études comparées a notre série.

Grade du | Etude de | Etude de | Notre étude
CHS Bjornsson Fiorenz

CHS de | 60.9% 49% 57.14%
grade 1

CHS de | 35.3% 41% 28.57%
grade 2

CHS de | 3.2% 10% 0%
grade 3

Dans notre étude on remarque une prévalence du CHS du grade 1 ce qui

concorde avec les données des deux autres études.

Par ailleurs, plusieurs facteurs peuvent influencer le grading histologique

des tumeurs, notamment :

La détermination du grade des CHS est basée sur une évaluation

subjective des différents criteres de malignité, ce qui peut étre
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responsable de variabilit¢ non négligeable entre les différents

pathologistes.

La difficulté diagnostic entre chondrome et chondrosarcome de grade

| peut étre responsable d’un sous diagnostic de ce dernier.

Le diagnostic tardif de ces tumeurs dans notre contexte. En effet, les
CHS sont des tumeurs a croissance lente avec une symptomatologie
discrete dans la plupart des cas, ce qui pousse rarement les patients a
consulter dans les délais, de plus, les patients porteurs de lésions
osseuses bénignes font rarement un suivi clinique et radiologique de
leurs tumeurs, ce suivi est d’autant plus important chez les malades

porteurs de facteurs de risque (MEM ou maladie d’Ollier).

c- Biologie moléculaire :

Les chondrosarcomes centraux et périphériques different au niveau de
la génétique moléculaire. Les genes de I'exostosine (EXT), a I'origine de multiples
ostéochondromes (MOs), sont impliqués dans l'origine de 'ostéochondrome et du

chondrosarcome périphérique.

Chez les patients souffrant de MOs héréditaires, des mutations
germinales dans EXT1 ou EXT2 sont trouvées, combinées a la perte de ['allele
sauvage restant dans la coiffe cartilagineuse de l'ostéochondrome. En revanche,
dans les ostéochondromes solitaires, on trouve des délétions homozygotes d'EXT1
dans la tumeur. Il en résulte une diminution de l'expression d'EXT dans les

ostéochondromes et les chondrosarcomes périphériques secondaires. EXT est
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impliqué dans la biosynthese de I'héparane sulfate, et les protéoglycanes héparane
sulfate qui en résultent (HSPGs) sont importants pour la signalisation cellulaire.
Dans les ostéochondromes dans lesquels EXT est inactivé, les HSPGs semblent
s'accumuler dans le cytoplasme de la cellule et I'appareil de Golgi, au lieu d'étre
transportés pour étre exprimés a la surface de la cellule. Cela entrave les voies de
signalisation de la croissance, telles que la protéine Indian Hedgehog
(IHH)/parathyroid hormone-like (PTHLH), la protéine de type wingless (Wnt) et le
facteur de croissance transformant (TGF) qui sont normalement actives pendant la

croissance du squelette.

Dans le chondrosarcome périphérique, la signalisation IHH et la signalisation
Wnt sont régulées a la baisse et la signalisation TGF- est régulée a la hausse en
fonction du grade histologique. Le déclencheur exact de la transformation maligne

de l'ostéochondrome est inconnu.

Le chondrosarcome périphérique de bas grade est presque haploide. De
plus, la signalisation PTHLH, qui est en aval de I'lHH et responsable de la
prolifération des chondrocytes, est absente dans les ostéochondromes, alors qu'elle

est régulée a la hausse lors de la transformation maligne.[12]

Dans la plaque de croissance, I''HH régule la prolifération et la
différenciation des chondrocytes dans une boucle de rétroaction paracrine
étroitement régulée, avec la PTHLH, et la signalisation dérégulée de I''HH a été

impliqué dans la pathogenese des ostéochondromes.
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Les genes EXT codent pour des glycosyltransférases impliquées dans la
biosynthese des chaines d'héparan sulfate (HS) aux protéoglycanes HS (HSPGs). Il a
été démontré que les HSPGs réle dans la diffusion de I'lHH, de la PTHLH et du facteur
de croissance des fibroblastes (FGF), qui sont tous impliqués dans la prolifération
et la différenciation des chondrocytes. Par conséquent, l'inactivation de I'EXT affecte
la signalisation hedgehog par une HS défectueuse. En outre, la perturbation de la
signalisation hedgehog peut entrainer un défaut du collier corporel car hedgehog

est important pour la formation du collier osseux.

Les cellules EXT-/- perdent leur capacité a répondre aux signaux de
polarité, puis se développent hors de I'os, et recrutent ensuite des cellules normales
pour former un ostéochondrome. Les molécules de signalisation IHH/PTHLH et FGF
sont généralement absentes dans les ostéochondromes et ré-exprimées avec la
progression de l'ostéochondrome vers les CHSs périphériques. La régulation a la
hausse de PTHLH et de Bcl-2 caractérise la transformation maligne des

ostéochondromes.[14]

5.3 Chondrosarcome dédifférencié :

Le chondrosarcome dédifférencié est un sarcome non cartilagineux de haut
grade a coté d'une tumeur cartilagineuse (généralement de bas grade), avec une
jonction remarquablement nette entre les deux composants. La tumeur a un
pronostic sombre. Les rares rapports génétiques sur le chondrosarcome
dédifférencié démontrent que les deux composants partagent des aberrations

génétiques identiques, avec des modifications génétiques supplémentaires dans la
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composante anaplasique indiquant une cellule précurseur commune avec une
déviation précoce des deux composants. Aucune cible thérapeutique n'a été

signalée pour le chondrosarcome dédifférencié.[12]

a- Epidémiologie et localisation :

Les CHS dédifférenciées représentent 10% des CHS. L'age moyen de
présentation se situe entre 50 et 60 ans. Les hommes et les femmes sont touchés

de maniere égale.

Les sites les plus fréiguemment touchés sont le fémur et le bassin. La majorité
des lésions se situent au centre de la cavité médullaire de I'os, bien qu'il existe des
rapports de dédifférenciation dans des CHS juxtacorticales ou a partir d'un

ostéochondrome préexistant.[14]

b- Macroscopie :

Un examen macroscopique méticuleux peut révéler la composante
cartilagineuse  de bas grade adjacente a une masse destructrice charnue

hémorragique et nécrotique, souvent avec une extension aux tissus mous.[15]

Mlle. ABIDI ASMAE 70



Aspects anatomopathologiques des chondrosarcomes These N°185/22

Mass General Hospital Pathology Department

METRIC 1

ittt

Figure 24: chondrosarcome dédifférencié(a gauche) avec
composante médullaire nécrotique proéminente et invasion
extraosseuse avec un chondrosarcome de bas grade situé
distalement (a droite).[15]

c- Microscopie :

La composante dédifférenciée est généralement composée d'un sarcome
indifférencié de haut grade ou, d'un ostéosarcome. Plus rarement, une
différenciation rhabdomyosarcomateuse ou angiosarcomateuse. La composante

cartilagineuse est généralement situé au centre.[15]
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Figure 25: Sarcome a cellulespléomorphes et fuselées
indifférenciées de haut grade ((chondrosarcome dédifférencié)
résultant brusquement d'un chondrosarcome de bas grade (a

droite). L'infiltration de trabécules préexistantes est observée en
bas a droite (200).[15]

d- Biologie moléculaire :

Une étude réalisée en 1999 met en évidence une origine commune aux
deux composantes sur le plan génétique, en effet, on retrouve plusieurs altérations

et mutations communes aux deux contingents, comme la

surexpression de la P53 ainsi qu’une délétion identique sur I’exon 7 du gene

de P53, d’autres altérations génétiques sont aussi retrouvés.[16]
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5.4 Chondrosarcome mésenchymateux :

Le chondrosarcome mésenchymateux est une variante agressive du
chondrosarcome décrite pour la premiere fois par Lichtenstein et Bernstein en
1959. Le rapport hommes-femmes est presque égal et la tranche d'age est large,
la majorité des patients se présentant dans la deuxieme ou troisieme décennie,

rarement chez des individus dont le squelette est immature.[15]

Il se caractérise par des quantités variables de cartilage différencié mélangé

a des petites cellules rondes indifférenciées.[12]

La tumeur peut étre primaire dans l'os ou dans les tissus mous, la
premiere étant trois a six fois plus fréquente. Elles apparaissent le plus souvent
dans les os cranio-faciaux, mais peuvent également se produire dans les cotes/la
paroi thoracique, les vertebres, ['omoplate, le bassin et les os longs des extrémités,

en particulier des extrémités inférieures.[15]

a—- Macroscopie :

La tumeur est souvent mal circonscrite. Des zones d'hémorragie, de

calcification et de nécrose peuvent étre identifiées.[15]
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Figure 26: Chondrosarcome mésenchymateux du bassin gauche,
entourant l'acétabulum avec une composante étendue de tissu

mou. [11]

b- Microscopie :

La tumeur présente un bi-morphisme histologique, on observe une
composante hautement cellulaire de la tumeur ressemblant largement a une tumeur
maligne a petites cellules avec des zones multifocales de différenciation
cartilagineuse de bas grade, qui peuvent se minéraliser ou s'ossifier associée a une
composante indifférenciée qui est composée de cellules ovoides, rondes a
spindulées, qui peuvent étre disposées en feuilles ou en vagues alvéoles ou
chevrons, souvent avec un schéma vasculaire semblable a celui de

I'hnémangiopéricytome.[15]
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Figure 27:Chondrosarcome mésenchymateux avec des petites
cellules rondes bleues (a droite) se fondant dans un composant
chondrocytaire différencié

(gauche) (400).[15]

(@) (b)

Figure 28: ()CHS mésenchymateuse montrant un modéle
bimorphe, composé d'llots de cartilage hyalin et de cellules
indifférenciées. Notez le motif vasculaire hémangiopéricytomateux.

(b) Les petites cellules indifférenciées avec des noyaux ovales ou
ronds relativement uniformes et une faible gquantité de
cytoplasme.[14]
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c- Biologie moléculaire :

Des études ont mis en évidence une translocation Robertsonienne
identique impliquant les chromosomes 13 et 21 représentant peut-étre un
réarrangement caractéristique de cette entité histopathologique. Bien qu'environ
60 % des tumeurs présentent une surexpression de p53, aucune mutation n'a été

été trouvée dans les régions des exons 5~9.[14]

5.5 Le chondrosarcome a cellules claires :

Le chondrosarcome a cellules claires est une tumeur maligne de bas

grade caractérisée par des cellules tumorales au cytoplasme clair et vide.

Les métastases sont rares, mais peuvent survenir jusqu'a 24 ans apres le

diagnostic initial ; un suivi a long terme est donc obligatoire.[12]

La tumeur représente environ 1 a 2 % de I'ensemble des CHS. La lésion
touche plus souvent les hommes que les femmes (2,6 : 1) et présente une
prédilection pour l'extrémité des os longs (épiphyse). Bien que le fémur proximal
et la téte humérale soient les sites les plus communément affectés dans environ
deux tiers des cas, la plupart des os, dont la colonne vertébrale y compris la colonne

vertébrale, les coOtes, le bassin, les mains et les pieds peuvent étre touchés.

La fourchette d'age est large, avec un pic d'incidence dans les troisieme et

guatrieme décennies de la vie.[14]
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a—Macroscopie :

Les tumeurs présentent une masse charnue bien délimitée avec des foyers
de formation de cartilage et peuvent présenter des zones kystiques hémorragiques

(composante anévrismale de type kyste osseux).[15]

Mass General Hospital Pathology Department
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Figure 29: Chondrosarcomea cellules claires du bassin avec des
espaces hémorragiques proéminents semblables a des kystes

osseux.[15]

b- Microscopie :

Le CCC est composé de feuilles de grandes cellules avec cytoplasme clair et
abondant et des bords cellulaires distinctes. Certaines tumeurs présentent des
modifications anévrismales semblables a des kystes osseux. Parfois, le dépot
osseux peut étre si important au point de donner a la tumeur une apparence
d'ostéoblastome. Les cellules géantes de type ostéoclaste sont un composant
commun, souvent présent a la périphérie. Des foyers de cartilage conventionnel de
type hyalin (ressemblant a un chondrosarcome conventionnel de bas grade)
peuvent également étre identifiés. Le CCC peut subir exceptionnellement une

dédifférenciation.[15]
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Figure 30: Chondrosarcome a cellules clairesavec des feuilles de
cellules claires avec atypies minimes, des cellules géantes
ostéoclastes multinucléées éparses et un os métaplasique tapissé
d'ostéoblastes (400).[15]

Figure 31: Chondrosarcome a cellules claires tapissant la paroi d'un
espace hémorragique (400).[15]
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c-Biologie moléculaire :

De récentes études de génétique moléculaire montrent que des altérations
génétiques de p53 sont peu fréquentes dans les CHS a cellules claires, malgré une
surexpression substantielle de p53.Les modifications cytogénétiques spécifiques a

la tumeur sont actuellement inconnues.[14]

Figure 32: Histologie des sous-typesde chondrosarcomes rares. (A)

Histologie d'un chondrosarcome dédifférencié avec une interface
trés nette entre le chondrosarcome conventionnel (gauche) et le
sarcome anaplasique (droite).(B) : Chondrosarcome
mésenchymateux avec petites cellules rondes bleues
indifférenciées (en bas) et différenciation du cartilage (en haut).(C) :
Chondrosarcome a cellules claires montrant des chondrocytes avec
un cytoplasme clair abondant, matrice cartilagineuse, et dép6t
d'ostéoide.[12]
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5.6 Comparaison des résultats :

Notre étude rejoint la littérature, le chondrosarcome conventionnel de
grades 1 et 2 sont les types le plus fréquemment rencontrés, le CHS de grade 3 est
rarement rencontré et n’a pas été mis en évidence dans notre série.

Pour les autres variantes, elles restent rares, on rapporte un seul cas de CHS

mésenchymateux et pas de cas de CHS dédifférencié ou CCC.

on se permet de comparer notre travail a la grande série réalisé par
Giuffrida et Al.[13] qui a regroupé 2890 cas de chondrosarcomes sur une dizaines

d’années (de 1973 a 2003).

Tableau 5: Comparaison des répartitions des types histologigues

du CHS
Type histologique Etude Giuffrida | Notre étude
et Al.
Conventionnel 82% 85.71%
Dédifférencié 1.4% 0%
A cellules claires 0.4% 0%
Mésenchymateux 4.4% 14.28%
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La fréequence des CHS conventionnels dans notre étude rejoint celle de
Giuffrida[22], cependant on remarque des différences dans la fréquence des
autres variantes qui restent rares mais leur connaissance est importante car leur

pronostic est différent, comme nous allons détailler dans le chapitre « pronostic ».
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(h)

Figure 33: (a,b,c,d ,e,f ,g,h) : Aspect microscopique d’un
chondrosarcome bien différencié au différents grossissements (
coloration HE, photos du service d’anatomopathologie de L’Hopital
militaire My Ismail de Meknés).
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6. Diagnostic différentiel :

6.1 Autres tumeurs cartilagineuses :

A. Chondrome/enchondrome :

a- Anatomopathologie :

Le diagnostic différentiel varie selon le type histologique, pour le
chondrosarcome conventionnel, le diagnostic différentiel problématique est le
chondrome/enchondrome, surtout dans les chondrosarcomes de bas grade, la
classification des CHS conventionnels fait appel des critéres cytologiques et
architecturaux dont I’appréciation est subjective et peut varier d’un pathologiste a

un autre.

Dans notre collecte des données, on rapporte plusieurs cas posant probléme
entre enchondrome et chondrosarcome a I’examen histologique, La cellularité était
élevée, et les chondrocytes présentaient des binucléations par endroit, les atypies
cytonucléaires étaient modérés, cet aspect peut étre retrouvé dans I’enchondrome
également.

Ce diagnostic différentiel est d’autant plus important car traiter un
chondrosarcome comme une lésion bénigne met le patient a risque de récidive.
Différencier entre un CHS et un enchondrome/chondrome nécessite donc un

faisceau d’arguments cliniques, radiologiques ainsi qu’histologiques.

Eefting et Al. ont réalisé une étude sur la variabilité inter-observateur dans le
diagnostic des tumeurs cartilagineuses, 18 pathologistes ont analysé 16 cas de

chondrosarcomes/enchondromes, avec a leur disposition les images radiologiques
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et ont utilisé les criteres d’Evans pour identifier et classer ces tumeurs, les résultats
ont montré une grande variabilité dans le diagnostic des pathologistes entre
enchondrome et chondrosarcome de grade 1, ainsi que dans le diagnostic entre

CHS de grade 1 et de grade 2.[39]
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Figure 34: Diagnostic des 18 pathologistes, arrangé de gauche a

droite (du diagnostic bénin au diagnostic malin).EC : Enchondrome

: CS-I :Chondrosarcome grade 1 ; CS-Il : Chondrosarcome grade 2 ;
CS-lll Chondrosarcome grade 3.[39]

Par la suite, 57 tumeurs comprenant des enchondromes et des CHS de grade
1 ont été analysés selon des criteres cytologiques et architecturaux, afin d’évaluer
leur spécificité pour établir le diagnostic le plus précis, le suivi des patients sur 10

ans a été mis a la disposition des pathologistes.
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Enchoadromas (n = 20) Chondrosarcomas (n = 37) Pre -d::(l?;g‘:’alue
No. % No. % P (%) (CCS T)
Cyiology
Binucleated cells (No)
<2 14 70.0 6 16.2 .000* 3.0
>2 6 30.0 3l R3S §3.8
Nuclear polymorphism
Slight 16 80.0 7 18.9 0.000* 04
Marked < 200 30 81.1 8.2
Condensed nuclei
Present 5 250 26 70.3 0.001* 83.
Absent 15 750 11 297 423
Open chromatin
Present b 40.0 29 78.4 0.004* 84
Ahsent 12 60.0 8 216 4.0
Mitosis
Present {1 0.0 H 27 0458 100.0
Absent 20 1000 36 973 M3
Histology
Distnbution of cells
Regularly 14 70.0 2 54 (.000* 12.5
Irregularly 6 30.0 335 946 §5.4
Cellularity
Moderite 17 85.0 11 297 0.000* ¥3
High 3 150 26 70.3 89.7
Secondary bone formation
Present 16 80.0 32 86.3 0.522 66.7
Absent - 200 5 13.5 556
Calcificaton
Present 18 90.0 33 §9.2 0924 4.7
Absent 2 100 4 10.8 6.7
Encasement
Present 1 550 20 4.1 0.189 4.3
Absent 3 150 12 324 50.0
Unobservable 6 300 5 133
Host bone entrapment
Present | 50 32 86.5 .000* 97.0
Absent 16 §0.0 3 8.1 158
Unobservahle 3 150 2 54
Cortical extension
Present 0 0.0 16 432 0001+ 100.0
Absent 9 450 6 16.2 0.0
Unobservable 11 550 15 40.3

Figure 35: Parameétres cytologiqueset architecturaux utilisés dans
I’évaluation des 57 tumeurs (enchondromes/CHS grade 1)[39].

Les critéres cytologiques analysés étaient :

e La présence de cellules binucléés (>2).

e Pléomorphisme nucléaire (discret ou marqué)
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e La condensation nucléaire (présente ou absente)
e La chromatine (Open chromatin)
e Les mitoses (présentes ou absentes).

Les criteres histologiques analysés étaient :

e La distribution des cellules (régulieres ou non)
e La cellularité (modérée ou élevée)

e L’ossification secondaire (présente ou absente)
e Les calcifications (présentes ou absentes)

e Un englobement des lobules cartilagineux par les travées osseuses
sans encoche de résorption (« encasement » : présent, absent ou

non observable).

e La présence d’os lamellaire englobé dans la tumeur (« host

boneentrapment » : (présent, absent, non observable)

L’extension corticale (présente, absente, non observable).

Les criteres les plus spécifiques ont été :

* La présence d’un « host boneentrapment ».

Le pléomorphisme nucléaire marqué.

La cellularité élevée.

LA distribution irréguliere des cellules.
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Il est a noter que la présence de remaniements myxoides> 20% et/ou la
présence d’un « host boneentrapment » permet de correctement classifier la tumeur

dans 94.7% (54 tumeurs sur 57).

Ainsi, I’étude propose cette combinaison de criteres histopathologiques et

cliniqgues pour un diagnostic plus précis :
v La cellularité (modérée ou élevée)
v' La présence d’un « host boneentrapment »
v' La chromatine déréprimée (« open chromatine » : présente ou absente)
v' La présence de remaniements myxoides dans la matrice extracellulaire

v’ L’age > 45 ans
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Figure 36: A : « host boneentrapment », B : open chromatine, C :
cellularité élevée, D : remaniement myxoides de la MEC.[39]
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b- Imagerie :
Murphey et al proposent des criteres radiologiques, IRM et scintigraphiques

pour tenter de faire la différence entre chondrome et chondrosarcome :

. Une érosion de plus des 2/3 de la corticale, une rupture corticale,

un envahissement des parties molles ou une réaction périostée.

. Une fixation scintigraphique de la lésion plus importante que la
fixation de la créte iliague constitue aussi un élément permettant de

suspecter un chondrosarcome.[28]

c- Biologie moléculaire :

Il n’existe pas de marqueur spécifique permettant de différencier entre les
chondromes et le CHS, les marqueurs dont I’expression est plus importante dans
le CHS comparés aux lésions bénignes reportés dans la littérature sont la PTHrp et
bcl2 pour les CHS périphériques[40], ainsi que les récepteurs PDGF-alpha et Ki-67,
ces marqueurs peuvent étre utiles en cas de matériel de biopsie insuffisant pour

une évaluation anatomopathologique précise.[5]

B. Le fibrome chondromyxoide :

Le fibrome chondromyxoide est une tumeur cartilagineuse bénigne
extrémement rare du sujet jeune, affectant généralement la métaphyse des os
longs, c'est une tumeur localement agressive qui, malgré son caractére bénin peut
étre diagnostiquée a tort comme un chondrosarcome surtout lorsqu'elle est
présente dans la personne agée ou dans un lieu atypique.

Sur le plan histologique, le diagnostic différentiel se pose surtout devant les
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chondrosarcomes présentant d’importants remaniements myxoides, les FCM
présentent une cellularité plus importante surtout en périphérie des lobules
cartilagineux, ainsi qu’un nombre important de cellules géantes au niveau des
septums fibreux.

Cependant, le FCM ne présente pas des atypies cytonucléaires importantes comme

dans le CHS.[32]
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Figure 37: FCM, on note la cellularité importante en générale ainsi
qu’au niveau périphérigue des lobules cartilagineux.[32]

C. Le chondroblastome :

Un autre diagnostic différentiel est le chondroblastome, qui est une tumeur
bénigne et rare des jeunes (dans la deuxieme décennie), le chondroblastome affecte
les épiphyses des os longs , et I'image radiologique peut ressembler étroitement a
celle du chondrosarcome, en particulier dans le chondrosarcomes a cellules claires,

cependant, I'examen histologique est un moyen fiable de diagnostic .[21]
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6.2 Autres tumeurs malignes :

A. L’ostéosarcome chondroblastique :

L’ostéosarcome chondroblastique est une variante de |'ostéosarcome
caractérisée par une matrice cartilagineuse prédominante, la distinction avec le
chondrosarcome est essentielle car la prise en charge est différente dans les deux
pathologies : chimiothérapie initiale pour I'ostéosarcome et chirurgie pour le

chondrosarcome.

Le diagnostic est basé sur la mise en évidence de prolifération sarcomateuse
accompagné d’ostéogénese tumorale, dans le CHS il n’y a pas de production de

tissu osseux par les cellules tumorales.

Ces foyers d’ostéogénese sont recherchés dans la périphérie des lobules
cartilagineux et leur présence évoque le diagnostic d’ostéosarcome
chondroblastique, cependant ces foyers ne sont pas toujours présents, la présence

de cellules tumorales riches en phosphatase alcaline guide le diagnostic.[41]

B. Diagnostic différentiel des variantes :

D’autres diagnostics différentiels existent en fonction de la variante

histologique du CHS :

o Pour les CHS dédifférenciés, les principaux diagnostics différentiels
sont les autres tumeurs pléomorphes de l'os : |'ostéosarcome
conventionnel, le sarcome pléomorphe indifférencié (aussi appelé

histiocytome fibreux malin de I'0s), le diagnostic est histologique et
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met en évidence la composante cartilagineuse avec une transition

abrupte vers une composante sarcomateuse de haut grade.

o Les CHS mésenchymateux ont comme principal diagnostic différentiel
les autres néoplasies a petites cellules rondes atteignant I’os comme le
sarcome d’Ewing, [I|'ostéosarcome a petites cellules, le

synovialosarcome,le lymphome.

La mise en évidence de foyers de différentiation cartilagineuse dans un
sarcome a petites cellules est suffisante pour établir le diagnostic de CHS
mésenchymateux, cependant ces foyers peuvent ne pas étre présents surtout dans
les biopsies de petite taille, la recherche des translocations caractéristiques de CHS
mésenchymateux précisés dans le chapitre précédant est d’un grand atout dans le

diagnostic.

Le CCC a pour principal diagnostic différentiel les autres sarcomes a cellules
claires et spécialement le sarcome rénal a cellules claires métastatique,
L’histoire clinique est bien évidemment d’une grande utilité, le SR a cellules claires
donne des métastases osseuses multiples qui sont rarement localisés au niveau de
I’épiphyse fémorale ou humérale, sur le plan histologique il existe aussi des
différences, le CCC contient de I’'os métaplasique ainsi que des cellules géantes

ostéoclastes-like.[21]
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Tableau 6: Principaux diagnostics différentiels des

chondrosarcomes.
Chondrosarco
Diagnostic différentiel
mes
Tumeurs
Autres tumeurs malignes
cartilagineuses
Chondrome/enchondr
-Ostéosarcome
CHS ome

conventionnel

-Fibrome chondro
myxoide

-Chondroblastome

Chondroblastique

-Mélanome métastatique

CHS

dédifférencié

-Ostéosarcome conventionnel
-Sarcome pléomorphe

indifférencié

CHS
mésenchymate

ux

-Sarcome d’Ewing
-Ostéosarcome a petites
cellules
-Synovialosarcome

-Lymphome

CHS a cellules

claires

-Chondroblastome

-Sarcome rénal a cellules

claires métastatique.
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7. Pronostic :
Le pronostic des CHS dépend de plusieurs facteurs, mais le grade et le
sous-type histologique reste le parametre le plus efficace pour la détermination du

pronostic de ces tumeurs.

7.1 Indicateurs cliniques et paraclinigues :

La taille de la tumeur peut étre un indicateur de la probabilité de récidive

et de la survenue de métastases.

La localisation anatomique du CHS est également importante, la
localisation pelvienne par exemple a un plus mauvais pronostic car il est beaucoup
plus difficile de réaliser un traitement curatif dans ce cas, comparé a la localisation
au niveau des os longs des extrémités. Les CHS a localisation phalangienne ont un

excellent pronostic car ils conduisent rarement a des métastases.

L’extension aux tissus mous est un facteur de mauvais pronostic avec un

risque élevé de récidive apres traitement.[5]

7.2 Histo-pronostic:

Pour le pronostic du CHS, le meilleur marqueur disponible est le grade
histologique. Il est important car le risque de métastases augmente avec le grade

histologique. [5]

L’étude d’Evans [6]en 1977 qui a comporté un suivi sur 10 ans de 71 cas
de chondrosarcomes a mis en évidence la corrélation entre le grade histologique et

la survie a 10 ans.
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Tableau 7: Survie des patients atteints de chondrosarcome selon le

grade

Survie a 5ans

Survie a 10 ans

CHS grade | 90% 83%
CHS grade |l 81% 64%
CHS grade llI 43% 29%

L'évaluation du sous-type de la tumeur est également importante car les
différents sous-types ont un pronostic différent. Par exemple, les chondrosarcomes
dédifférenciés sont de mauvais pronostic, 90 % des patients mourant de métastases

a distance dans les deux premiéres années.[5]

Le CCC présente un meilleur pronostic, avec un taux de survie a 5 ans de
presque 100%[17] et a 10 ans de 89%, 15% des malades qui présentent des

métastases succombent a la maladie.[30]

Le CHS mésenchymateux, quant a lui, est plus agressif, avec un taux de survie
a 5 ans entre 42% et 52%, cependant les études a ce sujet présentent un nombre
limité de cas vu la rareté de ce type histologique. 23% des cas présentent des

métastases et décedent de la maladie dans quelques mois.[17][42]
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8. Traitement:

8.1 La MEM/Maladie d’Ollier :

En 'absence de symptomatologie clinique, les exostoses ne nécessitent
aucun traitement ; cependant, la chirurgie est souvent nécessaire en présence de la
douleur, d’une atteinte de la fonction articulaire ou musculaire, une compression

sur les nerfs ou les vaisseaux, ou une déformation.

Chez les enfants et les adultes, une surveillance annuelle des sites axiaux des
ostéochondromes est recommandé. |l est important de surveiller la taille des
exostoses adultes, en particulier celles impliquant le bassin, en raison du risque de

transformation maligne.[11]

La maladie d'Ollier ne nécessite aucun traitement, elle aussi en cas d’absence
de symptomatologie clinique. L’intervention chirurgicale est indiquée en cas de
complications, telles que des fractures pathologiques, un défaut de croissance et la
transformation maligne. Par exemple, une déformation des genoux et une longueur
inégale des jambes peuvent nécessiter plusieurs interventions. Chez les enfants et

les adultes, une surveillance annuelle des enchondromes est recommandée. [6]

8.2 Le traitement chirurgical des chondrosarcomes :

Le traitement chirurgical est le seul traitement curatif pour les patients
atteints de chondrosarcome, car ces tumeurs ne répondent pas bien a la
radiothérapie et/ou a la chimiothérapie. La résection en bloc est le seul traitement

curatif.[18]
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a- La résection :

C'est le traitement le plus efficace. La résection chirurgicale large doit étre
conforme aux normes de la chirurgie oncologique : un bilan d'imagerie complet
doit étre réalisé pour évaluer I'étendue intra-osseuse et extra-osseuse de la tumeur
et pour localiser les reperes permettant de prendre les bonnes mesures des
hauteurs des coupes osseuses. La radio standard et I'IRM sont les examens les plus
utiles.

La résection doit étre extratumorale et la plus large possible, les résections au
niveau des extrémités ne posent pas de probleme, tandis que les résections au
niveau du bassin sont plus délicates, les résections des corps vertébraux au niveau
oncologique sont le plus souvent insatisfaisantes, mais ce site reste rare.
La résection est de plus en plus conservatrice, nécessitant une reconstruction par
des techniques d'ostéosynthése, des prothéses solides, des autogreffes et des

allogreffes. [13][43]

b- L’amputation :

Les indications d’amputation sont les tumeurs volumineuses envahissant
vaisseaux et nerfs, I'infection sur une biopsie, ou bien récidive apreés interventions

multiples, ou sur un terrain radique.[13][43]

Lorsqu’une chirurgie conservatrice est possible, 'amputation ne présente

aucun intérét en terme de contrble local ou de survie.[13][44]
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c- Comparaison des résultats :

Dans notre série on rapporte que tous les cas documentés ont été traités par
résection complete avec marges chirurgicales saines, quelque soit le grade de la

tumeur.

Ceci est en concordance avec les recommandations de la plupart des études
réalisées. En effet, la résection large diminue les probabilités de récidive tumorale

et donne les meilleurs résultats sur le plan carcinologique.

(Conimon

1 1
[ central ] [ peripheral
| 1 -
borderline, dedifferentiation, all grades
grade 1 grade I1, 111
“ J 7
' |
L intralesional |1 en-bloc resection J [ en-bloc resection |
1 | |
7 ™ . . B
curettage + Jocal wide margin | (wide margin
adjuvant therapy + including
bone grafting o pseudocapsule U
\

Figure 38 : organigramme de la prise en charge

chirurgicale des CHS périphérigues et centraux[12]
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8.3 La radiothérapie :

Des taux élevés de contréle local des chondrosarcomes et chordomes
primaires de la colonne vertébrale et du sacrum ont été rapportés dans le cadre de
résections en bloc associées a une radiothérapie. La séquence de la radiothérapie
semble importante pour les chordomes de la colonne vertébrale, les meilleurs
résultats étant rapportés pour une composante de radiation préopératoire. Les
progres technologiques en matiere de radiothérapie, tels que le développement de
I'MRT (radiothérapie a modulation d'intensité), de la SRS (radiochirurgie
stéréotaxique), de l'ionothérapie au carbone et de la protonthérapie, permettent
d'améliorer la conformation et d'épargner les organes/tissus normaux, ce qui rend
possible I'administration de doses de radiothérapie assez élevées pour assurer le

contrble local chez les patients atteints de chordomes et de chondrosarcomes.[20]

8.4 La chimiothérapie :

La chimiothérapie n’a pas d’efficacité sur les CHS conventionnels et les
variantes histologiques de bas grade (CCC et périosté). Ceci est expliqué par la
faible diffusion de ces produits dans le tissu cartilagineux, ainsi que, selon Wyman
et al., I'expression du gene Mdrl (multi-drug-resistance | ) par ces cellules
tumorales.[46]

Pour les autres types histologiques, I'effet de la chimiothérapie sur le CHS
dédifférencié n’est pas encore établi, une étude montre qu’elle a un effet sur la
survie [47] tandis que d’autres ne le confirment pas[37][38].

Pour le CHS mésenchymateux, il existe des études démontrant I’efficacité de la

chimiothérapie sur cette variante histologique, mais le nombre de cas est encore
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faible vu la rareté de ce CHS, Huvos et Al [48] rapportent dans une étude
rétrospective de 9 cas de CHS mésenchymateux traités par chimiothérapie

préopératoire les résultats suivants :

-3 patients ont bien répondu au traitement, 3 patients ont eu une réponse
partielle et 3 autres n’ont pas répondu au traitement, la chimiothérapie était celle

utilisée dans I’ostéosarcome (protocole T-10 ou T-11).

En conclusion, la chimiothérapie n’as d’intérét que dans les CHS
mésenchymateux et dédifférencié, cependant d’autres études surtout prospectives
doivent étre réalisés pour déterminer I’apport exact de la chimiothérapie dans ces

deux variantes histologiques.[12]
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CONCLUSION
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A travers notre objectif qui était d’évaluer les fréquences des différents
aspects anatomopathologiques de chondrosarcomes ainsi que les difficultés
diagnostiques rencontrées devant ces tumeurs, nous avons réalisé une étude
rétrospective au sein du laboratoire d’anatomopathologie de I’hopital Militaire
Moulay Ismail de Meknés , nos résultats ont montré que
—-Les CHS conventionnels de bas grade(1) restent les plus rencontrés, cependant,

on rapporte un plus faible nombre de CHS de grade 2 .

‘/ Seule la variante histologique du chondrosarcome
mésenchymateux a été rencontrée dans notre étude, les CHS

dédifférenciés et CCC ont été absents.

‘/ L’absence de réunions de concertation pluridisciplinaires entre le
chirurgien, le radiologue et le pathologiste ne facilitent pas le
diagnostic anatomopathologique surtout dans les chondrosarcomes de
bas grade et de grade intermédiaire, ou I'apport de la radiologie est

important dans le « grading » des chondrosarcomes.

‘/ Le traitement fait appel a la résection chirurgicale large et parfois a
I’lamputation dans les tumeurs volumineuses ou envahissantes ou

apres récidives du CHS.
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RESUMES
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RESUME :

Titre : Aspects anatomopathologiques des chondrosarcomes :(Expérience
de service anatomopathologique de I’h6pital militaire Moulay Ismail : a propos
de 07 cas).

Auteur : ABIDI Asmae.

Mots clés : Chondrosarcome, chondrome, anatomie pathologique, variantes
histologiques.

Les chondrosarcomes sont des tumeurs malignes chondrogéniques. Notre
travail qui avait comme objectif d’évaluer les différents aspects
anatomopathologiques des chondrosarcomes osseux rencontrés au niveau du
laboratoire d’anatomopathologie du I’hopital militaire Moulay Ismail , a porté
sur une étude rétrospective et descriptive de 07 cas sur une période de 8 ans
allant de 2014a 2021.

L’atteinte fémorale (2 cas) a été la localisation la plus retrouvée, les autres
localisations étaient I’humérus, la mandibule , le disque lombaire ,os iliaque et
localisation costale avec un cas chacun.

Notre étude a montré une prédominance dans la tranche d’age entre 50 et
60 ans, avec un age moyen de survenue de 44 ans, ainsi qu’une atteinte plus
importante chez le sexe masculin (71.42%) par rapport au féminin (28.57%)
avec un sexe ratio de 2.5.

Sur le plan anatomo-pathologique, le chondrosarcome conventionnel était
le type histologique le plus retrouvé avec 06 cas (85.71%), les variantes

rencontrées incluaient 1 cas de chondrosarcome mésenchymateux (14.28%) et
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, 57.14% des chondrosarcomes étaient des chondrosarcomes conventionnels
de grade 1 et 28.57% étaient de grade 2, le grade 3 n’as pas été observé.

Le chondrosarcome de bas grade reste un diagnostic difficile méme pour le
pathologiste expérimenté, 'apport de la radiologie est un atout considérable
qui peut guider le diagnostic.

La résection complete avec marges saines a été le traitement de choix pour

nos cas étudiés.
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SUMMARY :

Title: Anatomopathological aspects of chondrosarcomas:

(Experience of anatomopathological service of Moulay Ismail military
hospital: about 07 cases)

Author: ABIDI Asmae.

Key words: Chondrosarcoma, chondroma, pathological anatomy,
histological variants.

Chondrosarcomas are chondrogenic malignant tumors. Our work which
had as objective to evaluate the various anatomopathological aspects of bone
chondrosarcomas encountered in the anatomopathology laboratory

of the Moulay Ismail military hospital, has focused on a retrospective and
descriptive study of 07 cases over a period of 8 years from 2014 to 2021.

The most frequent locations were in the femur (2 cases), the other
locations were in the humerus, mandible, lumbar disc, iliac bone and costal
location with one case each.

Our study has shown that the age range between 50 and 60 years was the
most prevalent with an average age of occurrence of 44 years, moreover men
were more affected (71.42%) compared to women (28.57%) with a sex ratio of
2.5.

From an anatomical-pathological point of view, conventional
chondrosarcoma was the most common histological type with 06 cases

(85.71%), the variants encountered included 1 case of mesenchymal
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chondrosarcoma(14.28%) and, 57.14% of chondrosarcomas were conventional
chondrosarcoma grade 1 and 28.57% were grade 2, grade 3 was not observed.
Low grade chondrosarcoma remains a difficult diagnosis even for the
experienced pathologist, the contribution of radiology is a considerable asset
that can guide the diagnosis.
Complete resection with healthy margins was the treatment of choice for

our cases.
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