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Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

En 2002, I'organisation mondiale de la santé (OMS) a définit comme tumeur osseuse
maligne primitive toute prolifération tumorale maligne prenant naissance au niveau de I'os. Les
tumeurs osseuses malignes primitives (TOMP) sont rares. Elles représentent seulement 0,2% de
I’ensemble des cancers [1]. L'ostéosarcome et le sarcome d’Ewing sont les tumeurs les plus
courantes. Elles surviennent le plus souvent durant I’enfance et chez I’adulte jeune, alors que le

chondrosarcome se voit particulierement chez I’'adulte d’age moyen [2].

Le diagnostic d’une tumeur osseuse repose sur la confrontation épidémiologique,

clinique, radiologique et anatomopathologique [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 tres 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 [4].

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

remplacés par I'IRM.

Il y a une dizaine d’année, le diagnostic de TOMP était associé a un pronostic fonctionnel
et vital sombre, devant le nombre dramatique d’amputations et d’évolutions métastatiques. Les
avancées réalisées dans la découverte de nouveaux agents et protocoles de chimiothérapie néo
adjuvante et adjuvante ainsi que le développement des techniques de chirurgie de reconstruction
et de radiothérapie ont permis de révolutionner la prise en charge de ces tumeurs et d’en
améliorer considérablement le pronostic, avec la possibilité de conserver de plus en plus le

membre atteint, de traiter une maladie métastatique, et d’allonger la survie [5,6,7].
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La prise en charge de ce cancer ne peut se concevoir en dehors de comités de
concertation multidisciplinaire associant chirurgiens, radiologues, anatomo-pathologistes,

oncologues et radiothérapeutes [4].
L’objectif de notre travail est :

- Analyser la sémiologie radiologique des différentes tumeurs osseuses malignes
primitives
- llustration iconographique des trois tumeurs osseuses malignes (I’ostéosarcome, le

sarcome d’Ewing et le chondrosarcome).

- Déterminer les performances de [I'imagerie dans le diagnostic positif, le bilan
d’extension, I’évaluation pronostique, ainsi que la surveillance post-thérapeutique de ces

trois tumeurs osseuses malignes.

- Comparer nos résultats avec ceux de la littérature.
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. Type de I’étude :

C’est une étude rétrospective sur une période de 4 ans, entre janvier 2015 et décembre
2018, sur les tumeurs osseuses malignes primitives diagnostiquées et /ou suivis aux services de

radiologie AR-RAZI et HME du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Il. Echantillonnage :

Un échantillonnage de 110 malades ayant des tumeurs osseuses malignes primitives, a

été colligé au niveau des centres suivants :
- Service de Radiologie AR-RAZI du CHU Mohammed VI de Marrakech.
- Service de Radiologie de ’'HME du CHU Mohammed VI de Marrakech.
- Service de Chirurgie infantile A du CHU Mohammed VI de Marrakech.

- Service de Chirurgie orthopédique et de traumatologie du CHU Mohammed VI de

Marrakech.

lll. Population cible :

1. Les critéres d’inclusion :

- Patients présentant une tumeur osseuse maligne primitive.

- Les cas diagnostiqués ayant été explorés par au moins un examen d’imagerie (RX ou TDM

ou IRM).
- Avec ou sans scintigraphie osseuse.
- Les cas suivis dans notre formation par au moins un examen radiologique.
- Les cas ayant une confirmation histologique.

- Quel que soit I'age.
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2. Les criteres d’exclusion :

Diagnostic non confirmé par I’histologie.
- Tumeurs osseuses malignes secondaires.
- Tumeurs osseuses bénignes.

- Tumeurs malignes primitives des parties molles avec infiltration osseuse.

IV. Collecte des données :

La collecte des données épidémiologiques, cliniques, radiologiques et histologiques s’est
faite a partir des archives du service de radiologie de I'HME, de Chirurgie infantile et

d’orthopédie et traumatologie 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.

Renseignements anatomopathologiques.

Renseignements thérapeutiques et évolutifs.

V. Analyse statistique :

Les données collectées sur les fiches d’exploitation ont été classées et analysées grace au

logiciel Microsoft Office Excel 2007.

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.
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VI. Analyse bibliographique :

L’analyse bibliographique et le recueil des articles débatant le sujet des tumeurs osseuses
malignes primitives, 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 malignant bone tumor,

osteosarcoma, ewing’s sarcoma, 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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. Données épidémiologiques

1. Fréquence :
Notre série comprenait 110 cas de tumeurs malignes osseuses.
Parmi ces tumeurs, nous avons noté (figure 1) :
e 50 cas de sarcome d’Ewing ou 45,45%.
e 49 cas d’ostéosarcome ou 44,55%.

e 11 cas de chondrosarcome ou 10%.

mSE
mOS
cs

Figure 1 : Répartition des cas selon le type histologique

2. Age:

Nos patients étaient agés de 2 ans a 67 ans avec un age moyen de 28,65 ans (figure 2)

44,7
/ ans

50 1 22,2

40 1% ans — 19,3

30 ans

20

10 -

O ] ] |
CS oS SE

Figure 2 : Répartition des TOMP en fonction des moyennes d'dge
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3. Sexe:

Dans notre série, 62 patients étaient de sexe masculin soit 56,36%, et 48 patients étaient

de sexe féminin soit 43,64% (figure 3).

B Hommes

B Femmes

Figure 3 : 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.

Tableau | : Répartition du type histologique selon le sexe des patients.

Nombre de garcons

Nombre de filles

Sexe ratio M/F

Ostéosarcome 30 19 1,5
Sarcome d’Ewing 26 24 1,08
Chondrosarcome 7 5 1,4




Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

II. Données clinigues

1. Les antécédents :

1.1. Antécédents personnels :

Sur les 110 cas de notre série :
e 2 présentaient une notion de traumatisme antérieur.

e Aucun antécédent de maladie osseuse constitutionnelle ou d’irradiation n’a été noté.

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 découverte :

2.1. Ladouleur :

La douleur a été le mode de révélation majeur.
2.2. Latuméfaction :
La tuméfaction était présente chez 10 patients, soit 9% de I'’ensemble des cas étudiés.

2.3. L’impotence fonctionnelle :

Elle a été retrouvée chez 14 patients, soit 12.72%.

2.4. La fracture pathologique :

Quatre cas de fracture pathologique ont été retrouvés dans notre série, soit 3.64%.

2.5. Les signes généraux :

L’altération de I’état générale était décrite chez 12patients soit 11.90%.

Les autres signes : des signes neurologiques a type de syndrome médullaire ont été

retrouvés chez quatre patients (3.64%).

11
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3. Examen clinique :

3.1. Le siege de la tuméfaction :

Les tumeurs osseuses se répartissent sur '’ensemble du squelette.
La localisation au niveau des membres était la plus fréquente.

71 patients avaient une localisation au niveau des membres soit 64.54% de |’effectif total,
alors que 21 au niveau du bassin, 3 cas de localisation au niveau de 'omoplate, 3 cas au niveau

de la face, 5 cas au niveau vertébral et 7 cas au niveau costal.

Les tumeurs osseuses étaient fréquemment situées au niveau du membre supérieur avec

63 cas (57.27%) (Figure4).

B membre supérieur
B membre inférieur
M bassin

B omoplate

H face

m vertébral

costal

Figure 4 : Répartition des patients selon la localisation tumorale

La localisation se répartissait comme suit :

— Membre supérieur : 'humérus est la premiére localisation du membre supérieur, il est
retrouvé chez 6 cas, suivi d’un cas au niveau de la clavicule, et un cas au niveau du

radius.

12
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—  Membre inférieur : le fémur représente 37,27% des localisations du membre inférieur,

suivi du tibia (14.45%), des métatarses et calcanéum (3,63%) et enfin du péroné (1,81%).

E 45

6,365

37.27% 1]

1,B1%

193

14,455 .II-:
L]
} 1 3,63%

Figure 5 : Localisation topographique des TOMP
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Tableau Il : Répartition des TOMP selon la localisation.

Os Avant
Cote | Vertebre | Clavicule [ Humérus | Mandibule | Omoplate fémur | tibia | péroné Radius
iliaque pied
Sarcome d’Ewing 3 3 1 1 1 3 19 10 4 1 3 1
Ostéosarcome 1 - - 5 1 - 2 26 12 1 1 -
Chondrosarcome 3 2 - - 1 - - 5 - - - -

3.2. Autres signes :

Une boiterie a été notée chez 2 patients.

Une raideur articulaire a été notée chez 4 patients.

Les signes inflammatoires sont décrits chez six cas

Aucun cas de déformation osseuse n’a été décrit.




Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

lll. Données para clinigues

1. Bilan radiologique initial :

1.1. Données générales :

a. Examens réaliseés :

Tableau lll : Types d’examens radiologiques demandés.

Examen a demander Rx standard TDM IRM Scintigraphie

Nombre de cas 30 24 76 8

Pour la radiographie standard face et profil : généralement elle a été pratiquée chez tous

les patients et elle constitue I’examen initial dont on ne dispose que de 30 examens.
Pour la TDM : elle n’a été réalisée que chez 24 patients.
Pour I'IRM : 76 patients ont bénéficié d‘une IRM.

Pour la scintigraphie : elle a été réalisée chez 8 patients.

b.  Siege de la tumeur :

Les tumeurs retrouvées étaient plus fréquentes sur les os longs, représentant 63,63% des

cas (figure 6).

Hos long

M os plats

Figure 6 : Siége de la tumeur sur I'imagerie
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La localisation au niveau des os longs était répartie comme suivant :
e Quarante et un cas sur le fémur, qui représentait la localisation la plus fréquente.
e Seize cas sur le tibia.
e Six cas au niveau de I'lhumérus
¢ Les métatarses de I'avant pied 3 cas.
e Le péroné 2 cas.
e Et 1 seul cas au niveau de l'ulna et de la clavicule.

Les résultats étaient comme suit (figure 7) :

.

40 -
35 - | fémur
| tibia
30 -
B humérus
25 -
B métatarse
20 - 3 ,
M péroné
15 1 m clavicule
10 - radius
5 4 //
0 i

os long

Figure 7 : Les différentes localisations tumorales au niveau des os longs

La localisation au niveau des os plats était répartie comme suivant :
e L’osiliaque 21 cas

e Les cOtes 7 cas

16
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e Les vertebres 5 cas
e L’omoplate 3 cas
e Os maxillaire 3 cas

e Le calcanéum 1 cas

Les résultats étaient comme suit (figure 8) :

calcanéuim
momoplate
M os maxillaire
os plats
W vertébre

H cote

M os iliaque

Figure 8 : Les différentes localisations tumorales au niveau des os plats

L’étude du siége de la tumeur en fonction du type histologique a montré les résultats

suivants (tableau 4) :

Tableau IV : Répartition du siege des TOMP selon le type histologique

Os long Os plat
Le type histologique Pourcentage
Nombre de cas % Nombre de cas %
Sarcome d’Ewing 21 42% 29 58% 100%
Ostéosarcome 44 89,8% 5 10,2% 100%
Chondrosarcome 5 45,46% 6 54 ,54% 100%
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Siége sur les os longs :
Sur les 70 lésions siégeant sur des os longs, la localisation dans I’os :

- Dans le plan longitudinal (Figure 9 et tableau 5) :

e L’atteinte diaphysaire a été objectivée chez 5 patients (4.54%)

L’atteinte épiphyso-métaphysaire a été objectivée chez 12 patients (10.9%)

e L’atteinte métaphyso-diaphysaire a été objectivée chez 20 patients (18,18%)

L’atteinte épiphyso-métaphyso-diaphysaire a été objectivée chez 33patients (30%)

B diaphysaire

B épiphyso-métaphysaire

métaphyso-diaphysaire

B épiphyso-métaphyso-
diaphysaire

Figure 9 : Fréquence de différentes localisations des tumeurs osseuses sur os long.

Tableau V : Répartition des TOMP selon le siége sur I’os long.

Epiphyso- Epiphyso-métaphyso- Métaphyso-
Diaphysaire
métaphysaire diaphysaire diaphysaire
Sarcome d’Ewing 5 3 7 6
Ostéosarcome - 8 23 13
Chondrosarcome - 1 3 1

- Dans le plan axial : on note deux cas de localisation para ostéale chez deux patients

suivis pour des ostéosarcomes.

18
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1.2. Résultats :

a. La radiographie standard :

La radiographie standard a été trouvée chez 30 patients, ce qui représente 27,27% de

notre échantillon.

Tableau VI : Nombre de cas bénéficiés d’une radiographie standard répartis selon les TOMP

SE oS CS

Nombre de cas 14 16 -

a.l. Type de modifications structurales osseuses :

Les modifications de la structure osseuse retrouvées sur les radiographies standards
étaient représentées par des lésions ostéolytiques pures (figure 11-12), mixtes (lytique et
condensant) (figure 13-14) ou condensant (figure 15-16). Leurs fréquences dans notre série ont

été détaillées dans la figure 10 :

M ostéolyse pure
H mixte

ostéocondensation

Figure 10 : Type de modifications structurales osseuses

Nous avons étudié les différentes modifications structurales selon le type histologique

(Tableau 7) :

L'ostéolyse était le plus souvent retrouvée dans le sarcome d’Ewing. L’ostéocondensation
était plutot fréquente dans les ostéosarcomes et I'aspect mixte concernait les deux tumeurs avec

une légere prédominance de I’ostéosarcome (Tableau 7).
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Tableau VII : Les différentes modifications structurales osseuses selon les différents types

histologiques
Ostéolyse pure Aspect mixte Ostéocondensation
Nbre de cas % Nbre de cas % Nbre de cas %
Sarcome d’Ewing 10 71,42% 3 21,42% 1 7,14%
Ostéosarcome 9 56,25% 4 25% 3 18,75%
Chondrosarcome - - - - - -
Total 19 63,33% 7 23,33% 4 3,63%

Figure 11 : Une radiographie standard de face et profil montrant une image ostéolytique pure

mitée de type Il confluentes par endroit au niveau de I'extrémité inférieure du fémur (fleche

noire), métaphyso-diaphysaire avec rupture corticale (fleche jaune) par endroit qui a révélé un

sarcome d’Ewing chez une fille de 13 ans.
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Figure 12 : Une radiographie standard de face et profil : sarcome d’Ewing chez une fille de 15

ans avec lésion ostéolytique pure de type Il métaphysaire au niveau de I'extrémité inférieure du

fémur, a limites floues (fleche noire) avec la présence d’une réaction périostée en éperon de

Codman (fleche jaune).

Figure 13 : Une radiographie standard de face et profil : Ostéosarcome chez un garcon de 3 ans

révélé par une Iésion mixte diaphyso-métaphysaire (fleche) du tibia avec soufflure de la corticale

(étoile).
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Figure 14 : Sarcome d’Ewing chez un adolescent de 16 ans, la radiographie standard de face a

montré une lésion mixte de I'aile iliague droite (fleche noire) avec réaction périostée en feu

d’herbe (fleche jaune) et rupture corticale en regard (téte de fléche).

Figure 15 : Une radiographie de face et profil : ostéosarcome métaphyso-diaphysaire de

I’extrémité supérieure du tibia ostéocondensant (fléeche noire) avec rupture de la corticale et

réaction périostée en bulbe d’oignon (fleche jaune), chez un garcon de 14 ans.
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Figure 16: Une radiographie de face et profil. Ostéosarcome de type chondroblastique

métaphyso-diaphysaire de I’extrémité supérieure du fémur ostéocondensant (fleche noire) avec

rupture de la corticale et réaction périostée en feu d’herbe (fleche jaune), chez une fille de 13

ans.
La répartition des types d’ostéolyse retrouvés dans notre série selon la classification de
LODWICK était (figure 17) :

miC
mil

Figure 17 : Différents types d’ostéolyse selon LODWICK

Nous avons étudié le type d’ostéolyse osseuse selon LODWICK pour chaque type
histologique:
e Ostéolyse type IC : 2 cas d’ostéosarcome.
e Ostéolyse type Il : 6 cas d’ostéosarcome et 8 cas de sarcome d’Ewing.

e Ostéolyse type lll : 1 cas d’ostéosarcome et 2 cas de sarcome d’Ewing.
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Figure 18 : Une radiographie de profil : ostéosarcome du fémur chez un patient de 25 ans avec

Iésion ostéolytique pure centro—-médullaire au niveau métaphysaire type IC (fleche).

Figure 19 : Une radiographie de face et profil : Sarcome d’Ewing diaphysaire du fémur chez un

jeune de 27 ans avec lésion d’ostéolyse pure type Il (fleche noire) avec soufflure corticale et

réaction périostée spiculée en feu d’herbe (fleche jaune) chez un garcon de 14 ans.
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Figure 20 : Une radiographie de face: ostéosarcome du fémur chez un adolescent de 17 ans.

Ostéolyse type lll perméative (fleche noire) avec réaction périostée discontinue en éperon de

Codeman (fleche jaune) avec rupture de la corticale).

a.2. Les contours :

100% des tumeurs présentaient des contours flous.

a.3. La Réaction périostée :

Elle était présente chez 21 de nos patients soit 70% des cas, a type de réaction pluri

lamellaire, éperon de Codman, et spiculations périostées continues et discontinues.

Nous avons étudié le type des réactions périostées selon les différents types

histologiques retrouvés dans notre série, les résultats étaient :
e Réaction pluri-lamellaire : 1cas d’ostéosarcome (figure 21).
e Spiculations périostées continues : 1 cas d’ostéosarcome (figure 22).
e Eperon de Codeman : 6 cas de sarcome d‘Ewing et 4 cas d’ostéosarcome (figure 23).

e Spiculations périostées discontinues : 5 cas d’ostéosarcome et 4cas de sarcome d’Ewing

(figure 24, 25).
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Figure 21 : Radiographie 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 22 : Radiographie de face et de profil :ostéosarcome du fémur chez un adolescent de

15ans, Iésion osseuse métaphyso-diaphysaire mixte (fleche noire) avec réaction périostée

continue en poils de brosse (fleches jaunes).

26



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

Figure 23 : Radiographie de face et de profil : ostéosarcome ostéogénique du fémur chez un

adolescent de 12ans, Iésion osseuse mixte (fleche noire), avec réaction périostée discontinue en

éperon de Codman (fleche jaune), avec rupture de la corticale (téte de fléche), et densification

des parties molles en regard.

Figure 24 : Sarcome d’Ewing de la diaphyse humérale chez un garcon de 11 ans d'aspect mixte

trés étendue métaphyso-diaphysaire avec une réaction périostée discontinue en feu d’herbe

(fleches jaunes) sur la radiographie standard de face du bras droit.
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Figure 25 : Radiographie standard de la jambe : sarcome d’Ewing de I’extrémité distale de la

diaphyse du péroné gauche chez un garcon de 14 ans d'aspect mixte (étoile) avec une réaction

périostée discontinue en feu d’herbe (fleches jaunes).

a.4. La matrice tumorale :

La matrice tumorale était de nature ostéoide chez 22 patients (figure 26) et cartilagineuse

chez 5 patients (figure 27) :

i

Figure 26 : Radiographie de face et profil :ostéosarcome de I'extrémité supérieure du tibia d’un

enfant de 13 ans d’une lésion mixte (fleche noire), avec réaction périostée discontinue en éperon

de Codman (fleche jaune), de matrice tumorale ostéoide (étoile), avec densification des parties

molles en regard (téte de fléche).
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Figure 27 : Radiographie de face et de profil : ostéosarcome fémoral para ostéal de I'extrémité

inférieur du fémur chez un jeune de 32 ans, Iésion mixte (fleche noire), de matrice tumorale

ostéoide (étoile), avec densification des parties molles en regard (téte de fléche).

Figure 28 : Radiographie de genou de face et de profil: ostéosarcome de haut grade de

I'extrémité inférieure du fémur d’une fille de 13 ans révélé par une fracture pathologique (fleche

jaune), lésion ostéocondensante (fleche noire), avec matrice de type cartilagineuse floconneuse

(étoile).
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a.5. Atteinte des parties molles :

Les parties molles ont été envahies chez 13 cas, et cela représente 43% des cas dont 8

cas de sarcome d‘Ewing et 5 cas d’ostéosarcome (Figure 29).

Figure 29 : Radiographie de profil du genou. Ostéosarcome : [ésion ostéolytique type Il (fleche

noire), avec réaction en éperon de Codman (téte de fléeche), et envahissement des parties molles

(étoile) chez un garcon de 17 ans.

a.6. Fracture pathologique :

Elle fut retrouvée chez 3 cas (figure 30).
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Figure 30: Radiographie de face et de profil d'un ostéosarcome chez une fille de 13 ans qui se

présente sous forme d’une lésion ostéolytique (fleche noire), avec rupture de la corticale,

réaction périostée en éperon de Codman (téte de fleche), envahissement des parties molles

(étoile) et une fracture pathologigue au niveau du tiers inférieur du fémur (fleches jaunes).

Les différents aspects radiologiques sont regroupés dans le tableau 8 :

Tableau VIII : Récapitulatif de la répartition des différentes anomalies radiologiques selon le type

histologigue dans notre série.

Aspects radiologiques SE oS CS
Modifications | Ostéolyse pure 71,42% 56,25% -
structurales Atteinte mixte 21,42% 25%
Ostéocondensation 7,14% 18,75%
Contours Bien limités - - -
Mal limités + +
Réactions Pluri lamellaire - 4 ,76% -
périostées Eperon de Codman 28,57% 19,04%
Spiculations périostées continues - 4 ,76%
Spiculations périostées discontinues 19,04% 23,80%
RP continue en coque épaisse - -
Les parties Saines 50% 43,96% -
molles Envahies 50% 57,14%
Fracture pathologique - 18 ,75% -
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b. La TDM :

La TDM a été réalisée chez 24 cas soit 21,81%.

Tableau IX : Nombre de cas bénéficiés d’une TDM répartis selon les TOMP

SE oS (O

Nombre de cas 12 7 5

b.1. Les dimensions tumorales :

Les dimensions tumorales (longueur et /ou largeur et /ou étendue), ont été mentionnées

sur 16 comptes rendus radiologiques.

La moyenne de I'étendu (grand axe) est 9,17 cm.
b.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 31.

M ostéolyse

H mixte

Figure 31 : Les modifications structurales des TOMP en TDM

Nous avons étudié la répartition des modifications structurales selon le type histologique

(tableau10)
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Tableau X : Les modifications structurales des TOMP en TDM selon le type histologique

Ostéolyse Atteinte mixte Ostéocondensation
Nbre de cas % Nbre de cas % Nbre de cas %
SE 8 66,66% 4 33,33% - -
(0N 4 57,14% 2 28,57% - -
CS 3 60% 2 40% - -

Figure 32 : TDM du fémur en fenétre osseuse coupes coronale, sagittale et axiale :

Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : Iésion ostéolytique pure (étoile) associée a

une réaction périostée en triangle de Codman (fleche jaune) avec rupture corticale (téte de

fleche).

Figure 33 : TDM thoracigue en coupes axiales (fenétre osseuse) : Chondrosarcome de D7 chez

un homme de 57 ans : Iésion osseuse mixte condensante et lytique (fleche) de I’apophyse

transverse de D7 avec soufflure (étoile) et rupture corticale (téte de fléche).
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Figure 34: TDM du fémur en coupes axiale, coronale et sagittale (fenétre osseuse et

parenchymateuse). Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : lésion osseuse mixte

(fleche) associée avec une réaction périostée en feu d’herbe (téte de fleche) et envahissement

des parties molles (étoile).

b.3. Les contours :

100% des TOMP présentaient des contours flous dans notre série d’étude.
b.4. La réaction périostée :
Elle était présente chez 13 de nos patients soit 54.16% des cas. Elle était a type de

réaction pluri lamellaire, éperon de Codman, et spiculations périostées continues et discontinues

(figure 35).

M plurilammellaire

M spiculations périostées
continues

éperon de Codeman

M spiculations périostées
discontinues

Figure 35 : Différents types de réaction périostée des TOMP
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—————————————— |
Nous avons étudié la répartition de ces réactions périostées selon les différents types

histologiques retrouvés dans notre série :
e Réaction pluri lamellaire : sarcome d’Ewing (n=1) (figure 36).
e Spiculations périostées continues : sarcome d’Ewing (n=1) (figure37).
e Eperon de Codman : sarcome d’Ewing (n=4) et ostéosarcome (n=2) (figure38).
e Spiculations périostées discontinues : chondrosarcome (n=2), sarcome d’Ewing (n=3)

(figure 39).

Figure 36 : TDM de l'aile iliaque gauche en coupes axiales (fenétre osseuse):

Sarcome d’Ewing iliaque gauche chez une fille de 4 ans : Iésion osseuse mixte (étoile) associée

avec une réaction périostée pluri-lamellaire (fleche).
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Figure 37 : TDM de ’ail iliaque droite en coupe sagittale (fenétre osseuse) : Sarcome d’Ewing

iliaque droit chez un adolescent de 17 ans : lIésion osseuse mixte (étoile) associée a une réaction

spiculée continue (fleche jaune) et a une rupture corticale (téte de fléche).

Figure 38 : TDM du fémur en coupes coronale et axiale (fenétre osseuse) :

Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : lésion osseuse mixte associée avec une

réaction périostée en éperon de Codman avec rupture corticale (téte de fleche) et envahissement

des parties molles (étoile).
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Figure 39 : TDM du fémur en fenétre osseuse coupes coronale, sagittale et axiale :

Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : lIésion ostéolytique pure (étoile) associée a

une réaction périostée en feu d’herbe discontinue (téte de fléche).

b.5. La matrice tumorale :

Elle était de type ostéoide chez 23 patients (figure 40) et cartilagineuse pour trois cas

dont 2 chondrosarcomes et un sarcome d’Ewing (figure 41).

Figure 40 : TDM thoracigue en fenétre osseuse et parenchymateuse apres injection de PDC en

coupes axiales : Sarcome d’Ewing costal chez une femme de 46 ans avec aspect mixte de la

Iésion, lytigue et condensant a matrice ostéoide (fleche) de I’arc moyen de la 12&mecote droite

avec soufflure corticale (téte de fleche) qui est rompue avec envahissement des parties

molles(étoile).

37



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

Figure 41 : TDM de la face en fenétre osseuse et parenchymateuse aprés injection de PDC en

coupes coronale sagittale, et axiale : Sarcome d’Ewing de la mandibule gauche chez une fille de

5 ans : Lésion osseuse mixte (fleche) a matrice cartilagineuse (étoile) avec aspect cotonneux et

élargie de la branche montante de la mandibule et discréete infiltration des parties molles en

regard (téte de fleche).
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b.6. Etat de la corticale :

La rupture de la corticale était décrite chez 19 cas (79,1%) de notre série (figure 42) :

M Corticale rompue
M corticale respectée

Figure 42 : L’état de la corticale des TOMP

Figure 43 : TDM du Bassin en fenétre osseuse et parenchymateuse sans et aprés injection de

PDC en coupes axiales : sarcome d’Ewing lombo-sacré chez une fille de 14 ans : Iésion osseuse

mixte (fleche) a corticale rompue (téte de fleche) avec important envahissement des parties

molles en regard en endo et exo pelvien (étoile).
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b.7. Envahissement des PM :
Les parties molles ont été envahies chez 17 de nos patients soit 70.83% des cas
(figure44-45).
Nous avons étudié la répartition de I’envahissement des PM selon le type histologique

(tableau 11).

Tableau XI : L’envahissement des PM des TOMP en TDM

SE oS Cs
Nombre de cas 9 6 4
Envahissement des PM
% 75% 85,7% 80%

Figure 44 : TDM du pied droit en fenétre osseuse coupe axiale : Ostéosarcome du calcanéum

droit chez une fille de 17 ans : Lésion osseuse mixte (fleche noire) de la Iésion a une matrice

ostéoide, avec soufflure (étoile) et rupture corticale (fleche jaune), sans infiltration des parties

molles.
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Figure 45 : TDM du Bassin en fenétre osseuse et parenchymateuse aprés injection de PDC en

coupes axiale, coronale et sagittale :sarcome d’Ewing de I’'aile iliague droite chez une fille de 15

ans : on note I’aspect osseux mixte (fleche) de la Iésion avec une matrice ostéoide, les contours

mal limités soufflant la corticale, qui est rompue par endroit (téte de fleche) avec important

envahissement des parties molles en regard en endo et exo pelvien.

b.8. Les calcifications :

Elles étaient présentes chez 6 cas (25%) (Figure 46).

Figure 46 : TDM du bassin en fenétre parenchymateuse sans injection de PDC et osseuse en

coupes axiales : sarcome d’Ewing de I'os iliague droit chez un garcon de 16 ans : on note

I’aspect Iytique pure (fleche) de I'aile iliaque droite avec volumineuse masse (étoile) en regard

siégeant de zones spontanément hyperdenses en rapport avec des calcifications (téte de fléche).
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b.9. La nécrose tumorale :

Elle était retrouvée dans 82,35% (Figure 47).

E

Figure 47 : TDM du thorax en fenétre osseuse et parenchymateuse apreés injection de PDC en

coupes axiales: chondrosarcome costal droit chez un adulte de 46 ans : aspect lytique pure de

I’arc moyen de la 4eme cote droite avec réaction périostée spiculée discontinue en regard (téte

de fleche) avec volumineuse masse en regard se rehaussant de facon hétérogéne délimitant des

zones de nécrose (étoile).
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Dans notre série, les différents aspects scannographiques sont regroupés dans le tableau

12 :

Tableau XII : Récapitulatif de la répartition des différentes anomalies scannographiques selon le

type histologique dans notre série.

Aspects scannographiques SE (01 CS
Ostéolyse pure 66,66% 57,14% 60%
Modifications
Atteinte mixte 33,33% 28,57% 40%
structurales
Ostéocondensation - - -
Bien limités - - -
Contours
Mal limités + + +
Pluri lamellaire 7,69% - -
Eperon de Codeman 30,76% 15,38% -
Réaction
Spiculation périostée continue 7,69% - -
périostée
Spiculation périostée
23,07% - 15,38%
discontinue
Rupture corticale 75% 100% 60%
Osseuse 95,84% 100% 81,82%
Matrice tumorale
Cartilagineuse 4,16% - 18,18%
Saine 25% 15, 3% 20%
Envahis 75% 85,7% 80%
Les parties molles
Les calcifications 25% 14,28% 40%
Nécrose tumorale 75% 42,85% 40%
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C. L’IRM :

L’IRM a été réalisée chez 76 cas soit 69,09%.

Tableau XIIl : Nombre de cas bénéficiés d’'une IRM répartis selon les TOMP

SE oS (O

Nombre de cas 41 32 3

c.1. Protocole :

Le protocole d’examen qui a été utilisé a consisté en séquences pondérées en T1 et T2,

T2 STIR, T1 FATSAT sans et avec injection de PDC.

La séquence diffusion a été rajoutée pour deux cas.

c.2. Les dimensions :

e Les 3 dimensions tumorales (longueur, largeur et hauteur), ont été mentionnées sur 51

comptes rendus radiologiques.
e Lalongueur et la largeur ont été retrouvées sur 8 dossiers.
e La hauteur seule a été retrouvée dans 3 dossiers.
e Dans 6 dossiers les mesures ne sont pas mentionnées.
Les mensurations moyennes et extrémes sont rapportées dans le tableau 13 :

Tableau XIV : Les mensurations des TOMP sur I'IRM

Les dimensions Mensurations moyennes Mensurations extrémes
La longueur 12,42 cm 1,8-37 cm
La largeur 7,97 cm 1,2-40 cm
La hauteur 15,3 cm 2,5-40 cm
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¢.3. Les anomalies de signal :
Sur les séquences pondérées en T1 les tumeurs étaient en :
e Hypo signal dans 60 cas (78,94%) (figure 48-51) dans 92% des cas
e Hyper signal dans 2 cas (2,63%) (figure 49) dans 4% des cas

e Intermédiaire dans 14 cas (18,42%) (figure 50)

T1 coronal T2 coronal STIR

Figure 48 : IRM de la cuisse gauche en séquences pondérés T1 et T2 coronales: ostéosarcome du

fémur chez un homme de 50 ans en signal hétérogéne en hypo signalT1et hyper signal T2.
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T1 coronal T2 axial

Figure 49: IRM de I’humérus gauche en séguences pondérés T1 coronale et T2 axial: sarcome

d’Ewing huméral gauche chez une fille de 7 ans, épaississement cortical postéro-latéral au

niveau diaphysaire en hypersignal T1 hypersignal T2 avec discréte infiltration des parties molles

en regard (fleche).

T1 coronal T2 sagittal

Figure 50 : IRM du genou droit en séquences pondérés T1 coronale et T2 sagittale:

ostéosarcome du fémur droit chez une jeune de 23 ans de siége épiphyso-métaphyso-

diaphysaire de contours polylobés de signal hétérogéne en signal T1 iso signal T2.
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Sur les séquences pondérées en T2 les tumeurs étaient en:
e Hyper signal dans 69 cas (90,78%) (figure 51- 48-49) dans 92% des cas.
e Intermédiaire dans 2 cas (2,63%) (figure 52).

e Hypo signal dans 5 cas (6,57%) (figure 53) dans 4% des cas.

T1 sagittal T2 sagittal STIR

Figure 51: IRM du membre inférieure : ostéosarcome du tibia droit chez une fille de 15 ans de

siége épiphyso-métaphyso-diaphysaire en hyposisignal T1 et hypersignal T2 avec infiltration

des parties molles en regard (fléche).
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T1 coronal T2 sagittale

Figure 52 : IRM du tibia gauche en séguences pondérés T1 coronale et T2 sagittale:

ostéosarcome du tibia gauche chez une jeune de 15 ans de siége épiphyso-métaphyso-

diaphysaire de contours flous de signal hétérogéne en hypo signal T1 et iso signal en T2(fleche).

T1 coronal T2 sagittal

Figure 53: IRM du genou droit en séguences pondérés T1 coronale et T2 sagittale: ostéosarcome

du fémur droit chez une jeune de 23 ans de siége épiphyso-métaphysaire en hypo signal T1 et

T2 (fleche).
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c.4. Les contours :

Les tumeurs osseuses a contours flous étaient présentes chez 11 cas (Figure 53).

T1 coronal T2 coronal STIR

Figure 54 : IRM de la jambe gauche en séquences pondérés en coupes coronales T1 et T2 STIR :

ostéosarcome du tibia chez un jeune de 15 ans de siége métaphyso-diaphysaire de signal

hétérogéne en hyposignal T1 et hypersignalT2 STIR.
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¢.5. La nécrose tumorale :

Elle était présente chez 57 cas (soit 75%) (Figure 55).

T1 coronal T2 coronal avec injection de contraste

Figure 55 :IRM de la clavicule droite en séquences pondérés T1 sans (coupe coronale) et aprés

injection de PDC (coupe axiale): sarcome d’Ewing de la clavicule droite chez une femme de 21

ans de contours lobulés en hypo signal T1se rehaussant de facon hétérogéne apreés injection de

PDC en délimitant des zones de nécrose en son sein.

¢.6. L’extension tumorale locorégionale :

e Envahissement des PM :

Les muscles et les organes de voisinage ont été envahis chez 96% (figure 56).

Nous avons étudié la répartition de I’envahissement des PM selon le type histologique

(tableau 15) :

Tableau XV : L’envahissement des PM en IRM selon le type histologigue

SE 0S CS

Envahissement des PM 95,12% 96,87% 100%
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T1 Fat sat avec injection de contraste coronal, sagittal et axial

Figure 56 :IRM de la hanche en séguences pondérés T1 avant (coupe coronale) et aprés injection

de contraste (coupe coronale, sagittale et axiale) : sarcome d’Ewing de 'aile iliague gauche chez

une jeune de 18 ans en hyposignal T1 se rehaussant de facon hétérogéne apreés injection (étoile)

avec infiltration des parties molles en regard (fléche).

e Rupture de la corticale :

Elle était présente chez 63 cas ou 82,89% des cas (figure 57).

M corticale respectée

M corticale rompue

Figure 57 : L’état de la corticale des TOPM a I’'IRM.
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T1 coronal

T1 injecté coronal T1 injecté sagittal T1 injecté axial

Figure 58 :IRM du membre inférieur en séquences pondérés T1 avant (coupe coronale) et aprés

injection de PDC (coupes coronale, sagittale et axiale): sarcome d’Ewing épiphyso-métaphyso-

diaphysaire du fémur droit chez une jeune de 11 ans avec fracture pathologique (fleche) en

hyposignal T1 se rehaussant de facon hétérogéne aprés injection de PDC en délimitant des

zones de nécrose en son sein (étoile) avec rupture corticale (téte de fléche) et infiltration des

parties molles en regard.
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T1 coronal injecté  Tlsagittal injecté T2 axial
Figure 59 : IRM de la jambe droite en séquences pondérés T1 FATSAT et T2 STIR (coupes

sagittales), T2 (coupe axiale) : ostéosarcome para ostéal chez un jeune de 30 ans au niveau du

tiers supérieur de I’extrémité supérieur du tibia ayant un contact intime avec la corticale sans

rupture de cette derniére (téte de fleche).

T1 sagittal T2 sagittal STIR T2 axial avec injection

Figure 60 :IRM du genou en séguences pondérés T1 FATSAT sans et aprés injection de PDC en

coupes sagittale et axiale: chondrosarcome myxoide métaphyso-épiphysaire de I’extrémité

inférieur du fémur gauche chez un homme de 59 ans en hyposignal T1 se rehaussant en arcs et

anneau apreés injection de PDC (fleche) responsable d’une rupture de la corticale (téte de fleche)

avec envahissement des parties molles en regard (étoile).
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e Extension endomédullaire :

Les tumeurs osseuses malignes primitives s’étendant a la médullaire osseuse, étaient

présentes chez 29 cas. Elles représentent ainsi 38,15% de notre série d’étude (figure 61) répartis

comme suit :
Sarcome d’Ewing : 10 cas
Ostéosarcome : 18 cas

Chondrosarcome : 1 cas

T1 coronalT1 coronal avec injection de contraste

Figure 61 : IRM du membre inférieur en séguences pondérés T1 et T2 STIR en coupe coronale :

ostéosarcome du fémur gauche chez une fille de 15 ans de siége épiphyso-métaphyso-

diaphysaire de contours lobulés de signal hétérogéne en hypo signal T1(fleche) avec infiltration

médullaire osseuse en regard (téte de fléche) sans interposition de zones saines en hyposignal

T1 rehaussée apreés injection de gadolinium.
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e Extension vasculo-nerveuse :

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

primitives a été retrouvé chez 3 patients ce qui est I’équivalent de 3,94%.

Nous avons étudié la répartition de I’envahissement vasculo-nerveux selon le type

histologique (tableau 16).

Tableau XVI : L’envahissement vasculo—nerveux selon le type histologique

SE (0 (O

Atteinte de I’axe vasculo-nerveux 0 cas 3 cas 0 cas
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Figure 62: IRM du tibia gauche en séquences pondérés T1 coronale sans (a) et aprés injection de
PDC (coupes coronale, sagittale et axiale) (b,c,d,e): ostéosarcome du tibia gauche chez un
adolescent de 13 ans de siége épiphyso-métaphyso-diaphysaire du 1/3 supérieur du tibia

gauche de contours flous en hypo signal homogéne T1rehaussé de facon intense et hétérogéne

apreés injection de gadolinium (fleche jaune), délimitant une zone de nécrose centrale (étoile)
avec rupture corticale (téte de fleche), extension au niveau des parties molles de voisinage (
fleche noire), et atteinte vasculaire avec aspect dilaté et thrombosé de la veine poplité (fléeche

courbée).
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e Les Skip Métastases :

La présence d’une SKIP métastase a été notée chez 8 patients soit 10,52% (figure 63-64).

Nous avons étudié la répartition des skips de métastase selon le type histologique

(tableau 17)

Tableau XVII : Les skip métastases selon le type histologique

SE (0 (O

Skip de métastase 2 cas 5 cas 1 cas
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Figure 63 :a) IRM du genou droit en séquences pondérés T1 FATSAT sans (a)(coupe axiale) et

apreés injection de gadolinium (coupes coronale, sagittal et axiale) (b,c,d,e):ostéosarcome du

dgenou droit chez une jeune de 23 ans de siége épiphyso-métaphyso-diaphysaire de contours

flous en discret hypersignalT1, se rehaussant de facon hétérogene apres injection de gadolinium

étoile) avec rupture corticale, envahissement des parties molles en regard (téte de fleche).

b) IRM de la jambe droite en séguences pondérés T1 sans et aprés injection de PDC : Iésions

nodulaires (skips métastases) au niveau du tiers supérieur des diaphyses tibiale et fibulaire en

hyposignal T1 se rehaussant aprés injection de gadolinium (fleches).
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Figure 64 :a) IRM du fémur gauche en séquences pondérés T1 FATSAT sans (coronale) et aprés

injection de gadolinium (coupes coronale, sagittal et axiale): ostéosarcome du genou droit chez

un garcon de 17 ans de siége métaphyso-diaphysaire avec présence de multiples logettes en

hyper signal T1 et T2 en rapport avec des zones nécrotico- hémorragiques (étoile) avec rupture

corticale (téte de fleche) envahissement endo-canalaire et des parties molles(fleche courbée).

b) IRM du tibia gauche en séquences pondérés T1, T2 et T1 aprés injection de PDC : Iésion

nodulaire de la région métaphysaire du fémur gauche hypo T1 et T2, rehaussée en périphérie

apreés injection de gadolinium en rapport avec skip métastases associées (Fléches).
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e Extension épiphysaire :

L’atteinte de I'épiphyse a été retrouvée chez 16 malades représentant 21,05 %(figure 65)
répartis comme suit :

Sarcome d’Ewing : 3 cas

Ostéosarcome : 11 cas

Chondrosarcome : 2 cas

T1 coronal T2 STIR coronal

Figure 65 :IRM de la jambe droite en séguences pondérés T1 axiale et T2 STIR sagittale :sarcome

d’Ewing du tibia droit chez une fille de 11 ans en hypo signalT1hyper signal T2 STIR de siége

métaphyso-diaphysaire étendu a I’épiphyse apreés franchissement du cartilage de croissance.

e Le cartilage de croissance :

Les enfants ayant un cartilage de croissance atteint par la tumeur étaient au nombre de 9
et représentent 11,84 % de I'ensemble des cas étudiés (figure 66) répartis comme suit :

Sarcome d’Ewing : 2 cas

Ostéosarcome : 7 cas

Chondrosarcome : 0 cas
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T1 coronal

T1 coronal injecté Tlaxial injecté

Figure 66: IRM du fémur droit en séquences pondérés T1 FATSAT sans (coupes coronale) et

apres injection de gadolinium (coupes coronale et axiale): ostéosarcome de haut grade de

I'extrémité inférieure du fémur droit chez un garcon de 8 ans de siége diaphyso-métaphysaire

inférieure (fleche)en hyposignalT1, se rehaussant de facon hétérogene aprés injection de

gadolinium arrivant au cartilage de conjugaison (étoile) sans atteinte de I’épiphyse inférieur

responsable de rupture corticale osseuse (téte de fleche)avec extension aux parties molles

circonférentielle en regard (fleche courbée).
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e Extension articulaire :

L’extension articulaire a été notée chez 39 patients soit 51,31% (figure 67).

Nous avons étudié la répartition de I'extension articulaire selon le type histologique

(tableau 18).

Tableau XVIII : L’extension articulaire selon le type histologique

SE oS CS

Extension articulaire 18 cas 19 cas 2 cas

T1 coronal, sagittal et axial aprés contraste
Figure 67: IRM du bassin en séguences pondérés T1 sans (coupe coronale) et aprés injection de

gadolinium (coupes coronale, sagittale et axiale) : sarcome d’Ewing de la branche ischio-

pubienne gauche chez un adolescent de 17 ans (fleche) en hypo signal T1,se rehaussant de

facon hétérogéne apres injection de gadolinium avec extension au niveau de I’articulation coxo-

fémorale homolatérale (étoile) et parties molles de voisinage (téte de fléche).
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e Extension endo-canalaire :

Elle était présente chez deux patients qui présentaient un sarcome d’Ewing dorsal et

sacré (figure 68).

T1 sagittal et coronal apres injection de contraste

Figure 68:IRM du thorax en séguences pondérés T1 FATSAT sans (coupe sagittale) et aprés

injection de gadolinium ( coupes sagittale et axiale): Sarcome d’Ewing de la gouttiére costo-

vertébrale droite étendu de D7 a D9 chez un enfant de 9 ans en hyposignalT1,se rehaussant de

facon hétérogéne apreés injection de gadolinium (fleche) responsable d’un tassement de

D9(fleche courbée) avec envahissement pédiculaire, laminaire, foraminal et endo-canalaire

(étoile) de signal similaire a celui de la tumeur.
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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 69) :
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Figure 69 : L’extension tumorale locorégionale des TOMP en IRM

Dans notre série, les différents aspects IRM sont regroupés dans le tableau 19 :

Tableau XIX : Récapitulatif de la répartition des différentes anomalies IRM selon le type

histologigue dans notre série.

Aspects IRM SE (O CS
Extension aux PM 95,12% 96,87% 100%
Skip de métastase 5,40% 15,62% 33,33%
Extension endomédullaire 27,07% 56,25% 33,33%
Extension épiphysaire 8,1% 34,37% 66,66%
Extension au cartilage de croissance 5,4% 21,87% -
Extension articulaire 48,64% 59,37% 66,66%
Extension endocanalaire 5,4% - -
Atteinte de I’axe vasculo-nerveux - 9,37% -
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2. Bilan d’extension général :

2.1. TDM thoracigue:

Le scanner thoracique a été réalisé chez 16 patients (14,54%), les résultats sont comme

suit :
e Trois cas étaient normaux (18,75 %).
e Trois cas avaient des lésions micro nodulaires de nature non spécifique.

e Les métastases pulmonaires étaient présentes sous forme d’opacités nodulaires ou
micronodulaires diffuses sur les deux champs pulmonaires (figure 68-69) chez 9 cas

(56,25 %).

e Une localisation ganglionnaire a été notée chez un seul patient présentant un

ostéosarcome.

Figure 70 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse et médiastinale en coupe sagittale et

axiale : Iésions nodulaires et micronodules intra parenchymateuses éparses au niveau des deux

champs pulmonaires secondaire dont certains sont calcifiés secondaire a un ostéosarcome de la

jambe.
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Figure 71 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupe axiale : multiples nodules et

micronodules intra parenchymateux éparses au niveau des deux champs pulmonaires secondaire

a un ostéosarcome du fémur gauche.

2.2. TDM thoraco-abdomino-pelvienne :

Le scanner TAP a été réalisé chez 40 patients 36,36%, alors que deux cas ont bénéficiés

de scanner abdominale, les résultats sont comme suit :
e Douze cas étaient normaux (30 %).

e Trois cas avaient des lésions micro nodulaires de nature non spécifique avec un cas de

lésions micronodulaires associés a un foyer de condensation d’allure infectieuse.

e Les métastases pulmonaires étaient présentes sous forme d’opacités nodulaires ou

micronodulaires diffuses sur les deux champs pulmonaires chez 18 cas (45 %).

e Une localisation ganglionnaire a été notée chez quatre patients présentant un

ostéosarcome.

e Une localisation pleurale a été notée chez deux patients présentant un ostéosarcome et

un sarcome d’Ewing.

¢ Une localisation osseuse a été notée chez un six patients dont (3 cas d’ostéosarcome et 3

cas de sarcome d’Ewing).
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e Un cas de localisation hépatique et un autre cas de localisation surrénalienne ont été

notés chez des patients suivis pour des ostéosarcomes.

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

I’os iliaque (figure 72).

Figure 72 : TDM abdomino-pelvienne. Sarcome d’Ewing de I’os iliagque droit : important

envahissement des parties molles endo-pelvienne, une infiltration de la vessie et du

rectum(fleches).

2.3. Lascintigraphie osseuse :

Elle a été retrouvée chez 8 cas.
v' L’aspect tumoral :

L’hyperfixation était présente chez 7 patients soit 87,5% des cas (figure 73).
v' L’extension tumorale :

L’atteinte du cotyle gauche et du petit trochanter droit a été retrouvée chez 1 cas

d’ostéosarcome (figure 74).

L’atteinte costale est décrite chez 1 cas de sarcome d’Ewing.
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Figure 73 : Hyperfixation d’un ostéosarcome au hiveau de I’extrémité inférieur du fémur droit

sans métastases.

Figure 74 : Hyperfixation au niveau du cotyle gauche (téte de fléche) et du petit trochanter droit

(fleche) d’un ostéosarcome au niveau du tibia gauche.
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2.4. Echographie abdominale :

Elle a été retrouvée chez 7 patients, dont 5 cas ne révélant pas d’anomalie, 1 cas
présentait une uretéro-hydronéphrose gauche. Un cas a été retrouvé qui a montré une collection
intra péritonéale en regard de la FIG au niveau du site opératoire chez un patient suivi pour un
sarcome d’Ewing iliaque gauche.

2.5. TDM cérébrale :

Trois patients ont bénéficié d’'une TDM cérébrale a été faite, dont un cas a révélé une
métastase méningée.

2.6. IRM cérébrale

IRM cérébrale a été faite pour deux cas un a révélé une métastase méningée (déja
bénéficié d’une TDM cérébrale) (figure 75) et I’autre une masse sphéno-orbitaire gauche d’allure

secondaire (figure 76).

Figure 75: IRM cérébrale en séguence T1 aprés injection de PDC chez un enfant de 5 ans suivi

pour sarcome d’Ewing vertébral gui a révélé une Iésion extra—axiale temporale gauche se

rehaussant discrétement aprés injection de PDC en rapport avec une métastase méningée

secondaire a un ostéosarcome de la jambe.
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Figure 76 : IRM cérébrale en séquence T1 aprés injection de PDC chez une fille de 3 ans suivie

pour sarcome d’Ewing fémoral qui a montré un processus Iésionnel sphéno-orbitaire gauche

localement infiltrant d’allure secondaire.

3. Bilan biologique

Les examens biologiques réalisés a I’étape diagnostique ou dans le cadre du bilan

préopératoire étaient :
e Une numération formule sanguine (NFS).
e Unionogramme pour évaluer la natrémie, kaliémie, chlorémie, calcémie.
e Un bilan rénal (urée, créatinine)
e Un bilan hépatique (ALAT, ASAT, PAL, GGT).
e Taux de prothrombine (TP)
e Taux de céphaline activée (TCA)
e Bilan inflammatoire (CRP ou VS).

e Lactate déshydrogénase (LDH).
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IV. Données anatomo-pathologiques

1. Modalités

1.1. Biopsie osseuse :
Une biopsie osseuse a été réalisée chez tous les patients, pour confirmer le diagnostic et
préciser le type histologique permettant ainsi une meilleure prise en charge.

1.2. Piece de résection :

18 patients soit 16,36% ont bénéficié d’une chirurgie conservatrice avec une étude

histologique des pieces de résections.
1.3. Amputation :

Elle a été faite chez 15 patients soit 13,63% des cas (Tableau 20).

Tableau XX : Effectif de I’amputation selon le type histologique

SE oS CS

Amputation 9 cas 5 cas 1cas

2. Résultats

2.1. Type histologique :

2.1.1. L’ostéosarcome :
Il a été retrouvé chez 49 cas, les sous-types histologiques présents étaient :
e Un ostéosarcome ostéoblastique chez 3 patients.
e Un ostéosarcome chondroblastique chez 4 patients.

e Le sous type n’a pas été précisé chez les 42 cas restants.

2.1.2. Le sarcome d’Ewing:

Il était présent chez 50 patients. Une confirmation immuno-histochimique a retrouvé

chez 4 cas.
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2.1.3. Le chondrosarcome :
Il a été retrouvé chez 11 cas, les sous-types histologiques présents étaient :

e Un chondrosarcome mésenchymateux chez 1 patient.

e Un chondrosarcome myxoide chez 2 patients.

2.2. Grade histologique :

Le grade histologique a été précisé chez 5 cas dont la totalité était faite d’ostéosarcomes
qui été de haut grade.

2.3. Immuno histochimie :

Une étude immuno histochimique a été faite chez 4 cas de sarcome d’Ewing dont un cas

exprimait des AC anti CD 99.

V. 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 para cliniques radiologiques et

anatomopathologiques.

1. LatumeurT:

Les tumeurs étaient classées en T1 chez 43 patients, classées en T2 chez 66 patients, et

en T3 chez 1 seul patient (figure 77).

ET1l ET2 mT3

Figure 77 : Répartition des différents stades T retrouvés
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2. Les adénopathies N :

Un stade NO a été retrouvé chez 107 patients soit 97,27% de I’ensemble de notre série,3

tumeurs ou 2,72% étaient classées en N1.

3. Les métastases :

- Les tumeurs classées en MO étaient au nombre de 64 soit 58,18% de I’ensemble des

tumeurs osseuses malignes primitives étudiées dans notre série.
- Chez 27 cas, la tumeur a été classée en M1a représentant ainsi 24,54%

- Chez 19 cas ou 17,27%, la tumeur était classée en M1b (figure 78).

24,54%

\

EMO0 ®mMla mMilb

Figure 78 : Répartition des stades M

Tableau XXI : Répartition des stades TNM selon les types histologiques

T N M
T1 T2 T3 NO N1 MO Mla M1b
SE 32,78% 65,22% 2% 96% 4% 54% 34% 12%
(O 46,93% 53,07% - 97,96 2,04% 67,36% | 18,36% | 14,28%
(O 36,36% 63,64% - - - 90,91% 9,09% -
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VI. Le traitement:

1. Chirurgie :

La prise en charge chirurgicale a été faite chez 58 patients ou 52,72% dont 7 cas suivi

pour chondrosarcome, 28 cas de sarcome d’Ewing et 23 cas d’ostéosarcome.

1.1. La résection tumorale :

Elle a été réalisée chez 43 patients soit 39,09%.

Elle concernait 6 cas de chondrosarcome, 19de sarcome d’Ewing dont 5 siégeaient sur un

os long, et 18 cas d’ostéosarcome dont 7 siégeaient sur un os long.

Aprés une exérése chirurgicale conservatrice, une fixation a I'aide de matériel

d’ostéosynthése a été jugée nécessaire chez 10 patients (figure 80-81).

Figure 79 : IRM de la face en séquence T1 avec injection de PDC en coupe coronale et axiale :

contrdle post opératoire d’un sarcome d’Ewing de la mandibule gauche avec résection seule

montrant une discréte infiltration des parties molles de la loge da I’hémi-mandibulectomie

gauche d’allure postopératoire.
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Figure 80: IRM du bassin

a) Séquences T1 sans injection de PDC en coupe axiale

b) Séquencet2 STIR en coupes axiale et sagittale

¢) Séquence T1 FATSAT aprés injection PDC en coupes axiale et sagittale

d) Scootview et TDM TAP en fenétre osseuse aprés une résection chirurgicale conservatrice et
réparatrice:

Mise en place d’un matériel d’ostéosynthése en regard de I'ostéotomie(téte de fléeche) chez un
patient suivi pour sarcome d’Ewing iliaque gauche en hyposignal en T1hypersignal T2 STIR se
rehaussant de facon hétérogéne apreés injection de gadolinium ( fleche)avec envahissement des
parties molles en regard.
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Figure 81: IRM du membre inférieur

a-b) Séquences T1 sans injection de PDC et T2 STIR en coupes sagittales
c) Séquence T1 FATSAT aprés injection PDC en coupes sagittale coronale et axiale
d) Scoot view aprés une résection chirurgicale conservatrice et réparatrice:

Mise en place d’un matériel d’ostéosynthése en regard de I’ostéotomie au niveau du fémur et
tibia droits (téte de fleche) chez un patient suivi pour ostéosarcome du fémur droit en
hyposignal en T1hypersignal T2 STIR se rehaussant de facon hétérogéne apreés injection de
gadolinium (fleche) responsable d’une rupture corticale avec envahissement des parties molles.
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1.2. Amputation :

Elle a été réalisée chez 15 patients soit 13,63% des cas.

Figure 82 : Désarticulation de I'épaule droite chez un jeune de 19 ans suivie pour ostéosarcome

de I’humérus.

La figure 83 illustre la répartition des interventions chirurgicales effectuées sur

I’ensemble des tumeurs osseuses malignes primitives opérées de notre série.

M résection
+ostéosynthése

M résection seule

amputation

Figure 83 : Différentes possibilités de prise en charge chirurgicale des TOMP opérées.
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2.

Chimiothérapie :

2.1. Néo adjuvante :

Les patients ayant bénéficié d’'une CTH néo-adjuvante étaient au nombre de 46 dont 31
cas sont suivis pour des sarcomes d’Ewing et 15 cas des patients suivis pour des ostéosarcomes.

> Examens radiologiques de contrble post-chimiothérapie :

Ces patients ont été évalués par un examen radiologique de controle dont 37patients ont

bénéficié d’une IRM, et 7 patients ont bénéficié d’'une TDM (tableau 22).

Tableau XXII : Répartition des examens radiologiques post chimiothérapie selon les types

histologiques

SE (01
TDM 4 cas 3cas
IRM 18 cas 12 cas

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

de la Iésion, ou carrément une augmentation de celle-ci (figure 84)

| " 19 cas ‘
10 “ o
5 1 2 cas ._
: - 2cas / IRM H [RM
™ ....-.‘.-...-...-.. - TDM
taille stable R
taille augmenté )
taille diminuée

Figure 84: Répartition des différents aspects radiologigues évolutifs de la TDM et IRM des TOMP

ayant recu 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 23) :

Tableau XXIII : Répartition des résultats radiologiques de contrdle chez les patients ayant recu

une chimiothérapie néo-adjuvante en fonction des types histologiques.

Effectif SE (01
Augmentation en taille 8 cas 6 cas 2 cas
Diminution en taille 17 cas 13 cas 4cas
Taille stable 21 cas 12 cas 9 cas
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Figure 85: IRM du rachis entier: sarcome d’Ewing vertébrale en séguences T1 sans et aprés

injection de PDC en coupes sagittales a) examen de 2016 : b) contrble en 2018 apres

chimiothérapie : augmentation en taille du processus tumoral par rapport a I’ancien examen en

hyposignal T1, se rehaussant aprés injection de gadolinium (fleche) avec accentuation du

tassement vertébral de D9 (étoile) avec envahissement endo-canalaire (étoile noire).
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Figure 86 :IRM la jambe gauche: sarcome d’Ewing de la fibula droite en (a-c)séquences T1 sans

injection de PDC en coupe coronale, et séquence T2 STIR en coupes sagittal, (b-d)séquence T1

FATSAT apreés injection PDC en coupes sagittale, coronale et axiale :a-b) examen de 2017: c-d)

controle en 2018 aprés chimiothérapie :importante régression du volume tumoral par rapport a

I’ancien examen en de 2017 gui est en hyposignal T1hypersignal T2 STIR, se rehaussant de

facon hétérogéne apreés injection de gadolinium ( fleche) avec envahissement endomédullaire

(étoile), rupture corticale par endroit et extension aux parties molles de voisinage(fleche

courbée).
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Figure 87 : IRM du bassin : sarcome d’Ewing iliaque droit

a) Examen de 2016 : séquences T1 sans injection de PDC et séquence T2 STIR en coupes

sagittales, séguence T1 FATSAT aprés injection PDC en coupes sagittale, coronale et axiale

b) Contrdle en 2017 aprés chimiothérapie : séquences T1 sans injection de PDC en coupe
axiale et séquence T2 STIR en coupes sagittale, séquence T1 FATSAT aprés injection PDC en

coupes sagittale, coronale et axiale.

Aspect quasi stable du processus tumoral de |’aile iliague droite, en hyposignal en
T1hypersignal T2 STIR se rehaussant de facon hétérogéne aprés injection de gadolinium (fleche)

avec extension aux parties molles endo pelviennes(téte de fléche).
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Les figures ci-dessous (figures 88 et 89) illustrent les aspects radiologiques évolutifs en

fonction du type histologique :

M absence de contrdle
radiologique
M taille stable

m taille diminuée

M taille augmentée

Figure 88 : Aspects radiologiques évolutifs des sarcomes d’Ewing aprés une chimiothérapie néo-

adjuvante

M absence de contrdle
radiologique
M taille stable

 taille diminuée

M taille augmentée

Figure 89 : Aspects radiologiques évolutifs des ostéosarcomes apres une chimiothérapie

néo-adjuvante
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2.2. Chimiothérapie adjuvante :

Une chimiothérapie postopératoire a été entreprise chez les 6 patients de notre série qui

ont été opérés dont 1 cas de chondrosarcome, 2 cas d’ostéosarcome et 3 cas de sarcome

d’Ewing.

T2 STIR coronal T2 STIR coronal
Figure 90 : Contréle IRM chez une femme de 50 ans suivie pour chondrosarcome aprés

chimiothérapie post opératoire

Amputation du genou gauche avec des signes de remaniement post opératoire au niveau du site
opératoire et du fémur gauche en hyper signal T2 STIR se rehaussant apreés injection de PDC

(fleche).

T2 STIR axial

Figure 91 : Exérese totale de 'omoplate droite chez un jeune de 15 ans suivie pour sarcome

d’Ewing qui a recu une chimiothérapie post opératoire : absence de syndrome de masse ou prise

de contraste pathologigue au niveau de la région scapulaire droite.
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3. Laradiothérapie :

- Elle était indiquée concomitante a la chimiothérapie néo adjuvante chez un patient suivi

pour sarcome d’Ewing (figure 92).

- Elle était indiquée en postopératoire chez un cas de sarcome d’Ewing et décrit chez 2 cas

suivis pour chondrosarcome.

T1 axial sans contraste T2 coronal et sagittal avec contraste

T1 coronal sans contraste T1 coronal et axial avec contraste

T1 coronal sans contraste T1 coronal et axial avec contraste

Figure 92 : IRM de I’épaule droite : sarcome d’Ewing de I’humérus droit en séguences T1 sans et

aprés injection de PDC a) examen de 2016, b) contrdle en 2017 aprés chimiothérapie, ¢)

contrdle en 2018 aprés radio-chimiothérapie, importance régression du volume tumoral de

I’examen de 2017 par rapport a I’ancien examen de 2016 avec aspect quasi stable entre

I’examen de 2017 et 2018.
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VII. Suivi :

On a noté 2 cas de récidive, dont un cas sont suivi pour sarcome d’Ewing et I'autre pour

ostéosarcome.

T1 coronal sans contraste T2 STIR coronal

Figure93 : Récidive lombaire d’un sarcome d’Ewing fémorale droit aprés traitement

désarticulation coxo-fémorale droite et chimiothérapie avec prise de contraste somatique de

L5(fleche)

1 Axial T1 Axial sans contraste Séquence diffusion Séquence ADC

Figure 94 : Récidive ganglionnaire d’un ostéosarcome de la jambe gauche aprés traitement

amputation du genou gauche (fleche) et chimiothérapie : volumineuse masse hypogastrique

réalisant une restriction a la diffusion avec infiltration locale (téte de fleche)
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! < DISCUSSION

87



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

|. Etude épidémiologique :

1. Fréquence :

1.1. Situation dans le monde :

Les TOMP sont extrémement rares. Elles représentent moins de 0,2% de I’ensemble des

tumeurs malignes chez I'adulte, et 5% des tumeurs chez I’enfant de moins de 15 ans [1].

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 [8]. Cette
principale caractéristique ressort dans la majorité des registres des cancers publiés a travers le

monde (Tableau 24).

Tableau XXIV : Fréquence des TOMP dans le monde

Nouveaux cas de %dans les nouveaux cas
Pays Année
TOPM de cancer
Etats unis [9] 2009 2570 0,17
Angleterre [10] 2007 463 0,15
Norvege [11] 2006 252 0,16
Arabie saoudite [12] 2004 101 1,4

1.2. Situation au Maghreb :

Dans les pays de Maghreb, les données disponibles concernant l'incidence ou la
prévalence des TOMP dans la population générale ou leur fréquence dans les cancers

diagnostiqués provient de registres régionaux du cancer.

Dans le registre des cancers du sud tunisien pour les années 1997-1999, on dénombre

37 cas de TOMP pour 4871 nouveau cas de cancer soit une fréquence de 0,7 % [13].

Dans la wilaya d’Alger, sur les 3678 nouveaux cas de cancers diagnostiqués durant

I’année 2006,33 TOMP ont été recensées soit 0,9 % [14].
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Au Maroc, le registre de la ville de Rabat pour I'année 2005 fait état de 7 nouveaux cas
de TOMP sur 763 nouveaux cas de cancer invasif enregistré durant la méme année ce qui

équivaut a une fréquence de 0,9 % [15].

L’ensemble de ces registres régionaux ont été élaborés a partir de données collectées de
structures hospitalieres universitaires ce qui constituerait probablement un billet de sélection

pouvant justifier la fréquence relativement élevée des TOMP dans les pays du Maghreb.

Tableau XXV : Fréquence des TOMP dans le Maghreb

Nouveau cas de % dans les nouveaux cas
Pays Année
TOPM de cancer
Sud tunisien [13] 1997-1999 37 0,7
Algérie, Alger [14] 2006 33 0,9
Maroc, Rabat [15] 2005 7 0,9

2. Répartition selon le type histologique :

A partir des résultats de I’analyse de la SEER (Surveillance, Epidemiology, and End Results)
program [16], qui constitue la plus grande série collectée de TOMP avec 2627 cas
histologiquement confirmées, il apparait que I'Ostéosarcome (OS) est la TOMP la plus fréquente
(35,1%), suivi par le Chondrosarcome (CS) (25,8%), le Sarcome d’Ewing (SE) (16%), le Chordome
(CH) (8,4%), et I’Histiocytofibrome malin (HFM), y compris le Fibrosarcome(FS) (5,6%).La malignité
dans les tumeurs a cellules géantes est inhabituelle et rarement confirmée, seulement quelques

cas ont été rapportés dans la littérature [17].

Ces constatations épidémiologiques ont été confortées a la plupart des séries de TOMP

publiées dans la littérature (Tableau 26).

Dans notre série, on a retrouvé 50 cas de sarcome d’Ewing soit 45,45%, 49 cas

d’ostéosarcome soit 44,55%, et 11 cas de chondrosarcome soit 10% des cas étudiés.
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Tableau XXVI: Distribution des TOMP en fonction du type histologigue

Série Année Effectif %0S %CS %SE
Dorfman HD 1973-1987 2627 35,1 25 16
Moradi 1985-2005 447 42,1 29,2 17,7
Blackwell jb 1972-1996 263 35,7 24,3 18,6
Peko JF 1992-2001 55 70,1 7,2 1,8
Notre série 2015-2018 110 44,55 10 45,45

3. Répartition selon I’'age :

L’ostéosarcome est plus fréquent chez les sujets de moins de vingt ans, en période de
croissance accélérée, il représente 5% des tumeurs pédiatriques et plus de 10% des cancers
solides de I'adolescent. Un deuxiéme pic est observé chez I'adulte agé, ou il se développe

habituellement sur des |ésions préexistantes comme la maladie de Paget de I'os [18,19].

Le sarcome d’Ewing se voit le plus fréquemment chez I’enfant et I’'adolescent, moins chez
I’adulte, il survient typiquement entre 15 ans et 30 ans. La médiane d’age au diagnostic est de

15 ans [20].
L’age de survenue du chondrosarcome se situe principalement entre 40 et 70ans [18].

Dans notre série, la moyenne d’age était de 22,2 ans pour I'ostéosarcome, 19,3 ans pour

le sarcome d’Ewing, et 44,7 pour le chondrosarcome.

4, Répartition selon le sexe :

Indépendamment du type histologique, La fréquence des TOMP est plus élevée chez les
patients de sexe masculin. Ceci est expliqué par leur période de croissance qui dure plus

longtemps [21].

Le sexe ratio homme-femme est de 1,4/1 pour I'ostéosarcome,1,5/1 pour le sarcome

d’Ewing, et de 1/1 pour le chondrosarcome [22].
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Tableau 27 : Sexe ratio des tumeurs osseuses malignes primitives dans différents pays selon le

type histologique.

Pays Ostéosarcome Sarcome d’Ewing
USA (Hospital St. Jude Memphis) [21] 1,1 1,6
France Métropolitaine [23] 1,3 1,5
UK (UK data - NCIN) [24] 1,4 1,5

Dans notre série, cette caractéristique est respectée pour la globalité des TOMP, 56,36%
de nos patients étaient de sexe masculin, avec un sexe ratio de 1,57 pour I'ostéosarcome, et

1,08 pour le sarcome d’Ewing.

5. Facteurs de risque et de prédisposition :

Il y a un certain nombre de facteurs héréditaires et acquis associés au développement
d’'une tumeur osseuse maligne primitive, par contre chez la majorité des patients il est

impossible d’identifier une cause particuliere [24].

5.1. Tumeurs osseuses bénignes :

La transformation maligne des tumeurs osseuses bénignes est rare, son incidence réelle

n’est pas encore établie [21].

La transformation maligne d’une tumeur a cellule géante est fréquente, elle survient
apres une Chimiothérapie ou une irradiation de la tumeur avec un risque cumulé de 5 a 12% et
un délai moyen de 8 ans en post-traitement, rarement sans ces deux facteurs déclenchant dont

seulement quelques cas ont été rapportés [25,26].

La fréquence de la transformation maligne des dysplasies fibreuses de I'os a été estimée
a 0,5% pour la forme monostotique et 4% pour le syndrome de McCune-Albright. Le premier cas
de sarcome surdysplasie fibreuse a été identifié par Coley et Stewart en 1945. Selon la méta
analyse de Yabut [27], P'ostéosarcome est le plus communément retrouvé, suivi par le

fibrosarcome et le chondrosarcome.
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L’ostéochondrome qui peut soit étre solitaire ou s’intégrer dans le cadre d’une

ostéochondromatose est la premiére tumeur osseuse bénigne a donner naissance au

chondrosarcome secondaire [28].

L’ostéoblastome est une tumeur osseuse bénigne rare qui compte pour moins de 1% des
tumeurs osseuses primitives. Il en existe deux principales entités clinico-pathologiques, la forme
bénigne, qui sedéveloppe lentement sur de nombreuses années, et la forme agressive ayant une
tendance a la récidive et I’envahissement des tissus mous adjacents. Dans de rares cas, ces deux

entités peuvent subir une transformation maligne en ostéosarcome [29].

Le chondroblastome rejoint le profil de I'ostéoblastome et peut dans de rare cas se

transformer en chondrosarcome [30].

5.2. Maladie de Paget de I’os :

La maladie de Paget est une maladie métabolique caractérisée par un remodelage osseux

anormal. Elle est plus fréquente chez la population agée et d'étiologie incertaine.

Une tumeur osseuse maligne primitive se développe sur ce terrain avec une incidence de

0,7%. La majorité de ces sarcomes osseux sont des ostéosarcomes [31].

5.3. Ostéomyélite chronique :

La transformation maligne des ostéomyélites chroniques est une complication
locorégionale évolutive, rare, tardive et méconnue de cette pathologie. Elle touche dans la
majorité des cas le membre inférieur, aprés une longue période d’évolution. Elle est a
prédominance masculine. Le diagnostic est posé sur les données cliniques et radiologiques, et
confirmé histologiquement. Le TTT est basé sur ’'amputation ou I’exérése large au stade précoce
associée a une RTH complémentaire. La transformation maligne en carcinome épidermoide est la

plus fréquente, rarement en fibrosarcome, ou en ostéosarcome [32].

5.4. Désordres et anomalies génétiques :

Tres rarement I’ostéosarcome peut étre familial. Il survient dans un tableau de tumeurs

multiples de différentes variétés histologiques et correspond a un gene de prédisposition aux
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tumeurs. Des formes familiales d’ostéosarcome sont décrites dans le cadre des mutations du
gene 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 [33].

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. Actuellement, on pense que le sarcome d’Ewing a pour origine les cellules
parasympathiques post ganglionnaires, expliquant les nombreuses localisations. Un gene EWS
(Ewing sarcoma) situé au niveau du chromosome 22, est souvent impliqué dans certaines
translocations chromosomiques responsables de sarcome d’Ewing notamment les translocations
(11;22), (21 ; 22) et (7 ; 22) [34].

5.5. Irradiation :

Actuellement, il existe des preuves solides sur la liaison de causalité entre I'exposition a

un rayonnement et le risque de survenue d’un sarcome osseux

L’ostéosarcome est la tumeur post-radique la plus fréquente, suivie respectivement par

I’histiocytofibrome malin et le lymphangiosarcome [35].

5.6. Agents chimigues :

Divers matériaux d'implant comme le chrome, le nickel, le cobalt, le titane et le
polyéthyléne, ont été suspectés comme facteurs de risque de développement de tumeurs

osseuses primitives malignes.

Plusieurs études ont fait le lien entre I'usage du cyclophosphamide et le développement
de sarcomes osseux chez les patients ayant recus une RTH dans le cadre de la prise en charge

d’un cancer [36, 37, 38].
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5.7. Autres:

Plusieurs cas sporadiques d’ostéosarcome survenant tardivement chez des patients

présentant une ostéogénese imparfaite ont été rapportés dans la littérature [39, 40, 41].

La relation entre la survenue d’un infarctus osseux et le développement ultérieur de

tumeur osseuse primitive maligne a également était évoquée dans plusieurs études [42, 43].

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

Il. Etude clinique :

1. Circonstances de découverte :

La douleur et la tuméfaction constituent les deux modes de révélation cardinaux des
tumeurs osseuses malignes primitives qui conduisent au diagnostic. D’autres symptémes
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 constitue le maitre symptome des tumeurs osseuses malignes primitives.

Les tumeurs osseuses malignes sont toutes potentiellement douloureuses. Classiquement
; la douleur s’installe lentement sur un mode rhumatismal inflammatoire ou neuropathique, de
facon intermittente. Par la suite, elle devient continue avec perturbation du sommeil. Ni aigué ni
chronique, C’est une « douleur aigué qui dure », plus marquée la nuit et pendant les périodes de
repos. 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 contréler. 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 [8,44].

Dans notre série, la douleur a été le mode de révélation majeur.
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1.2 Latuméfaction :

Elle représente le deuxieme 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 [44,45].

Elle était présente chez 10 cas, soit 9% des patients de notre série.

1.3 L’impotence fonctionnelle :

Une limitation de la mobilité peut étre observée en cas de lésion juxta-articulaire, du fait

du blocage par la masse tumorale ou par irritation de la membrane synoviale adjacente [44,45].

Elle était présente chez 14 cas, soit 12,72% des patients de notre série.

1.4 La fracture pathologigue :

La fracture pathologique est rarement le mode de découverte d’une tumeur osseuse
maligne primitive.
L’incidence des fractures pathologique dans les TOMP se situe entre 2% et 25% [46].

Les sarcomes osseux se caractérisent par une cellularité élevée au dépend de la matrice
osseuse et une destruction de l'os cortical, ce qui expose a la fracture spontanée ou apres
traumatisme a faible énergie. La fragilisation de I'os par une biopsie, un traitement par
chimiothérapie avec nécrose tumorale importante ou une radiothérapie contribue également au
développement de fractures sur le site tumoral [47]. Chez I’enfant et I'adulte jeune, les fractures
pathologiques sont plus décrites dans I'ostéosarcome, particulierement de siege diaphysaire,
avec une taille tumorale importante, une ostéolyse, de sous type télangiéctasique et
fibroblastique. Dans un second ordre chez les patients suivis pour sarcome d’Ewing, ayant un

index de masse corporelle élevé, avec une tumeur siégeant au niveau du fémur. L'incidence
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élevée des fractures pathologiques apres contréle tumoral local chez les patients atteints de
sarcome d’Ewing serait expliquée par l'effet de la radiothérapie qui fragiliserait I'os [48,49].

4 cas de fracture pathologique ont été retrouvés dans notre série.

1.5 Les signes généraux :

Les signes systémiques comme la fievre (en particulier dans le sarcome d’Ewing), une
asthénie et la perte de poids sont fréquents [50]. lls ont souvent une valeur pronostique
défavorable.

Il nexiste pas de signes généraux associés pour les ostéosarcomes sauf en cas de forme
multi-métastatique [51].

Dans notre série, une altération de I’état général a été décrite chez 12 patients.

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 souvent douloureuse,
radiculalgies, et des troubles sphinctériens souvent d’origine malignes [52].

Les formes métastatiques des ostéosarcomes au diagnostic représentent 10 a 20% des
patients et concernent le poumon dans 90% des cas [52,8].

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 [52].

Dans notre série, des signes neurologiques a type de syndrome médullaire ont été

retrouvées chez quatre patients.
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2. Examen clinique :

2.1 Lesiége:

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 95). D’autre part le siege peut constituer un
parameétre a prendre en compte pour le choix d’'une modalité thérapeutique, la radiothérapie
pour les tumeurs pelviennes profondes en exemple. Tous types histologiques confondus, les

deux tiers des TOMP se localisent au niveau du squelette périphérique [46].

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 '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 [53].

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 plutét que de la partie métaphysaire [54].

Le chondrosarcome siége rarement aux extrémités. Il s’agit avant tout d’une tumeur du
tronc (48%), notamment du bassin, de I'omoplate, rachis et sacrum, et des grands os des
membres (52%), principalement le fémur, 'humérus et le tibia a leur partie proximale. Les
atteintes de I'avant-bras, du péroné sont plus rares. Les chondrosarcomes de la main et du pied
sont exceptionnels, de méme que les localisations craniennes ou maxillaires. Au niveau des os
longs, les chondrosarcomes sont métaphysaires, des formes diaphysaires ou épiphysaires pures

ont été décrites [55].
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Figure 95 : Localisation des trois principaux TOPM.

2.2 Les signes inflammatoires :

La présence de signes inflammatoires dans les TOMP est exceptionnelle. Cependant ils ne
sont pas du tout inhabituels dans les sarcomes d’Ewing. lls traduisent souvent I’évolutivité de la
tumeur [56].

L’'inflammation locale a été décrite chez 6 patients de notre série.

2.3 Les dimensions clinigues :

Les dimensions cliniques de la tumeur doivent nécessairement étre précisées lors de
chaque examen clinique. Elles refletent le volume tumoral, et représentent un indice clinique

d’évaluation de la réponse thérapeutique et de surveillance [22].

Le plus grand diamétre des tumeurs osseuses malignes primitives dépasse en régle 6 cm

et atteint 9 cm ou plus lors du diagnostic.
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lll. Place de I’'imagerie :

L’imagerie occupe une place importante dans le diagnostic, le bilan d’extension et le
suivi.

Les clichés radiologiques simples motivés par les signes cliniques sont la premiere étape
du diagnostic; ils sont obligatoires. L'échographie, pratiquée pour une symptomatologie
douloureuse ne doit pas leur étre substituée. Les signes radiologiques peuvent étre étendus,
d’emblée trés évocateurs de malignité, mais parfois seule une apposition périostée de petite
taille ou une plage d’ostéocondensation ou de déminéralisation sont présents. Le scanner n’a sa
place qu’a titre de complément local d’exploration pour préciser la sémiologie radiologique et,
par conséquent n’est pas indiqué dans tous les cas. C’est a partir de I'imagerie par rayons X que
sera apprécié le caractére agressif d’une lésion et que les hypothéses diagnostiques seront
formulées. 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 et de déterminer la zone la plus appropriée
pour une biopsie. La scintigraphie osseuse aux diphosphonates marqués n’a, lors du bilan initial,
gu’une place trés relative dans I'appréciation de la lésion elle-méme révélant une hyperfixation

non spécifique.

Une fois le diagnostic posé, I'imagerie a une double mission : rechercher les localisations
secondaires pulmonaires par le scanner thoracique, osseuses par la scintigraphie « classique »,
la tomographie a émission de positons (TEP) ou I'IRM corps entier et permettre la planification de
I’acte chirurgical en évaluant les possibilités et les modalités de conservation de membre
(étendue de [I'atteinte endo-osseuse dans la diaphyse et vers [Iépiphyse, rapports

neurovasculaires) [57].
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1. Radiographie standard :

1.1 Latechnigue :

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 lésion et éviter les superpositions et les clichés en incidence

tangentielle afin de situer la lésion (corticale ou médullaire) [57].

La technique du noircissement permet I’'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 [57]. La qualité des négatoscopes joue un grand role important dans
I'interprétation .Un spot de lumiére intense est utilisé pour la lecture des parties molles un peu
sombres. Une Loupe, des régles graduées, un compas, des crayons sont indispensables pour une
lecture de qualité [59]. 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 [60].

1.2 Lesindications :

Elle est toujours indiquée en premiere intention. Elle permet trés souvent de détecter une
tumeur osseuse ; assez souvent d’en affirmer la nature maligne (70% des cas) et parfois méme
de I'identifier.

1.3 Intéréts :

La radiologie conventionnelle reste fondamentale dans le diagnostic positif des TOMP,

elle permet de :
> Différencier entre tumeur bénigne et maligne.

> Différencier une tumeur de I’os des parties molles.
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> Déterminer le siege 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 [61,62,63,64].

1.4 Les limites :

Par ailleurs on considére généralement qu’elle est insuffisante pour apprécier I’évolution

sous traitement a causes des difficultés d’interprétation et de la variabilité inter observations.

Elle ne permet pas d’apprécier I’envahissement endocanalaire, et ne montre que des
signes grossiers de I’envahissement des parties molles. Elle ne permet pas de toujours visualiser
une rupture corticale ni une coque osseuse sous périostée. Elle a un apport limité également
devant des lésions de petites tailles, et devant les lésions situées dans les ceintures pelviennes et
scapulaires, du crane et du rachis [58,60].

1.5 Lasémiologie [65] :

Une étude analytique des lésions osseuses est nécessaire. Elle doit :
> Préciser ses caractéres morphologiques (le nombre, le siege, la taille).

>  Etudier les modifications structurales de I’os (ostéolyse, ostéocondensation ou processus

mixte), la réaction périostée, la matrice tumorale.
> Apprécier I’envahissement tumoral.

> Rechercher une fracture pathologique.

1.5.1 Les caractéres morphologiques :

a. Le nombre:

Il est important de savoir si I’on est face a une lésion unique ou des lésions multiples.

Chez I’enfant, les atteintes multiples orientent vers une histiocytose X, une hémopathie,
ou une diffusion secondaire d’un neuroblastome. Chez I'adulte elles orientent plutét vers une

métastase ou un myélome.
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b. Lesiége:
e Par rapport au type d’os atteint (long, court ou plat) : I'atteinte des os longs est

privilégiée dans I'ostéosarcome. Les os plats et courts sont atteints fréquemment dans le

chondroblastome et sarcome d’Ewing.

e Dans le plan longitudinal (métaphysaire, épiphysaire ou diaphysaire) : la majorité des
tumeurs se développent sur la métaphyse. Les chondrosarcomes se développent

essentiellement sur I’épiphyse, le sarcome d’Ewing et les fibrosarcomes sur la diaphyse,

et 'ostéosarcome sur la métaphyse.

Figure 96 : Le siege des Iésions dans le plan longitudinal Ostéosarcome de siege fémoral,

huméral et tibial.

a)Lésion diaphysaire ostéolytique, b) Iésion métaphyso-épiphysairemixte, c) Iésion métaphyso-

épiphysaireo stéocondensante.

e Dans le plan axial : intraspongieux, intracortical, ou juxtacortical (figure97).

Pour le diagnostic entre lésion intraspongieuse et intracorticale, sur les clichés simples, il
faut bien regarder la corticale au point de raccordement avec la lésion : si celle-ci est amincie,

elle est intraspongieuse (figure 97) ; si celle-ci est élargie, elle est intracorticale (figure 97).
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Pour les lésions juxtacorticales ou parostéales (figure 97), il faut essayer de différencier
les lésions qui naissent de la face interne du périoste (sous périostées) de celles qui naissent de
sa face externe ou a son contact (juxtapériostées). Cette distinction est trés souvent difficile,
voire impossible, méme en s’aidant de la TDM ou de I'IRM. Dans ce cas, il faut employer le terme

général de lésion parostéale, juxtacorticale, ou de surface.

Figure 97 : Siége de la lIésion dans le plan axial [65].

A. Lésion centrale. Noter I'amincissement de la corticale au point de raccordement de la

tumeur (fleche).
B. Lésion intracorticale. Noter I’élargissement de la corticale au point de raccordement avec

la tumeur.

C. Lésion juxtacorticale (fleche).
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Figure 98 : Le siege des Iésions dans le plan axial

a) Ostéosarcome cortico-médullaire, b) ostéosarcome intra-spongieuse, c) ostéosarcome para-

ostéal, d) ostéocondensation juxta cortical.

c. Lataille:

Au moment de la découverte, une taille inférieure a 6 cm est plutét en faveur d’une lésion
bénigne et, inversement, une lésion supérieure a 6 cm est plutét maligne, mais ce critére est

souvent pris en défaut.

1.5.2 Les modifications structurales de 1’0s :

La lésion peut se manifester par une ostéolyse, ostéocondensation, ou un processus

mixte.
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a. L’ostéolyse :
L’ostéolyse est liée a la destruction de I'os par le processus tumoral mais aussi a

I’lhyperpression secondaire a la stimulation des ostéoclastes et a I’hyperhémie.

La description des différents types d’ostéolyse selon LODWICK [66] permet de définir le

degré d’agressivité de la [ésion tumorale
Il 'y a trois grands types d’ostéolyse : géographique, « mitée » et perméative.
> Ostéolyse géographique (type | de LODWICK) (Figure99)

C’est une lacune osseuse dont les contours arrondis ou lobulés ressemblent a ceux d’une
carte de géographie. Trois sous-types sont décrits en fonction de I'aspect des bords, la Iésion

étant d’autant plus évolutive qu’elle est plus mal limitée.
e Typel A : ostéolyse géographique, a bords nets, avec sclérose marginale:

Les bords de la plage d’ostéolyse sont marqués par un liseré dense de condensation. Plus
le liseré est épais, moins la tumeur est évolutive. Cette sclérose péri-lésionnelle traduit une
réaction ostéoblastique de I'os porteur. Ce type d’ostéolyse correspond a une lésion de

croissance lente, trés faiblement agressive et donc bénigne.
e Type | B : ostéolyse géographique, a bords nets, sans sclérose marginale (figure99) :

Les bords de la plage d’ostéolyse sont nets, a I’« emporte-piece », mais sans sclérose. La
lésion est donc plus évolutive que celle du type | A sans que I'os sain de voisinage ait pu
développer une réaction ostéoblastique condensante. Ce type d’image correspond donc a une
lésion d’évolutivité moyenne. L’aspect est donc douteux et peut correspondre a une lésion

bénigne, mais aussi a une lésion maligne (plasmocytome) ou infectieuse.
e Typel C: ostéolyse géographique a bords mal définis (figure99) :

Les bords de la plage d’ostéolyse sont flous, avec une zone transitionnelle mal définie.
L’agressivité du processus pathologique dépasse les possibilités de réaction ostéoblastique de
I'os porteur. C'est en faveur d’une lésion rapidement évolutive, agressive, qui peut donc étre

maligne ou infectieuse.
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A : Type la B : Type lb C: Typelc

Figure 99 : Les différents types d’ostéolyse type | selon LODWICK,

Courtoisie de Nicolas Sans

A: type la B: type Ib C: type Ic

Figure 100 : Aspect radiologiqgue des différents types d’ostéolyse type | selon LODWICK

> Ostéolyse « mitée » (type Il de Lodwick) (Figure101)

Elle est caractérisée par la présence de nombreuses petites lacunes rondes, ovales ou a
bords déchiquetés, parfois confluentes en plages a bords flous, I’ensemble étant comparé a un
tricot « mangé par les mites ». Elle traduit une Iésion agressive qui est donc le plus souvent

maligne ou infectieuse, mais elle peut se voir dans certaines lésions bénignes.
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Figurel01 : aspect radiologique de I'ostéolyse mitée (fleche)

Courtoisie de Nicolas Sans

> Ostéolyse perméative ou ponctuée (type Il de Lodwick) (Figure102)
Elle est caractérisée par de tres petites images lacunaires, rondes ou ovales, a bords
flous. Compte tenu de la taille des lésions, elle se voit essentiellement dans I’os compact. C’est

la traduction d’une réaction ostéoclastique intense en faveur d’une lésion tres agressive.

Figure 102 : Aspect radiologigue de I’ostéolyse perméative ou ponctuée.

Courtoisie de Nicolas Sans
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b. L’ostéocondensation :
Trois mécanismes isolés ou associés peuvent provoquer une condensation : la réponse de
I’os sain par stimulation ostéoblastique qui se traduit par une ostéosclérose péri Iésionnelle, la
matrice tumorale ossifiante d’une tumeur ostéogénique maligne (ostéosarcome) et
I’ostéonécrose. Une condensation homogeéne est plutot en faveur d’une origine bénigne
(ostéome). Lorsqu’elle est hétérogene, la malignité est fortement suspectée (la condensation

périphérique hétérogene est typique de I’ostéosarcome) (figure 103).

Figure 103 : Aspect radiologique de I’ostéocondensation en rapport avec un ostéosarcome

ostéogénique de I’extrémité supérieur du tibia.

c. Aspect mixte:

Il s’agit de [I’association d’une ostéolyse et d’une ostéocondensation pouvant se

rencontrer a la fois dans les Iésions bénignes et malignes (Figure 103).
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Figure 104 : Aspect radiologigue de I’aspect mixte d’un ostéosarcome fémoral.

1.5.3 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, on note les réactions périostée suspect de

malignité comme suit :

a. Réaction périostée 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 :
v Pluri-lamellaire en « bulbe d’oignon » (Figure 105)

Plusieurs couches osseuses séparées les unes des autres en bulbe d’oignon, compatible

avec une lésion d’évolution rapide.
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Figure 105: Aspect radiologique de la réaction pluri-lamellaire en bulbe d’oignon (fleche).

v' Spiculations sous périostées continues :

Elles évoquent une Iésion agressive, peuvent étre réguliéres en « poils de brosse » ou en «

rayons de soleil », ou irréguliéres ou complexes (figure 106)

Figure 106 : Aspect radiologique de spiculations sous périostées continues

Spiculations sous périostées en rayon de soleil d’'un ostéosarcome fémoral (fleche).
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b. Réaction périostée discontinue (avec rupture de la corticale) :

Une lésion rapidement évolutive qui vient de la médullaire ou de la corticale induit une

réaction cortico-périostée qui compte tenu de I'agressivité. Si le potentiel évolutif de la tumeur

est supérieur a la capacité d’ostéogenese du périoste, la réaction périostée va étre rompue au

point d’activité tumorale la plus forte (figure 107).

Cette rupture de la continuité périostée se manifeste par :

v' Eperon de Codman (figure 107) :

C’est une réaction périostée pluri-lamellaire triangulaire, située 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 Iésion. Il correspond

au maximum d’agressivité |ésionnelle et ne se voit pratiquement que dans les tumeurs malignes.

Figure 107 : Aspect radiologigue de I’Eperon de Codman d’un ostéosarcome fémoral.

v' Spiculations sous périostées discontinues :

La réaction spiculaire réguliere est interrompue en un ou plusieurs endroits et prend un

aspect désorganisé et irrégulier (en feu d’herbe ou en rayons de soleil : figure 108), le plus
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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.

Figure 108: Aspect radiologique des spiculations périostées discontinues d’un sarcome d’Ewing

tibial.

1.5.4 La matrice tumorale :

La matrice tumorale est une substance fondamentale produite par les cellules du tissu
conjonctif de nature ostéoide, chondroide, myxoide ou collagéne.ll existe quatre types de
matrice tumorale: osseuse, cartilagineuse, fibreuse et graisseuse. La matrice fibreuse, graisseuse
témoignent d’une lésion bénigne et seule les matrices osseuse et cartilagineuse sont radio-
opaques. Ces éléments ne sont retrouvés sur les Radiographie standards que dans 50%, d’ou

I'intérét du scanner et I'IRM.
a. Matrice ostéoformatrice ou ostéoide:
Elle caractérise les tumeurs de la lignée ostéogénique (ostéosarcomes). Elle se présente
sous forme de plages denses homogénes a bord floues uniques ou multiples. Selon I'importance

du dépot calcique, on distingue plusieurs aspects radiologiques : aspect en verre dépoli, aspect

nuageux et aspect homogéne comme l'ivoire (figure 109).
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Figure 109 : Différents aspects radiologigues de type matrice ostéoide.

a : Verre dépoli, b : Nuageuse, ¢ : Dense homogéne

Figure 110 : Aspect radiologigue de matrice ostéoide nuageuse d’un sarcome d’Ewing iliague.
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Figure 111 : Aspect radiologigue de matrice ostéoide a trabéculations grossiéres d’un

ostéosarcome fémoral para ostéal.

b. Matrice cartilagineuse :
Elle présente deux caractéristiques, les calcifications et I’architecture lobulée.
Les calcifications peuvent se présenter sous formes : en pop corn, floconneuses,

arciformes, ou annulaires [65] qui sont mieux analyser en TDM. Alors que I'IRM permet une

meilleure caractérisation des lobulations.

a b C

Figure 112 : Différents aspects de la matrice cartilagineuse (fléeches)

a: calcifications arciformes et annulaires, b: calcifications ponctuées, c : floconneuses, et en

anneaux.
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1.5.,5 L’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, qui est quasi constant, n’est évident que si
la tumeur est calcifiée, sinon il est mieux précisé en scanner ou IRM. 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 [60].

Figure 112: Ostéosarcome: Iésion lytigue de I’extrémité inférieur du fémur avec importante

infiltration des parties molles en regard (fléche).

1.5.6 La fracture pathologique :
Le bilan radiologique doit rechercher une fracture pathologique ou un risque fracturaire
élevé qui requiérent une immobilisation orthopédique immédiate et une mise en décharge [51].
L’analyse radiologique comporte deux étapes : I’évaluation de I'os et I’évaluation de la lésion
responsable de la fracture pathologique.

1.5.7 Les criteres des TOMP :

e Le nombre : la multiplicité des lésions oriente vers une lésion agressive (métastases,

myélome, . . .).
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e Lataille : une lésion qui dépasse 6 cm de diamétre est probablement agressive.

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

e Une corticale amincie rompue sans soufflure.

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

e Envahissement des parties molles [61].

2. TDM:

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 l'articulation la

plus proche de la lésion tumorale.

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, l’interligne du genou ou le plafond de la mortaise tibio-péroniére. L’étude
radiologique se fait avant et apres I'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.
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Il nest demandé que s’il existe des problémes diagnostiques ou si I'IRM n’est pas

disponible [69].

2.3 Les avantages :

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

radiologie conventionnelle [61] :

>

>

Etude plus affinée de I’état osseux

Explore des régions difficilement accessibles en radiographie (pelvis, sacrum, rachis, base

de crane, massif facial)

Ecarte des diagnostics qui ont un aspect typique en Scanner: ostéome ostéoide, angiome

vertébral et la dysplasie fibreuse.
Etudie mieux la corticale osseuse et la matrice tumorale.
Etudie mieux les calcifications intra tumorale.
Affirme I’existence d’un simple amincissement ou d’une destruction de la corticale.
Caractérise I'apposition périostée.
Guide la biopsie
2.4  Les limites :
Exploration limitée des segments rachidiens.
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.

Etude endocanalaire.

Le caractére métallique de certaines protheéses.
Examen irradiant.

Contre-indication : grossesse.
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2.5 Sémiologie :

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 lésion.

Modifications structurales : ostéolyse, ostéocondensation ou mixte (figure 116,117).
La corticale : amincissement ou rupture.

Réactions périostées.

Matrice tumorale : en mesurant sa densité, la recherche de calcifications qui orientent
vers une matrice cartilagineuse (figure 118). Les tumeurs ostéogéniques sont
caractérisées par une matrice osseuse ossifiante positive (figure 119), facilement

identifiable par la TDM. Les lésions graisseuses présentent une densité négative.

L’extension tumorale: il est possible d’apprécier avec précision [I’extension
ostéomédullaire et dans les parties molles. En cas d’extension a la moelle osseuse, le
scanner montre des densités tissulaires positives intramédullaires anormales distinctes
des phénomenes inflammatoires qui ne modifient que peu la densitométrie, I'atteinte

cortico-spongieuse apparait souvent plus limitée que I’extension médullaire.

Surveillance sous traitement : Les criteres 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 |ésions.

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 Iésions osseuses qui accompagnent cette récidive [69].
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Figure 113 : TDM du bassin : Lésion Iytique de I’aile iliaque droite avec rupture corticale chez un

patient suivi pour sarcome d’Ewing.

Figure 114: TDM du bassin: Lésion condensante et lytique iliaque gauche en rapport avec

uh sarcome d’Ewing.

s

Figure 115 : Calcifications intra-lésionnelles de type cartilagineux « floconneuse » d’un

chondrosarcome.
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Figure 116 : Matrice ostéoide d’un sarcome d’Ewing iliague droit.

3. IRM:

3.1 Latechnigue :

L”IRM initiale réalisée au sein de I'équipe médicochirurgicale qui prendra en charge le
patient, nécessite le choix de plusieurs paramétres : 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 estde 3a 5 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 [70].

3.2 Les indications :

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est utile avant, pendant et apres le

traitement, elle permet :

> L’exploration de zones difficiles d’acces en radiographie conventionnelle.
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> Meilleure étude de I'architecture interne (matrice cartilagineuse, kystique).

» L’étude de I’extension tumorale : Intramédullaire, du Cartilage de croissance, épiphysaire,

articulaire, vasculo-nerveuse, des parties molles, et la recherche des Skip métastases.
> Guider la biopsie chirurgicale vers le cite le plus actif de la tumeur.
» L’évaluation de I'efficacité du traitement.
> Larecherche des récidives locales et I’étude de la nécrose [71].
3.3 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.

> Etude limitée des petites lacunes intra—-corticales [70].
3.4 Lasémiologie :

Une tumeur osseuse maligne primitive 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
aprés injection de PDC ; la prise de contraste est variable : globale ou partielle, intense ou
hétérogéne, 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 [72].

3.4.1 Avant le traitement :

L’IRM initiale permet I’étude de :
% La localisation :
v' Os plat, os long...

v Diaphysaire, métaphysaire, épiphysaire, ou sur plusieurs de ces trois segments.

121



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

———/—————— —————————————————————————————————————————————————— — ———————— — ——— ———— ————— ——— ]
v"Intramédullaire, corticale, sous périostée....
C'est globalement le centre de la lésion qui détermine son point de départ.

< L’évaluation du volume tumoral : la taille et le volume exact de la tumeur.

< 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 aprés injection de
gadolinium sur la méme coupe. C'est parfois difficile quand la tumeur présente un signal
tres hétérogéne. On recherche des éléments sémiologiques caractéristiques qui

permettent d'évoquer une gamme diagnostique (tableau 28).

Tableau XXVIII : Les types des signaux selon le type de la matrice tumorale [5, 10].

Types de matrices T1 T2
Graisse Hypersignal Hypersignal
Cartilage Hyposignal Hypersignal
Liquide Hyposignal Hypersignal
Calcifications Hyposignal Hyposignal
Dérivés sanguins Hypersignal Hypersignal

KD

< 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 I'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 l'os cortical [72].

L'IRM reste la modalité de choix pour la stadification d’'une TOMP :

7

% L’extension intramédullaire : La moelle osseuse normale représente un signal a haute
intensité (hypersignal) sur l'imagerie pondérée en T1, alors que la tumeur apparait
comme une zone de signal de faible intensité (hyposignal), ce qui reflete le remplacement

de la graisse dans la moelle osseuse par la tumeur (figure117) [73].
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T1 coronal T2 sagittal STIR
Figure 117 : IRM du membre inférieur en séguence T1 coronal et T2 STIR sagittal Ostéosarcome

fémoral gauche:

Tl1coronal : aspect en hyposignal de la tumeur qui remplace I’hypersignal de la moelle
osseuse SITR surestime I’extension intra médullaire : hypersignal de la tumeur avec un cedéme

péri-lésionnel

e 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 118).

Figure 118 : Atteinte du cartilage de croissance d’un ostéosarcome métaphyso-diaphysaire

fémoral inférieur en hypersignal en T1 FATSAT.
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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 certaines
difficultés pour différencier I'extension épiphysaire de I’cedéme, 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 119).

L’extension articulaire : concerne environ 20% des tumeurs péri-articulaire. IRM est trés
sensible en séquences pondérales T1 apres injection de gadolinium : prise de contraste
nodulaire intra-articulaire avec effraction de la membrane synoviale ou du cartilage

articulaire et surtout présence de I’épanchement articulaire (figure 120).

Figure 119 : Atteinte épiphysaire d’un ostéosarcome métaphyso—épiphysaire tibial en hyposignal

enTl.
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Figure 120: Envahissement intra-articulaire d’un ostéosarcome métaphyso-épiphysaire tibial.

e L’extension neuro-vasculaire : trés bonne sensibilité de I'IRM dans les coupes axiales

injectées mais moins de spécificité (figure 121).

Figure 121: Ostéosarcome de I’extrémité inférieure du fémur : IRM du genou en T1 aprés

injection de PDC en coupe axiale : thrombus endoluminal poplité.
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e L’envahissement des parties molles : I'extension des parties molles se présente sous
forme d’hyper signal en STIR ou en T2 FATSAT (figure 122), mais il faut différencier entre

I'infiltration tumorale, I'cedéme péri-tumoral et la pseudo-capsule qui limite la tumeur

des structures de voisinage:
v" Un volume musculaire et I’architecture fibrillaire respectée dans I’cedeme.
v" Les séquences dynamiques avec rehaussement précoce du tissu tumoral.

v" Aspect en hyposignal de la pseudo-capsule.

Figure 122: IRM du fémur en séquences STIR et T1 aprés injection de gadolinium en coupes

sagittales : ostéosarcome métaphyso-épiphysaire distale du fémur en hypersignal de la tumeur

en STIR avec rehaussement tumoral précoce (étoile) avec infiltration des PM de voisinage ( fleche

courbée)et un cedéme péri-lésionnel (fleche).

e Les skip métastases : la séquence T1 sagittale est la plus sensible pour détecter les Skip
Métastases: Un franc hyposignal (figure 123). Les faux positifs sont dus aux ilots

d’hématopoiese physiologiques qui sont moins hypointense en T1.
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T1 coronal

Figure 123 : Skip métastase d’un sarcome d’Ewing de I'aile iliague gauche : Franc hyposignal en

T1 au niveau du col fémoral.

3.4.2 Au cours du traitement :

L'IRM au cours de la chimiothérapie permet de :
> Faire une évaluation comparative du volume tumoral.

> Faire une évaluation comparative de I’extension des zones de nécrose ou ossifiées par

rapport aux zones actives.

3.4.3 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 [71].

4, Scintigraphie osseuse :

La scintigraphie osseuse au méthyléne diphosphonate technétié (99mTc-MDP) est
I’examen radioisotopique classique dans I’étude de la pathologie osseuse. Elle joue un roble
important pour le diagnostic et le suivi des tumeurs osseuses a co6té de la radiographie simple,

de la tomodensitométrie et de I’imagerie par résonance magnétique.
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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 [74].

4.1 Latechnigue :

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 [75].

Pour ces raisons, il est recommandé de réaliser tout examen scintigraphique avant la
biopsie osseuse. De méme, les criteres 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 particuliére devra étre portée au « flare phenomenon » (aggravation transitoire de
la scintigraphie correspondant a des phénomeénes de recalcification et non a une progression de
la maladie)[80].

4.1.2 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 [74].

4.1.3 Lasémiologie :

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
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vasculaire et extracellulaire). L’absence d’anomalie de captation aux temps précoces indique un
processus peu actif. Inversement, une augmentation du débit sanguin ou une vasodilatation sans
fixation du traceur au temps tardif indiquent un processus inflammatoire des tissus mous et

éliminent une pathologie osseuse.

% Ostéosarcome et chondrosarcome :

L’aspect scintigraphique est celui d’une lésion hypervascularisée, trés hyperfixante,
souvent hétérogene (nécrose) et débordant sur les tissus mous adjacents [77].

Apres la chirurgie, la scintigraphie centrée recherche la récidive locale : lésion
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 [78].

< Sarcome d’Ewing :

L’aspect scintigraphique au moment du diagnostic est celui d’une lésion hétérogene
(nécroses) modérément hypervascularisée et hyperfixante qui déborde souvent dans les parties
molles, 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.

Apres 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.

4.1.4 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

|ésion.
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5. Tomographie par émission de positrons (TEP) :

La tomographie par émission de positrons (TEP) a connu un essor considérable au cours
de ces dix dernieres 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 [79].

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 [80,81].

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.

6. Radiologie interventionnelle [82]

L’imagerie ne se limite pas au diagnostic. Elle est également un moyen de pratiquer une

biopsie afin d’obtenir un prélevement en vue d’une étude histologique.

Le scanner est la méthode de choix pour le repérage d’une lésion et le contréle de la
procédure interventionnelle. Il est ainsi utilisé depuis le milieu des années 1970. Une étude
américaine a récemment recensé les patients qui avaient bénéficié de ce type de geste. Elle
conclut a une fiabilité de cette technique concernant des tumeurs musculo-squelettiques avec
des indications privilégiées (meilleurs résultats lorsque la lésion siege dans le pelvis, efficacité

plus importante dans le diagnostic des tumeurs malignes).

L’échographie peut éventuellement étre employée dans ce but.
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Actuellement, l'utilisation de I'IRM de bas champ représente un outil intéressant pour

guider un prélevement, certaines lésions étant mieux identifiées avec cette imagerie.

La radioscopie est aussi utile pour effectuer des biopsies (notamment en cas de lésion

d’un corps vertébral), des vertébroplasties.

Outre la possibilité de faire des prélévements, I'imagerie permet de réaliser des

procédures a visée thérapeutique.

L’angiographie est parfois utilisée, grace a un cathétérisme sélectif, pour instiller un

agent antimitotique au coeur méme d’une lésion évolutive.

IV. Etude anatomopathologique :

1. Matériels et méthodes d’étude:

1.1. Labiopsie osseuse :

Les tumeurs osseuses malignes primitives sont une véritable urgence thérapeutique, la

biopsie doit étre réalisée le plus rapidement possible.
> La biopsie doit permettre :
- La définition de la nature bénigne ou maligne de la Iésion, et du type histologique.

- La réalisation de techniques complémentaires (immuno-histo-chimie, biologie

moléculaire, cytogénétique).

- L’étude des marqueurs de facteurs prédictifs de la réponse thérapeutique, et du

pronostic.
> Modalités :
Le prélevement biopsique doit étre :
- Représentatif : au minimum de T1a 2 cms.

- Non écrasé par la pince, non coagulé par le bistouri électrique.
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- Doit se faire en périphérie de la tumeur en évitant le centre souvent nécrosé.
- Doit intéresser toutes les zones d’aspect radiologique différent.

- Prélevement des parties molles quand elles sont atteintes. [83]

1.2. Types de biopsies :

1.2.1. La ponction biopsie :

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 controle de la vue, ou
sous anesthésie générale au bloc opératoire sous contrble direct de la vue et du doigt si on
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.

La fiabilité des biopsies a I'aiguille est de I'ordre de 90 %, avec une sensibilité de pres de
100 % et une spécificité aux environs de 85 %, cela aussi bien pour les biopsies sous écran que

pour les biopsies sous scanner.

Ses inconvénients sont les suivants : des préléevements 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. [84]

1.2.2. La biopsie extemporanée :

Les conditions techniques préalables :

- Le laboratoire doit étre situé dans I’établissement ou se déroule I’acte chirurgical.
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- Elle impose au pathologiste la connaissance préalable des informations radiocliniques de

la lésion en cause, et la présence d’un contingent suffisant en tissus mous car aucune

décalcification n’est possible.
Elle apporte deux informations fondamentales:
- Elle affirme que le prélévement a bien porté sur la lésion.
- Elle permet de dire si les prélévements sont significatifs ou pas.

Elle fait appel surtout a la cytologie et a I’étude des empreintes cellulaires sur lame, mais
insuffisante. Aucune décision donc thérapeutique radicale ne peut donc étre prise sur une

biopsie extemporanée. [85]

1.2.3. Biopsie chirurgicale :

La biopsie chirurgicale ou a ciel ouvert demeure la procédure de référence du diagnostic
de malignité d’une lésion osseuse suspecte, mais cette méthode est invasive, colteuse, et non

dénuée de complications.

Elle se fait au bloc opératoire, sous anesthésie générale ou locorégionale. Le repérage
préopératoire ou per-opératoire est impératif, le plus souvent sous controle 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. [84,86]

2. Examen anatomopathologique standard :

Réalisé sur piéce d’exérése, il a pour objectif :
- De confirmer le diagnostic.
- D’étudier la qualité de I'exérese.

- D’analyser le degré d’extension de la tumeur.
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- D’évaluer la réponse a la chimiothérapie préopératoire dans I’OS et le SE.

Les pieces d’exérése réalisées dans le cadre d’un traitement conservateur peuvent étre

acheminées immédiatement au laboratoire, a I’état frais sans fixation,

Il est souhaitable de faire des prélevements pour la cytogénétique, la biologie moléculaire

et la tumorotheque.

Un document radiologique accompagnant la demande d’examen anatomopathologique
est également indispensable, une radiographie standard de bonne qualité et éventuellement une
TDM ou une IRM. Le siege exact de la biopsie doit étre précisé sur un schéma ou sur la

radiographie.

3. Le conditionnement du matériel d’étude :

Les fragments biopsiques doivent étre immergés sans délai dans un fixateur tel que le
formol tamponné ou le liquide de Bouin-Hollande ou I'AFA (a I'exclusion du liquide de Bouin
classique, qui interdit les techniques de biologie moléculaire ultérieures). De plus pour une
analyse en biologie moléculaire de meilleure qualité, et/ou pour un ciblage thérapeutique, le

pathologiste doit congeler du matériel tumoral.

3.1. L'examen macroscopique:

La piece est mesurée et les différents types de tissus qu'elle comporte, décrits en détail.
Les limites d'exérése les plus proches de la tumeur sont marquées, Apres incision de la piéce, la
description de la tumeur précise sa taille, sa localisation, ses rapports ou son extension aux
structures adjacentes, sa consistance, sa couleur, son aspect, la présence de nécrose et sa
proportion par rapport au tissu tumoral. Le nombre d'échantillons a examiner est proportionnel

aux dimensions de la tumeur.

3.2. Les limites d’exérése :

La détermination des marges de résection revét une importance primordiale, car une

exérése insuffisante est le principal facteur de la récidive locale.
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L'exérese doit enlever la tumeur et toutes les extensions aux parties molles, la cicatrice et
la voie d'abord de biopsie, I'orifice de sortie et le trajet du redon, ainsi qu'une couche suffisante

de tissus sains tout autour de la pseudocapsule. [87]

Selon la marge de tissus sains enlevés autour de la tumeur, I'exéréese monobloc extra

tumorale est schématiquement définie comme radicale, large ou marginale.
La qualité de I'’exérése s’établit selon les critéres de I’'UICC (classification R):

- RO : marge microscopique saine. La marge minimum est définie en millimétres en

précisant la qualité du tissu la constituant.
- R1 : existence d’un résidu microscopique.
- R2 : existence d’un résidu macroscopique. Le chirurgien doit I'indiquer dans son compte-

rendu opératoire.

V. Histologie :

1. La classification histologique :

Elle repose sur le grading tumorale et la classification de TNM.

1.1. Le grading tumorale:

Il reflete le degré de différenciation des cellules et leur vitesse de croissance.

Il existe trois systémes

> Systéme a deux grades: Deux grands groupes de tumeurs malignes de l'os sont

individualisés :
- Les tumeurs de faible grade de malignité (G1), tels que le chondrosarcome degré |,

I'ostéosarcome parostéal et I'ostéosarcome centro-médullaire.

- Les tumeurs de haut grade malignité (G2) tels que l'ostéosarcome télangiectasique, le

chondrosarcome degré Il
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Bas grade Croissance lente et moindre probabilité de
propagation

Haut grade Croissance rapide et probabilité accrue de
propagation

> Systéme a trois grades :

G1 Bien différencié
G2 Modérément différencié
G3 Peu différencié

Des systemes de grading fondés sur des parameétres histologiques ont été décrits pour
mieux distinguer les tumeurs de faible grade (de bon pronostic) des tumeurs de haut grade au
pronostic péjoratif. Il se base sur I'apparence et le comportement des cellules cancéreuses

observées au microscope.

Systéme a deux grades Systeme a trois grades Systéme a quatre grades
Bas grade Gl G1
G2
Haut grade G2 G3
G3 G4
Le grade n'est pas uniquement un critéere morphologique, il integre également des

données cliniques, radiologiques et évolutives désignées sous le terme de «biology behavior» ou

comportement biologique.

C'est ainsi que le grading histologique est un critére fiable du pronostic de certains
sarcomes osseux comme les chondrosarcomes. Il est particulierement indiqué par les équipes de
la Mayo Clinic dans certains groupes des tumeurs tels que les ostéosarcomes, les

chondrosarcomes, les fibrosarcomes et les sarcomes vasculaires. [88]
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1.2. Laclassification TNM des tumeurs 0SSeuses:

Le systéme de stadification auquel on a le plus souvent recours dans le cas du cancer
primitif des os est la classification TNM (Annexe I). L’'Union internationale contre le cancer (UICC)

utilise la classification TNM pour décrire I’étendue de nombreuses tumeurs cancéreuses solides.
TNM signifie Tumeur, Nodes (terme anglais pour les ganglions lymphatiques) et
Métastases. La classification TNM prend en compte :
- Lataille de la tumeur primitive
- Le nombre de ganglions lymphatiques régionaux qui contiennent des cellules
cancéreuses et leur emplacement

- La propagation du cancer, ou métastases, vers une autre partie du corps.[88]

2. Complément d’histologie

2.1. Immunohistochimie:

L’apport des techniques immunohistochimiques pour le diagnostic des tumeurs osseuses
ne 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 des coupes histologiques, les données
immunohistochimiques permettent la plupart du temps d’arriver a un diagnostic de

certitude.[89,90]

2.2. Etude moléculaire :

Un certain nombre de techniques se sont développées permettant également a partir de
fragments fixés en inclus en paraffine la détection d’anomalie moléculaire comme
I'amplification, la translocation ou les mutations de genes qui sont associés avec certains types
histologiques.

Cela permet, lorsque I’examen histologique n’a pas permis de conclure d’orienter ou

d’exclure ces origines précises. On peut citer en exemple la détection de la translocation

137



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

spécifique de la tumeur d’Ewing et du synovialosarcome, possible par technique Fish et par

RTPCR. [91]

VI. Traitement et suivi :

1. Les différents traitements

Le pronostic des ostéosarcomes et des sarcomes d’Ewing est nettement amélioré par la
chimiothérapie. Le traitement est basé sur une chimiothérapie néoadjuvante (15 mois - 19 mois)

puis une chirurgie carcinologique et aprés une chimiothérapie adjuvante post opératoire.

Le chondrosarcome n’est ni chimiosensible ni radiosensible, seule la chirurgie
carcinologique en bloc est la chance de guérison. Généralement les chondrosarcomes de bas
grades sont de bon pronostic si la tumeur siége au niveau des os long. Le risque de récidive est
fréquent durant les 5 premiéres années qui peuvent se faire selon un mode histologique plus

agressif ou métastatique d’emblée.

2. Bilan sous traitement

v" Clinique :

e Evaluation de la douleur : La réapparition d’une douleur apres traitement peut témoigner
d’une récidive. Examen clinique complet et soigneux particulierement de I'appareil

locomoteur et respiratoire.
v" Para clinique :

Le bilan sous traitement des tumeurs chimio sensible qui sont les ostéosarcomes et les

sarcomes d’Ewing est comme suit

- Radiographie standard: reste intéressante dans la détection des récidives

locorégionales

- IRM en cours de chimiothérapie

- IRM préopératoire
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2.1. IRM en cours de chimiothérapie néo adjuvante [65]

Le but de la réalisation d’'une IRM en cours de chimiothérapie néoadjuvante est d’évaluer

la réponse tumorale a la chimio préopératoire.
On réalise au début une radiographie standard a la recherche de :
e Contours mieux limités

e Apparition de calcifications périphériques de la masse des parties molles témoignant de

la nécrose tumorale (ostéosarcome)
e Reconstructions osseuses (Ewing)

On effectue le méme protocole IRM que celui réalisé initialement ; les éléments

évocateurs de bonne réponse tumorale a la chimiothérapie sont :
e Diminution du volume tumoral
e Diminution voire disparition de la masse des parties molles
e Diminution de la vascularisation tumorale (séquence dynamique)
e Majoration des zones en hyposignal T2 (Calcifications ou tissu fibreux)

e Différencier les remaniements post chimiothérapie (rehaussement lent) de la tumeur

résiduelle (rehaussement précoce)

L’histologie reste le seul examen de certitude pour évaluer la réponse de la chimio
sensibilité par la technique de Rosen qui est basé sur le calcul du pourcentage des cellules
tumorales résiduelles sur la piéce opératoire. Une bonne réponse est considérée pour moins de

10%.
En fonction des résultats, I'attitude thérapeutique sera adaptée soit pour :
> Poursuite de la chimiothérapie,

» Changement de chimiothérapie,

> Tumeur inopérable...
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2.2. IRM préopératoire

L’IRM apreés la fin de la chimiothérapie néo-adjuvante doit préciser :
e Lataille de la tumeur résiduelle
e La topographie de la Iésion par rapport a I’articulation
e Les Skip métastases
e Les tissus mous
e Le paquet vasculo-nerveux

e La persistance d’un caractere hyper vasculaire

2.3. Suivi aprés chirurgie

Local :
» IRM non systématique (récidive locale est relativement rare)

» Récidive locale recherchée devant la réapparition de douleur (IRM malgré matériel

d’osthéosynthese)
A distance
» Radiographie thoracique
» Scintigraphie osseuse
Rythme de surveillance :

Le patient sera revu en consultation de surveillance toutes les 6 semaines a 3 mois
pendant les deux premieres années ; puis tous les 2 a 4 mois pour la troisieme et la quatrieme
année, puis tous les 6 mois pour de la cinquiéme a la dixieme année. Au-dela de 10 ans, il est

recommandé de poursuivre une consultation de surveillance tous les 6 a 12 mois.

140



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

VII. Etude des entités anatomiques

Les trois principaux types de tumeurs osseuses malignes primitives sont : les

ostéosarcomes, chondrosarcomes et les sarcomes d’Ewing.

1. L’ostéosarcome :

1.1. Généralités
1.1.1. Epidémiologie :
L’ostéosarcome est une tumeur osseuse primitive maligne a I’hétérogénéité intra et inter-

tumorale : elle est caractérisée par des lésions ostéolytiques et ostéocondensantes.
Il est plus fréquent chez les garcons.

Il survient entre 10 et 30 ans, pic: 2eme décade,> 40 ans: ostéosarcome secondaire:

radio-induit, dégénérescence de Paget.

L’incidence est plus élevée chez les personnes de grandes tailles, particuliéerement les

garcons chez qui la croissance pubertaire est importante.

Il se développe majoritairement au niveau de la métaphyse des os longs, principalement
au niveau du genou (pres du genou loin du coude), les os plats préférentiellement au niveau de

I’os iliaque et la mandibule.

Les facteurs favorisants: I'ostéosarcome est favorisée par des facteurs génétiques et

environnementaux :
— Facteurs environnementaux :

L’exposition a des radiations ou a la radiothérapie augmente le risque de développer
I’ostéosarcome a long terme.
Les agents de contraste utilisés au diagnostic et les agents alkylants augmentent le

développement d’un ostéosarcome.
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Les gens atteint de la maladie de Paget possedent des remaniements désordonnés du

tissu osseux.
— Facteurs génétiques : La dérégulation de I'’expression du gene Retinoblastoma 1 (RB1), et
les génes Cyclindependent kinase 4 (CD4) et Cyclindependent kinase inhibitor 2A
(CDKN2A) qui appartiennent a la voie RB1 sont responsables de la biogenése des

ostéosarcomes.

1.1.2. Classification :

Les ostéosarcomes sont classés selon leur localisation et leur forme en:

— Ostéosarcomes de surface : de forme intra-cortical, para ostéale ou périostée, ils sont

majoritairement de bas grade.
— Ostéosarcomes centraux qui sont les plus fréquents, avec des variantes différentes :
e Laforme commune est la plus fréquente avec trois sous-types histologiques :

= Ostéoblastique (50%) ou I'ostéoformation est prédominante.

= Chondroblastique (25%), présence de cartilage tumoral de type chondrosarcome.

= Fibroblastique (25%), se caractérise par des plages de cellules fusiformes plus ou

moins atypiques agencées en faisceaux entrecroisés.

e L’ostéosarcome télangiectasique : c’est la forme la plus agressive ou les Iésions lytiques
et expansives sont l'origine de fréquentes fractures pathologiques, comportant de
multiples loges présentant un signal hémorragique ou kystique en IRM, avec
fréquemment des niveaux liquide-liquide. Son principal diagnostic différentiel est le
kyste osseux anévrysmal.

e L’ostéosarcome a cellules géantes, d’aspect proche de celui de la tumeur a cellules

géantes.

e L’ostéosarcome a petites cellules rondes, d’aspect proche de celui d’un sarcome d’Ewing.

e L’ostéosarcome bien différencié intramédullaire .

142



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives
|

1.2. Diagnostic de I’ostéosarcome :

1.2.1. Clinique

Les douleurs osseuses sont fortes surtout lors d’une activité physique. Elles sont liées a

des micro- fractures de stress ou des fractures pathologiques.

Les signes systémiques tels que la perte du poids ou la fievre sont trés rares. A un stade

tardif, les signes inflammatoires cutanés et une stase veineuse sont visibles.

1.2.2. Biologie

Si Phosphatases alcalines et LDH élevées plus de 2 fois la normale c’est un facteur

pronostic

1.2.3. Imagerie (figure 124,125,126)

a. Bilan initial

Rx standard++, TDM+++, IRM ++

a.l. Radiographie standard :
e Ostéolyse: Ic, I, 1
e Condensation
e Aspect mixte: 75%
e Rupture corticale
e Réaction périostée (agressive)

e Atteinte des parties molles : densification, calcifications

a.2. TbM

e Mesure de la densité de la matrice tumorale (>100 UH): matrice ostéoformatrice
e Extension: importante vers la diaphyse, sans limite nette; tardive vers I’épiphyse.
e Extension intra médullaire: IRM+++, TDM++(mesure densité)

e Extension aux parties molles: plus souvent de volume modéré
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c-TDM+C, IRM++++

Extension Vasculo-nerveuse: IRM+++, angioscanner

b. Extension a distance:

Métastases pulmonaires: 90% (peuvent se calcifier (Rx thorax, TDM)

Métastases osseuses: scintigraphie, Rx

Au total :

La + fréquente des tumeurs osseuses primitives
2¢me décennie,

Os long+++, siege métaphysaire

Matrice ossifiante

Tumeur trés agressive lytique et condensante,

Extension aux parties molles: Calcifications

1.2.4. Diagnostic différentiel

Sarcome d’Ewing
Ostéomyélite.

Kyste osseux anévrismal peut simuler un ostéosarcome télangiectasique devant les lacs
sanguins. Des parois épaisses et des nodules pleins en scanner ou IRM doivent attirer

I’attention et orienter vers I'origine sarcomateuse de lésion.

Autres tumeurs osseuses malignes primitives : fibrosarcome, lymphome.

1.2.5. Formes radio-cliniques :

Ostéosarcome des os plats : rare, diagnostic difficile, RP rares.
Ostéosarcome parostéal ou justacortical

Rare, bas grade, femme (40 a 50 ans)
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Siége : au-dessus du creux poplité (50%)

Masse ossifiée péri osseuse, large base d’attache a la corticale, contours externes nets et

lobulés
Absence de réaction périostée
Ostéosarcome périosté: rare, moins agressive, intégrité médullaire

Ostéosarcomatose : Enfant, toujours condensant, souvent métastatique

pulmonaire d’emblée, mauvais pronostic
Ostéosarcome secondaire : rare, extension aux parties molles: constante
Ostéosarcome radio-induit

Lésions bénignes: Paget, dysplasie fibreuse, tumeurs a cellules géantes irradiée.

Radiographie standard de face et de profil T1 coronal injecté

Figure 124 : Ostéosarcome conventionnel : Lésion métaphyso diaphysaire de I’extrémité

inférieur du fémur mixte (lytigue mitée et ostéocondensante) avec réaction périostée (feu

d’herbe) et infiltration des parties molles.
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Figure 125 : radiographie standard de face : Ostéosarcome ostéogénique: Lésion métaphyso

épiphysaire supérieure du tibia ostéocondansante avec infiltration des parties molles.

Radiographie standard de face et de profil T1 coronal sans et avec contraste

Figure 126 : Ostéosarcome ostéogénique : Lésion Iytique mitée métaphysaire inférieur du

fémur (fleche jaune) en hyposignal T1, se rehausse de facon hétérogéne avec infiltration des

parties molles et skip métastases (fleche noire).
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2. Le sarcome d’Ewing :

2.1. Généralités
2.1.1. Epidémiologie :
Le sarcome d’Ewing osseux est la 2¢me tumeur la plus fréquente des TOMP du sujet jeune

apres l'ostéosarcome, 16 % des TOMP, il est de la famille des tumeurs neuro-ectodermique

PNET.

Age: 5 et 30 ans (90 %), pic: 2eme décennie

Elle est plus fréquente dans la race caucasienne qu’au sein des populations africaines ou
asiatiques.

Il est prédominant chez les garcons avec sex ratio de 1.5.
Le siege :
Ubiquitaire, pas de localisation préférentielle,
Atteinte des os long, courts et plats a fréquence égale
« Avant 10 ans: os longs (diaphyse, métaphyso-diaphysaire)
« Aprés 10 ans: os plats: os iliaque, cotes, omoplate
Les facteurs favorisants :

— Facteur ethnique : Sarcome d’Ewing se rencontre quasi-exclusivement chez les sujets de

race blanche et il est neuf fois plus fréquent par comparaison aux sujets de race noire.

— Facteur génétique : il survient par translocation réciproque entre les chromosomes 11 et
22:t retrouvée dans 85% des cas. L'existence d'une relation entre certaines anomalies
génito-urinaires, rétinoblastome héréditaire et trisomie 21 et le sarcome d’Ewing a été

noté.
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(PNET).

Autres facteurs : les radiations ionisantes, une exposition importante des parents aux
agents pesticides et herbicides, un mélanome parental, ainsi qu’une infection intra-

utérine par cytomégalovirus.

2.1.2. Classification :

Le sarcome d’Ewing appartient a la famille des tumeurs neuro-ectodermique primitive

Il est issu de cellules primaires de la créte neurale.
Formes anatomiques :

La forme périostée : de topographie périostique isolée ou associée a I’atteinte des parties
molles mais respectant strictement la cavité médullaire et I'os spongieux. Les
déformations de la corticale se traduisent par un épaississement périosté soufflé par le

développement tumoral.

Le sarcome d’Ewing a grosse cellules: les cellules tumorales paraissent plus volumineuses

qgu’habituellement.

2.2. Diagnostic du sarcome d’ewing :

2.2.1. Clinique

Clinique bruyante : douleur, tuméfaction, fievre, altération de I’état général

2.2.2. Biologie

Si Phosphatases alcalines et LDH élevées.

2.2.3. Imagerie (figure 127,128)

a. Radiographie standard :

Présentation variable: de modérément évolutif a tres agressif
Ostéolyse:lll, Il, Ic de Lodwick

Rupture corticale

Réactions périostées: bulbe d’oignon, spiculaire, éperon de Codman

Os plats: ostéocondensation réactionnelle: fréquente
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e Matrice non ossifiée

e Atteinte des parties molles: précoce, fréquente, importante non calcifiée, responsable
d’une compression des organes de voisinage.

b. TDM:

Examen de référence pour les localisations costales

c. IRM:

e Extension intra et péri-osseuse

e La possibilité d'une aide au diagnostic différentiel avec I'ostéomyélite par I'IRM

dynamique.
Au total :
e Tumeur agressive, clinique bruyante
e Fréquente chez enfant et adolescent
e Ubiquitaire
e Diaphyse ou métaphyso-diaphysaire
e Pas de matrice ostéoformatrice
e Ostéolyse ponctuée,
¢ Masse de parties molles +++, non calcifiée

¢ Réaction périostée++-+
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Figure 127 : Radiographie standard face et profil. Sarcome d’Ewing: Iésion diaphysaire du fémur

lytique mitée (fleche) avec infiltration des parties molles

T1 coronal, sagittal et axial aprés contraste

Figure 128 : IRM du bassin en séquences pondérés T1 sans (coupe coronale) et aprés injection

de gadolinium (coupes coronale, sagittale et axiale) : sarcome d’Ewing de la branche ischio-

pubienne gauche chez un adolescent de 17 ans (fleche) en hypo signal T1, se rehaussant de

facon hétérogéne apres injection de gadolinium avec extension au niveau de I’articulation coxo-

fémorale homolatérale (étoile) et parties molles de voisinage (téte de fléche).
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2.3. Diagnostics différentiels :

> Radiologiques:

e Ostéomysélite

e Ostéosarcome ostéogénique

e Métastases osseuses de neuroblastome chez I’enfant

> Anatomopathologiques (autres tumeurs a petites cellules rondes) :
e Ostéosarcome a petites cellules.

e Autres tumeurs neuroectodermiques.

Métastases osseuses de neuroblastome

3. Chondrosarcome :

3.1. Généralités

3.1.1. Epidémiologie :

C’est une tumeur qui produit du cartilage tumoral, mais jamais de tissus osseux tumoral.
Elle représente 26% des TOMP. C’est le deuxiéme sarcome osseux en fréquence aprés

I’ostéosarcome, mais le premier chez I'adulte.

Il est soit :

—  Novo : primitif (90%)

— Secondaire (10%) : maladie exostosante (25%), chondrome, maladie d’Ollier
Son incidence augmente avec I'age, pic de fréquence est entre 40 et 60 ans.
La forme secondaire est plus précoce avec une nette prédominance masculine.
Le siege :

e Tronc et ceintures (pelvis, omoplate, cOtes): 50 % cas

e Métaphyse proximale du fémur et de I'humérus: 25 %

e Autres os longs, carpe et tarse: 25 %

151



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

—————————————— |
La découverte d’un chondrosacrome avant I’dge de 20 ans doit faire évoquer le diagnostic
d’ostéosarcome chondroblastique.

3.1.2. Classification :
Les chondrosarcomes sont classés en :
- Chondrosarcomes secondaires : surviennent sur des lésions et tumeurs bénignes

préexistantes. Ces dernieres sont essentiellement les ostéochondromes et les

chondromes.

- Chondrosarcome périosté : Cette tumeur de surface est rare. Elle est habituellement

métaphysaire sur les os long.

- Chondrosarcome mésenchymateux : tumeur associant une composante cellulaire

indifférenciée de haut grade et une composante cartilagineuse bien différenciée.

- Chondrosarcome a cellules claires : caractérisée par son histologie spécifique, son siége

épiphysaire et son bon pronostic.

- Chondrosarcomes dédifférenciés : Ce sont des chondrosarcomes de bas grade, associés a

une tumeur de haut grade de malignité et de nature histologique différente.

3.2. Diagnostic du chondrosarcome :

3.2.1. Clinique

La symptomatologie clinique est souvent discréte d’installation progressive sur des mois

et des années.

Les symptomes sont aspécifiques associant douleur et tuméfaction (chondrosarcomes

para-ostéaux)

La fracture pathologique est rare et témoigne de haut grade de malignité.

3.2.2. Biologie

Phosphatases alcalines et LDH élevées.
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3.2.3. Imagerie (figure 129 et 130)
a. Bilan initial
a.1. Pour un chondrosarcome de bas grade

e Radiographie standard :

Deux formes : centrale, périphérique
e Ostéolyse Ib ou lc uni ou multiloculaire

e Calcifications ponctuées, floconneuse, arciformes, en anneaux (en pop corn),

e Distribution uniforme

e TDM

Le scanner permet I’analyse des calcifications de la matrice tumorale et en particulier leur

caractérisation.
Matrice cartilagineuse:
e Liquidienne<cartilagineuse (50 UH) <tissulaire

e Meilleure étude des calcifications de type cartilagineux

e IRM

L’IRM est indispensable, elle montre un aspect caractéristique.
Architecture lobulée:
o Lobules en hyposignal T1, hypersignal T2 franc

0 Séparés par des septas en hyposignal, rehaussés (# au chondrome) réalisant un aspect en

« arcs et anneaux »

o Calcifications arciformes a la surface des lobules en hyposignal intense.

153



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

a.2. Signes d’agressivité de la tumeur cartilagineuse

e Radiographie standard :

e Ostéolyse ll, Ic
e Erosion périostée ou rupture de la corticale
e Réactions périostées: discontinues, spiculées, de type lamellaire
e Envahissement des parties molles
e Calcifications :
o Inhomogene anarchique punctiforme plutét qu’en anneau.

o Absente si lésions purement lytiques et hautement agressives.

TDM, IRM:

¢ Tumeur centrée s'étendant dans toutes les directions, ayant perdu l'aspect lobulé de ses

contours.

e Zone de nécrose intra-tumorale

e Zone tissulaire non calcifiée

¢ Rehaussement précoce et exponentiel de la tumeur sur des séquences dynamiques

e Skip métastase

e Envahissement des parties molles, hypersignalT2 périosseux.
Au total

e 40-60 ans,

e Evolution lente : Diagnostic tardif

e Tissu cartilagineux immature

e Pas de tissu osseux

e Chondrome + bas grade

e Dégénérescence d’une exostose
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Figure 129 : Chondrosarcome : Iésion lytique calcifiée de I’omoplate droit (fleche).

T1 sagittal T2 sagittal STIR T2 axial avec injection

Figure 130: IRM du genou en séquences pondérés T1 FATSAT sans et aprés injection de PDC en

coupes sagittale et axiale: chondrosarcome myxoide métaphyso—épiphysaire de I’extrémité

inférieur du fémur gauche chez un homme de 59 ans en hyposignal T1 se rehaussant en arcs et

anneau apres injection de PDC (fleche) responsable d’une rupture de la corticale (téte de fléche)

avec envahissement des parties molles en regard (étoile).

b.Bilan d’extension a distance
- Métastases (poumon) dépondent du grade histologique.

—  60-70%: Tumeur grade Il

3.3. Diagnostic différentiel:

e Chondrome bénin (central).

155



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

e Ostéochondrome (périphérique).

e Infarctus osseux : typiqguement diaphysaire central, intérét de TDM et IRM qui ne

montrent pas de masse tissulaire tumorale.
e Ostéosarcome chondroblastique.

e Fibrosarcome.

e Tumeur a cellules géantes.
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Les trois principales tumeurs osseuses primitives sont |'ostéosarcome, le sarcome

d’Ewing et le chondrosarcome.

Le diagnostic repose sur la confrontation épidémiologique, clinique, radiologique et

anatomopathologique

£’imagerie participe au diagnostic positif, le bilan d’extension et surveillance. L’IRM est

la technique la plus adaptée pour définir anatomiquement I’extension tumorale lorsqu’une
chirurgie est proposée et pour apprécier la composition tumorale lorsqu’il s’agit d’évaluer la
réponse a une chimiothérapie d’induction. Elle a sa place dans la surveillance a long terme

lorsqu’une récidive locale est suspectée.

158



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives
|

ANNEXES

159



Imagerie des tumeurs osseuses malignes primitives

Annexe | :

Classification de TNM :

Tumeur primitive (T)

TX

Impossible d'évaluer la tumeur primitive

TO

Aucun signe de tumeur primitive

T1

Tumeur dont le diamétre est égale ou inférieur 4 8 cm (3,2 po)

T2

Tumeur dont le diamétre est supérieure a 8 cm

T3

Présence de tumeurs a plusieurs emplacements dans le méme os

Ganglions lymphatiques régionaux (N)

NX

Impossible d'évaluer les ganglions lymphatiques régionaux

NO

Absence de métastases dans les ganglions lymphatiques régionaux

N1

Présence de métastases dans les ganglions lymphatiques régionaux

Métastases a distance (M)

MX Impossible d’évaluer les métastases a distance
MO Absence de métastases a distance

Mla Présence de métastases seulement au poumon
M1b Présence de métastases a d'autres emplacements
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Annexe |l :

STADIFICATION SELON recommandations de I'ESMO - v.2016.

Stade

Définition

Stade 1A

La tumeur
- estde grode 1 ou 2 (faible grade) ;
- ne dépasse pos 8 cm dans sa plus grande dimension ;
- ne s'est pas propagée aux ganglions lymphatigues™® ni & d'outres parties du corps.

Stade IB

La tumeur
- estde grode 1 ou 2 (foible grade) ;
- dépasse 8 cm dons so plus grande dimension ou se trouve dans différentes parties
d’'un méme os;
- ne s'est pos propagée aux ganglions lymphatigues™ ni d d'autres parties du corps.

Stade lIA

La tumeur
- estde grade 3 ou 4 (grade élevé) ;
- ne dépasse pos 8§ cm dans sa plus grande dimension ;
- ne s'est pas propagée aux ganglions lymphatigues™® ni & d'outres parties du corps.

Stade 1IB

La tumeur
- estde grade 3 ou 4 (grade élevé) ;
- dépaosse 8 cm dans so plus grande dimension ;
- ne s'est pas propagée aux ganglions lymphatigues™® ni & d'outres parties du corps.

Stade I

La tumeur
- estde grade 3 ou 4 (grade élevé) ;
- se trouve dans différentes parties d'un méme os ;
- ne s'est pas propagée aux ganglions lymphatigues™® ni & d'outres parties du corps.

Stade IVA

La tumeur
- s'est propagée aux poumons.

Stade IVB

La tumeur
- s'est propagée aux ganglions lymphatigues® proches ou & des sites distants autres
que les poumons.
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Annexe lll :

Fiche d’exploitation

L IDENTITE : IP: Nom: Prénom :
Age: Sexe : Région :

II. ATCDS PERSONNELS :

Irradiations D Chimiothérapie D
Maladie osseuse D Fracture D Tumeur D

Autres D

IIL. ATCDS FAMILIAUX :

Maladie osseuse D Tumeurs D Cas similaires D

IV. ETUDE CLINIQUE :
1-CDD:  Douleur D Impotence fonctionnelle D Signes de compression D AEG D Fortuite D

2- Examen clinique : Sidge DDéformation D Tuméfaction D Signes inflammatoire D
Raideur D Boiterie D Masse tumorale D Fracture pathologique D

V. IMAGERIE :
1- Radio standard : Faite D Interprétation : normale D anormale D

Incidence : face D profil D autres D

Siege : os long D os plat D rachis D

Localisation : diaphyse D métaphyse D épiphyse D
Nombre de lésions :  unique D . multiples D

Taille : Contours : bien limités D mal limités D
Ostéolyse: non D ouD Type : IA D IB D ICD 11 D IIID
Ostéocondensation U

Corticale : respectée  [T] soufflure  [] rompue (|

Réaction périostées D continue avec coque épaisse D pluri lamellaire D
spiculée sous périostée continue D éperon de Codman D
Spiculations sous périostée discontinue D
Matrice : osseuse D cartilagineuse D
Atteinte des PM; D
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2-TDM : Faite D Interprétation : normale D anormale D
PDC D Rehaussement D
Siege : os long D os plat D rachis D
Localisation : diaphyse D métaphyse D épiphyse D
Nombre de lésions :  unique D multiples D
Taille : Contours : bien limités D mal limités D
Ostéolyse :D Sclérose marginale D Ostéocondensation D
Corticale : respectée D soufflure D rompue D
Réaction périostée D continue avec coque épaisse D pluri lamellaire D
spiculée sous périostée continue  [] éperon de Codman [
spiculations sous périostée discontinue D
Matrice :  osseuse D cartilagineuse D kystique tissulaire D
Calcifications [] Néerose  [] Atteinte des PM (|
Atteinte locorégionale D
3-IRM: Faite D Interprétation : normale D anormale D

Séquence ] T1 O n sTiR ] ratsat [J

Rehaussement [ ]
Siege : os long D os plat D rachis D
Localisation : diaphyse D métaphyse D épiphyse D

Nombre de lésions :  unique D multiples D

D mal limités D

Taille : Contours : bien limités
Ostéolyse :D Ostéocondensation D mixte D
Corticale : respectée D soufflure D rompue D

Réaction périostée D continue avec coque épaisse D pluri lamellaire D
Spiculée sous périostée continue D éperon de Codman D

spiculations sous périostée discontinue D
Matrice :  osseuse D cartilagineuse Dystique tissulaire D

Nécrose D
O

Extension : endocanalaire D skip métastase D cartilage de croissance
épiphyse D rupture de la corticale D parties molles D

structures vasculaires structures nerveuses

structure lymphatique D structure osseuse D
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4 - Scintigraphie osseuse :

Faite D Interprétation : normale D anormale D
Siege : os long D os plat D rachis D
Localisation : diaphyse D métaphyse Dpiphyse D

Nombre de lésions :  unique O multiples |

Taille : Contours : bien limités D mal limités D
Nature de Iésion : hypofixation D hyperfixation D
Extension : skip méta D Atteinte des PM D locorégionale a distance D

VI). BIOLOGIE :

Normale D Bilans faits :
Résultat:
VII). ANAPATH:
Type: Ostéosarcome D Sarcome d’Ewing D Chondrosarcome D
Autres :

Immun histochimie D
VIII). BILAN D’EXTENSION :

1- Examen clinique: autres localisation D

2- Radio thorax : normale D anormale D
3- TDM thoracique : normale D anormale D ......

4-Echographie abdominale : normale D anormale D T

5-TDM abdominopelvienne : normale D anormale D ................

IX) .CLASSIFICATION TNM : * Taille : T1 T2 T3 Tx * ADP : NO N1 N2~ Métastases : MO M1a M1b.

X) . TRAITEMENT : Médical D

Chirurgical D Geste:
Chimiothérapie O néo adjuvante [] adjuvante [] palliative (|
Protocole D nombre de séances D

Radiothérapie D
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XI). SURVEILLANCE :
1- Examen clinique: amélioration D aggravation D

2- Radio thorax :  Faite D normale D anormale D
Taille: augmenté D stable D diminué D

3- TDM: Faite [T] normale 0 anormale (|

PDC D Rehaussement D Diminution de taille D

Calcification D Nécrose D
Atteinte des parties molles Atteinte locorégionale D
4-IRM: Faite D normale D anormale D

Séquence T [] 12 [ stur [Jrarsar [
O O

Taille: augmenté stable diminué

Nécrose D

Extension : endocanalaire D skip métastase D cartilage de croissance D

Epiphyse D rupture de la corticale Dtie molle D
Structures vasculaires D structures nerveuses D
Structure lymphatique D structure osseuse D

5-Scintigraphie osseuse :

Faite D normale D anormale D

Nombre de lésions :  unique D multiples D
Nature de lésion : hypofixation D y hyperfixation D
Extension : skip méta D Atteinte des PM D locorégionale 2 distance D
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Résumé

Les tumeurs osseuses malignes primitives désignent un groupe hétérogéne de tumeurs
prenant naissance au niveau des différents éléments constituant I'os. Elles sont rares et
représentent moins de 0,2% de tous les cancers. L'ostéosarcome, sarcome d’Ewing, et
chondrosarcome sont les plus fréquents. La démarche diagnostique et thérapeutique est

multidisciplinaire, associant chirurgien, oncologue, radiologue, pathologiste et radiothérapeute.

Nous avons rapporté 110 cas de tumeurs osseuses malignes primitives diagnostiqués
et/ou suivis aux services de radiologie AR-RAZI et HME du CHU Mohammed VI de Marrakech, sur
une période de 4 ans entre janvier2015 et décembre2018. Parmi eux 50 cas de sarcome

d’Ewing, 49 cas d’ostéosarcome, et 11 cas de chondrosarcome.

Nos patients étaient adgés de 2 a 67 ans avec un age moyen de 28,65 ans avec une
prédominance masculine de 56,36%. La symptomatologie était dominée par la douleur et la
présence d’une masse a I’examen clinique. La tumeur siégeait sur un os long chez 63,63% des
patients. La radiographie standard est I'examen de base pour explorer les tumeurs osseuses
malignes. Nous avons trouvé comme modifications structurales : I'ostéolyse chez 63,33%,
I’ostéocondensation chez 23,33%, et lésions mixtes chez 3,63% des cas, la réaction périostée
était présente chez 21 de nos patients soit 70% des cas. La matrice tumorale était de nature
ostéoide chez 22 patients et cartilagineuse chez 5 patients, les parties molles ont été envahies
chez 13 cas. La TDM permet de mieux préciser le degré d’agression osseuse et I'analyse de
I’extension locorégionale, les modifications structurales retrouvées étaient a type d’ostéolyse
pure chez 66,67%, et d’aspect mixte chez 33,33% des cas, la réaction périostée était présente
chez 13 de nos patients soit 54.16% des cas avec prédominance des deux types : éperon de
Codman et spiculationpériostée discontinue. La matrice tumorale était de type ostéoide chez 23
patients et cartilagineuse chez trois cas, les parties molles ont été envahies chez 17 de nos
patients soit 70.83% des cas. L'IRM 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
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recherche de récidive locale, réalisée chez 69% des patients a mis en évidence un envahissement
des parties molles(96%), I’extension endomédullaire (38,15%), I’envahissement vasculo-nerveux
(3,94%), les skip métastase(10,52%), I'extension épiphysaire (21,05%), le franchissement du
cartilage de croissance(11,84 %),I’ atteinte articulaire (51%), et I’extension endocanalaire chez 2
cas. Le complément d’examen d’imagerie a la recherche de métastase a distance a noté 27 cas

de métastases pulmonaires, 9 cas osseux, 3 cas viscéraux, et 2 cas de métastases cérébrales.

L’'imagerie reste incontournable pour établir un diagnostic précoce et une surveillance

post-thérapeutique a court et a long terme.
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Abstract

Primary malignant bone tumors are a heterogeneous group of tumors that arise from the
different components of bone. They are rare and represent less than 0.2% of all cancers.
Osteosarcoma, Ewing's sarcoma, and chondrosarcoma are the most common. The diagnostic and
therapeutic approach is multidisciplinary, including surgeon, oncologist, radiologist, pathologist

and radiotherapist.

We reported 110 cases of primary malignant bone tumors diagnosed and / or followed at
the AR-RAZI and HME radiology departments of the Mohammed VI University Hospital of
Marrakech, over a period of 4 years, between January 2015 and December 2018. They included

50 cases of Ewing sarcoma, 49 cases of osteosarcoma, and 11 cases of chondrosarcoma.

The age of our patients ranged from 2 to 67 years-old with a mean age of 28.65 years-
old. A Male predominance was noticed (56,36%). The symptomatology was dominated by pain
and swelling. The tumor was located on a long bone in 63.63% of our patients. Standard
radiography is the basic examination tool to explore malignant bone tumors. We found as
structural modifications: osteolysis in 63.33%, osteocondensation in 23.33%, and mixed lesions
in 3.63% of case,the periosteal reaction was present in 21 cases(70%),the tumor matrix was

osteoid in 22 patients and cartilaginous in 5 patients, the soft tissues were invaded in 13 cases.

The CT scan allows to better specify the degree of bone aggression and the analysis of
the locoregional extension, the structural modifications found were pure osteolysis type in
66.67%, and mixed aspect in 33.33% of cases, the periosteal reaction was present in 13 (54,16%)
with predominance of two types: Codman triangle and discontinuous spiculated periosteal
reaction. The tumor matrix was osteoid in 23 patients and cartilaginous in three cases, the soft

tissue was invaded in 17 of our patients (70.83%).

MRI plays a major role in initial management, it permits the assessment of tumor volume

and extension, the evaluation of the tumor response to chemotherapy, and the diagnosis of local
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recurrence. Performed in 69% of patients, it showed soft tissue invasion in 96%, endomedullary
extension in 38.15%, vascular-nervous invasion in 3.94%, skip metastasis in 10.52%, epiphyseal
extension in 21,05%, growth cartilage crossing in 11.84%, joint damage in 51%, and endocanal
extension in 2 cases. The additional imaging test for distant metastasis investigation noted 27

cases of pulmonary metastasis, 9 cases of bone metastasis, 3 cases of visceral metastasis, and 2

cases of brain metastases.

Imaging remains essential to establish an early diagnosis and for post-therapeutic short- and

long-term follow-up.
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