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Les tumeurs osseuses malignes  primitives de l’enfant sont rares, elles 

représentent 5% de l’ensemble des tumeurs malignes pédiatriques.  

Ces tumeurs sont représentées essentiellement par l’ostéosarcome et les tumeurs 

de la famille d’Ewing.  

Leur localisation  costale constitue 8 à 10% de l’ensemble des localisations 

osseuses selon les séries.   

L’imagerie joue un rôle important dans le diagnostic de ces tumeurs, le bilan 

d’extension locorégionale et générale et la surveillance post-thérapeutique.  

Nous avons mené une étude rétrospective comportant deux parties :  

 Une première partie, portant sur 202 enfants pris en charge à l’hôpital 

d’enfant de Rabat,  pour une tumeur osseuse maligne primitive.  

 Et une deuxième partie, ne concernant que les localisations costales de ces 

tumeurs.  

Nos principaux objectifs sont :  

 Connaitre les principales tumeurs osseuses malignes primitives de 

l’enfant 

 Evaluer leur incidence au niveau costal par rapport à l’ensemble des 

localisations osseuses  

 Décrire l’aspect en imagerie de ces tumeurs au niveau costal  

 Préciser leurs principaux diagnostics différentiels radiologiques chez la 

population pédiatrique  
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 Préciser la valeur de chacun des moyens d’imagerie, allant de la 

radiographie standard à l’imagerie en coupe (TDM, IRM) sans oublier 

l’échographie, dans l’exploration de la région thoracique et leur apport 

dans la pathologie tumorale costale  

 Déterminer la place de chaque moyen d’imagerie dans le bilan 

d’extension locale et générale, et dans l’orientation thérapeutique.  

 

Nous discuterons alors ces différents points  à la lumière des articles princeps 

qui constituent la bibliographie de ce travail.  
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1. Type  et cadre d’étude 

 

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective, menée à l’hôpital d’enfant de 

Rabat (HER) au niveau des : 

 Service de radiologie pédiatrique ;  

 Service de chirurgie pédiatrique A ; 

 Centre hospitalier d’oncologie pédiatrique (CHOP). 

 

2. Critères d’inclusion 

 

Ont été inclus et rapportés dans cette étude : 

 Les enfants des deux sexes ; 

 Pris en charge à l’hôpital d’enfant de Rabat ; 

 Entre Janvier 2006 et Janvier 2016, soit sur une période de 10ans ;  

 Dans une première partie, tous ceux porteurs d’une tumeur osseuse 

primitive maligne, dont la nature de la lésion tumorale est confirmée par 

un examen histologique ;  

 Dans une deuxième partie, nous n’avons retenu que ceux porteurs d’une 

tumeur osseuse maligne primitive à localisation costale. 

 

3. Critères d’exclusion 

 

Ont été exclus de cette étude : 
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 Les tumeurs et  lésions costales bénignes ;  

 Les pathologies de voisinage à extension costale ; 

 Les lésions costales d’allure tumorale maligne sans preuve histologique ; 

 Les dossiers non exploitables. 

 

4. Sources des données 

 

Les dossiers ont été sélectionnés à partir :  

 Des registres « entrants-sortants »  annuels du centre hospitalier 

d’oncologie pédiatrique (CHOP), dans lesquels le diagnostic de sortie 

correspondait à une tumeur osseuse maligne primitive ; 

 Des registres « entrants-sortants » annuels du service de chirurgie 

pédiatrique A, dans lesquels le diagnostic de sortie comportait la mention 

de « tumeur costale » ; 

 Du logiciel PACS (pictures archiving and communication system) du 

service de radiologie de l’HER, permettant l’archivage, la communication 

et la visualisation de l’ensemble des images de la TDM et l’IRM 

enregistrées. 

 

5. Recueil des données 

 

Pour le recueil des données, nous avons établi la fiche d’exploitation suivante : 
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N° Dossier :  Année :  Service :  

 

Nom :  Prénom :  

Age au moment du diagnostic : 

 

          

Sexe :  

- F     

- M 

 

Motif de consultation 

 

Délai de consultation  

------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Antécédents  

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

• Non   

• Oui   

• Caractères: 

• ------------ 

• ------------ 

• ------------    

• Oui  

• Non 

• Oui 

• Non 

• -------------- 

• -------------- 

• -------------- 

• --------------  

• -------------- 

• -------------- 

   Fiche d’exploitation : Tumeurs costales malignes primitives en pédiatrie 
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Examen clinique  

Local : ----------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Général : -------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

 

Imagerie  

 

 

Incidences :      -  Face                                          -  Profil                                -Focalisée sur la lésion  

Côte atteinte : ------------------------------------------------------------------------------------------------------------------ 

Localisation de la lésion sur la côte :   - Antérieure                  - Latérale                  - Postérieure  

Aspects radiologiques de la lésion : ---------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

 

Technique : ---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Résultat : -------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

 

 

Technique : --------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Radiographies standards thoraciques ou du gril costal 

 

Echographie de la paroi thoracique 

 

TDM thoracique 
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Résultat : -------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

 

 

Technique : --------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Résultat : -------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

 

 

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 

Bilan d’extension  

 

 Echographie abdominale : ----------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-- 

 Scintigraphie osseuse :---------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-- 

IRM thoracique  

 

Autres moyens d’imagerie demandés 
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 Autres :-----------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--- 

 

Etude anatomo-pathologique  

 

Biopsie percutanée                                                                                   Chirurgie 

Résultats -------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

-------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 
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6. Etude statistique  

 

Toutes les données collectées sur les fiches d’exploitation ont été classées et 

analysées  à l’aide du  logiciel Microsoft Office Excel.   

Les variables quantitatives ont été rapportées sous forme de moyennes et les 

variables qualitatives sous forme de pourcentages.  
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Résultats 
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 Partie I : Les tumeurs osseuses malignes primitives (TOMP) 

 

Sur une période de 10 ans, 202 malades ont été pris en charge à l’HER 

pour une tumeur osseuse maligne primitive. 

Ces tumeurs ont été représentées par l’ostéosarcome et le sarcome 

d’Ewing (Figure1).  

 

 

 

Figure 1 : Répartition des tumeurs osseuses malignes primitives 

 

1. Age et sexe (Tableau 1)  

 

L’âge moyen de nos  patients a été  de 10,44 ans pour les SE/ PNET, et de 

11,82 ans pour l’ostéosarcome.  

La répartition par sexe a trouvé une prédominance masculine. 

51% 
49% 

Ostéosarcome
(104 cas)

Sarcome
d'Ewing/ PNET
(98 CAS)
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Sarcome d'Ewing Sexe  

Féminin  Masculin  

27% (38 cas) 73% (60 cas) 

Âge  

1 an - 15 ans 

 (9,5 ans)  

7 mois - 20 ans  

(11,03 ans)  

 (10,44 ans)  

Ostéosarcome  Sexe  

Féminin  Masculin  

44% (47 cas)  56% (57 cas) 

Âge  

1 an – 15 ans 

 (12,15 ans) 

13 mois – 16 ans  

(11,55 ans) 

(11,82 ans) 

 

Tableau 1: Répartition des TOMP selon l’âge et le sexe.  

 

2. Os atteint (Figure 2) 

 

La répartition des TOMP sur le squelette n’a pas pu être établie chez 11% 

de patients porteurs de SE et 23% de porteurs d’ostéosarcome (dossiers 

non trouvés).   

La localisation costale n’a été retrouvée que chez les patients porteurs 

d’un SE. 
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Figure 2. Répartition du SE et de l’ostéosarcome sur le squelette. 



16 

 

Partie II: Les tumeurs osseuses malignes primitives à localisation 

costale  

 

1. Etude descriptive de la population 

 

Durant la période d’étude, nous avons colligé un total de 14 patients  

porteurs d’une TOMP à localisation costale.  

 

Seuls 10 patients ont répondu à tous  nos critères d’inclusion. Les 4 autres 

ont été inclus dans l’étude épidémiologique uniquement.  

 

Ils étaient tous porteurs d’un sarcome d’Ewing ou d’une tumeur neuro-

ectodermique primitive (PNET). 

 

          Les principaux résultats sont les suivants : 

 

A. Age et sexe (Tableau 2) 

 

         L’âge moyen de nos patients  au moment du diagnostic a été de 10,5 ans. 

         La série est composée de 12 garçons pour 2 filles soit un sex- ratio de 6/1.  
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  Féminin Masculin  

Âge au moment 

du diagnostic  

(moyenne)  

5 - 6 ans (5,5) 4 - 15 ans (11,33) 

 4-15 ans (10,5) 

Sexe  

Nombre (%) 
2 (2%) 12 (98%) 

 

Tableau 2. Répartition du SE costal en fonction de l’âge et du sexe. 

 

B. Antécédents  

 

L’étude des antécédents a trouvé une notion de traumatisme thoracique  

chez 2 patients (soit 20% des cas), et cela 3 mois avant le diagnostic chez 

le 1
er
  patient,   10 mois chez le 2

ème
. 

On a trouvé une notion de consanguinité parentale de 1
er
 degré chez 2 

patients (20%), et un antécédent  familial de cancer du sein chez 1 patient 

(10%).  

Aucun antécédent  particulier n’a été noté chez les 5 autres patients de 

notre série (soit 50%). 
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C. Etude clinique 

a. Délai diagnostique  

 

Il a varié  de 3 semaines à 10mois, avec un délai moyen de 111 jours soit 

environ 3,7mois.  

b. Signes cliniques (Tableau 3)  

 

Signes cliniques  Résultats 

Tuméfaction indolore  40% (4 cas) 

Douleur sans tuméfaction 10 % (1 cas) 

Association douleur et tuméfaction 50% (5 cas)  

Fièvre  60% (6 cas) 

Toux 20% (2 cas) 

Dyspnée 20% (2 cas) 

Amaigrissement  30% (3 cas)  

Asthénie  20% (2 cas) 

Altération de l'état général  40% (4 cas) 

 

Tableau 3 : Répartition des signes cliniques d’appel 
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D. Etude radiologique  

 

a. Examens radiologiques :(Figure 3) 

Tous nos patients ont bénéficié d’une radiographie thoracique standard en 

premier, sauf dans un cas où une tomodensitométrie thoracique a été 

demandée d’emblée.  

 

L’échographie thoracique  a été demandée chez la plupart des patients, en 

deuxième intention, vu son accessibilité, pour avoir une orientation rapide 

sur la nature de la tuméfaction thoracique, rechercher un épanchement 

pleural associé et guider la ponction-biopsie tumorale.  

 

L’échographie abdominale  a été réalisée dans le cadre du bilan 

d’extension  à la recherche de localisations secondaires abdominales et 

pour étudier la masse tumorale  et son extension locorégionale en intra-

abdominale dans les localisations basi-thoraciques.  

 

L’échographie trans-thoracique (ETT) a été demandée chez 3 patients 

pour étudier le retentissement de l’effet de masse tumoral sur le cœur. 

 

Tous nos patients ont bénéficié d’une TDM thoracique et/ou thoraco-

abdominale en fonction de l’indication.   

 

Une scintigraphie osseuse a été réalisée dans 90% des cas à la recherche 

de localisations secondaires osseuses.  
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Figure 3 : Répartition des patients selon les examens radiologiques réalisés. 

b. Techniques :  

 

 Radiographie standard : Incidences thoraciques réalisées 

 

 Radiographie du thorax de face : 

 

Elle a été réalisée chez 90% des patients, selon la technique suivante :  

- Position debout ; 

- Faisceau de rayon X postéro-antérieur, la face antérieure du thorax contre 

la plaque ; 

- Omoplates dégagées ; 

- En apnée et inspiration profonde. 

9 

7 
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 Radiographie du thorax de profil : 

 

     Elle n’a été réalisée que chez 10% des patients, selon la technique suivante : 

- Position debout ; 

- Apnée et inspiration profonde ; 

- Bras en avant ; 

- Côté gauche contre la plaque pour diminuer l’agrandissement du cœur. 

 

 La radiographie du gril costal :  

 

Elle n’a été réalisée que chez 10% de nos patients, selon une incidence de face     

en utilisant des constantes (kilovoltage) adaptées à l’étude osseuse.  

 Echographie thoracique et abdominale : 

 

- Sonde convexe de 5 à 7,5 MHz ; 

- Sonde à balayage linéaire de 7 à 12MHz ; 

- Mode doppler couleur. 

 

 TDM thoracique et/ou abdominale : 

 

 Préparation :  

Voie d’abord veineuse après élimination de toute contre-indication à 

l’injection de produit de contraste iodé. 
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 Positionnement du patient :  

En décubitus dorsal, les bras au dessus de la tête.  

 Acquisition et modes de reconstruction :  

- Mode hélicoïdal, sans et avec injection de produit de contraste ; 

- Mode radio-thoracique ou thoraco-abdominal, des apex aux culs-de-sac 

postérieurs  dans le premier cas de figure, et jusqu’aux crêtes iliaques 

dans le deuxième ;  

- Reconstructions multi-planaires en fenêtres : parenchymateuse, 

médiastinale et osseuse.  

 

 Scintigraphie  

 

Examen toto-corporel, en faces antérieure et postérieure, réalisé 2 à 3 heures 

après injection intraveineuse  d’une dose de HMPD marqué au Tc 99, variant 

en fonction du poids du patient.  

 

c. Résultats :  

 

 Radiographie standard thoracique :(Figure 4) 

 

L’analyse des radiographies thoraciques a mis en évidence un syndrome 

pariétal fait d’une:  

- Opacité de tonalité hydrique, avec absence de bronchogramme aérique, de 

taille importante, occupant dans 55% des cas tout l’hémichamp pulmonaire et 

refoulant le médiastin vers le côté controlatéral dans 44% des cas ;  
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- Atteinte osseuse visible dans 89% des cas, intéressant l’arc antérieur de la 

côte dans 50% des cas, et l’arc antérieur et moyen dans 50% des cas. Cette 

atteinte  a été de type lytique dans 87,5 % des cas et mixte dans 12,5% des 

cas.   

La radiographie thoracique a montré une association à un hydro-

pneumothorax chez un patient (soit dans 11,1% des cas) et à une pleurésie 

surmontée d’un foyer alvéolaire chez un autre patient. 

 

Figure 4 : Localisation et type de l’atteinte costale chez nos patients. 
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 Echographie 

 

 L’échographie thoracique : (Tableau 4) 

Signes échographiques Résultats  

Processus lésionnel tissulaire hétérogène, 

hypervascularisé au doppler couleur, à 

développement pariétal  et 

endothoracique. 

100% 

Lyse costale  57,1% 

Epanchement pleural  57,1% 

Refoulement des 

structures 

adjacentes :  

Cœur  

Foie  

Coupole 

diaphragmatique 

Cœur+ coupole 

diaphragmatique  

40% 

20% 

20% 

 

20% 

 

 

71,4% 

Foyer alvéolaire  14,2% 

                

Tableau 4: Résultats de l’échographie thoracique 
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 L’échographie  abdominale :  

Réalisée dans le cadre du bilan d’extension, a été normale dans 62,5% des 

cas ;  dans 37,5% des cas elle a montré :  

- Une dilatation des VSH et de la VCI avec présence d'une ADP inter-

hépato-gastrique de7 mm de petit axe. 

- Une formation hyperéchogène, homogène, bien limitée et de contours 

réguliers, centimétrique,  au niveau du 4
ème

 segment hépatique, en 

rapport avec un angiome. 

- Une lésion hépatique hétérogène, faiblement vasculaire, arrondie, à 

limite interne nette, au niveau du segment VII, se continuant avec la 

masse pariétale qui est également hétérogène intéressant toute 

l'épaisseur de la paroi basi-thoracique droite.  

 

 L’ETT :  

Réalisée dans les cas où le cœur se trouvait refoulé à droite par l’effet de 

masse,  a été normale dans 100% des cas.  

 

 TDM thoracique et/ou abdominale  

 

L’atteinte costale (Figure 5)   a été évidente chez tous les patients, sauf dans 

un cas où la 12
ème  

côte n’a pas été visualisée.   Il s’est avéré, après la 

chirurgie, que c’était dû à l’ostéolyse et non pas à  une agénésie costale. 

Cette atteinte a intéressé une seule côte dans 80% des cas, et deux côtes dans 

20% des cas.  
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La nature de la lésion osseuse a été de type lytique dans 90% des cas, et 

mixte,  lytique et condensante,  dans 10% des cas. Il s’y est  associé une 

soufflure et rupture de la corticale par endroit, et une réaction périostée de 

type plurilamellaire, spiculée ou anarchique.  

Un envahissement des parties molles adjacentes  a également été observé 

chez tous les patients à type de processus lésionnel pariétal volumineux, de 

densité tissulaire faible, hétérogène, mal limité et de contours réguliers. Ce 

processus renfermait des calcifications dans un cas. 

L’injection de produit de contraste a montré un rehaussement discret  et 

hétérogène délimitant des zones de nécrose, sauf dans un cas où la masse a 

été hypervascularisée avec présence de multiples shunts artério-veineux.  

Un épanchement  pleural a été observé chez  60% des patients,  dont 

l’abondance a été faible dans 50% des cas,  moyenne dans 16,7% des cas et 

grande dans 33,3%des cas.  

L’analyse pulmonaire a montré un envahissement du parenchyme pulmonaire  

dans 20% des cas, une atélectasie  pulmonaire totale homolatérale à la lésion 

dans 20% des cas  et un refoulement du parenchyme pulmonaire sans 

envahissement évident dans  30% des cas. 

Le médiastin a été refoulé vers le côté controlatéral, sans  envahissement ni 

thrombose vasculaire associé, dans 30% des cas.  

Dans les cas où la TDM abdominale a été réalisée, elle a montré :  

- Chez un patient, une image nodulaire du segment IV du foie, isodense, 

de 15 mm de diamètre,   mal limitée, prenant le produit de contraste en 
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périphérie et s’homogénéisant sur le temps tardif, en faveur d’un 

angiome. 

- Chez un second, une inversion de la courbure du foie droit, avec 

absence du plan de clivage entre la masse et le foie notamment au 

niveau du segment VII, faisant évoquer une extension sous capsulaire.  

 

 La TDM cérébrale  

Elle a été réalisée chez deux patients dans le cadre de l’exploration, 

respectivement, de céphalées hémi-crâniennes   associées à des 

vomissements, et d’un état de mal convulsif.  Elle est revenue sans 

particularité chez le premier patient, et en faveur d’un accident vasculaire 

ischémique fronto-pariéto-occipital droit chez le deuxième.   

 

 

Figure 5 : Répartition des patients en fonction de l’arc costal atteint 
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 Scintigraphie osseuse 

La scintigraphie osseuse réalisée dans le cadre du bilan d’extension  n’a  

montré aucun foyer suspect de localisation tumorale secondaire,  en dehors 

des foyers d’hyperfixation en rapport avec la tumeur primitive. 

 

E. Etude   anatomopathologique  

 

Une biopsie de la tumeur osseuse a été réalisée chez tous les patients afin  

d’obtenir une preuve histologique.  

Tous les résultats anatomopathologiques, macro et microscopiques, ont fait 

évoquer  le diagnostic d’une tumeur de la famille d’Ewing type SE/ PNET.  

Ce diagnostic a été confirmé par une  étude immuno-histo-chimique.  
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2. Iconographie  

 

 

Figure 6. Radiographie thoracique de face : Sarcome d’Ewing costal.  Volumineuse 

opacité thoracique axillaire gauche (têtes de flèche) associée à une lyse de l’arc antérieur 

et moyen de la 2ème côte (étoile). 
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Figure7. Echographie thoracique. Processus lésionnel pariétal à développement 

endothoracique gauche, hypoéchogène et hétérogène en rapport avec un sarcome 

d’Ewing costal. 

 

 

Figure8. Echographie thoracique. Lyse costale 
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Figure 9. Sarcome d’Ewing de la 9ème côte droite.   Echographie de la paroi thoracique. 

(a)Processus lésionnel basi-thoracique droit, pariétal et endothoracique, hétérogène, 

refoulant le foie (F) à gauche, associé à  un épanchement péri-tumoral (étoile).  (b)Ce 

processus est hypervascularisé au Doppler couleur, avec présence de multiples shunts 

artério-veineux.  

F 

F 
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Figure 10. Sarcome d’Ewing costal. TDM thoracique en fenêtrage médiastinale sans 

injection du produit de contraste (IPC) en reconstruction dans les plans: axial (a, b) ; 

coronal (c) et sagittal (d) et après IPC dans le plan axial (e, f). Processus lésionnel 

pariétal gauche à développement endothoracique se rehaussant de façon hétérogène 

après IPD et délimitant des zones de nécrose. Il s’y associe une atteinte costale mixte 

avec soufflure et rupture de la corticale par endroit (flèche). Ce processus arrive au 

contact des structures vasculaires et cardiaques sans interface de séparation.  

Epanchement pleural (étoile). Atélectasie pulmonaire.  
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Figure 11. TDM thoracique avec reconstruction en mode rendu volumique du gril 

costal. Même patient que la Figure 7. Ostéolyse et destruction de l’arc antérieur et 

moyen de la 2ème  côte gauche. 

 

Figure 12. Topogramme, TDM thoracique.  Importante opacité de tonalité hydrique des 

parties molles dorsales gauches associée à une lyse costale étagée et responsable d’une 

atélectasie pulmonaire en regard. 
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Figure 13. Sarcome d’Ewing costal. Même patient que la Figure 9.  TDM thoracique en 

fenêtrage médiastinal avec reconstruction dans les plans : axial (a, b, c), coronal (d) et 

sagittal (e).  Volumineux processus lésionnel pariétal gauche à développement exo- et 

endothoracique, hypodense centré sur la côte avec lyse de celle-ci (flèche),  associée à un 

épanchement pleural homolatéral (étoile). Ce processus se rehausse de façon hétérogène 

mettant en évidence des zones de nécrose. Il est responsable d’un refoulement des 

structures médiastinales vers le côté controlatéral.  
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Figure 14. Contrôle d’un  sarcome d’Ewing costal après chimiothérapie. TDM 

thoracique en coupe axiale avec fenêtrage médiastinal.  Processus lésionnel pariétal avec 

multiples calcifications centrales et condensation osseuse en regard. 

 

 

Figure 15. Acquisition IRM axiale en  pondération  T1 après injection de chélates de 

gadolinium.  Rehaussement de l’arc costal postérieur et de l’apophyse transverse 

(flèches) en rapport avec une localisation costo-vertébrale secondaire lors d’une rechute 

chez un patient opéré pour un sarcome d’Ewing costal. 



36 

 

 

 

Figure 16. Scintigraphie osseuse : Foyer d’hyperfixation intense en regard des arcs 

moyens de la 8
ème

 et de la 9
ème

 côte droite, ainsi qu’en regard des  3 côtes sus-jacentes, 

mais de façon moins intense. Absence d’anomalie de fixation sur le reste du squelette. 
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Discussion 
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Cette étude a pour but de décrire l’imagerie  des tumeurs costales malignes 

primitives en pédiatrie et les critères sur lesquels ces tumeurs sont 

diagnostiquées. 

La discussion analysera, dans une première partie,  l’ensemble des tumeurs 

osseuses malignes primitives en pédiatrie pour avoir une orientation  

épidémiologique, et dans une deuxième partie leur localisation costale. 
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Partie I : Epidémiologie des tumeurs osseuses malignes primitives en      

pédiatrie  

Les tumeurs osseuses malignes de l’enfant représentent  environ 5% de toutes 

les tumeurs malignes pédiatriques définies par la classification internationale du 

cancer de l’enfant (ICCC-3)[1].  

Toutefois ce chiffre est à pondérer, car si l’on considère l’ensemble des tumeurs 

osseuses en pédiatrie, 15% d’entre elles sont malignes[2].  

Cela met en évidence l’importance d’une bonne prise en charge diagnostique de 

toute tumeur osseuse afin d’éviter tout retard thérapeutique pouvant aggraver le 

pronostic du malade.  

En France, le registre national des tumeurs solides de l’enfant (RNTSE) a 

dénombré 577cas de tumeurs osseuses malignes diagnostiquées chez des enfants 

de moins de15ans, durant la période de 2000 à 2006, soit 3 à 5 % des cancers 

diagnostiqués chez l’enfant[3]. Cela rejoint les résultats  du RSCE [4] et du 

registre canadien du cancer[5].  

Dans les pays nord-africains, l’estimation de la fréquence des tumeurs osseuses 

malignes de l’enfant reste difficile, vu le manque de données statistiques solides. 

(Tableau 5) 

 

1. Incidence selon le type histologique  (Figure17)  

 

     Les deux principales tumeurs osseuses chez l’enfant sont l’ostéosarcome et les 

tumeurs d’Ewing. Elles constituent plus de 90% de l’ensemble des tumeurs 

osseuses malignes primitives, avec une légère prédominance pour 

l’ostéosarcome. Les tumeurs secondaires sont plus rares.  

 

Selon le RNTSE, les TOM dénombrées comprennent plus de 20 types 

histologiques différents, classés selon le tissu reproduit par la tumeur.   Il s’agit 

avant tout d’ostéosarcomes et de tumeurs d’Ewing [3].  
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Pays Période N % 

France[6, 7] 

 
2000 - 2004 407 4,8 

Suisse [4] 

 
1988 - 2012 205 4,5 

Canada [5] 

 
1992 - 2006 598 4,5 

Tunisie[8] 

 
2004 - 2006 10 8,3 

Casablanca, 

Maroc [6] 
2005 - 2007 53 10 

Rabat, 

 Maroc [7] 
2005 2 12,5 

Tableau 5: Nombre de cas  de tumeurs osseuses malignes sur l’ensemble de la période 

(N), fréquence parmi  tous les cancers diagnostiqués (%), dans différents pays, chez des 

enfants de 0à 14ans (Casablanca, de 0 à 19 ans). 

 

 

Figure 17 : Répartition des différents types de TOM de l’enfant (en %) d’après le 

RNTSE (2000 – 2004) [8] et notre étude. 

Ostéosarcome Tumeurs d'Ewing Autres tumeurs
malignes
osseuses

Chondrosarcome Tumeurs
malignes

osseuses non
précisées

49,9 

41,5 

4,67 2,7 1,23 

51 49 

0 0 0 

France Notre étude
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2. Variation de l'incidence en fonction de l'âge 

 

Le sarcome d'Ewing atteint préférentiellement l'enfant et l'adolescent. Il est rare 

chez l'adulte après 30 ans. Il survient dans 80 % des cas au cours de la seconde 

décennie[9].  

En France, son  pic d'incidence se situe entre 5 et 9 ans pour les filles et entre 10 

et 14 ans pour les garçons, avec un âge médian lors du diagnostic  de 10,5 

ans[10]. 

 

L’ostéosarcome survient dans 80% des cas chez l’enfant et l’adolescent avec un 

pic de fréquence entre 10 et 14 ans en France. L’âge moyen lors du diagnostic 

est  de 12,1 ans[10]. De rares cas (10%) surviennent avant 10 ans, 

d’exceptionnels cas ont été rapportés avant 5 ans, et quelques cas 

d’ostéosarcomes congénitaux  ont été décrits [11]. 

 

Les résultats recueillis au cours de notre étude correspondent à ce que rapporte 

la littérature. (Figure)  

 

 
 

Figure 18 : Age médian d’apparition du SE et de l’ostéosarcome en France et dans notre 

série d'après le RNTSE 2000-2004 et nos résultats. 
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3. Variation de l'incidence en fonction du sexe 

 

Selon des études réalisées dans différents pays, les tumeurs osseuses malignes 

primitives de l’enfant sont plus fréquentes chez les garçons. Cela  s’explique par 

une plus longue période de croissance [12].  

Dans notre série, cette caractéristique est respectée. (Tableau 6) 

 

 
France  Notre série 

Ostéosarcome 1,1/1 1,2/1 

Tumeurs d'Ewing 1,6/1 1,6/1 

 

Tableau 6: Sex-ratio de l’ostéosarcome et du SE en France [9] et dans notre 

série. 

 

4. Variation de l'incidence en fonction de la localisation osseuse 

 

L’ostéosarcome touche principalement les métaphyses des os longs, en 

particulier l’extrémité inférieure du fémur et l’extrémité supérieure du tibia et de 

l’humérus.   

Environ  10% des ostéosarcomes sont localisés au niveau des os plats,  dont  

l’immense majorité atteint le pelvis, et 1à 2% au niveau  des os thoraciques 

incluant l’omoplate, les côtes, le sternum et les clavicules [13].  

L’atteinte costale primitive est rarissime, aussi bien chez l’adulte que chez 

l’enfant. Chez ce dernier, seuls quelques cas ont été rapportés  dans la 

littérature[14-16]. 

Dans notre série, nous n’avons noté aucun cas d’ostéosarcome costal.   
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A la différence de l’ostéosarcome, tous les os du squelette peuvent être touchés 

par le sarcome d'Ewing avec une  préférence pour  les os plats comme le bassin 

(20%) et les os courts [3]. 

 

Selon la littérature,  la localisation costale représente 8 à 10% des cas [17, 18].  

 

Dans notre série, le SE prédomine également au niveau des os plats et la 

localisation costale représente 14% des cas.  

 

Conclusion  

 

De cette première partie, on retient que l’ostéosarcome et les tumeurs d’Ewing 

sont les principales tumeurs osseuses malignes primitives de l’enfant.  

 

Les SE/PNET sont  quasiment les seules TOMP  à localisation costale chez 

l’enfant. Néanmoins, l’ostéosarcome costal, quoique rare, doit être considéré 

dans le diagnostic différentiel. 
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Partie II : Les tumeurs costales malignes primitives en pédiatrie : Le 

sarcome d’Ewing/ PNET 

 

1. Epidémiologie  

La famille des tumeurs d’Ewing comporte le sarcome  d’Ewing (SE) osseux et 

extrasquelettique, les tumeurs neuroectodermiques primitives (PNET)  des os et 

des tissus mous, les neuroépithéliomes et la tumeur d’Askin. 

Toutes ces lésions sont des tumeurs malignes à cellules rondes présentant des 

degrés variables de différenciation neurectodermique,  le sarcome d’Ewing étant 

la plus indifférenciée et le neuroépithéliome la plus différenciée. Le terme PNET 

est réservé aux tumeurs situées entre les deux extrêmes et présentant des plages 

de différenciation neurectodermique [19]. 

Seuls le SE et les PNET seront abordés dans notre discussion, car ce sont les 

seules formes pouvant donner une atteinte osseuse primitive.  

 

A. Fréquence 

Le sarcome d’Ewing  est une tumeur  rare. Elle  correspond néanmoins à la 

deuxième TOMP la plus fréquente chez  l’enfant après l’ostéosarcome [17, 20-

22], et la quasi-exclusive au niveau costal.  

 Les côtes représentent le troisième site le plus fréquent du SE/ PNET [23].  

 

B. Age et sexe (Tableau 7) 

Chez Nicholas C [24] , sur 20 patients présentant un sarcome d’Ewing/ PNET 

thoracique, 13 localisations sont costales primitives. L’âge médian dans sa série 

est  de 13 ans avec des extrêmes de 2,5 à 21 ans et le sex-ratio est  de 1,9/1. 

Quant à la série de Daniel J. [25], 39 patients ont été traités de 1966 à 2006 pour 

un sarcome d’Ewing/ PNET thoracique, dont 16 à localisation  costale primitive.  
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Leur  âge varie de 4,8 à  41,1ans avec 18 patients de moins de 16ans et un âge 

médian de 16,6 ans. Le sex- ratio  est de 1,6/1. 
 

Dans la série de N. Sirvent [26], de 1984 à 1997, 57 patients consécutifs 

présentent un SE/ PNET costal non-métastatique, avec un âge médian de 12ans 

(2- 21 ans) et un sex-ratio de 0,8/1. 
 

Moser [27] dans sa série de 34 patients présentant un SE/PNET costal a 

objectivé  un âge médian de 12,4 ans et un sex-ratio de 2/1. 
 

Selon Qureshi et al [28], dans sa série de 37 patients présentant  un sarcome 

d’Ewing costal primitif non métastatique, entre 2004 et 2011, l’âge médian est 

de 14 ans (5 à 24ans) et le sex-ratio de 1,5/1. 
 

Dans notre série, l’âge de nos patients à l’admission varie de 4 à 15ans avec une 

moyenne de 10,5ans et un sex-ratio de 6/1. 
 

Nous retrouvons donc une prédominance masculine avec un sex-ratio beaucoup 

plus élevé.  
 

Le SE survient à un âge plus précoce dans notre série.  

 

Séries  Nombre de 

malades  

Age  Sex-ratio 

Nicholas   20 13ans (2,5-21ans)  1,9/1 

Daniel  39 16,6 ans (4,8- 41,1 ans) 1,6/1 

 Sirvent  57 12ans (2-21ans) 0,8/1 

Moser 34 12,4 ans (3,5-28 ans) 2/1 

Qureshi   37 14 ans (5-24ans) 1,5/1 

 Notre série  14 10,5ans (4-15ans)  6/1 

 

Tableau 7: Répartition de l’âge et du sex-ratio des malades selon différentes 

séries 
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2. Etude clinique  

 

A. Délai diagnostic 

Le diagnostic est souvent retardé  même après l’apparition des premiers signes 

cliniques.  

Le long délai diagnostique dépend  surtout de la biologie de la tumeur et de son 

extension. Pour la plupart des tumeurs osseuses, il n’est pas associé à une issue 

défavorable [31].  

 

Les tumeurs de croissance rapide et métastatiques donneraient lieu à des formes 

cliniques de séméiologie récente mais intense, amenant à une consultation et à 

un diagnostic rapide, bien que la tumeur soit déjà très avancée. 

 

 À l’inverse, les tumeurs de croissance lente et localisée correspondraient à des 

formes cliniques où les signes, discrets et installés progressivement, conduisent 

à une longue durée d’évolution avant  le diagnostic [29, 30]. 

 

Cette constatation ne doit pas nous faire sous- estimer l’importance d’un 

diagnostic précoce, et une vigilance particulière doit être accordée aux 

symptômes persistants ou mal élucidés, afin qu’une prise en charge précoce 

puisse  avoir lieu. 

  

Dans la série de Brasme [30], le délai moyen de diagnostic des sarcomes 

d’Ewing  est de 70 jours, et des SE à localisation costale de 53 jours.  

 

Dans notre série, il est de 3,7 mois, ce qui concorde avec certaines séries et 

diffère  d’autres (Tableau 8).  
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Séries 

 

Délai diagnostique moyen 

Brasme 53 jours 

Daniel 6 mois (0-95 mois) 

Qureshi 3 mois (15 jours - 18 mois) 

Notre série 
 

3,7 mois (3semaines - 10 mois) 

   

Tableau 8: Délai diagnostique moyen des SE à localisation costale selon 

différentes séries. 

B. Signes cliniques 

Le sarcome d’Ewing costal se traduit par une masse pariétale de taille 

rapidement croissante, parfois d'aspect inflammatoire, solidaire à l'os à la 

palpation [31] et douloureuse.  

 

Cette douleur est d’abord intermittente puis  persistante, son intensité peut 

croitre sur plusieurs semaines.  

 

Dans notre série, la douleur a été révélatrice dans 60% des cas. Son caractère n'a 

pas toujours été décrit avec précision.  La tuméfaction a été  présente chez  90% 

des malades. 

 

La  tuméfaction signe une atteinte et une distension du périoste.  Elle  témoigne 

de l’importance de l’envahissement des parties molles, notamment au niveau des 

os plats [32], mais n'est pas spécifique d'une tumeur osseuse maligne.  

Toute tuméfaction suspecte doit motiver la prescription d'examens 

complémentaires, en réalisant dans un premier temps un bilan radiographique 

standard. 

 



48 

 

Un syndrome fébrile et une asthénie sont souvent présents. 

 

La fièvre est un élément pronostique péjoratif. Elle représente également un 

élément trompeur au moment du diagnostic, pouvant orienter à tort vers un 

processus infectieux [33].  

 

L'altération de l'état général peut apparaître après un certain temps d'évolution, 

sa présence avec la fièvre suggère l'existence de métastases[34-36].  

 

Dans notre série, la fièvre était présente chez 60% des malades et l’altération de 

l’état général chez 40%, sans rapport avec la présence de métastases.  

 

D’autres symptômes en rapport avec la localisation costale ont été rapportés tels 

qu’une toux et une dyspnée [37], présents dans 20% des cas dans notre série.  

 

3. Moyens d’exploration radiologique  

L'imagerie occupe une place prépondérante dans le diagnostic, le bilan  

d'extension locorégionale et à distance, le guidage des biopsies, l'évaluation de 

la réponse aux traitements et le suivi post-thérapeutique. 

 

Motivés par les signes cliniques vus précédemment, les clichés radiographiques 

conventionnels correspondent à l'examen de première intention. Ils permettent 

de proposer une gamme de diagnostics et d'écarter certaines étiologies en 

révélant ou non le caractère agressif de la lésion. 

 

Les hypothèses diagnostiques ainsi formulées peuvent être affinées à l'aide 

d'autres examens d'imagerie. 

 

En cas de localisation antérieure ou latérale, notamment dans un contexte de 

fièvre, l’échographie constitue le premier examen demandé afin d’éliminer une 

origine infectieuse et d’étudier la nature tissulaire de la lésion.  

 

Pour les zones difficilement accessibles, la TDM constitue le premier examen.  
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Quant à l’IRM, elle ne garde son indication chez l’enfant que dans les 

localisations médiastinales postérieures avec atteintes vertébrales et/ou costales 

postérieures afin d’évaluer l’extension rachidienne endocanalaire.  
 

Il  ne faut pas mettre en compétition les techniques d’imagerie mais plutôt 

réserver chacune à ses propres indications.   

 

La certitude diagnostique n’est apportée que par la biopsie et l'analyse 

anatomopathologique de la lésion. 
 

A. Radiographie thoracique 

 

La radiographie thoracique de face est l’examen d’imagerie de première 

intention pour l’exploration du thorax. Il s’agit de la  modalité d’examen  la plus 

rapide, la moins onéreuse et la moins irradiante.  

Motivée par les signes cliniques  devant figurer sur le bon d’examen ou être 

communiqués directement au radiologue, elle constitue la première étape du 

diagnostic.  

En effet, ce n’est qu’en interprétant l’image obtenue dans son contexte clinique  

qu’est mieux  apprécié le caractère agressif d’une lésion et que les hypothèses 

diagnostiques sont formulées.  

Ainsi trois critères principaux sont à envisager car porteurs de nombreux 

renseignements : 

– L'âge de l'enfant : chaque décennie est exposée de façon préférentielle à un ou 

plusieurs types de lésions ; 

– Un syndrome douloureux associé : sa présence oriente davantage vers le 

diagnostic de tumeur osseuse maligne; 

– L'ancienneté du tableau clinique : une progression lente est en faveur d'une 

tumeur osseuse bénigne ; une progression rapide est en faveur d'une tumeur 

osseuse maligne. 

Ces deux derniers critères ne sont pas toujours confirmés. 
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 Caractéristiques radiologiques du sarcome d'Ewing costal 

 

Le sarcome d'Ewing est une tumeur osseuse rapidement évolutive, très 

agressive, dont le point de départ est au niveau de la médullaire osseuse. Très 

vite le cortex est atteint, le périoste oppose une réaction périostée et les parties 

molles sont envahies. 

L’analyse de la lésion osseuse sur la radiographie thoracique est complexe et 

impose plusieurs étapes. 

En pratique, il faut préciser l’évolutivité de la lésion (représentée par les 

phénomènes d’ostéolyse ou de condensation et la réaction périostée) et sa nature 

(topographie, matrice, taille, tissus mous…).  

 

 Évolutivité de la lésion : 

 

- L’ostéolyse :  

L’identification d’une lyse osseuse est l’élément radiologique majeur dans la 

reconnaissance de la nature pariétale d’une opacité.  

 Elle est présente chez 80%  des patients dans la série de Moser [27] et chez 

87,5% dans notre série, ce qui rejoint les données de la littérature.  

 L’ostéolyse apparait à limites floues ou d’aspect mité [38].  Dans certains cas, 

elle est minime et non visible malgré une masse volumineuse [20], ce qui était le 

cas chez un patient de notre série. 

- La condensation osseuse :  

A côté des formes purement ostéolytiques, il existe des formes associant une 

ostéolyse et une ostéocondensation réalisant des lésions mixtes. 

 Dans notre série l’association lyse-condensation a été constatée dans 12,5% et 

dans 20% des cas chez Moser [27]. 

- La réaction périostée :  

Au niveau costal,  la réaction périostée est souvent mieux étudiée à la TDM.  
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 Nature de la lésion : 

 

- La topographie: 
  

 L’hémi-thorax atteint : droit ou gauche  

 La (les) côte(s) atteinte (s) : de la 1
ère

 à la 4
ème

 on parle de côtes 

supérieures et de la 5
ème

 à la 12
ème

 de côtes moyennes et inférieures.  

 Le compartiment costal atteint : antérieur, latéral (ou moyen) ou 

postérieur. En effet,  la localisation de la lésion au sein de la côte peut 

aider au diagnostic. Par exemple certaines lésions sont classiquement 

situées au niveau des arcs antérieurs comme le chondrosarcome[39], et 

d’autres au niveau des arcs postérieurs comme le kyste anévrismal et 

l’ostéoblastome [39]. 

 

Dans notre série, comme dans la littérature, on ne note pas de prédilection du SE 

pour une côte ou un arc costal ni pour un hémi-thorax précis. Le SE  est 

ubiquitaire et n’a pas de localisation spécifique.  

- Taille de la lésion :  

La lésion osseuse est généralement beaucoup moins étendue que la masse, 

parfois on ne retrouve qu’une simple érosion de la côte [38]. 

- Parties molles, plèvre et parenchyme pulmonaire:  

Le SE s’accompagne souvent d’une masse volumineuse, traduisant l’agressivité 

de la lésion. La masse est souvent extra-parenchymateuse, à développement  

exo- et surtout intrathoracique, pouvant exercer un important effet de masse sur 

le médiastin  avec/ou sans envahissement pleuro-pulmonaire. L’épanchement 

pleural  quand il est présent, n’est pas toujours dû à une infiltration néoplasique 

pleurale. 
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B. Echographie thoracique [40, 41] 

 

L’échographie thoracique est une technique de choix chez l’enfant car elle est 

facilement réalisable et non irradiante. Le Doppler facilite le diagnostic en 

montrant la nature vasculaire de la lésion.  

L’échographie permet l’exploration de la paroi thoracique, la plèvre et les 

masses médiastinales antérieures et moyennes. Les masses du médiastin 

postérieur ne sont accessibles que lorsqu’elles sont situées dans le médiastin 

inférieur. 

 L’extension de cette technique à l’étude du parenchyme pulmonaire est  en 

plein développement.  

Devant un syndrome pariétal à la radiographie thoracique, il est préférable de 

compléter l’examen par une échographie thoracique pour avoir une idée rapide 

du  siège  pleural, extrapleural ou parenchymateux de la lésion.  

Une lésion extrapleurale refoule les plèvres pariétale et viscérale et forme avec 

la paroi thoracique un angle obtus.  

Une lésion pulmonaire forme un angle aigu avec la paroi thoracique. Certaines 

lésions de petite taille peuvent se situer en zone aveugle en échographie, 

notamment si elles siègent en arrière d’une côte.  

L’atteinte pleurale peut se traduire par un épaississement de la plèvre et/ ou la 

présence de nodules. Ces deux signes suggèrent une pathologie maligne.  

L’échographie de la paroi thoracique permet de localiser le siège de la lésion au 

niveau du  tissu sous-cutané, des muscles, du cartilage et/ou  de l’os. Elle permet 



53 

 

aussi de préciser les limites de la lésion, d’étudier son échogénicité, son contenu 

liquide ou solide, sa vascularisation et ses rapports avec les tissus adjacents.  

Tous ces éléments fournis  peuvent orienter le diagnostic étiologique et guider la 

stratégie des autres explorations, car l’échographie ne saurait remplacer la TDM 

ou l’IRM pour l’analyse d’une lésion agressive. 

Dans les 70% de cas où l’échographie thoracique a été réalisée  dans notre série, 

elle a montré un processus lésionnel tissulaire hétérogène, hypervascularisé au 

doppler couleur, à développement pariétal, associant lyse costale (57%) et 

infiltration des tissus mous avec extension endothoracique responsable d’un 

refoulement des structures adjacentes (dans 71%). Un épanchement pleural et un 

foyer alvéolaire ont été mis en évidence dans respectivement 57%  et 14% des 

cas.  

 

C. TDM thoracique 

 

La tomodensitométrie thoracique est un outil diagnostique particulièrement 

adapté à l’exploration du thorax.  Il permet d’étudier en un seul examen et de 

façon performante tous les éléments constitutifs du thorax, avec une bonne 

résolution spatiale et en contraste [42].   

Elle  est de plus en plus performante chez l’enfant, en raison de l’apport de la 

technique hélicoïdale multi-barrette  permettant une meilleure qualité d’image 

par l’obtention de coupes infra-millimétriques jointives, par une acquisition plus 

rapide, diminuant ainsi les artefacts de mouvement, et par les excellentes 

reconstructions dans les plans verticaux qu’elle offre. 
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Elle est également la technique la plus irradiante mais l’optimisation et 

l’adaptation des paramètres d’exposition à l’âge et à la corpulence de l’enfant 

permettent de réduire significativement l’irradiation.  

Les SE/PNET se présentent comme une masse souvent volumineuse, à 

développement intrathoracique et extra-pleural, ce qui contraste avec le 

parenchyme pulmonaire. Cette masse  est d’aspect hétérogène, de contours mal 

définis, et excentrée par rapport à la côte. Elle peut apparaître  plus homogène 

quand elle est de petite taille [20].  

L’ostéolyse est retrouvée dans 80%  des cas [39]. Elle est parfois discrète, se 

manifestant par une simple érosion de la côte [38]. 

La réaction périostée se caractérise par un aspect spiculé ou lamellaire, mais  

l’aspect en « bulbe d’oignon » est moins fréquent sur la côte qu’au niveau des os 

longs [39]. 

La TDM a pour intérêt de parfaitement visualiser les structures osseuses et les 

zones d'ostéolyse.  Elle est également intéressante pour l'étude de la corticale 

osseuse et la détection des réactions périostées [43, 44].   

 

D. IRM thoracique 

 

L’IRM est une technique qui ne s’est pas encore imposée dans l’exploration du 

thorax de l’enfant car elle lui semble peu adaptée [42]. C’est un examen long qui 

demande une immobilité stricte de quelques minutes,  ce qui implique une 

sédation chez l’enfant d’âge préscolaire, compliquant l’examen. D’autre part, 

l’IRM reste un examen coûteux et d’accès plus limité.  
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L’étude du parenchyme pulmonaire en IRM reste un challenge. Le poumon, 

pauvre en eau, est un organe mal étudié par l’IRM dont le principe physique est 

de faire résonner les atomes d’hydrogène [42, 45]. 

L’avantage de cette technique est l’absence d’irradiation et l’analyse simultanée 

des tissus mous.  

 Elle reste particulièrement indispensable pour compléter l’étude 

tomodensitométrique, en cas de suspicion d’une extension endocanalaire et 

vertébrale des SE/PNET développés aux dépens des arcs postérieurs [19, 46].   

Elle permet une meilleure analyse de la moelle, des racines nerveuses, de 

l’étendue de la tumeur et de son extension vers les parties molles [47].  

Cette exploration nécessite une étude segmentaire par des séquences en petit 

champ centrées sur l’anomalie visualisée, comportant au moins deux plans de 

coupes et deux pondérations [48].  

Les paramètres techniques de cette exploration doivent privilégier, du fait de la 

petite taille des structures anatomiques, une excellente résolution spatiale. 

L’examen doit donc comporter des séquences en coupes relativement fines 

(moins de 3 mm) et des petits champs d’exploration centrés sur la lésion [48]. 

Le protocole standard comporte une séquence pondérée en T2, des séquences 

pondérées en T1 sans et après injection de gadolinium, dans deux plans de coupe 

[48].  

La séquence T2 et l’injection de gadolinium permettent de distinguer tissu 

tumoral et remaniements nécrotico-hémorragiques ou œdème péri-lésionnel 

[19].  
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Du fait de la petite taille de la moelle, la résolution spatiale doit être optimale 

(petit champ, matrice étendue, coupes fines). Des séquences complémentaires 

peuvent être acquises en fonction du résultat de ces séquences:  

- Une séquence avec saturation du signal de la graisse en cas de lésion 

spontanément hyper-intense ; 

- Une séquence d’angio-IRM devant une lésion d’allure vasculaire. [48] 

Les SE/PNET  apparaissent en signal intermédiaire en T1 (équivalent ou plus 

intense au signal du muscle), et en hypersignal intense et hétérogène en T2 avec  

rehaussement hétérogène après injection de gadolinium [20, 49, 50].  

Dans notre série, aucune IRM thoracique n’a été réalisée vu l’absence  de signes 

tomodensitométriques d’une extension endocanalaire au moment du diagnostic. 

 

E. Scintigraphie, tomographie par émission de positrons (TEP) 

 

En scintigraphie au technétium, les SE/ PNET s’accompagnent d’une 

hyperfixation du traceur radioactif, qui n’a rien de spécifique, comme dans la 

TEP.  

Hormis leur rôle dans le bilan d’extension, ces examens n’ont d’intérêt que pour 

localiser une zone pathologique mal visible en radiologie conventionnelle et 

orienter vers d’autres examens d’imagerie [22]. 
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4. Diagnostic positif  

Le diagnostic repose sur un faisceau d'arguments apportés par : 

 

– L'interrogatoire qui retrouve les circonstances de découverte, les modalités et 

date d'apparition des symptômes et l'âge du patient ; 

– L'examen clinique qui renseigne sur la présence ou non de tuméfaction, de 

douleur ou d'autres symptômes ; 

– L'imagerie qui évoque des arguments de bénignité ou de malignité. 

 

Cette démarche diagnostique est complétée, confirmée ou réfutée par la 

description anatomopathologique, immuno-histochimique et cytogénétique de la 

tumeur obtenue par la biopsie de celle-ci. Ainsi diagnostic et biopsie sont 

étroitement liés. 

 

A. Biopsie [51-53] 

 

La biopsie, dernière étape du diagnostic, constitue un acte opératoire capital car 

elle apporte le diagnostic définitif et de ses résultats va dépendre la stratégie 

thérapeutique. 

 

Elle doit être réalisée une fois le bilan d'extension locale effectué, sans quoi des 

artefacts dus à un œdème ou un hématome postopératoires  peuvent apparaître et 

compliquer la lecture des clichés en surévaluant les dimensions de la tumeur. 
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La biopsie doit obéir à des règles strictes pour éviter de compliquer la résection 

carcinologique et permettre un échantillonnage de qualité et de quantité 

suffisantes portant sur des tissus vivants. 

 

Le trajet biopsique et sa cicatrice devront être réséqués en bloc avec la tumeur 

lors de la chirurgie d'exérèse. D'où la nécessité que la biopsie et la chirurgie 

d’exérèse soient réalisées par la même équipe chirurgicale spécialisée et 

expérimentée. La biopsie s'intègre donc dans la stratégie globale de prise en 

charge de la tumeur. 

 

Cette biopsie initiale va servir de comparatif lors de l'examen histologique de la 

pièce de résection tumorale, issue de la chirurgie carcinologique réalisée après 

chimiothérapie néo-adjuvante. L'efficacité du traitement pourra être déterminée 

en fonction du pourcentage de cellules tumorales résiduelles. 

 

B. Anatomopathologie 

 

Le groupe des tumeurs de la famille d’Ewing est composé du SE osseux et 

extrasquelettique, des tumeurs neuroectodermiques primitives (PNET) des os et 

des tissus mous, des neuroépithéliomes et de la tumeur d’Askin, développée à 

partir des parties molles de la paroi thoracique, rarement au niveau du poumon 

[54]. 

D’après la classification OMS 2002, il s’agit de tumeurs malignes à cellules 

rondes qui présentent des degrés variables de différenciation neuro-

ectodermique. Le SE est la tumeur la plus indifférenciée, le neuroépithéliome la 
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tumeur la plus différenciée [55]. Ces tumeurs surexpriment le gène MIC2 et sont 

caractérisées par une translocation chromosomique t (11;22) (q24;q12) qui 

implique les gènes EWS/ETS, ou l’une de ses variantes, plus rare. L’histogenèse 

de ces tumeurs reste encore indéterminée [55]. 

Des travaux récents ont montré que les tumeurs de la famille d’Ewing seraient 

plutôt développées à partir des cellules souches mésenchymateuses [56, 57]. 

 

 En macroscopie  
 

La tumeur est friable, souvent nécrotico-hémorragique [20]. 
 

 En microscopie  
 

Il s’agit d’une tumeur très cellulaire contenant peu ou pas de stroma 

intercellulaire. Les cellules sont rondes, de petite taille (diamètre de 12 à 14 

microns). Le noyau est rond, à chromatine fine et doté d’un ou de deux petits 

nucléoles. L’activité mitotique est très variable. Le cytoplasme est très peu 

abondant, pâle avec des limites floues. Des cellules noires, forme dégénérative 

des cellules rondes, allongées et denses, forment avec les cellules rondes une 

architecture bi-phasique caractéristique du SE. Les plages de nécrose sont 

fréquentes, parfois massives. Ces tumeurs sont pauvres en fibres réticuliniques 

et comportent des inclusions d’acide périodique de Shiff (PAS) positives intra-

cytoplasmiques (dans 75 % des cas) [20, 55]. 

 

Ni le type cellulaire, ni l'architecture ne sont donc spécifiques du sarcome 

d'Ewing et ne permettent d'établir le diagnostic positif. 
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C. Immuno-histo-chimie [55, 58, 59]  

 

L'analyse immuno-histochimique a deux fonctions principales. Elle permet 

d'écarter certains diagnostics différentiels et d'apporter des éléments positifs en 

faveur du diagnostic de la tumeur d'Ewing.  

 

Peuvent être écartés les diagnostics différentiels suivants: 

 Lymphomes positifs au CD45 et aux marqueurs T et B ; 

 Rhabdomyosarcome positif à la desmine et myogénine ; 

 Neuroblastome positif aux neurofilaments, aux marqueurs nerveux et aux 

NB84 ; 

 Carcinome positif aux cytokératines. 

 

Le sarcome d'Ewing n'exprime habituellement aucun de ces facteurs. Cependant 

dans certains cas de sarcome d'Ewing ont été observées des expressions 

aberrantes de ces marqueurs comme la cytokératine (20%) ou la desmine (2%). 

Ces expressions sont généralement focales, peu intenses et ne doivent pas 

induire d'erreur dans la démarche diagnostique en immuno-histochimie. 

 

En terme d'éléments positifs en faveur du diagnostic de sarcome d'Ewing, doit 

être citée la protéine p30/32 ou CD99. Cette glycoprotéine transmembranaire 

codée par le gène MIC2 est surexprimée dans la tumeur d'Ewing (87 à 100 % 

des cas). L'immuno-marquage est membranaire, diffus et intense. 
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Cependant, le CD99 n'est pas spécifique de la tumeur d'Ewing. Il s'exprime dans 

de nombreuses cellules normales de l'organisme comme les fibroblastes, les 

cellules endothéliales, les ostéoblastes, ou les cellules lymphoïdes, mais aussi 

dans d'autres tumeurs comme les lymphomes lymphoblastiques, les carcinomes, 

le synovialosarcome, les chondrosarcomes mésenchymateux, les 

rhabdomyosarcomes alvéolaires et embryonnaires et les ostéosarcomes à petites 

cellules. 

 

D. Cytogénétique et biologie moléculaire [55] 

 

L’anatomopathologie et l’immuno-marquage du CD99 ne sont pas spécifiques 

du sarcome d'Ewing et ne permettent donc pas d'établir le diagnostic avec 

certitude. 

 

La biologie moléculaire est  l’élément essentiel du diagnostic. Elle  permet de 

mettre en évidence la translocation chromosomique t (11;22) (q24;q12),  

spécifique des tumeurs de la famille d'Ewing.  

En effet, le diagnostic est fait sur l’analyse des bandes chromosomiques, par 

hybridation in situ par fluorescence (FISH) ou par RT-PCR.  

Plusieurs méthodes diagnostiques peuvent être utilisées dans les cas difficiles.  

5. Diagnostics différentiels 

 

À chaque étape du diagnostic, les symptômes cliniques, les images 

radiologiques et les descriptions histologiques suggèrent plusieurs diagnostics 

différentiels des SE/ PNET. 
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Le diagnostic différentiel des SE/PNET au niveau costal chez l’enfant peut 

s’avérer difficile pour de multiples raisons :   d’une part, la  richesse anatomique 

de la région thoracique et la non spécificité des signes cliniques et biologiques ;  

d’autre part, la multiplicité des étiologies pathologiques thoraciques de l’enfant 

pouvant partager le même aspect radiologique.  

 

Enfin, pour le pathologiste, une lésion à petites cellules rondes soulève une 

grande variété de diagnostics différentiels sur le plan histologique, que 

l’épidémiologie, la localisation, la présentation clinique et radiologique 

permettent de limiter.  

 

Chez l’enfant, sur le plan radiologique, avant d’envisager le diagnostic des 

SE/PNET,  d’autres diagnostics doivent être systématiquement évoqués dont  les 

principaux sont : 

 

A. Les lésions costales primitives 

 

a. L’ostéomyélite 

 

L’ostéomyélite costale est une pathologie très rare, représentant moins de 1% de 

toutes les localisations [60].  

 

Son diagnostic est évident dans la forme aiguë habituelle. Le problème est plus 

difficile lorsque l’évolution est subaiguë ou chronique [19]. 
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Il existe toujours un accident infectieux initial, mais celui-ci peut être oublié et 

la tuméfaction douloureuse et subfébrile paraît primitive. La biologie associe 

une hyperleucocytose et élévation de la vitesse de sédimentation et de la CRP, 

ce qui peut se voir même en  cas de lésion tumorale. 

 

Les signes radiologiques apparaissent généralement  1à 2 semaines après  la 

manifestation clinique sous forme de masse dense des parties molles adjacente à 

la côte infectée. La TDM peut montrer une infiltration pleurale associée voire  

pulmonaire. L’atteinte osseuse n’apparait qu’après 2à 3 semaines sous la forme 

d’une ostéolyse  avec réaction périostée pouvant mimer une atteinte néoplasique 

[60].  

 

Cela peut faire retarder le diagnostic d’ostéomyélite, d’où l’intérêt de 

l’échographie thoracique comme bilan d’extension de première intention. Elle  

permet de mettre en évidence un œdème péri-costal et ainsi orienter le 

diagnostic qui sera confirmé par une ponction biopsie.  

 

La ponction biopsie ramène des fragments de tissu inflammatoire et parfois du 

pus dans lequel on peut mettre en évidence le germe responsable. Il s’agit 

habituellement d’un staphylocoque, mais toutes les septicopyohémies peuvent 

avoir une localisation thoracique. 

 

Les ostéites de propagation traduisent l’extension d’une suppuration pleurale ou 

pulmonaire de voisinage. Le diagnostic devrait être évident, mais la lésion 

initiale peut être assez localisée pour que l’opacité qui la traduit soit interprétée 

[19]. 
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b. L’ostéosarcome 

 

L’ostéosarcome costal, quoique que rare, doit figurer parmi les diagnostics 

différentiels des SE/PNET à localisation costale primitive.  

 

La maladie de Paget, la dysplasie fibreuse et la radiothérapie sont des facteurs 

favorisants sa survenue [19]. 

 

Sa présentation clinique est variable, ressemblant à celle du SE.  

 

La radiographie thoracique objective une masse pariétale renfermant des 

calcifications avec une destruction costale et une réaction périostée [61, 62].  

 

La TDM montre une grande masse centrée sur une côte, de densité hétérogène 

en rapport avec des remaniements nécrotico-hémorragiques [63] ; la destruction 

et production osseuse associées entrainent une ostéolyse avec rupture corticale et 

éperon périosté [19]. 

 

L’IRM reste la plus avantageuse pour l’étude de l’extension au canal rachidien 

en cas de localisation postérieure. Elle met en évidence la minéralisation des 

tumeurs, qui peuvent avoir : un signal plus élevé que celui des muscles sur les 

images pondérées en T1 ; un signal mixte ou le plus souvent élevé sur les 

séquences pondérées en T2. Le rehaussement est hétérogène et reste non 

spécifique [63]. 
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Anatomiquement, la tumeur mal limitée, de consistance irrégulière du fait de 

l’hémorragie et de la nécrose, s’étend le long de l’os au-delà des limites 

radiologiques et envahit les structures de voisinage. Le diagnostic 

d’ostéosarcome repose sur la mise en évidence d’une néogenèse osseuse en 

« dentelle » élaborée par les cellules sarcomateuses [19]. 

 

Par rapport à une localisation au niveau des membres, l’évolution se caractérise 

par une invasion hématogène précoce sous forme de métastases microscopiques 

pulmonaires dès le diagnostic.  

 

Le pronostic est très sombre avec une survie à 5ans de 15% contre 60 à 70% au 

niveau des membres [19]. 

 

c. Le granulome éosinophile [64] 

 

Le granulome éosinophile est une lésion pseudotumorale qui touche l’enfant ou 

l’adulte jeune, avec un pic d’incidence entre 5 et 15 ans. Les garçons sont plus 

fréquemment atteints avec un sex-ratio d’environ 2/1. 

 

L’atteinte est monostotique dans  les 2/3 des cas. Les os plats sont les plus 

fréquemment touchés (plus de 50% des cas) avec en premier le crâne, suivi de la 

mandibule, les côtes et le pelvis.  
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La taille des lésions varie entre 1 et 15 cm. Les manifestations cliniques du 

granulome éosinophile sont peu spécifiques et consistent en des douleurs 

localisées de l’os atteint, et parfois une masse des parties molles en regard. 

 

Sur le plan radiologique, le granulome éosinophile se traduit par la présence 

d’une ostéolyse qui peut être très polymorphe, allant de la lacune à contours nets 

condensés ou non, jusqu’à l’ostéolyse vermoulue avec réaction périostée 

plurilamellaire pseudo-maligne. 

 

Les aspects les plus inquiétants correspondent souvent aux granulomes les plus 

jeunes ayant une activité biologique intense. Les formes bien limitées, moins 

inquiétantes, correspondent plutôt à des granulomes anciens d’évolution lente.  

 

Les diagnostics différentiels découlent de cette sémiologie variable.  En cas 

d’atteinte unique pseudo-maligne, on peut évoquer une ostéomyélite voire une 

tumeur maligne,  en particulier le sarcome d’Ewing, d’autant plus qu’il peut 

exister un syndrome inflammatoire biologique aux stades initiaux. 

 

L’examen histologique est nécessaire à l’affirmation du diagnostic. 

 

B. Les tumeurs costales secondaires 

 

Les tumeurs costales secondaires posent des problèmes diagnostiques parfois 

difficiles.  
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Chez l’enfant, il s’agit surtout des tumeurs malignes de voisinage  pouvant 

envahir  les côtes par contiguïté et mimer ainsi une tumeur costale primitive. Les 

deux principales sont : 

 

a. La tumeur d’Askin 

 

C’est une tumeur appartenant à la famille des tumeurs d’Ewing. Elle est  très 

rare et hautement maligne, prenant naissance à partir des parties molles de la 

paroi thoracique, préférentiellement au niveau de la région para-vertébrale [65].  

Elle peut se propager localement vers la plèvre et le poumon, atteignant ou non 

le gril costal [38, 54, 66]. Elle soulève par conséquent de nombreuses 

interrogations concernant son individualisation propre et ses liens avec le 

sarcome d’Ewing [67]. 

Elle survient surtout chez l’enfant, l’adolescent et l’adulte jeune, avec une 

prédominance féminine dans environ 75 % des cas [68].  

La symptomatologie clinique initiale, qui précède parfois de plusieurs mois le 

diagnostic, est le plus souvent une douleur thoracique (39 % des cas) associée à 

une masse pariétale thoracique palpable [69]. 

Parfois, le diagnostic se fait au stade de complications à type de syndrome de 

Claude-Bernard-Horner en rapport avec une masse étendue à l’apex [70] ou lors 

de la découverte de métastases ganglionnaires ou systémiques [71]. 

Sa présentation radiologique est peu spécifique. En effet, la masse pariétale peut 

être associée à une réaction pleurale, sous forme d’épaississement dans environ 

70 % des cas ou d’épanchement dans 28 %. Ce dernier est le plus souvent peu 
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abondant mais il est parfois la seule anomalie [54]. L’envahissement costal est 

trouvé dans environ 40 % des cas [72, 73]. 

En revanche, le siège purement intercostal de la masse pariétale est rare. Des 

adénopathies hilaires ou médiastinales, peuvent être observées [54]. Les masses 

parenchymateuses isolées sont exceptionnelles [69, 74, 75]. 

 

Au total, à la TDM, elle se traduit par une masse  hétérogène des parties molles 

pouvant être associée à une destruction osseuse de voisinage, à un 

épaississement ou à un épanchement pleural, et à une invasion du parenchyme 

pulmonaire de voisinage [76].  

En IRM, cette masse présente classiquement un signal intense sur les séquences 

en pondération T1 et un signal intermédiaire ou élevé sur les séquences en 

pondération T2 [77]. 

 

L’entité anatomo-clinique de la  tumeur d’Askin peut être remise en cause 

puisqu’elle appartient aux tumeurs de la famille d’Ewing, et aucun critère formel 

histologique, immuno-histo-chimique ou cytogénétique ne permet de la 

distinguer du sarcome d’Ewing : la tumeur d’Askin pourrait n’être qu’un 

sarcome d’Ewing mieux différencié et localisé à la paroi thoracique [54]. 

Compte tenu de la rareté et de l’individualisation récente de la maladie, aucun 

schéma thérapeutique n’a été validé dans la littérature. Les patients sont le plus 

souvent traités au cas par cas [54]. 
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Le pronostic de la tumeur d’Askin est très péjoratif [78]. Les récidives locales 

sont très fréquentes. De plus, les métastases sont déjà présentes dans 10 % des 

cas au moment du diagnostic[54] . 

Les sites métastatiques sont, par ordre de fréquence, le poumon controlatéral, les 

adénopathies, l’os et plus rarement le foie, les surrénales, le cerveau, le rétro-

péritoine et le système sympathique[54] . 

 

b. Le neuroblastome  

 

Le neuroblastome est une tumeur dérivée de la crête neurale, représentant la 

tumeur solide la plus fréquente de l’enfant de moins de 5 ans. La localisation 

thoracique du neuroblastome ne représente que  15% de toutes les localisations 

[79].  

 

Sur le plan clinique, le neuroblastome thoracique peut être silencieux ou être à 

l’origine d’une détresse respiratoire, de douleurs radiculaires, voire de signes de 

compression trachéale, œsophagienne ou médullaire [80].  

Les métastases peuvent constituer le signe révélateur. Elles peuvent être, par 

ordre de fréquence décroissant : médullaire ; osseuse ; ganglionnaire et/ou 

hépatique [80]. 

Sur le plan radiologique, il se situe habituellement au niveau du médiastin 

postérieur [19], et  peut se traduire par un processus tumoral expansif  entrainant 

une lyse de l’arc costal postérieur et de la gouttière costo-vertébrale, pouvant  

être confondu avec le  sarcome d’Ewing costal.  
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Mais l’âge du patient et  le  dosage des catécholamines dans les urines, souvent 

positif en cas de neuroblastome, permettent de poser le diagnostic  que 

l’histologie va confirmer [79]. 

 

6. Bilan d’extension  

 

La tumeur d'Ewing possède un fort pouvoir métastatique : dans 20 à 30% des 

cas, la présence de métastases est confirmée au moment du diagnostic [81]. 

 

Lors de la découverte de la tumeur, le bilan d'extension locorégionale doit être 

complété par un bilan d'extension générale  à la recherche d’éventuelles 

métastases.  

 

La présence de celles-ci va considérablement influer le pronostic et le choix de 

la thérapeutique. 

 

Les métastases se localisent principalement au niveau des poumons (dans 50% 

des cas), des os (25%) et de la moelle osseuse (20%). Les localisations 

ganglionnaires, cérébrales et hépatiques sont plus rares [82]. 

 

Selon l’étude de l’Institut Curie [82] concernant 30 patients porteurs de sarcome 

d’Ewing osseux, la dissémination métastatique a été observée durant la première 

année suivant le diagnostic dans 48% des cas, et dans 83% après 3 ans. 
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Dans notre série, un seul cas de dissémination métastatique à distance a été 

observé au moment du diagnostic.  

 

Ce bilan d’extension doit rechercher systématiquement, par ordre décroissant 

des localisations métastatiques les plus fréquentes du SE :  

 

 Les métastases pulmonaires 

 Les métastases osseuses 

 Les métastases médullaires 

 Les métastases hépatiques et ganglionnaires 

 Les métastases cérébrales 

 

A. Les métastases pulmonaires  

 

Elles représentent le premier siège métastatique du SE. Dans les localisations 

costales primitives, leur recherche se fait systématiquement  lors du bilan initial 

d’extension locorégionale par radiographie thoracique et surtout par la TDM qui 

a l’avantage d’être plus sensible pour leur détection.  

 

En règle générale, est considéré comme métastase tout nodule dont la taille 

excède 1 cm ou groupes de nodules dont au moins un a une taille supérieure à 

0,5 cm.  

 

Un nodule unique ou plusieurs nodules dont les tailles sont respectivement 

comprises entre 0,5 et 1 cm et 0,3 et 0,5 cm ne suffisent pas pour considérer le 

patient comme porteur de métastases et nécessitent une confirmation 
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histologique par biopsie. A contrario, la présence d'un nodule pleural de taille 

supérieure à 1 cm est en faveur d'une métastase [83, 84]. 

 

B. Les métastases osseuses  

 

La recherche des métastases osseuses passe par la réalisation d'une scintigraphie 

aux dérivés phosphatés marqués au technétium 99 qui montre une hyperfixation 

au niveau de la tumeur primitive et des métastases osseuses. 

 

La présence de fixation en dehors du site primaire de la tumeur  doit conduire à 

la réalisation de radiographies de cette zone. Si la radiographie n'est pas 

concluante, une IRM peut être réalisée. 

 

Dans le cas où la scintigraphie et l'IRM offrent des conclusions contradictoires, 

une biopsie permet de préciser la présence ou non de  métastase. 

 

L'hyperfixation n'est pas spécifique aux métastases osseuses. La scintigraphie 

est un examen qui reflète à la fois la vascularisation et l’ostéogénèse, que celle-

ci soit tumorale ou réactionnelle [85].  

 

L’atout principal de cet examen est de savoir si une lésion osseuse est unique ou 

si elle s’intègre dans le cadre d’une pathologie multifocale (métastases osseuses, 

lymphome, histiocytose langerhansienne). 

 

A l'heure actuelle,  le PET-scan constitue le gold standard pour la recherche de 

métastases osseuses. 
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D’après Volker et al. [85], dans une étude comparant la TEP au FDG-(18F) aux 

modalités d’imagerie conventionnelle (MIC) (échographie, TDM, IRM, 

Scintigraphie osseuse) dans le staging initial des sarcomes pédiatriques,  les 

performances de la TEP sont identiques aux MIC dans la détection de la tumeur 

initiale (efficacité 100%). 

 

La TEP est supérieure dans la détection des manifestations ganglionnaires 

(sensibilité : 90% versus 57%) mais inférieure à la TDM thoracique dans la 

détection des métastases pulmonaires en raison de la faible résolution spatiale 

(fausse négativité des lésions inférieures à 7mm de diamètre). 

 

L’IRM corps entier  s’est montrée plus sensible que la scintigraphie osseuse 

mais moins que la TEP/TDM au FDG-(18F). 

Daldrup-link et al.[86] rapportent des sensibilités s’élevant à 71% pour la 

scintigraphie osseuse, 82% pour l’IRM corps entier et 90% pour la TEP au 

FDG-(18F). La contrepartie d’un champ corps entier en IRM est la dégradation 

de la résolution spatiale, aboutissant à une perte de spécificité [85].  

 

C. Les métastases médullaires (20%) 

 

Le bilan général comprend systématiquement une recherche d'extension à la 

moelle hématopoïétique par biopsie ostéomédullaire au trocart et ponctions 

médullaires multiples. 
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La recherche du transcrit de fusion 11-22 ou 21-22 par RT-PCR (reverse 

transcription polymerase chain reaction) sur un pool de ponctions médullaires 

et dans le sang périphérique permet d'affirmer l'existence d'une diffusion micro-

métastatique [22]. 
 

Ces deux examens se sont révélés normaux chez tous nos patients. 

 

D. Les métastases hépatiques et ganglionnaires  

 

Selon l’étude de l’Institut Curie [82], elles sont présentes dans 9% des cas. 

La recherche des métastases hépatiques et ganglionnaires profondes repose sur 

l’échographie abdominale en première intention. Sa normalité doit arrêter toute 

investigation complémentaire à cet étage. En revanche, toute  lésion suspecte    

doit être confirmée et caractérisée par  une TDM abdominale. 

 

Dans notre série, l’échographie était pratiquée chez tous les malades.  Chez un 

patient elle a montré une lésion hépatique hétérogène faiblement vascularisée se 

prolongeant avec la masse pariétale basi-thoracique droite,   la TDM ayant  

confirmé l’extension sous capsulaire. Chez un deuxième, elle montré une lésion 

hépatique faisant évoquer un angiome que la TDM abdominale a confirmé.  

 

E. Les métastases cérébrales 

 

La recherche de métastases cérébrales ne se fait qu’en cas de présence de signe 

d’appel neurologique, par TDM ou IRM cérébrale. 

Dans notre série, la TDM cérébrale a été réalisée chez deux patients dans le 

cadre de l’exploration, respectivement, de céphalées hémi-crâniennes   associées 
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à des vomissements, et d’un état de mal convulsif.  Elle est revenue sans 

particularité chez le premier, et en faveur d’un accident vasculaire ischémique 

fronto-pariéto-occipital droit chez le deuxième patient.   

 

7. Intérêt de l’étude 

 

Notre étude présente un double intérêt. 

- Le premier a résidé dans l’inclusion de tous les enfants pris en charge 

dans notre formation pour une TOMP, sur une période de 10ans. 

Nous avons pu cerner l’épidémiologie de ces tumeurs, en particulier 

l’incidence de leur localisation costale.  

Cela nous a permis de définir les caractéristiques des patients porteurs de 

tumeur costale maligne primitive.   

 

- Le deuxième intérêt a résidé dans l’élaboration d’une part d’une démarche 

radio-diagnostique pratique à adopter en pédiatrie devant toute lésion de 

la paroi thoracique en particulier, du thorax en général.  

Cette démarche repose sur l’analyse des résultats d’imagerie corrélés à 

l’anatomopathologie.  

D’autre part, nous avons présenté les principaux diagnostics différentiels 

du SE costal à évoquer systématiquement en pédiatrie.  
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8. Limites de l’étude 

 

- Cette étude a été réalisée en rétrospectif sur la totalité des cas pris en 

charge à l’HER sur une période de 10ans. Il s’agit d’un échantillon 

représentatif mais sans doute pas exhaustif ou que l’on pourrait étendre à 

la région.  

En effet, le taux des TOMP ou  à localisation costale adressés à l’HER par 

rapport à l’ensemble de ces tumeurs existant dans la région n’est pas 

connu. Tous les cas de TOMP de la région ne sont probablement pas 

diagnostiqués et parmi ceux diagnostiqués, tous ne sont pas adressés à 

notre formation.  

 

- La revue de la littérature réalisée ne trouve pas d'articles étudiant les 

tumeurs costales malignes chez l’enfant de façon générale, ni leur 

approche diagnostique  en imagerie de façon spécifique. Les quelques 

données retrouvées sont difficilement comparables,  cela étant  inhérent à 

la rareté de ces tumeurs chez l’enfant.  

 

-  Les dossiers des malades, en particulier les données de l’imagerie n’ont 

pas toujours été disponibles.  
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Les tumeurs costales primitives malignes de l’enfant sont très rares et 

représentées essentiellement par les SE/PNET appartenant à la famille des 

tumeurs d’Ewing.  

Leur diagnostic doit être évoqué devant tout processus lésionnel entrainant une 

lyse costale, souvent évidente à la radiographie thoracique.  

L’échographie couplée au Doppler couleur, vu son accessibilité, peut servir en 

2
ème

 intention pour déterminer la nature tissulaire du processus et sa 

vascularisation ainsi que pour rechercher un épanchement pleural associé et 

éliminer une cause infectieuse.   

La TDM est l’examen de choix en pédiatrie. Elle a l’avantage de bien étudier 

tous les éléments constitutifs du thorax, et permet une meilleure analyse de 

l’ostéolyse, de la réaction périostée ainsi que de la masse des parties molles et 

son extension locorégionale. Elle permet aussi une étude concomitante du 

parenchyme pulmonaire à la recherche de métastases.  

L’IRM n’est indiquée qu’en cas de suspicion d’une extension endocanalaire et 

vertébrale des SE/PNET développés aux dépens des arcs costaux postérieurs.  

Le diagnostic différentiel en imagerie de ces tumeurs chez l’enfant se pose 

essentiellement avec les atteintes costales ayant une présentation clinique et 

radiologique identique aux SE/PNET, il s’agit de l’ostéomyélite costale, 

l’ostéosarcome, la tumeur d’Askin et le neuroblastome dans sa localisation 

médiastinale postérieure.  

Enfin la certitude diagnostique repose sur l’examen anatomopathologique.  
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Introduction 

Les tumeurs costales malignes primitives (TCMP) de l’enfant sont rares. L'objectif de ce 

travail est de faire une mise au point sur un sujet peu traité dans la littérature, faire connaitre 

les particularités pédiatriques  et  proposer une illustration iconographique des principales 

TCMP  pédiatriques   à partir des dossiers colligés  dans le service  de radio-pédiatrie de 

l'hôpital d'enfant de Rabat.  

Matériel et méthodes  

Il s’agit d’une étude rétrospective portant  sur 14cas de TCMP colligés sur une période de 

10ans; de  Janvier2006 à Janvier2016. 

Le diagnostic a été retenu sur des arguments cliniques, para-cliniques et radiologiques et  

confirmé par un examen anatomopathologique.  

 

Résultats 

L’âge médian des patients a été de 10,5ans avec un sex-ratio de 6/1. Le délai diagnostique 

médian a été de 3,7mois. Les  principaux signes motivant le bilan radiologique ont été  la 

tuméfaction, la douleur et  la fièvre. 

L’imagerie a montré dans tous les cas une ostéolyse costale  avec réaction périostée associée à 

une importante extension aux parties molles de voisinage. Le sarcome d’Ewing a représenté la 

tumeur la plus fréquente.  

 

Conclusion 

Les TCMP de l’enfant sont dominées par le sarcome d’Ewing qu’il faut savoir  évoquer en 

premier devant toute  atteinte costale d’allure maligne  à l'âge pédiatrique. 

Le  diagnostic positif de ces tumeurs  est difficile dans le sens  qu'il faut savoir différencier  

les origines pleuro-pulmonaires avec atteinte pariétale d’une extension pleuro-pulmonaire 

d'un vrai syndrome pariétal. 

La radiographie simple du thorax peut suspecter l'existence d'une atteinte costale  à condition 

de ne pas oublier d'analyser l'ensemble du thorax. 

L'imagerie moderne (échographie, TDM, IRM) facilite  le diagnostic du syndrome pariétal en 

général et le diagnostic des TCMP en particulier.    
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Abstract  

 

Title: Imaging of primary malignant rib tumors in children  

   

Author: HAMRI HAJAR. 
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Introduction 

Primary malignant rib tumors (PMRT) in children are rare. Purpose of this study is to make 

focus on a rarely treated subject in the literature; make known the pediatric features and 

suggest an iconography of the main pediatric PMRT from files collected in the pediatric 

radiology department at the children’s hospital in Rabat.  

Material and methods  

It’s a retrospective study based on 14 cases of PMRT collected during a period of 10 years, 

from January 2006 to January 2016.  

The diagnosis was based on clinical, paraclinical and radiological arguments and confirmed 

by a pathological examination.  

 

Results 

The median age of our patients was 10,5 years and the sex-ratio 6/1. The median diagnostic 

delay was around 3,7 months.  

The main symptoms that motivated the radiological examination were tumefaction, pain and 

fever.  

The imaging has shown in all cases a lytic osseous lesion associated with a periosteal reaction 

and heterogeneous soft tissue components.  

Ewing’s sarcoma was the most common tumor.  

 

Conclusion 

The PMRT in children are dominated by the Ewing sarcoma, and should be firstly mentioned 

in front of every rib injury with malignant appearance in the pediatric age.  

The difficulty of positive diagnosis of these tumors is to differentiate between pleural 

pulmonary origin with parietal extension and a real parietal syndrome that may give a pleural 

pulmonary extension. 

The simple chest x-ray may suspect a rib injury in condition to not forget to examine the 

whole chest.  

Modern imaging (ultrasound, CT, MRI) has made it easier to diagnosis parietal syndrome in 

general and PMRT in particular. 
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 هلخص

 

 

: حصٕٚش الأٔساو انضهعٛت انخبٛثت الأٔنٛت عُذ انطفمالعٌىاى  

  

حًش٘ ْبخشهي طرف :   

 

حصٕٚش –ضهع  –عظًٛت  -ٔسو الأدٚى انظبْش انعصبٙ انبذائٙ  –ٌ إفُك غش :الكلواث الأساسٍت  

 

 همدهت

الأٔساو انضهعٛت انخبٛثت الأٔنٛت عُذ الأطفبل َبدسة.  ْذف دساعخُب ْٕ حعشٚف خصٕصٛت ْـزِ الأٔساو 

 عُذ انطفم ٔ حًثٛهٓب يٍ خلال َخبئح انخصٕٚش انخببعت نًصهحخُب.

 

 الورضى و الطرق

حبنت حى اعخشفبئٓب يٍ أخم ٔسو ضهعٙ خبٛث أٔنٙ  14ت حبنت بأثش سخعٙ انخٙ شًهج كبَج ْـزِ انذساع

.2016ٔ ُٚبٚش  2006بًغخشفٗ الأطفبل ببنشببط خلال انفخشة انًًخذة بٍٛ ُٚبٚش   

 قذ حى حأكٛذ انخشخٛص فٙ خًٛع انحبلاث عٍ طشٚق فحص انخششٚح انذقٛق.

 

 الٌخائج

عُٕاث . اندُظ انزكش٘ كبٌ أكثش إصببت  1005يشضبَب ْٕ  عهٗ ضٕء ْذِ انذساعت حبٍٛ أٌ يخٕعظ عٍ

أشٓش. حًثهج غبنبٛت الأعشاض فٙ الأنى ٔ حٕسو الأضهع  307. يخٕعظ انٕقج قبم انفحص كبٌ 1/6بُغبت 

 ٔ كزنك انحًٗ .

قذ أثبج انفحص ببلأشعت فٙ خًٛع انحبلاث علايبث حفخج انعظبو صٚبدة عهٗ إصببت الأَغدت داخم ٔ 

. ٔ قذ يثم غشٌ إفُك أْى الأٔساو انضهعٛت انخبٛثت الأٔنٛت.خبسج انصذس  

 

  خاحوت

الأٔساو انضهعٛت انخبٛثت الأٔنٛت ًٍٚٓٛ عهٛٓب غشٌ إفُك انز٘ ٚخٕخب اعخحضبسِ أيبو كم إصببت ضهعٛت 

 راث ْٛئت خبٛثت فٙ عٍ انطفٕنت.

س انصذس٘. ٚخٕخب حفشٚق حشخٛص ْـزِ الأٔساو عٍ الإصبببث انشئٕٚت انًًخذة إنٗ اندذا  

انفحص ببنًفشاط قذ ًٚكٍ يٍ حبٍٛٛ الإصببت انضهعٛت ششٚطت ححهٛم يخكبيم نهقفص انصذس٘ ٔ يحخٕاِ. 

ٔعبئم انخصٕٚشانحذٚثت )انفحص ببنصذٖ، انًبعح انضٕئٙ ٔ انخصٕٚش ببنشٍَٛ انًغُبطٛغٙ ( ٚغٓم 

صفت خبصت. حشخٛص يخلاصيت اندذاس انصذس٘ بصفت عبيت ٔ أٔساو انضهع انخبٛثت الأٔنٛت ب  
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Serment 
d'Hippocrate 

 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  

mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  
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 قغى أبقشاط

 بسن الله الرحواى الرحٍن

 ألسن بالله العظٍن

  ْزِ انهحظت انخٙ ٚخى فٛٓب قبٕنٙ عضٕا فٙ انًُٓت انطبٛت أحعٓذ علاَٛت:ْزِ انهحظت انخٙ ٚخى فٛٓب قبٕنٙ عضٕا فٙ انًُٓت انطبٛت أحعٓذ علاَٛت:فٙ فٙ 

  .بأٌ أكشط حٛبحٙ نخذيت الإَغبَٛت.بأٌ أكشط حٛبحٙ نخذيت الإَغبَٛت  

  .َّٕٔأٌ أحخشو أعبحزحٙ ٔأعخشف نٓى ببندًٛم انز٘ ٚغخحقَّٕ.ٔأٌ أحخشو أعبحزحٙ ٔأعخشف نٓى ببندًٛم انز٘ ٚغخحق  

   ٙٔأٌ أياابسط يُٓخااٙ باإاصم يااٍ ضااًٛش٘ ٔشااشفٙ خاابعلا صااحت يشٚضااٙ ْااذفٙ ٔأٌ أياابسط يُٓخااٙ باإاصم يااٍ ضااًٛش٘ ٔشااشفٙ خاابعلا صااحت يشٚضااٙ ْااذف

  الأٔل. الأٔل. 

  .ٙٔأٌ لا أفشٙ الأعشاس انًعٕٓدة إنٙ.ٔأٌ لا أفشٙ الأعشاس انًعٕٓدة إن  

  .ٔأٌ أحبفظ بكم يب نذ٘ يٍ ٔعبئم عهٗ انششف ٔانخقبنٛذ انُبٛهت نًُٓت انطب.ٔأٌ أحبفظ بكم يب نذ٘ يٍ ٔعبئم عهٗ انششف ٔانخقبنٛذ انُبٛهت نًُٓت انطب  

  .ٙٔأٌ أعخبش عبئش الأطببء إخٕة نٙ.ٔأٌ أعخبش عبئش الأطببء إخٕة ن  

   ٙأٔ عشقااٙ أٔ أٔ عشقااٙ أٔ ٔأٌ أقاإو باإاخبٙ َحاإ يشضااب٘ بااذٌٔ أ٘ اعخباابس دُٚااٙ أٔ ٔطُااٙ ٔأٌ أقاإو باإاخبٙ َحاإ يشضااب٘ بااذٌٔ أ٘ اعخباابس دُٚااٙ أٔ ٔطُاا

  عٛبعٙ أٔ اخخًبعٙ.عٛبعٙ أٔ اخخًبعٙ.

  .ٔأٌ أحبفظ بكم حضو عهٗ احخشاو انحٛبة الإَغبَٛت يُز َشأحٓب.ٔأٌ أحبفظ بكم حضو عهٗ احخشاو انحٛبة الإَغبَٛت يُز َشأحٓب  

   ٍٔأٌ لا أعااخعًم يعهٕياابحٙ انطبٛاات بطشٚااق ٚضااش بحقاإا الإَغاابٌ يًٓااب لاقٛااج يااٍ ٔأٌ لا أعااخعًم يعهٕياابحٙ انطبٛاات بطشٚااق ٚضااش بحقاإا الإَغاابٌ يًٓااب لاقٛااج ياا

  حٓذٚذ.حٓذٚذ.

  .ٙبكم ْزا أحعٓذ عٍ كبيم اخخٛبس ٔيقغًب بششفٙ.بكم ْزا أحعٓذ عٍ كبيم اخخٛبس ٔيقغًب بششف  

.والله على ها ألىل شهٍد  
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