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TUMEURS OSSEUSES DE LENFANT

INFORMATIONS CLEFS

e Les tumeurs osseuses bénignes sont plus fréquentes que les tumeurs osseuses malignes chez I'enfant

e Les 3 tumeurs bénignes osseuses les plus fréquentes sont le fibrome non ossifiant, I'exostose et le kyste osseux

simple

* Les tumeurs osseuses malignes secondaires ou métastases osseuses sont exceptionnelles chez I'enfant
alors que ce sont les tumeurs osseuses les plus fréquentes de I'adulte (métastases de cancer du sein,

poumons, thyroide, rein, prostate)

* Les tumeurs malignes osseuses primitives sont plus fréquentes que les tumeurs malignes des tissus mous.

* Les tumeurs malignes des tissus mous sont rares chez I'enfant (rhabdomyosarcome).

EPIDEMIOLOGIE

TUMEURS OSSEUSES BENIGNES

Chez I'enfant, les tumeurs osseuses bénignes (TOB) sont
bien plus fréquentes que les tumeurs malignes. Les TOB
les plus fréquentes sont en réalité des hamartomes,
c'est-a-dire des malformations tissulaires composées
d'un mélange anormal déléments normalement
présents dans 'organe. Les trois TOB les plus fréquentes
sont le fibrome non ossifiant (défaut cortical), 'exostose
(ostéochondrome) et le kyste osseux simple.

Les tumeurs osseuses malignes (TOMP) primitives
sont heureusement plus rares. Les tumeurs osseuses
malignes secondaires ou métastases osseuses sont
exceptionnelles chez l'enfant alors que ce sont les
tumeurs osseuses les plus fréquentes de ladulte
(métastases de cancer du sein, poumons, thyroide, rein,
prostate).

Chez I'enfant, les tumeurs malignes osseuses primitives
sont plus fréquentes que les tumeurs malignes des tissus
mous. Cest linverse des adultes, chez qui les tumeurs
malignes des tissus mous (liposarcomes, etc...) sont bien
plus fréquentes que les tumeurs osseuses primitives de
l'os.

CONDUITE ATENIR

Devant une tumeur osseuse, il faut avant tout obtenir
une radiographie standard de qualité. On peut
éventuellement compléter le bilan par une échographie
(comme par exemple pour une exostose, I'échographie
donne le diagnostic de certitude en montrant une coiffe
cartilagineuse). Si avec la radiographie standard, la
bénignité est certaine, le bilan peut s'arréter la.

S'ily aencore un doute pour la malignité, il faut compléter
le bilan par une IRM et un PET-scan et il faut référer
I'enfant chez I'oncologue pédiatre.

Nous les étudierons par ordre de fréquence.

Enneking a défini trois stades pour les tumeurs osseuses
bénignes :

-stade 1 forme latente (tumeur
stable ou en train de guérir lentement
-stade 2 : forme active (la tumeur grandit lentement
mais ne déborde pas les barrieres naturelles)
-stade 3 : forme agressive (la tumeur grandit plus
rapidement et peut déborder les barrieres naturelles)

FIBROME NON OSSIFIANT (FNO)

SYNONYMES : On
ou fibrome non
cortical defect

HISTOLOGIE : Il s'agit d'un hamartome (du tissu
fibreux se trouve dans l'os a un endroit anormal).

cortical
anglais
fibroma.

l'appelle aussi défaut
ostéogénique. En
ou non ossifying

INCIDENCE : Cest tellement fréquent qu'on estime
gu'entre30a50% des enfantsenontaumoinsun(2). Cest
surtout dans la premiére et deuxiéme décennie qu'on
va les découvrir ou par apres s'ils sont passés inapercus.

LOCALISATION: Le FNOsseretrouvedanslamétaphysedes
oslongsenpositionexcentrique (pointde départcortical).
Dans 90% des cas, il touche le membre inférieur, surtout
le fémur distal, le tibia proximal et le tibia distal (Figure
1). Dans 10% des cas, il touchera le membre supérieur
(surtoutloin du coude). Un enfant peut avoir 2 a 31ésions.

RADIOGRAPHIE : La radiographie est trés caractéristique
et est suffisante dans la majorité des cas a donner un
diagnostic de certitude de FNO (Figure 2). Il s'agit d'une
lacuneexcentrée,apointdedépartcortical,ovalaireagrand
axe longitudinal et polylobée avecun liseré d'os dense au
pourtour. La corticale peut étre amincie mais il n'y a pas
deréaction périostée saufs'ily a eu une fracture récente.
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CLINIQUE: Le FNO est asymptomatique et sera découvert
fortuitement a l'occasion d'une radiographie réalisée
pour un autre probleme. Le plus souvent, aucun
traitement n'est nécessaire.

Le seul probleme potentiel est une fracture
pathologique (Figure 3). Les fractures sur FNO
surviennent surtout au niveau du tibia distal (2) a un age
moyen de 12 ans. La fracture survient toujours sur un
FNO occupant plus de 50% de la largeur de I'os dans les
2 plans (antéro-postérieur et latéral) et mesurant plus de
33mm verticalement (2).

Figure 1 - localisation des
fibromes non ossifiant

Figure 2 - Fille, 12 ans, radiographie de la cheville gauche face
et profil: aspect radiologique caractéristique d’'un fibrome non
ossifiant

Flgure3 Fille, 11 ans, radlographlesface et profil de la jambe gauche au
moment initial (a, b) et aprés 14 mois (c, d): image de fracture pathologique du
tibia distal sur un FNO suite a un accident de ski.

HISTOIRE NATURELLE : Le FNO sera d'abord dans une
phase active (stade 2 d’Enneking) puis régressera
spontanément (stade 1). Il prend son origine dans la
métaphyse, puis va progressivement s'éloigner de la
physe et migrer vers la diaphyse (par la croissance de
I'os). Il sera souvent disparu en fin de croissance mais
peut parfois persister.

TRAITEMENT : Aucun traitement n'est nécessaire en
cas de découverte fortuite. Une surveillance simple
par radiographie peut étre proposée pour les FNO
volumineux et aucune surveillance pour les plus petits.
En cas de fracture pathologique non déplacée, un
traitement orthopédique par immobilisation platrée
est suffisant. En cas de fracture déplacée, une réduction
simple peutsuffirevoire unenclouage centromédullaire
élastique stable (ECMES) si nécessaire (Figure 4). Si
un abord chirurgical de la fracture est nécessaire, un
curetage du FNO permettra sa guérison.

FORMEPARTICULIERE:La maladie de Jaffe-Campanacci
est tres rare et est associée a la neurofibromatose de
type 1. On retrouve les taches café-au-lait a contours
lisses caractéristiques. Les personnes atteintes ont des
FNO tres volumineux et multiples et sont a risque élevé
de fractures pathologiques (Figure 5).
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Figure 4 - Fille de 5 ans, fracture pathologique du fémur sur un FNO traité par ECMES
(enclouage centromédullaire élastique stable)

Figure 5 - Maladie de Jaffe-Campanacci. (a, b) Radiographies du genou gauche face/profil; (c) CT du fémur distal gauche en
reconstruction coronale; (e, f) IRM en coupes coronales pondération T1 et T2
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EXOSTOSE

SYNONYMES : On l'appelle aussi ostéochondrome ou
exostose ostéo-cartilagineuse. En anglais : exostosis ou
osteochondroma.

HISTOLOGIE : Il s'agit d'un hamartome (constitué de tissu
osseux et de tissu cartilagineux).

INCIDENCE : Environ 1% des enfants en ont une. Cest
surtout dans la premiére et deuxiéme décennie qu'on
va les découvrir ou par apres si I'exostose est passée
inapergue.

LOCALISATION : L'exostose est dérivée du cartilage
de croissance (physe). Cest comme si une petite
partie du cartilage de croissance se mettait a grandir
dans le mauvais sens (transversalement plutét que
longitudinalement). L'exostose prend donc naissance
proche de la physe puis va s'en éloigner progressivement
avec la croissance osseuse. Elle se retrouve donc au bord
de la métaphyse puis peut se retrouver dans la diaphyse.
Les localisations préférentielles sont : le fémur distal, le
tibia proximal, 'humérus proximal (selon la regle : « pres
du genou, loin du coude »)(Figure 6).

RADIOGRAPHIE : La radiographie est tres caractéristique
et est suffisante dans la majorité des cas a donner un
diagnostic de certitude (Figure 7). L'exostose peut étre
sessile ou pédiculée Ce qui est pathognomonique c'est
quelacorticaledel'oss'évaseetse poursuitparlacorticale
de lI'exostose et que le spongieux de I'os communique
avec le spongieux de l'exostose (Figure 7). Quand elle
est pédiculée, I'exostose présente une inclinaison vers la
partie moyenne de la diaphyse, s'éloignant de la physe
d'origine (3). En cas de doute, une échographie donnera
le diagnostic de certitude en montrant la présence d'une
coiffe cartilagineuse.

CLINIQUE:L'exostoseestleplussouventasymptomatique.
Parfois elle est découverte fortuitement lors d'une
radiographie. Parfois, I'exostose est découverte a la
palpationsousl'aspectd’une «boule dure» (Figure 8). Elle
peut aussi donner des douleurs si elle est volumineuse
et si elle géne la course musculaire ou si elle comprime
un nerf (Figure 8). Des cas de pseudo-anévrysmes et de
compressions nerveuses ont été rapportés.

HISTOIRE NATURELLE

L'exostose sera d’'abord dans une phase active (stade
2), elle grandira en méme temps que I'enfant durant sa
croissance puis s'arrétera de grandir en fin de croissance
(stade 1) et restera alors stable.

TRANSFORMATION MALIGNE Une transformation
maligne en chondrosarcome est possible mais rarement
avantl'age de 30 ans. La transformation maligne survient
au sein de la composante cartilagineuse. L'évaluation de
I'épaisseur de la coiffe de cartilage est donc primordiale
pour le diagnostic de sa transformation maligne. Dans
une exostose simple, I'épaisseur est trés généralement
inférieure a 1 cm et méme quasi toujours inférieure
a 5 mm chez les adultes (les exostoses en cours de
croissance étant relativement plus épaisses). Au-dela
de 2 a 3 cm d’épaisseur, il s'agit quasi toujours d'un
cas de transformation maligne et entre 1 et 2 cm, les
deux possibilités - exostose simple ou transformation
maligne- sont envisageables (3).

Le risque potentiel de transformation maligne d'une
exostose est généralement considéré comme de l'ordre
de 1% mais est probablement moindre car beaucoup
d’exostoses passent inapercgues (3). Ce sont surtout les
exostoses des ceintures pelvienne et scapulaire et du
tronc qui sont a risque. Une exostose qui, apres l'age de
30 ans, grandit ou devient douloureuse est suspecte de
transformation maligne.

Figure 6 -Localisations préférentielles des exostoses
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TRAITEMENT : Aucun traitement n'est nécessaire en
cas de découverte fortuite et si I'exostose n'est pas
génante. Une surveillance simple par échographie
peut étre proposée ou par radiographie.

Si'exostose est génante, sa résection chirurgicale peut
étre proposée. Cependant, si elle est encore localisée
proche de la physe, il est préférable d'attendre qu'elle
s'en éloigne avant de l'enlever. En effet, si toute
I'exostose n'est pas enlevée, elle risque de récidiver et
si pour I'enlever entierement il faut |éser le cartilage de
croissance, cela entrainera un trouble de croissance.
Cest donc le plus souvent en fin de croissance que
I'on enlévera les exostoses. Il faut prendre soin lors de
la résection de ne pas laisser en place de fragments
de la coiffe cartilagineuse car c'est cette partie qui se
transforme en chondrosarcome.

FORME PARTICULIERE : La maladie des exostoses
multiples ou ostéochondromatose (Figure 9) est une
maladie génétique héréditaire liée a une mutation
des genes EXT1 ou EXT2. La prévalence est évaluée a Figure 7 -Garcon, 12 ans, radiographie de I'humérus gauche:
1/20.000. Dans cette maladie, le patient présente des image typique d'exostose de 'humérus proximal
centaines voire des milliers d’exostoses. Les exostoses
peuvent perturber la croissance osseuse (déviations
axiales, inégalité de longueur des membres) et il y a
un risque de luxation de téte radiale si une exostose
ulnaire ralentit la croissance de l'ulna. Chez ces
patients, le risque de transformation maligne est de
I'ordre de 25% (3).

—

Figure 8 - exostose volumineuse de I'humérus
proximal développée dans le creux axillaire. Lors
de la chirurgie, le plexus brachial et le pédicule
axillaire (fleche grise foncée) se trouvent refoulés

. - - - . par I'exostose (fleche grise claire). (méme patient
Figure 9 - Garcon, 17 ans, radiographies du bassin (a) et genou droit profil (b) et face (c): que la figure 7)

maladie des exostoses multiples
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KYSTE OSSEUX SIMPLE (KOS)

SYNONYMES : On l'appelle aussi kyste osseux essentiel
ou kyste unicaméral ou kyste uniloculaire

HISTOLOGIE : || s'agit d'un kyste intraosseux constitué
d'une paroi et contenant du liquide semblable a du
sérum. Le liquide a donc un aspect citrin sauf apres
fracture ou il devient hématique.

INCIDENCE : Environ 1 enfant sur 10.000 par an doit étre
traité pour un KOS. C'est surtoutentrel’'age de5et 15 ans
qgu’on va les découvrir ou par apres si le KOS est passé
inapercu. Certains KOS ne vont jamais étre découverts
et vont guérir spontanément.

LOCALISATION : Le KOS prend naissance en position
centrale dans la métaphyse, puis grandit (stade 2) et
s'étend a une partie de la diaphyse. Le fémur proximal
et 'humérus proximal représentent a eux deux 80% des
localisations (Figure 10). Le KOS peut aussi se retrouver
dans le calcanéus et l'os iliaque.

RADIOGRAPHIE: La radiographie est tres caractéristique
et peut étre suffisante dans beaucoup de cas a donner
un diagnostic (Figure 11). Une lacune ostéolytique est
présente. Le cortex peut étre aminci. Il n'y a pas de
réaction périostée, sauf apres fracture. Apres fracture,
des cloisons peuvent apparaitre, séparant le kyste en
plusieurs logettes.

Un signe pathognomonique est le «signe du fragment
tombé » (fallen fragment sign)(4) (Figure 12). Il s'agit de
fragments de la corticale tombés dans le kyste, comme
un fragment de coquille d'ceuf tombé dans I'ceuf.

L'IRM peut étre utile en cas de doute. Le liquide kystique
est hypersignal T2 et hyposignal T1 (Figure 13). A la
différence du kyste osseux anévrysmal, il n'y a pas de
cloisons ni de niveaux liquides dans un KOS (sauf apres
fracture).

CLINIQUE : Le KOS reste typiquement asymptomatique
jusqu'a la fracture inaugurale au niveau de 'humérus. Au
niveau du fémur proximal, outre une fracture inaugurale,
une boiterie peut aussi étre le motif de consultation.
Dans ce cas, la douleur est due a une microfracture. Le
seul risque lié au KOS est une fracture pathologique.

HISTOIRE NATURELLE : Le KOS nait de facon centrale
dans l'os spongieux métaphysaire puis grandit de
facon centrifuge. Si la corticale est fragilisée, une ou
plusieurs fractures pathologiques peuvent survenir. La
guérison peut survenir soit spontanément, soit apres
une ou plusieurs fractures. Certains KOS ne guérissent
pas mais s'éloignent dans la diaphyse et deviennent
latents (stade 1)(Figure 14). AI'IRM, le remplacement du
liquide kystique par un signal graisseux est témoin de la
guérison du kyste.

TRAITEMENT: Aucun traitement n'est nécessaire si le
KOS est de petite taille. S'il y a un risque fracturaire
important, un traitement est indiqué (5). Un traitement
minimalement invasif est le traitement de choix par
injection de moelle osseuse (6)(Figure 15) ou injection de
corticoide ou injection de DBM ou injection combinée.
En cas de persistance de fragilisation, un renforcement
diaphysaire par ECMES peut étre proposé.

Le risque fracturaire peut étre évalué par lindex
kystique de Kaelin et McEwen. Cet index est le rapport
entre la surface du kyste (S) divisée par le diametre de
la diaphyse (d) au carré (S/d2). Si le KOS occupe plus
de 80% de la largeur de l'os, on peut aussi considérer
qu'il y a un risque élevé et de méme si la corticale est
amincie a moins de 1Tmm (5). Le risque fracturaire peut
étre mesuré de la méme fagon sur I'lRM (7).

Figure 10 -localisations préférentielles
des kystes osseux simples
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Figure 11 -Garcon 7 ans, radiographies de face (a) et de profil (b) de I'humérus
gauche: kyste osseux essentiel non-compliqué. c : complication par fracture du
kyste osseux essentiel

Figure 12 -signes du fragment tombé

A gauche : fille de 8 ans A droite: fille de 11 ans

Figure 14 -Migration vers la
diaphyse d’un kyste osseux
simple

Figure 13 -sFille, 8 ans, IRM de 'humérus droit en :
coupes coronale T2 (a) et T1 (b) et axiale T2: kyste Figure 15 -Garcon, 7 ans, kyste osseux essentiel de la métaphyse fémorale droite
osseux simple. pré-injection DBM (a); un mois post-injection DBM et 4 ans post-injection .
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ENCHONDROME (EC)
SYNONYMES : On l'appelle aussi chondrome.

HISTOLOGIE : || s'agit d'un hamartome (constitué de tissu
cartilagineux).

INCIDENCE : C'est une tumeur assez fréquente qui est
découverte chez I'enfant ou souvent plus tard elle peut
passer totalement inapercue (1).

LOCALISATION : Le chondrome est surtout localisé au
niveaudelamainoudupied(Figure 16), etprincipalement
dans les métacarpiens et premiéeres phalanges (1).

RADIOGRAPHIE: La radiographie est tres caractéristique
et peut étre suffisante dans beaucoup de cas a donner
un diagnostic (Figure 17). Le chondrome est en position
centrale, a des bords bien définis. Parfois il contient des
opacités granulaires en « pop-corn ».

CLINIQUE : Le chondrome est le plus souvent
asymptomatique et rarement douloureux. Il peut parfois
provoquer une fracture pathologique (Figure 18). Quand
il est tres volumineux, une voussure peut étre présente
(Figure 19).

HISTOIRENATURELLE:Le chondromevagrandirlentement
avec la croissance de I'enfant (stade 2) puis s'arrétera de
grandir en fin de croissance (stade 1). Tout comme pour
I'exostose, il existe un risque de transformation maligne
en chondrosarcome mais trés rarement a la main. C'est
surtout au niveau du tronc, des ceintures et au genou
que le risque existe.

TRAITEMENT: Aucun traitement n'est nécessaire si le
chondrome est asymptomatique. Une surveillance
simple radiologique peut étre proposée. Sile chondrome
est génant, un traitement chirurgical par curetage
simple peut étre proposé (Figure 20). Une greffe ne sera
nécessaire qu'en cas de risque fracturaire important
apres le curetage.

Figure 18 -fracture
pathologique sur
un chondrome du
5éme métacarpien

Figure 17 -aspect caractéristique de
chondromes. (a) au niveau métacarpien; (b)au
tiers distal du fémur - avec opacités granulaires
en pop corn et complication par fracture

FORME PARTICULIERE : La maladie des enchondromes
multiples ou enchon dromatose ou maladie d'Ollier
(Figure 21) est une maladie génétique liée a une
mutation de novo. Des cas familiaux n‘ont pas été
décrits. La prévalence est de l'ordre de 1/100.000.
Dans cette maladie, le patient présente des centaines
de chondromes disposés de facon asymétrique. Une
déformationsévered’'unemain peutétre présente(Figure
21). D'autres problémes sont des déviations axiales de
membre une inégalité de longueur des membres et une
transformation maligne en chondrosarcome. On parle
de syndrome de Maffucci si des angiomes des tissus
mous sont présents (Figure 21). Les patients atteints de
Maffucci peuvent développer des cancers squelettiques
et non squelettiques comme le gliome (8).

Figure 19 -volumineux
chondrome du 5éme
métacarpien entrainant une
voussure sur le bord cubital de
la main

Figure 16 -Localisation
préférentielle des chondromes

Figure 20 - méme patient que figure 19, traitement par curetage
et greffe. Radiographie de la main gauche préopératoire (a),
postopératoire (b) et un an plus tard (c).
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Figure 21 -patiente avec syndrome
de Maffucci. Déformation sévere
d’'une main par les chondromes et les
angiomes

OSTEOME OSTEOIDE (OO)

HISTOLOGIE : || s'agit d'une petite tumeur constituée d’'un
tissu charnu ostéoide entouré d'os réactionnel.

INCIDENCE : C'est une tumeur assez fréquente qui
est découverte chez I'enfant ou le jeune adulte mais
rarement avant 5 ans et apres 30 ans.

LOCALISATION : L'ostéome ostéoide peut se retrouver
n'importe ou sur le squelette appendiculaire et méme
sur la colonne vertébrale (Figure 22).

Au niveau des membres, ce sont surtout le fémur, le
tibia et le pied qui sont touchés. La localisation peut étre
diaphysaire, métaphysaire ou épiphysaire.

Au niveau de la colonne, c'est surtout au niveau de l'arc
postérieur de la vertébre qu'on le retrouve.

RADIOGRAPHIE : La radiographie montre un nidus,
représenté par une zone dostéolyse arrondie
entouré par un halo de sclérose osseuse (Figure 23).
Sur la radiographie, le nidus n'est pas toujours bien
individualisé. Le CT-scanner est l'examen de choix
et donne le diagnostic de certitude car il montre bien
le nidus caractéristique (Figure 24). La scintigraphie
montre une hyperfixation intense focale a I'endroit de
I'OO (Figure 25). L'IRM identifie surtout l'inflammation
périlésionnelle, mais est peu performante pour
I'identification du nidus, en absence d'injection de
produit de contraste. La réalisation d'une acquisition
dynamique post-injection de produit de contraste a I'lRM
permet d'identifier le nidus de 'OO, qui capte le produit
de contraste a la facon d'une artére car la tumeur est
trés richement vascularisée (Figure 26). Le diagnostic
d’'un OO intraarticulaire est plus difficile et souvent il est
retardé de une a plusieurs années (9).
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Figure 26 -IRM dynamique d’'un ostéome ostéoide intraarticulaire de
hanche. La zone L3 sur I'lRM correspond a I'ostéome ostéoide et capte
le produit de contraste comme une artere
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Figure 22 -Localisation
préférentielle des ostéomes
ostéoides
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Figure 25 -méme patient
que lafigure 23. La
scintigraphie permet

de localiser la Iésion au
niveau du fémur médio-
diaphysaire (hyperfixation
focale).

Figure 23 -Garcon, 12 ans:
ostéosclérose avec hypertrophie
de la corticale osseuse de la
diaphyse fémorale droite: image
radiologique d'ostéome ostéoide.
Le nidus n'est pas clairement
individualisé sur les radiographies
standard.

Figure 24 -méme patient que
la figure 23. Le CT-scanner
démontre le nidus au centre de
la réaction ostéosclérotique,
comme une zone hypodense
avec un fragment hyperdense
alintérieuren pop corn et
complication par fracture

CLINIQUE : L'ostéome ostéoide va donner une douleur
intense classiquement qui va réveiller la nuit et est
soulagée par l'aspirine ou un autre AINS. Parfois la
douleur est continue. Au niveau de la colonne, il peut
provoquer une scoliose d'attitude (qui disparaitra apres
guérison de '00). Des OO indolores existent aussi (10)
principalement au niveau des phalanges. Ils sont alors
découverts fortuitement ou du fait d'un élargissement
de l'os (10).

HISTOIRE NATURELLE : L'ostéome ostéoide peut étre
gradé stade 2 dans tous les cas. Laissé non traité, il
peut grandir lentement. Il peut apreés quelques années
régresser mais dans certains cas, il peut se changer en
ostéoblastome.

TRAITEMENT : Vu que l'ostéome ostéoide donne une
douleur trés intense, il faut le traiter. La technique
mini-invasive par radiofréquence donne de tres bons
résultats (Figure 27). La sonde est placée dans le nidus
et son extrémité va s'échauffer jusqu’a 90°C durant 2
fois 2 minutes. Dans plus de 90% des cas, le patient est
soulagé compléetement apres un jour ou deux. En cas de
récidive, une deuxieme procédure de radiofréquence
peut étre tentée.

Figure 27 -technique de radiofréquence pour un ostéome
ostéoide. La procédure est réalisée sous anesthésie générale.
Lostéome ostéoide est repéré au CT-scanner et une sonde de
radiofréquence est introduite dans le nidus. Le CT-scanner
permet de vérifier que la sonde est bien placée. La machine de
radiofréquence va augmenter la température de I'extrémité de
la sonde jusque 90°C durant deux fois 2 minutes
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KYSTE OSSEUX ANEVRYSMAL (KOA)

HISTOLOGIE : Il s'agit d'une pseudotumeur constituée
d'un tissu a l'aspect spongieux constitué de lacunes
entourées de septa épais. Les logettes contiennent du
sang parfois coagulé. Il existe une variante solide du
KOA dans lequel le tissu est uniquement charnu. Il faut
se méfier car un KOA peut étre secondaire a une autre
lésion préexistante, méme maligne (11). Il faut se méfier
de l'ostéosarcome télangiectasique qui peut mimer un
KOA.

INCIDENCE : L'incidence serait entre 1 et 2 individus par
million par an. Le KOA peut survenir a tout age mais
surtout durant les 2 premieres décennies et rarement
apres 30 ans (12).

LOCALISATION : Le KOA est situé le plus souvent au
niveau des os longs du membre inférieur, moins souvent
au membre supérieur et moins souvent encore sur le
squelette axial et les os plats. La localisation au bassin
est fréquente. Il touche rarement les mains et les pieds.
Dans les os longs, il est situé en région métaphysaire
et au niveau vertébral, il touche plus volontiers l'arc
vertébral postérieur.

RADIOGRAPHIE : La radiographie montre une lésion
lytique avec des cloisons. Le «signe du fragment tombé»
n'‘est jamais présent (fallen fragment sign)4). L'IRM
est tres utile en cas de doute. Le liquide kystique est
hypersignal T2 et hyposignal T1 (Figure 28). Il y a des
cloisons (Figure 28) et des niveaux liquides, témoins
de la présence de liquides de densités différents (la
composante cellulaire du sang sédimente et le plasma
forme la couche supérieure).

CLINIQUE: Les principaux symptémes sontladouleuretla
tuméfaction. La tuméfaction est due a I'aspect soufflant
que peut prendre le KOA Les fractures pathologiques
sont rares aux os longs et plus fréquentes aux vertébres
(tassements vertébraux).

HISTOIRE NATURELLE

Le KOA peut grandir (stade 2) et étre parfois agressif
(stade 3). Des cas de guérisons spontanées de KOA
ont aussi été rapportés, surtout chez des adultes et
au niveau du bassin. Une guérison peut aussi survenir
apres biopsie (12). L'histologie peut étre utile (13) pour
voir I'agressivité du KOA. Plus il y a de tissu fibreux et
ostéoide, plus le KOA a une propension a guérir. Plus
il est cellulaire (cellules stromales), plus il a tendance a
récidiver (13). Le réarrangement USP6 se retrouve dans
le KOA primaire et pas dans le KOA secondaire (11).

TRAITEMENT.: Un traitement miniinvasif est le traitement
de choix. Une biopsie est utile lors du premier
traitement pour étre sir de ne pas passer a cété d'un
KOA secondaire (11). L'injection percutanée de matrice
osseuse déminéralisée (DBM, demineralized bone
matrix) associée a de la moelle osseuse a été développé
dans notre service et donne de bons résultats (14)
(Figure 29).

Figure 28 -IRM et radiographie standard d’'un KOA de la métaphyse
fibulaire. Les cloisons internes de la Iésion sont bien illustrées par
I'IRM
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Figure 29 -: Garcon de 7 ans avec volumineux KOA de 'humérus proximal. Imagerie initiale par radiographie standard (a) et IRM en pondération T2
(b). Deux ans apreés injection percutanée de matrice osseuse déminéralisée associée a de la moelle osseuse, diminution de la Iésion démontrée par
la radiographie (c) et I'|RM (d).
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CHONDROBLASTOME (CB)

HISTOLOGIE : Il s'agit d'une tumeur constituée de
chondroblastes. Une mutation de I'histone H3F3A est
retrouvée fréquemment dans le CB (15).

INCIDENCE : C'est une tumeur rare. Il est découverte
chez l'adolescent souvent entre 10 et 20 ans. Il est
exceptionnel avant 10 ans et apres 25 ans.

LOCALISATION : Typiquement, le CB est localisé dans
une épiphyse, ou une apophyse ou un os court. Le
plus souvent, il est localisé dans I'numérus proximal
(téte ou trochiter), le fémur distal, le tibia proximal
(souvent postérieur) et le fémur proximal (téte ou grand
trochanter). Plus rarement, il touche les os du tarse ou
le pelvis.

RADIOGRAPHIE : Le CB est une lacune ostéolytique
ronde avec des bords lisses dans une épiphyse ou une
apophyse (Figure 30, 31). Les bords de la lacune sont
entourés d'une fine couche d'ostéosclérose. Sa taille
varie de 1 a 6-7 cm. Il peut y avoir des calcifications
intratumorales de la matrice cartilagineuse.

CLINIQUE: Le CB va donner une douleur souvent irradiée
a larticulation (épaule, genou, cheville, hanche). La
douleur est souvent modérée au début puis si la tumeur
prend de l'extension, la douleur est plus sévere et une
contracture ou une raideur articulaire peut survenir.

HISTOIRE NATURELLE : Le CB peut grandir lentement
(grade 2) et peut détruire une partie de I'épiphyse et
entrainer une déformation articulaire irréversible si il
n'est pas traité a temps.

TRAITEMENT : Un curetage intralésionnel est indiqué
et associé a un traitement adjuvant comme le phénol
(10%) ou le laser CO2.

Figure 30 -:Garcon, 14 ans, radiographies de face et profil du genou
droit. Formation ostéolityque a contours lobulés de I'épiphyse tibiale
proximale: chondroblastome

Figure 31 -:Méme patient: '|RM en pondération DP FS et T1 démontre la [ésion bien délimitée, en partie

liquidienne, entourée d'cedeme osseux
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OSTEOBLASTOME (0B)

HISTOLOGIE: |l s'agit comme 'OO d’'une tumeur constituée
d'un tissu charnu ostéoide entouré d’'os réactionnel. Son

histologie est assez semblable a 'O0O. . .

INCIDENCE :C'est une tumeur 5 fois plus rare que I'00.
Il est découvert chez I'enfant ou le jeune adulte mais
rarement avant 10 ans et apres 30 ans.

LOCALISATION : L'OB tout comme I'OO peut se retrouver
n'importe ou sur le squelette appendiculaire et méme
sur la colonne vertébrale et aussi sur les os du crane
et de la face. C'est néanmoins la seule tumeur bénigne
osseuse quiaune prédilection pourla colonnevertébrale
(incluant le sacrum)(environ 40% des cas).

RADIOGRAPHIE : L'OB est surtout ostéolytique (Figure
32). Sa taille varie de 1,5 a 10 cm. Par convention, une
lésion inférieure a 1,5cm est plutét appelée un OO. La
lésion est plutét arrondie parfois |égerement lobulée.
Les marges sont délimitée par une zone de sclérose.

CLINIQUE : L'OB va donner une douleur mais parfois
moins intense que dans I'00.

HISTOIRE NATURELLE L'OB peut grandir lentement (grade
2) et peut devenir tres grand.

TRAITEMENT : Un curetage intralésionnel est indiqué et - Tz main -
associé a une ostéosyntheése si le curetage fragilise I'os Figure 33-: méme patient : la scintigraphie montre une hyperfixation
(Figure 32). localisée

Figure 32-: Fille, 4 ans, ostéoblastome de ’humérus gauche. La

radiographie (a) montre une Iésion ostéolytique arrondie avec riche Figure 34-: Méme patiente que la figure 32 avec ostéoblastome
ostéosclérose environnante, de méme que le scanner (b). LIRM (c) de 'humérus. Radiographie postopératoire aprés résection avec
identifie une réaction inflammatoire péritumorale intense. conservation du périoste et mise en place d’'une allogreffe de fibula

et ostéosynthése par ECMES (a). A 3 semaines, une consolidation
est obtenue (b). Un an plus tard (c), les broches ont été 6tées et un
bon remodelage est survenu. identifie une réaction inflammatoire
péritumorale intense.
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GRANULOME EOSINOPHILE (GE)

SYNONYMES : On l'appelle aussi histiocytose X ou
histiocytose Langeranshienne. La maladie peut
avoir des présentations cliniques variées allant
d’'un granulome éosinophile localisé (forme la plus
fréquente) et pouvant guérir spontanément jusqu'’a
la forme disséminée avec atteinte multi-viscérale
et potentiellement létale (forme disséminée aigue
ou subaigue = maladie de Letterer-Siwe et forme
disséminée chronique = maladie de Hand-Schduller-
Christian)(16).

HISTOLOGIE : Le tissu est constitué de cellules
ressemblant a des histiocytes infiltrés par des
éosinophiles.

INCIDENCE : Le pic d'incidence est entre 5 ans et 15 ans
mais le GE peut toucher de tres jeunes enfants. C'est
rare apres 20 ans.

LOCALISATION : Dans 60% des cas, le GE est situé dans
le squelette axial (crane, pelvis, colonne vertébrale,
cdtes, mandibule, clavicule, scapula). Dans la colonne,
c'est surtout le corps vertébral qui est touché.

Dans 40% des cas, c'est le squelette appendiculaire avec
le fémur, 'hnumérus et le tibia qui sont les favoris. Le
sacrum, la main et le pied sont rarement atteints.

RADIOGRAPHIE: Le GE est une |ésion ostéolytique

qui grandit rapidement et peut étre confondue avec
une tumeur maligne (Figure 34). Elle peut ensuite se
stabiliser et guérir spontanément. Une masse peut étre
présente dans les tissus mous et pose le probléme du
diagnostic différentiel avec une tumeur maligne.

Au niveau de la vertebre, le corps vertébral s'aplatit
et donne lI'image typique de « vertebra plana » qui est
typique de la maladie (Figure 35). Cependant il faut rester
prudent car une vertebra plana peut étre secondaire aun
autre diagnostic comme une leucémie lymphoblastique
(17).

CLINIQUE : Le GE va donner des douleurs et un
gonflement. Une fracture pathologique est possible
mais rare. La localisation vertébrale peut donner des
symptémes neurologiques tels qu'un signe radiculaire
ou médullaire.

HISTOIRE NATURELLE : Le GE peut grandir rapidement
puis se stabilisera et aura tendance a se réossifier
completement apres la biopsie seule. En cas de
vertebra plana, la vertebre a tendance a reprendre
progressivement de sa hauteur (Figure 35).

TRAITEMENT : Une biopsie est nécessaire pour s'assurer
du diagnostic. Dans la majorité des cas, le granulome
éosinophile localisé va guérir spontanément
progressivement apres biopsie (18). Une injection
intratumorale de methylprednisolone a aussi été
décrite(16).

Figure 35 -:Patient de

20 mois avec granulome
éosinophile de ’lhumérus.
Premiére radiographie

de face et de profil (a, b).
Radiographie de face a

10 jours (c) démontrant
une extension rapide.
Radiographie de facea 1
mois (d). Radiographie de
face 2 mois apreés la biopsie)
(e) et 6 mois aprés la biopsie
(f) : tendance a la guérison
spontanée
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Figure 36 -:Patient de 4 ans avec vertebra plana de T12. Images radiographiques de face et de profil (a, b) et
IRM (c). Méme vertébre 13 ans plus tard (d): la vertébre a quasiment repris une forme normale.




TUMEURS OSSEUSES DE LENFANT

TUMEURS MALIGNES OSSEUSES

Il s'agit essentiellement de I'ostéosarcome et du sarcome
d’Ewing vu que le chondrosarcome touche presque
exclusivement les adultes. A la différence de l'adulte,
chez I'enfant, les tumeurs osseuses primitives malignes
sont plus fréquentes que les tumeurs malignes des tissus
mous (rhabdomyosarcome).

OSTEOSARCOME (OS)

DEFINITION : Il s'agit d'une tumeur osseuse primitive
dérivée du tissu conjonctif (sarcome) de haut grade qui
a des propriétés ostéoblastiques (il produit de l'ostéoide
et de I'os immature).

SYNONYMES : On 'appelle aussi sarcome ostéogénique.

EPIDEMIOLOGIE : Il touche environ 2 a 3 individus par
million par an, et surtout entre 'age de 10 et 20 ans. Des
cas peuvent survenir apres 50 ans par transformation
maligne d'une maladie de Paget.

LOCALISATION : Il est localisé dans la métaphyse des
os longs, surtout le fémur distal, le tibia proximal et
I'numérus proximal (pres du genou et loin du coude)
(Figure 37).

RADIOGRAPHIE : La lésion est intramédullaire mais peut
éroder le cortex et s'étendre dans les tissus mous. La
lésion est mixte, ostéolytique et ostéocondensante
(Figure 38 et 39). L'extension dans les tissus mous est
mieux appreéciée a I'IRM (Figure 40). Un PET-scan est
essentiel dans le bilan d’extension (Figure 41).

Figure 37 -:localisation préférentielle des
ostéosarcomes

Figure 38 -:Garcon, 11 ans,
radiographies de face et profil de

la jambe gauche: ostéosarcome

du tibia proximal. Laspect mixte
ostéocondensant et ostéolytique est
typique de l'ostéosarcome
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CLINIQUE : La douleur est généralement le premier
symptdme. Mais comme elle survient chezun adolescent
actif, on l'attribue souvent a tort au début a l'activité
physique ou a un traumatisme. La douleur s’intensifie
au cours des semaines puis un gonflement apparait
dans les tissus mous quand la tumeur sort de |'os.

HISTOIRE NATURELLE : L'OS grandit rapidement. Il y a
souvent un retard de plusieurs mois entre les premiers
symptémes et le diagnosic (3 a 6 mois en moyenne). La
tumeur double de volume en 2 a 4 semaines. Lors du
diagnostic, environ 15% ont déja des métastases. Une
fracture pathologique peut survenir.

Figure 41 -:méme patient: le
PET-scan montre la fixation
du fluorodeoxyglucose dans le
site de la tumeur au niveau du
tibia proximal

Les métastases peuvent se faire soit dans le méme os
ou l'os adjacent (skip métastase), soit a distance (surtout
métastases pulmonaires). Les métastases osseuses
sont plus rares et les métastases ganglionnaires
exceptionnelles.

Figure 39 -:-méme patient que la figure 38 : le CT scanner démontre le
caractere mixte, lityque et blastique de la tumeur. La réaction périostée
est souvent typique, « en rayons de soleil » ou en « feu d’herbe ».

Figure 42 -:CT thoracique: nodule dans le champ pulmonaire gauche:
Figure 40 -:méme patient : I'|RM en coupes coronales T1 et DP FS métastase pulmonaire chez un patient avec ostéosarcome.
démontre I'extension réelle du processus tumoral dans la médullaire

osseuse
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TRAITEMENT : Le traitement consiste en une
chimiothérapie préopératoire (néo-adjuvante) et
postopératoire (adjuvante), en une chirurgie de la
tumeur primitive et en une chirurgie des métastases
(pulmonaires). La chimiothérapie est débutée dés que
possible apres le diagnostic.

La chimiothérapie suit le protocole Euramos (European
and American Osteosarcoma Study Group). Une nouvelle
évaluation IRM est réalisée avant la chirurgie pour
s'assurer de l'absence d’extension de la tumeur malgré
la chimiothérapie.

Quand c'est possible, I'amputation sera évitée et
une chirurgie conservatrice va étre tentée, Cest-a-
dire gu'une reconstruction va étre réalisée aprés la
résection. L'amputation sera cependant nécessaire en
cas d'envahissement extensif des pédicules vasculo-
nerveux.

Une planification préopératoire minutieuse est
nécessaire. L'extension dans l'os est appréciée sur
I''lRM pré-chimiothérapie et I'extension dans les tissus
mous sur I'IRM post-chimiothérapie (pour pouvoir
épargner plus de tissus si la tumeur a régressé sous
chimiothérapie) (19). Des guides de coupe sont utiles
pour gagner en précision lors de la chirurgie et éviter
une trop grande résection et pour s'assurer d'une marge
saine correcte (20). Il a été démontré que l'utilisation de
guides de coupe augmente la survie notamment pour
les sarcomes du bassin (localisation complexe) (19). En
général la reconstruction fait appel a une allogreffe si
la résection est purement diaphysaire ou métaphyso-
diaphysaire et que le cartilage de croissance peut étre
préservé. Si le cartilage de croissance doit étre sacrifié
mais que I'épiphyse peut étre sauvée, une épiphysiodéese
controlatéraledoitétreenvisagée pouréviteruneinégalité
de longueur des membres inférieurs. Si I'épiphyse est
atteinte, une prothése articulaire est nécessaire (Figure
43). Une prothése de croissance sera alors mise en place
si la croissance restante est de plusieurs centimetres
(Figures 44 a 46). Certaines localisations ne nécessitent
pas de reconstruction comme la fibula ou l'aile iliaque
(sans atteinte du cotyle ou de la sacro-iliaque).

Dans la prise en charge de [lostéosarcome le
kinésithérapeute a une grande place pour permettre au
patient de récupérer la meilleure fonction possible.

Figure 43 -:Fille, 16 ans, ostéosarcome du fémur distal traversant la
physe. Vu que la croissance est terminée chez cette jeune fille, une
prothése de reconstruction type charniére a pu étre mise en place.
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Figure 44 -:Fille, 10 ans, ostéosarcome du fémur distal. (a) IRM en pondération T1 démontrant I'extension intra-osseuse de la tumeur. Une

résection de 21 cm de fémur distal a été réalisée (b). Il restait en théorie 5,5 cm a grandir au fémur distal, donc une prothése de croissance a été
mise en place (c). Aprés 2 ans, 4 cm d’allongement ont été obtenus (d).

Figure 45 -:Fille, 7 ans, ostéosarcome du fémur distal droit. Une
résection de 15,5 cm de fémur distal a été réalisée. Une prothese de
croissance a été mise en place, cimentée au fémur et non cimentée

au tibia pour permettre une croissance résiduelle du tibia proximal
(a). Aprés 3 ans et demi, 5 cm d’allongement ont été obtenus et la tige
tibiale s’est déviée en valgus (b). Une reprise chirurgicale avec une
nouvelle prothése de croissance a été réalisée avec nouveau potentiel
d’allongement de 5 cm (c).

DEBOUT
DEBOUT

Figure 46 -allongement d’une prothese de croissance JTS (Stanmore)
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SARCOME D’EWING (EWS)

DEFINITION : I s'agit d'une tumeur neuroectodermique
primitive (primitive neuroectodermal tumor PNET).
Les cellules a l'origine de la tumeur sont des cellules
meésenchymateuses souches présentes dans 'os. Dans
85% des cas, on retrouve la translocation t(11;22) qui
entraine 'apparition d'une protéine de fusion (EWS-
FLI1) et dans les autres 15%, on retrouve une autre
translocation t(21;22) donnant lieu a la synthése d’'une
protéine anormale EWS-ERG. Dans les deux cas la
protéine anormale entraine une activation continue
du récepteur membranaire IGF-1, responsable de la
prolifération cellulaire (21).

EPIDEMIOLOGIE : Il touche environ 3 individus
par million par an, et surtout avant 20 ans. C'est
exceptionnel dans la population d'origine africaine.

LOCALISATION : Il peut étre localisé partout dans le
squelette (aussi bien dans les os longs que les os plats
et que dans le squelette axial). Les localisations plus
fréquentes sont le fémur, le tibia, la fibula, 'humérus, le
pelvis.

RADIOGRAPHIE: La |ésion est intramédullaire mais peut
éroder le cortex et s'étendre dans les tissus mous.

La Iésion est purement ostéolytique, a la différence

de I'OS. L'extension dans les tissus mous est mieux
appréciée a I''lRM (Figure 46). Un PET-scan est essentiel
dans le bilan d'extension.

CLINIQUE: La douleur est généralement le premier
symptdme. La douleur s'intensifie au cours des
semaines puis un gonflement apparait dans les tissus
mous quand la tumeur sort de l'os. EWS peut parfois
donner de la fievre.

HISTOIRE NATURELLE : EWS grandit rapidement. Il y a
souvent un retard de plusieurs mois entre les premiers
symptdmes et le diagnostic (3 a 6 mois en moyenne).
Des métastases peuvent déja étre présentes chez 30%
des patients lors de la détection du cancer (au niveau
des poumons et de la moelle osseuse).

TRAITEMENT : Le traitement consiste en une
chimiothérapie préopératoire (néo-ajuvante) et
postopératoire (adjuvante), en une chirurgie de la
tumeur primitive et en une chirurgie des métastases
(pulmonaires). La chimiothérapie est débutée dés que
possible aprés le diagnostic.

La chimiothérapie suit le protocole Euro-Ewing (22). Une
nouvelle évaluation IRM est réalisée avant la chirurgie
pour s'assurer de I'absence d'extension de la tumeur
malgré la chimiothérapie. Souvent la tumeur diminue
beaucoup de volume suite a la chimiothérapie.

22 ORTHOPEDIE & TRAUMATOLOGIE PRATIQUES

Unenouvelle évaluationIRM estréaliséeavantlachirurgie.
Quand c'est possible, 'amputation sera évitée et une
chirurgie conservatrice va étre tentée. L'amputation sera
cependant nécessaire en cas d'envahissement extensif
des pédicules vasculo-nerveux.

Les principes de résection-reconstruction sont les
mémes que pour I'OS. Des guides de coupe sont réalisés
a la fois pour la découpe de la tumeur et pour la découpe
de l'allogreffe (Figures 47, 48, 49).

Dans la prise en charge d'EWS, comme pour I'OS, le
kinésithérapeute a une grande place pour permettre au
patient de récupérer la meilleure fonction possible.

Figure 47 -: Fille, 9 ans: volumineux sarcome d’Ewing développé a partir
de l'ulna. IRM pré- (a) et post-chimiothérapie (b) en pondération T1 FS
post-injection de produit de contraste: diminution quasi-compléte de la
masse extra-osseuse sous chimiothérapie
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Figure 50 -: méme patiente. Planification de la découpe d’une allogreffe a
I'aide d’'un guide de coupe. (a) vue globale du guide; (b) détail de la partie
proximale du guide et a droite; (c) détail de la partie distale

Figure 48 -: méme patiente que figure 47. Planification de la découpe
proximale avec guide de coupe

Figure 49 -: méme patiente . La résection a été réalisée a I'aide d’'un guide de coupe en proximal.
En distal, seule I'épiphyse et le cartilage de croissance ont été conservés. La reconstruction a
été réalisée a l'aide d’'une allogreffe découpée sur mesure.

Radiographies de face et profil a 2 mois postopératoire (a, b).

Réconstruction coronale au CT (c) a un an postopératoire montrant une belle fusion allogreffe-
os hote en proximal et la persistance du cartilage de croissance distal.
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