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TUMEURS BENIGNES DES OS

Pr. B.Tomeno

Nous n’étudierons que les entités les plus fréquentes, à savoir : l’Ostéome Ostéoïde (OO), les Chondromes, les Exostoses ostéogéniques, le Fibrome non Ossifiant (FNO), les Tumeurs à Cellules Géantes (TCG), les Kystes essentiels (KE) et anévrysmaux (KA), la Dysplasie fibreuse (DF), en dressant pour chaque entité un bref portrait-robot.

1) OSTEOMES OSTEOIDES

INTRODUCTION


C’est une lésion pseudo-tumorale bénigne, faite d’un petite cavité de quelques mm de diamètre,richement vascularisée, appelée « le nidus » , généralement entourée d’une zone d’ostéocondensation réactionnelle.

TERRAIN


Enfant, adolescent, adulte jeune


Sièges les plus fréquents : diaphyse et métaphyses des grands os des membres, petits os de la main et du pied, arc postérieur des vertèbres.

CLINIQUE


Douleurs à nette prédominance nocturne (parfois uniquement nocturnes), calmées par l ‘aspirine.


Exceptionnellement tuméfaction (formes des doigts), ou inégalité de longueur des membres (formes de l’enfant proche d’un cartilage de croissance qui va être hyperstimulé et donner un excès de croissance) ou encore scoliose pour les OO du rachis.

IMAGERIE


Forme typique : condensation et épaississement d’un corticale diaphysaire ou métaphysaire (ou d’un arc vertébral postérieur)  contenant en son sein une petite géode claire de 2 à 5 mm de diamètre (c’est le nidus) souvent difficile à voir (intérêt du scanner +++). (Fig TBOO1)

Autres formes :

· image en cocarde si le centre du nidus est calcifié

· formes sans condensation péri-nidale (formes épiphysaires)

· formes périostées (fréquentes au col de l’astragale)

· formes géantes (nidus >1cm) que l’on appelle Ostéoblastomes

· formes juxta-articulaires pouvant donner un pseudo-tableau d’arthrite

TRAITEMENT


Il faut enlever le nidus (et non pas toute la zone condensée qui l’entoure). On a le chois entre :

· intervention à ciel ouvert (soit par simple curetage du nidus mais avec un risque de récidive, soit par une mini-éxérèse en bloc emportant le nidus et une petite zone de condensation péri-nidale)

· méthodes « percutanées » sous contrôle radiologique : destruction du nidus par electro-coagulation, par sonde thermique.

EVOLUTION, PRONOSTIC


Aucun risque de transformation maligne


Possibilité de récidive locale (sauf si mini-éxérèse en bloc)


Possibilité de régression spontanée (mais en plusieurs années)

2) CHONDROMES

INTRODUCTION


Ce sont des proliférations cartilagineuses bénignes pouvant exister soit de façon isolée (chondrome solitaire) , soit de façon multiple chez un même individu (maladie des chondromes multiples encore appelée enchondromatose ou maladie d’Ollier). Les chondromes peuvent se transformer en chondrosarcomes.

TERRAIN


C’est principalement une maladie de l’adulte jeune ou de l’adulte confirmé.


Les chondromes siégent surtout sur les zones métaphyso-diaphysaires des grands os des membres. Ils sont aussi très fréquents sur les phalanges et les métacarpiens.


Dans la maladie des chondromes multiples les atteintes sont hémi-méliques (sur un hémi-corps)

CLINIQUE


Le chondrome solitaire se révèle par de banales douleurs (parfois par une fracture surtout pour les formes de la main)


La maladie des chondromes multiples s’accompagne de sévéres malformations squelettiques apparaissant durant la croissance et de ce fait est souvent découvertes assez tôt (enfant) : grosses inégalités de longueurs des membres (plusieurs cm) , genu valgum, avant-bras courbes avec main bote avec ou sans luxation de la tête radiale au coude, doigts déformés par les nodosités cartilagineuses des chondromes, etc…

IMAGERIE


Les chondromes se traduisent par une zone métaphyso-diaphysaire un peu élargie, contenant une zone lytique, géodique, au sein de laquelle il existe volontiers des calcifications. (fig TBCH1 et TBCH2)

FORMES CLINIQUES


En dehors des formes habituelles endo-oseuses sus-décrites il existe des chondromes périphériques (= posés sur une corticale)


Les chondromes des doigts sont fréquents et ne se transforment presque jamais en chondrosarcomes (fig TBCH2)
TRAITEMENT


Le traitement des chondromes bénins est le curetage-comblement (on évide à la curette le tissu cartilagineux, et on comble la cavité résiduelle soit par des greffons osseux, soit (plus rarement) par des substituts osseux. Si l’os est fragile on peut être amené à terminer l’acte opératoire par la mise en place d’un ostéosynthèse.


Le traitement des déformations squelettiques de la maladie d’Ollier fait appel :

· à des ostéotomies de corrections des déviations

· à des programmes complexes d’égalisation des membres nécessitant en règle de multiples interventions chirurgicales en cours ou en fin de croissance. 

EVOLUTION, PRONOSTIC


Fractures sur chondromes : assez rares, se traitent en fait comme n’importe quelle autre fracture, le chondrome lui-même pouvant être traité dans le même temps opératoire ou bien secondairement.


Récidives : un chondrome mal cureté peut récidiver et demander un nouveau curetage-comblement.


Transformation maligne : c’est la complication la plus grave, le chondrome se transformant en chondrosarcome. Cela ne survient en principe que chez l’adulte. C’est surtout fréquent pour les localisations aux racines des grands os et au tronc (les chondromes de la main, du pied, ne dégénèrent pratiquement jamais). Le risque est faible en cas de chondrome solitaire (de l’ordre de 1%) , il est majeure dans la maladie d’Ollier (30 à 40 % !) : tout chondrome qui évolue, grossit, devient douloureux, doit être suspecté de transformation maligne et conduire rapidement à la biopsie.

3) EXOSTOSES OSTEOGENIQUES

INTRODUCTION


Les Exostoses Ostéogéniques (E.O) sont des excroissances osseuses surmontées d’un coiffe cartilagineuse, dues à une anomalie de croissance des cartilages de conjugaison qui se mettent à fabriquer de l’os dans une direction anormale. 


Elles peuvent être solitaire ou multiples et dans ce dernier cas elles sont souvent familiales à transmission autosomique dominante par anomalie chromosomique.(Si un des membre du couple parental est porteur de la maladie, environ un enfant sur deux de la descendance sera atteint, mais les enfants sains ne transmettront plus la maladie)

TERRAIN


Enfant, adulte jeune.


Terrain génétique particulier pour la maladie des exostoses multiples (encore appelée maladie exostosante ou maladie de Bessel-Hagen)


Les exostoses se rencontrent surtout sur les métaphyses des grand os des membres mais aussi parfois sur le bassin, le rachis…

CLINIQUE


Exostose solitaire : 

· perception d’un tuméfaction osseuse peu ou pas douloureuse

· phénomène d’accrochage tendineux sur la saillie osseuse de l’exostose

· rarement compression d’un nerf ou d’un vaisseau


Maladie des exostoses multiples : on trouve les mêmes signes que pour l’exostose solitaire mais il existe volontiers en plus de petites dysmorphies squelettiques :

· genu valgum

· petit raccourcissement d’un membre (modéré de l’ordre du cm, donc bien toléré)

· main bote radiale et avant bras courbe

IMAGERIE


L’image de base est celle d’un saillie osseuse implantée sur une métaphyse ou sur un os plat. Les exostoses peuvent avoir une base d’implantation plus étroite que l’exostose elle-même (formes pédiculées) ou au contraire plus large (formes sessiles) :fig TBEO1


Les exostoses des membres croissent dans une direction opposée à celle de l’articulation la plus proche (elles sont « articulofuges »).


En radiographie standard on ne voit pas la coiffe cartilagineuse qui coiffe l’exostose. Cette coiffe est par contre visible en TDM et IRM. Si son épaisseur est supérieure à 1 cm, c’est une signe de présomption de transformation maligne.


Dans la maladie des exostoses multiples les cols fémoraux sont courts et trapus.


Un signe très important est que l’exostose n’est pas posée sur une corticale intacte mais que son spongieux communique à plein canal avec le spongieux de la métaphyse voisine. C’est parfois visible en radio standard, c’est toujours bien net au scanner (fig TBEO2). Ce signe permet le diagnostic différentiel avec toutes les autres néo-formation semblant se développer à la surface de l’os (chondromes périostés, sarcome juxta-corticaux…)

FORMES CLINIQUES


Les formes du tronc (rares) peuvent entrainer des compressions médullaires, un hémopéricarde…c’est exceptionnel

TRAITEMENT


Il est simple : c’est la résection de l’excroissance osseuse. Dans la maladie des exostoses multiples il n’est pas envisageable d’enlever toutes les localisations. On se contentera d’opérer les exostoses cliniquement parlantes. Il faut être généreux quant aux indications chirurgicales pour les formes des racines des membres, celles du tronc (bassin, omoplate) car ce sont celles qui comporte le plus grand risque de transformation maligne, du moins chez l’adulte.


On n’est par contretrès peu chirurgical chez l’enfant, ceci pour 2 raisons : 

· l’intervention risque d’abimer le cartilage de conjugaison et donc de perturber la croissance osseuse. 

· Le risque de transformation maligne est presque nul à cet age.


Des interventions pour corriger un genu valgum, un avant bras courbe sont parfois indiquées.

EVOLUTION, PRONOSTIC


Le principal risque évolutif est la transformation maligne (en chondrosarcome). Le risque est minime dans les exostoses solitaires (moins de 1%). Dans la maladie multiple on l’évalue entre 10 et 20 %. Ce sont les exostoses de la racines des membres et celles du tronc (bassin) qui sont le plus exposées à cette transformation maligne. Celle-ci est exceptionnelle chez l’enfant et l’adolescent. Les chondrosarcomes sur exostoses sont cependant toujours des formes de basse malignité (degré 1) et de ce fait les taux de guérison avoisinent les 90%

4) FIBROME NON OSSIFIANT


Lésion pseudo-tumorale bénigne constituée d’une petite zone de métaplasie fibreuse au sein d’une corticale métaphysaire. Elle réalise une petite image claire au sein d’une corticale, bordée d’un fin liseré de condensation. Bien souvent elle  n’a que quelques mm de diamètre et ne comporte autour d’elle ni épaississement ni condensation corticale (différence avec un ostéome ostéoïde) : il existe qu’un fin liseré condensé réactionnel (fig.TBFNO1)


On l’appelle aussi « Lacune corticale métaphysaire » ou encore « Cortical défect ».


Très fréquent chez l’enfant, le plus souvent asymptomatique et découvert par hasard, (ailleurs source de quelques vagues douleurs), le FNO disparaît presque toujours spontanément à l’adolescence après quelques années d’involution. Ce dernier point, associé au caractère peu ou pas douloureux fait que dans la plus part des cas il ne doit pas être opéré. Il ne dégénére jamais. Son aspect est si typique qu’en dehors de quelques cas atypiques, il ne mérite même pas d’être biopsié.


Il ne se voit qu’au membre inférieur et dans 90 % des cas il se situe soit à la partie haute du tibia soit à la partie basse du fémur. Il peut arriver qu’un enfant ait simultanément 2 ou 3 FNO.


En dehors des formes habituelles sus-décrites, et  de loin les plus fréquentes, il faut signaler l’existence de formes volumineuses pouvant fragiliser l’os, voire conduire à une fracture. Ces cas exceptionnels méritent par contre d’être opérés (curetage-comblement). 

5) TUMEURS A CELLULES GEANTES (TCG)

INTRODUCTION

TERRAIN


Adulte jeune, principalement entre 20 et 30 ans.


Fait remarquable et très évocateur du diagnostic la maladie est épiphysaire


Les TCG sont fréquentes aux épiphyses du genou. Les autre localisations non rares sont l’extrémité inférieure du radius, supérieure de l’humérus, le bassin, le sacrum

CLINIQUE


Douleur et parfois tuméfaction résument la symptomatologie.

IMAGERIE


Aux extrémités des os des membres la tumeur réalise une zone lytique concernant la zone métaphyso-épiphysaire (mais c’est le fait que l’épiphyse soit concernée qui est évocateur). Il existe parfois un aspect pseudo-cloisonné dit « en nid d’abeille » ( fig TBTCG1).  La corticale peut être amincie voire détruite (TDM et IRM permettront d’analyser un envahissement possible des parties molles) .

Au bassin il s’agit d’une zone lytique (au niveau de l’aile iliaque le plus souvent). 


Au sacrum c’est une vaste zone lytique et TDM ou IRM montrent volontiers une importante soufflure dans les parties molles

FORMES CLINIQUES


Si 90 % des TCG sont bénignes, il faut savoir que10 % d’entre elles sont malignes (soit dès le départ, soit par transformation maligne d’une forme bénigne lors d’une récidive).

TRAITEMENT


Si la biopsie (indispensable+++) montre qu’il s’agit d’une TCG bénigne le traitement le plus habituel est le curetage-comblement (on évide la cavité à la curette, on en traite les parois par fraisage, électrocoagulation, azote liquide, etc… pour détruire d’éventuelles cellules résiduelles sources de récidives, et on comble le défect par des greffons osseux ou du ciment chirurgical)


Si c’est une TCG maligne le traitement est analogue à celui d’un ostéosarcome (3 ou 4 mois de chimiothérapie, une résection chirurgicale large généralement suivie d’une reconstruction par prothèse massive ou par greffons osseux, à nouveau 3 ou 4 mois de chimiothérapie)

EVOLUTION, PRONOSTIC


Les formes malignes, grace au traitement sus-décrit, permettent environ 60 % de guérisons.


Les formes bénignes sont caractérisées par un fort taux de récidives locales de l’ordre de 25%. Les récidives bénignes peuvent bénéficier soit d’un nouveau curetage-comblement soit d’une résection large. Les récidives avec transformation maligne sont à traiter comme les autres formes malignes. Devant une récidive il faut donc avant tout traitement faire une nouvelle biopsie.

6) KYSTES ESSENTIELS (KE)

INTRODUCTION


C’est une lésion pseudo-tumorale faite d’une cavité osseuse métaphysaire remplie d’un liquide clair, jaune citrin. On l’appelle aussi Kyste Solitaire des os.

TERRAIN


L’enfant, l’adolecent


Les seuls siéges vraiment fréquents sont l’extrémité supérieure de l’humérus et l’extrémité supérieure du fémur.

CLINIQUE


Le KE est révélé par des douleurs et assez souvent par une fracture (spontanée ou traumatique) car le KE fragilise beaucoup le squelette.

IMAGERIE


Les radio montrent une vaste image claire, ronde ou ovalaire, métaphysaire, accolée au cartilage de conjugaison, occupant souvent toute la largeur de l’os, centrée sur l’axe vertical de celui-ci (à la différence des Kystes Anévrysmaux qui sont excentrés c’est à dire latéralisé vers la corticale interne ou externe) : fig TBKE1

FORMES CLINIQUES


Ils existe de rares formes de l’adulte  ainsi que des KE de localisation atypique (bassin, calcanéum…)

EVOLUTION, PRONOSTIC


Beaucoup de KE évoluent spontanément vers la régression spontanée mais en plusieurs années : ils migrent progressivement vers la diaphyse en se détachant du cartilage conjugal, tout en diminuant peu à peu de volume.


Le principal risque évolutif est la fracture, mais lorsqu’elle survient elle consolide normalement, et le plus souvent par simple immobilisation. Il peut arriver que la fracture entraine la guérison du KE. Les fractures sur KE de l’humérus ne sont pas inquiétantes à l’inverse de ceux du col fémur qui peuvent se compliquer de cal vicieux et surtout de nécrose ischémique de la tête fémorale


Les KE peuvent récidiver après traitement mais ce risque est d’autant plus net que l’enfant est jeune. A l’inverse les KE traités au voisinage de la fin de la période de croissance récidivent peu.

TRAITEMENT


Beaucoup de KE involuent spontanément mais si en les surveillant ils ne montrent pas une telle tendance, ou s’ils se fracturent trop souvent, on peut être amené à les traiter. On à le choix entre :

· les opérer : curetage et ostéosynthèse

· faire de la corticothérapie par injection intra-kystique directe du produit


Le risque de complications des KE de l’extrémité supérieure du fémur fait que pour cette localisation on est très chirurgical, à l’inverse des formes de l’humérus.

7) KYSTES ANEVRYSMAUX (KA)

INTRODUCTION


Les Kystes anévrysmaux (ou Kystes anévrysmatiques) sont des lésions pseudo-tumorales constituées d’une cavité intra-osseuse pleine de sang.

TERRAIN


Se voient chez l’enfant, l’adolescent, l’adulte jeune


Siègent soit sur les os longs et dès lors plutôt à leurs extrémités, soit sur le bassin ou le rachis.

CLINIQUE


La douleur est souvent le seule signe. Une tuméfaction est possible pour les localisations ou l’os est assez superficiel. Des fractures révélatrices ont été décrites.

IMAGERIE


Il s’agit d’une ostéolyse soufflant volontiers les corticales qui sont amincies voire détruites. La lésion n’est pas « symétrique » par rapport au grand axe de l’os : elle est latéralisée. Il peut exister des trabéculations intrakystiques. IRM et TDM peuvent montrer un « niveau  liquide » s’ils sont pratiqués après que le patient soit resté immobile et couché pendant quelques minutes (sédimentation des hématies au fond de la cavité, le sérum plus clair se localisant en haut de l’image) : fig TBKA1

FORMES CLINIQUES


Ils faut distinguer les formes autonomes (isolées) et les formes associées (un secteur de KA est présent au contact ou au sein d’une autre lésion tumorale (TCG principalement)

TRAITEMENT


Les KA peuvent être traités soit par curetage simple (KA en zone non portante comme les KA du cadre obturateur), soit par curetage-comblement (KA en zone portante) ou encore par injection intrakystique du substance « sclérosante » (Ethybloc) ou ostéoformatrice (poudre d’os).


Certains KA très envahissants ou multirécidivés peuvent demander que l’on aille jusqu’aux procédés de résection-reconstruction.


L’embolisation aussi être utilisée, soit seule, soit surtout à titre pré-opératoire pour minimiser le saignement opératoire qui peut parfois être dramatique.


La radiothérapie est active mais peut entrainer une transformation maligne et de ce fait n’est à utiliser que quand tous les autres moyens sont dépassés ou si le KA est situé dans une zone qui ne les rendent pas possibles (sacrum, rachis).

EVOLUTION, PRONOSTIC


Les récidives ne sont pas rares, les fractures pathologiques sont possibles, la cancérisation se voit surtout si le KA a été irradié.

8) DYSPLASIE FIBREUSE (DF)

INTRODUCTION


La dysplasie fibreuse se caractérise par des zones squelettiques au sein desquelles une plage de tissu fibreux remplace l’os normal. Le mécanisme est un défaut de maturation des ostéoblastes. Ceci entraine une plasticité osseuse source de déformations progressives du squelette (diaphyses courbe, fermeture de l’angle cervico-diaphysaire du fémur…).


La DF peut être monostotique ou poly-ostotique et dans ce dernier cas elle est habituellement hémimélique.


Elle s’inscrit parfois dans un contexte plus riche associant aux anomalies osseuses, une puberté précoce et des taches cutanées de couleur « café au lait » prédominant elles aussi sur l’hémicorps : c’est le syndrome d’Albright.


Elle est congénitale et d’origine génétique mais non héréditaire et non familiale.

TERRAIN


La maladie existe dès la naissance mais n’est généralement dépistée qu’au cours de l’enfance, l’adolescence voire chez l’adulte jeune.


Elle se localise soit sur les os longs (et dés lors plutôt dans les régions diaphyso-métaphysaires) soit sur les os plats (bassin surtout, mais aussi rachis)

CLINIQUE


Les formes monostotiques sont découvertes assez tardivement, plutôt chez l’adulte, devant de vagues douleurs.


Les formes poly-ostotiques sont responsables de difformités du squelette, tantôt modérées tantôt monstrueuses : angulations et courbures, inégalités de longueur des membres, cyphose... Au membre inférieur une boiterie est assez habituelle. Les taches « café au lait » du syndrome d’Albright peuvent aussi attirer l’attention.

IMAGERIE


En dehors des dysmorphies osseuses (angulations diaphysaires, fermeture du col fémoral en coxa vara : fig TBDF1 au centre) l’image de base est la suivante : zone osseuse claire avec aspect en «verre dépoli », en régle assez étendue en hauteur (10 à 15 cm). Cette clarté intra-osseuse amincit les corticales et augmente souvent un peu le diamètre de l’os. (fig TBDF1 , cliché de gauche) Elle peut parfois prendre un aspect multi-géodique ou un aspect cloissonné.

FORMES CLINIQUES


Forme monostotique.


Forme pluri-ostotique


Forme associées au syndrome d’Albright.

TRAITEMENT


Les déformations osseuses demandent à être traitées par des ostéotomies correctrices. Dès qu’un col fémoral voit son angle cervico-diaphysaire atteindre 120° il faut faire une ostéotomie de valgisation  (fig TBDF1 à droite)pour le ramener aux alentours de la normale (130°) car si on laisse les choses évoluer on risque d’aboutir à une coxa vara sévère (90° voire moins) de correction beaucoup plus difficile. Généralement il faut laisser en place définitivement les matériels d’ostéosynthèse car si on les enlève les incurvations risquent de se reproduire.


Les zones de dysplasie proprement dite peuvent nécessiter des curetages-comblements associés à des ostéosynthèses. On peut aussi les traiter par des perfusions de di-phosphonates (Arédia) ce qui fait diminuer les douleurs et peut parfois entrainer une « recalcification » des zones lytiques.

EVOLUTION, PRONOSTIC


Déformations osseuses progressives (déjà vues)


Fractures et micro-fissures spontanées au sommet de la convexité des déformations.


Transformation maligne en ostéosarcome (rares : risque de l’ordre de 0,3 % pour les formes monostotiques  et de 3 ou 4 % dans le syndrome d’Albright) 

