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INTRODUCTION



Introduction

Le tissu osseux est le tissu le plus dur du corps humain, constituant environ 18% du
poids. II est la charpente de 1’anatomie humaine qui soutient le corps et protége les organes
internes (Marieb, 2008).

Cependant, le systeme squelettique représente le siege des tumeurs bénignes et
malignes, affectant une évolution spéciale au terrain sur lequel elles se développent. Parmi les
tumeurs malignes, généralement, la classe des sarcomes forme 1’appoint le plus considérable
(Schwartz, 2018).

Le méme auteur rajoute que 1’0stéosarcome est la tumeur osseuse primitive la plus
fréquente. Cette tumeur maligne est caractérisée par la formation directe de I’os ou de
substance ostéoide par les cellules tumorales et recouvre une grande variété de lésion de
présentation clinique et radiologique, d’aspect microscopique et de comportement tres

différents.

Dans la majorité des cas, elle survient chez 1’enfant et 1’adolescent ou 1’adulte jeune.
Cette pathologie se manifeste par une prédilection pour la métaphyse des os long, plus de la
moitié des cas se produisent ainsi autour du genou avec une distribution préférentielle sur le
fémur inférieur (35%), le tibia supérieur (18%) et le péroné supérieur (3%) (Wright et al.,
1993).

Notre présent travail vise a étudier les particularités épidémiologiques, cliniques ainsi

que la prise en charge chirurgicale des tumeurs osseuses malignes primitives.

Dans ce contexte, ce document scientifique se distingue en trois chapitres. Dans le
premier chapitre nous présenterons des généralités sur I’anatomie et la morphologie du
systéeme osseux; dans le second, nous exposerons les différentes tumeurs développées au sein
du tissu osseux et enfin, dans le troisieme chapitre, nous projetterons la lumiére sur

I’ostéosarcome avec ses caractéristiques, ses différents types ainsi que le traitement possible.



CHAPITRE I

GENERATES SUR LE
TISSU OSSEUX



CHAPITRE I Généralités sur le tissu osseux

Le systeme osseux constitue la charpente de notre corps (fig. 1) ; il protége les organes
en les enveloppant et sert de levier aux muscles squelettiques, dont la contraction permet le

mouvement (Marieb, 2008).

Le méme auteur rajoute que sa forme actuelle s’est dessinée il y a quelques millions
d’années, quand nos ancétres ont commencé a se dresser sur leurs membres postérieurs pour
devenir bipédes ; la disposition de nos os est telle que nous pouvons nous tenir debout et

rester en équilibre.
1. Anatomie du systeme 0sseux

Le systeme osseux comprend les os, les cartilages, les ligaments et les articulations
(Marieb, 2008).

A la naissance d’aprés Heinen (2003), les bébés ont environ 350 os, dont une grande
partie va se couder au cours de la croissance. A 1’age adulte, le squelette est composé de 206
os, dont la moitié se trouve dans les pieds et les mains. La pluparts des os sont liés aux

articulations flexibles, qui donnent un grand degré de flexibilité.
Magnier et al. (2007) rappellent ’ensemble des os chez I’humain, qui sont :

e Lecrane: est formé de 26 os qui forment une boite résistante qui protége le cerveau
et les organes sensoriels. 1l est relié a la colonne vertébrale.

e La cage thoracique : est constituée par la colonne vertébrale en arriére, latéralement
par les cOtes et par le sternum en avant. Son réle est de protéger les organes intra
thoracique (cceur et poumon). La cage thoracique, grace a D’amplitude de ses
mouvements (augmentation ou diminution de sa capacité), joue un role fondamental
dans le phénoméne respiratoire.

o |l existe 12 paires de cotes : maintenues en place par la colonne vertébrale.

e La colonne vertébrale : est composée de 33 os (appelé ; vertébres) et permet de se
tenir en position debout.

e La ceinture scapulaire : est I’ensemble formé par I’omoplate et la clavicule.

e Le bras: est constitué par un seul os.

e Le poignet : Egalement appelé carpe est constitué par 8 os carpiens.

e La main : Est constituée par les cing os métacarpiens et par les phalanges (14 os) qui

forment le squelette des doigts.
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e Lacuisse : Est constituée d’un seul os, le fémur. C’est 1’os le plus long du corps.

e La jambe : Est constituée de deux os, le tibia et le péroné. Le péroné est situé a
I’extérieur du tibia, ils sont unis ’un a 1’autre par les ligaments interosseux de la
jambe.

Chavassieux et Meunier. (2003) rajoutent que le pied est formé de 26 os constituant
I’articulation de la cheville, le corps du pied et les orteils.
En 1985, Dalmas a cité que le squelette de I’homme et celui de la femme sont tres
semblables ; les seules exceptions notables étant que les os des femmes sont généralement
plus fins et plus Iégers, et que le bassin des femmes est moins haut et plus larges que celui des

hommes. Cette derniére différence rend I’accouchement plus aisé.

Os de la téte i - R
)

Os du crane {
\

Os de la face \(\k

Ceinture scapulaire (épaule) ’ \

— \\>/ Clavicule \ d /
= _/9">/ Scapula \ ¥
o 4 M \ Thorax g \ \
1 -
/

\ gl 1 ]

A,
A (—
0\

Sternum
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Col
vertébrale vertébrale

4\—»—\//\
—~—— —d

Ceinture \ \
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% \ '\ \ (hanche)
N\

h

de la main
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Fémur

Patella

Tibia
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(b) Vue postéricure

(a) Vue antérieure

Figure 1: Systéme squelettique humain (Tortora, 2007)
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2.

Formes et types d’os

Etant donné que I’homme posséde plus de 200 os, il est utile de les classer en fonction

de leurs formes (fig. 2):

Les os longs, comme les os des bras, sont formés d’un long fit en forme de tuyau
avec, généralement, un renflement aux extrémités. A I’extérieur ils sont composés
d’une couche trés dure (os compact), par contre a I’intérieur ils possedent une
structure meuble (os spongieux) qui contient la moelle osseuse (Prudhomme, 2002).
Les os courts ont pour la plupart une forme cubique ou rectangulaire, comme par
exemple les os du carpe. Leur couche externe est plus fine que celle des os longs et se
prolonge, sans frontiere bien délimitée, vers la couche interne a I’aspect d’éponge
(spongieuse) (Prudhomme, 2002).

Les os aplatis, compact, appelés également os plats. Ils possédent éventuellement une
petite zone interne spongieuse entre deux fines couches externes compactes. Les 0s du
crane, le sternum, les cotes, les omoplates et les ailes iliaques font partie de ce type des
0s (Prudhomme, 2002).

Les sésamoides sont des petits os inclus dans les tendons musculaires. lls siégent la
ou les tendons sont soumis a des efforts particuliers, comme par exemple au niveau du
poignet. Cependant, une paire d’os appartenant a ce groupe est toujours présente : ce
sont les rotules (Prudhomme, 2002).

A c6té de ces différentes formes d’os, il existe encore les 0s irréguliers (de formes
irrégulieres) dont les vertebres et plusieurs os de la face (Prudhomme, 2002).

Orifices, canaux et cavités : De nombreux os possedent des formes particuliéres pour
laisser des zones de passages :

» Un trou ou foramen est une ouverture par laquelle les vaisseaux sanguins, les
nerfs et les ligaments ou comme par exemple le trou occipital par lequel la
moelle épiniére peut passer (Prudhomme, 2002).

» D’autre os possedent des excavations (fossettes) ou des dépressions (incisures)
dans lesquelles les muscles, les tendons ou d’autres structures peuvent
s’enfoncer (Prudhomme, 2002).

» A travers des canaux (méats) plus longs, a I’intérieur des os, peuvent passer par
exemple la trompe d’Eustache ou des structures vasculaires et nerveuses
(Prudhomme, 2002).
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> Cavité aériennes : Afin de réduire le poids, certains os du créne contiennent
des cavités remplies d’air (’os frontal, I’ethmoide, le sphénoide et le
maxillaire) et recouvertes de muqueuse comme (les sinus maxillaires)
(Prudhomme, 2002).

Os plat

Os irrégulier (vertébre)

Os court

(Os trapezoide, os du poignet

Os sésamoide (patella)

Figure 2: Classification des os selon leur forme (Tortora, 2007)

3. Structure d’un os
Les os sont des organes avec une surface de structure irréguliére par la présence de
saillies, de dépressions et d’orifices. Ils sont blancs, rosés chez le jeune, jaunatre, chez le
vieillard (Heymann et Lepreux, 2008).
Sur le plan structural, les 0s sont constitués par divers tissus d’origines conjonctives. Un
os est principalement formé de tissu osseux spongieux et de tissu o0sseux compact
(Ryckewaert, 1975).

3.1. Structure de tissu osseux du feetus
Le tissu osseux du feetus a des ostéocytes volumineux et irréeguliérement disposes ainsi
que des fibres collagénes orientées en tous sens. C’est un tissu osseux primitif, immature, qui

sera, presque compléetement, disparu du squelette a 1’age de quinze ans (Ryckewaert, 1975).
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3.2. Structure externe d’un os d’un adulte
Un os est composé de trois parties (fig. 3) :

» Ladiaphyse : est la partie médiane d’un os long. Elle est de forme tubulaire et
constitue I’axe longitudinal de 1’0s. Un cylindre d’os compact relativement
épais qui renferme un canal médullaire central (Ryckewaert, 1975).

» La métaphyse: située entre les eépiphyses et la diaphyse. Elle est séparée des
épiphyses par les cartilages de conjugaison pendant toute la période de
croissance (Ryckewaert, 1975).

» Les épiphyses sont les extrémités distales et proximales de 1’os (Magnier et al.,

—
Cartilnge articulaire
Epiphyse
proximale
lssu ossoux spongioux
—— Moaelle ossouse rouge
Métaphyse -
phy = Ligne épiphysaire
Endoste
Tissu osseux compact
Périoste
Cavité médullaire
Diaphyse
Artére nourriciére dans
le foramen nourricier
Huméry
Métaphyse 4
Epiphyse
distale i i
Cartilage articul

Figure 3: Structure de I'os (Marieb, 2008)

Les deux épiphyses sont recouvertes d’une fine couche de cartilage hyalin. Ce tissu
cartilagineux élimine le frottement lorsque deux os forment une articulation. En dehors des
surfaces articulaires, I’os est recouvert d’une peau osseuse (périoste) (fig.4). Le périoste
recouvre 1’0os d’une couche fibreuse, épaisse de couleur jaunatre. Il est composé de deux

couches que 1’on ne peut différencier que pendant la phase de croissance : la couche externe
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est formée de collagene et de fibres élastiques, la couche interne contient les nerfs et les
vaisseaux qui alimentent la partie de I’os. Le périoste sert a ’insertion des ligaments et des
tendons, avec lesquels il est relié de maniére trés étroite (Prudhomme, 2002).

Le méme auteur rappelle que si nos os étaient constitués en totalité de tissu osseux
dense, notre corps serait bien plus lourd. En effet, pour la plupart des grands os, seule la
couche externe, la corticale, est constituées d’os dense. Dans les os long, au niveau de la

diaphyse, la corticale est relativement large et appelée os compact.

3.3. Structure interne d’un os d’un adulte

La plus grosse partie de I’intéricur de 1’os est constituée de minces poutrelles, appelées
I’os spongieux. L’ordonnancement des lamelles osseuses dans 1’0os spongieux subira
I’influence de forces exercées de telle fagon que, pour chaque type d’effort, seront construites
des lamelles en nombre suffisant et s’entrecroisant pour offrir une résistance adéquate.
Comme la partie interne des os contribue pour peu a leur résistance a la flexion, on économise
ainsi un poids énorme (en moyenne notre squelette ne pése que 7 kg). Par ailleurs, cela permet
de gagner suffisamment de place pour la moelle osseuse, productrice du sang, qui occupe les
espace entre les travées osseuses (cavité médullaire).

Cette moelle osseuse se retrouve dans la plupart des os (courts, plats ou irrégulier) ainsi
que dans les épiphyses proximales des os longs du bras et des cuisses.

Les cavités médullaires des autres os ne sont remplies que chez I’enfant de moelle rouge
qui sera transformée progressivement, au cours de la croissance, en moelle jaune contenant de
la graisse (Prudhomme, 2002).

3.4. Alimentation de I’os

L’os est approvisionné en sang et donc alimenté par deux voies. D’une part, de fins
vaisseaux pénetrent dans 1’os a partir du périoste et le nourrissent a I’extérieur. D’autre part,
de grosse artéres perforent la corticale, se dirigent vers les espaces médullaires et s’y ramifient
en un réseau vasculaire qui nourrit I’os a I’intérieur (fig. 4). Les petits vaisseaux parcourent
I’intérieur de I’os compact a travers ce qu’on appelle les canaux de Havers. Les
interconnexions entre ces petits canaux longitudinaux sont appelées les canaux de Volkmann.

IIs relient les deux réseaux d’alimentation entre eux (Prudhomme, 2002).
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Figure 4: Micrographie électronique a balayage (MEB) d'un tissu osseux spongieux et

d'un tissu compact (Tortora, 2007)

3.5. Structure fine de ’os

Les anatomistes différencient deux sortes de tissus osseux : 1’0s lamellaire a fines

fibres et 1’os réticulaire & grosses fibres. Chez le nouveau-né, les os trabéculaires prédominent

et se transformeront, progressivement, en os lamellaires bien différenciés (squelette de
’adulte) (Prudhomme, 2002).

Les os lamellaires : Les fibres de collagénes de la matrice de 1’os forment dans les 0s
lamellaires des plaquettes fines et minces, les lamelles, dont 1’épaisseur ne dépasse pas
quelques fractions de millimetre. Les lamelles forment, en fonction de leur
arrangement, d’une part la corticole externe (écorce de 1’0s), mur solide de I’os, et
d’autre part, une structure spongieuse a 1’intérieur de la corticole, I’os spongieux dont
les cavités contiennent la moelle osseuse. Sur les bords de I’os, les lamelles se

regroupent en plaques plus grosses, le systéme circonférentiel externe.
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A chaque fois, un rang de lamelles s’organise pour former un tuyau autour d’un canal
(le canal de Havers) dans lequel se trouvent les petits vaisseaux nourriciers. Il existe,
du fait de cette organisation, un grand nombre de fines colonnes (les colonnes de
Havers) qui ne mesurent que quelques millimétres de long et les ostéones qui sont en
géneral dans le sens de la longueur et déterminent ainsi la résistance a la flexion de
1’0s (Prudhomme, 2002).

e Les os réticulaires : La structure de base de I’os réticulaire est constituée d’un réseau
de travée osseuse entrelacée (trabéculaire). Cette structure osseuse est moins stable
que celle de I’os lamellaire (Prudhomme, 2002).

4. Cellules du tissu osseux
D’apres Poirier (1977), Le tissu osseux comporte trois types de cellules (fig. 5) :
e Les ostéoblastes, cellules responsables de formation du tissu osseux.
e Les ostéocytes, cellules principales du tissu osseux constitué.
e Les ostéoclastes, cellules responsables de la résorption du tissu 0sseux.
e En réalité, les ostéoblastes, les osteocytes et les ostéoclastes ne constituent pas trois
variétés entierement distinctes de cellules.

Il existe dans le tissu osseux, un pool de cellules-souches constituées a partir de cellules
mésenchymateuses indifférenciées. Ces cellules-souches osseuses ou osteo-progenitor-cells,
se multiplient par mitoses et se différencient les unes en ostéoblastes (qui deviendront des
ostéocytes) et les autres en ostéoclastes (fig. 6).

Une fois différenciés, les ostéoblastes, ostéocytes et les ostéoclastes ne se divisent plus ;
ils sont toutefois susceptibles de se dedifférencier et de rentrer dans le pool des cellules

souches osseuses (Poirier, 1977).
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Matrice osseuse

Ostéoblaste

Ostéocyste

canalicules

ostéoclaste

Figure 5 : Divers éléments constitutifs du tissu osseux (Poirier, 1977)
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Figure 6 : Origine des cellules de tissu osseux (Poirier, 1977)
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5. Matrice osseuse
Poirier (1977) a montré que la matrice osseuse, au sein de laquelle se trouvent les
cellules, est faite d’une matrice organique (substance fondamentale et fibre) imprégnée de sels

minéraux, principalement calciques.

5.1. Matrice organique

> Les fibres ; il s’agit de fibres collagenes et présentent environ 95% du poids de la
matrice organique de 1’os sec (Poirier, 1977).

> La substance fondamentale ; trés peu abondante, contient des glycosaminoglycanes
sulfatés, des glycoprotéines ainsi que diverses protéines (en particulier sérique), de
I’eau et des électrolytes (Poirier, 1977).

5.2. Sels minéraux
Les principaux constituants minéraux du tissu osseux sont le carbonate et le phosphate
de calcium. lls sont présents sous forme de phosphate, de calcium amorphe et de cristaux
d’hydroxyapatite. Au total, le tissu osseux d’un adulte renferme 1100g de calcium (soit 99%
du calcium total de 1’organisme) et environ 600g de phosphore (soit 85% du phosphore total

de I’organisme) (Poirier, 1977).
6. Mode de formation des o0s

La plupart se développe sur un modele cartilagineux. Ils sont de formation
endochondrale. Quelques un résultent de 1’ossification de membranes conjonctives sans étape
cartilagineuse préalable, appelés les os de membrane. En effet, la clavicule et le maxillaire
inférieur sont des os de membranes dont certaines parties se développent secondairement sur

le mode endochondral (Ryckewaert, 1975).
6.1. Formation endochondrale

Prenant I’exemple d’un os long. 11 est d’abord formé par le cartilage entouré d’une lame
conjonctive, ou périchondre. Dans la couche profonde du périchondre, qui dés lors devient
périoste, apparait une sorte de collier osseux, une virole osseuse, entourant le milieu de la
diaphyse. Cette virole osseuse croit peu a peu en hauteur et en épaisseur. Puis se développe un
foyer d’ossification au centre de la picce cartilagineuse (fig. 7). L’apparition de ce foyer est
précédée par la calcification de la matrice qui sépare les chondrocytes. Ensuite se produit une
invasion de la région centro-diaphysaire, ainsi préparée, par le tissu conjonctivo-vasculaire.

Ce tissu conjonctivo-vasculaire effondre les capsules des cellules cartilagineuses

11
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hypertrophiées et, par ’activité d’ostéoblastes différenciés, du tissu osseux se dépose sur les
travées calcifiées de la matrice cartilagineuse. Ainsi formé, le noyau d’ossification centro-
diaphysaire grandit peu a peu vers les extréemités de la diaphyse. Quand les noyaux
d’ossification épiphysaire apparaissent, ils restent séparés de la diaphyse par des plaques
cartilagineuses, dites cartilages de conjugaison, a la face diaphysaire pour lesquels des
modifications chondrocytaires préparatoires a 1’ossification se poursuivent durant toute la

période de croissance (Ryckewaert, 1975).
6.2. Formation des 0s de membranes

La formation des os de membranes est beaucoup plus simple. Le tissu osseux apparait
directement au sein de la membrane conjonctive qui sert de moule a 1’os, en des points

d’ossification qui s’allongent peu a peu excentriqguement (Ryckewaert, 1975).
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Figure 7: Ossification endochondrale (Tortora, 2007)
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7. Croissance, Maturation et Remaniement des os

Durant I’enfance, les os de I’ensemble du corps €paississent grace a la croissance par
apposition ; les os longs s’allongent gréce a la croissance interstitielle, par dépdt de matiére

osseuse sur la partie de la plaque qui fait face a la diaphyse (fig. 10) (Tortora, 2007).

7.1. Croissance en longueur des 0s

La croissance en longueur des os de membrane se fait simplement par 1’accroissement
excentrique de leur moule conjonctif. La croissance des os de formation endochondrale est
beaucoup plus complexe. Par exemple la croissance d’un os long se fait en fonction de

I’activité proliférante des cellules des cartilages de conjugaison (Ryckewaert, 1975).

Examiné au microscope, Tortora (2007) rapporte qu’un cartilage de conjugaison
montre plusieurs zones qui sont, en allant de 1’épiphyse vers diaphyse :

> La zone de cartilage au repos, ou zone de cartilage de réserve. Elle se compose de
petits chondrocytes dispersés, entourés d’une grande quantit¢é de matrice
extracellulaire. On dit que le cartilage est au repos parce que ses cellules ne
contribuent pas a la croissance de 1’os; elles servent plutét a attacher la plaque
épiphysaire a I’épiphyse de.

» La zone de prolifération, ou zone de croissance. Les chondrocytes de cette zone sont
légérement plus gros et empilés en colonne comme des piéces de monnaie, une
organisation due a leur prolifération par mitoses successives. Cette zone de croissance
active, permet le remplacement continu des chondrocytes qui meurent dans la partie de
plaque épiphysaire faisant face a la diaphyse. La prolifération cellulaire assure ainsi
I’allongement progressif de I’os.

> La zone d’hypertrophie, ou zone de transformation. Les divisions cellulaires s’arréte
et les chondrocytes empilés arrivent a la maturation et s’hypertrophient.

> La zone ostéogéne, ou zone de cartilage en calcification. Cette derniére zone de la
plaque épiphysaire a une épaisseur de quelques cellules seulement. Elle se compose
surtout de chondrocytes mdrs, qui meurent a la suite de calcification de la matrice
extracellulaire qui les entoure. Le cartilage calcifié est dissous par les ostéoclastes,
d’ou Dl’aspect du tissu osseux spongieux qui semble truffé d’espace entre des
trabécules cartilagineuses calcifiées. En effet, a mesure que 1’os croit en longueur, de
nouveau chondrocytes se forment a 1’extrémité épiphysaire de la plaque, et de la

matiere osseuse recouvre les anciens chondrocytes a I’extrémité diaphysaire de la
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plaque. Vers 1’age de 18 ans chez la femme et de 25 ans chez I’homme, les plaques
épiphysaires se renferment ; leurs cellules cessent de se deviser et le cartilage est
remplacé par la matiére osseuse. La plaque épiphysaire s’amincit pour faire place a un
nouveau tissu osseux appelé ligne épiphysaire. L’apparition de cette ligne marque

I’arrét de la croissance en longueur de 1’os (fig. 8).

Disparition du cartilage
de conjugaison
ARRET DE LA
CROISSANCE CROISSANCE

CROISSANCE

CROISSANCE

Tissu
cartilagineux

\/
MATURATION MATURATION MATURATION MAT\U?RﬂION

Figure 8: Diagramme schématisant les mécanismes de la croissance en longueur des 0s
longs (Poirier, 1977)

7.2. La croissance en épaisseur des 0s
L’accroissement en épaisseur des os est assuré par 1’activité ostéoblastique des couches
profondes du périoste. Le tissu osseux croitre en épaisseur (en diamétre) par le moyen de la
croissance par opposition. Notant que les vaisseaux périostés longent 1’os et y pénetrent par
les canaux perforants (Tortora, 2007).
Le méme auteur rappelle que cette croissance se déroule selon les étapes suivantes :
> La formation des crétes a partir du périoste : A la surface de 1’os, les cellules de la
face interne du périoste se différencient en ostéoblastes qui produisent des fibres
collagenes et les autres molécules organiques qui composent la matrice extracellulaire
osseuse. Les ostéoblastes sont ensuite enveloppés de matrice extracellulaire et se
transforment en osteéocytes, logés dans des lacunes. Ce processus de croissance
engendre la formation de crétes osseuses de part et de d’autre des vaisseaux sanguins
irriguant le périoste (fig. 9). Ces crétes grossissent lentement et creusent un sillon qui
accueillera les vaisseaux sanguins du périoste.
> La formation d’un tunnel a partir de la fusion des crétes : Les crétes se replient

les unes sur les autres et se fusionnent; le sillon devient un tunnel qui entoure
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completement les vaisseaux sanguins (fig. 9). Apres le repli et la fusion des crétes, le
périoste tapissant le tunnel est appelé endoste.

» La formation d’une nouvelle ostéone : De nouvelles lamelles concentriques se
forment lorsque les ostéoblastes de I’endoste déposent de la matiere extracellulaire
osseuse. La formation de ces lamelles s’effectue vers I’intérieur en direction des
vaisseaux sanguins emprisonnes (fig. 9). Le tunnel (canal central de 1’ostéone) se
remplit et une nouvelle ostéone est formée.

» La formation de lamelle circonférentielles : Au cours de la formation d’une
osteone, les ostéoblastes situés en dessous du périoste deposent de nouvelles lamelles
circonférentielles externe, ce qui contribue a épaissir 1’os (fig. 9). La croissance en
épaisseur se poursuit a mesure que d’autres vaisseaux sanguins du périoste seront

enveloppés.
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Figure 9: Croissance en épaisseur des os par apposition (Marieb, 2008)
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7.3. Maturation des 0s
La maturation du squelette et sa croissance doivent étre bien distinguées. La croissance
des os représente leur augmentation de longueur et d’épaisseur, par contre, la maturation du
squelette est la transformation en os des pieces cartilagineuses et membraneuses qui le
forment initialement.
Pour juger le degré de maturation du squelette, c’est-a-dire pour déterminer 1’age
0sseux, on se fonde sur I’état des noyaux d’ossification primitif (ceux des os du carpe, du

tarse) et secondaires (noyaux épiphysites), et sur 1’état des cartilages de conjugaison
(Ryckewaert, 1975).

7.4. Remaniement des 0s
Les os commencent a se former avant la naissance et continuent de se renouveler par la
suite (fig. 10). Le remaniement osseux ou remodelage osseux, est un processus continu par
lequel du nouveau tissu osseux remplace le vieux (fig. 10). Ce processus comprend la
résorption osseuse, soit la destruction par les ostéoclastes des minéraux et des fibres de

collagénes de I’os, et le dépot de la matiere osseuse (Tortora, 2007).
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Figure 10: Formation et croissance d'un os long (Marieb, 2008)
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>

8.  Fonctions du systéme osseux

Tortora (2010) a montré que le systeme osseux assure :
Le soutien : lls forment une structure rigide qui sert de support aux tissus mous et de
point d’attache aux tondons de la plupart des muscles squelettiques.
La protection : Les os de squelette protégent les organes internes les plus importants
contre les blessures.
Le mouvement : La plupart des muscles squelettiques sont reliés aux os ; lorsqu’ils se
contractent, ils agissent comme des leviers sur les os pour produire le mouvement.
L’homéostasie des minéraux : Le tissu osseux se sert de plusieurs minéraux,
notamment le calcium et le phosphore, qui contribuent a la résistance d’os. Selon les
besoins de 1’organisme, les os libérent les minéraux dans le sang pour maintenir
I’équilibre des minéraux (I’homéostasie) et les distribuer a d’autres parties du corps.
La formation des cellules sanguines : Dans certains o0s, un tissu conjonctif appelé
moelle osseuse rouge produit les érythrocytes et les thrombocytes au cours du
processus de I’hématopoi¢se. La moelle osseuse rouge est composée de cellules
sanguines en formation, d’adipocytes, de fibroblastes et de macrophagocytes a
I’intérieur d’un réseau de fibres réticulaires. Elle est également présente dans 1°0S en
formation du feetus et dans certains os adultes, en particulier dans les os plats tels que
les os du bassin, les cotes, le sternum, les vertebres et les os du crane ainsi que dans les
extrémités des os longs des bras et des cuisses.
Le stockage des triglycérides : Au final du temps, la production de cellules sanguines
diminue dans les os longs, et la moelle osseuse rouge se transforme presque
entierement en moelle osseuse jaune composée d’adipocytes qui emmagasinent les
triglycérides servant de réserve d’énergie.

9.  Vieillissement osseux

A mesure que la concentration de stéroides sexuels diminue durant I’age adulte, en

particulier chez les femmes apres la menopause, la masse osseuse diminue parce que la

résorption par les ostéoclastes est plus rapide que le dépbt de matiere osseuse par les

ostéoblastes. Chez les personnes agées, la perte de matiére par résorption est plus rapide que

le gain. Comme les os des femmes sont plus petits et moins massifs que ceux des hommes, la

perte

de masse osseuse a des conséquences plus graves pour les femmes agées que pour les

hommes. Ces facteurs contribuent a la forte incidence d’ostéoporose chez les femmes
(Tortora, 2007).
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L’un des principaux effets du vieillissement sur le tissu osseux est la perte de masse
osseuse. Elle est causée par la déminéralisation, c’est-a-dire la perte de calcium et d’autres
minéraux de la matrice extracellulaire osseuse. Cette baisse commence habituellement aprés
I’dge de 30 ans chez les femmes. S’accéléere vers 1’age de 45 ans a avec la diminution
d’cestrogénes sanguins, et se poursuit jusqu’a ce que les os aient perdu 30% de leurs réserves
de calcium a I’age de 70 ans. Les femmes perdent environ 8% de leur masse osseuse par
décennie. Quant aux hommes, ils ne perdent habituellement pas de masse osseuse avant 1’age
de 60 ans (3% par décennie). La perte de masse osseuse rend les os plus vulnérables aux
fractures, et il arrive aussi qu’elle occasionne des difformités, des douleurs, une perte de

stature et la chute des dents (Tortora, 2010).

Le deuxieme effet majeur du vieillissement sur le systeme squelettique est la
fragilisation des os, causée par un ralentissement de la synthése des protéines. Rappelons que
c’est la teneur en protéine organique de la matrice extracellulaire osseuse, en particulier la
proportion de fibres collagenes, qui confere aux os leur résistance aux forces de traction.
Quand ils deviennent moins résistants a la traction, les os sont plus fragiles et se fracturent
plus facilement. Chez certaines personnes agées, le ralentissement de la synthese des fibres
collagenes est di en partie a une diminution de la production de I’hormone de croissance
humaine (Tortora, 2007).

10. Différents types de maladies
D’aprés Clézardin (2014), 1l existe différents types de physiopathologies osseuses,
dont:
L’ostéoporose ;
Le rachitisme ;
La maladie des os de verre ;
Les os trop denses (maladie de Paget) ;
Les infections ;
Les ostéites;
L’ostéomyélite;
L’ostéo-arthrite;
Les problémes vasculaires ;

L’ostéochondrite;

vV V.V V V V V V V VYV V

L’ostéonécrose.
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CHAPITRE 11 Tumeurs 0sseuses

Les tumeurs osseuses sont celles dont les traces les plus anciennes ont été retrouvées,
sur les momies égyptiennes. Elles se forment souvent au sein de l'os, trés rarement a sa
surface. Une tumeur osseuse atteint les deux structures principales et les détruit (ostéolyse),
ce qui les fragilise et explique les tassements vertébraux et fractures des os longs : on parle de

fractures pathologiques (Ndour et al., 2013).

Les mémes auteurs rajoutent que les tumeurs osseuses malignes primitives représentent
moins de 1 % des cancers. Elles se développent surtout chez I’enfant et 1’adolescent ainsi que
chez I’adulte jeune. Aprés 50 ans, il convient d’évoquer en premier lieu une métastase. Quant
aux tumeurs osseuses bénignes, elles sont plus fréguentes et peuvent étre observées a tout age
méme si on les rencontre avec prédilection chez I’enfant, 1’adolescent et 1’adulte jeune.
Comme devant toute tumeur, il est important de connaitre la nature histologique de facon a
entreprendre un traitement adapté (Ndour, 2013).

1. Epidémiologie

Les tumeurs osseuses sont des pathologies beaucoup moins fréquentes que les tumeurs
des parties molles. Elles constituent de 6 a 10% des tumeurs de I’enfant. Aux USA (United
States of America), le nombre annuel de nouveaux patients touchés par ces tumeurs est estimé
a 8,7% par an et par million d’habitants de moins de 20 ans. Globalement, ces tumeurs sont
plus fréquentes chez 1’adolescent autour de 1’dge de 15 ans. La fréquence des tumeurs
osseuses diminue chez les adultes jeunes puis augmente a nouveau autour de 1’age de 65 ans
(Goldwasser et al., 2007).

Le nombre annuel de nouveaux patients «par million d’habitants de moins de 20 ans»
touchés par différents types de tumeurs osseuses est, en moyenne, de 4,8 pour 1’ostéosarcome,
2,9 pour la tumeur d’Ewing et de 0,5 pour le chondrosarcome. De plus, il est un peu plus
élevé chez les garcons (9,6) par rapport aux filles(8,2) (Debiais, 2015).

2. Classification histologique

Les tumeurs osseuses contiennent et produisent, par définition, des composants qui
entrent dans la constitution habituelle d’un os. Dans ces conditions, les tumeurs osseuses
primitives, qu’elles soient malignes ou bénignes, peuvent produire du tissu osseux, du tissu
cartilagineux, du tissu conjonctif, de la moelle osseuse, des vaisseaux, de la graisse, du muscle
et du tissu nerveux. Ce sont ces éléments qui vont servir de base a la classification et a I’étude

de ces tumeurs osseuses (Hoerni et al., 2001).
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2.1. Tumeur osseuse bénigne

Elles se développent le plus souvent pendant la croissance et peuvent naitre d’un tissu
conjonctif ostéogene, d’un tissu cartilagineux, d’un tissu conjonctif indifférencié ou encore

des vaisseaux (Ryckewaert, 1975).
2.1.1. Tumeurs produisant du tissu 0sseux

Il existe de nombreuses formes différentes de tumeur bénigne liées aux différents types
de cellules qui la compose dont, 1’ostéome, 1’ostéome ostéoide, 1’ostéoblastome bénin. Elles

touchent surtout les adolescents et les jeunes mais également les enfants (Ryckewaert, 1975).
2.1.1.1. L’ostéome

C’est une tumeur peu fréquente, formée exclusivement de tissu osseux spongieux ou
compact, revétue d’un périoste grace a I’activité ostéogene duquel elle s’accroit. L’ostéome a
pour si¢ge d’élection la voite du crane et les parois osseuses des cavités de la face (fig. 11). Il
s’accroit trés lentement et produit des troubles de compression. L’ablation chirurgicale de la
tumeur est le seul traitement efficace, car I’ostéome est radiorésistant (Ryckewaert, 1975).

Le syndrome de Gardner, de transmission dominante autosomique, est caractérisé par
I’association d’ostéomes si¢geant avec prédilection a la face et au crane, de kystes cutanés,
parfois de tumeurs fibreuses mésentériques ou rétropéritonéales, et d’une

polyposerectocolique a évolution régulierement maligne (Ryckewaert, 1975).

e Ostéome

Volite du crédne

J
C

Figure 11: Ostéome de la voate du crane (Ryckewaert, 1975)
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2.1.1.2. L’ostéome ostéoide
C’est une tumeur bénigne faite de tissu conjonctif et d’ostéoblastes édifiant des travées
de tissu ostéoide qui peuvent se calcifier pour former des travées osseuses. La tumeur reste
toujours tres petite (1 ou 2 cm en diametre) (fig. 12), mais suscite autour d’clle une réaction
ostéogene qui est particulierement importante dans la localisation a la corticale d’un os long
(Ryckewaert, 1975).

L’ostéome ostéoide s’observe surtout chez I’adolescent et 1’adulte jeune, principalement
aux os longs des membres inférieurs. Il se signale par des douleurs vives et tenaces a
recrudescence nocturne, habituellement calmées par la prise d’anti-inflammatoires tels que
I’aspirine et par un point douloureux exquis a la pression. Le traitement est chirurgical ; le
curetage de la cavité tumorale ou, de préférence, la résection d’un bloc osseux contenant la
tumeur permettent d’obtenir la guérison (Ryckewaert, 1975).

2.1.1.3. L’ostéoblastome bénin

Encore appelé fibrome ostéogénique des os, c’est une tumeur faite d’un stroma
conjonctif trés vascularisé, au sein duquel des ostéoblastes edifient des travées osseuses et
ostéoides. Elle s’observe a tout age, surtout avant vingt ans. Ses localisations de prédilection
sont la colonne vertébrale (fig. 13), les grands os longs des membres, les os des mains et des
pieds (Ryckewaert, 1975).

Tibia

Téte fémorale

. _— Col fémoral
Ostéome ostéoide

Ostéome ostéoide

Petit trochanter

Fémur

Figure 12: Ostéome ostéoide (Ryckewaert, 1975)

A:Localisation a la corticale d’un os long. B: Localisation au col fémoral
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Ostéoblastome
bénin

Vertébre

Figure 13: Ostéoblastome bénin, localisation vertébrale (Ryckewaert, 1975)

2.1.2. Tumeurs produisant du cartilage

Ce sont des tumeurs cartilagineuses bénignes, il en existe plusieurs variétés dont,
1I’ostéochondrome, le chondrome, le chondroblastome bénin et le fiborome chondromyxoide
(Ryckewaert, 1975).

2.1.2.1. L’ostéochondrome
C’est la plus fréquente des tumeurs bénignes des os. Il s’agit d’un chondrome
périphérique s’ossifiant en son centre sur le mode enchondral. Il siége prés des cartilages de
conjugaison des grands os longs des membres (fig. 14), le plus souvent au voisinage du
genou. La tumeur cesse de croitre quand la croissance du squelette est achevée. Elle dégénere

rarement. Elle doit étre enlevee chirurgicalement si elle est génante (Ryckewaert, 1975).
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< Femur

Tibia

Osteochondrome tibial

Pérone

Figure 14: Ostéochondrome tibial (Ryckewaert, 1975)

2.1.2.2. Le chondrome

S’installe au niveau des phalanges des mains et des pieds (fig. 15). Les chondromes sont
parfois multiples ; il s’agit alors de la maladie designée sous le nom de chondromatose du
squelette. Cette tumeur peut se manifester cliniquement par un gonflement, une légére
douleur, une fracture, et peut étre latent. Le chondrome des phalanges ne dégénére pas, par
contre, il est justiciable, s’il est génant, d’un curetage chirurgical. Comme il peut disparaitre

spontanément apres fracture (Ryckewaert, 1975).
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Petites opacités
Chondrom des phalanges

Phalange proximale

Phalange intermeédiaire

Phalange distale

Figure 15: Chondrome phalangien (Ryckewaert, 1975)

2.1.2.3. Chondroblastome bénin

Appelé eégalement, chondroblastome calcifiant ; est une tumeur bénigne probablement
issue du cartilage de conjugaison, et est formée de tissu chondroblastique subissant, par
endroits, un processus de nécrose suivie de calcification. On trouve souvent de nombreuses
cellules géantes a la périphérie de la tumeur, pour cette raison elle a été longtemps considérée
comme une tumeur bénigne a cellules géantes atypique.

Le chondroblastome bénin, s’observe, rarement chez des sujets de dix a vingt ans. C’est
une tumeur épiphysaire localisée dans les épiphyses fémorales supérieure et inférieure et
I’épiphyse supérieure de I’humérus (fig. 16). Elle se manifeste cliniquement par une douleur
et une géne articulaire. Le curetage chirurgical de la tumeur assure une guérison définitive
(Ryckewaert, 1975).
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Articulation acromio-

claviculaire

Chondroblastome bénin de

I"humeérus

Tubercule infraglénoidal

Humeérs

Figure 16: Chondroblastome bénin de I'épiphyse humérale supérieure (Ryckewaert,
1975)

2.1.2.4. Fibrome chondromyxoide des 0s

Cette tumeur, décrite par Jaffe et Lichtenstein en 1948, dérivait d’un tissu conjonctif a
potentialité chondrogene et est constituee de cellules en fuseau ou multipolaires, disposées
dans une matrice myxoide. Elle siége dans les grands os longs, occupant une situation
métaphysaire, et parfois dans les os tubulaires du pied (fig. 17). Le fiborome chondromyxoide
des os se manifeste cliniquement par une douleur locale et parfois par un gonflement. Le
curetage de la tumeur, ou, mieux, la résection d’un bloc osseux contenant la tumeur, procurent

une guérison définitive (Ryckewaert, 1975).
2.1.3. Tumeurs produisant du tissu conjonctif

Les tumeurs bénignes conjonctives sont beaucoup plus fréquentes. Elles sont
habituellement de petite taille, superficielles, ne métastasent pas, mais peuvent récidiver
localement si D’exérése est incompléte. Il existe plusieurs formes de tumeurs
conjonctives dont, le fibrome non ostéogénique et tumeur bénigne a cellules géantes
(Ryckewaert, 1975).
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Pérong

Fibrome chondrmyxoide

Figure 17: Fibrome chondromyxoide de I'extrémité inférieure du péroné (Ryckewaert,
1975)

2.1.3.1. Fibrome non ostéogénique des 0s
Constituée principalement de tissu fibreux non ostéogene, c’est une variété de tumeur
des os décrite en 1942 par Jaffe et Lichtenstein. Elle dérive d’une autre lésion osseuse : la

lacune corticale métaphysaire, entité radiologique étudiée en 1941 par Soontag et Pyle.

Les lacunes corticales métaphysaires sont assez fréquentes chez I’enfant et ’adolescent.
Elles siégent sur les os longs, surtout au voisinage du genou et a la partie inférieure du tibia,
dans la région métaphysaire; elles peuvent €tre multiples. Comme 1’indique le nom de la
Iésion, il s’agit d’une encoche, d’une lacune de la métaphyse, recouverte par une mince

coquille osseuse qui peut étre légerement bombée (fig. 18) (Ryckewaert, 1975).

2.1.3.2. Tumeur bénigne a cellules géantes

Assez fréquente, cette tumeur se rencontre a peu prés exclusivement chez 1’adulte,
Siégeant 1’épiphyse des os longs des membres, notamment 1’épiphyse fémorale inférieure et
I’épiphyse tibiale supérieure (fig. 19). On admet généralement qu’il s’agit d’une tumeur issue

du tissu conjonctif indifférencié (Ryckewaert, 1975).

26



CHAPITRE 11 Tumeurs 0sseuses

Fémur

Fibrome non ostéogénique

Figure 18: Fibrome non ostéogénique de la métaphyse fémorale inférieure (Ryckewaert,
1975)

Le traitement doit étre autant que possible chirurgical avec une résection osseuse au lieu

d’un curetage de la cavité tumorale qui est trés souvent suivi de récidive (Ryckewaert, 1975).

Féemur

Tumeur bénigne a cellule geante

Tibia

Pérone

Figure 19: Tumeur bénigne a cellule géantes de I'épiphyse fémorale inférieure
(Ryckewaert, 1975)
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2.1.4. Tumeurs produisant des vaisseaux

L’angiome des os est une tumeur formée de vaisseaux sanguins, dont le si¢ge de
prédilection est le corps vertébral (fig. 20). La vertebre angiomateuse est souvent un peu
plus grande que celui des vertebres normales. La plupart des angiomes vertébraux restent
indéfiniment latents. Quelques-uns provoquent des douleurs vertébrales et des signes de
compression radiculo-médulaire. Le traitement de choix est la radiothérapie vertébrale, dont
les effets sont souvent excellents. L’angiome osseux peut encore siéger a la volte du crane et

tres rarement aux os longs (Ryckewaert, 1975).

Vertebre

{ Angiome vertébral

Vertebre

Figure 20: Angiome vertébral (Ryckewaert, 1975)

2.1.5. Tumeur produisant des cellules histiocytaires

Hoerni et al. (2001) distinguent deux types de tumeurs produisant des cellules

histiocytaires :
2.1.5.1. Granulome éosinophile

C’est une tumeur d’origine histiocytaire et dont le siege peut étre ubiquitaire au niveau
osseux. La tumeur se manifeste le plus souvent sous forme ostéolytique et peut s’observer au

niveau des os plats, courts ou longs (Hoerni et al., 2001).

2.1.5.2. Histiocytose X
C’est une maladie ou les tumeurs histiocytaires diffusent au niveau de la peau, des

poumons, des os et des tissus nerveux (Hoerni et al., 2001).
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2.1.6. Dystrophies osseuses et Dystrophies pseudo-tumorales

Il s’agit des lésions dystrophiques, pseudo-tumoral que 1’on observe fréquemment chez

I’enfant et chez 1’adolescent (Turcotte, 2002).

2.1.6.1. Kyste osseux solitaire

Il s’agit d’une lésion soufflante kystique (contenant un liquide clair ou serosanglant)
(fig. 21). Cette lésion a comme origine une dystrophie de croissance née dans le cartilage
conjugal des os longs. On rencontre souvent cette formation Kkystique au niveau de
I’extrémité supérieure du fémur ou plus fréquemment de I’extrémité supérieure de 1’humérus.

Cette lésion est souvent reconnue suite a une fracture (Rubin et al., 2006).

Kyste solitaire

Tibia

Figure 21: Kyste solitaire de la métaphyse tibiale supérieure (Ryckewaert, 1975)

2.1.6.2. Kyste anévrismal

Il s’agit d’une dystrophie, kystique ou pseudo kystique dont 1’évolution, initialement

Iytique se fait vers une organisation fibreuse plus ou moins calcifiée (Rubin et al., 2006).

2.1.7. Ostéite chronique

I1 est indispensable de se rappeler que les ostéites chroniques miment a s’y méprendre

les tumeurs osseuses primitives bénignes et/ou malignes devant une Iésion qui ne fait pas sa

29



CHAPITRE 11 Tumeurs 0sseuses

preuve diagnostique d’emblée, il est fondamental de rechercher non seulement une lésion

tumorale mais aussi une lésion de nature infectieuse (Blay et Ray-coquard, 2006).

2.1.8. Autres lésions histologiques & I’origine de tumeurs bénignes
e apartir de la graisse : lipome

e & partir du tissu nerveux : schwannome, neurofibrome.

2.2. Tumeurs osseuses malignes primitives

Les tumeurs malignes des os ou ostéosarcomes se développent surtout pendant la
croissance. Le sarcome ostéogenique, qui est constitué de tissu conjonctif sarcomateux
ostéogene, est la variété la plus fréquente. Plus rares sont le chondrosarcome, le fibrosarcome,

le sarcome d’Ewing, le réticulosarcome (Ryckewaert, 1975).
2.2.1. Tumeurs produisant du tissu 0sseux
2.2.1.1. Le sarcome ostéogenique

C’est le plus fréquent des ostéosarcomes. Il est composé d’un stroma fibroblastique
d’aspect malin, au sein duquel les ostéoblastes, plus ou moins atypiques, édifient des travées
osseuses et ostéoides. L’ostéogenése intratumorale est d’importance trés inégale : Soit trés
actives et fait du sarcome une masse trés dure, soit, au contraire, les travées osseuses
néoformées sont rares et mal calcifiées; tous les intermédiaires sont possibles entre ces

extrémes (Ryckewaert, 1975).

La tumeur siége en un point quelconque du squelette, surtout aux métaphyses des 0s
longs; au voisinage du genou, dans les métaphyses fémorale inférieure ou tibiale supérieure
(fig. 22). La plupart des sujets atteints ont entre dix et vingt ans. La tumeur se manifeste
cliniguement par une douleur puis par un gonflement; parfois par une fracture spontanée
(Ryckewaert, 1975).

Le sarcome ostéogénique est d’une effroyable gravité. La grande majorité des sujets qui
en sont atteints meurent de meétastases, surtout pulmonaires, dans les deux ou trois ans qui

suivent le diagnostic, malgré 1’amputation ou la désarticulation (Ryckewaert, 1975).
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Fémur

Sarcome ostéolytique et
condensant

Sarcome ostéogénique

A 8

Figure 22: Sarcome ostéogénique (Ryckewaert, 1975)
A: tumeur tres ossifiant de la métaphyse inférieure. B: tumeur a la fois ostéolytique et condensante de
la métaphyse fémorale inférieure ; (1) zone trés opaque, (2) destruction osseuse avec rupture de la
corticale, (3) travée osseuse perpendiculaires a 1’os créant une image en « feu d’herbes », (4)au sein

d’une opacité des parties molles,(5) surmontée d’un éperon périosté

2.2.1.2. Sarcome parostéal
C’est un sarcome tres ossifiant, d’origine périostique, qui se développe ¢électivement a la
face postérieure de la partie inférieure du fémur (fig. 23). Il s’observe chez I’adulte et il
évolue tres lentement, ne donnant que tardivement des métastases. Il récidive généralement

apres exérese locale mais guérit souvent aprés amputation (Ryckewaert, 1975).
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Fémur

Sarcome parostéal

Figure 23: Sarcome parostéal (Ryckewaert, 1975)
2.2.2. Tumeurs produisant du cartilage

Ou chondrosarcome, est une tumeur maligne formée de tissu cartilagineux, avec des
cavités souvent remplies de tissus nécrosés ou de sang et des calcifications intratumorales.
Elle repousse les tissus sans les envahir. Le chondrosarcome est observé surtout chez 1’enfant.

Le diagnostic histologique peut étre difficile; les signes de malignité sont en effet
d’appréciation délicate et ne se trouve souvent qu’en certains endroits de la tumeur, de telle
sorte que, a moins d’un examen attentif et complet, on risque de conclure faussement a une
tumeur cartilagineuse bénigne. Le chondrosarcome siege surtout aux os longs et aux pelvis. Il

peut étre primitif ou secondaire (fig. 24) (Ryckewaert, 1975).

Le chondrosarcome secondaire (fig. 24) résulte de la dégénérescence maligne d’un
chondrome ou d’un ostéochondrome. Il peut se rencontrer & tous les ages de la vie. Il acquiert
parfois un volume considérable en s’accroissant trés lentement pendant des années
(Ryckewaert, 1975).
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Tibia
Femur Chondrosarcome
Chondrosarcome primitif
secondaire Déroné
Tibia

Figure 24: Chondrosarcome (Ryckewaert, 1975)

A: Forme secondaire a un ostéochondrome. B: Forme primitive
2.2.3. Tumeurs produisant du tissu conjonctif

Comme son nom [l’indique, le fibrosarcome est un sarcome fibroblastique non
ostéogénique, analogue a celui des tissus mous, et dont la malignité est variable selon les cas.
Il se localise surtout aux métaphyses fémorales inférieures et tibiales supérieures et peut étre
observé a tous age. Cependant, cette tumeur est moins grave que le sarcome ostéogénique ;
environ un quart des sujets traités par amputation survivent plus de cing ans (Ryckewaert,
1975).

2.2.4. Tumeur produisant de la moelle osseuse

Le sarcome d’Ewing est une tumeur rare issue de cellules réticulaires indifférenciées.
Le tissu tumoral formé d’une sorte de syncytium dans lequel pullulent des noyaux de
morphologie trés uniforme; ils ont a peu pres deux fois la taille d’un noyau de lymphocyte,
rond ou ovalaires, avec une chromatine finement divisée et souvent un ou plusieurs nucléoles.
Cet aspect de culture de noyau peut étre modifié par des phénoménes de nécrose qui sont
fréquents a I’intérieur de sarcome. Cette tumeur est observée, surtout, chez les sujets de dix a
vingt-cing ans, le plus souvent de sexe masculin, et se développe en un point quelconque du

squelette, surtout aux grands os longs des membres (fig. 25) (Ryckewaert, 1975).
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Sarcome d’Ewing

Tibia

Pérone

Figure 25: Sarcome d'Ewing (Ryckewaert, 1975)

2.2.5. Autres ostéosarcome

Certaines tumeurs a cellules géantes sont des tumeurs malignes, dont :

L’angiosarcome et le liposarcome des os;

Les hémangiopéricytomes, constitués de capillaires sanguins, probablement dérivé des
péricytes et peuvent siéger dans un os en se comportant comme une tumeur bénigne
ou maligne;

L’adamantinome des os, tumeur o0sSeuse surprenante par ses ressemblances
histologiques avec un épithélioma baso-cellulaire. Treés rare, il siége électivement au
tibia ou il provoque une destruction osseuse sous-périosité, aux contours polycycliques
et s’¢tend lentement en profondeur et en hauteur. L’adamantinome des os longs peut
donner ces metastases mais seulement de fagon exceptionnelle en revanche, ses
récidives locales sont fréquentes et il est recommandé de la traiter par qu’il semble de
amputation (Ryckewaert, 1975).

2.3. Tumeurs a malignité locale

Selon Cleézardin (2014), un certain nombre de tumeurs ont, incontestablement, une

malignité locale et sont la source de récidive apres traitement. L’auteur prend celles :

Avec du tissu osseux : 1’ostéoblastome agressif';

Avec du tissu conjonctif : le fiborome desmoide;
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e Avec les vaisseaux : I’hémangio-endothéliome et I’hémangio-péricytome ;
e A partir de cellules géantes: la tumeur a cellules géantes a malignité locale ;
e A partir d’éléments pluri-tissulaires : le mésenchymome ;

e Fibrocartilagineux ;
Il peut s’agir de cancer de 1’0s, mais aussi de tumeurs bénignes.
3. Cancer secondaire des 0s

Les métastases osseuses sont des complications fréquentes de nombreux cancers dont
les cancers du sein, de la prostate et du poumon. Elles sont responsables d’une morbidité
importante  (douleurs osseuses, fractures pathologiques, compressions nerveuses,
hypercalcémie) et peuvent engager le pronostic vital des patients. Ces métastases osseuses
sont trés souvent ostéolytiques (destruction osseuse importante), parfois ostéoblastiques
(excés de formation osseuse) ou mixtes. Cela s’explique par le fait que les cellules tumorales
sécrétent différents facteurs qui viennent déréguler D’activité normale des ostéoclastes
(cellules osseuses responsables de la destruction osseuse) et des ostéoblastes (cellules

osseuses responsables de la formation osseuse) (Kominsky et al., 2008).
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La division anormale et anarchique des cellules du systéme osseux finit par former une
tumeur cancéreuse dite ostéosarcome. Ce dernier est composé de deux mots: Ostéo,
produisant de 1’0os et Sarcome qui veut dire tumeur mésenchymateuse maligne (Zadegan,
2007).

Le terme d’ostéosarcome est employé dans deux sens bien différents. Dans sa
signification la plus large, il englobe toutes les tumeurs des os de mauvaise nature; a ce nom
se rattache 1’idée de volume considérable, de récidive et généralisation apres 1’extirpation.
Avant les progrés de I’histologie, il était certainement, appliqué a des tumeurs malignes des 0s
qui n’étaient nullement des sarcomes. C’est surtout une évolution clinique remarquable
(Schwartz, 2018).

Un méme auteur rajoute que dans ces derniers temps, le terme d’ostéosarcome a pris,
pour certains histologistes, une signification beaucoup plus limitée définissant tout sarcome
contenant des tissus osseux ou ossiformes. Le terme d’ostéosarcome serait ainsi analogue a
celui de chondrosarcome, myxosarcome et applicable aussi bien aux sarcomes des os qu’a

ceux des parties molles. Il ne serait plus ainsi qu’une conception histologique.

L’Organisation mondiale de la sant¢ (OMS) définit 1’ostéosarcome comme une tumeur
maligne caractérisée par 1’¢laboration d’os ou de substance ostéoide par les cellules tumorales

(Schajowicz, 1993).

Comme la plupart des tumeurs malignes, 1’ostéosarcome est une tumeur mal limitée,
infiltrante et de croissance rapide. Il envahit le périoste puis les tissus mous. Son extension
métastasique est trés fréquente et si précoce que 1’exérése chirurgicale est, le plus souvent,
impuissante a la prévenir; elle se fait essentiellement par voie sanguine et surtout dans les

poumons (Ryckewaert, 1975).

Cependant, le sarcome ostéogénique ou I’ostéosarcome doit étre différencié des
fibrosarcomes et des chondrosarcomes qui apparaissent a des ages différents, comportent un
aspect anatomo-pathologique différent, car ils ne produisent pas de tissu ostéoblastique
(Morateaux, 1982).
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1. Statistiques descriptives

e Fréquence
C’est, sans conteste, la plus frequente des tumeurs malignes primitives de I’os avec 21,9
% des sarcomes osseux dans la statistique de Dahlin (1975), 30% des tumeurs malignes
primitives selon Calle et Chavanne (1975). Seul le myélome a une fréquence plus grande
mais, compte tenu que ce type de tumeur ne s’observe que chez 1’adulte, on peut considérer
donc qu’en pratique pédiatrique, 1’ostéosarcome est de loin la plus fréquente des tumeurs

malignes primitives du squelette (Morateaux, 1982).
e Sexe

Une prédominance masculine est de 60 a 70%, notée dans la plupart des statistiques
(Morateaux, 1982).

e Age

C’est essentiellement une tumeur du sujet jeune. Bien que quelques cas aient pu étre
observés dans la premiére décennie, la fréquence maximale s’observe entre 10 et 20 ans, puis
cette fréquence diminue progressivement. Dans la statistique de la Fondation Curie, sur 54
cas, 51 se situent entre 6 et 33 ans et 43 cas entre 10 et 20 ans. Dans la statistique de Dahlin
(1975), le sujet le plus jeune avait 2 ans (Morateaux, 1982).

e Race

Il ne semble pas exister de différence dans I’incidence de I’ostéosarcome lié a la race,
mais il existe un pic de fréquence plus précoce chez les filles de race noire, agées de 16 ans
(Anract et al., 2005).

e Répartition géographique

En 2000, le CIRC (Centre International de Recherche sur le Cancer) rapporte qu’en
Asie du Sud-Est, la fréquence de 1’ostéosarcome en milieu urbain est augmentée. La
fréquence urbaine est de 0,22 et 0,31 pour 100 000 personnes en chine, contre respectivement

0,09 et 0,18 pour la population rurale (Anract et al., 2005).
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2. Classification

Dans le tableau ci-dessous, Ndour et al (2013) ont compté trois types d’ostéosarcomes

selon le point de départ de la tumeur :

Tableau 1: Type d'ostéosarcome selon le point de départ de la tumeur (Ndour et al.,
2013).

L’ostéosarcome Point de départ

Ostéosarcome central (myélogéne) D0 au développement anarchique des cellules de

la moelle osseuse

Ostéosarcome périphérique (périostéal) Se développe a partir des diaphyses et de la face
profonde du périoste

Ostéosarcome périostéal Dont la source se situe a la face externe du périoste

Une autre classification de 'ostéosarcome a été élaborée en fonction de la tendance
destructrice ou constructrice de la tumeur. C’est ainsi que I’on décrit des sarcomes

ostéolytiques ou ossifiant (Ndour et al., 2013).

Selon les mémes auteurs, Les équipes médicales spécialisées en orthopédie préferent

classer les ostéosarcomes en groupes :

e Legroupe 1: Comprend le sarcome ostéoblastique ;

e Le groupe 2: Comprend le sarcome a la tendance ostéoide mais dont la structure est
composée également de tissus chondroide ou anaplasique. Ce type de sarcome est plus
fréquent et son évaluation est plus péjorative ;

e Legroupe 3: Comprend les formes anaplasiques dont 1’évolution est séveére ;

e Le groupe 4: Comprend les formes particuliéres c’est-a-dire les ostéosarcomes

osteoblastiques particulierement différenciés.
3. Epidémiologie

L’ostéosarcome est une tumeur rare, dont le nombre découvert par année en Algeérie est

estime entre 150 et 200 cas. Pour comparaison, I’incidence évaluée en Tunisie, dont le registre
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des tumeurs est un des mieux tenus, serait de 4,6 cas par million d’habitants (Goldwasser,
2007).

Malgré ce faible chiffre, et si I’on excepte le myélome, 1’ostéosarcome est la tumeur
osseuse maligne primitive la plus fréquente. Il représente, dans les grandes séries environ 20%
des tumeurs malignes et prés du double des cas de sarcomes d’Ewing et de chondrosarcomes.
L’incidence serait plus faible dans les populations asiatiques et latino-américaines. Il survient
chez les personnes entre 10 et 20 ans et touche plus fréquemment les gargons que les filles. Il
est rare avant 10 ans, exceptionnel avant 5 ans, avec quelques cas d’ostéosarcomes
congénitaux décrits. Tres rare aussi aprés 60 ans ou il survient généralement sur un terrain

prédisposé (Goldwasser, 2007).

4. Facteurs de risque

La plupart des cancers sont attribuables a de nombreux facteurs de risque, mais il arrive
que le cancer des os apparaisse chez des personnes qui ne présentent aucun de ces facteurs
(Anract et al., 2005).

4.1. Radiations ionisantes

L’incidence des ostéosarcomes, survenant dans ou en bordure de champs d’irradiation,
chez des patients traités pour un cancer du sein, de ’ovaire, du testicule, d’'un lymphome
hodgkinien ou non hodgkinien, est de 8 a 50 fois supérieure a celle des formes sporadique. Le
délai médian d’apparition de ce type de sarcome est de 3 ans. Le risque semble proportionnel

a la dose de radiothérapie antérieurement recue (Anract et al., 2005).
4.2. Chimiothérapie

L’incidence des ostéosarcomes est plus élevée apres un traitement intensif chez 1’enfant
pour une leucémie aiglie. Les médicaments en cause sont le cyclophosphamide, melphalan, la

procarbazine et les anthracyclines (Anract et al., 2005).
4.3. Maladie de Paget

Un ostéosarcome peut se développer a partir d’'une maladie de Paget. On estime

qu’environ 1% des maladies de Paget évoluent vers cette complication (Anract et al., 2005).
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4.4. Tumeur bénigne de I’os

Un chondrosarcome peut émerger en cas d’ostéochondromatose, dans le cas d’une
maladie d’Ollier ou d’un syndrome de Marfucci. Le développement d’ostéosarcomes a été
rapporté dans différentes circonstances, sans qu’une preuve irréfutable de causalité n’ait été

apportée (Anract et al., 2005).
4.5. Heérédité

Des anomalies touchant le chromosome 13q sont souvent mises en évidence par rapport
a la population générale. Plusieurs maladies héréditaires trés rares sont associées avec une
augmentation du risque de développer un ostéosarcome, les principales maladies orphelines

concernées sont :

e Le rétinoblastome bilatéral, dans sa forme familiale ;
e Le syndrome de Li-Fraumeni ;

e Le syndrome de Bloom ;

e Le syndrome de Rothmund- Thomson ;

e La maladie des exostoses multiples (Blay et al, 1999).
5. Anatomopathologie

Le sarcome de 1’0s se développe aux dépend de son point de naissance. Quand il prend
naissance au niveau des éléments médullaires, il est définit comme un sarcome central ou
myeélogéne. En revanche, quand il prend naissance aux dépend des portions périphériques de
I’os surtout de la couche ostéogene sous-périostique ou de tissu fibreux du peérioste, il se

développera en sarcome périphérique (Schwartz, 2018).

Le méme auteur rajoute que, généralement, les sarcomes centraux sont épiphysaires,
situés au niveau des extrémités des os longs ou siégent dans les os courts. lls peuvent posséder
une coque osseuse qui peut étre perforée a un moment donné et livrer issue au tissu
néoplasique. Quand ils ne possédent pas cette coque, cela signifie qu’ils se sont développés
aux dépend de la diaphyse de 1’0s. Ces tumeurs, en envahissant les extrémités articulaires,

pénétrent dans les articulations et donnent lieu aux fractures spontanées.

Les sarcomes peériostiques ou périphériques atteignent, beaucoup plus, les diaphyses ou
la jonction des diaphyses avec les épiphyses. Généralement, ils ne sont pas entourés d’une

couque osseuse mais d’une capsule de tissu fibreux qui, rompue, laisse le champ libre a
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I’envahissement du néoplasme. Le sarcome périostal, se calcifie ou s’ossifie plus

fréquemment et présente, assez souvent, un mélange de tissu cartilagineux (Schwartz, 2018).
5.1. Aspect macroscopique

La tumeur a un aspect variable, soit extrémement molle, faite d’éléments granuleux, soit
plus ferme, contenant des ilots d’ossification irréguliére et des Tlots de tissu chondroide; ou
bien, elle est dense et sclérosée. Dans les formes mixtes, les zones dures et sclérosées sont
essentiellement centrales. Les nécroses, les formations kystiques, les télangiectasies, les zones
hémorragiques peuvent étre observées, en particulier, dans les formes ostéolytiques
(Morateaux, 1982).

5.2. Aspect microscopique

L’aspect de I’ostéosarcome est trés variable d’un cas a un autre ou méme d’une zone a
une autre de la méme tumeur. Selon Lichtenstein (1970), deux critéres sont essentiels pour
affirmer 1’ostéosarcome: le premier concerne la présence d’un stroma sarcomateux et le
second correspond a la formation directe, a partir de ce stroma conjonctif malin, de tissu
tumoral ostéoide et osseux. En effet, & coté de ce tissu tumoral, des plages, plus ou moins
importantes, de tissu cartilagineux ou de tissus fibreux néoplasiques sont parfois observées.
Selon Dahlin (1975), on pourrait différencier plusieurs types de tumeurs, selon la
prédominance tissulaire: ostéoblastique, chondroblastique, fibroblastique ou méme

anaplasiques (tumeur peu différenciée) (Maroteaux, 1982).
5.3. Aspect histologique

Aegerter et Kirkpatrick (1979) ont divisés les ostéosarcomes, en fonction de 1’histologie
en quatre classes : la classe | correspond a une tumeur ostéoblastique ou le tissu tumoral est
formé directement a partir des ostéoblastes tumoraux sans intermédiaire de cartilage ou de
tissu collagéne ; c’est la forme la plus connue. La classe II comprend les tumeurs comportant
une production cartilagineuse plus ou moins abondante, ce tissu chondroide est probablement
un intermédiaire dans 1’¢élaboration de tissu tumoral, ces variétés peuvent parfois étre difficile
a différencier du chondrosarcome. La classe 11l englobe des tumeurs qui ne produisent ni du
tissu ostéoides ni de cartilage, mais au contraire une substance collagene que 1’on pourrait
confondre avec le stroma d’un fibrosarcome. Cependant, leurs métastases, contiennent
souvent du tissu ostéoide et peuvent méme aboutir a la formation de tissu osseux. La classe

IV, la moins fréquente du groupe des ostéosarcomes, concerne des cellules incapables
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d’¢laborer une substance intercellulaire et, de ce fait, il n’y a ni os ni cartilage et trés peu de
collagéne. Les cellules sont tres polymorphes et le diagnostic est souvent trés difficile
(Morateaux, 1982).

6. Physiopathologie

L’ostéosarcome est le résultat d’un déréglement et d’un contrdle anormal des cellules

responsables de renouvellement osseux (Pouillart et al., 2005).
6.1. Lien entre la croissance de I’individu et ’ostéosarcome

L’ostéosarcome est associé a la fois a la dégradation de 1’0s par les cellules ostéoclastes

et a la formation d’os par les cellules ostéoblastes (Baillet, 2003).

L’hormone de croissance ou Growth hormone (GH) est une hormone secrétée par
I’hypophyse, et plus présente en période de croissance d’un individu, ¢’est a dire jusqu'a la fin
de son adolescence. Cette hormone agit par I’intermédiaire d’IGF 1 (Insuline Growth
Hormone 1), qui stimule les ostéoblastes. Si ces derniers sont cancéreux, alors I’IGF 1 stimule

le développement d’un ostéosarcome (Baillet, 2003).

Un individu entre 12 et 25 ans, en pleine croissance osseuse, a donc plus de risque de
développer un ostéosarcome. Son traitement pourrait se reposer sur la suppression du GH ou
bien de I’IGF 1. Considéré comme nécessaire a la croissance de 1’individu, la suppression du
GH entraine ainsi le non développement squelettique et 1’adolescent restera nain. Donc la
possibilité de supprimer définitivement I’hormone de croissance ou bien I’IGF 1 dans le but
d’éviter un ostéosarcome n’est pas envisageable. Cependant, il est recommandé de faire une
suppression temporaire de la GH ou bien de I’'IGF1 qui serait uniquement pendant la durait de
traitement. Mais cette suppression n’est pas sans conséquences et pourrait entrainer un retard

limité de la croissance (Baillet, 2003).

Un ostéosarcome développé par un enfant n’est pas différent de celui développé par un
adulte mais les traitements ne sont pas les méme. La principale différence est que le squelette

de I’enfant est encore en phase de croissance et que le choix des traitements doit en tenir

compte (Baillet, 2003).
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6.2. Propagation des métastases

L’ostéosarcome peut métastaser, dans les tissus a proximité du pied, ou dans les tendons
ou les muscles. Il peut également former des métastases dans la circulation sanguine vers
d’autres organes (les poumons, plus rarement au niveau du cerveau, les ganglions, le foie) ou
des os dans le corps. La maladie métastatique d’emblée concerne environ 15 a 20% des
patients (Kominsky et al., 2008).

Les localisations secondaires se font surtout au poumon (90% des cas). Leur existence
est péjorative mais il est parfois possible de guerir le patient en reprenant la chimiothérapie et

faisant enlever les lésions pulmonaires par thoracotomie (Kominsky et al., 2008).
7. Caractéristique d’un ostéosarcome

Les localisations les plus fréquentes de 1’ostéosarcome sont I’extrémité inférieure du
fémur (40%), ’extrémité supérieure du tibia (20%) et I’extrémité supérieure de I’humérus
(10%). Cependant, certains ostéosarcomes se développent sur le raduis (1%), le cubitus
(4,5%), le péroné (3%), la colonne vertébrale, le sacrum, le crdne ou méme I’os de la

machoire, mais ¢’est beaucoup plus rare (Hellawell, 1993).

Le volume des ostéosarcomes est variable, quant a leur poids, il varie comme leur

volume et leur consistance, pesant environ 11 kilogrammes et plus (Schwartz, 2018).

La consistance dépend absolument de la structure et des dégénérescences que subie la
tumeur. Elle varie de la consistance liquide la plus accentuée jusqu’a la dureté de I’ivoire et
présente tous les intermédiaires. De plus, cette consistance peut varier sur les différents points
de la méme tumeur, ayant un aspect d’une tumeur fluctueuse, fongueuses ou encore présente

la résistante d’un cartilage d’une dureté de 1’os (Schwartz, 2018).

Quant a la forme du néoplasme, elle dépend de son siege, de sa consistance et de
I’action des parties molles qui I’entourent. L’ostéosarcome qui se développe sur une extrémite
osseuse, lui donne soit la forme d’une bosse ; quand il n’envahit pas toute la circonférence de

I’0s, soit celle d’une vraie massue quand il I’entoure en entier (Schwartz, 2018).
8. Différentes formes d’ostéosarcomes

Selon le degré d’ossification et de minéralisation de lésion sarcomateuse, 1’aspect

radiologique est trés variable. Certaines tumeurs sont complétement ostéolytiques, d’autres,
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sont essentiellement sclérosantes, mais la plupart combinent a la fois ces deux anomalies
(Morateaux, 1982).

8.1. Forme sclérosante incipiens

Elle est caractérisée, radiologiquement, par un petit foyer de condensation osseuse,
« petit nuage dense » peu étendu, & une limite imprécise, dans une métaphyse ou dans une
région diaphyso-métaphysaire. Parfois, un processus bénin est évoqué (ilot condensant benin,
séquelle de fracture ou d’infection, fracture de marche), imposant des tomographies (a la
recherche d’un trait de fractures de marche) et une surveillance radiologique rapprochée ; Si
aprés quelques semaines le foyer condensant s’étend, une biopsie s’impose (Morateaux,

1982).
8.2. Forme ostéolytique incipiens

Elle apparait sous 1’aspect d’une plage de destruction osseuse peu étendue (2 a 3 cm)
sans réaction périostée ; avec absence de limite condensée autour de la lacune. Une telle
image radiologique ne présente pas de spécificité et impose une biopsie immédiate
(Morateaux, 1982).

8.3. Forme télangiectasique

Macroscopiquement, la totalité de la tumeur apparait lytique, kystique, remplie de sang
et de caillots simulant un kyste osseux anévrysmal. Sur le plan histologique, 1’aspect peut
orienter vers un Kyste osseux anévrysmal. Cependant, un examen histologique attentif permet
d’identifier 1’ostéosarcome (petits flots a la périphérie de la lésion). Cet aspect doit étre
différencié de la forme ostéolytique ou mixte d’ostéosarcome. Cliniquement parlant, les

signes ne sont pas différents de ceux des autres formes (Maroteaux, 1982).
8.4. Ostéosarcome multicentrique

Plusieurs foyers osseux sont atteints simultanément a la fois sur les os longs et les os
plats, par I’atteinte éventuelle des épiphyses ou des diaphyses, avec des dimensions similaires
presque de tous les foyers. L’évaluation de cette forme se fait rapidement vers la mort ; les

métastases pulmonaires sont précoces (Morateaux, 1982).
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8.5. Ostéosarcome de bas grade
C'est une tumeur évoluant tres lentement et moins agressive. Le diagnostic est souvent
difficile. Son traitement implique une chirurgie élargie mais ne nécessite pas de
chimiothérapie (Blay et al., 2006).
8.6. Ostéosarcome de haut grade
L'ostéosarcome conventionnel peut atteindre uniquement la corticale osseuse. Le
périosté est tres rare « 2 % des cas » et se développe a la partie proximale des épiphyses
tibiales et fémorales. L'ostéosarcome juxta-cortical ne représente que 5 % des cas et sa
localisation la plus fréquente est la face postérieure de la partie inférieure du fémur (Blay et
al., 2006).
8.7. Ostéosarcomes secondaires

IIs se développent a partir d'une maladie préexistante des os comme une maladie de
Paget des os ou une dysplasie fibreuse. Ils peuvent, également, étre une conséquence lointaine
d'une radiothérapie. Sur les radiographies, ce sont surtout des lésions lytiques, avec

destruction du cortex de I'os et envahissement des parties molles (Blay et al., 2006).

9. Stades des ostéosarcomes

La détermination du stade se fait suite a 1’observation si les cellules cancéreuses se sont
étendues a d'autres parties du corps, ce qui permettra d’établir le traitement adéquat, ainsi que
d'autres examens. Le tableau ci-dessous donne les valeurs de T (tumeur), N (node ou ganglion
lymphatique) et M (métastase) (Rock et al., 1984).
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Tableau 2 : Valeurs de Tumeurs, Ganglions Lymphatiques et Métastases (Rock et al.,

1984).

Tumeur (T)

Ganglions Lymphatiques (N)

Metastases a distance (M)

TX : non évaluee

TO : pas de preuve d'une tumeur
Primitive

T1 : <8 cm dans son plus grand
diamétre

T2 : >8 cm dans son plus grand
diameétre

T3 : présence de plusieurs
tumeurs dans le site tumoral

primitif

NX : non évolué

NO : pas de métastase dans les
ganglions régionaux

N1 : métastases dans les ganglions

régionaux

MO : pas de métastases
M1 : métastase
e Mla: poumons

e Mi1b : autres

10. Symptomes et signes d’un ostéosarcome

Un ostéosarcome est souvent découvert a 1’occasion d’une douleur persistante ou d’une

sensation de géne dans les mouvements. Parfois, il est découvert fortuitement aprés un

traumatisme  (une  chute

10.1. Douleur

ou un coup violent) (Pouillart et al., 2005).

Elle apparait de jour comme de nuit et se propage vers les articulations proches de la

tumeur. Son intensité varie d’un individu a un autre. La durée des phénomeénes douloureux est
tres variable, de quelques jours, a quelques semaines ou mois, elle peut disparaitre
spontanément, puis revenir (Pouillart 2005). La douleur est pratiguement constante,

intermittente au début puis continue et lancinante (Morateaux, 1982).
10.2. Tumefaction

Une tuméfaction profonde peut étre percue au palper, surtout pour les os suffisamment
superficiels. Par contre, dans les formes tardives, la tumeéfaction peut devenir évidente,
déformant le membre ; elle est de consistance variable, dure ou rénitente, parfois pulsatile. La
peau qui la recouvre est alors rouge, tendue, vernissée, chaude, avec une circulation

collatérale importante (Morateaux, 1982).
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10.3. Fracture pathologique

C'est une circonstance de découverte rare. Il s'agit d'une fracture de I'os touché non
traumatique ou a l'occasion d'un traumatisme minime. Elle peut demeurer indolore (Pouillart
et al., 2005).

10.4. Signes fonctionnels de I’hypercalcémie

La tumeur peut étre a I'origine d'une destruction de I'os et donc de reléguer beaucoup de
calcium dans le sang. L'hypercalcémie maligne peut étre, alors, a 1’origine de troubles
digestifs, nausées, vomissements, des troubles neuromusculaires, en particulier des crampes,

des troubles du rythme cardiaque et une atteinte rénale (Pouillart et al., 2005).

11. Diagnostic
11.1. Bilan initial

Si I’éventualité d’un cancer des os a été évoquée, le spécialiste peut utiliser plusieurs
méthodes pour confirmer ou infirmer le diagnostic et pour évaluer la nature et le stade de la
maladie (Debiais, 2013).

Un méme auteur rappelle que la premiere étape de I'évaluation est le recensement
complet des antécédents médicaux et I'examen clinique. Au cours de I'entretien, le médecin
demande toutes les informations sur les symptdmes ressentis, le passeé médical, autres

problémes de santé et sur les facteurs de risques des autres maladies bénignes ou de cancer.
e Examen clinique

Un examen clinique approfondi est réalise afin de mettre en évidence la texture, la taille,
le rapport de la grosseur avec la peau ainsi que 1’existence d’une seconde lésion, sur tout le
corps (Debiais, 2013).

Les ganglions lymphatiques de l'aine (inguinaux), sous les aisselles (axillaires) et au-
dessus de la clavicule (sus-claviculaires) seront palpés. Tout développement ou induration de
ces ganglions lymphatiques peut donner des informations précises sur I'extension du sarcome
(Debiais, 2013).

e Analyse des parametres sanguins

Delmas (1985) rappelle que 1’analyse des paramétres sanguins peut étre :
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» Une élévation de la vitesse de sédimentation (VS) ;

> Une élévation du taux des phosphatases alcalines et de la LDH (Lactate
déshydrogénase) en cas d’ostéosarcome ou de sarcome d’Ewing ;

> Une légére anémie ou une augmentation du taux de globules blancs, en cas de sarcome
d’Ewing ;

> Un taux de sucre anormal (glycémie) est parfois observé en cas de chondrosarcome ;

» L’imagerie médicale.
e Radiographie simple

C’est la premiere étape de 1’évaluation d’une tumeur osseuse. Les radiographies doivent
inclure les articulations sus-et sous-jacentes lorsqu’elles explorent un 0s long. Les anomalies

qui peuvent étre suspectées sont :

L'existence d'une destruction osseuse ;
La formation d'os ;

La présence d'un gonflement périostique ;

YV V VYV V

La présence d'un cedéme des tissus mous (Debiais, 2013).

IRM (Imagerie par Résonance Magnétique)

C'est I'examen de base pour évaluer I’extension locale des tumeurs osseuses en raison,
notamment, du contraste tissulaire entre les différentes structures : moelle osseuse, corticale,

muscle, graisse, structures vasculaires ou nerveuses (Debiais, 2013).
e Scintigraphie osseuse

Le traceur habituellement utilisé pour la scintigraphie osseuse est un bisphosphonate
marqué au technétium 99 qui se fixe sur 1’os a la phase précoce en raison d’une
vascularisation importante, puis sur les zones d’ostéogenese a la phase tardive (zones ou sont
formés les cristaux calciques). Cette technique permet de savoir si une lésion osseuse est
unique ou si elle s’intégre dans une pathologie multifocale, comme, par exemple des
métastases osseuses, un lymphome, un myélome multiple. Elle permet, également de détecter
des Iésions quiescentes ou actives et d’étudier la réponse d’une tumeur a une chimiothérapie

néoadjuvante (Debiais, 2013).
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e Biopsie

Le diagnostic repose sur un examen histologique a partir d'un échantillon représentatif
obtenu par une biopsie chirurgicale. Plusieurs techniques de biopsie peuvent étre proposées en
fonction de la localisation de la tumeur. La biopsie doit étre réalisée, dans le centre spécialisé

par I'équipe chirurgicale qui se chargera ensuite de la résection du sarcome (Debiais, 2013).
11.2. Bilan d'extension

Il est nécessaire mais il ne doit pas retarder la biopsie, dés lors que le bilan local
complémentaire est réalisé. Il est souvent réalisé en parallele de la chimiothérapie néo
adjuvante (Debiais, 2013).

Il s'impose en raison du pourcentage assez élevé de tumeurs déja métastatiques lors du

diagnostic (10 a 15 % des cas). Il comporte les examens suivants :

» Une scintigraphie osseuse a la recherche d’autres 1ésions ;
» Une radiographie pulmonaire ;
» Un scanner thoracique pour éliminer des métastases pulmonaires synchrones non

visibles sur une radiographie des poumons (Debiais, 2013).

12. Dépistage et prévention
Le dépistage des ostéosarcomes n’est pas envisageable. En revanche, si un ou plusieurs

facteurs de risque existent, il est prudent de faire un suivi régulier (Debiais, 2013).

Concernant la prévention, la ou les causes de 1’ostéosarcome ne sont pas connues a ce

jour, de ce fait il n’existe pas de moyens reconnus pour prévenir ces maladies (Debiais, 2013).

Toutefois, certaines substances, naturelles ou synthétiques, peuvent étre utilisées dans
I’espoir de réduire le risque de développement d’un cancer ou de prévenir une récidive

(chimio-prévention) (Debiais, 2013).
13. Traitement

Le traitement d’ostéosarcome a été trés largement modifié au cours des dix derniéres
années. Alors qu’autrefois ont était pris dans le dilemme de tout tenter pour faire survivre le
patient avec une perspective de guérison a long terme de 20% des cas ou de lui procurer une

survie acceptable, la plus grande efficacité des thérapeutique actuelle autorise a un traitement
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plus agressif. Ces thérapeutiques associent une action locale et un traitement adjuvant
(Morateaux, 1982).

13.1. Traitement local

Schwartz (2018), montre que le traitement local est basé soit sur 1’ablation chirurgicale,
soit sur la radiothérapie avec les résultats trés voisins.
13.1.1. Chirurgie
Consiste en une amputation dont le niveau varie selon le siege de la tumeur : amputation
au niveau du segment de membre en amont de celui ou siége la tumeur quand il s’agit d’une
Iésion assez distale. Par contre, dans les tumeurs siégeant sur un segment de membre
proximal, on a recours a la désarticulation. Toutefois, de nos jours, 1’étude
tomodensitométrique permet une meilleure appréciation de 1’extension en longueur de la
tumeur dans les parties molles ou dans 1’0s et sa cavité médullaire ; on peut étre autorisé a
amputer au niveau du segment du membre ou siege la tumeur dans la mesure ou I’on a la
certitude de passer a 8 ou 10 cm au moins en amont de toute lésion tumorale contrélée par la
tomodensitométrie et la scintigraphie (Morateaux, 1982).
13.1.2. Radiothérapie
Elle consiste a utiliser des rayons a haute énergie pour détruire les cellules cancéreuses
et les empécher de se multiplier. Comme la chirurgie, c'est un traitement locorégional car
I'irradiation ne peut toucher que les cellules cancéreuses dans la zone traitée. 1l existe deux
principaux types de radiothérapies; une radiothérapie externe (RTE; radiothérapie
transcutanée) administrée soit, avant I’opération en mode « néo-adjuvant », soit apres
I’intervention, en mode « adjuvant » et une radiothérapie métabolique ou un élément
radioactif qui est injecté dans une veine. Elle est parfois proposée pour calmer les douleurs
(Debiais, 2013).
13.2. Traitement néoadjuvant
Le pronostic dramatique des ostéosarcomes traités par amputations seule a été
considérablement amélioré grace a une approche pluridisciplinaire. La chimiothérapie
néoadjuvante est communément administrée dans le but d’éradiquer les micrométastases et de
préparer la chirurgie conservatrice. Actuellement, la préservation du membre est possible chez
la majorité des patients, y compris les jeunes enfants, et la survie sans récidive est de 50 a
80% selon les séries (Chantal et al., 2006).
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e Chimiothérapie

La chimiothérapie est basée sur le méthotrexate a haute dose chez I’enfant et
I’adolescent. 11 s’agit d’une substance de maniement difficile chez 1’adulte ce qui a conduit
proposé pour les patients adultes des protocoles sont méthotrexates et basés sur 1’utilisation
intensive de cis-platinum, ifisamide et doxorubicine (Brugiére et al., 2007).

13.3. Traitement des métastases

La chimiothérapie néo-adjuvante permet de réduire le volume de la tumeur et de
détruire les métastases. Deux interventions sont réalisées afin d’enlever la tumeur primitive et
les métastases. Le plus souvent, il s’agit de métastases localisées dans le poumon et un
chirurgien thoracique doit alors ouvrir la cage thoracique « thoracotomie » pour les atteindre.
Une chimiothérapie postopératoire « adjuvante ou de prévention » est ensuite instituée pour
diminuer le risque de rechute (Clézardin, 2014).

13.4. Médicaments contre I’angiogenése

Pour progresser le cancer a besoin que les vaisseaux sanguins se développent et
nourrissent les cellules de la tumeur. Ce processus est appelé néo-angiogenese. Certaines
études ont montré que les sarcomes entourés de nombreux nouveaux petits vaisseaux sanguins
sont en général plus agressifs. De nouveaux médicaments destinés & stopper la multiplication
des cellules cancéreuses en empéchant de nouveaux vaisseaux sanguins de se former sont a
I'étude (Clézardin, 2014).

13.5. L'immunothérapie

Le Mifamurtide (muramyltripeptidephos-phatidylethanolamine, MTP-PE) est un dérivé
totalement synthétique du muramyl dipeptide (MDP), plus petit composant du BCG (Vaccin
bilié de Calmette et Guérin), actif par voie injectable en perfusion intraveineuse. C'est
I'équivalent d'un composant naturel des parois cellulaires de Mycobacterium sp. Ce
médicament est un immunostimulant dont I'objectif est de stimuler les défenses naturelles
pour les amener a rejeter la tumeur. Il est indiqué chez les enfants, les adolescents et les
jeunes adultes dans le traitement de l'ostéosarcome non métastatique apres une exérese
chirurgicale macroscopiquement compléte. Il est administré en association avec une

polychimiothérapie postopératoire (Campanacci, 1999).
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Conclusion

Le tissu osseux est un constituant essentiel de D’appareil squelettique. Outre son
importance sur le plan mécanique, le tissu osseux est un réservoir métabolique de sels

minéraux indispensable a I’homéostasie.

L’o0s est un organe a part entiere ou I'on peut voir se développer des tumeurs. Pour la
plupart des tumeurs osseuses, la cause est inconnue. Une tumeur vient remplacer un tissu sain
par un tissu anormal, tumoral. Les tumeurs osseuses peuvent se développer au niveau de tous
les os du squelette, des membres ou de la colonne vertébrale. Elles peuvent fragiliser I'os,

entrainant ainsi des fractures.

L'ostéosarcome est une pathologie qui se manifeste aprés I'age de 10 ans et qui est plus
fréquente chez les gargons par rapport aux filles. Cette tumeur se localise préférentiellement

au niveau de I'extrémité inférieure du fémur ou I’extrémité supérieure du tibia.

Le traitement de ces tumeurs osseuses est difficile et pose un probléme majeur de santé
publique. Il est a noter que la prise en charge des patients atteints d’ostéosarcomes, en
Algérie, rencontre des difficultés considérables. Cela revient au retard de diagnostique ainsi

qu’aux différentes contraintes socio-médicales.

L'amélioration de cette prise en charge doit passer par un certain nombre de mesures:
une campagne de sensibilisation et d'information doit étre faite a 2 niveaux : la population
elle-méme mais également le personnel médical et paramédical. Il est également
recommandable d’installer des programmes de formation pour la prise en charge et
d’améliorer la collaboration pluridisciplinaire entre le chirurgien, lI'oncologue, le radiologue et

I'anatomopathologiste.

Une meilleure compréhension des mécanismes responsables de la formation de ces
métastases osseuses est donc nécessaire pour ensuite développer de nouvelles approches
thérapeutiques qui viendront compléter (et/ou suppléer) efficacement les traitements

pharmacologiques existants
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RESUME

L’ostéosarcome est la tumeur la plus fréquente des tumeurs malignes osseuses chez les
adolescents et les jeunes adultes. Ses aspects épidémiologiques, diagnostiques et
thérapeutiques font 1’objectif de cette étude bibliographique. Elle est le résultat d’un
déreglement et d’un contr6le anormal des cellules responsables de renouvellement osseux.
Une tumeur rare, qui survient chez des sujets jeunes, entre 10 et 20 ans, avec une
prédominance masculine, qui se localise préférentiellement au niveau du genou. La douleur et
la tumeéfaction sont les principaux motifs de consultation et de découverte de cette tumeur ou
apres une sensation de géne dans les mouvements. Les options thérapeutiques sont dominées

soit sur I’ablation chirurgicale, soit sur la radiothérapie avec les résultats tres voisins.

Mots clés . Ostéosarcome, Tumeurs malignes osseuses, Os, renouvellement osseux,

tuméfaction.

ABSTRACT

Osteosarcoma is the most common tumor of malignant bone tumors in adolescents and young
adults. Its epidemiological, diagnostic and therapeutic aspects are the objective of this
bibliographical study. It is the result of a deregulation and abnormal control of cells
responsible for bone renewal. A rare tumor, which occurs in young subjects, between 10 and
20 years old, with a male predominance, which is localized preferentially at the knee. Pain
and tumefaction are the main reasons for consultation and discovery of this tumor after a
feeling of discomfort in the movements. Treatment option were dominated either by surgical

removal or by radiotherapy with very similar results.

Keywords : Osteosarcoma, Malignant bone tumors, Bone, Bone renewal, Tumefaction.
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