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INTRODUCTION 

	 Dans ce chapitre, nous traiterons des tumeurs 
osseuses bénignes (TB) ou intermédiaires (TI) de 
l’enfant ayant un risque de transformation maligne à 
l’âge adulte. Nous apporterons des informations aux 
trois questions suivantes :
-	 Nos craintes sont-elles justifiées ?
-	 Quel mode d’apparition clinique ?
-	 Existe-il des recommandations de surveillance à  
	 mettre en place ?

La dernière classification de l’OMS 2020, classent ces 
tumeurs pédiatriques en : 
-	 Tumeurs osseuses : Ostéome ostéoïde (TB),  
	 Ostéoblastome (TI)
-	 Tumeurs cartilagineuses : Ostéochondrome (TB),  
	 Enchondrome (TB), Chondroblastome (TB), Fibrome  
	 chondromyxoïde (TI)
-	 Tumeurs fibro-osseuses : Fibrome non ossifiant  
	 (TB), Dysplasie fibreuse (TB), Ostéo-fibrodysplasie de  
	 Campanacci (TB)
-	 Tumeurs kystiques : Kyste osseux essentiel (TB) et  
	 Kyste osseux anévrismal (TI)
-	 Tumeur osseuse à cellules géantes (TI)
-	 Autres tumeurs : tumeurs vasculaires osseuses,  
	 fibrome desmoïde. 

Parmi ces lésions, nous avons arbitrairement choisi de 
porter notre propos sur 6 types de lésions : 
-	 L’ostéochondrome isolé (exostose solitaire) et la  
	 maladie des exostoses multiples 
-	 L’enchondrome isolé (ou chondrome isolé) et  
	 l’enchondromatose multiple (maladie d’Ollier et le  
	 syndrome de Kast-Maffucci)
-	 Le chondroblastome
-	 La dysplasie fibreuse
-	 L’ostéo-fibrodysplasie de Campanacci 
-	 La tumeur osseuse à cellules géantes

L’OSTÉOCHONDROME ISOLÉ (EXOS-

TOSE SOLITAIRE) ET LA MALADIE DES 

EXOSTOSES MULTIPLES 

Incidence et revue de la littérature récente

Dans le cas d’un ostéochondrome isolé, la transformation 
maligne en chondrosarcome de bas grade est rare 
(inférieure à 2%) [1] et exceptionnelle en sarcome de 
plus haut grade (chondrosarcome dédifférencié) [2]. 
Dans les cas d’une maladie des exostoses multiples, 
l’évolution vers un chondrosarcome de bas grade à 
l’âge adulte augmente et varie entre 2 et 5% [3,4]. 
Cette différence de fréquence peut être expliquée 
par le risque de transformation maligne en fonction 
de la localisation de l’exostose. En effet, 80% des 
chondrosarcomes de bas grade sont localisés au 
niveau des os plats du squelette axial (soit la scapula, 
les côtes ou le bassin). Ces localisations ont comme 
point commun la difficulté d’une surveillance 
clinique isolée [5]. Les autres localisations à risque 
sont essentiellement les extrémités proximales des 
membres.

Dans une étude récente [6], 366 patients atteints 
d’une maladie des exostoses multiples, sans 
symptomatologie clinique préalable, ont bénéficié 
d’une IRM corps entier de dépistage d’une potentiel 
lésion maligne. Au total, 9 patients (2,5%) présentaient 
des caractéristiques de lésions suspectes. Toutes les 
lésions étaient localisées au niveau des os plats (1 
scapula, 3 côtes et 5 bassins) et l’histologie des pièces 
de résection a permis de confirmer pour chacun un 
chondrosarcome de bas grade.

Mode d’apparition clinique

Une douleur et/ou une augmentation de volume 
de l’ostéochondrome, à l’âge adulte, sont les deux 
signes principaux évocateurs d’une transformation 
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maligne. Dans ces cas, une radiographie et une IRM 
de la lésion doivent être prescrites. La transformation 
maligne se produit initialement au niveau de la coiffe 
cartilagineuse puis se propage dans l’os spongieux 
et dans les tissus mous. Les signes évocateurs 
radiographiques d’une transformation maligne sont 
une augmentation de volume de la lésion avec une 
rupture de la corticale osseuse, la présence de lacunes 
(hyperclarté radiographique) au niveau de la base 
d’implantation spongieuse (évoquant des éléments 
cartilagineux) et la présence de calcifications péri-
tumorales (opacité radiographique).
Sur l’IRM, une épaisseur de la coiffe cartilagineuse de 
2 cm ou plus permet de distinguer un chondrosarcome 
d’un ostéochondrome bénin avec une sensibilité 
de 100 % et une spécificité de 98 % [7]. Pour les 
pathologistes, les arguments pour une transformation 
maligne sont l’existence d’une épaisseur de la coiffe à 
plus de 2 cm et de l’apparition d’une lobulation et/ou 
de la formation de nodules de la coiffe cartilagineuse. 
La notion de lésion évolutive avec critère de malignité 
à l’IRM est déterminant et guidera la prise en charge 
thérapeutique vers une résection carcinologique. 

L’évolution clinique est lente et l’apparition de 
métastases (pulmonaire notamment) est tardive. 
Dans près de 90 % des patients atteints d’une maladie 
des exostoses multiples, on retrouve des mutations 
germinales dans les gènes suppresseurs de tumeurs, 
EXT1 (8q24.11) ou EXT2 (11p11.2) [8]. Les gènes 
EXT (exostosin glycosyltransferase) codent pour des 
glycosyltransférases, catalysant la polymérisation de 
l’héparane sulfate. La transformation maligne est plus 
fréquemment associée aux mutations EXT1 [5,9].

Recommandation de surveillance

	 Dans le cadre de la surveillance, il convient de 
distinguer l’ostéochondrome isolé et la maladie des 
exostoses multiples ainsi que les différents types de 
localisation (axiale, membre proximal, membre distal). 
Il n’existe pas à ce jour de recommandation nationale 
ni internationale sur la nature ou le rythme de la 
surveillance.

Dans le cas d’ostéochondromes isolés, l’exérèse 
chirurgicale des lésions axiales de l’enfant est la règle 
en raison du risque de transformation maligne. Dans 
les formes asymptomatiques localisées au niveau 
des membres, certains recommandent une exérèse 
chirurgicale à la fin de la croissance alors que d’autres 
préconisent une surveillance clinique régulière (tous 
les 2 à 3 ans) et un examen d’imagerie en cas de 
changement. Dans tous les cas, le patient doit être 
informé du risque de transformation maligne et de ses 
signes annonciateurs (douleur et/ou augmentation de 
taille).

La problématique de la maladie des exostoses 
multiples est la multiplicité des lésions et des 

localisations différentes sur le squelette (os longs et 
plats). Par conséquent, l’exérèse chirurgicale de tous 
les ostéochondromes asymptomatiques n’est pas 
envisageable.
Il n’y a pas de recommandation internationale sur le 
rythme de la surveillance. D’après notre expérience, 
une surveillance clinique régulière associée à 
une information sur les signes annonciateurs de 
dégénérescence sont adaptées aux lésions distales 
des membres. En revanche pour les lésions proximales 
et axiales, nous recommandons un examen clinique 
annuel ou tous les deux ans et une imagerie 
(radiographique pour les lésions proximales et IRM 
pour les lésions axiales). 
Certains auteurs recommandent une IRM corps entier 
en fin de croissance afin d’avoir une IRM de référence 
des caractéristiques des différentes lésions [4]. Hormis, 
l’étude de Van der Woude et al. [6], la surveillance par 
IRM corps entier pour dépister une transformation 
maligne d’un ostéochondrome n’a pas fait l’objet 
d’études approfondies. Bien qu’il n’existe pas d’étude 
de fort niveau de preuve sur le dépistage systématique 
par IRM, les patients atteints d’une maladie des 
exostoses multiples nécessitent une surveillance 
régulière des ostéochondromes axiaux en particulier 
chez des patients avec la mutation génétique EXT1. 
Dans le cas d’une maladie des exostoses multiples, il 
est important d’informer le patient sur la nécessité 
d’une surveillance régulière à vie, d’être vigilant sur les 
signes annonciateurs et en cas de doute de consulter 
rapidement. 

L’ENCHONDROME ISOLÉ (OU CHON-

DROME ISOLÉ) ET ENCHONDROMA-

TOSE MULTIPLE (MALADIE D’OLLIER)

Incidence et revue de la littérature récente

	 Le risque de transformation maligne d’un 
enchondrome isolé est extrêmement rare [10]. Les 
enchondromes présentent des mutations « hotspot 
», aux positions IDH1 p.Arg132 et IDH2 p.Arg172. 
Ces mutations sont spécifiques des enchondromes, 
des chondromes périostés et des chondrosarcomes 
conventionnels et périostés, et sont absentes des 
autres tumeurs mésenchymateuses de l’os. L’analyse 
des mutations ne permet pas de distinguer les 
enchondromes des tumeurs cartilagineuses malignes 
et ne sont retrouvées que dans 50% des cas.

Dans la maladie d’Ollier, dont la prévalence est rare (1 
pour 100 000), les enchondromes sont principalement 
localisés de manière asymétrique [11]. L’incidence 
de transformation maligne des enchondromes en 
chondrosarcomes secondaires varie de 5 à 50 % 
selon les auteurs [12,13]. Des gliomes, des leucémies 
myéloïdes aiguës et des tumeurs juvéniles des cellules 
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de la granulosa de l’ovaire ont également été rapportés 
[14,15].

Le syndrome de Kast-Maffucci associe enchondromes 
multiples et hémangiomes cutanés [16]. Cette 
pathologie s’exprime dans l’enfance par des 
déformations osseuses. Le principal risque à l’âge adulte 
est la transformation maligne des enchondromes en 
chondrosarcomes secondaires.
L’incidence varie de 20 à 40 % [17,18]. De plus, 
d’autres tumeurs telle que l’adénocarcinome 
pancréatique et hépatique, des tumeurs ovariennes 
mésenchymateuses et des tumeurs cérébrales ont été 
observées [16,19]. 

Verdegaal et al. [20] ont mené une étude européenne 
multicentrique rétrospective à partir des données 
cliniques de 144 patients atteints d’une maladie 
d’Ollier et 17 patients atteints d’un syndrome de Kast-
Maffucci. L’incidence globale d’une transformation 
maligne en chondrosarcome était de 40 %. Les patients 
atteints d’enchondromes limités aux os de la main et/
ou du pied ont un risque relativement faible (14%) 
de développer des tumeurs malignes. En revanche, 
lorsque les enchondromes se localisaient au niveau 
des os longs ou sur le squelette axial, le risque de 
développer un chondrosarcome était plus élevé (44%-
50%). La seule localisation significativement associée à 
un risque plus élevé de développer un chondrosarcome 
était le bassin (Odds ratio = 3,8; p 0,00l). Enfin, la 
mortalité liée à la maladie n’était apparue que chez 
les patients atteints de chondrosarcome des os longs 
ou plats.
Selon la série rétrospective de Vázquez-García et 
al. [21], incluant 16 patients porteurs de la maladie 
d’Ollier et un patient avec un syndrome de Kast-
Maffucci, l’âge médian au diagnostic pour les patients 
ayant une transformation maligne était de 45 ans.

Mode d’apparition clinique

	 L’apparition d’une douleur et/ou l’augmentation de 
volume d’un enchondrome, à l’âge adulte, sont les deux 
signes principaux évocateurs d’une transformation 
maligne. Dans ce cas, un bilan d’imagerie (radiographie 
et IRM) est indiqué. La notion de lésion évolutive avec 
critère de malignité à l’IRM est déterminant et guidera 
la prise en charge thérapeutique vers une résection 
carcinologique.

Selon Geirnaerdt et al. [22], les caractéristiques 
morphologiques observées sur les radiographies et les 
symptômes cliniques ne permettent pas de distinguer 
les enchondromes des chondrosarcomes de bas 
grade. Cette étude rétrospective radiographique (35 
enchondromes et 43 chondrosarcomes de bas grade) 
a montré que dans les cas de la maladie d’Ollier et 
du syndrome de Kast-Maffucci, le comportement 
de l’enchondrome est localement agressif, et que la 
destruction corticale et/ou l’extension aux tissus mous 

sont observées dans 44% des cas. Seule la localisation 
au niveau du squelette axial et la taille de lésion 
supérieure à 5 cm sont des facteurs prédictifs d’un 
chondrosarcome de bas grade. 

Recommandation de surveillance

En cas de chondrome isolé, une simple surveillance 
clinique peut être réalisé au long cours et au moindre 
signe annonciateur une imagerie sera préconisée 
(radiographie et IRM).

Lorsque plus de deux enchondromes sont détectés 
chez un patient, il est recommandé de préciser 
les différentes localisations de la maladie par des 
radiographies de chaque enchondrome et une IRM 
corps entier ou une scintigraphie au technétium. Cette 
imagerie au diagnostic servira de référence dans le 
dépistage d’une possible transformation maligne [20].
Il n’y a pas de recommandation sur la périodicité du 
suivi. Cependant, en cas de maladie d’Ollier et de 
syndrome de Kast-Maffucci, un suivi à vie et renforcé à 
partir de l’âge de 40 ans paraît raisonnable au vue de la 
littérature [20,21]. Le suivi peut être adapté en fonction 
de la localisation. En cas d’enchondromes multiples des 
os de la main et/ou du pied, des intervalles de suivi plus 
long peuvent être instauré. En cas d’enchondromes 
multiples des os longs et/ou plats, particulièrement du 
bassin, le suivi clinique et radiographique devra être 
régulier et au moindre signe annonciateur (soit une 
douleur, une augmentation de volume, un changement 
des critères radiographiques), une IRM avec injection 
sera préconisée pour caractériser la lésion [23]. Au vu 
du risque d’atteintes tumorales des autres organes, un 
suivi périodique de l’encéphale et/ou de l’abdomen 
est recommandé [15].

LE CHONDROBLASTOME 

Incidence et revue de la littérature récente

	 Le chondroblastome est une tumeur composée 
de chondroblastes immatures avec une matrice 
chondroïde peu abondante [24] et est localisée de 
préférence au niveaux des apophyses et des épiphyses. 
Des altérations dans le gène H3-3B (H3F3B) sur le 
chromosome 17, en p.Lys36Met sont observées dans 
92 % des cas. 

Une confusion au diagnostic initial est possible avec un 
chondrosarcome de bas grade ou un chondrosarcome 
à cellules claires. La recherche d’anomalie nucléaire 
et de mitoses atypiques permettra de confirmer le 
caractère malin de la lésion. Dans ce cas, l’expertise 
d’un centre anatomopathologique spécialisé est 
primordiale. 

Après traitement chirurgical, le risque de récidive 
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locale est estimé entre 5% et 50% selon les séries 
[25,26]. Elle a lieu dans les 15 premières années suivant 
le diagnostic initial. Cette récidive peut prendre une 
forme « agressive » avec une extension locale rapide, 
extensif et des métastases pulmonaires [27,28]. Le 
caractère malin de cette récidive et de ses métastases 
est controversé [29,30]. L’incidence varie de 1 à 2 %. 
D’après la série de Lin et al. [31], 3 patients (dont deux 
formes du bassin et une de l’extrémité supérieure du 
tibia) ont développés une récidive locale ainsi que des 
métastases pulmonaires malignes parmi 82 patients 
atteints d’un chondroblastome (dont l’âge moyen 
était de 16 ans). Bien qu’un traitement médical par 
chimiothérapie et chirurgical aient été mis en place, 
les trois patients sont décédés des suites de la maladie. 
Il s’agit de la série la plus importante dans la littérature 
et dont le caractère malin a été mis en évidence par 
l’analyse clinique et histologique. Dans l’analyse de ces 
trois cas, les métastases pulmonaires sont apparues 
secondairement à la transformation maligne du 
site primaire en chondrosarcome. Enfin, les auteurs 
ont bien insisté sur le fait que toutes les récidives 
n’entrainent pas de forme agressive maligne et que 
certaines récidives restent localisées au niveau du site 
primaire. 

Le principal facteur de risque de récidive est un 
traitement chirurgical par curetage - comblement 
incomplet. Aucune étude scientifique ne l’a mis en 
évidence mais la réalisation d’un curetage méticuleux 
à la fraise permet d’accéder à des zones difficiles en 
particulier les poches osseuses. D’autre part, la greffe 
devra être bien tassée et le champ opératoire protégé 
et lavé afin de limiter la dissémination. 
Le second facteur de risque est la localisation au bassin 
[31]. L’incidence de la localisation au bassin n’est 
pas supérieur mais les cas décrits dans la littérature 
conduisent à des récidives plus fréquemment [32,33]. 
Lin et al. [31] émettent comme hypothèse la difficulté 
chirurgicale d’un curetage complet et les propriétés de 
la moelle osseuse du bassin qui pourraient expliquer 
l’apparition de cellules malignes.

Mode d’apparition clinique

	 La réapparition de douleurs locales, souvent plus 
intenses que lors du diagnostic initial et le gonflement 
progressif font suspecter une récidive locale. Au vu de 
la localisation apophysaire et épiphysaire de la lésion, 
des limitations articulaires peuvent apparaître.

Recommandation de surveillance

	 Il n’existe pas de recommandation sur le rythme et 
la surveillance dans le cadre du chondroblastome. 
Selon notre expérience, nous proposons un suivi 
clinique et radiographique tous les 6 mois dans les 
deux premières années après le traitement chirurgical 
puis annuellement pendant 10 ans. Le risque de 

récidive locale est majeur dans les dix premières 
années. Au moindre signe annonciateur clinique et 
radiographique de récidive, nous complétons le bilan 
par une IRM avec injection de la lésion.

LA DYSPLASIE FIBREUSE

Incidence et revue de la littérature récente

	 La dysplasie fibreuse est une lésion fibro-osseuse 
qui se caractérise par la présence d’une mutation 
de la petite sous unité alpha du gène GNAS dans 45-
88%. Il existe des formes mono-osseuses (75% des 
cas), poly-osseuses qui sont associées à des lésions 
cutanées dans 20% des cas [34]. Le syndrome de 
McCune Albright associe une forme poly-osseuse 
avec des taches café au lait et une puberté précoce. 
Le syndrome de Mazabraud associe un myxome intra-
musculaire à une forme poly-osseuse.

Dans la littérature, la transformations maligne dans la 
dysplasie fibreuse varie de 0,5% à 7% [34,35] avec une 
incidence plus élevée dans les formes poly-osseuses 
en particulier dans les syndromes de McCune Albright 
et Mazabraud [36,37]. 

En cas de transformation maligne, différents types de 
sarcomes ont été identifiés (du plus fréquent au moins 
fréquent): l’ostéosarcome, le fibrosarcome, le sarcome 
pléomorphe et le chondrosarcome [35,38]. Toutes 
les localisations osseuses peuvent être atteintes, 
notamment l’os maxillaire [39]. Le principal facteur de 
risque d’une transformation maligne identifié dans la 
littérature est la radiothérapie [40]. 

Mode d’apparition clinique

Les signes annonciateurs d’une transformation 
maligne sont des douleurs et une tuméfaction 
rapidement évolutive. L’augmentation biologique des 
phosphatases alcalines est également décrite comme 
un signe de transformation maligne. Elle traduit une 
hyperactivité du métabolisme osseux [39,41].

Recommandation de surveillance

Il n’existe pas de recommandation sur le rythme et 
la surveillance dans le cadre de la dysplasie fibreuse. 
Selon notre expérience, nous proposons un suivi 
clinique et radiographique tous les 6 mois dans les 
deux premières années puis annuellement pendant 
10 ans en fonction des déformations osseuses. Les 
formes poly-osseuses ayant nécessité un traitement 
chirurgical ou syndromique ont un suivi périodique 
à vie. En revanche, il est important d’insister sur les 
signes annonciateurs aux patients ayant des formes 
mono-osseuses et de les informer de la nécessité 
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de mettre en place un suivi régulier. Au moindre 
signe annonciateur clinique et radiographique d’une 
transformation maligne, nous complétons le bilan par 
une IRM avec injection de la lésion. 

L’OSTÉO-FIBRODYSPLASIE DE CAMPA-

NACCI 

Incidence et revue de la littérature récente

	 L’ostéo-fibrodysplasie de Campanacci est une lésion 
congénitale indolore bénigne apparaissant dans les 
premières années de vie, localisée préférentiellement 
au niveau du tibia et plus rarement au niveau de la 
fibula. Elle peut entrainer une déformation de la jambe 
soit une « crosse » antérieure ou un varus/valgus de 
cheville [42]. Cette lésion bénigne de l’enfance peut 
involuer spontanément [43].
	
Cependant, il existe un risque de transformation 
maligne en fin de croissance en adamantinome. Il 
existe une forme frontière entre ces 2 lésions appelée 
« ostéo-fibrodysplasie adamantinome (AD) like ». 
Les différences entre l’ostéo-fibrodysplasie bénigne, 
« l’ostéo-fibrodysplasie AD like » et l’adamantinome 
sont controversées [44]. L’incidence de l’ostéo-
fibrodysplasie et de l’adamantinome est rare et 
représente moins de 0,5% et 1%, respectivement, 
des tumeurs bénigne et maligne osseuses [44]. Alors 
que l’incidence de la transformation maligne n’est pas 
rapportée dans la littérature et reste controversée 
[44,45].
La classification de l’OMS distingue ces trois types de 
lésions osseuses. L’adamantinome est une tumeur 
maligne de bas grade avec un risque de métastase. 
Alors que « l’ostéo-fibrodysplasie AD like » est une 
tumeur localement agressive sans métastase. Dans la 
série récente multicentrique européenne de Schutgens 
et al. [46], 128 cas d’« ostéo-fibrodysplasie AD like » 
et 190 cas d’adamantinome pour un âge moyen au 
diagnostic, respectivement, de 17 ans et 32 ans ont 
été inclus. Aucun cas de métastase n’a été rapporté 
dans le groupe « ostéo-fibrodysplasie AD like » alors 
que le taux de métastase était de 19% avec 9% de 
décès dans le groupe adamantinome. Seul un cas d’« 
ostéo-fibrodysplasie AD like » non traité a évolué vers 
un adamantinome. Un cas similaire avait été rapporté 
préalablement dans la littérature [47]. Néanmoins, 
cette transformation n’est pas décrite dans une série 
récente de 42 patients d’ostéo-fibrodysplasie et 10 
patients de la forme « AD like » avec un suivi de 10 
ans [44].

Mode d’apparition clinique

	 Les signes annonciateurs d’une transformation 
localement agressive (« ostéo-fibrodysplasie AD like ») 

ou maligne (adamantinome) sont l’apparition d’une 
douleur, d’une fracture pathologique et/ou d’une 
aggravation de la déformation tibiale. 
Lorsque des signes cliniques et d’imagerie (effraction 
corticale et envahissement des parties molles) 
existent, une biopsie chirurgicale est réalisée. Afin 
de prévenir les erreurs diagnostiques entre les trois 
entités, Wicart et al. [48] recommande d’effectuer des 
prélèvements multiples en zone lytiques et denses 
puis de faire réaliser la lecture histologique dans un 
centre de référence. L’analyse immunohistochimique 
recherchera des cellules épithéliales organisées en îlots 
peu nombreux et dispersés dans la forme « AD like » et 
prépondérant dans l’adamantinome [49]. Ces cellules 
sont présentes de façon isolée (absence d’amas) dans 
la forme bénigne de l’ostéo-fibrodysplasie.
 

Recommandation de la surveillance

Selon l’évolution des lésions en fonction de l’âge et 
les analyses histo-pathologiques, la forme « AD like » 
serait précurseur de l’adamantinome [46,48,49] mais 
cela reste controversé par certains auteurs [44,45]. 
Wicart et al. [48] émettent comme recommandation 
une surveillance annuelle clinique et radiographique 
d’une ostéo-fibrodysplasie. Devant toute modification 
clinique et/ou d’imagerie, des biopsies multiples 
chirurgicales seront réalisées et analysés dans un 
centre de référence en tumeur osseuse. En cas de 
diagnostic d’une forme « AD like », celle-ci impose une 
résection chirurgicale carcinologique. 
L’ostéo-fibrodysplasie nécessite un suivi régulier 
à long terme car des lésions peuvent apparaître de 
nombreuses années plus tard [46].

LA TUMEUR OSSEUSE À CELLULES 

GÉANTES

La tumeur osseuse à cellules géantes est une 
néoplasie de l’os primaire rare, intermédiaire, 
localement agressive avec un risque de transformation 
maligne. On parle alors de tumeur à cellules géantes 
dédifférenciée. Les types histologiques malins sont 
en relation avec un sarcome de haut grade tel qu’un 
sarcome pléomorphe ou un ostéosarcome [50]. Le 
développement de métastases pulmonaires peut être 
observé [51]. Ces tumeurs sont caractérisées dans au 
moins 95 % des cas, par la présence de mutations 
pathogènes du gène H3-3A (H3F3A), dont environ 
90 % sont des H3.3 p.Gly34Trp, Le pic d’incidence se 
situe entre 20 et 40 ans [52] et les formes pédiatriques 
sont extrêmement rare. Dans une étude du centre de 
Rizolli [53], seul 1,8% des tumeurs osseuses à cellules 
géantes recensées (326 cas analysés) était des formes 
chez des patients aux physes ouvertes. 
Selon une étude récente pédiatrique monocentrique 
américaine [54], 14 patients de moins de 18 ans 
ont été identifiés sur une période de 40 ans avec un 
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diagnostic confirmé. Les auteurs ont constaté que 
les lésions se produisaient principalement en zone 
épiphysaire et que le taux de récidive locale était plus 
élevé comparativement à une population adulte.
Selon une revue récente de la littérature [55], aucun cas 
de lésion pédiatrique initiale avec une transformation 
maligne secondaire n’a été rapportée. 
Un suivi périodique, avec information du patient des 
signes annonciateurs (douleur, gonflement) est la 
règle.

SYNTHÈSE

	 Certaines tumeurs bénignes de l’enfance présentent 
un risque de dégénérescence à l’âge adulte. Celles 
pour lesquelles il n’y a pas d’indication formelle de 
traitement chirurgical dans l’enfance nécessitent une 
surveillance qui doit être adaptée au type de tumeur et 
à sa localisation. Les localisations axiales notamment 
au bassin sont plus difficile à surveiller.
Au vu de l’exposé, les tumeurs qu’il convient de surveiller 
régulièrement et à vie sont : les ostéochondromes 
dans le cadre d’une maladie des exostose multiples 
(particulièrement dans les formes avec mutation 
génétique EXT1), les enchondromes dans la maladie 
Ollier ou le syndrome de Kast-Mafucci, les formes poly-
osseuses de dysplasie fibreuse et l’ostéo-fibrodysplasie 
de Campanacci.
Le rythme dépend de l’âge et du type de lésion. 
Les consultations seront rapprochées dans les dix 
premières années après le traitement chirurgical d’un 
chondroblastome ou d’une tumeur à cellules géantes 
dans le but de rechercher une récidive locale. Il sera 
également rapproché à l’adolescence et durant la vie 
de jeune adulte dans la surveillance d’une l’ostéo-
fibrodysplasie de Campanacci. En revanche, le suivi 
sera constant dans les tumeurs osseuses bénignes 
multiples et associées à un syndrome.
Les modalités d’imagerie de la surveillance sont 
guidées par la localisation. Pour des lésions axiales 
(rachis et bassin) ou des os plats (scapula, côtés), l’IRM 
sera privilégiée. 
Au moindre doute de transformation maligne, des 
biopsies multiples seront réalisées et analysées dans 
un centre expert.
Pour les tumeurs cartilagineuses, le risque que la 
biopsie ne soit pas contributive est importante du 
fait de l’hétérogénéité de la lésion. Une résection 
carcinologique première sera réalisée. Cette règle 
sera appliquée également en cas de doute entre une 
« ostéo-fibrodysplasie AD like » et un adamantinome.
Dans tous les cas, une information des signes 
annonciateurs de progression tumorale et le cas 
échéant sur la nécessité de consulter rapidement un 
spécialiste doit être transmise aux patients. 
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