Tumeurs osseuses bénignes du rachis

Généralités

Lestumeurs osseuses du rachis sont rares chez I'enfant
et il faut savoir y penser devant des douleurs parfois
banales ou en cas de signes neurologiques.

Leur diagnostic et leur traitement posent des
problémes souvent difficiles.

Epidémiologie!

La fréquence des différentes tumeurs osseuses
bénignes du rachis est difficile a préciser et
particulierement chez I'enfant. En effet, certaines
tumeurs peuvent étre asymptomatiques et de
découverte fortuite (granulome éosinophile) et toutes
ne seront pas biopsiées.

Globalement, les localisations rachidiennes
représentent 1 a 2% de I'ensemble des tumeurs
osseuses bénignes?.

Les plus fréquentes sont probablement l'ostéome
ostéoide et le kyste anévrismal.

Il est par contre plus facile de décrire la répartition des
différentes tumeurs en fonction de I'age de I'enfant
(Tableau 1).

0-5ans Granulome éosinophile
Kyste osseux anévrismal
5-10 ans Granulome éosinophile
Ostéome ostéoide et Ostéoblastome
Kyste osseux anévrismal
10-20 ans Ostéochondrome

Ostéome ostéoide

Tableau 1 : Tumeurs les plus fréquentes en fonction de I'dge
de découverte

Circonstances de découverte?

La douleur est le signe le plus fréquemment retrouvé
(76%). Il faudra étre alerté par une douleur nocturne,
une douleur localisée ou une douleur de rythme
inflammatoire. Elle peut étre réveillée parla percussion
des épineuses. Elle est peu sensible aux antalgiques
simples.

Les troubles neurologiques sont présents dans plus de
la moitié des cas. Il peut s’agir de signes radiculaires
moteurs ou sensitifs ou de signes de compression
médullaire :

e Syndrome rachidien : douleurs, raideur
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¢ Syndrome lésionnel (donne le niveau de la
compression) :

- Douleursradiculaires, paresthésies de topographie
constante. Elles surviennent en éclairs et sont
impulsives a la toux. Elles peuvent s’estomper
dans lajournée et se réveiller au repos ou la nuit.

- Déficit radiculaire avec hyperesthésie,
hypoesthésie ou anesthésie en bande, abolition
d’un réflexe, déficit moteur, amyotrophie.

Au niveau cervical, c’est la classique névralgie
cervicobrachiale.
e Syndrome sous-lésionnel :

- Troubles moteurs : c’est le syndrome pyramidal
(fatigabilité alamarche, claudicationintermittente)
avec exagération des réflexes ostéotendineux,
abolition des réflexes cutanés, signe de Babinski.

- Troubles sensitifs : dysesthésies, hypoesthésie,
anesthésie. Le niveau sensitif a une limite nette.

- Troubles sphinctériens : miction impérieuse,
dysurie, constipation

La présence de signes neurologiques est un critere
d’urgence diagnostique et parfois thérapeutique avec
nécessité de décompression médullaire.

Les jeunes enfants auront parfois des manifestations
moins typiques qui se limiteront a une simple boiterie
(23% des cas).

Les tumeurs peuvent également étre a l'origine d’une
déformation rachidienne (25% des casl) : cyphose,
scoliose (Figure 1) ou torticolis. Devant une scoliose,
surtout si elle est douloureuse, il faudra étre vigilant si
lerachisestraide ets’iln’yapasderotationimportante
(pasde gibbosité, pas de rotation sur la radiographie).

Figure 1 : Attitude scoliotique chez une fille de 10 ans avec
des douleurs depuis 2 ans. Découverte d’une vertebra plana
évocatrice d’un granulome éosinophile de Té6.

Enfin, si la tumeur se développe vers l'arriere, on
pourra noter une masse tumorale a la palpation.
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Imagerie

Le bilan comprendra toujours un examen
radiographique simple qui permettra de décrire les
|ésions et d’envisager certains diagnostics.

Puis, en fonction de la localisation ou du type de
tumeur suspectée, on aura recours a I'imagerie en
coupe, scanner ou IRM. Le scanner sera préféré en cas
de suspicion d’'ostéome ostéoide/ostéoblastome alors
qgue I'lIRM seraindispensable pour I'étude de I'atteinte
des parties molles et en cas de lésion neurologique
pour préciser les rapports avec la moélle épiniere et
les racines.

L'imagerie sera également largement utilisée pour
réaliser les prélevements biopsiques indispensables
au diagnostic.

Biopsie

Elle estle préalable atoute prise en charge des tumeurs
osseuses.

Néanmoins, I'aspect typique de lI'ostéome ostéoide
autorise souvent d’envisager le traitement sans preuve
histologique.

Delamémefagon, dans!’histiocytose Langerhansienne,
on peut souvent ne pas réaliser de biopsie en cas
d’atteinte multi-viscérale ou devant le tableau typique
de vertebra plana (Figure 5).

Il sera souvent plus facile et précis de réaliser une
biopsie sous contrdle scanographique mais la biopsie a
cielouvert garde desindications permettant d’obtenir
un matériel souvent plus abondant (Figure 2).

Figure 2 : Biopsie sous contréle scanographique d’une Iésion
de I'arc postérieur de C3 chez un gar¢on de 13 ans.

Quoi qu’il en soit, il est important que la biopsie soit
envisagée par I'équipe spécialisée qui réalisera le
traitement ultérieur. Il faudra toujours choisir la voie
d’abord en fonction du geste qui sera éventuellement
réalisé pour le traitement de la tumeur.

Traitement

La prise en charge de ces pathologies difficiles
nécessite une équipe multidisciplinaire associant
radiologues, pathologistes, chirurgiens orthopédistes,
neurochirurgiens, radiothérapeutes, oncologues et
parfois médecins de médecine physique.

Il est en effet nécessaire de pouvoir utiliser
différentes techniques tres spécialisées a cause du
risque hémorragique ou neurologique et du risque
d’instabilité secondaire a la Iésion ou au traitement.

Les principales tumeurs bénignes du rachis
rencontrees chez I’enfant

Ostéome ostéoide et ostéoblastome
Histiocytose Langerhansienne

Kyste anévrismal

Hémangiome

Ostéochondrome (exostose)
Tumeurs a cellules géantes

Ostéome ostéoide et ostéoblastome

Il s’agit d’une tumeur ostéogénique arrondie, de petite
taille, caractérisée par la présence d’un nidus entouré
d’une réaction osseuse corticale et décrite par Jaffe
en 1935 pour 'ostéome ostéoide (O0) et en 1956 par
Lichtenstein et Jaffe pour I'ostéoblastome (OB).

Si le nidus mesure moins de 15 mm on parlera
d’ostéome ostéoide et s’il dépasse 15 mm, on parlera
d’ostéoblastome.

Epidémiologie®

L'OO estfréquent, 12% des tumeurs osseuse bénignes
alors que I'OB est plus rare (1-2%).

10 a 25% des OO sont localisés au niveau du rachis, le
plus souvent au niveau de I'arc postérieur®.

Ilyaune prédominance masculine (2 a 4 garcons pour
une fille).

Ces tumeurs affectent I'adolescent et I'adulte jeune.

Circonstances de découverte

La clinique est tres caractéristique avec des douleurs
intenses a prédominance nocturne et progressivement
croissantes. Elles sont tres classiquement calmées par
I'’Aspirine.

On retrouve fréquemment pour les localisations
rachidiennes une rigidité et une attitude scoliotique
dont la concavité est centrée sur la lésion (Figure 2).
Une localisation cervicale pourra se révéler par un
torticolis douloureux.

Des signes neurologiques peuvent étre retrouvés a
type de radiculalgie quand le nidus est proche du trou
de conjugaison.

La localisation au niveau rachidien est lombaire (40%),
cervicale (40%) ou thoracique (20%).

Le bilan biologique est normal permettant d’écarter
une ostéomyélite.

Imagerie

Elle est également trés caractéristique et permet le
plus souvent de se passer de la biopsie.

La radiographie peut visualiser le nidus sous forme
d’une image claire ronde ou ovoide entourée d’une
ostéocondensation qui est souvent peu apparente au
niveau du rachis. Des foyers de calcifications peuvent
étre visibles au sein du nidus.

La scintigraphie est un excellent examen permettant
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de visualiser une hyperfixation localisée intense avec
parfois un aspect de double densité caractéristique
(Figure 4).

Le scanner permet de confirmer le diagnostic et
d’apprécier la localisation précise par rapport aux
structures nerveuses. Elle localise le nidus et permet de
le mesurer. C’est I'examen de choix pour le diagnostic
de I'O0 (Figure 3).

L'IRM est moins caractéristique en raison des
phénomeénes inflammatoires importants (Figure 3).

Figure 3. Aspect scanographique et IRM d’un ostéome
ostéoide de I'isthme droit de S1 chez une fille de 6 ans.

Figure 4. Gargon de 13 ans. Attitude scoliotique centrée
sur la tumeur. La scintigraphie montre I’hyperfixation
caractéristique. Le scanner visualise le nidus au niveau de
I'arc postérieur de L1.

Figure 5. Ostéoblastome de la 3éme vertébre cervicale chez
un gargonde 15 ans.

Traitement

Surveillance
En l'absence de traitement, I’'OO peut guérir
spontanément en plusieurs années.

Traitement chirurgical

Cependant, 'importance des douleurs conduit le plus
souvent a proposer un traitement curatif. Il consiste a
enlever ou a détruire le nidus. La difficulté au niveau du
rachis est liée a la proximité des structures nerveuses.
En cas de résection incompléete, on s’exposera au
risque de récidive.

La résection du nidus a foyer ouvert devra donc
enlever la totalité de la lIésion. On s’aidera pour
cela, soit de la scopie si la Iésion est visible sur les
simples radiographies, soit d’'un repérage isotopique
peropératoire, soit d'un scanner peropératoire6.

En casderésectionlarge, une stabilisation chirurgicale
pourra étre nécessaire.

Le forage percutané’® réalisé sous scanner évite un
abord délabrant et permet la résection des lésions du
corps vertébral ou de I'arc postérieur avec précision
sans déstabilisation du rachis.

Traitement par radiofréquence

Une autre alternative consiste a détruire la Iésion par
radiofréquence sous contréle scanographique. Une
électrode estintroduite jusqu’au centredunidus guidée
par le scanner. Elle va permettre de détruire la Iésion
par la chaleur. Compte tenu du risque neurologique,
la procédure peut étre faite sous monitorage
neurophysiologique avec augmentation progressive
delatempérature et fragmentation en plusieurs cycles
permettant d’interrompre la procédure en cas de
modifications non réversibles5.

La douleur disparait généralement rapidement et
totalement apreés la procédure.

Traitement médical : les Biphosphonates®™!
Enfin, plus récemment, a pu étre proposé un
traitement médical par bisphosphonates permettant
d’éviter le geste chirurgical, essentiellement dans
des localisations dont I'accés est compliqué, risqué
ou délabrant. Une injection intraveineuse lente de
1mg/kg de Pamidronate (Aredia®) ou de 4 mg d’acide
Zolédronique (Zometa®) sera éventuellement répétée
a 1 mois en cas de persistance de douleurs. Lefficacité
sur les douleurs est importante (83%10) et durable.

Figure 6. Aspect scanographique et IRM d’un ostéome
ostéoide du pédicule de C3 guéri aprés 2 cures de
Bisphosphonates
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Histiocytose Langerhansienne

Il sagit d’'un ensemble de maladies caractérisées par

une prolifération de cellules de Langerhans et qui

regroupe 3 entités distinctes qui peuvent toutes avoir

des localisations osseuses :

e Le granulome éosinophile : localisation osseuse
isolée unique ou multiple

e La maladie de Hand-Schiller-Christian : Iésions
osseuses craniennes + diabete insipide +
exophtalmie

e La maladie de Letterer-Siwe : lésion osseuse +
hépato-splénomégalie + adénopathie

On l'appelle également Histiocytose X comme décrit

par Lichtenstein en 19532,

Epidémiologie®>"’

Lincidence est de 2 a 10 cas par million chez I'enfant.

Larépartition garcon-fille est le plus souvent équilibrée
ou avec une légére prédominance masculine.

L'age de découverte est plus précoce en cas de maladie
systémique (1 a 3 ans) que pour les granulomes
éosinophiles (7 ans pour les [ésions uniques, 5 ans pour
les |ésions multiples).

L'atteinte estle plus souvent osseuse mono-systémique
(75%) prédominant au niveau du crane. Latteinte
rachidienne survient dans 10 a 20% des cas13,18. Les
localisations sont thoraciques (49%), lombaires (32%)
ou cervicales (19%)*.

En casdelésion systémique, le pronosticvital peut étre
engageé.

Circonstances de découverte

La douleur est I'élément le plus fréquent. On peut
également retrouver une tuméfaction (voute
cranienne), une limitation des mobilités, un torticolis
ou une déformation rachidienne modérée (cyphose,
scoliose). Dans les formes viscérales, ce sont plutét les
signes extra-osseux qui seront révélateurs : diabete
insipide, exophtalmie, altération de I’état général,
Iésions cutanées...

Les signes neurologiques sont plus rares en rapport
avec une extension intra-canalaire ou avec une
instabilité rachidienne.

Le délai diagnostique peut étre important pouvant
atteindre plusieurs mois*’.

Imagerie’®

Radiographie

En radiographie, les Iésions osseuses au niveau des os
longs ou au niveau du crane sont a type de lacune bien
limitée.

Au niveau du rachis, c’est la partie antérieure de la
vertebre qui est généralement touchée (90%"*).
Latteinte peut étre symétrique ou non et plus ou
moins importante (inférieure ou supérieure a 50% de
la hauteur du corps®®) aboutissant ala classique et tres
caractéristique Vertebra Plana. On note par contre une
intégrité discale.

La hauteurvertébrale pourra étre récupérée a distance
etce,d’autant plus que lalésion survient précocement.

Une atteinte de I'arc postérieur est possible mais plus
rare.

Larecherche d’autres localisations osseuses se fera sur
la radiographie du squelette complet plutot que sur la
scintigraphie.

L]

<~
Figure 7. Granulome éosinophile de T8 chez une fille de 10
ans. A gauche, aspect initial, A droite, aspect de vertebra
plana 2 ans aprés le début des douleurs

IRM
Les lésions sont iso ou hypo intenses en T1 et hyper
intenses en T2.

N\

0

Figure 8 : Aspect en IRM T1 (A) et T2 (B) et en scanner (C)
d’une vertebra plana de T10 chez un garcon de 13 ans
(Collection Pr Boutry)

Figure 9. Aspect en T1 et en T2 d’un granulome éosinophile
de T6 et de T9 chez une fille de 10 ans
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Biopsie

Saréalisation est controversée. Elle n’est pas nécessaire
quand I'aspect est typique.

Sielle estréalisée, il faut préférer une localisation facile
d’acces (crane). Sinon, on privilégiera une biopsie a
I'aiguille sous contréle scanographique.

Elle pourra avoir un effet bénéfique sur la [ésion.

Traitement

L'évolution des formes osseuses isolées est souvent
bonne spontanément.

En cas de compression médullaire, un traitement par
corticoides ou une radiothérapie a faible dose peut
étre proposée*?,

Des traitements médicaux ont été proposés : AINS
(Indométacine), bisphosphonates, chimiothérapie
(Vinblastine). Ces traitements sont parfois associés
entre euxou a delaradiothérapie®. La chimiothérapie
estle plus souvent proposée en cas de [ésions multiples
ou en cas de récidive.

La résection chirurgicale est donc le plus souvent
inutile. Cependant, en cas d’atteinte neurologique,
une décompression postérieure ou antérieure,
éventuellement complétée par une ostéosynthese,
peut étre proposée. La récupération sera le plus
souvent totale.

Le traitement orthopédique par corset, platre
ou minerve peut étre associé comme traitement
antalgique, en post-opératoire ou en cas de
déformation.

Kyste anévrismal (KA)

Il s’agit d’'une lésion pseudo-tumorale bénigne
expansive, ostéolytique décrite par Jaffe et Lichtenstein
en 1942%,

Il est composé de zones kystiques multiples au contenu
hématique et séparées par des cloisons conjonctives
contenant des fibroblastes, des ostéoclastes, des
cellules géantes et de I'os réactionnel.

Il peut étre secondaire a une tumeur osseuse bénigne
préexistante (30% des cas) : tumeur a cellules géantes,
ostéoblastome, chondroblastome ou sarcome
télengiectasique®.

La biopsie est donc toujours nécessaire.

Epidémiologie? >

Le kyste anévrysmal atteint essentiellement I'enfant
entre10et20ans.llyaunetreslégere prépondérance
féminine.

Il représente 1% des tumeurs osseuses.

Les localisations les plus fréquentes24 sont au niveau
des os longs (Fémur 22%, tibia 17%, humérus 10%,
fibula 9%), du rachis 15% et du pelvis 9%.

Au niveau du rachis, les localisations sont thoraco-
lombaires (70%) et cervicales (25%) et peuvent
intéresser 2 vertebres adjacentes. La localisation
est plus fréquente au niveau de l'arc postérieur avec
extension possible a une cote ou au corps vertébral.

Circonstances de découverte
Les KA sont fréequemment découverts suite a des

douleurs du rachis, parfois associées a des raideurs
rachidiennes. Ces douleurs sont plus souvent de
rythme inflammatoire survenant au repos ou la nuit.
Lestroubles neurologiques initiaux sontrares et il faut
savoir rechercher une simple faiblesse musculaire. En
cas d’atteinte neurologique, la récupération apres
traitement le plus souvent chirurgical est souvent
notée®.

Lessignes cliniques étant souvent frustresinitialement,
limités a des dorsalgies banales, on notera un retard
diagnostic fréquent.

Dansderarescas, le diagnostic se fera sur une fracture
pathologique ou sur une déformation du rachis.

Imagerie

Radiographie : Lésion ostéolytique excentrée avec

résorption et amincissement cortical. On note des

trabéculations internes mais pas de réaction corticale.

En fonction de I'aspect radiologique, Capanna a défini

3 types de KA :

e Kyste inactif : Iésion bien délimitée, réaction de
sclérose a sa partie profonde, ossification sous-
périostée continue a sa partie superficielle. On
retrouve de nombreux septas.

e Kyste actif : pas de sclérose a la partie profonde,
ossification sous-périostée discontinue. Pas de
septas

e Kyste agressif : ostéolyse uniforme sans limites
visibles en profondeur ou en superficie

Scanner : on retrouve une lésion lytique avec érosions
corticales, des niveaux liquide-liquides non spécifiques
et I'absence d’envahissement des tissus mous
adjacents.
IRM : la lésion est bien limitée avec un liseré
périphérique et des multiloculations de signal différent
correspondant a des saignements d’age différent. Les
niveaux liquide-liquides sont mieux visualisables qu’au
scanner et le périoste est respecté, en hyposignal. La
prise de contraste est hétérogene.

Figure 10. Kyste anévrysmal de la 4™ vertébre sacrée chez
une fille de 15 ans. Aspect radiographique et IRM sur coupe
sagittale et axiale avec visualisation de plusieurs logettes et
de niveaux liquides évocateurs.

Figure 11. Méme patiente que la Figure 7. Aspect évolutif a
2 mois. Persistance de douleurs : indication d’embolisation.
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Traitement

Le traitement devra toujours étre précédé d’'une
biopsie le plus souvent chirurgicale.

De nombreux traitements ont été proposés avec un
risque de récidive souvent important (5-50%).

Abstention
Dans les formes inactives, la simple biopsie peut
conduire a la guérison du kyste.

Traitement chirurgical

Deux grands principes de prise en charge chirurgicale:
e Excisionintra-lésionnelle:abord delalésion, fenétre
osseuse, curetage et excision des parois du kyste. On
y associera éventuellement une phénolisation, une
cryothérapie (application d’azote liquide sur la |ésion)
ou une greffe osseuse.

e Résection carcinologique : exérése du kyste en

passant en zone saine. Elle sera réalisée par simple
ou double voie selon la localisation de la tumeur. Elle
pourra nécessiter de réaliser une vertébrectomie?®.

Il faudra ensuite reconstruire la zone par greffe +/-
ostéosyntheése.

Figure 12 : Kyste anévrismal de I'arc postérieur de L1 chez
un gargon de 10 ans. Aspect préopératoire (A et B) et aspect
apreés curetage, ostéosynthése et cage (C)

Pour limiter lerisque hémorragique, on pourra réaliser
une embolisation préopératoire voire une occlusion
aortique par ballon per-opératoire pour les lésions
sacrées27. 'embolisation sera néanmoins évitée dans
les localisations cervicales a cause du risque d’ischémie
médullaire ou d’'embolisation ectopique?.

Figure 13. Méme patiente que la Figure 7. Embolisation de
la lésion sacrée

Figure 14. Kyste anévrysmal du pédicule droit de T12
chez un gargon de 6 ans. Aspect initial en IRM et aspect
radiographique 18 mois aprés curetage.

Traitement médical

Dans les localisations complexes ou en cas de récidive
aprés curetage, un traitement par Denosumab peut
permettre une stabilisation ou une amélioration des
Iésions.

Le Denosumab est un anticorps monoclonal humain
qui a pour cible le systeme RANK/RANKL empéchant
I'activation du récepteur RANK situé a la surface des
ostéoclastes et de leurs précurseurs. Le blocage de
I"interaction RANK/RANKL inhibe la formation, la
fonction et la survie des ostéoclastes et diminue ainsi
larésorption osseuse dans 'os cortical et trabéculaire.
C’est un traitement utilisé dans I'ostéoporose et dans
les métastases osseuses. Il a pu également montrer
une efficacité dans le traitement des tumeurs a cellules
géantes et a donc été utilisé pour traiter des kystes
osseux anévrismaux chez I'enfant28 avec une efficacité
rapide sur la douleur et une régression tumorale. La
durée du traitement et les résultats a long terme ne
sont cependant pas clairement précisés.

Les bisphosphonates ont également pu démontrer une
efficacité dans le traitement des KA11.

Autres traitements

Injection intra-kystique :

e Linjection de corticoides, comme réalisée pour les
kystes essentiels, n’est pas efficace?.

e Ll'injection de Calcitonine peut apporter une
amélioration mais nécessite d’étre répétée
fréquemment.

e L'injection intra kystique d’Ethibloc® n’est
pas indiquée dans la prise en charge des lésions
rachidiennes.

* Injection d’os déminéralisé associé a de la moélle
osseuse sans curetage préalable. Cette technique
limite 'abord chirurgical et la perte sanguine et peut
étre intéressante dans les |ésions d’accés difficile®.

e l'injection d’alcool est peu utilisée dans les
localisations rachidiennes

Lembolisation peut également étre utilisée comme

traitement des KA avec cependant nécessité de répéter

la procédure jusqu’a obtention de la consolidation
osseuse. La morbidité est plus faible que pour les
traitements chirurgicaux mais nécessite de repérer

I'artere d’Adamkiewicz pour éviter son embolisation®.

La radiothérapie n’est plus utilisée a cause de ses

conséquencessurlacroissance et durisque de sarcome

radio-induit.
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Indications

Le traitement chirurgical est le traitement de référence
en cas de signes neurologiques ou en cas d’instabilité
rachidienne. Pour éviter les récidives, on préférera la
résection carcinologique si elle est possible.
Lembolisation préopératoire est souhaitable pour
limiter le saignement per-opératoire.

En cas de |ésion inextirpable ou en cas de récidive, la
tendance actuelle est a I'utilisation du Denosumab.
La récidive survient dans 20% des cas et il est donc
nécessaire de surveiller ces patients de facon prolongée
en réalisant des IRM régulierement pendant plusieurs
années?.

Hémangiome*3!

Epidémiologie

Il s’agit d’'une tumeur fréquente chez l'adulte,
exceptionnelle chez I’enfant. Elle atteint
préférentiellement les femmes (63%).

L'age de survenue est le plus souvent aprés 10 ans®2,
Leslésionslesplusfréquentessontauniveaudelavoute
cranienne puis au niveau vertébral. La localisation est
alors plus fréquemment thoracique®?.

Elles sont le plus souvent isolées (66%) mais il existe
des formes multiples*.

Circonstances de découverte

La douleur est fréquemment retrouvée (82%) mais
I'angiome peut étre totalement asymptomatique et
sera découvert de facon fortuite sur une IRM réalisée
pour une autre raison.

Les troubles neurologiques sont également souvent
révélateurs (55%) : radiculalgie, compression
médullaire, syndrome de la queue de cheval.

Imagerie??

En radiographie, I'atteinte vertébrale se caractérise
par un aspect en nid d’abeille avec un aspect
soufflé du corps vertébral. On peut retrouver une
déminéralisation avec des corticales mal limitées ou
un tassement vertébral.

EnIRM, onretrouve un hyposignal T1, hypersignal T2 se
rehaussant apresinjection de Gadolinium. Elle permet
également d’évaluer I'extension intra-canalaire et le
retentissement médullaire.

La tomodensitométrie précisera I'extension osseuse
dans la vertebre.

Figure 15 : Hémangiome de L2 chez un garcon de 15 ans.
Lésion peu visible sur la radiographie (A), située en plein
corps vertébral sur le scanner (B et C). (Collection Pr Boutry)

Figure 16 : méme patient que la figure précédente. Aspect
en IRM. (Collection Pr Boutry)

Biopsie

Elle n’est pas toujours indispensable quand les Iésions
sont typiques a I'imagerie3?.

Sinon, elle se fera de préférence a l'aiguille sous
contrbéle tomodensitométrique.

Traitement

Compte tenude larareté de cette lésion, il n’y a pas de
consensus quantalaprise en charge deshémangiomes
vertébraux.

Une classification clinique a été décrite par Heyd** pour
orienter la prise en charge thérapeutique :

Grade 1  Asymplomatigue Abstention
Douleurs mais absence de signes  Traitement consenvateur ou
Grade 2
neurologigues décompression chirurgicale
- Signes neurologiques modérés Traitement conservateur ou
Grade 3
[radiculalgies) sans déficit décompression chirurgicale
Tableau de compression Décompression chirurgicale suivie
Grade 4

midullaire de radiothérapie

Traitement conservateur

Outre les traitements antalgiques symptomatiques
et les anti-inflammatoires non stéroidiens, les béta-
bloquant (Propranolol a la dose de 1 mg/kg/j) sont
utilisés pour faire diminuer la taille de la tumeur. lls
ont également un réle antalgique intéressant®>.
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LaRapamycineestunimmunosuppresseursélectifutilisé
dansletraitement delalymphangioléiomyomatose ou
pour prévenir le rejet de greffe rénale. Elle pourra étre
proposée en cas d’inefficacité du Propranolol?3®,

La radiothérapie a également pu étre proposée®’
mais est a éviter a cause de ses effets indésirables
chez I'enfant (troubles de la croissance, tumeurs
secondaires).

Traitement chirurgical

Une embolisation préopératoire peut étre réalisée
pour diminuer le risque hémorragique per-opératoire.
L'abord postérieur permettra la décompression
médullaire par laminectomie et sera si nécessaire
associée a une ostéosynthese.

Sibesoin, un abord antérieur sera réalisé pour réaliser
la corporectomie avec reconstruction par greffe ou
implant.

Lavertébroplastie est peu utilisée chez I'enfant a cause
du risque de complications secondaires a l'issue intra-
canalaire de ciment. Elle a néanmoins une efficacité
rapide et durable sur la douleur mais devra se limiter
aux lésions bien circonscrites et sans complications
neurologiques®s.

Indications

En cas de lésion asymptomatique (Grade 1), on fera
une simple surveillance.

En l'absence de signes neurologiques (Grade2),
un traitement par Propranolol sera instauré
avec traitement possible par Rapamycine en cas
d’inefficacité. La vertébroplastie peut étre une
alternative intéressante®.

En cas de Grade 3, il faut craindre le tassement avec
compression et on proposera une ostéosynthese
postérieure, éventuellement percutanée, suivie d’un
traitement médical par Propranolol.

Enfin, en cas de compression médullaire (Grade 4), une
résection tumorale sera réalisée préférentiellement
en 2 temps et précédée d’'une embolisation artérielle.
Le 1° temps sera postérieur avec décompression
et stabilisation et le 2nd temps sera antérieur avec
corporectomie et reconstruction. Certains se limitent
néanmoins au temps postérieur®,

Ostéochondrome

Il s’agit d’une tumeur chondrogénique appelée
également exostose ostéocartilagineuse. Elle est
généralement isolée, solitaire, mais se rencontre
également dans le cadre de la maladie des exostoses
multiples (maladie exostosante) qui est une
ostéochondrodysplasie d’origine génétique et de
transmission autosomique dominante.

Elle se présente sous la forme d’une excroissance
osseuse recouverte d’une coiffe cartilagineuse
qui en assure la croissance. La croissance des
ostéochondromes se fait donc plus souvent pendant
I'enfance avec arrét apres la puberté.
Latransformation maligne en chondrosarcome estrare
<1%*. Elle doit étre suspectée en cas de développement
rapide d’une exostose.

Epidémiologie®®*

C’estla plus fréquente des tumeurs osseuses bénignes
(35%)".

La localisation rachidienne est par contre rare (1 a
4% des ostéochondromes uniques), plus fréquente
au niveau du rachis cervical (50%), de préférence au
niveau de C1 ou C2 et lalocalisation est le plus souvent
au niveau de la lame avec extension postérieure®.

En cas de maladie exostosante, la fréquence est plus
élevée (35%) dont la moitié sont intra-canalaires* mais
pas obligatoirement symptomatiques.

On retrouve une prédominance masculine et les
|ésions apparaissent le plus souvent entre 10 et 20 ans.

Circonstances de découverte

La découverte peut se faire par la palpation
d’une tuméfaction ou par l'apparition de troubles
neurologiques (faiblesse des membres inférieurs,
douleur radiculaire) en cas de localisation intra-
canalaire.

Cependant, les lésions rachidiennes sont souvent
asymptomatiques et de découverte fortuite*.

Imagerie

La radiographie simple est le plus souvent insuffisante
et l'ostéochondrome sera généralement mis en
évidence par le scanner ou par I'IRM.

Le scanner confirmera le diagnostic probable
(composante osseuse et cartilagineuse) et localisera
précisément la |ésion par rapport a la vertebre et a
son contenu.

LUIRM permettrad’évaluer le retentissement médullaire
en casde compressiondans les formesintra-canalaires.

Figure 17 : Aspect scanographique (A) et en IRM d’une
exostose intra-canalaire (Vu et al. 2020 %)

Il est prudent de réaliser une IRM systématique dans
les cas de maladies exostosantes pour dépister une
Iésion asymptomatique intra-canalaire qui pourrait
bénéficier d’une résection chirurgicale préventive.
Certains réservent cette exploration aux patients
devantavoiruneanesthésiegénérale ouprésentantdes
signes neurologiques43. D’autres limitent I'exploration
aux patients ayant de nombreuses lésions dont des
atteintes concomitantes des cotes et du bassin®.
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Traitement

Le traitement est uniquement chirurgical consistant en
la résection si possible en bloc de la tumeur associée
a une laminectomie. La récupération neurologique
en cas de compression médullaire, n’est pas toujours
obtenue*.

En cas d’exérése incomplete, la récidive peut survenir
(2a5%).

En cas de découverte systématique ou fortuite
d’une lésion endo-canalaire, la décision de résection
chirurgicale devra étre discutée en fonction de la
localisation et de la taille de la Iésion et de I'existence
de signes neurologiques. En cas de lésions jugées de
bon pronostic, |ésion de petite taille asymptomatique,
une simple surveillance par IRM pourra étre proposée.

Tumeur a cellules géantes (TCG)

Il s’agit d’une tumeur ostéolytique bénigne mais
localement agressive avec un risque fracturaire
important.

La récidive est relativement fréquente.

Bien qu’il s’agisse d’une tumeur bénigne, des
métastases pulmonaires peuvent étre retrouvées
dans 1 a 9% des cas45 avec un risque accru chez les
patients jeunes avec atteinte du squelette axial et
récidive locale.

Epidémiologie

Les tumeurs a cellules géantes représentent 5% de
I'ensemble des tumeurs osseuses bénignes.

Elles surviennent plus souvent chez I'adulte jeune (20-
40 ans) etsontdonc rarement retrouvées chez I’enfant.

Circonstances de découverte

La TCG est le plus souvent révélée par des douleurs
associéesadestroubles neurologiques (radiculopathie,
paraparésie).

Imagerie

L'aspect au scanner est celui d’'une lésion lytique et
I'IRM permettra de préciser les rapports avec la moélle
et les racines.

Figure 18 : Aspect scannographique d’une TCG de L4 chez
unefille de 16 ans apres stabilisation postérieure (Collection
Pr Boutry)

Biopsie
La biopsie se fera de préférence en percutané sous
contrble scanographique.

Traitement

Traitement conservateur

Le Denosumab a été proposé pour traiter des
tumeurs inextirpables chez I‘adolescent et I'adulte
avec une stabilisation des Iésions dans 89% des
cas*. La durée du traitement n’est cependant pas
codifiée. Le traitement consiste généralement en une
injection sous-cutanée toutes les 4 semaines avec
augmentation des intervalles (6 semaines) en fonction
de I'évolution en IRM. La surveillance du métabolisme
Phosphocalcique est nécessaire. Bien décrit chez
I'adulte, le Denosumab est peu utilisé chez I'enfant
a cause du risque d’ostéosclérose?’, d’'ostéonécrose
mandibulaire®’, de troubles phospho-calciques et de
troubles du modelage osseux pouvant aboutir a des
déformations fémorales typiques (Erlenmeyer).

Le Denosumab a également été proposé en
complément d’un traitement chirurgicalincomplet ou
apres récidive apres traitement chirurgical*® ou pour
prévenirlesrécidives. || peut néanmoinscompromettre
la consolidation des greffes osseuses®.

Les bisphosphonates peuvent également étre utilisés
apres une résection incomplete®. Ils semblent
cependant moins efficaces que le Denosumab.

La radiothérapie peut étre utilisée mais doit étre
réservée aux situations extrémes sans autre recours
thérapeutique a cause des risques de troubles de
croissance et de transformation maligne secondaire.

Traitement chirurgical

Le traitement classique des TCG consiste a réséquer

de facon plus ou moins extensive la tumeur.

L'hypervascularisation de la Iésion exposant au risque

de saignement per-opératoire abondant, on peut faire

précéder I'intervention d’'une embolisation artérielle

sélective et/ou utiliser une occlusion aortique par

ballon en per-opératoire pour les lésions sacrées ?’.

Le traitement pourra étre :

e Uncuretage:llseraisolé ouassocié auncomblement
de la lésion par du ciment

e Unerésectionenbloc: C’estle traitement classique
qui consiste a réséquer la tumeur en bloc, le plus
complétement possible et a reconstruire le défect.
Il peutnécessiterunedoublevoie, une ostéosynthése
postérieure, une ostéosynthése antérieure et
I'utilisation de cage ou d’allogreffe.

La résection ne peut pas toujours étre complete et

expose a un risque de récidive (10-75%%*).
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Figure 19: Récidive d’une TCG de C2, 2 ans apreés le traitement
chirurgical (Collection Pr Boutry)

Résumé

Les tumeurs bénignes du rachis sont rares chez
I'enfant.

Il faudra y penser devant des douleurs plutot
de rythme inflammatoire, devant une raideur
rachidienne et toujours en cas de signes
neurologiques. La présence de signes neurologiques
nécessitera un bilan et une prise en charge urgente.
Le bilan d’imagerie comprendra, en plus des
radiographies simples, le plus souvent une IRM et
parfois un scanner.

La biopsie est toujours nécessaire sauf dans certains
cas précis (histiocytose Langerhansienne, ostéome
ostéoide). Elle devra étre réalisée dans le centre qui
prendra en charge I'enfant et sera le plus souvent
faite sous contréle scanographique.
Letraitementseradiscuté enfonctiondel’histologie.
I était le plus souvent chirurgical mais l'arrivée de
nouvelles thérapeutiques (bisphosphonates et
Denosumab) permet des alternatives intéressantes
a ces prises en charge souvent difficiles.
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