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INTRODUCTION

Les tumeurs osseuses sont des pathologies rares et de ce fait mal connues. Les
tumeurs osseuses malignes représentent 0,2% des tumeurs malignes. Leurs
classifications reposent sur les caractéristiques histologiques de la matrice tumorale,
et de la prolifération cellulaire. Le réle de l'imagerie s’est considérablement accru
avec les progres thérapeutiques.

Le diagnostic repose toujours sur le trépied essentiel que constituent les données
épidémiologiques, la radiologie et I'anatomopathologie.

Ce diagnostic, difficile, nécessite une collaboration entre le radiologue,
'anatomopathologiste et le chirurgien orthopédiste, ainsi qu’'une prise en charge

dans un centre spécialisé référent.

La premiére édition de « Imagerie des tumeurs osseuses » éditée en 2000 par J.J.
Railhac et M. Clairotte est devenue une référence en radiologie, en tant qu’ouvrage
théorique pour le diagnostic et la prise en charge de ces lésions.

Ce livre proposait la confrontation des différentes modalités d'imagerie, avec une
approche synthétique de I'anatomopathologie et de la prise en charge de ces

tumeurs (chirurgicale et oncologique).

La réédition, 15 ans plus tard, est devenue nécessaire devant |'évolution des
données anatomopathologiques, permise par les progres, notamment, en
immunohistochimie et en cytogénétique. En 2013 la World Health Organization a
édité une nouvelle classification modifiant en partie la distinction des différentes
lignées cellulaires tumorales et les frontieres entre le bénin et le malin.

De plus, des avancées thérapeutiques ont permis de codifier la prise en charge de
certaines Iésions osseuses, permettant un traitement curatif et une amélioration de la
durée de vie de nos patients.

Depuis 15 ans nos techniques dimagerie ont nettement évolué, I'imagerie par
résonance magnétique s’étant notablement banalisée, de part une plus grande
accessibilité, une durée d’acquisition moins longue, des séquences plus robustes,

reproductibles et moins sensibles aux artefacts.



Nous avons enrichi cet ouvrage en iconographie: radiographie (la base du
raisonnement meédical), scanner et principalement IRM, avec quelques coupes

macroscopiques histologiques comparatives.

En effet la sémiologie radiographique confrontée aux données épidémiologiques
permet fréquemment d’évoquer une gamme diagnostique et un spectre histologique.
Dans la pathologie tumorale osseuse, il est nécessaire comme l'illustre cet ouvrage,
de recourir a un travail pluridisciplinaire avec confrontation radiologique,

anatomopathologique et chirurgicale.

Cette réédition permet d’offrir, en complément du livre « Imagerie des tumeurs des
tissus mous » de J.J. Railhac et A. Ponsot, des références aux médecins
francophones pour le diagnostic des tumeurs de I'appareil musculo-squelettique.

Ce livre réunit le travail conjoint de 12 médecins, travaillant au sein du CHU de

Toulouse.

Cet ouvrage s'articule en trois parties, la premiere est consacrée a I'approche
diagnostique et aux principes des biopsies percutanées.

La seconde partie reprend une a une I'ensemble des tumeurs primitives osseuses
selon la classification de I'organisation mondiale de la santé. Ainsi elle démembre les
tumeurs d'origine chondrogénique, ostéogénique, fibrogénique, fibrohistiocytaire,
hématopoiétique, riche en cellules géantes ostéoclastiques, notochordale,
vasculaire, musculaire, graisseuse, et de nature non définie et diverse.

Enfin la troisieme partie détaille les gammes diagnostiques les plus pertinentes.

Les bases de données des services de radiologie, d’anatomopathologie et
d’orthopédie des centres hospitalo-universitaires de Toulouse, le recueil des comptes
rendus de réunion de concertation pluridisciplinaire du groupe d’étude des tumeurs
osseuses (GETO) depuis 2006, ont permis d’illustrer ce travail par plus de 900

images nouvelles.

Nous avons choisi d'illustrer notre travail par la présentation du chapitre : Tumeurs

notochordales, car il est le reflet des nouveautés apportées par cette réédition.
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TUMEURS NOTOCHORDALES

Tumeur bénigne de la notochorde

ChOordome .....eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeesenas



Tumeur bénigne de la notochorde

L'essentiel

Localisation
@ Les plus fréquentes

@ Les moins fréquentes

Tumeurs bénignes avec différenciation de type notochordale, incidence incer-
taine.

Localisation

Base du crane, clivus, région sacro-coccygienne.

Clinique

Asymptomatique.

TDM

Ostéocondensation vertébrale, sans envahissement des parties molles.
IRM

Hyposignal T1, hypersignal T2, sans prise de contraste apres injection de gadoli-
nium.

Différentiels
Chordome, métastase condensante, lymphome.
Evolution, traitement

La surveillance clinique et radiologique doit étre systématique, la filiation avec le
chordome reste incertaine.

Tumeur bénigne de la notochorde
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Résidu de notochorde lombaire

Figure 1:Résidu de notochorde lombaire : reconstructions scanner sagittale (a), axiale (b), IRM sagittale T1 (c),
T2 fat-sat (d), T1 fat-sat gadolinium (e). Lésion condensante (fleches), bien limitée, du corps vertébral, respectant la
corticale (a, b). Hyposignal T1, hypersignal T2, sans rehaussement apres injection. Absence d’extension extra-osseuse
(c, d, e).
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Résidu de notochorde sacré

Figure 2 : Résidu de notochorde sacré : reconstructions scanner sagittale (a), axiale (b), IRM sagittale T1 (c), T2
(d), T1 gadolinium (e). Lésion condensante (fleches), bien limitée, du corps vertébral, respectant la corticale (a, b).
Hyposignal T1, hypersignal T2, sans rehaussement apres injection. Absence d’extension extra-osseuse (c, d, e).
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GENERALITES

Les tumeurs bénignes de la notochorde (TBN) sont des
tumeurs bénignes qui présentent une différenciation
de type notochordale [1, 2]. La notochorde est un tissu
qui induit la différenciation cartilagineuse et la segmen-
tation des éléments mésenchymateux des corps verté-
braux. C'est un tissu composé de cellules dérivées du
mésoblaste primitif qui constitue I'axe primitif de I'em-
bryon [1]. Dans la littérature, les TBN sont décrites éga-
lement sous les noms de résidu notochordal géant, ec-
chordose physaliphore [3, 4]. Ces différentes appella-
tions ne seraient que la méme entité histologique et
radiologique [2].

Leur origine est controversée : certains considérent que
ces tumeurs sont présentes deés la vie embryonnaire
développée a partie de résidu de la notochorde, d’autres
qu'elles se développent apres la naissance [5].

EPIDEMIOLOGIE

Fréquence

Lincidence de TBN est incertaine. Une série autopsique
de 100 patients agés de 7 a 82 ans a montré leur pré-
sence dans 20% des cas [1]. Dans une série d’examen
IRM, Mehnert les met en évidence chez 1,7 % des pa-
tients [6].
Topographie

Dans la série de Yamaguchi, les TBN sont localisées a la
base du crane et a la région sacro coccygienne, les loca-
lisations aux vertebres thoraciques ou lombaires étant

exceptionnelles. De trés rares cas ont été rapportés
dans les tissus mous [7].

CLINIQUE

Les TBN sont le plus souvent de découverte fortuite, tres
rarement symptomatique.

IMAGERIE (Figures 1 et 2)

Radiographie standard

Les TBN se présentent sous la forme d’une fine densifi-
cation de la trame osseuse a peine visible [8, 9].

TDM

Elles sont caractérisées par une densification osseuse
sans ostéolyse avec ou sans sclérose périphérique [5].

IRM

Les TBN présentent un faible signal en T1, un signal in-
termédiaire en T2 et ne se rehaussent pas apres injec-
tion de gadolinium. Il n'y a jamais d'envahissement des
parties molles [8].

Scintigraphie

La scintigraphie est normale.

ANATOMOPATHOLOGIE

Macroscopie

Les TBN, excepté les ecchordoses physaliphores qui
peuvent étre de topographie intradurale a la partie
postérieure du clivus, sont des lésions de topographie
intra osseuse pure. Elles sont le plus souvent de petites
tailles (4 mm en moyenne) mais peuvent occuper l'en-
semble du corps vertébral [1-3].

Microscopie

La TBN est une tumeur bien limitée intra osseuse sans
architecture lobulaire sans matrice extra cellulaire
myxoide, peu vascularisée et sans nécrose, ce qui per-
met de la distinguer du chordome [5, 10]. Des associa-
tions de chordomes et de TBN ont été décrites [11].

Les cellules tumorales ont un cytoplasme vacuolé avec
un noyau ovale en périphérie sans atypie [10].

Immunohistochimie

Les TBN ont le méme profil immunohistochimique que
les chordomes. Elles expriment la protéine $100, EMA et
brachyury [10].

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le principal diagnostic différentiel histologique est le
chordome, dont les criteres de différenciation a I'image-
rie avec les TBN ont été décrits par Nishiguchi [8] et pré-
sentés ci-dessous (Tableau 1). Les diagnostics différen-
tiels en imagerie sont les métastases condensantes et
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les lymphomes osseux. L'absence de rehaussement
aprés injection de gadolinium est en faveur du diagnos-

tic.

Tableau 1 : Différences a lI'imagerie entre TBN et

EVOLUTION, TRAITEMENT, PRONOSTIC

Les TBN sont des lésions indolentes qui ne nécessitent
pas d'exérese. La biopsie se discute car les caractéris-

tiques en imagerie ont été décrites comme spécifiques

[9, 12]. La surveillance clinique et radiologique doit étre

chordome.
TBN Chordome

Extension aux parties ) +
molles

Lyse osseuse - +
Rehaussement aprés ) +
injection de gadolinium
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Chordome

L'essentiel

Localisation
@ Les plus fréquentes

@ Les moins fréquentes

Epidémiologie
Tumeur maligne rare (1%). Le plus souvent diagnostiqué chez I'homme de 50 a
70 ans.

Localisation
Région sacro-coxygienne et base du crane.
Clinique

Variable : douleurs, signes de compression radiculaire ou médullaire.

Radiographie

Ostéolyse centro-somatique mal limitée.

TDM

Lyse osseuse, avec envahissement des parties molles.
IRM

Signal bas homogéneT1, élevé et hétérogéne T2, avec rehaussement apres injec-
tion de gadolinium.

Scintigraphie

Hypofixation.

Différentiels

Chondrosarcome, plasmocytome, métastase, tumeur a cellules géantes.

Evolution, traitement

Tumeur de mauvais pronostic a pouvoir métastatique. La chirurgie est le seul
traitement curatif.

Chordome
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Chordome sacré

Figure 1 : Chordome sacré : reconstructions scanner sagittale (a),
axiale (b), IRM sagittale T1 (c), axiale T2 (d), sagittale et axiale T1
fat-sat gadolinium (e, f). Lésion lytique hétérogeéne (*), mal limitée,
s'’étendant vers I'arc postérieur, associée a des remaniements conden-
sants (fleche) (a, b). Hyposignal T1, hypersignal T2, prise de contraste
hétérogéne. Envahissement des racines sacrées (fleches) et de l'es-
pace graisseux pré-sacré (c, d, e, f).
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Chordome cervical

Figure 2 : Chordome cervical étendu au clivus : IRM sagittale T1 (a), sagittale et axiale T2 (b, c), sagittale T1
gadolinium (d). Volumineuse Iésion intéressant plusieurs vertébres et le clivus : en hyposignal T1, hypersignal T2
présentant des cloisons en hyposignal, et un rehaussement hétérogene. Franchissement des corticales, envahisse-
ment des parties molles pré vertébrales, et du mur postérieur responsable d'une compression médullaire.
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Chordome lombaire

Figure 3 : Chordome lombaire : reconstruc-
tions scanner sagittale (a), axiale (b), IRM
sagittale T1 (c), T2 fat-sat (d), T1 fat-sat ga-
dolinium (e). Lésion lytique du mur postérieur
du corps vertébrale (fleches), mal limitée, avec
une condensation périphérique partielle (*) (a,
b). Hyposignal T1, hypersignal T2 hétérogene,
avec prise de contraste aprés injection (c, d, e).
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Chordome du coccyx

Figure 4 : Chordome du coccyx : IRM sagittale T1 (a), T2 fat-sat (b), T1 fat-sat gadolinium (c). Lésion en hyposi-
gnal T1, hypersignal T2, prenant le contraste aprés injection, entrainant une rupture de la corticale.
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Chordome du coccyx

Figure 5 : Chordome du coccyx : scanner sagittal en fenétre abdominale (a), IRM sagittale T1 (b), T2 (c), T1 fat-
sat gadolinium (d). Volumineuse masse (tétes de fleche) développée de part et d'autre du coccyx, refoulant le rec-
tum en avant. Lyse de la derniére piece coccygienne (*) (a). Hyposignal T1 et hypersignal T2 hétérogéne. Pseudo
capsule périphérique et cloisons en hyposignal T2. Prise de contraste hétérogéne (b, c, d).
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GENERALITES

Le chordome est une tumeur maligne du squelette axial
ayant pour origine les résidus de la notochorde primi-
tive. La notochorde est un tissu qui induit la différencia-
tion cartilagineuse et la segmentation des éléments
mésenchymateux des corps vertébraux. C'est un tissu
composé de cellules dérivées du mésoblaste primitif
qui constitue I'axe primitif de 'embryon [1].

En 1857, Virchow fut le premier a décrire les cellules ty-
piques de ces tumeurs qu'il a nommé physalifores, ca-
ractéristiques de ces lésions [2]. En 1890, Ribbert intro-
duit le terme de chordome et décrit l'origine notochor-
dale de ces tumeurs [3].

L'étiologie de cette tumeur n'est pas définie. Pour cer-
tains auteurs, elle aurait pour origine les tumeurs bé-
nignes a cellules notochordales [4-6]. Il existe des formes
familiales pour lesquelles il a été démontré une duplica-
tion du géne T [7]. Une amplification de ce géne a éga-
lement été mise en évidence dans 7% des formes spora-
diques. Ce gene T est un facteur de transcription pour le
développement de la notochorde [8]. Il a été décrit chez
les enfants des associations avec la sclérose tubéreuse
de Bourneville [9].

EPIDEMIOLOGIE

Fréquence

Les chordomes sont des tumeurs rares, de I'ordre de 1%
des tumeurs malignes primitives du squelette axial [10,
111.

Age
Ces tumeurs sont le plus souvent diagnostiquées entre

la 5¢m¢ et la 7¢m¢ décennie ; elles peuvent cependant sur-
venir a tout age [11].

Sexe

Ces tumeurs sont plus fréquentes dans la population
masculine avec un sexe ratiode 1,8/ 1 [11].

Topographie
Les chordomes sont des tumeurs osseuses du squelette
axial de localisation sacro-coxygienne dans 50 a 60%
des cas, localisées a la base du crane dans 25 a 35% des
cas et au squelette axial mobile dans 15 % des cas [9,12].
De rares cas de localisations extra osseuses ont été dé-

crites [13, 14]. Quand elles surviennent chez I'enfant et
I'adulte jeune, les localisations a la base du crane sont
de loin les plus fréquentes [13, 15].

CLINIQUE

La croissance tumorale est lente et insidieuse. La tumeur
est souvent asymptomatique. L'étage lésionnel déter-
mine les signes d'appel. La douleur est presque un signe
constant des chordomes sacro-coccygiens, due a la
compression des racines sacrées. Les tumeurs de la base
du crane sont révélées par une compression des nerfs
craniens ou une hypertension intracranienne. A I'étage
mobile, la tumeur peut se manifester par des signes de
compression radiculaire ou médullaire lente.

IMAGERIE (Figures 1a5)

Radiographie standard

Elle met en évidence une ostéolyse centro somatique
mal limitée a contours flous souvent associée a une
masse des parties molles [16].

TDM

Le chordome se traduit par une Iésion lytique sans liseré
de condensation périphérique, exceptionnellement
condensante qui présente un envahissement des par-
ties molles quasi constant. La tumeur est habituelle-
ment de grande taille. Lextension aux parties molles
présente des lobulations. Des calcifications sont pré-
sentes dans 50% des cas [16].

IRM

Le chordome présente un hyposignal homogéne sur les
séquences pondérées en T1 et un hypersignal hétéro-
géne en T2 [17]. Il existe un rehaussement de la tumeur
aprés injection de gadolinium. Les séquences de diffu-
sion montrent un hypersignal Iésionnel sur les sé-
quences de diffusion associées a une chute du signal
sur la cartographie ADC [18].

Scintigraphie

Le chordome est une Iésion hypofixante pouvant étre
cerclée d’'une hyperfixation périphérique.

Chordome
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ANATOMOPATHOLOGIE

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL [17]

Macroscopie

Ce sont des tumeurs gélatineuse, d'aspect nodulaire,
encapsulées et lobulées par du tissu fibreux [19].

Microscopie
On individualise trois sous type de chordomes [19]:

« Les chordomes NOS (not otherwise specified) qui
sont composés de larges cellules formant des lo-
bules séparés par des septas fibreux et une matrice
extracellulaire de type myxoide. Les cellules ont de
nombreuses vacuoles intra cytoplasmiques réalisant
des aspects de cellules physaliphores (terme venant
du grec physalis bulle et phero porter). Ce sont des
tumeurs trés hétérogénes avec de larges zones de
nécrose.

» Les chordomes chondroides ont le méme aspect
microscopique mais il existe une matrice extra cellu-
laire de type cartilage hyalin.

« Les chordomes dédifférenciés sont des tumeurs a
double composante : une composante de type chor-
dome NOS et une composante de type fibrosarcome
de haut grade ou de type ostéosarcome.

Immunohistochimie

Les chordomes NOS sont des tumeurs qui expriment la
kératine. Limmunohistochimie montre une nette positi-
vité pour EMA et S100. Brachyury est un marqueur trés
spécifique des chordomes [20].

Génétique
De nombreux réarrangement cytogénétiques ont été
décrits. Les plus fréquemment retrouvées sont une mo-

nosomie du chromosome 1 et une trisomie du chromo-
some 7 [21, 22].

Tableau 1 : Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel principal est le chondrosar-
come. La sémiologie radiologique est différente avec en
IRM un rehaussement en « arc et anneau ».

Pour les localisations sacrées, on évoquera principale-
ment le plasmocytome, la tumeur a cellules géantes, la
métastase. Pour les localisations sphéno occipitales, on
évoquera les tumeurs sellaires : adénome et craniopha-
ryngiome, les méningiomes, le neurinome ou l'exten-
sion d’'une tumeur du cavum.

EVOLUTION, TRAITEMENT, PRONOSTIC

La médiane de survie est de 7 ans, avec des variations
suivant le site et la taille de la tumeur [23]. Moins de
40% des tumeurs ont une évolution métastatique avec
une prédilection pour le poumon, l'os, les ganglions ou
rarement la peau [24]. Ce sont des tumeurs de mauvais
pronostic excepté les tumeurs sacrées quand l'exérése
compléte est possible.

La chirurgie est le seul traitement curatif [23, 25]. Des
marges chirurgicales de résections saines sont souvent
difficiles a obtenir a cause de la localisation rachidienne.
Néanmoins des marges de résection dépendent le taux
de récidive locale et de survie [26]. Ce sont des tumeurs
peu radiosensibles [23]. La radiothérapie convention-
nelle et la proton thérapie sont utilisées en complément
d’une chirurgie ou en cas de tumeur non résécable [27,
28]. Lutilisation de thérapie ciblée a permis une stabili-
sation de la maladie dans certains cas [23].

Localisation Sacrum

Sphéno-occipitale

Chondrosarcome
Plasmocytome

Tumeur a cellules géantes
Métastase

Diagnostics

Tumeurs sellaires : adénome et craniopharyngiome
Méningiome

Neurinome

Extension d’une tumeur du cavum
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CONCLUSION

Ce travail avait comme objectif d’offrir aux radiologues et aux médecins traitant des
patients atteints de tumeurs osseuses un ouvrage actualisé consacré a l'imagerie
des tumeurs osseuses, mais aussi a leurs approches épidémiologique, et clinique,
ainsi que d'éclairer sur leurs anatomopathologies et leurs prises en charge
thérapeutiques.

Ce livre doit permettre au praticien de retrouver les arguments essentiels dans la
caractérisation et la différenciation d’'une lésion osseuse d'allure tumorale. Il doit
également permettre, lorsque I'histologie est connue, d’avoir & disposition I'ensemble
des caractéristiques de la lésion.

Nous espérons que ces objectifs seront atteints et que ce livre satisfera I'ensemble

des spécialistes s’intéressant aux tumeurs osseuses.
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