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INTRODUCTION

Les processus tumoraux du squelette représentent une part importante de la pathologie
osseuse de I’enfant. Les tumeurs de I'appareil locomoteur présentent une variété de défis. Les
patients atteints de tumeurs malignes ou méme bénignes sont mieux traités par des chirurgiens
ayant une expertise spécifique en oncologie. L'inexpérience peut conduire a des erreurs de
traitement mortelles, méme au stade de la biopsie primaire. Les taux de survie actuels
dépassent de loin ceux d'il y a 30 ans, en grande partie en raison du développement du champ
de I'oncologie orthopédique et de I’arsenal des thérapies chirurgicales et adjuvantes.

Les tumeurs ostéogeniques sont definies comme des tumeurs qui produisent de la
matrice osseuse. Selon leur comportement biologique, elles sont divisées en des lésions
bénignes et malignes. Les tumeurs osseuses bénignes subissent trés rarement une

transformation maligne.
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CARACTERISTIQUESCLINIQUES

Un enfant présentant une fracture pathologique en I’absence de symptomes
précedents a le plus souvent une lésion bénigne de I'0s qui a progressivement affaibli le cortex
et a abouti a une fracture de fatigue a travers une lésion kystique. La notion de douleur ou de
géne est souvent retrouvée a posteriori lors de I’interrogatoire et n’est qu’occasionnellement
un motif de consultation initiale. En revanche, I’augmentation progressive de volume d’une
masse accompagnée d’une douleur croissante, surtout nocturne, doit faire évoquer le
diagnostic de tumeur maligne.

La présence d'une masse palpable est une découverte importante a I'examen physique.
L'examinateur doit déterminer sa taille, sa mobilité, et son caractere douloureux ou non a la
palpation avec ou sans augmentation de la température locale. Une Iésion a croissance rapide
fait suspecter le caractére malin de la lésion. La consistance de la masse est ensuite
déterminée : ferme ou molle, liquidienne ou osseuse?

La détermination de mobilité d'une masse est essentielle. Lorsque la masse est fixée,
elle est suspecte de malignité et d’une attache osseuse. Une tumeur osseuse n’est pas affectée
par la contraction musculaire. Les tumeurs intramusculaires sont généralement mobiles
lorsque le muscle est détendu et deviennent fixes lorsque le muscle est contracte.

La sensibilité a la palpation indique un processus actif et est due a une réponse
inflammatoire. Abces et infections sont trés douloureux et généralement accompagnés par
d'autres signes d'inflammation, tels qu’un érythéme, un cedeme, une lymphangite ou une
adénopathie. Il faut cependant se mefier : la croissance rapide et la nécrose d'une tumeur
maligne peuvent imiter I'infection rendant difficile par exemple la distinction d’un sarcome
d'Ewing et d’une ostéomyelite. Quand une tumeur maligne a croissance rapide est sous-
cutanee, elle peut provoquer une dilatation vasculaire, une chaleur locale accrue, et la
turgescence de la peau. Une telle tumeur peut étre confondue avec une thrombophlébite ou un
processus infectieux.

Les amplitudes articulaires sont parfois limitées : par des spasmes musculaires, pour
des raisons mecaniques d’encombrement di a la masse tumorale ou encore par atteinte
articulaire. Une synovite réactionnelle lorsque la lIésion est adjacente a une articulation ou si
I’articulation est directement impliquée peut étre responsable de cette limitation. L'atrophie
musculaire n’est pas rare, et une boiterie antalgique peut étre présente.

Une atteinte nerveuse peut étre retrouvée en cas de compression par la masse

tumorale ou d’envahissement.
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APPROCHE DIAGNOSTIQUE

La plupart du temps dans notre pratique clinique, une tumeur osseuse se présente
comme une lésion solitaire de I’os découverte radiologiquement a I’occasion de signes
cliniques variables. Une lesion osseuse solitaire peut-étre congénitale ou acquise. Acquise,
elle peut alors entrer dans I'une des cing catégories suivantes: inflammatoire, traumatique,
néoplasique, métabolique ou diverse.

Une analyse radiologique préecise et méthodique de I’atteinte de I’os et des parties
molles de voisinage doit permettre de restreindre le champ des hypothéses. Ces hypotheses
seront formulées dans chacune des cing catégories mentionnées plus haut et deés lors en faisant
intervenir d'autres facteurs: I’age, le sexe, les signes cliniques d'accompagnement, la
localisation sur I’0s.

Le diagnostic repose sur une analyse en deux temps :

—Appreécier le degré d'évolutivité, I'agressivité de la lésion

—Rechercher les arguments pour un diagnostic nosologique
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OSTEOSARCOME

Les ostéosarcomes (OS) sont les tumeurs osseuses primitives malignes les plus
fréquentes en pediatrie a I’exclusion des tumeurs hématopoiétiques. Leur localisation
principale concerne les os longs sans lésion préalable reconnaissable. Les progres dans la
gestion clinique des ostéosarcomes ont conduit a une augmentation significative du taux de
survie a 5 ans, qui dans la plupart des centres dépasse désormais 50% en ce qui concerne les
tumeurs non métastatiques (1).

L’ ostéosarcome dérive des tissus conjonctifs ostéoformateurs. 1l se caractérise par la
formation de tissu osseux ou ostéoide par les cellules tumorales et, en méme temps,
inconstamment, quelques plages chondroides ou fibroides, ce qui a pu amener certains a
diviser les ostéosarcomes en 3 variétés : ostéoblastique, chondroblastique ou fibroblastique.
Désormais la classification des ostéosarcomes s’oriente en 4 classes :

- OS apoint de départ intra-medullaire :

OS intra-médullaire de haut grade (le plus frequent),
OS telangiectasique (<4%),
OS de bas grade (2%),
OS a petites cellules (1,5%),
OS multicentriques,
OS des machoires.
- OS de surface :
OS intracortical,
OS parostéal,
OS périosteal,
OS superficiel de haut grade.
- OS secondaire par transformation maligne d’une Iésion préexistante.

- OS des tissus mous.

Nous ne détaillerons ici que I’ostéosarcome intra-medullaire de haut grade, forme

majoritairement rencontrée chez nos patients dans cette etude.
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Epidémiologie

L’ostéosarcome conventionnel intra-médullaire est une tumeur de haut grade de
malignité produisant du tissu osseux. Il s’agit de la tumeur maligne primitive de I'os non-
hématopoiétique la plus commune, avec une incidence estimée a 5,6 millions d’enfants de
moins de 15 ans (2). Il représente 19,6% des sarcomes (3), 75% de I’ensemble des
osteosarcomes (4), 30% des tumeurs malignes primitives (5) et 15% des tumeurs osseuses

primitives biopsiées selon des sources de 1989 (6).

Il ne semble pas y avoir d'association significative avec I’origine ethnique ou la race.
L’ostéosarcome conventionnel est en grande partie une maladie de I’enfant ou du sujet jeune
(2), 60% des patients ont moins de 25 ans. Il survient le plus souvent dans la deuxieme
décennie avec un age moyen de survenue de 14 ans (7). Dans la statistique de Dahlin et Unni,
le plus jeune patient avait 2 ans et 9 mois (3). Bien que 30% des ostéosarcomes surviennent
chez des patients de plus de 40 ans, la possibilité d'un facteur prédisposant doit toujours étre
envisagée chez les patients agés (par exemple, la maladie osseuse de Paget, le sarcome post-
radique) (8,9). L’ostéosarcome conventionnel affecte plus souvent les hommes que les
femmes avec un ratio de trois pour deux. Cette sélection du sexe est encore plus prononcee
chez les patients de moins de 20 ans et tend a devenir moins spectaculaire avec I'age. Dans la

population noire, I’incidence chez la femme est cing fois moins importante que chez I’homme

(4).

-38-



INTRODUCTION

Sites d'implication

L’ostéosarcome conventionnel montre une propension profonde a se developper au
niveau des os longs du squelette appendiculaire (80 a 90% des cas selon les statistiques); en
particulier le fémur distal, le tibia proximal et I'numérus proximal par ordre de fréquence
décroissante. Ainsi pres de la moitié des cas se localisent autour du genou. L’humérus
représente 10% des localisations de I’ostéosarcome. Il tend a étre une maladie de la
métaphyse (91%) ou plus rarement de la diaphyse (<9%). La participation primaire de
I'épiphyse est tres rare (10).

Bien que les os longs restent les sites de predilection des OS conventionnels,
I'incidence relative des autres localisations (c’est-a-dire les méachoires, le bassin, la colonne
vertébrale et le crane principalement) a tendance a augmenter avec I'age. Les ostéosarcomes
distaux au-dela des poignets et chevilles sont particulierement inhabituels (11,12) (Figure 1).

Les formes meétastatiques au moment du diagnostic représentent 20 a 25% des
patients. Quatre-vingt-dix pour cent des patients presentent une localisation pulmonaire et

10% des localisations osseuses (13).

II'Z:'I)::MM]
Figure 1 : Répartition de la localisation de
I’ostéosarcome conventionnel, établie a partir

des série de Arndt, Campanacci et Widhe sur
3433 cas (13-15).
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Signes cliniques

Les symptomes se développent généralement sur une période de plusieurs semaines a
plusieurs mois. Les premiers symptomes peuvent croitre et décroitre et, de ce fait sont
difficiles a interpréter. Bien que relativement non spécifique, la douleur, avec ou sans une
masse palpable, est le symptdme cardinal de I'ostéosarcome conventionnel. La douleur est
habituellement décrite comme profonde, ennuyeuse, initialement intermittente puis continue,
lancinante et parfois sévere. Le délai de consultation est trés variable, de quelques jours a
plusieurs mois. La douleur est d’ailleurs rarement le seul motif de consultation. L’ état général
reste longtemps conserveé.

Les résultats de I'examen physique peuvent étre limités a une masse sensible plus ou
moins douloureuse. Peuvent étre retrouves: une diminution des amplitudes de mouvement,
une limitation fonctionnelle, un oedeme, une chaleur localisée, des télangiectasies. Une forte
augmentation soudaine de la taille de la tumeur est généralement attribuable a une
modification secondaire telle qu’une hémorragie intra-lésionnelle. Une fracture pathologique
se produit chez 5-10% des patients. Les résultats de laboratoire sont limités, bien que
I'élévation de certains marqueurs sériques (par exemple, la phosphatase alcaline, traduisant
I’activité ostéoblastique de la tumeur et I'acide lactique déshydrogenase) peut étre présente et

ont éte utilisés pour surveiller I'état de la maladie.

Etiologie

L'étiologie précise de I'ostéosarcome conventionnel reste inconnue. Bien que des
antécédents de traumatisme sont souvent retrouves, il est estimé que le traumatisme attire
plutét I'attention sur la tumeur. Des travaux actuels restent en cours. La maladie osseuse de
Paget et I'exposition aux rayonnements ont longtemps été associées a une incidence accrue
d’ostéosarcome (17-20). Bien qu'une large variété d'autres tumeurs (par exemple,
ostéoblastome, ostéochondrome et dysplasie fibreuse) et des conditions non néoplasiques (par
exemple, l'ostéeomyélite et le métal utilisé pour les endoprothéses) ont été lies a
I'ostéosarcome, I'extréme rareté de ces associations suggeére que toute relation de cause a effet
est ténue (21-23). Des formes familiales d’ostéosarcome ont été décrites dans le cadre des
mutations du géne Rb1 (24-26) et/ou du syndrome de Li Fraumeni (27). Plus recemment, il a
été mis en évidence un risque accru de développer un ostéosarcome dans certaines
pathologies héreditaires comme le syndrome d’Oslam, le syndrome de Rothmund Thomson,
la maladie de Bloom ou la maladie de Blackfan Diamond (28).
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Imagerie
Les examens d’imagerie doivent toujours étre realises avant la biopsie car les aspects

radiologiques peuvent étre faussés par le traumatisme qui en resulte. Ceci implique donc une
notion d’urgence dans la réalisation de ces examens complémentaires car les chances de

guérison reposent, entre autres, sur une prise en charge thérapeutique rapide.

Radiographie standard

L'aspect radiographique de l'ostéosarcome conventionnel est extrémement variable. 1l
peut étre purement ostéoblastique ou ostéolytique. Dans la plupart des cas, il est mixte :
lytique et condensant par la destruction corticale et I’extension tumorale au sein des tissus
mous. Tous les intermédiaires existent donc entre les formes purement condensantes et les
formes purement ostéolytiques. En pratique, deux formes sont plus frequemment rencontrees :
mixte ou lytique pure.

La forme mixte est caractérisee par un remaniement de la densité de I’0s spongieux

métaphysaire ou la tumeur a pris son origine ; cette zone est remplacée par une plage de
condensation souvent un peu excentrée, plus ou moins étendue, mais dont les limites tres
rapidement dépassent 6 cm dans la plus grande dimension. Cette condensation est rarement
uniforme et isolée (forme condensante pure) ; le plus souvent, il existe en son sein ou a son
voisinage des plages d’ostéolyse plus ou moins nombreuses et plus ou moins confluentes.
Habituellement, la condensation prédomine au centre de la lésion. Dans les zones qui restent
condensees, le stroma tumoral apparait homogéne, uniformément opaque.

Les limites de la Iésion sont floues et imprécises. L’extension est importante vers la
diaphyse sans limite nette. Elle est tardive en revanche vers I’épiphyse tant qu’existe le
cartilage de conjugaison ; du moins sur les radiographies : quand celui-ci est sur le point de
se souder, I’épiphyse peut étre atteinte mais surtout en périphérie (Figure 2). La destruction du

cartilage articulaire est rare mais non exceptionnelle.
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Figure 2 : Exemple d’imagerie d’ostéosarcome conventionnel mixte (groupe « CPH » ; cas
n°1):

A : Radiographie standard : visualisation de plages condensantes et de plages ostéolytiques
métaphyso-diaphysaires

B : IRM en coupes sagittale: extension diaphysaire importante

C : Visualisation d’une extension épiphysaire difficilement identifiable sur la radiographie

standard chez une patiente en fin de croissance.

D’un point de départ excentriqgue dans la métaphyse, la tumeur va s’étendre
transversalement pour occuper une partie plus profonde du tissu spongieux métaphysaire et va
s’étendre aussi vers I’extérieur, vers le cortex ; tres vite celui-ci est atteint. Au tout début, bien
gu’envahi, il peut étre encore radiologiquement intact, alors que le périoste et les parties
molles sont déja modifies. Trés vite, le cortex se déminéralise ; une ostéolyse ponctuée
apparait qui devient progressivement confluente, et le cortex est détruit sur une plus ou moins
grande surface. Cet envahissement et cette destruction sont nets, surtout dans les formes
mixtes ou a prédominance ostéolytique. Dans les formes condensantes, la condensation
englobe la corticale, et I’envahissement de celle-ci peut ne pas étre évident radiologiquement.

Dés que la tumeur a pénétre le cortex, le périoste se trouve stimulé et tente d’opposer
une barriere d’os non tumoral a la progression de la lésion. Mais cet envahissement tumoral
est tellement rapide qu’il atteint progressivement cet os néoformé pour le détruire également.
La réaction périostée, d’abord en couches lamellaires, se trouve rapidement effondrée en son

centre, alors que I’aspect lamellaire va persister a la périphérie, au raccordement avec la
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corticale saine. Cette réaction periostée périphérique, feuilletée, se souléve en s’amincissant
vers le centre de la tumeur, ce qui constitue I’éperon périoste ou triangle de Codman, dont on

sait qu’isolé il n’a pas de signification pathognomonique (Figure 3).

Figure 3 : (Groupe « CPH » ; cas n° 7)
Visualisation d’une réaction périostee
lamellaire en zone de raccordement distal
avec I’os cortical sain correspondant a
I’éperon périosté de Codman et d’une
osteolyse ponctuée du cortex. Par ailleurs, il
existe un important épaississement des parties
molles en regard.

Au maximum d’évolution de la saillie tumorale, a travers le cortex, la réaction
périostée s’organise differemment : quelques fines travees osseuses calcifiées apparaissent
sous forme de lignes calcaires perpendiculaires a la direction du cortex : images « en rayons
de soleil », « en poils de brosse », « en buisson », « en feu d’herbe » (Figures 4 et 5). Dans
quelques cas méme, I’envahissement tumoral des parties molles est tres important, tres
étendu, refoulant les fascias graisseux intermusculaires. Cette tumeur, développée dans les
parties molles, peut méme étre le siege d’une minéralisation de son stroma, minéralisation

qui, dans le cas présent, se fait d’une facon homogéne, en gros amas amorphes.
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Figure 4 (a gauche) : (Groupe « Arthrodeése » ; cas n° 15)
Ostéosarcome ostéoblastique : Iésion mixte lytique et condensante avec réaction périostée en
« feu d’herbe ».

Figure 5 (a droite) : (Groupe « Arthrodése » ; cas n°10)
Ostéosarcome ostéoblastique : Iésion a composante condensante prédominante avec réaction
périostée en « poils de brosse ».

La forme ostéolytique se caractérise par une lacune radiotransparente souvent

d’emblée étendue, supérieure a 6 cm, en raison de la rapidité de son évolution. Les bords en
sont imprécis vers la diaphyse, « vermoulus » ou ponctués. Le cartilage de conjugaison
représente une barriere longtemps infranchissable, du moins apparemment sur les
radiographies simples.

Le cortex est rapidement détruit, sans expansion osseuse. Les parties molles sont
envahies, avec une reaction périostée importante. La tumeur se développe dans les parties
molles, emportant quelques fois, a distance de I’0s, quelques fragments de cortex non encore
lysés. Des images de spicules « en feu d’herbe », « en rayons de soleil » sont souvent visibles
au sein des parties molles.

Les fractures pathologiques sont fréquentes. Dans ces cas, il n’y a pas de

déminéralisation du stroma tumoral.
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Le diagnostic de tumeur maligne est évident mais, dans ces formes, il est plus difficile
d’éliminer le chondrosarcome, le fibrosarcome, le sarcome d’Ewing ou méme les tumeurs

malignes secondaires.
Bien que la radiographie standard différencie ces deux entités de I’ostéosarcome, la

plupart des auteurs s’accordent a reconnaitre I’absence de concordance précise entre I’aspect

anatomo-pathologique et I’aspect radiologique de ces lésions.

Imagerie par résonance magnétique / IRM

L’IRM permet d’obtenir une vision locale de I’étendue de la tumeur dans les trois
plans de I’espace et ses limites précises, informations essentielles pour la chirurgie de
résection tumorale (29). Elle permet ainsi de distinguer les rapports anatomiques de la tumeur
et le degré d’envahissement tumoral au sein des parties molles adjacentes : muscles, graisse,
paquets vasculo-nerveux, tendons, ligaments. L’IRM permet de préciser si I’extension
tumorale est restée intra-compartimentale ou a envahi le ou les compartiments voisins, ce qui
conditionne grandement le pronostic. Elle montre la propagation tumorale intra-médullaire
dans la métaphyse et la diaphyse pour laquelle I’'IRM révele souvent que I’extension tumorale
déborde les limites vues sur les radiographies. Elle est plus fiable que le scanner pour
rechercher une extension vers I’épiphyse a travers le cartilage de croissance (30). La difficulté
d’interprétation est de faire la part de la tumeur et de I’oedeme juxta-tumoral (31).
L’ exploration comporte des séquences ponderées T1, T2, et T1 aprés injection de Gadolinium
+/- saturation de la graisse.

D’une maniere générale, la tumeur apparait sous I’aspect de plages de signal
d’intensité faible ou intermédiaire en séquences pondérées T1, contrastant avec I’hypersignal
de la moelle osseuse normale, et en hypersignal sur les coupes pondérées T2. Des plages
d’hyposignal T1 et T2 sont fréquentes et correspondent au foyer de stroma minéralisé. Les
foyers hémorragiques ont un hypersignal a la fois en T1 et en T2 et les zones de nécroses un
faible signal en T1 et un hypersignal en T2. Il est habituel de visualiser un rehaussement du
signal apreés injection d’un complexe de gadolinium.

Cependant, I’IRM a des limites. Chez I’enfant tres jeune, dont la moelle osseuse est
encore partiellement hématopoiétique, I’extension tumorale peut ne pas étre bien visualisée et

risque d’étre surévaluée sur les coupes pondérées en T2 (32).
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Au total, le scanner et I'imagerie par résonance magnétique (IRM) sont utiles au
diagnostic et a la délimitation des limites de I’étendue de la tumeur avant chirurgie (33-36).
Le bilan d’extension a distance recherche des meétastases pulmonaires via un scanner
thoracique. La scintigraphie osseuse au Technéetium 99 et la tomographie par emission de
positrons couplée au scanner (TEPscan) fournissent des informations concernant les
éventuelles métastases produisant de I’0s, skip metastases, localisations concomitantes ou

maladie systémique.
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Macroscopie
Au terme des examens d’imagerie, méme si le diagnostic de tumeur maligne primitive

est evident, si I’on parvient méme a évoquer la nature ostéogénique de ce sarcome, il est
impossible, compte tenu de la gravité du pronostic, de I’affirmer sur les seules données de la
radiologie. L étude anatomo-pathologique aprés biopsie est indispensable. Cette biopsie peut
étre réalisée soit par ponction au trocart, sous contrle scannographique, soit par voie
chirurgicale. Le trajet de la biopsie, méme apres abord au trocart, doit toujours étre réséqué en
totalite lors de I’exérése ultérieure de la tumeur ; le choix de sa voie d’abord n’est donc pas a
négliger.

Macroscopiquement, I'ostéosarcome est souvent une grande tumeur (plus de 5 cm),
métaphysaire, charnue ou non, pouvant contenir du cartilage. 1l existe une atteinte corticale
associee a une masse des tissus mous. La tumeur a un aspect variable. Certains ostéosarcomes
osteoblastiques peuvent apparaitre de couleur gris-beige avec un aspect granuleux (« en pierre
ponce »), tandis que d'autres sont plus denses, sclérosés et plus jaune-blancs, plus fermes ou

contenant des Tlots d’ossification irréguliers et des Tlots de tissu chondroide.

Histopathologie

L’ostéosarcome conventionnel est souvent appelé tumeur a « cellules en fuseau » ;
une référence qui simplifie trop son apparence cytologique. Il a tendance a étre une tumeur
tres anaplasique et pléomorphe dans laquelle les cellules tumorales peuvent étre
épithélioides, plasmacytoides, fusiformes, ovoides, de petites cellules rondes, des cellules
claires, des cellules géantes multinucléées ou mononuclées, ou des cellules en fuseau. Dans la
plupart des cas, il existe un mélange complexe de deux ou plusieurs de ces types de cellules.
Le diagnostic d'ostéosarcome est fondé sur [lidentification précise d’ostéoides.
Histologiquement, la substance ostéoide est un matériau intercellulaire dense, rose et amorphe

(Figure 6). Il doit étre distingue d'autres mateériaux extracellulaires éosinophiles tels que la

fibrine et I’amyloide.

Figure 6 : Analyse histologique : Ostéosarcome
ostéoblastique : contient de la substance ostéoide qui
est une matrice non minéralisée d'os, éosinophile,
dense, homogeéne et curviligne et qui deviendra de I’0s
en raison de sa minéralisation.

-47-



INTRODUCTION

Génétique

La plupart, sinon la totalitt des ostéosarcomes contiennent des aberrations
chromosomiques clonales. Les aberrations sont complexes, comprenant une abondance de
modifications numériques et structurelles (37-42). Bien gu'aucune translocation spécifique
n'a été attribuée a I'ostéosarcome conventionnel, l'implication de certaines régions
chromosomiques est récurrente. Les régions chromosomiques 1p11-13, 1q11-12, 1g21-22,
11p14-15, 14pl11-13, 15p11-13, 17p et 19ql3 sont le plus souvent affectées par des
changements structurels, et les déséquilibres les plus courants sont +1 -6q , -9, -10, -13 et -17
(38). Certaines modifications genétiques telles que les pertes d’hétérozygotie ont été

reconnues comme facteurs pronostiques.

Les facteurs pronostiques

Non traité, l'osteosarcome conventionnel est universellement fatal. Une croissance
locale agressive et une dissémination systémique hématogeéne rapide marquent son évolution.
Bien que les métastases puissent affecter de nombreux sites, les métastases pulmonaires sont
le site le plus fréquent de la maladie systémique. L'os est le deuxieme site le plus fréquent des
métastases, observé dans environ 15% des cas et affectant surtout les os plats mais ceci est en
grande partie un événement préterminal.

L'identification des facteurs pronostiques a été un processus additionnel dans lequel
les facteurs ont été étudiés, identifiés et intégrés dans une stratégie thérapeutique globale (43—
54). Traditionnellement, I'age, le sexe, la localisation de la tumeur, sa taille, le stade et les
résultats de différents tests génétiques de laboratoire ont été utilisés pour prédire le pronostic.
Cependant, la réponse a la thérapie preopératoire est actuellement l'indicateur le plus
sensible de la survie.

Dans le méme temps, il est reconnu que chaque cas est unique, surtout en matiére
d’oncologie. Une agressivité biologique variable, couplée avec une incapacité a réaliser une
résection compléte de la tumeur dans certains sites (tels que le crane ou la colonne vertébrale)
en est un exemple. 1l y a certains sites (dont la méachoire ou le bassin), pour lesquels la
réponse au traitement ne semble pas refléter le pronostic malgré la capacité a obtenir une
résection chirurgicale complete.

Lorsque la prise en charge des ostéosarcomes est uniquement chirurgicale, comme
cela était le cas avant I’avenement de la chimiothérapie, la survie était limitee, de I’ordre de
15 a 20% de survie a cing ans. Avec le développement efficace de la thérapie
multidisciplinaire, des changements importants ont été introduits dans la prise en charge de

I'ostéosarcome. Depuis le début des années 80, 60 a 80% des enfants atteints d’ostéosarcome
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localisé sont vivants en rémission a 5 ans (13,55-58). A I’époque, le taux de decés par
métastases pulmonaires de 80 a 90% des patients atteints d'ostéosarcome, malgré résection
chirurgicale complete et absence de métastase pulmonaire au bilan initial suggere que des
micro-métastases pulmonaires subcliniques sont présentes dans la grande majorité des cas,
lors de la présentation initiale.

Par conséquent, I'ostéosarcome doit étre considéré comme une maladie systémique au
moment du diagnostic initial. La prise en charge actuelle est pluridisciplinaire, en se
concentrant sur les deux manifestations de I’ostéosarcome - systemique et locale - grace a
I'utilisation judicieuse de la thérapie multidisciplinaire alliant la chirurgie et la chimiothérapie.
L'utilisation d'une telle thérapie multidisciplinaire a abouti a la survie sans maladie de 60 a
80% des patients, tout en permettant la réalisation d’une chirurgie fonctionnelle pour plus de
80% des patients.

La survie ultime est directement liée a la réponse a la thérapie préopératoire. Chez les
patients dont les tumeurs présentent un taux de nécrose tumorale de 90% (dits «bons
répondeurs» selon la classification HUVOS (59)), la survie a long terme est généralement de
80 a 90%. Dans les cas ou la nécrose tumorale est inférieure a 90% (dits « mauvais
répondeurs ») et en absence de modification thérapeutique post-opératoire, la survie est
extrémement pauvre, généralement inférieure a 15%. Il a été démontré qu’avec des
modifications appropriées de la thérapie post-opératoire, un nombre important de « mauvais
répondeurs » peuvent avoir une amélioration de leur pronostic et la survie a long terme dans

ce groupe peut alors approcher dans certains cas, celles des « bons répondeurs » (60,61).

Traitement

Le traitement du sarcome ostéogénique a beaucoup évolué ces derniéres années. Alors
qu’autrefois I’objectif était la survie du patient avec une perspective de guérison a long terme
de 20% des cas, la chirurgie devient aujourd’hui fonctionnelle.

Les thérapeutiques actuelles associent chimiothérapie antimitotique et chirurgie. La
chirurgie d’exérése d’emblée, amputation ou désarticulation, est devenue rare ainsi que la
radiothérapie seule ou néo-adjuvante.

La chimiothérapie est agressive et dure plusieurs semaines durant lesquelles la
surveillance radiologique et clinique de la tumeur est essentielle pour ne pas laisser évoluer
une lésion qui ne répondrait pas au traitement.

La chirurgie intervient immédiatement apres la chimiothérapie, guidée par un bilan
d’imagerie. Elle est au maximum conservatrice. L’amputation est réservée aux tumeurs de

taille trés importante avec envahissement cutané et/ou vasculo-nerveux atteignant plusieurs
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compartiments et rendant le pronostic fonctionnel particulierement deéfavorable. Cette
chirurgie doit impérativement étre carcinologiquement satisfaisante, c’est-a-dire emporter en
bloc la tumeur en passant partout en zone saine. Une effraction tumorale per-opératoire
constitue une indication a I’amputation. Lorsque la résection carcinologique est possible, la
reconstruction chirurgicale dépend de I’os atteint : aucune reconstruction pour une fibula dans
ses 2/3 proximaux, prothése, arthrodése, ... Chez I’enfant, cette chirurgie conservatrice
comporte des écueils (62): déficit de croissance di au sacrifice des cartilages de croissance,
difficultés liées aux répercussions sur le cartilage de conjugaison d’une prothése qui le
traverse, difficultés de la mise en place du materiel chez le trés jeune enfant, détérioration
plus rapide du matériel de prothése que chez I’adulte. Dans tous les cas, la chirurgie
conservatrice doit permettre un résultat fonctionnel aussi bon qu’une amputation correctement
appareillée.

Aprés I’intervention, la chimiothérapie est reprise le plus vite possible, dans la
deuxiéme semaine suivant I’opération et selon les modalités guidées par I’examen anatomo-
pathologique de la piéce opératoire. Durant cet intervalle, le pathologiste effectue selon un
protocole precis, une étude d’une tranche longitudinale de la piece d’exérese précisant, pour
les différents territoires de celle-ci, le pourcentage de cellules tumorales nécrosées et le
pourcentage de cellules encore actives en appliquant le protocole Huvos :

- grade IV : aucune cellule viable

- grade 111 : moins de 5% de cellules viables ou quelques cellules viables

dissémineées

- grade 11 : 5 a50% de cellules viables

- grade I : plus de 50% de cellules viables.

Les bons répondeurs (grade Ill et 1V) se voient poursuivre en post-opératoire une
chimiothérapie adjuvante identique a leur chimiothérapie néo-adjuvante tandis qu’une

modification de traitement est nécessaire aux mauvais répondeurs (grades I et I1).
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SARCOME D’ EWING

Depuis sa premiere description par Ewing en 1921 comme un « endotheliome
diffus de I’os», la controverse a persisté autour de son histogenese (63). Le terme tumeur
neurectodermale primitive décrit une petite tumeur maligne de cellules qui est considérée par
certains comme «semblable a», mais distincte d’une tumeur d'Ewing. L’utilisation de
I’immunopéroxydase et les études cytogénétiques plus récentes ont indiqué que la tumeur
primitive neurectodermique et le sarcome d'Ewing sont la méme entité et doivent étre
considérés comme des dérivés neurectodermiques.

Le pronostic des patients atteints de tumeur d'Ewing est considérablement amélioré

depuis l'introduction de la radiothérapie et la chimiothérapie.

Epidémiologie

Le sarcome d'Ewing est relativement rare. Il représente 5 a 8% des tumeurs primitives
malignes de I’0s (11% si I’on exclut les myélomes), 40 a 45% des tumeurs osseuses malignes
pédiatriques. 1l s’agit de la seconde tumeur osseuse de I’enfant apres I’ostéosarcome
(myélome exclu) (6).

Les ages s’échelonnent de 4 mois a 79 ans. Quatre-vingt-dix pourcents des patients ont
entre 5 et 30 ans, pres de 80% des patients ont moins de 20 ans, avec un pic d’incidence dans
la deuxieme déecade et 40% des patients ont entre 10 et 15 ans (64). Les patients agés de plus
de 30 ans sont extrémement rares. Sa survenue avant I’age de 5 ans n’est pas exceptionnelle.
Le sarcome d’Ewing est plus fréquent que I’osteosarcome dans les premiéres années de vie.

Il atteint plus rarement les populations de couleur noire et les populations asiatiques
(2,7,64). Le sarcome d'Ewing montre une prédilection pour le sexe masculin avec un ratio de
1,4 pour 1. Certains auteurs discutent I’existence de cas familiaux sans hérédité certaine

connue (6).

Localisation
Le sarcome d'Ewing se localise en région métaphyso-diaphysaire (45%), diaphysaire
(33%), métaphysaire (15%), metaphyso-épiphysaire (6%) ou épiphysaire (2%) des o0s
longs (6). Le fémur puis le tibia, I’humeérus et la fibula sont les localisations préférentielles,
cette derniére étant plus souvent atteinte que dans d’autres variétés de sarcome osseux. Le
bassin, les cotes et les clavicules sont également communément atteints. Le crane, les
vertebres, la scapula et les os courts des mains et des pieds sont rarement impliqués a

I’exception du calcanéum (Figure 7). Selon Dahlin et al, le squelette du membre inférieur
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représente 60,2% de I’ensemble des sarcomes d’Ewing (3).

Les formes métastatiques au diagnostic représentent 20 a 25% des patients avec 50%
de localisation pulmonaire, 25% de localisation médullaire et 25% de localisation osseuse
(13).

—————
Figure 7 : Répartition de la |
localisation du sarcome d’Ewing,
établie a partir des séries de Arndt,
Campanacci et Widhe sur 1369 cas |
(13-15). | g
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De « Les tumeurs malignes de I’enfant » (16)

Signes cliniques

La douleur et une masse dans la zone concernée sont les symptdmes cliniques les
plus courants. Les douleurs peuvent évoluer depuis plusieurs semaines ou mois, souvent
atténuees par le repos dans la phase de début. La masse palpable est généralement sensible et
ferme avec une augmentation de la chaleur locale associée a un érytheme et quelque fois une
dilatation des vaisseaux en regard de la lésion.

Les signes géneraux sont fréquents: une fievre (rémittente, environ 38°C), une
anémie, une hyperleucocytose et une augmentation des vitesses de sédimentation sont souvent
retrouvées et peuvent faire suspecter a tort une maladie inflammatoire. Une fracture

pathologique est une complication possible mais rare.
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Imagerie
Radiologiquement, une lésion ostéolytique de grande taille mouchetée, mitée,

ponctuée, «vermoulue » ou géographique mal définie impliquant la zone métaphyso-
diaphysaire d'un os long ou d’un os plat est la caractéristique la plus commune (Figure 8).
Elle implique généralement une grande portion de la diaphyse. Aucun signe n’est
pathognomonique mais une combinaison d’arguments permet de suspecter le diagnostic. Une
réaction périostée lamellaire faite de plusieurs couches en «hbulbe d’oignon» est
caractéristique associée a une corticale amincie de fagon irréguliére ou parfois épaissie de fins
spicules peu calcifies perpendiculaires a I’os avec en périphérie, au niveau du point de
raccordement avec le cortex, un éperon periosté de Codman (Figure 9). L’envahissement des
parties molles est souvent considerable, visible a distance de I’0s. Il n’existe aucune
calcification du stroma tumoral, aucune formation d’os ni de cartilage. Une réaction
osteoblastique est retrouvée dans 37,6% des cas (65) en zone juxta-lésionnelle non encore

détruite; plus fréquemment sur les os plats.

Figure 8 (A gauche): Sarcome d’Ewing :

Ostéolyse mal definie, géographique. (Groupe « Arthrodese » ; cas n° 13)

Figure 9 (A droite) : Sarcome d’Ewing :

Importante réaction périostée avec triangle de Codman et images en bulbe d’oignon et en feu
d’herbe. (Groupe « Arthrodese » ; cas n°® 17)

-53-



INTRODUCTION

Le scanner objective le type de destruction osseuse, son étendue, le degré
d’envahissement des parties molles. L’IRM est parfaite pour apprécier I’étendue de la tumeur
dans les tissus mous et dans I’0s. Sur les coupes pondérées en T1, la tumeur a un signal bas
qui contraste dans I’os avec le signal haut de la moelle saine voisine, non envahie. Cette limite
est moins evidente chez le petit enfant ou la moelle est encore habituellement
hématopoiétique. Sur les coupes pondérées en T2, le signal de la tumeur est plus élevé que
celui des muscles voisins tandis que les zones de nécrose ont un signal moindre. Apres
injection d’un complexe de gadolinium, le signal se renforce au sein de la tumeur. Selon Eggli
et al, le signal se renforce seulement au sein des régions tumorales et permettrait leur
différenciation de I’oedéme inflammatoire péritumoral; cette différence n’étant pas toujours
aisée méme en s’aidant des sequences dynamiques de diffusion (64).

Tout comme pour les cas d’ostéosarcome, les examens d’imagerie régionale et du
bilan d’extension devront étre réalisés avant toute biopsie au risque de fausser les résultats du

fait des lésions traumatiques qu’elle surajoute aux lésions tumorales.

Macroscopie
Le sarcome d’Ewing a une apparence de couleur ocre a grise, souvent nécrotique et

hémorragique. Un tissu jaunatre et semi-fluide, nécrotique, obtenu a partir de la biopsie en
zone médullaire ou d'une lésion sous-périostée pourrait grossiérement étre interpreté a tort

comme du pus par les chirurgiens.

Histopathologie

La morphologie de la tumeur est variable. Dans la plupart des cas, les sarcomes
d’Ewing sont composes de petites cellules rondes uniformes avec des noyaux ronds contenant
de la chromatine fine, au cytoplasme peu abondant clair ou eosinophile, avec des membranes
cytoplasmiques floues, alors que dans d'autres, les cellules tumorales sont plus grandes, ont
un nucléole proéminent, et des contours irréguliers (66) (Figure 10). Le cytoplasme des
cellules tumorales a souvent une coloration PAS positive au glycogéne. La présence d’une

zone de nécrose est fréquente avec une distribution périvasculaire des cellules viables.

Figure 10 : Histologie : Sarcome
d’Ewing : Petites cellules rondes a
noyaux ronds.
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Immunophénotype et génétique

CD99 est exprimée dans presque tous les cas méme si elle n’est pas spécifique. La
Vimentine colore la plupart des cellules tumorales et des marqueurs neuronaux tel que
I'énolase neurone spécifique (NSE) sont fréquemment exprimés. Le sarcome d'Ewing est
également coloré par la kératine dans certains cas.

La famille des tumeurs d'Ewing est caractérisée par une translocation chromosomique
récurrente t(11; 22) (g24; ql12) détectable dans environ 85% des cas (67-69). Des aberrations
chromosomiques secondaires, notamment les gains du chromosome 1q et des chromosomes 8
et 12 se produisent dans plus de la moitié des cas.

Le clonage moléculaire de la translocation t(11; 22) a révelé une fusion entre
I'extrémité 5' du géne EWS du locus 22912 avec I’extrémité 3' du géne FLI1 au locus 11924 ,
un facteur de transcription membre de la famille ETS (E-twenty-six) (70,71).

Il a ensuite été constaté que dans 10 & 15% des cas il existe une variante t(21; 22)
(022; q12) de translocation-fusion du gene EWS a un gene ERG du chromosome 21922
étroitement lié a ETS (72-74).

Au total, pratiguement tous les cas de sarcome d’Ewing semblent exprimer une
certaine forme de fusion des génes EWS / ETS (75).

Ainsi a I’heure actuelle, le diagnostic de sarcome d’Ewing est étayé par I’analyse
génetique des biopsies réalisées qui permettent de minimiser le délai de réponse et ainsi de
débuter précocement le traitement (76-82). La détection des transcrits de fusion dans le sang

périphérique est également un marqueur sensible dans la surveillance (83-85).
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Les facteurs pronostiques

Livrée a elle-méme, la tumeur évolue rapidement localement avec des métastases a
distance. Ces metastases sont précoces et parfois découvertes lors du premier examen. Elles
sont pulmonaires dans 60% des cas et osseuses. Le pronostic concernant le sarcome d'Ewing a
étée amélioré ces dernieres decennies. Le taux de survie en 1970 ne dépassait pas 15% en
raison des métastases fréquentes. Le chiffre de survie a 10 ans s’établissait au voisinage de
10% et le taux de survie actuel est estimé a environ 50% (86). Les différents éléments
pronostiques importants comprennent le stade, la localisation anatomique et la taille de la
tumeur. La réponse a la chimiothérapie est un facteur important. La présence de fiévre serait
un facteur de mauvais pronostic (86) de méme qu’une hyperleucocytose (64). Les
localisations proximales et pelviennes répondent moins bien au traitement ainsi que les
tumeurs dont la taille excede 8 cm (64,87). Les tumeurs métastatiques au moment du
diagnostic sont de pronostic extrémement défavorable. En plus de son intérét diagnostic, I’état
du transcrit de fusion EWS/ETS fournit également des informations pronostiques (74). Parmi
les tumeurs locorégionales, celles avec des fusions de génes EWS/FLIL - géne de fusion le

plus commun dit de type 1 - seraient associées a un meilleur pronostic (83).

Traitement

Le sarcome d’Ewing est une tumeur tres radiosensible. La radiothérapie reste encore
actuellement un élement essentiel du traitement local. Cependant en raison de I’efficacité de
la chimiothérapie, la chirurgie d’exérése a vu ses indications s’élargir. Les choix et modalités
du traitement local sont donc dictés par I’étendue initiale de la tumeur et I’efficacité de la
chimiothérapie. Le but du traitement est de limiter I’étendue métastatique et d’améliorer le
contréle local en diminuant les séquelles. Le traitement local dépend donc de la possibilité de
réaliser une exerése chirurgicale carcinologiqguement compléte, de I’évaluation du risque de
récidive locale et des risques de séquelles fonctionnelles en fonction de I’a4ge et de la
localisation. Si la chirurgie est récusée, une irradiation du volume tumoral est entreprise. Si la
chirurgie est retenue, I’indication de radiothérapie post-opératoire dépend de la qualité des
marges de résection chirurgicale et du pourcentage de cellules viables résiduelles lors de
I’analyse anatomo-pathologique de la piece opératoire. Si la résection est passée largement en
zone saine, avec moins de 10% de cellules tumorales actives, I’irradiation n’est pas
recommandée. Si la résection est macroscopiquement incompléete ou s’il persiste un fort
pourcentage de cellules tumorales viables, I’irradiation comprend I’intégralité de la zone

tumorale initiale en raison du fort risque de récidive locale.
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ENJEUX

Le diagnostic de la lésion tumorale est le premier enjeu notable. Widhe en 2000
retrouvait une erreur diagnostique initiale et un retard diagnostique induit dans 69% des cas
d’ostéosarcome et 81% des cas de sarcome d’Ewing de sa série (14). L’ extrémité proximale
de I’humérus est la troisieme localisation de I’ostéosarcome apres la métaphyse fémorale
distale et la métaphyse tibiale proximale. L’ostéosarcome est la plus fréquente des tumeurs
malignes primitives a I’exclusion des tumeurs hématopoiétiques. La plupart des patients
atteints d’osteosarcome sont des enfants (3). Depuis les années 1970 et I’essor de la
chimiothérapie, la survie est d’environ 70% encourageant une chirurgie reconstructrice
fonctionnellement satisfaisante (88,89).

L’amputation du membre supérieur est tres mutilante avec une fonction limitée et un
aspect esthétique décevant apres appareillage. La résection carcinologique consiste en une
exérese large et la reconstruction est par conséquent difficile. Le choix de la procédure de
reconstruction aprés résection étendue de tumeur maligne telle que I’ostéosarcome ou le
sarcome d’Ewing, emportant I’architecture musculaire ou squelettique de I"articulation gléno-
humérale reste controversé. En effet, I’envahissement tumoral est généralement tel qu’il
nécessite le sacrifice des eéléments stabilisateurs de I’épaule comme la coiffe des rotateurs,
tout ou partie du muscle deltoide ainsi que du nerf axillaire (90,91).

Un des objectifs principaux de cette reconstruction est d’obtenir une épaule stable de
maniere a préserver une fonction maximale du coude et de la main.

On retrouve dans la littérature plusieurs procédures palliant a cette perte de substance
humérale proximale. Les méthodes de reconstruction de I’extrémiteé proximale de I’humérus
fréeqguemment décrites sont: I’arthrodese , I’arthroplastie, I’allogreffe ostéo-articulaire (90,92—
96). D’une maniere générale, les différents montages obligent a faire un choix entre stabilite,
force ou mobilité de I’épaule (92). Winkelmann en 1992, utilise la méthode de Clavicula Pro
Humero (CPH) dans cette indication de chirurgie carcinologique (97). Décrite initialement
par Sulamaa en 1963 dans le traitement de cas de phocomeélie (98), elle consiste a utiliser la
clavicule homolatérale pour reconstruire I’extrémité proximale de I’humérus. La clavicule,
sectionnée médialement, est retournée via un point de pivot latéral correspondant a
I’articulation acromio-claviculaire, permettant ainsi la verticalisation du segment claviculaire.
Celui-ci est alors ostéosynthésé au segment huméral distal directement ou par le biais d’un
matériel d’interposition. Cette technique permet le maintien de longueur du membre supérieur
avec un potentiel de croissance par la physe latérale de la clavicule, une stabilité de la

« nouvelle épaule » et une mobilité de celle-ci.
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OBJECTIF DE L’ETUDE

La chirurgie oncologique de I’enfant reste fort heureusement peu fréquente. Par
conséquent ses résultats sont d’interprétation difficile et la comparaison des différentes
techniques délicate et impossible au sein d’un méme centre.

Notre étude avait donc pour but de réunir six équipes chirurgicales francaises et de
comparer résultats fonctionnels et complications de deux techniques de reconstruction
biologique de I’extrémité proximale de I’hnumérus apres résection carcinologique large chez
I’enfant : I’arthrodeése scapulo-humérale et le retournement de clavicule ou Clavicula Pro
Humero.

Les centres participants comprenaient les services d’orthopédie pédiatrique des CHU
de Besancon, Marseille, Reims, Strasbourg, Toulouse et Nancy.

Nous rapportons une série multicentrique rétrospective comparative portant sur 19 cas
de reconstruction de I’extrémité proximale de I’humérus apres résection tumorale de sarcome

chez I’enfant pris en charge au sein de ces 6 centres hospitalo-universitaires frangais.
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MATERIEL et METHODE

La série est composee de deux groupes distincts par le type de reconstruction
biologique de I’extrémité proximale de I’humérus effectuée :
- L’un correspond au groupe « retournement de clavicule ou Clavicula Pro
Humero (CPH) »
- L’autre correspond au groupe « Arthrodeése ».

DONNEESEPIDEMIOLOGIQUES (TABLEAUX 1ET 2)

Groupe « CPH » (Tableau 1)

Huit patients ont été operés d’une résection tumorale maligne de I’extrémité proximale
de I’humérus avec une reconstruction par retournement claviculaire. L un des cas est décédé
précocement aprés I’intervention chirurgicale de sa pathologie tumorale, rendant I’analyse
ultérieure des résultats fonctionnels impossible. Par conséquent, le groupe « Clavicula Pro
Humero » concernaient 7 cas ; 3 garcons et 4 filles, agés au moment du diagnostic de 8,3 a
17,9 ans (13,3 +/- 3,8 ans en moyenne), opérés entre juin 2006 et février 2014 selon la
technique de retournement claviculaire décrite par Sulamaa dans 3 centres hospitalo-
universitaires (98). Il s’agissait du bras non dominant dans 4 cas sur 7 (57,1%).

Dans 4 cas sur 7, la découverte de la lésion faisait suite a un bilan de douleur
mécanique ou mixte d’épaule évoluant depuis environ 2 mois avec ou sans notion de
traumatisme. Dans un cas le diagnostic a été posé sur une fracture pathologique du trochiter
avec des douleurs d’épaule évoluant depuis 2 mois n’ayant pas amené le patient a consulter
(Figure 11A). Dans 2 autres cas, une fracture pathologique a permis de poser le diagnostic
sans retrouver de notion de douleur antérieure (Figures 11B et 11C).

Tableau 1 : Données épidémiologiques relatives au groupe CPH

Age lors de Délai Coté
Patient I’intervention Sexe Motif de consultation diagnostique  atteint
(en années) (en jours) dominant
1 17,94 F Douleur épaule 60 Non
2 14,53 F Douleur épaule 60 Non
Douleur épaule
3 16,76 F puis fracture 60 Oui

pathologique
Traumatisme épaule :

4 8,72 F Douleurs persistantes 53 Oui
5 8,3 M Scapulalgies 60 Non
6 14 M Fracture pathologique 3 Oui
7 10,96 M Fracture pathologique 0 Non
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Figures 11A, 11B et 11C : diagnostic de tumeur de I’extréemité proximale de I’humérus posé a

I’occasion d’une fracture pathologique :

11A: Cas n°3: Fracture pathologique du trochiter aprés une chute d’un metre.
Lésion hétérogéne de I’extrémité proximale de I’humérus. Peu d’épaississement des parties
molles.

11B: Cas n°6: Fracture pathologique de la jonction métaphyso-épiphysaire
proximale de I’humérus. Lésion hétérogéne a composante mixte principalement lytique.
Parties molles 1égérement épaissies.

11C: Cas n°7: Fracture pathologique métaphysaire humerale proximale. Lésion
mixte. Réaction peériostée de type éperon de Codman visible en sa partie inféro-externe.
Important epaississement des parties molles.
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Groupe « Arthrodese » (Tableau 2)

Le groupe « Arthrodese » était composé de 12 cas; 3 garcons et 9 filles, agés au
moment du diagnostic de 8,4 a 19,4 ans (14+/-2,8 ans en moyenne), opérés entre novembre
2000 et juillet 2013 d’une reconstruction de I’extrémité proximale de I’humérus par
arthrodese scapulo-humérale au moyen d’une autogreffe vascularisée fibulaire. 1l s’agissait
d’une intervention chirurgicale de seconde intention dans 3 cas, aprés échec de transfert
fibulaire épiphysaire. La technique utilisée était une synthese par plaque s'appuyant dans la
fosse supra-epineuse dans 8 cas (99) , une fixation par plague acromio-humerale dans 2 cas
(100), une fixation par plaque gléno-humérale dans un cas et une fixation scapulo-humérale
en compression par fixation externe dans un cas (101). Il s’agissait du bras non dominant
dans 6 cas sur 12 (50%).

Dans 5 cas sur 12, la découverte de la lésion faisait suite a un bilan de douleur
mécanique ou mixte d’épaule évoluant depuis 7 jours a 1 an. On retrouvait une notion de
traumatisme dans 2 cas sur 5. Une tuméfaction motivait la consultation dans 6 cas sur 12.
Celle-ci était précédée de douleurs dans 2 cas sur 6 et devenue douloureuse dans les autres
cas. Dans un cas le diagnostic a été posé sur une fracture pathologique de I’extrémité
proximale de I’humérus avec des douleurs d’épaule évoluant depuis quasiment 2 ans (Figure
12).

Figure 12 : Fracture pathologique sur ostéosarcome ostéoblastique aprées scapulalgies
d’intensité progressive évoluant depuis 2 ans (Groupe « Arthrodése » ; cas n° 19)
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Tableau 2 : Données épidémiologiques relatives au groupe « Arthrodeése »

Age lors de Délai Coté
Patient I’intervention Sexe Motif de consultation  diagnostique atteint
(en années) (en jours) dominant
8 14,02 = Douleurs persistantes 204 Oui

apres traumatisme
Douleurs persistantes

9 13,97 F apres traumatisme 52 Non
mineur

Douleurs d’épaule puis .

10 14,72 M tuméfaction 113 Oui

11 17,86 F Douleurs d’épaule 347 Oui
Tuméfaction

L2 S douloureuse <l ML
Tuméfaction

13 12,21 F douloureuse 31 Non

14 14,85 M Douleurs d’épaule 8 Oui

Tuméfaction devenue .

15 14,60 F douloureuse 346 Oui

16 19,38 M Douleurs d’épaule _ 60 Non

17 11,82 F Douleurs d’épaule puis 179 Non

tuméfaction
Tuméfaction devenue
18 12,58 F  douloureuse puis déficit 27 Non
sensitif radial
Scapulalgies d’intensité
19 13,24 F  progressive puis fracture 639 Oui
pathologique

-64-



MATERIEL et METHODE

CARACTERISTIQUESDE LA TUMEUR (TABLEAU 3ET 4)

Groupe « CPH » (Tableau 3)

L’envahissement tumoral de I’humérus était en moyenne de 63,6 +/- 13,8% du
membre en longueur (extrémes: 50% - 90%). Aprés biopsie des 7 lésions, le diagnostic
histologique d’ostéosarcome ostéoblastique de I’extréemité proximale de I’humérus respectant
I’articulation acromio-claviculaire était retenu pour les 7 patients. Le bilan d’extension réalisé
retrouvait des lésions metastatiques dans 1 cas sur 7. Il existait5 bons répondeurs et 2
mauvais repondeurs aprés chimiothérapie selon la classification anatomopathologique
HUVOS.

Tableau 3: Caractéristiques de la tumeur concernant le groupe « CPH »
(* : Métastases : plateau tibial externe droit, isthme de la 11eme vertebre thoracique gauche)

Envahissement  Métastase Réponse a la

Patient humeéral (en %)  (Oui/Non) Résultats biopsie cgllrgwc;gtltlleure/%es.

1 70 Non Ostéosarcome 1
2 65 Non Ostéosarcome i
3 60 Non Ostéosarcome 1
4 90 Non Ostéosarcome i
5 60 Oui * Ostéosarcome 1
6 50 Non Ostéosarcome I

7 50 Non Ostéosarcome Ib
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Groupe « Arthrodése » (Tableau 4)

L’envahissement tumoral de I’humérus était en moyenne de 62,4 +/- 14,1% du
membre en longueur (extrémes : 44% - 85%). Apres biopsie des 12 lésions, le diagnostic
histologique d’ostéosarcome de I’extrémité proximale de I’humérus était retenu pour 8
patients sur 12 (66,7%) tandis que le diagnostic de sarcome d’Ewing était retenu pour les 4
autres patients. Le bilan d’extension réalisé retrouvait des lésions metastatiques dans 3 cas sur
12. 1l existait 9 bons répondeurs et 3 mauvais répondeurs selon la classification HUVOS apres

chimiothérapie néo-adjuvante.

Tableau 4: Caractéristiques de la tumeur concernant le groupe « Arthrodese ».
(* : Métastases pulmonaires ; ** : Skip métastase humérale ; *** : Métastases pulmonaires)

Envahissement  Métastase Réponse a la

Patient | aral (en %) (Oui/Non) Résultats biopsie cg;;ndgtn(brsgg.
8 79 Non Ostéosarcome I
9 44 Non Ostéosarcome 1

10 59 Non Ostéosarcome 1
11 50 Oui* Ostéosarcome I

12 85 Oui** Ostéosarcome 1
13 60 Non Sarcome d'Ewing v
14 58 Non Ostéosarcome 1
15 55 Non Ostéosarcome 1
16 85 Non Sarcome d'Ewing Il
17 55 Oui*** Sarcome d'Ewing v
18 56 Non Ostéosarcome I

19 39 Non Sarcome d'Ewing v
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RESECTION TUMORALE (TABLEAUX 5A 8)

Groupe « CPH » (Tableaux 5 et 6)

La resection tumorale emportait I’articulation gléno-humérale dans 5 cas sur 7. Une
voie d’abord delto-pectorale prolongée horizontalement le long de la clavicule était réalisée.
Distalement, I’incision se poursuivait par une voie antéro-mediale dans 4 cas sur 7 et antéro-
latérale dans 3 cas sur 7 (Figure 13). La résection etait realisee de facon monobloc, sans
ouverture articulaire, dans les 5 cas de résection emportant I’articulation gléno-humérale.
L’ etendue de la résection musculaire de chaque patient est précisée dans le « Tableau 5 ». A
noter que les muscles de la coiffe des rotateurs ont été sacrifiés dans tous les cas tandis que le
muscle deltoide a été sacrifié entierement dans 3 cas sur 7. Concernant la résection d’élément
nerveux, le nerf axillaire a été sacrifié dans deux cas, le nerf musculo-cutané a été sectionné et
suturé au nerf axillaire dans un cas, le nerf radial a été sectionné et reconstruit dans un cas par
greffe de nerf sural.

L’étendue de chaque résection a été classée selon le systéme proposé par Malawer et
al. (102) (Annexe 1) et selon la classification chirurgicale de la MusculoSkeletal Tumor
Society (MSTS) (91) (Annexe 2) (Tableau 6).

Tableau 5: Caractéristiques de la résection tumorale du groupe « CPH ».
(CB : Coraco-Brachial, GD : Grand dorsal, GRd : Grand rond)
(RC : Résection Compléte. P : Résection partielle. R : Réinsertion)

Voie Articulation Coiffe Long CB,
Patient d’abord gléno- des Deltoide bicens Triceps Pectoraux GD,  Autre
humérale rotateurs P GRd
Antéro- . 1 B T P G
1 médiale Arthrotomie RC P R R R R -
Antéro- . 2 T P G
2 médiale Arthrectomie RC P RC R R R
n.
Antéro- . P musculo
3 médiale Arthrectomie RC RC RC RC R RC  utané
partiel
Antéro- . B P .
4 médiale Arthrectomie RC RC R RC R RC n. radial
Antéro- . B P n.
5 latérale Arthrectomie RC RC R RC R RC i
6 ANErO- —  iotomie RC p3 RE R" R R® n.
latérale axillaire
7 AN nrectomie  RC p R® RC R RC :
latérale

P =P : Faisceau postérieur intact. P° : Chappe résiduelle. P* : conservation %
R® : Corps charnu du long biceps réinséré sur le court biceps

R” : réinsertion sur le deltoide

R” : Réinsertion sur clavicule

R® : Réinsertion sur acromion
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Tableau 6: Etendue de la résection tumorale du groupe « CPH ».

Patient Malawer MSTS

1 1A S345A
2 VB S2345B
3 VB S2345B
4 VB S2345E1B
5 VB S2345B
6 1B S345B

7 VA S2345A

Figure 13 : Groupe « CPH » ; cas n°6 : dessin de la voie antéro-latérale, vue per-opératoire,
membre supérieur droit.
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Groupe « Arthrodese » (Tableaux 7 et 8)

La résection tumorale emportait I’articulation gléno-humérale dans 6 cas sur 12. Une
voie d’abord delto-pectorale prolongée le long de la clavicule en proximale était réalisée.
Distalement, I’incision se poursuivait par une voie antéro-médiale dans 5 cas sur 12 et antéro-
latérale dans 7 cas (Figure 14). La résection était réalisée de facon monobloc, sans ouverture
articulaire dans 5 des 6 cas de résection emportant I’articulation gléno-humérale. L’étendue
de la résection musculaire de chaque patient est précisée dans le « tableau 7 ». A noter que les
muscles de la coiffe des rotateurs ont été sacrifiés dans tous les cas tandis que le muscle
deltoide a été sacrifié en totalité dans 9 cas sur 12. Concernant la résection d’élément nerveux,
le nerf axillaire a été sacrifié dans 5 cas.

L’étendue de chaque résection a été classée selon le systeme proposé par Malawer et
al. (102) et selon la classification chirurgicale de la MusculoSkeletal Tumor Society (MSTS)
(91) (Tableau 8).

Figure 14 : Groupe « Arthrodése » ; cas n° 19 :
Dessin de la voie antéro-médiale, vue per-opératoire, membre supérieur droit.
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Tableau 7: Caractéristiques de la résection tumorale du groupe « Arthrodése ».
(CB : Coraco-Brachial, GD : Grand dorsal, GRd : Grand rond)
(RC : Résection Compléte. P : Résection partielle. R : Réinsertion)

Patient d,\; gioer d A:glg?gr,:?)t-lon ?8;;%3?: Deltoide tl)_igggs Triceps Pectoraux Cg’SdD’ Autre
umérale
8 ﬁgg‘*‘;‘:e Arthrectomie ~ RC RC RC RC RC EC
o MNEIO Arthroomie  RC RC RC RC RC RC .
10 ﬁgg‘*‘;‘:e Arthrectomie ~ RC p0 RC RC RC RY -
11 ﬁ?g;‘l’e Arthrotomie ~ RC RC RC RC RC RC i
12 ﬁgg‘*‘;‘:e Arthrectomie ~ RC RC RC RC RC RC *
13 ﬁ?g;‘l’e Arthrectomie  RC RC RC RC RC RC i
14 ﬁrt‘;f;‘l’e Arthrotomie RC RC RC RC RC EC
15 ﬁ?g;‘l’e Arthrotomie ~ RC RC RC RC RC RC i
Antéro- . 16 M-
16 latérale Arthrotomie RC P RC RC RC RC aX|Ila|re
17 f;t‘éi;?e Arthrotomie  RC pY7 RE  RT R R *
18 AN Anhrectomie  RC RC RE R' RC RC i
19 ﬁggﬁ;‘:e Arthrectomie  RC RC RC RC RC RC i

P~ : conservation 5%, P~° : conservation 10%, P*" = P*°: conservation 70%

R® : Corps charnu du long biceps réinséré sur le court biceps
R" : réinsertion sur le deltoide
R" : Réinsertion sur clavicule
© - Réinsertion sur acromion
R : Court brachial intact

* . Arthrodése de seconde intention aprés échec de

vascularisé.

Tableau 8: Etendue de la résection tumorale du groupe « Arthrodese ».

Patient Malawer MSTS
8 VB S2345E1B
9 IB S345B
10 VB S2345B
11 IB S345B
12 VB S2345E12B
13 VB S2345B
14 IB S345B
15 IB S345B
16 IB S345E1B
17 IB S345A
18 VB S2345B
19 VB S2345B
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RECONSTRUCTION (TABLEAUX 9ET 10)

Groupe « CPH » (Tableau 9)

La longueur moyenne de la perte de substance osseuse a combler apres résection était
de 19,9 +/- 5,4cm (Extrémes : 12 - 25cm) soit en moyenne 63,6 +/- 13,8% de la longueur du
membre (Extrémes : 50% - 90%). Le saignement de la tranche de section claviculaire était
présent dans tous les cas aprés avoir effectué le retournement. La longueur moyenne de la
clavicule utilisée était de 9,4 +/- 2 cm (Extrémes : 7 - 12cm). La longueur moyenne de la
perte de substance osseuse a combler apres osteotomie claviculaire et rotation du segment
claviculaire était de 10,9 +/- 5,2 cm (Extrémes:5 — 17 c¢cm) soit 32 +/- 9,9% du segment
(Extrémes : 23 - 50%). Les moyens d’union des 2 segments, claviculaire et huméral distal,
étaient variables : dans un cas une technique de membrane induite était utilisée pour combler
une perte de substance osseuse de 12 cm (Figure 15) et dans 6 cas une autogreffe osseuse
vascularisée fibulaire pour des pertes de substance de 5, 7, 13 et 17cm (Figures 16 et 17).
Toutes les ostéosynthéses ont été réalisées par plaque vissée avec compression des zones
d’ostéotomie.

Apreés intervention, le membre supérieur opéré a été immobilisé par un bandage coude
au corps ou en écharpe simple pendant 3 semaines a 3 mois (en moyenne 4 +/- 2 semaines).
La rééducation passive puis active a été débutée entre un et trois mois post-opératoire. Le
protocole de chimiothérapie a pu étre poursuivi des le quinzieme jour post-opératoire pour
tous les patients concernés sans modification induite par la chirurgie ou la prise en charge des
complications de celle-ci. La fonction post-opératoire a été évaluée chez 7 patients sur 8 du
fait du déces précoce d’une des patientes de sa pathologie tumorale. La reconstruction avait
été réalisée chez cette patiente par un retournement de clavicule avec une ostéosynthése
directe des deux segments, claviculaire et huméral distal, sans matériel d’interposition
nécessaire (Figure 18). Les scores MSTS-ULRS « MusculoSkeletal Tumor Society Upper
Limb Rating System » et TESS « Toronto Extremity Salvage Score » ont été déterminés par

le chirurgien orthopédiste et le patient accompagné de sa famille (103,104).

-71-



MATERIEL et METHODE

Figure 15 : Groupe « CPH » ; cas n°l: Reconstruction par retournement de clavicule et
technique de membrane induite :

15A : premier temps : mise en place du ciment

15B : second temps : greffe osseuse (créte iliaque homolatérale)

Figure 16 (& gauche): Groupe « CPH » ; cas n°4: Reconstruction par retournement de
clavicule et autogreffe fibulaire vascularisée.
Figure 17 (a droite): Groupe « CPH» ; cas n°5: Reconstruction par retournement de
clavicule et autogreffe fibulaire vascularisée.
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décédeée precocement de sa pathologie tumorale)

Tableau 9: Caractéristiques du temps de reconstruction du groupe « CPH ».
(FV : Autogreffe osseuse Fibulaire Vascularisée)

Figure 18 : Reconstruction par retournement de clavicule et
osteosynthése directe des deux segments (patiente exclue car

Perte de
Perte de Saignement  substance
Patient substance %Ieg\;?cijllgire de la apres ‘Matériel Gestes
osseuse (en cm) tranche de rotation d’interposition  associés
(encm) section claviculaire
(encm)
. Membrane
1 23 11 Oui 12 e -
17 12 Oui 7 FV :7cm -
Suture n.
3 24 11 Oui NC FV :13cm musculo-
cutane
Greffe n.
. FV :17cm
4 24 7 Oui 17 N sural sur n.
Crete iliaque radial
5 14 9 Oui 5 FV : 5cm -
6 25 8 Oui 17 FV :17cm -
7 12 7,5 Oui 5 FV :5cm -
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Groupe « Arthrodeése » (Tableau 10)

La longueur moyenne de la perte de substance osseuse a combler aprés résection était
de 16,2 +/- 3,3cm (Extrémes : 12 - 22cm) soit en moyenne 60,4 +/- 15% de la longueur du
membre. (Extrémes : 39 - 85%). Les moyens d’union des 2 segments, scapulaire et humeéral
distal, étaient variables dans notre série. La technique utilisée était une autogreffe fibulaire
vascularisée dont I’ostéosyntheése était assurée par plague sur mesure ou non s'appuyant dans
la fosse supra-épineuse dans 8 cas (99) (Figures 19 et 20), une fixation par plaque acromio-
humérale dans 2 cas utilisant comme matériel d’interposition une technique de membrane
induite dans un cas (Figure 21) et une autogreffe fibulaire vascularisée dans I’autre (Figure
22) (100), une autogreffe fibulaire vascularisée associée a une plaque gléno-humerale dans un
cas (Figure 23) et une fixation scapulo-humérale en compression par fixation externe dans un
cas dans le cadre d’une reconstruction par autogreffe fibulaire vascularisée (101) (Figure 24)

Aprés intervention, le membre supérieur operé a été immobilisé dans un platre ou une
attelle thermoformée thoraco-brachiale en abduction pendant 2,6+/-0,5 mois en moyenne
(Extrémes : 1,5-3 mois). Le protocole de chimiothérapie a pu étre poursuivi pour tous les
patients concernés sans modification induite par la chirurgie ou la prise en charge des
complications de celle-ci. La fonction post-opeératoire a eté évaluée chez tous les patients. Les
scores MSTS-ULRS « MusculoSkeletal Tumor Society Upper Limb Rating System » et
TESS « Toronto Extremity Salvage Score » ont eté déterminés par le patient en présence ou
non d’un chirurgien (103,104).

Figure 19: Arthrodese scapulo-humeérale par autogreffe fibulaire vascularisée et plaque
s‘appuyant dans la fosse supra-épineuse : cas n°10
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Figure 20: Arthrodese scapulo-humeérale par autogreffe
fibulaire vascularisée et plaque sur mesure s'appuyant
dans la fosse supra-epineuse : cas n°14

Figure 21: Arthrodése scapulo-humérale par technique de membrane induite et plaque
acromio-humerale : cas n°17

21A : premier temps : mise en place du ciment

21B : second temps : greffe osseuse (créte iliaque homolatérale)
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Figure 22: Arthrodése scapulo-
humérale par autogreffe fibulaire
vascularisée et plaque acromio-
humérale : cas n°19

Figure 23: Arthrodése scapulo-humerale par
autogreffe fibulaire vascularisée et plaque
gléno-humérale: cas n°9

Figure 24: Arthrodese scapulo-humérale
par autogreffe fibulaire vascularisée et
fixation externe : cas n°18
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Tableau 10: Caractéristiques du temps de reconstruction du groupe « Arthrodese ».

Perte de
Patient substance Matériel d’interposition Gestes associés
0sseuse (en cm)
8 12 Fibula vascularisée ¢ I?Ia_lque sur mesure :
Fosse supra-épineuse
9 15 Fibl_JIa,vasc,uIarisée , Lambeau grand
Plaque vissée gléno-humeérale dorsal
10 20,5 Fibula vascularisée . I_Dlaque vissée :
’ Fosse supra-épineuse
11 18 Fibula vascularisée * I?Ia_tque sur mesure i
Fosse supra-epineuse
12 175 Fibula vascularisée . I_Dlaque vissée :
’ Fosse supra-épineuse
13 18 Fibula vascularisée ¢ I?Ia_tque sur mesure i
Fosse supra-epineuse
14 18 Fibula vascularisée ¢ I?Ia_lque sur mesure :
Fosse supra-épineuse
15 13 Fibula vascularisée ¢ I?Ia_tque sur mesure i
Fosse supra-epineuse
16 15 Fibula vascularisée ¢ I?Ia_lque sur mesure :
Fosse supra-épineuse
Membrane induite /
17 12 . . ,
Plaque vissée acromio-humérale -
18 22 Fibula vascularisée * fixateur externe -
19 13 Fibula vascularisee i

Plague vissée acromio-humérale
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RESULTATS
GROUPE « CPH » (TABLEAUX 11ET 12)

La durée moyenne de suivi radiologique était de 2,6 +/- 2,1 ans (Extrémes: 1,4 - 7,2
ans). Aucun des 7 patients n’a présenté de récidive tumorale. Un patient est décédé de
métastases pulmonaires absentes au diagnostic initial (cas n°6).

La consolidation osseuse en zone proximale a été acquise pour 6 des 7 patients
(85,7%) en 19,3 +/- 17 mois (Extrémes : 2 - 52 mois) en moyenne avec la nécessité d’une
cure de pseudarthrose proximale pour 4 de ces 5 patients (80%). On dénombre un cas de
pseudarthrose proximale serrée non operée a un recul radiologique de 18 mois. Au total sur
ces 7 patients, 5 ont présenté une pseudarthrose proximale (60%).

La consolidation osseuse en zone distale a été acquise chez tous les patients en 7,4 +/-
5,8 mois (Extrémes : 2 - 18 mois) en moyenne. Un cas de pseudarthrose distale compliqué
d’une fracture distale a été traité par ostéosynthese et avivement de la zone de pseudarthrose.

Le matériel d’ostéosynthése a été retiré dans un cas a un délai moyen de 6,3 ans.

Complications :

On dénombre 14 complications locales chez 5 des 7 patients concernés.

Il existait une complication infectieuse profonde a la jonction fibula-humérus a 4 ans
post-opératoires ayant nécessité un lavage et une greffe osseuse puis le retrait du matériel
d’ostéosynthese sous couvert d’une antibiothérapie.

Il existait 5 cas de pseudarthroses aseptiques a la jonction proximale du montage ayant
nécessité une prise en charge chirurgicale pour 4 d’entre eux a un délai de 10 et 33 mois. La
consolidation a été acquise dans tous les cas a un délai de 2, 3 et 19 mois aprés avivement-
greffe. Parmi ces 4 patients, tous avaient presenté des complications per ou post opératoires :

- L’un avait présenté une fracture de clavicule post-traumatique au-dessus de la
pseudarthrose a la jonction proximale clavicule/plaque d’ostéosynthese (Figure 25) et a
présenté une osteolyse claviculaire proximale progressive radiologiqguement visible 6
mois apres le temps chirurgical de cure de pseudarthrose et de synthese fracturaire
(Figure 26). 1l s’agissait du cas de reconstruction par technique de membrane induite.
Nous étions donc a un délai de 12 mois du temps de greffe osseuse.

- Dans un cas, durant la cure de pseudarthrose proximale, aprés dépose du matériel
d’ostéosynthese, une fracture de la jonction distale fibula vascularisée/humérus s’est
produite, nécessitant la mise en place d’une seconde plaque verrouillée distale.

- Concernant le troisieme cas, un demontage post-traumatique de la synthese a motivé
la cure de pseudarthrose qui s’est vue compliquee d’un ecoulement a 3,6 ans post-
operatoire, résolutif apres ablation du matériel d’ostéosynthese (Figures 27).

- Enfin, concernant le quatrieme cas, une ossification gléno-claviculaire et une
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pseudarthrose distale avec bris de matériel se sont produites (Figure 28).

Au total, sur ces 14 complications, 9 ont nécessiteé une reprise chirurgicale soit 5

interventions chez 4 patients. A noter qu’il existait un cas de reprise chirurgicale d’exérese de

la palette cutanée de surveillance du lambeau de fibula vascularisée a 23 mois post-opératoire

pour raison esthéetique et un cas de chirurgie secondaire de transferts musculaires a 4 ans post-

opératoire pour améliorer la fonction de la main.

Tableau 11: Resultats de groupe « CPH » : consolidation et complications.

Recul Consolidation  Consolidation Délai de .
: ) . . . L N Reprise
Patient radiologique proximale distale Complications  complications . .
. : : : chirurgicale
(en mois) (en mois) (en mois) (en mois)
*Pseudarthrose *6
proximale
*Fracture de °12 *Cure de
clavicule pseudarthrose

1 31 15 6 (greffe) et

ostéosynthése
*Ostéolyse « 18 fracture
clavicule claviculaire
proximale
*Pseudarthrose * 10 *Cure de
proximale pseudarthrose

proximale
*Fracture (avivement)

2 19 12 12 jonction distale 10 Ostéosynthes
lors de la cure e distale par
de pseudarthrose plaque
proximale

*Résection
3 30 2 2 - - palette cutanée
(esthétique)
*Pseudarthrose *6
proximale
*Démontage * 33 *Cure de

4 86 52 8 proximal post pseudarthrose
chute (greffe)
*Ecoulement * 76 *AMO

5 18 Pseudarthrose 3 °Pseydanhrosg * 18 -
proximale serrée

6 17 17 3 - -
*Nécrose palette °?2 [Soins locaux]
cutanée
*Ossification °2 *Arthrodese
gléne/clavicule spontanée
*Pseudarthrose * 15 *Cure de

7 18 18 18 proximale pseudarthrose
*Pseudarthrose proximale
distale (greffe) et
*Fracture de changement de
plaque sur plaque pour
pseudarthrose fracture distale
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Figure 25 (a gauche) : Groupe « CPH » ;
cas n°l: fracture de clavicule post-
traumatique au-dessus d’une zone de
pseudarthrose a la jonction proximale
clavicule/plague d’ostéosynthése

Figure 26 (a droite): Groupe « CPH »;
cas n°l(cas de reconstruction par
technigue de membrane induite)
osteolyse claviculaire proximale apres un
temps  chirurgical de cure de
pseudarthrose et de synthese fracturaire.

Figure 27 : Groupe « CPH » ; cas n°4: Pseudarthrose proximale puis démontage post-
traumatique de la synthése compliquée d’un écoulement a un recul de 3,6 ans, résolutif apreés
ablation du matériel d’ostéosynthése.

27A : a 8 mois post-opératoires.

27B : a 16 mois post-opératoires.

27C : apres ablation du matériel d’ostéosynthese.
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Figure 28 : Groupe « CPH»; cas n°7: Pseudarthrose proximale, ossification gléno-
claviculaire et pseudarthrose distale avec bris de matériel.
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Fonction :

Le score MSTS-ULRS a été réalisé pour les 7 patients du groupe « CPH » avec un
recul clinique de 31,6 +/- 24,7 mois (Extrémes : 17 - 86 mois). Il était en moyenne de 21,7 +/-
5,6 sur 30 (Extrémes : 11 - 27). Soixante-douze pourcents des patients annongaient un score
supérieur a 20/30 : 43% entre 25 et 30 et 29% entre 20 et 25. On obtenait en moyenne 4,6/5
concernant I’item « absence de douleur », 3/5 a I’item « fonction », 3/5 a I’item « acceptation
émotionnelle », 4/5 a I’item « positionnement de la main», 4,1/5 a I'item « dexterité
manuelle » et 3/5 a I’item « capacité de levage ».

L’évaluation des activités de la vie quotidienne par le score TESS réalisée chez tous
les patients retrouvait un score moyen de 82,8 +/- 6% (Extrémes : 73,6 - 92,1%). La majorité
des patients (57%) obtenaient un score compris entre 81 et 87%.

Concernant les amplitudes actives d’épaule, I’abduction moyenne était de 64 +/- 27
degrés (Extrémes : 30 - 90°), la rotation externe de 12 +/- 9 degrés (Extrémes: 0 - 20°), la
rotation interne de 86 +/- 8 degrés (Extrémes : 80 - 100°) et I’élévation antérieure de 66 +/- 22
degrés (Extrémes: 30 - 90°). Les amplitudes de coude variaient en flexion de 110 a 160
degrés avec une moyenne de 137 +/- 15 degrés et un flessum était retrouvé dans 2 cas (10 et
20°). Tous les patients avaient des amplitudes compatibles avec les fonctions « main-
bouche » et « main-fesses ».

Les patients étaient globalement satisfaits de leur reconstruction et la principale
demande était esthetique.

Tableau 12: Résultats fonctionnels du groupe « CPH ».

(Score MSTS : MusculoSkeletal Tumor Society Upper Limb Rating System » (103)
Score TESS : Toronto Extremity Salvage Score (104)

ABD : Abduction ; RE : Rotation Externe ; RI : Rotation Interne)

Recul Elévation
. A MSTS TESS ABD RE RI L Coude Demande du
Patient ‘g::]”r:%‘fs? @) @ ) ) ante(ro|)e AN patient
1 31 19 81 30 20 90-T4 80 135.0.0 -
2 19 11 73,6 90 20 80-T7 75 140.0.0 Esthétique
3 30 20 78,7 90 20 80-T7 75 140.0.0 -
4 86 23 82 70 0 80-L4 70 110.20.0 Esthétique
Se coiffer,
5 20 26 87,1 30 0 80-T4 30 135.0.0 Esthétique
6 17 27 92,1 50 10 100-T7 40 140.10.0 -
Pratique
sportive
7 18 26 85,2 85 15 90-L4 90 160.0.0  restreinte par
risque

fracturaire
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Figure 29 : Résultats fonctionnels :
Groupe « CPH » ; cas n°6, recul de 17 mois :

29A : Cicatrice de face

29B : Abduction

29C : Antépulsion

29D : Main-bouche

29E : Rotation externe

29F : Rotation interne

29G : Main-Epaule controlatérale

29H : Utilisation d’un clavier d’ordinateur,
mains sur la table.
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GROUPE « ARTHRODESE » (TABLEAUX 13 ET 14)

La durée moyenne de suivi radiologique était de 5,7 +/- 4,3 ans (Extrémes: 0,8 - 13,9
ans). Un des douze patients a présenté une récidive tumorale englobant le plexus brachial ne
permettant pas de réaliser une résection/reconstruction fonctionnellement satisfaisante.
L amputation a été dans ce cas refusée par la famille. Le déces est survenu a un delai de 39
mois apres le diagnostic (cas n° 18).

La consolidation osseuse en zone proximale a été acquise pour 9 des 12 patients (82%)
en 11,1 +/- 5,5 mois (Extrémes : 2,8-18,3 mois) en moyenne sans cure de pseudarthrose.

La consolidation osseuse en zone distale a été acquise chez 11 des 12 patients inclus
en 18,6 +/- 18,5 mois (Extrémes : 6 - 63,5 mois) en moyenne incluant 2 cas de pseudarthrose
ayant nécessité une greffe osseuse. On dénombre un troisieme cas de pseudarthrose distale
non traitée.

Le matériel d’ostéosynthése a été retiré dans 5 cas sur 12 pour des raisons septiques ou

d’effraction cutanée.

Complications :

On dénombre 26 complications locales chez 9 des 12 patients inclus (75%).

Il existait 5 complications infectieuses a un delai moyen de 19,2 mois ayant entrainé
3 reprises chirurgicales pour lavage et ablation du matériel d’ostéosynthese sous couvert
d’une antibiothérapie prolongée.

On dénombrait 3 cas de complications neurologiques ; dans les territoires ulnaire et
médian aprés résection tumorale dans un cas, dans le territoire du nerf médian sur syndrome
des loges de I’avant-bras apres ischémie du membre liée a la ligature de I’artéere humérale
dans un second cas et dans le territoire du nerf radial aprés ablation du mateériel
d’ostéosynthese (résolutif a un an).

Il existait 3 cas de pseudarthrose distale dont I’un non traité aboutissait d’un point de
vue fonctionnel a un bras ballant (Figures 30). Il existait un cas de pseudarthrose
proximale traité par avivement-greffe et compliqué d’une fracture diaphysaire sur plaque
puis d’une pseudarthrose de celle-ci aboutissant a une nécrose compléte du greffon
entrainant un bras fonctionnellement ballant (Figure 31). On retrouvait 2 fractures sur
plaque compliquées de 2 pseudarthroses et 2 nécroses de greffons (Figures 31 et 32) et un
bris de matériel (figure 33).

On denombrait 2 cas d’insatisfaction esthétique telle que des reprises chirurgicales
pour « lipofilling » ou mise en place d’un expandeur ont été effectuées. Dans un cas, un
programme d’allongement a été réalisé pour pallier a une inégalité de longueur des

membres superieurs (Figure 34).
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Au total, sur ces 26 complications et 2 insatisfactions esthétiques, 19 ont nécessité une

reprise chirurgicale soient 11 patients sur 12.

Figure 30 : Complications : Groupe « Arthrodese » ; pseudarthroses distales :

30A :casn®12:
pseudarthrose distale (image de gauche) traitée par
avivement-greffe ayant permis I’obtention d’une
consolidation osseuse (image de droite).

30B : casn°15:
pseudarthrose distale (image de gauche) traitée par
avivement-greffe ayant permis I’obtention d’une
consolidation osseuse (image de droite).

30C :casn°18:
fracture de la jonction distale : osteosynthése par embrochage : pseudarthrose puis bris de
matériel : bras ballant.
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Figure 31 : Complications : Groupe « Arthrodeése » ;
casn°17:

pseudarthrose proximale (reconstruction initiale par
technique de membrane induite apres échec de transfert
épiphysaire fibulaire vascularisé) avec bris de matériel
traité par avivement-greffe et stabilisée par une plaque
compliquée d’une fracture diaphysaire sur plaque puis
d’une pseudarthrose de celle-ci aboutissant a une
nécrose compléte du greffon:
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Figure 32 : Complications : Groupe « Arthrodese » ; cas n°16:

Fracture sous plaque traitée par greffe-ostéosynthése par plaque compliquée d’une infection
de site opératoire avec fistule cutanée resolutive apres retrait du materiel et antibiothérapie
puis compliquée de la nécrose du greffon aboutissant a un bras fonctionnellement ballant.

Figure 33 : Complications : Groupe « Arthrodese » ; cas n°19 : bris de matériel:
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Figure 34 : Complications : Groupe « Arthrodese » ; inégalité de longueur des membres
supérieurs traitée par allongement sur fixateur externe monolateral:
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Tableau 13: Resultats de groupe « Arthrodése »: consolidation et complications.

. Recul Consolidation s .
Patient radiolog?que proxim_ale distal_e Complications (EE?TIS:S) chliqriﬁgisceale
(en mois) (en mois) (en mois)
8 147 59 12
Insatisfaction esthétique * 37 *Expander
9 167 8 8 * 41 *Reprise expander
* 54 eLipofilling x 3
eInfection sur matériel ° 17 *AMO
*Déficit radial aprés * 54
10 54 14 14 AMO
*Exostose apres AMO * 106 *Ablation exostose
*Paresthésies territoires °0
11 NC Acquise Acquise médian et ulnaire
*Désunion septique °2 *Lavage
*Pseudarthrose distale * 20 *Greffe
N 5 e e *Inégalité de longueur * 59 *Allongement x 3
13 40 17,6 6,2 Insatisfaction esthétique * 62 eLipofilling
Ischémie de membre sur *J2 *Pontage artériel
ligature humérale
14 10 Pseudarthrose 24 *Syndrome des loges : °J4 * Aponévrotomie de
séquelles : paresthésies décharge
territoire médian
*Désunion de cicatrice, °?2 [pansement,
15 42 13,9 26,5 écoulement aseptique antibiothérapie]
*Pseudarthrose distale 21 *Greffe
Fracture sous plaque ° 24 *Ostéosynthese
*Fistule cutanée * 60 *AMO
16 21 a5 : *Nécrose du greffon : . 84
bras ballant
*Pseudarthrose proximale * 8 *AMO + greffe
*Fracture diaphysaire sur *10 *Vis, cerclage
plaque
17 60 Pseudarthrose 6,9 °Eseudathose *15 *FE+spacer
diaphysaire
*Débricolage * 39
*Nécrose du greffon :
bras ballant * 40 *AMO
Aplasie fébrile résistante ° 14 *AMO
et récidive tumorale
englobant le plexus
brachial
Fracture distale * 15 *Ostéosynthese
18 25 13,1 Pseudarthrose  elInfection de site * 15 [antibiothérapie]
opératoire
*Pseudarthrose distale ° 22
*Fracture de matériel:
bras ballant *31 *AMO
*Matériel extérioriseé
*Nécrose palette cutanée *6 *Excision palette
19 109 6 6 de surveillance de la FV cutanée
*Fracture de matériel * 33
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Fonction :

Le score MSTS-ULRS a été réalisé pour tous les patients a un recul clinique de
86,3+/-47,1 mois (Extrémes : 21-167 mois). Le score moyen obtenu était de 16,3+/-5,0 sur 30
(Extrémes : 6-25). 25% des patients obtenaient un score supérieur a 20 sur 30. 25% des
patients annongaient un score compris entre 10 et 15 et 42% entre 15 et 20. On obtenait en
moyenne 3,4/5 pour I’absence de douleur, 2,2/5 pour la fonction, 1,4/5 pour I’acceptation
émotionnelle, 3,3/5 pour le positionnement de la main, 3,8/5 pour la dextérité manuelle et
2,1/5 pour la capacité de levage.

L’évaluation des activités de la vie quotidienne par le TESS réalisée chez tous les
patients retrouvait un score moyen de 76+/-16 (Extrémes : 29,3-89,7). Un tiers des patients
obtenait un score compris entre 70 et 75%, un second tiers entre 80 et 85% et un quart
obtenait un score entre 85 et 90%.

Concernant les amplitudes d’épaule, I’abduction moyenne était de 41,7+/-21,1 degres
(Extrémes : 0-85°), la rotation externe de -6,7+/-19 degrés (Extrémes : -40-30°), la rotation
interne de 72,9+/-30,8 degrés (Extrémes : 0-100°) et I’élévation antérieure de 50,8+/-33,6
degrés (Extrémes : 0-85°) (Figure 35). Les amplitudes de coude variaient en flexion de 100 a
150 degreés avec une moyenne de 133+/-14 degres et un flessum était retrouvé dans 3 cas sur
12 (mesuré a 20°, 45° et 50°). Concernant les fonctions « main-bouche » et « main-fesses »,
elles étaient inaccessibles pour respectivement 4 et 1 patient sur 12.

Les patients etaient globalement satisfaits de leur reconstruction. Les demandes
concernaient d’une part I’amélioration de I’aspect cosmétique, les difficultés a realiser
certains sports, les difficultés au coiffage et a I’habillage et la présence d’une inégalité de

longueur des membres supérieurs.
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Figure 35 : Résultats fonctionnels :

Groupe « Arthrodese » ; cas n°19, recul de

10ans :

35A :
35B :
35C :
35D :
35E:
35F :
35G .
35H :

Cicatrice de face

Abduction

Antépulsion

Main-bouche

Rotation externe

Rotation interne

Rotation interne

Utilisation d’un clavier d’ordinateur,

mains sur la table.
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Tableau 14: Reésultats fonctionnels du groupe « Arthrodese ».

(Score MSTS : MusculoSkeletal Tumor Society Upper Limb Rating System » (103)
Score TESS : Toronto Extremity Salvage Score (104)

ABD : Abduction ; RE : Rotation Externe ; Rl : Rotation Interne)

Recul Elévation
Patient clinique I\/(IE;I;S 'I'(IOE/OS)S A‘(|§)D '?(5 ';; antérieure C‘Z},J)de Demande du patient
(en mois) ()
- Esthétique : chirurgie
8 157 14 74,7 45 -20 80/L4 70 140.0.0 envisagée
- Vélo, Danse
- Danse
9 167 25 89,7 60 -15 95 80 140.0.0 - Esthétique
- Se coiffer
10 92 18 82,8 85 10 0 85 140.0.0
- Port d’objets lourds
11 68 12 73,3 45 -5 70 20 130.0.15 - Manger, s’habiller
- Se coiffer
- ILMS
12 122 16 80,7 45 -35 100 80 100.45.0 .
- Peur du rejet
13 64 19 856 30 0 90 80 130.0.0
- Sport
14 85 22 81,4 45 -5 90 85 140.0.0 _ Risque fracturaire
15 42 15 72,6 40 0 50 40 135.0.0
16 21 6 29,3 20 30 30 20 140.0.0 - Bras ballant
- Bras ballant :
chirurgie CPH
17 60 15 871 0 0 90/T12 0 140.0.0 envisagée
- activités bimanuelles
- ILMS
18 36 13 700 30 0 9078 0 110500 ~EMS
- Bras ballant
- Manque de RE devant
ordinateur
19 122 20 84,3 55 -40  90/L4 50 150.20.0 - Esthétique

- Risque fracturaire
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COMPARATIF DESDEUX SERIES

Données épidemiologiques et Caractéristiques de la tumeur(Tableau 15)

Les deux séries, « CPH » et « Arthrodese » sont comparables en termes de distribution
d’age, de sexe, de delai diagnostique, de dominance ou non du coté pathologique et
d’envahissement tumoral (p-values respectives : 0,7 ;0,5;0,1; 0,8 ; 0,432 > 0,05).

Tableau 15: Test de I’homogénéité des séries en termes de données épidémiologiques et
carac@géristiques tumorales. (Valeur seuil : p=0,05; test de Mann et Whitney / Fisher -
SPSS™)

CPH Arthrodése p-value

Age au diagnostic en années

(moyenne = écart-type) 13,03+£38 1397+28 0,7
(minimum-maximum) (8,3-17,94)  (8,4-19,4)
Sexe féminin (pourcentage) 57,1 75 0,5
Délai diagnostique en jours
(moyenne * écart-type) 423+28 173,9+1875 0,1
(minimum-maximum) (0-60) (8-639)
Coté dominant atteint (pourcentage) 429 50 0,8
Envahissement tumoral (pourcentage)
(moyenne * écart-type) 64 +14 60 + 15 0,432
(minimum-maximum) (50-90) (39-85)
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Résultats : Complications (Tableau 16)

Le recul radiographique et les délais de consolidation des jonctions proximales ou
distales sont comparables dans les 2 séries, sans différence statistiquement significative
retrouvée.

On retrouve un nombre de complications dans le groupe « Arthrodése » quasiment
deux fois plus important que dans le groupe « CPH » (14 vs 26) pour des populations de 7
patients dans le groupe « CPH » pour 12 patients dans le groupe « Arthrodese » sans qu’il
n’existe une différence statistiquement significative concernant le nombre moyen de
complication par patient (2 vs 2,25 ; p-value : 0,8).

De la méme maniére, le nombre de reprises chirurgicales est trois fois plus éleve dans
le groupe « Arthrodese » (8 vs 26). Le nombre moyen de reprises chirurgicales par patient
double également dans le groupe « Arthrodése » sans que cela ne soit statistiguement
significatif (1,3 vs 2,3 ; p-value = 0,15).

Tableau 16: Comparaison des complications en fonction des groupes. (Valeur seuil :
p=0,05 ; test de Mann et Whitney - SPSS®)

CPH Arthrodése  p-value

Recul radiographique en mois

(moyenne = écart-type) 31,3+248 69+521 0,069
(minimum-maximum) (17 - 86) (10 - 167)
Délai de consolidation proximale
en mois
(moyenne * écart-type) 19,3+ 17 11,1+55 0,39
(minimum-maximum) (2-52) (2,8 -18,3)
Délai de consolidation distale en
mois
(moyenne * écart-type) 7,4+58 18,6 + 18,5 0,071
(minimum-maximum) (2-18) (6 —63,5)
Nombre de complications 14 <= 200% 28 < 233%
Nombre moyen de complications
par patient
(moyenne * écart-type) 2+18 2,25+17 0,8
(minimum-maximum) (0-5) (0-5)

Nombre de reprises chirurgicales 8¢ 114% 26 217%
Nombre moyen de reprises
chirurgicales par patient
(moyenne * écart-type) 1,3+£0,8 2,315 0,15
(minimum-maximum) (0-2) (0-5)
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Résultats fonctionnels (Tableaux 17 et 18)

On retrouve une différence statistiquement significative du score MSTS entre les deux
groupes (p= 0,045) en faveur du groupe « CPH » (moyennes : 21,7+ 5,6 vs 16,3 = 5) (Détails
« Tableau 18 »). On retrouve également une différence statistiquement significative des
amplitudes en rotation externe entre les deux groupes (p=0,013) également en faveur du
groupe « CPH » (moyennes : 12,1 + 9,1 vs -6,7 + 19).

On ne retrouve pas de différence statistiquement significative entre les deux groupes
concernant le score TESS, les amplitudes en abduction, rotation interne et élévation

antérieure.

Tableau 17: Comparaison des résultats fonctionnels selon les groupes. (Différence
statistiquement significative * ; Valeur seuil : p=0,05 ; test de Mann et Whitney - SPSS®)

CPH Arthrodése p-value
Recul clinique en mois
(moyenne * écart-type) 31,6+24,7 863+47,1 0,004*
(minimum-maximum) (17 - 86) (21 -167)
Score MSTS (sur 30)
(moyenne + écart-type) 21,7+ 5,6 16,35 0,045*
(minimum-maximum) (11-27) (6-25)
Score TESS (pourcentage)
(moyenne + écart-type) 82,8+6 76 + 16 0,34
(minimum-maximum) (73,6-92,1) (29,3 -89,7)
Abduction (en degrés)
(moyenne + écart-type) 63,6 +26,9 41,7+21,1 0,1
(minimum-maximum) (30 - 90) (0 -85)
Rotation Externe (en degres)
(moyenne + écart-type) 12,1+9,1 -6,7£19 0,013*
(minimum-maximum) (0 - 20) (-40 - 30)
Rotation Interne (en degrés)
(moyenne + écart-type) 857+79 729+308 0,837
(minimum-maximum) (80 - 100) (0 - 100)
Elévation Antérieure (en degrés)
(moyenne + écart-type) 65,7+22,1 50,8+33,6 0,536
(minimum-maximum) (30 - 90) (0 - 85)
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Tableau 18: Details des moyennes des différents items du score MSTS en fonction des
groupes, chaque item étant coté sur 5 points.

Abzeénce Fonction Acceptation Positionnement Dextérite Capacité
émotionnelle de la main manuelle de levage
Douleur
Groupe
« CPH » 4,6 3 3 4 4,1 3
Groupe
« Arthrodase » 3,4 2,2 1,4 3,3 3,8 2,1
Difference
entre les 1,2 0,8 2,6 0,7 0,3 0,9
groupes
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Analyse en sous-groupes: (Tableau 19 a 24)

Nous avons testé chaque parameétre fonctionnel en fonction du sexe, de la dominance,
de I’age regroupé en deux classes (moins de 14 ans, plus de 14 ans) et de I’envahissement
tumoral (plus ou moins de 50%, plus ou moins de 60%, plus ou moins de 70%, plus ou moins
de 80%) a la recherche d’un facteur pouvant influencer la décision thérapeutique vers I’une ou

I’autre des deux techniques chirurgicales.

Concernant le score MSTS rappelons qu’il était statistiquement plus élevé dans le
groupe « CPH». Les sous-groupes de population «&ge superieur a 14 ans» et
« envahissement inférieur a 60% » permettent d’obtenir des tests statistiquement significatifs
qui tendent a montrer la supériorité de la technique de « CPH » par rapport a la technique

d’arthrodese dans ces sous-populations.

Tableau 19: Analyse en sous-groupes : Comparaison des résultats fonctionnels du score
MSTS selon les groupes « CPH » vs « Arthrodese » et les sous-groupes « Sexe, Dominance,
Age et Envahissement tumoral plus ou moins 60% ». (leference statistiqguement S|gn|f|cat|ve
* Valeur seuil : p=0,05 ; test de Mann et Whitney - SPSS®)

MSTS
SEXE: moyenne écart-type min. max.
FILLE CPH 18,3 51 11 23
p=0,604 ARTHRODESE 16,6 4,1 12 25
GARCON CPH 26,3 0,6 26 27
p=0,1 ARTHRODESE 15,3 8,3 6 22
DOMINANCE: moyenne écart-type min. max.
DOMINANT CPH 23,3 3,5 20 27
p=0,048 ARTHRODESE 16,8 3,8 12 22
NON DOMINANT  CPH 20,5 7,1 11 26
P=0,257 ARTHRODESE 15,7 6,3 6 25
AGE: moyenne écart-type min. max.
<l4ans CPH 19,3 6,6 11 27
p=0,352 ARTHRODESE 14,5 5,6 6 22
>14ans CPH 25 1,7 23 26
p=0,048* ARTHRODESE 18 4,1 14 25
ENVAHISSEMENT: moyenne écart-type min. max.
<60% CPH 24,8 3,2 20 27
p=0,011* ARTHRODESE 17,7 4,3 12 25
>60% CPH 17,7 6,1 11 23
p=0,4 ARTHRODESE 12 53 6 16
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Concernant les amplitudes en rotation externe
statistiquement meilleures dans le groupe « CPH ». Les sous-groupes de population « sexe
féminin» et « envahissement inférieur a 60% » permettent d’obtenir des tests statistiquement
significatifs qui tendent a montrer la supériorité de la technique de « CPH » par rapport a la

technique d’arthrodése dans ces sous-populations.

Tableau 20: Analyse en sous-groupes: Comparaison des résultats fonctionnels des
amplitudes en Rotation Externe selon les groupes « CPH » vs « Arthrodése » et les sous-
groupes « Sexe, Dominance, Age et Envahissement tumoral ». (Différence statistiquement

rappelons qu’elles eétaient

significative *, Valeur seuil : p=0,05 ; test de Mann et Whitney - SPSS®)

RE
SEXE: moyenne écart-type min. max.
FILLE CPH 15 10 0 20
p=0,011* ARTHRODESE -12,78 15,8 40 0
GARCON CPH 8,3 7,6 0 15
p=1 ARTHRODESE 11,7 17,6 -5 30
DOMINANCE: moyenne écart-type min. max.
DOMINANT CPH 10 10 0 20
p=0,095 ARTHRODESE -10 17,6 -40 10
NON DOMINANT  CPH 13,8 9,5 0 20
p=0,171 ARTHRODESE -3,3 21,4 -35 30
AGE: moyenne écart-type min. max.
<l4ans CPH 17,5 5 10 20
p=0,114 ARTHRODESE 33 13,3 -5 30
>14ans CPH 5 8,7 0 15
p=0,167 ARTHRODESE  -16,7 19,4 -40 10
ENVAHISSEMENT: moyenne écart-type min. max.
<60% CPH 11,3 8,5 0 20
p=0,02* ARTHRODESE -6,1 14,3 -40 10
>60% CPH 13,3 11,5 0 20
p=0,7 ARTHRODESE -8,3 34 -35 30
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Concernant les autres paramétres fonctionnels (score TESS, amplitudes en abduction,
rotation interne et élévation antéerieure), les analyses en sous-groupes ne nous ont pas permis

de déterminer de sous-populations pouvant départager les deux techniques chirurgicales.

Tableau 21: Analyse en sous-groupes : Comparaison des résultats fonctionnels du score
TESS selon les groupes « CPH » vs « Arthrodese » et les sous-groupes « Sexe, Dominance,
Age et Envahissement tumoral ». (Valeur seuil : p=0,05 ; test de Mann et Whitney - SPSS®)

TESS
SEXE: moyenne  écart-type min. max.
FILLE CPH 78,8 3,7 736 82
p=0,94 ARTHRODESE 79,8 7,3 70 89,7
GARCON CPH 88,1 3,6 85,2 92,1
0,1 ARTHRODESE 64,5 30,5 29,3 82,8
DOMINANCE: moyenne  écart-type min. max.
DOMINANT CPH 84,3 7 78,7 92,1
p=0,381 ARTHRODESE 78,2 5,2 72,6 84,3
NON DOMINANT  CPH 81,7 6 73,6 87,1
p=0,914 ARTHRODESE 73,7 22,9 29,3 89,7
AGE: moyenne  écart-type min. max.
<l4ans CPH 81,4 7,8 73,6 92,1
p=0,61 ARTHRODESE 71,1 21,6 29,3 87,1
>14ans CPH 84,8 2,6 82 87,1
p=0,381 ARTHRODESE 80,8 6,3 72,6 89,7
ENVAHISSEMENT: moyenne  écart-type min. max.
<60% CPH 85,8 55 78,7 92,1
p=0,26 ARTHRODESE 80,8 7,1 70 89,7
>60% CPH 78,9 4,6 736 82
p=0,4 ARTHRODESE 61,6 28,1 29,3 80,7
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Tableau 22: Analyse en sous-groupes: Comparaison des résultats fonctionnels des
amplitudes en Abduction selon les groupes « CPH » vs « Arthrodése » et les sous-groupes
« Sexe, Dominance, Age et Envahissement tumoral ». (Valeur seuil : p=0,05 ; test de Mann et
Whitney - SPSS®)

ABD
SEXE: moyenne écart-type min. max.
FILLE CPH 70 28,3 30 90
p=0,106 ARTHRODESE 38,9 17,6 0 60
GARCON CPH 55 27,8 30 85
p=0,7 ARTHRODESE 50 32,8 20 85
DOMINANCE: moyenne écart-type min. max.
DOMINANT CPH 70 20 50 90
p=0,167 ARTHRODESE 52,5 16,7 40 85
NON DOMINANT  CPH 58,8 33,3 30 90
p=0,257 ARTHRODESE 30,8 20,6 0 60
moyenne écart-type min. max.
<l4ans CPH 65 30 30 90
p=0,067 ARTHRODESE 28,3 17 0 45
>14ans CPH 61,7 28,4 30 85
p=0,714 ARTHRODESE 55 16,4 40 85
ENVAHISSEMENT: moyenne écart-type min. max.
<60% CPH 63,8 28,7 30 90
p=0,26 ARTHRODESE 43,3 23,5 0 85
>60% CPH 63,3 30,6 30 90
p=0,4 ARTHRODESE 36,7 14,4 20 45
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Tableau 23: Analyse en sous-groupes : Comparaison des résultats fonctionnels des
amplitudes en Rotation Interne selon les groupes « CPH » vs « Arthrodése » et les sous-
groupes « Sexe, Dominance, Age et Envahissement tumoral ». (Valeur seuil : p=0,05 ; test de
Mann et Whitney - SPSS®)

RI
SEXE: moyenne écart-type min. max.
FILLE CPH 82,5 5 80 90
p=0,414 ARTHRODESE 83,9 15,4 50 100
GARCON CPH 90 10 80 100
p=0,2 ARTHRODESE 40 45,8 0 90
DOMINANCE: moyenne écart-type min. max.
DOMINANT CPH 86,7 11,5 80 100
p=0,381 ARTHRODESE 63,3 34,5 0 90
NON DOMINANT  CPH 85 58 80 90
p=0,352 ARTHRODESE 82,5 26 30 100
AGE!: moyenne écart-type min. max.
<l4ans CPH 87,5 9,6 80 100
p=0,762 ARTHRODESE 76,7 24,2 30 90
>14ans CPH 83,3 58 80 90
p=0,905 ARTHRODESE 69,2 38,3 0 100
ENVAHISSEMENT: moyenne écart-type min. max.
<60% CPH 87,5 9,6 80 100
p=0,71 ARTHRODESE 73,9 31,2 0 95
>60% CPH 83,3 58 80 90
p=1 ARTHRODESE 70 36,1 30 100
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Tableau 24: Analyse en sous-groupes: Comparaison des résultats fonctionnels des
amplitudes en Elévation Antérieure selon les groupes « CPH » vs « Arthrodése » et les sous-
groupes « Sexe, Domlnance Age et Envahissement tumoral ». (Valeur seuil : p=0,05 ; test de
Mann et Whltney SPSS®)

ELEVATION ANTERIEURE

SEXE: moyenne écart-type min. max.

FILLE CPH 75 4,1 70 80
p=0,33 ARTHRODESE 46,7 33,5 0 80
GARCON CPH 53,3 32,1 30 90
p=1 ARTHRODESE 63,3 37,5 20 85
DOMINANCE: moyenne écart-type min. max.
DOMINANT CPH 61,7 18,9 40 75
p=1 ARTHRODESE 58,3 26,2 20 85

NON DOMINANT  CPH 68,8 26,6 30 90
p=0,352 ARTHRODESE 43,3 40,8 0 80
AGE: moyenne écart-type min. max.

<l4ans CPH 67,5 18,5 40 80
p=0,352 ARTHRODESE 34,2 38,5 0 85
>14ans CPH 63,3 30,6 30 90
p=0,905 ARTHRODESE 67,5 18,4 40 85
ENVAHISSEMENT: moyenne écart-type min. max.

<60% CPH 58,8 28,4 30 90
p=0,71 ARTHRODESE 48,9 35,8 0 85
>60% CPH 75 5 70 80
p=0,7 ARTHRODESE 56,7 32,1 20 80
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DISCUSSION

Le choix des techniques de reconstruction de I’extrémité proximale de I’hnumérus en
cas de résection carcinologique chez I’enfant reste tres discuté. De nombreuses techniques ont
été décrites mais le faible nombre de patients rend leur comparaison difficile et il est malaisé
de retrouver des difféerences de résultat fonctionnel chez I’adulte (90,92). Aucune publication
comparant ces techniques au sein d’une population exclusivement pédiatrique n’est retrouvée
dans la littérature. Chaque technique possede ses avantages et ses inconvénients. Parmi les
différentes options possibles, les principales envisageables sont le retournement de clavicule,

I’arthrodese, le transfert épiphysaire de fibula vascularisée et I’arthroplastie d’épaule.

Le remplacement prothétique seul (105,106) ou associé a une allogreffe (107,108)
donne de bons résultats en cas de conservation des muscles abducteurs de I’épaule (105,109-
111) mais le pronostic est grevé par les complications propres a I’arthroplastie d’épaule :
infection, descellement, luxation, instabilité. En cas de résection de la coiffe des rotateurs, la
prothese d’épaule inversée (PTEI) a montré son efficacité (112,113) mais impose une
conservation du deltoide (114).Au sein de cette population pédiatrique et dans cette indication
de chirurgie carcinologique ou la résection de la coiffe des rotateurs et de tout ou partie du
muscle deltoide est systématique, I’arthroplastie nous semble peu adéquate pour plusieurs
raisons. La spécificité de la chirurgie pédiatrique est le travail a la fois sur un os en croissance
et sur un étre en devenir. L’ arthroplastie effectuée chez un enfant nécessite une taille de
prothese adaptée au gabarit de I’enfant lors de la chirurgie premiére. Cet enfant en croissance
augmentera son envergure et les contraintes appliquées a la reconstruction. L utilisation d’une
prothese nécessiterait donc des changements plus ou moins fréquents. Par ailleurs, la durée de
vie d’une prothese, bien que progressivement augmentée du fait des avancées technologiques,
ne dépasse pour le moment guere plus qu’une ou deux décennies. Les changements itératifs
de prothéses seraient donc inéluctables. Il a été démontré qu’a chaque changement de
prothese le risque infectieux augmente tandis que le capital osseux, déja médiocre chez ces
enfants soumis a de fortes doses de chimiothérapie, diminue. L’arthroplastie ne semble donc
pas étre dans cette indication une solution pérenne. A cela s’ajoutent les difficultés de
stabilisation de ces prothéses du fait de la résection systématique de la coiffe des rotateurs et

de tout ou partie du muscle deltoide.

L’ allogreffe vascularisée d’épiphyse fibulaire est une technique séduisante
(115,116,116). Elle permet d’obtenir un potentiel de croissance et un remodelage de

I’épiphyse. Cette technique n’est réalisable que chez le jeune enfant et seulement en cas de
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résection intra-articulaire conservant une glene intact. Par ailleurs, le probleme de la stabilité

de cette articulation reste non résolu et cette technique fastidieuse est source d’échecs comme
on peut le constater dans notre série dans laquelle 3 patients du groupe « Arthrodese » avaient

fait face a une faillite de cette reconstruction (Figures 36 a 38).

Figure 36 : Echec initial de transfert
épiphysaire fibulaire vascularisé : cas n°12 :
nécrose du greffon

Figure 37 : Echec initial de transfert épiphysaire
fibulaire vascularisé : cas n°16 : instabilité

Figure 38 : Echec initial de transfert épiphysaire fibulaire vascularisé : cas n°19 : nécrose de
I’épiphyse fibulaire apres fracture proximale.




DISCUSSION

La technique de Clavicula Pro Humero a pour avantage chez I’enfant d’étre une

technique de reconstruction biologique qui permet d’apporter un potentiel de croissance par
I’intermediaire de la physe latérale de la clavicule de maniere a minimiser I’inégalité de
longueur résiduelle des deux membres supérieurs et de maintenir le capital osseux de fagon
pérenne. C’est la technique qui apporte la meilleure stabilité comme I’ont montré Rodl et
al.(90).

L’ arthrodése possede les mémes avantages que le retournement de clavicule en termes
de stabilité et de maintien du capital osseux. L’éventuel minimisation de I’inégalité de
longueur par la croissance claviculaire n’est ici pas présente. Les principales difficultes
rencontrées dans cette technique étaient la consolidation de la zone d’arthrodese. Par ailleurs,
cette reconstruction ne permet aucune autre mobilité que celle de I’articulation scapulo-
thoracique. Son utilisation en chirurgie oncologique a été associee a la description de
plusieurs techniques utilisant allogreffe ou autogreffe fibulaire (117), iliaque (118) ou
scapulaire (119,120).

Nous rapportons ici la premiére étude comparative chez I’enfant de deux techniques de

reconstruction biologique de [I’extrémité proximale de [I’humérus aprés résection

carcinologique.
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DISCUSSION
GROUPE « CPH »

Nous décrivons ici I’utilisation de la technique de retournement claviculaire dans 7 cas
de reconstruction aprés résection d’ostéosarcome de I’extrémité proximale de I’humerus chez
I’enfant.

Dans notre étude, nous avons obtenu un contrdle local de la tumeur dans tous les cas
sans récurrence au dernier recul de 2,6 ans en moyenne. Ceci confirme I’utilisation de cette

technique en chirurgie carcinologique en toute sécurité.

Le score fonctionnel obtenu par le MSTS-ULRS était de 72,3% (21,7/30) en moyenne.
Notre résultat se place dans la limite inférieure des scores retrouvés pour la méme technique
chez I’enfant dans la littérature (de 70 a 87%)(90,92,121,122). Notons que ces séries sont
mixtes et ne rapportent que 1 a 3 cas pediatriques. Seule I’étude de Calvert et al. porte sur 4
cas de CPH realisées chez I’enfant de moins de 10 ans et retrouve un MSTS entre 87 et 90%
(123).

L’evaluation des activiteés de la vie quotidienne par le score TESS rapporte un score de
82,8% avec I’acquisition d’une autonomie chez tous les patients dans les activités d’hygiene

et d’alimentation.

La principale complication de cette technique est la pseudarthrose de I’extrémité
distale de la clavicule retournée (90,123). Rddl et al. rapportent 4 cas sur 15 de difficultés de
consolidation les ayant amenés a réaliser une plaque adaptée a la courbure claviculaire et a la
différence de gabarit a la jonction humérus/clavicule. Calvert et al. en 2014 rapportent dans
leur série pédiatrique de 4 cas, 2 cas de pseudarthrose correspondant aux cas ayant nécessité
un matériel d’interposition par défaut de longueur de type autogreffe osseuse fibulaire non
vascularisée (123). lls ont fait face a un échec de cure de pseudarthrose par greffon non
vascularisé pour leur premier cas. La consolidation n’a pu étre obtenue que par un greffon
vascularisé dans les 2 cas. Ceci laisse a penser que lors de grandes pertes de substance
osseuse nécessitant I’ajout d’un matériel d’interposition et donc un prélévement de greffon
claviculaire de longueur importante, la vascularisation de I’extrémité distale de la clavicule
est précaire. Dans notre étude, on retrouve également 5 cas de pseudarthrose de I’extrémité
distale de la clavicule retournée. Le matériel d’interposition était dans 4 cas une autogreffe
vascularisée fibulaire de 5, 7 et 17 cm et dans un cas une technique de membrane induite. La
longueur de clavicule prélevée était de 7cm, 7,5cm, 9cm, 11cm et 12cm. La consolidation a

été acquise apres avivement-greffe spongieuse dans tous les cas réopéres (4 sur 5).
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On retrouve par ailleurs dans cette série un cas d’arthrodese secondaire par

immobilisation prolongée coude au corps (2 mois) qui nous pousse désormais a réaliser une
immobilisation de courte durée de type coude au corps ou écharpe simple avec une

rééducation précoce (maximum un mois).

Bien que cette étude soit la plus grande série de CPH pratiquée chez I’enfant, sa
principale limite reste son faible nombre de patient. La rareté de cette prise en charge explique
ce phénomeéne retrouve dans toutes études portant sur ce sujet. En effet, la littérature
pédiatrique ne rapporte que des cas isolés ou des séries de 4 patients maximum (92,121,123).
Au recul moyen de 2,6 ans, on observe un montage stable, solide, avec une articulation
indolore et des amplitudes acceptables dans ce type de reconstruction. Cependant ce délai est
court et ne nous permet pas de conclure sur la pérennité de ces résultats lors de la croissance
et de I’usure de I"articulation acromio-claviculaire sollicitée. Notons d’ailleurs que Kitagawa
et al. en 2007 rapporte un cas de rupture du ligament acromio-claviculaire chez un patient
opéré a I’age de 64 ans.
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GROUPE « ARTHRODESE »

Nous deécrivons ici I’utilisation de I’arthrodese dans 12 cas de reconstruction apreés
résection de sarcome de I’extremité proximale de I’humérus chez I’enfant.

Dans notre étude, nous avons obtenu un contrdle local de la tumeur dans 11 cas sur 12
sans récurrence au dernier recul de 7,2 ans en moyenne. Ceci confirme I’utilisation de cette

technique en chirurgie carcinologique en toute sécurité.

Le score fonctionnel obtenu par le MSTS-ULRS était de 54,3% (16,3/30) en moyenne.
O’Connor et al. (93) retrouvaient un score fonctionnel de 66% chez 7 patients avec arthrodese
tandis que les patients pour lesquels une prothése avait été mise en place obtenaient un score
de 52 a 60,6% (93,124). L’évaluation des activités de la vie quotidienne par le score TESS
rapporte dans notre série un score de 76% avec cependant des difficultés a I’alimentation
décrites par un patient.

La principale difficulté de cette technique réside en I’obtention d’une consolidation de
I’arthrodese elle-méme et ce pour plusieurs raisons (125): les modestes surfaces en contact, la
différence de sphéricité des surfaces en contact, I’important bras de levier exercé par le
membre supeérieur dans son ensemble, la qualité osseuse parfois médiocre dans ce contexte de
chirurgie carcinologique post-chimiothérapie néo-adjuvante. Pour minorer les risques de
pseudarthrose, la compression du foyer par un vissage « intra-articulaire » et par la diminution
des forces en cisaillement au moyen d’appuis extra-articulaires comme la vo(te acromiale ou
la mise en place d'une plaque vissée et une immobilisation thoraco-brachiale en position
d’arthrodese participe également a décharger I'épaule de ce type de contraintes (101,126). Les
études biomécaniques des techniques d’arthrodése (plaque vissee versus fixateur externe + vis
glénoidiennes en compression) ont montré I’absence de différence des deux modes
d’ostéosynthese et ont a nouveau signalé la nécessité de vis en compression (127). La
fréquence des pseudarthrodeses diminue en raison de la meilleure qualité et de I’attention
portée a I’ostéosyntheése. Elle est estimée entre 4 et 12 % (101,128-132). Dans notre étude, on
retrouve un seul cas de pseudarthrose proximale (8%) ce qui est compatible avec les données
de la littérature. Il s’agissait du cas de reconstruction par membrane induite apres échec de
transfert épiphysaire fibulaire vascularisé (cas n°17, figure 31). Par ailleurs, on retrouve dans
notre série un cas d’arthrodése stabilisée par fixateur externe sans vis en compression avec

une consolidation acquise a 13,1 mois sans reprise chirurgicale (cas n°18, figure 24).
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La fréquence des fractures humérales apres arthrodése d’épaule est estimée entre 10 et

15% dont 50 % des cas se rencontreraient dans les etiologies de paralysie plexique
(100,128,133-135). Dans notre étude, on retrouve également 3 cas de pseudarthrose de
I’extrémite distale du greffon et 3 cas de nécrose du greffon aprés fracture médio-diaphysaire
ou distale. Cela pose un réel questionnement sur la prise en charge de ces fractures et leur
prévention.

C'est du bon réglage de l'arthrodese dont dépend la qualité des résultats fonctionnels et
la bonne ou mauvaise tolérance de la reconstruction, en particulier en raison des phénomeénes
douloureux liés aux micromouvements. Un certain consensus est maintenant établi dans la
litterature depuis le rapport de Rowe en 1974 (136). Les réglages édictés (136,137) sont a la
baisse et confirment I'influence néfaste des positions excessives recommandées en 1942 dans
le rapport Barr de I'American Orthopaedic Association (138).

On retient la regle des « 30°- 30°- 30° » (130) (Figure 39). Elle doit permettre de
réaliser les gestes de la vie quotidienne, sociale et intime. La main doit pouvoir étre portée a
la bouche, atteindre la ligne médiane, revenir & une position de repos coude au corps, main a
la poche. Si possible, la main doit également pouvoir atteindre I'épaule opposée (aisselle),
atteindre le périnée et la fesse. La mobilité résiduelle qui se situe dans le plan de glissement
scapulo-thoracique est de 60 a 70° d'abduction, 60° de flexion, 40° de rotation et 20° de
rétropulsion (126,130,131,139,140). La mobilité scapulo-thoracique en flexion demeure
inchangée une fois l'articulation gléno-humérale fusionnée. En revanche, il existe une
compensation adaptative certaine de la rotation interne d'une trentaine de degrés (60 %) avec
le temps (126,140).

Figure 39 : Position de réglage de I'arthrodese : 30°-30°-30° (125)(130)(129).
39A : Abduction

39 B : Antépulsion. }
39 C : Rotation interne.
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Il existe une certaine confusion dans la littérature entre les différentes positions de

I'arthrodése qui tient & la multiplicité des reperes retenus pour les mesures et des référentiels.
Ainsi, I'évaluation et la comparaison des positions recommandées est difficile car les
méthodes d'appréciation varient selon les auteurs ; par exemple, I'abduction est mesurée par
rapport au bord spinal de la scapula pour Barr (138), et par rapport au bord latéral du corps
pour Rowe et Richards (130,136). D’autre part, concernant les rotations, la position de
référence servant a la définir différent selon les auteurs et entrainent de grandes variations.
Beaucoup d'auteurs se basent sur la position de la main a la bouche pour le réglage de la
rotation interne ; d'autres comme Rowe évaluent la rotation coude au corps a 40-45° de la
perpendiculaire (101,136). Cependant, une fois en position d’arthrodese, aprés réalisation
d’un mouvement de 30° d’abduction et de 30° d’élévation antérieure, la rotation interne pré-
établie se trouve modifiée. En effet, selon le principe des mouvements diadochaux définis par
Mac Conaill (141), « Dans les articulations a deux degrés de liberté (ddl), la rotation
longitudinale sur le troisieme axe est automatique, donc involontaire.» Il la nomme
« Rotation Conjointe ». Lorsque I’épaule est utilisée comme une articulation a 2ddl comme
c’est le cas en cours d’intervention lorsque I’on régle la position d’arthrodése, I’abduction
puis I’élévation antérieure induisent une rotation (exemple du paradoxe de Codman : si en
partant de la position de référence, paume de la main vers I’avant, on effectue un mouvement
d’abduction a 180° suivi d’un mouvement d’extension de 180°, on obtient une rotation interne
de 180° du membre superieur, la paume regardant alors vers I’arriere). Par conséquent, la
rotation interne est différente si on la régle en position RE1 coude au corps ou si on se place
en position d’arthrodése apres 30° degrés d’abduction puis d’élévation antérieure. Comme
I'ont trés bien souligné Debeyre et Patte (137), il est plus simple de parler de pente supérieure
de l'avant-bras par rapport au plan de I'horizontale (Figure 40). C'est d'ailleurs, en pratique, la
solution la plus simple pour I'appreécier lors du réglage peropératoire. Avec un exces de pente
de l'avant-bras, et donc une insuffisance de rotation externe, la mise de la main a la poche
devient difficile, et une fois en position assise, cet excés de pente empéche de poser
correctement le bras sur une table pour écrire. Dans notre série, on retrouve une patiente qui
se dit génée dans la vie quotidienne par un manque de rotation externe pour les activités
informatiques. Avec -40° de rotation externe, pour écrire sur un clavier elle doit se
positionner en abduction/antépulsion, position inconfortable qu’elle ne peut tolérer qu’une

dizaine de minutes (Figure 35H).
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Figure 40 : La mesure de la rotation interne n‘a pas la méme signification ni la méme valeur
selon que I'on parle de rotation interne coude au corps (A) et de pente antérieure de I'avant-
bras (B)(125).
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COMPARATIF « CPH » VERSUS « ARTHRODESE »

On retrouve une efficacité des 2 techniques décrites ici avec un échec dans le groupe
« CPH » (14%) et 3 échecs dans le groupe « Arthrodése » (25%) avec dans les 4 cas une
nécrose du greffon aprés fracture. Aucune récidive locale dans le groupe « CPH » et une
récidive locale dans le groupe « Arthrodése ». Ceci confirme I’utilisation de ces techniques en

chirurgie carcinologique pédiatrique en toute sécurité.

Le score fonctionnel MSTS du membre supérieur concerné était statistiquement plus
élevé dans le groupe « CPH» (21,7 vs 16,3. p-value=0,045). Lorsque I’on détaille les
différents items de ce score, on constate qu’en moyenne, I’item principal qui differe entre les
deux groupes est I’acceptation émotionnelle. On pourrait alors discuter la provenance des
différents sujets : nous notons que les patients du groupe « Arthrodese » ont un lieu de
résidence dans le sud de la France contrairement aux patients du groupe « CPH » ce qui peut
influencer cette acceptation esthétique. Dans le méme sens, on note que 2 patients sur 12 du
groupe « Arthrodése » ont fait réaliser une intervention de chirurgie esthétique secondaire et
un troisieme est en cours de bilan dans cette éventualité. Cependant, les details des items de
ce score retrouve un score minoré pour chaque item dans le groupe « Arthrodése » et
notamment concernant I’item « absence de douleur » dont la différence entre les 2 groupes est
de 1,2 point sur cing, ce qui est surprenant alors que I’arthrodese d’épaule garde dans ses
indications, apres I’arthroplastie, les épaules douloureuses chroniques(125).

Le score TESS est plutdt favorable dans les deux groupes avec une moyenne de 82,8%
pour le groupe « CPH » pour 76% pour le groupe « Arthrodese » sans différence significative
statistique.

Concernant la rotation externe, on constate une amplitude plus importante dans le
groupe « CPH » par rapport au groupe « Arthrodése » avec une p-value proche de 0,01. (12,1
vs -6,7 ; p=0,013). Dans le groupe « Arthrodeése » la rotation est quasiment fixée par la
position peropératoire définie par le chirurgien. En effet, la mobilité de I’épaule se faisant
exclusivement dans I’articulation scapulo-thoracique les amplitudes de rotation externe sont
faibles, le bord interne de la scapula venant rapidement buter contre le bord postérieur des
cotes tandis que le bord externe de celle-ci ne peut se décoller du plan thoracique du fait de
I’attache acromio-claviculaire. Ceci est confirmé par le travail de stage d’initiation a la
recherche de Jimmy Chammas, Pierre Hubert et Cécile Schmitt sous la direction du Dr

Haumont qui analysaient sur piéce anatomique les mobilités passives de deux épaules. Ils
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comparaient par Analyse Quantifiee du Mouvement les mobilités des épaules vierges puis
arthrodésées puis aprés retournement claviculaire sans modifier la place des marqueurs. IlIs
constataient I’absence de rotation externe possible dans les cas d’arthrodése et la supeériorité
de la technique « CPH » concernant toutes les amplitudes passives (rotations, abduction,

adduction, élévation antérieure et postérieure).

L’analyse des complications et des reprises chirurgicales reste difficile. Il s’agit
d’interventions comportant des risques importants et il est impossible d’attribuer avec vigueur
la part de responsabilités du choix de la technique de reconstruction a la survenue de certaines
complications telles que les complications septiques (une dans le groupe « CPH » (14,3%) et
5 dans le groupe « Arthrodése » (41,7%)) ou les complications neurologiques (aucune dans le
groupe « CPH » et 3 dans le groupe « Arthrodeése » (25%)). La distribution des pseudarthroses
reste frappante: plutét proximale dans les cas de « CPH» et distale dans les cas
d’ « Arthrodese ».

Enfin, on note la survenue d’une arthrodése secondaire par immobilisation coude au
corps prolongée (3 mois) dans le groupe « CPH », nous incitant a insister sur la nécessité
d’une immobilisation légere (coude au corps ou écharpe simple) pour une durée bréve (4
semaines maximum) avec mobilisation précoce dans ce groupe. A contrario, une
immobilisation post-opératoire en position d’arthrodese (abduction, antépulsion, rotation

interne) est nécessaire pour environ 3 mois dans le groupe « Arthrodese ».
Au total, il faut souligner la présence de 3 cas de bras ballant par nécrose du greffon

dans le groupe « Arthrodese » dont I’un d’entre eux pourrait justifier d’une reconstruction par

retournement de clavicule apres échec d’arthrodese.
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CONCLUSIONS

En chirurgie carcinologique de I’extrémité proximale de I’humérus chez I’enfant, les
techniques de retournement claviculaire et d’arthrodése sont des techniques toutes deux
réalisables lors d’une résection emportant la coiffe des rotateurs et tout ou partie du muscle
deltoide. Elles permettent dans la majorité des cas d’obtenir un montage solide, indolore et
stable.

La technique de retournement claviculaire permet la préservation d’une certaine mobilité
dans I’articulation acromio-claviculaire ajoutée a celle de I’amplitude de [I’articulation
scapulo-thoracique notamment en rotation externe comparativement a I’arthrodése. La
stabilité permise par les ligaments acromio-claviculaires malgré les pertes de substance
musculaire des stabilisateurs de I’épaule permet d’utiliser les fonctions sous-jacentes du
coude et de la main et d’obtenir un score fonctionnel satisfaisant et supérieur a la technique

d’arthrodése.

Les moyens d’unions utilisés pour rétablir la longueur peuvent étre variés selon 1’age du

patient ou la longueur souhaitée quelque soit la technique.

L’immobilisation post-opératoire aprés CPH est breve est légere tandis que
I’immobilisation post-opératoire apres arthrodese nécessite un platre en abduction,

antépulsion, rotation interne pour une durée de 3 mois.

La principale complication de la technique de retournement claviculaire est la
pseudarthrose de I’extremité distale de la clavicule (correspondant a la jonction proximale du
montage) malgré I’utilisation d’une interposition par autogreffe vascularisée fibulaire. Les
résultats initiaux sont favorables en terme de fonction, de satisfaction et d’indolence. Des

résultats a long terme sur le maintien de ces effets restent nécessaires.
Les principales complications retrouvées de I’arthrodese sont la pseudarthrose distale du

montage et la fracture avec nécrose secondaire du greffon. La pseudarthrodése est devenue

plus rare depuis I’ utilisation de plaque en compression.
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PERSPECTIVES

COMMUNES
Les techniques de reconstruction s’améliorent au gre des études successives et des progres
médicaux. La chimiothérapie a vu naitre la possibilité d’une chirurgie fonctionnelle la ou
auparavant était réalisée une prise en charge chirurgicale de sauvetage. Aujourd’hui
I’amélioration de I’aspect esthétique de cette reconstruction devient un enjeu majeur. L’une
des patientes du groupe « Arthrodeése » de cette serie était demandeuse d’une reconstruction

esthétique et s’est vu mettre en place un expandeur avec un bon résultat.

Figure 41 : Groupe « Arthrodese » ; cas n°9. Mise en place d’un expandeur a visée
esthétique apres arthrodése scapulo-humérale.

CONCERNANT LE RETOURNEMENT DE CLAVICULE

La prévention des pseudarthroses de I’extrémité distale de la clavicule doit étre une
priorité a I’avenir dans cette technique. Malgré la présence systématique d’un saignement
peropératoire de la tranche de section claviculaire, il convient de se poser la question de la
vascularisation de la clavicule, en tout segment, de maniere a définir des éventuelles zones

d’ostéotomie a éviter ou a privilégier pour éviter cette complication.

CONCERNANT L’ARTHRODESE

On recense dans cette série 3 cas de nécrose du greffon aprées fracture aboutissant a un
bras ballant avec un résultat fonctionnel désastreux. La prise en charge de ces fractures sera a

I’avenir un challenge.
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ANNEXE 1:
« CLASSIFICATION DE MALAWER CONCERNANT L'ETENDUE DE LA RESECTION »
102

ANNEXE 2 :

« CLASSIFICATION DE LA MUSCULOSKELETAL TuUuMOR SocleTty (MSTS)

CONCERNANT L’'ETENDUE DE LA RESECTION » (91)
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ANNEXE 1 :

« CLASSIFICATION DE MALAWER CONCERNANT L’ETENDUE DE LA RESECTION » (102)

TYPE |

Extra-articular scapular and
humeral head resection

A. Abductors retained
B. Abductors resected (shown)

Intra-articular proximal
humeral resection

A. Abductors retained (shown)
B. Abductors resected

TYPE Il TYPEN.
Partial scapulectomy Extra-articular humeral
and glenoid resection
A. Abductors retamed (shown)
B. Abductors resacted A. Abductors

retained
B. Abductors resected (shown)

TYPE Il 7))
7 / / TYPE VI
Intra-articular total
scapulectomy lEoz:talra-artlctgar humeral and
A. Abductors ratained (shown) A. Abductors retained
B. Abductors resectad B. Abductors resected (shown)
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ANNEXE 2 :
« CLASSIFICATION DE LA MUSCULOSKELETAL TUMOR SOCIETY (MSTS)

CONCERNANT L’ETENDUE DE LA RESECTION » (91)

Deltoid m. .
A= Intact
B= Resected

Classic Tikhoff - Linberg Extended Proximal
51238 Humerus Resection
$1234B S345B
$123458 Limited Proximal

Modified Tikhoff - Linberg Humerus Resection
S$2345B S34A
52348 S34B

S3A
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RECONSTRUCTION BIOLOGIQUE DE L’EXTREMITE PROXIMALE DE
L’HUMERUS APRES RESECTION LARGE DE TUMEUR MALIGNE CHEZ L’ENFANT:
Clavicula Pro Humero versus Arthrodése: etude multicentrique a propos de 19 cas

RESUME :

Les reconstructions de I’épaule chez I’enfant nécessitent des montages stables et
pérennes et tels que les reconstructions biologiques: arthrodeses et retournement claviculaire
(CPH). Nous proposons de comparer les résultats fonctionnels et complications de ces 2
techniques.

Sept CPH et 12 arthrodeses apres résection de sarcome de I’extrémité proximale de
I’humerus chez des enfants de 8 a 19ans ont été inclus. Le matériel d’interposition utilisé était
une autogreffe fibulaire vascularisée (CPH=6, Arthrodése=10) ou une membrane induite
(CPH=1, Arthrodése=2). L’immobilisation post-operatoire était de 3 semaines dans le groupe
«CPH» (coude au corps ou écharpe simple) et 3 mois dans le groupe «Arthrodése» (platre en
abduction). Les amplitudes actives et les scores fonctionnels (MSTS et TESS) étaient
recueillis aux derniers reculs (CPH=2,6ans, Arthrodese=7,2ans).

Les amplitudes moyennes en abduction, rotations externe (RE), interne (RI) et
antépulsion étaient de 64° vs 42°, 12° vs -7°, 86° vs 73° et 66° vs 51°. Les scores MSTS et
TESS étaient de 22 vs 16 et 83% vs 76%. Il existait une différence significative de la RE et du
MSTS en faveur du groupe «CPH>x». Quatorze complications dont 5 pseudarthroses de
clavicule distale et 26 complications dont 3 pseudarthroses de la jonction distale, 3 cas de
bras ballant et 3 nécroses du greffon ont été retrouvées dans les groupes respectifs.

Les reconstructions biologiques sont privilégiées chez I’enfant, afin de conserver le
capital osseux. L’arthrodese et la CPH sont deux techniques efficaces. La CPH semble
permettre I’obtention d’une meilleure RE et un gain fonctionnel sans perte de RI. La
pseudarthrose de I’extrémité claviculaire distale est fréquente.

La CPH est une technique simple de reconstruction de I’extrémité proximale de
I”’humerus chez I’enfant sans immobilisation contraignante. Elle peut étre utilisée, comme
I’arthrodese, lorsque la résection emporte les muscles stabilisateurs de I’épaule avec un
possible gain fonctionnel.

TITRE EN ANGLAIS:

Biological reconstruction after wide resection for malignant tumor of the proximal humerus in
children : Clavicula Pro Humero versus Arthrodesis.
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MoTs-cLES: Shoulder, sarcoma, pediatric, fonction, complications, MSTS, TESS
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