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Cas clinique



Histoire

Femme droitiere de 48 ans

Se plaint depuis 2 ans d’une diplopie
Intermittente dans le regard latéral droit
Depuis 2 semaines, la frequence de la

diplopie augmente et devient continue
dans le regard latéral droit

Sensation de lourdeur cérébrale et rétro-
orbitaire droite
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- Tabagique : 17PA ,D'
- Légeére dyslipidémie :

« ATCDs:
- Kyste ovarien
- Ligature bilaterale des trompes




Examen clinique

diplopie dans le regard latéral droit
Parésie partielle du nerf VI droit

Pas de signes d’'HTIC (cephalée, nausee,
vomissement...)

Pas de déficit sensitivo moteur
Pas de crise épileptique
Pas de trouble du language (Hémisphere mineur)

Pas de trouble du champ visuel controlatéral a type
d’hémianopsie en quadrant supérieur (par atteinte des
radiations optiques autour de la corne temporale.



IRM cérébrale

Présence d’'une masse extra-axiale para-sellaire
droite de 6 cmm comprimant le lobe temporal droit
contre I'os pariétal

Refoulement du chiasma vers le haut

Refoulement du siphon carotidien en avant et en
dedans ainsi que la sylvienne vers le haut du
cote droit.

Déformation du 3eme ventricule sans
nydrocephalie du cotée gauche

Déviation des structures médianes a gauche




Anomalies de signal

Hyposighal en T1

Hypersignal en T2

Hétérogene

signal pseudo-kystique, se rehausse

hétérogenement surtout en péripherie
apres injection de PDC



ANGIO-IRM INTRACRANIENNE

* Etirement et elongation du siphon
carotidien droit surtout dans son segment
Intra et supra caverneux étirant davantage
le segment M1 de la sylvienne droite.
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Prise en charge

e Dissection et extraction de la totalité de la
masse

o Extempo: Tumeur myxoide a typer en
routine d’allure chordoide



Microscopie

e Sur un fond myxoide, on a:

- structures cordonnales gréles,
monocellulaires, d’arrangement reticule,
sans atypie cytonucléaire prononceée
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Microscopie

 La proliferation tumorale est d’architecture
lobulée, Infiltrant des structures osseuses

e Présentant par endroit une transition avec
des zones chondroides bien difféerenciées,
hyalines
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Colorations speciales

e PAS
e PAS-diastase
e Bleu Alcian
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les cellules sont
entourées d’'une
substance
alcianophile myxoide




Immunohistochimie

Protéine S-100 ++
CK —

GFAP —

EMA -






e Chondrosarcome
myxoide (sarcome
chordoide)

e Absence d’infiltration
tumorale de la dure mere




Chondrosarcome myxoide
ou sarcome chordoide



Deéfinition

e Chondrosarcome = tumeur maligne d'origine
cartilagineuse caractérisée par la formation de
cartilage et non de tissu osseux par les cellules
tumorales.



| ocalisations

- surtout les épiphyses des o0s longs
(humeérus, fémur, I'os ulnaire)

- parfois les cotes et les corps vertébraux.



- rarement de localisation cranio-
faciale (dans moins de 5 %
des cas)

La jonction temporo-occipitale,
le complexe sphéno-
éthmoidal, les fosses
craniennes anterieure et
moyenne et le clivus
représentent les regions les
plus fréquemment atteintes au
niveau de la base du crane






Chondregiastome Chandrosarcame & cellubes claires




chondrosarcome du cotyle




Epidémiologie

e 11% de toutes les néoplasies osseuses.

e 0,1% de toutes les tumeurs de la téte et
du cou.

e 6% de toutes les lésions de la base du
crane



Chondrosarcome

orimitif Secondaire
survenant sur un _une exostose
0s auparavant ostéogénique

sain
-d'un chondrome



Chondrosarcome cranio-facial



photographie de face du malade présentant
une tumefaction de la joue droite.



 Tumeur de l'adulte par excellence, avec un age
moyen de 58 ans au moment du diagnostic

e Homme = femme

e La majorité des chondrosarcomes cranio-faciaux
sont primitifs, survenant sur un os sain.
Rarement secondaires a une exostose
osteogénique (solitaire ou multiple), ou a un
chondrome apres plusieurs années d’evolution



Tuméfaction d’evolution lente
de consistance ferme
habituellement douloureuse

L’intervalle de temps entre les premiers
signes cliniqgues et le traitement chirurgical
est genéralement assez long.



Signes cliniques

Polymorphes et non spécifiques.
dependent de la localisation et de la taille tumorale

obstruction nasale, sinusite chronique, d’épistaxis, d’hypoacousie,
de vertiges ou de céphalees

Les neuropathies craniennes multiples sont frequentes:

- une diplopie (atteinte de nerfs oculomoteurs lll, 1V, et VI)

- des paresthésies ou des névralgies faciales (nerf V)

- une parésie faciale ou des spasmes de I'hemiface (nerf VII)...

examen neurologique complet +++



signes radiologiques

1-Tomodensitométrie +++
- |ésion ostéolytigue hypodense, mal
limitee
- avec des zones de calcification ou
d’ostéocondensation

- L’aspect caractéristique en « rayon de
soleil » n’est que rarement retrouve et
n'est pas pathognomonique



2-IRM

'aspect IRM du chondrosarcome n’est pas
spécifigue et peut faire discuter d’autres
tumeurs:

- le chondrome (IH Kératine+)
- ’'ostéoblastome agressif

- P'ostéeochondrome

- ’'osteosarcome

- la dysplasie fibreuse

- le chordome




Grades

Trois grades de gravité croissante (I, Il et Ill) ont ete
distingués en fonction du degré de différentiation
tumorale:

Nombre des mitoses
de la cellularité
des irrégularités nucléaires

- Grade | tres bien differencié

(diagnostic différentiel méme a I'examen histologique
avec les chondromes, les hamartomes et les
ostéosarcomes chondrogéniques)

- Grade Il moyennement différencie
- Grade Il indifféerencié



Traltement

e Exérese tumorale radicale

e Chirurgie mutilante et agressive surtout pour
la localisation cranio-faciale vu les
consequences esthetiques et fonctionnelles,
parfols graves



Récidives tumorales

* Assez fréeguentes malgré une chirurgie radicale
(suite a la dissémination des cellules tumorales
au cours du geste chirurgical, d’ou l'interét de la
résection complete en monobloc sans effraction
tumorale)

* Le taux de recidive locale est estime a plus de
65% apres chirurgie seule si les marges
d’exerese sont histologiguement positives



Radiothérapie et chimiothérapie

e | e chondrosarcome est une tumeur
radioresistante

 Mais de bons résultats ont été obtenus
avec une radiothérapie adjuvante.

e Souvent utilisée en cas de tumeur
résiduelle, récidivante ou de tumeurs
iInopérables.

 |la chimiothérapie rarement utilisée sans
benefice thérapeutique évident



Pronostic

* Les chondrosarcomes sont caracterises par une
evolution lente mais avec une grande tendance
a I'envahissement des structures anatomiques
de voisinage.

 |Is sont également connus par leur agressivite et
eur grande tendance aux recidives locales.

* Dans la plus part des cas, le déces survient
suite a des recidives tumorales dans des
regions anatomiguement difficilement
accessibles.




Facteurs pronostiques

e |a taille de la tumeur
e sa localisation
e son grade histologique

=> | e taux de survie a 5 ans du
chondrosarcome cranio-facial varie entre
54 et 81%



Métastases

Les métastases a distance, également
source de déces, se developpent presque
toujours de maniere tardive et silencieuse.

Elles surviennent dans 18% des cas

se font essentiellement par volie sanguine
vers les poumons.

La dissémination tumorale par voie
lymphatique est par contre inhabituelle
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