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Les tumeurs osseuses malignes
du rachis pediatrique
M. RIZKALLAH, A-J. BIZDIKIAN, I. GHANEM 

Dans les pays développés, le cancer est la deuxième 
cause de décès dans la population pédiatrique 
[1,2]. Dans cette population, la majorité des cancers 
surviennent au dépends du système lympho-reticulaire 
et du système nerveux central[1,2]. Les tumeurs 
malignes affectant le système musculosquelettique, 
et particulièrement le squelette axial, sont peu 
fréquentes chez les enfants et représentent <1% de 
la totalité des tumeurs malignes[3]. Néanmoins, le 
diagnostic des tumeurs osseuses malignes spinales 
de l’enfant soulève un défi important au praticien 
qui doit reconnaitre cette pathologie en se basant 
sur des symptômes subtiles et atypiques. La prise en 
charge de ces tumeurs malignes a connu un progrès 
significatif au cours de ces dernières décennies avec un 
impact favorable sur le pronostic, faisant du diagnostic 
précoce et de la référence aux centres spécialisés un 
atout pour améliorer la survie des patients [3,4]. 

Épidémiologie (tableau 1) :

Les tumeurs osseuses malignes spinales les plus 
fréquemment rencontrées en pédiatrie sont 
l’ostéosarcome, le sarcome d’Ewing, les lymphomes, 
et les métastases de neuroblastome[5,6]. 

L’ostéosarcome est la tumeur primaire osseuse 
maligne la plus fréquente chez les enfants avec une 
incidence de 4.7 cas par million[6,7]. Dans 4 à 5% des 
cas, l’ostéosarcome survient au niveau de la colonne 
vertébrale touchant surtout le rachis lombaire 
et le rachis thoracique. Bien qu’il puisse survenir 
partout dans la vertèbre, le site de prédilection de 
l’ostéosarcome rachidien est le corps vertébral[3,8]. 
La majorité des personnes atteintes ont entre 10 et 
20 ans. L’exposition à des radiations ionisantes ainsi 
que certains syndromes (Li-Fraumeni, Rothmund-
Thompson..) sont des facteurs de risques connus 
d’ostéosarcome[7].

Le sarcome d’Ewing est le deuxième sarcome osseux 
en fréquence dans la population pédiatrique mais le 
plus fréquemment retrouvé au niveau de la colonne 
vertébrale[9,10]. Presque 75% des sarcomes d’Ewing 
surviennent chez des enfants entre les âges de 5 et 
de 15 ans et dans presque 10% des cas est localisé au 
niveau rachidien[9,10].
Les tumeurs hématopoïétiques vertébrales 
(lymphome, leucémie..) surviennent surtout au 
niveau du rachis thoracique ou de la jonction thoraco-
lombaire[11]. Le lymphome a une incidence annuelle 
de 22.1 cas par million, avec une prépondérance 
masculine et une survenue accrue au début de 

l’adolescence[4,11]. Lorsqu’il touche la colonne, il 
occupe le corps vertébral dans la majorité des cas. 

Le neuroblastome est la tumeur solide extra-crâniale 
la plus fréquente chez les enfants. Elle survient surtout 
au cours des premières années de vie[4,12]. Dans 50% 
des cas approximativement, le neuroblastome est 
métastatique à la présentation; attaquant la colonne 
vertébrale dans 80% des cas métastatiques[4,12].  

Un diagnostic différentiel à évoquer devant une lésion 
lytique vertébrale est un granulome éosinophile. Bien 
que celle-ci ne représente une tumeur maligne du 
rachis, le risque de progression en vertébra plana fait 
preuve de son potentiel destructif local. Ce dernier 
peut également survenir dans le contexte d’une 
maladie systémique tel que les maladies de Hand-
Schüller-Christian ou Letterer-Siwe[13]. 

Tableau 1 : Caractéristiques épidémiologiques des tumeurs 
osseuses rachidiennes les plus fréquentes chez l’enfant.

Présentation clinique : 

La présentation clinique des tumeurs malignes 
osseuses spinales est vague et non spécifique[14]. 
Jusqu’à 95% des patients présentent une douleur 
dorsale atypique qui relève d’un vaste éventail de 
diagnostics différentiels[15]. Néanmoins, la présence 
de certains signes d’alerte, ou drapeaux rouges, 
devraient pousser les investigations. Une douleur 
localisée, présente même au repos, sévère pendant 
la nuit, persistante et qui s’accentue, indépendante 
de l’activité physique, doit attirer l’attention du 
praticien[5,14,15].  Fréquemment, l’enfant et sa famille 
associent le début des symptômes à un traumatisme 
ou accident sportif, ce qui peut retarder le diagnostic 
de façon significative. 
Dans près de la moitié des cas, les patients se 
présentent avec des symptômes neurologiques liés à 
la proximité anatomique des structures neurologiques 
(moelle épinière, nerfs périphériques) aux masses 



- 35 -

tumorales[16]. Ceci reste assez subtile chez les enfants 
de jeune âge, avec des symptômes atypiques tel 
que l’irritabilité, le refus de la mise en charge, et le 
déclin du développement psychomoteur qui doivent 
susciter un intérêt particulier[14]. Chez les enfants 
plus âgés, la douleur radiculaire, les paresthésies 
et les déficits périphériques pourraient signer une 
extension périphérique foraminale de la masse 
tumorale. En revanche, une parésie, une ataxie, un 
trouble de l’équilibre, un élargissement du polygone 
de sustentation, des troubles sphinctériens et une 
anesthésie en selle évoquent plutôt une extension intra 
canalaire avec une probable compression médullaire 
associée[16].
Dans près de 25% des cas, les tumeurs malignes 
osseuses rachidiennes peuvent se présenter comme 
une déformation scoliotique douloureuse rapidement 
progressive[4,17]. Dans ces circonstances la tumeur 
est habituellement localisée dans la concavité de la 
déformation, qui est alors secondaire au spasme 
musculaire ou au collapsus des vertèbres impliquées 
dans la masse tumorale[3,18].
Rarement, les tumeurs avec composante envahissant 
les tissus mous avoisinants (généralement Sarcome 
d’Ewing) peuvent se présenter par une masse 
palpable[19]. 
Les symptômes B (fièvre, sueurs nocturnes, perte de 
poids) peuvent accompagner par moments certaines 
tumeurs osseuses rachidiennes, particulièrement le 
sarcome d’Ewing et les lymphomes[20]. Ceci peut 
parfois être un facteur de confusion avec des étiologies 
inflammatoires et infectieuses du tableau clinque. 
L’acuité de l’installation des symptômes témoigne de 
l’agressivité de la maladie sous-jacente. Une installation 
aigue pourrait témoigner d’un collapsus vertébral avec 
compression des structures nerveuses, alors qu’une 
évolution subaiguë de la douleur inflammatoire 
témoigne d’une croissance plus lente de la tumeur et 
d’une biologie tumorale moins agressive[3]. 

Points importants: 
• Présentation clinique vague et atypique.
• 95% des patients rapportent une douleur 
inflammatoire atypique.
• 50% des patients se présentent avec des 
symptômes ou déficits neurologiques.
• 25% des patients se présentent avec des 
déformations scoliotiques douloureuses, 
rapidement progressives.
• Rarement, une masse est palpable au niveau 
dorsolombaire, ou des symptômes B peuvent 
accompagner la présentation.  

Imagerie :

Une conférence de consensus par le comité des 
tumeurs osseuses du groupe d’étude en oncologie 
pédiatrique souligne que les examens diagnostiques 
doivent toujours débuter par des radios simples de 
la zone affectée[21]. Pour le rachis, ceci inclue des 

radiographies en incidences antéro-postérieure, 
latérale et oblique du segment spinal concerné. Ceci 
est de grand intérêt diagnostique dans les tumeurs 
primitives de l’os[21].
La tomodensitométrie, par sa facilité d’accès et la 
rapidité de l’acquisition, a une place importante dans 
l’évaluation des tumeurs primitives de l’os. Elle permet 
une évaluation tri-dimensionnelle de l’architecture 
osseuse de la masse tumorale et des tissus avoisinants, 
montrant l’étendue de la destruction, le soufflage des 
corticales osseuses, les bris des cortex adjacents, 
et la possibilité d’extension dans les tissus mous ou 
neurologiques avoisinants. Elle permet aussi de bien 
évaluer la transition entre les zones pathologiques et les 
zones saines. La tomodensitométrie a de même un rôle 
important à jouer dans la guidance radiologique de la 
biopsie, geste essentiel de confirmation pathologique 
avant toute initiation de traitement[7,10,12]. 
L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) avec 
injection de contraste reste la modalité de choix pour 
évaluation des tumeurs osseuses du rachis[20,21]. 
Cette imagerie permet une appréciation de la 
composante charnue tissulaire de la tumeur ainsi 
que de l’extension intra-canalaire et la relation avec 
les tissus neurologiques (moelle épinière, racines 
nerveuses) nobles contiguës[20,21]. De plus, l’IRM 
facilite une évaluation détaillée de l’extension et de la 
relation de la masse tumorale avec les tissus avoisinant, 
notamment les masses musculaires, les gros vaisseaux, 
la plèvre, et les organes rétropéritonéaux. Elle permet 
aussi de montrer l’infiltration de la moelle osseuse 
précédant la destruction osseuse, soulignant la vraie 
étendue tumorale, et l’œdème réactionnel adjacent. 
La tomo-myelographie peut remplacer la résonnance 
magnétique pour évaluation de l’extension intra-
canalaire de la tumeur si le patient a des contre-
indications à l’imagerie magnétique[4]. 

La tomo-angiographie a une place dans l’évaluation 
primaire d’une tumeur osseuse spinale surtout 
dans l’évaluation anatomique des axes vasculaires 
adjacents, mais aussi dans la détermination de la 
localisation des artères principales telles que les 
artères vertébrales, l’artère spinale antérieure et 
l’artère d’Adamkiewicz[22]. 

Ostéosarcome : Radiologiquement, un ostéosarcome 
se présente comme une lésion expansive destructrice 
mixte blastique et lytique. A l’IRM, la composante 
osseuse de la tumeur est caractérisée par un hyposignal 
en T1 et en T2.  Néanmoins, l’aspect caractéristique 
comporte une composante tissulaire charnue 
hétérogène présente dans 80% des cas, et envahissant 
le canal spinal[23,24].  

LES TUMEURS OSSEUSES MALIGNES DU RACHIS PEDIATRIQUE



- 36 -

Figure 1 : Patiente de 12 ans se présentant pour une 
dorsalgie avec faiblesse des membres inférieurs et attitude 
scoliotique. Sur les coupes T2 (A, B) à l’IRM, présence d’une 
lésion lytique en hyposignal des éléments postérieurs de 
D11 avec expansion dans les pédicules et atteinte de la 
partie postérieure du corps vertébral à droite avec œdème 
réactionnel, extension au niveau des tissus mous adjacents 
aux éléments postérieurs et envahissement du canal avec 
compression du sac dural et la moelle. Coupes T1 (C, D) avec 
injection de Gadolinium montre un rehaussement de la 
tumeur permettant une meilleur appréciation des relations 
avec le tissue avoisinant. Une biopsie percutanée au trocart 
sous scanner révèle un ostéosarcome de bas grade.

Sarcome d’Ewing : L’aspect radiologique du Sarcome 
d’Ewing en localisation spinale est moins caractéristique 
que l’aspect de cette tumeur dans le squelette 
périphérique. Au niveau rachidien, on ne trouve pas 
de réaction périostée lamellaire en couche d’oignon ni 
de réaction en rayon de soleil. L’aspect est celui d’une 
lésion lytique, localisée le plus fréquemment au niveau 
sacré, et parfois dans les éléments postérieurs du 
rachis lombaire. Rarement, le sarcome d’Ewing peut se 
présenter comme une vertébra plana. L’IRM est utile 
pour évaluation de l’extension de cette tumeur dans 
les tissus mous et la compression épidurale[10,23].

Figure 2 : Patient de 10 ans se présentant avec une lombalgie 
avec paraplégie. Une IRM (A, B, C) montre une lésion au 
niveau de L3 du corps vertébral avec un tassement sous-
jacent, envahissement intracanalaire et compression du sac 
dural. Une biopsie révèle un sarcome d’Ewing. Le patient a 
été traité par décompression postérieure de la lésions avec 
synthèse L1-L5 (D, E) et chimiothérapie avec récupération 
partielle de son état neurologique.

Bilan d’extension :
Lorsque le diagnostic d’une tumeur primitive des os du 
rachis est retenu, un bilan d’extension à la recherche 
d’autres lésions s’impose.
La tomodensitométrie thoracique sans injection de 
contraste est l’examen de choix à la recherche d’une 
lésion métastatique dans le cas d’un ostéosarcome ou 
d’un sarcome d’Ewing; les poumons étant le site de 
prédilection de dissémination de ces cancers[24]. 
La tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne 
a sa place dans le contexte du lymphome osseux à la 
recherche de site lymphatiques touchés[20]. 
La tomodensitométrie par émission de positrons (TEP-
scan) ou une scintigraphie osseuse sont indiquées à la 
recherche d’un autre site osseux touché témoignant 
d’une atteinte synchrone de la maladie; ou d’une 
métastase osseuse. Récemment, des études ont montré 
la supériorité du TEP-scan comparé à la scintigraphie 
osseuse dans la détection de ces métastases 
osseuses[25,26]. 

Points importants: 
• Un bilan radiologique complet est nécessaire 
pour l’évaluation de l’étendue locale mais aussi 
systémique des tumeurs osseuses spinales.
• Ne jamais sous-estimer l’importance de la 
radiographie simple conventionnelle.
• L’Imagerie par Résonnance Magnétique avec 
injection de contraste reste la modalité de choix 
pour l’évaluation des tumeurs osseuses primitives 
du rachis. 
• La tomodensitometrie permet d’évaluer la 
destruction osseuse et de guider la biopsie.
• Le bilan d’extension à la recherche de métastases 
ou d’une atteinte osseuse synchrone comprend 
une tomodensitométrie thoracique / thoraco-
abdomino-pelvienne et un TEP-scan. 

LES TUMEURS OSSEUSES MALIGNES DU RACHIS PEDIATRIQUE
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Biopsie :

La biopsie est obligatoire avant toute intervention 
thérapeutique[27]. Une biopsie bien faite établit le 
diagnostic, évalue le grade histologique de la tumeur, 
et dicte les lignes directrices de la prise en charge[27]. 
La biopsie doit préférentiellement être percutanée vu 
le risque minime de contamination du trajet (0.37%). 
Il est recommandé de la faire au trocart plutôt qu’à 
l’aiguille pour avoir du matériel tissulaire représentatif. 
Il est vivement recommandé que le trajet de la 
biopsie, réalisée sous guidance tomodensitometrique 
par le radiologiste interventionnel, soit discuté 
préalablement avec le chirurgien qui va compléter 
la résection définitive et le pathologiste qui va faire 
la lecture de la pièce; dans le cadre d’une approche 
pluridisciplinaire. Si la tumeur est située dans le 
corps vertébral, il est conseillé de faire une biopsie 
percutanée postérieure transpediculaire qui permet 
un accès aisé aux éléments antérieurs. Une biopsie 
par voie antérieure est à éviter vu le risque élevé de 
contamination de la cavité thoracique[28,29].
La biopsie peut aussi être incisionnelle réalisée par 
voie ouverte (risque de contamination monte a 32%). 
Une biopsie excisionnelle doit être évitée. 
Quelle que soit la technique utilisée, le trajet de la 
biopsie ainsi qu’une marge de tissus normal doivent 
être excisés en bloc lors de la résection définitive 
pour diminuer les risques de récidives locales. Les 
biopsies mal faites augmentent le risque d’erreur 
de diagnostic, de récidive locale, de métastase et de 
décès[3,4,27–29]. 

Points importants: 
• La confirmation pathologique du diagnostic est 
essentielle avant le début du traitement.
• La biopsie est préférentiellement percutanée, au 
trocart, sous guidance scanographique.
• Elle doit être réalisée dans un centre 
spécialisé après discussion entre le radiologiste 
interventionnel, le chirurgien qui fera la résection 
et le pathologiste.

Classification : 

Deux systèmes de classifications ont été créées pour 
aider à la planification chirurgicale. Ils reposent sur 
une bonne évaluation anatomique de l’extension de 
la tumeur dans les 3 plans : frontal, sagittal et axial. Ceci 
est possible après une analyse extensive de la masse 
après sa visualisation par tomodensitometrie, IRM et 
angiographie. 
La première classification est celle de Weinstein-
Boriani-Biagini (WBB), modifiée ultérieurement par le 
groupe d’étude sur les tumeurs spinales. Elle consiste 
en un système alphanumérique qui divise la vertèbre, 
orientée comme sur une coupe tomographique, 
en 12 zones radiaires débutant à la moitié gauche 
du processus épineux et 5 couches concentriques 
élucidant la position osseuse, extra-osseuse et intra-
canalaire de la tumeur (Figure 1) [30,31]. 

La deuxième classification est celle proposée par 
Tomita et al. qui classifient les masses en fonction 
de leur localisation dans la vertèbre (antérieur et/
ou postérieur) et en fonction de l’extension extra-
vertébrale, intra-canalaire, et au vertèbres adjacentes 
ou éloignées (Figure 2) [32]. 

Figure 3 : La classification de Weinstein-Boriani-Biagini 
(WBB), tel que modifiée par le groupe d’étude sur les 
tumeurs spinales. Le diagramme montre une vertèbre 
orientée de façon superposable aux imageries habituelles 
(tomodensitométrie et IRM). La vertèbre est divisée en 12 
quadrants, débutant par la moitie gauche de l’apophyse 
épineuse et tournant de façon radiaire dans le sens inverse 
des aiguilles d’une montre.

Figure 4 : La classification de Tomita, décrivant les lésions 
tumorales en fonction de leur localisation vertébrale et de 
leurs rapports avec les structures avoisinantes. 
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Prise en charge : 

La prise en charge des tumeurs osseuses primitives 
spinales de l’enfant est avant tout pluridisciplinaire, 
assurant une prise en charge du patient et de sa 
maladie. Elle repose sur l’intervention de spécialistes 
en pédiatrie, oncologie, radiologie interventionnelle, 
soins de support, soins infirmiers, radio-oncologie, 
psychologie, nutrition, et chirurgie oncologique[33].  

La prise en charge dépend du type de la tumeur, de sa 
localisation, de son grade histologique, de son stade, 
des symptômes et de la volonté du patient ou de son 
tuteur si le patient est mineur. Elle repose sur trois 
piliers, la chimiothérapie (néoadjuvante et adjuvante), 
la radiothérapie (néoadjuvante et adjuvante), et la 
résection chirurgicale[7,10]. 
L’avancée perçue dans les traitements adjuvants au 
cours des dernières décennies a changé sensiblement 
l’approche vis-à-vis des tumeurs malignes primitives 
de la colonne vertébrale. Ceci relève de la particularité 
de ces tumeurs qui surviennent dans une région 
anatomique complexe à proximité de structures 
vasculaires et neurologiques majeures, rendant 
impossible une résection chirurgicale radicale telle que 
décrite par Enneking[34].  
Seuls les résections à marges larges ou mêmes les 
résections marginales à barrières anatomiques (gaine 
nerveuses, aponévrose..) seraient envisageables. Vue 
la complexité de la situation, il n’existe généralement 
qu’une seule véritable chance de réaliser une résection 
curative en bloc pour ces tumeurs, soulignant ainsi 
l’importance de confier ces cas aux mains spécialisées 
expérimentées[35].
Une décision particulièrement difficile à envisager 
s’impose face à un enfant qui se présente avec 
un déficit neurologique aigue au diagnostic de sa 
tumeur osseuse primitive de la colonne. Dans ce 
cas, une décompression chirurgicale arrêterait la 
progression de son déficit et pourrait le renverser; mais 
contribuera à la dissémination locale et systémique 
de la pathologie; mettant en péril le pronostic vital 
du patient. Mizrae et al. ont montré que dans des 
situations similaires, un début rapide du traitement 
néoadjuvant (chimiothérapie et/ou radiothérapie) 
pourrait reverser le tableau neurologique du patient, 
laissant le temps pour une meilleure planification de 
la résection chirurgicale [36].  

En fonction de l’extension de l’atteinte tumorale et par 
la suite de la classification de la tumeur selon WBB 
ou Tomita, il existe trois procédures chirurgicales 
qui permettent une résection des tumeurs spinales 
primitives de l’enfant : la spondylectomie, la résection 
sagittale et la résection des éléments postérieurs. 
Une analyse exhaustive préopératoire de l’imagerie 
(tomodensitometrie, IRM, radiographies simples, 
angiotomodensitometrie..) va permettre de bien 
définir les rapports de la tumeur avec les structures 
neurologiques, osseuses, mais aussi thoracique 
et rétropéritonéale avoisinantes[37]. Une bonne 
compréhension de ses rapports permet au chirurgien 

de planifier la résection mais aussi de demander, au cas 
par cas, une collaboration des collègues en chirurgie 
thoracique, chirurgie viscérale, et/ou chirurgie 
plastique. 
Le but de cette chirurgie est de sortir avec une résection 
R0[38]. Si ceci s’avère impossible, il serait tout à fait 
légitime de questionner l’utilité de la chirurgie.  Une 
fois le plan d’une résection R0 envisageable est bien 
établit, une discussion doit se faire avec le patient 
et sa famille concernant les risques et les attentes 
post-opératoires avant de procéder à cette chirurgie 
majeure. 

La spondylectomie ou vertebrectomie est la chirurgie 
où la totalité de la vertèbre (ou des vertèbres si atteintes 
de plusieurs) est reséquée. Pratiquement, le terme de « 
résection en bloc » est inapproprié dans cette chirurgie 
parce que ceci impliquerait une résection des éléments 
osseux ainsi que du contenu intracanalaire, entrainant 
des conséquences fonctionnelles dévastatrices pour 
le patient. Pour une spondylectomie en marges R0, il 
est impératif qu’au moins un des 2 pédicules soit sain 
sans invasion tumorale; faute de quoi, la résection 
sera considérée au moins comme microscopiquement 
intra-tumorale[37]. 
La résection peut se faire par une approche large 
postérieure bilatérale; néanmoins, en présence 
d’une large composante extra vertébrale antérieure, 
une approche antérieure transthoracique ou 
rétropéritonéale s’impose. Il est encore débattu dans 
la littérature s’il est préférable de se limiter à une 
approche unique même extensive, lorsque ceci est 
possible, afin de limiter les risques de contamination 
et de dissémination, ou s’il faut être permissif pour 
une double approche afin de permettre une dissection 
antérieure sécuritaire[37,39,40]. 
Lors d’une approche postérieure large, une exposition 
bilatérale permettra une résection costale bilatérale 
à au moins 5 centimètres de la tumeur vertébrale 
thoracique; permettant un accès et une dissection 
pleurale et vasculaire mousse au doigt avec l’aide et 
la participation du chirurgien thoracique. Ainsi, un 
espace circonférentiel serait créé autour de la colonne 
permettant une transsection du ligament longitudinal 
antérieur, du ligament longitudinal postérieur et des 
disques dans du tissu sain. L’ostéotomie vertébrale/
pédiculaire doit être gardée jusqu’à la fin, après que 
toutes les libérations circonférentielles sont réalisées 
pour faciliter l’extraction rapide de la pièce de résection 
tout autour du cordon médullaire/sac dural dans le cas 
de saignement[37,39,40]. 
La dissection et la résection doivent être précédées par 
une fixation par des vis pédiculaires en proximal et en 
distal de la pièce de résection (3 niveaux en proximal et 
3 niveaux en distal) ainsi que par une tige métallique au 
moins.  Ceci permet de disséquer, détracter, et corriger 
sur une colonne stable et fixée.
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Figure 5 : Patiente de 12 ans se présentant pour une 
dorsalgie avec faiblesse des membres inférieurs et attitude 
scoliotique diagnostiquée d’ostéosarcome de bas grade. 
Sur le scanner (A) présence d’une lésion lytique de D11 avec 
rehaussement important et invasion intracanalaire. Suite 
à une embolisation de la tumeur, la patiente fut opérée (B) 
de laminectomie de D10 à D12 et debulking de la tumeur 
et libération du sac dural avec synthèse D8-9 et L1-2 et 
chimiothérapie néoadjuvante et adjuvante. Suivi (C) post-
opératoire à 1 an avec récupération complète des signes 
neurologiques. Ablation du matériel orthopédique au niveau 
du rachis 3 ans post-opératoire.

La navigation scanographique tri-dimensionnelle per-
opératoire et les guides de coupes par imprimerie tri-
dimensionnelle sont des atouts supplémentaires mis 
au service des chirurgiens pour faciliter l’exécution du 
plan préopératoire de résection et pour augmenter la 
précision et la rapidité du geste chirurgical. 
La spondylecotmie est une option valable pour les 
tumeurs classées Tomita 1 à 6[4]. Quand la tumeur 
occupe une portion excentrique du corps vertébrale, 
du pédicule et/ou de l’apophyse transverse; la résection 
sagittale permet une résection large sécuritaire (Tomita 
Types 1, 2 ou 3; sites anatomiques 1, 2 ou 3). Si la 
tumeur occupe exclusivement l’arche postérieur sans 
atteinte pédiculaire (Tomita Type 1, site anatomique 
3), une résection en bloc de celui-ci est possible.

Ces différentes résections, plus ou moins larges, 
engendrent des degrés variables d’instabilité spinales 
nécessitant ou non des reconstructions plus ou 
moins étendues. Le but de cette reconstruction 
est de restituer l’alignement coronal et sagittal, et 
parfois, pourquoi pas d’achever une fusion, ou un 
montage assez solide dont la survie surpasserait celle 
du patient. Ceci est atteint par l’intermédiaire des 
vis pédiculaires et des tiges en postérieur, et d’une 
allogreffe structurale osseuse ou d’une cage métallique 
avec allogreffe fragmentée. Le défaut de cette fixation 
pourrait aboutir en post-opératoire a des déformations 
progressives, des douleurs non contrôlables et des 
déficits neurologiques. Ces résections pourraient aussi 
engendrer des défauts de couverture nécessitant le 
recours à des lambeaux musculaire ou fasciaux de 
couverture, permettant une couverture étanche et 
hermétique[3,4,35]. 

Cette chirurgie majeure est associée à un risque élevé 
de complications pouvant dépasser le taux de 80% 

pour les complications mineures et de 40% pour les 
complications majeures[37,39]. Les complications 
possibles étant le saignement, l’infection du site 
opératoire, la déhiscence de la cicatrice, l’écoulement 
du liquide céphalo-rachidien, les déficits neurologiques 
allant jusqu’à la paraplégie, les douleurs chroniques, 
la récidive tumorale, les complications cardiaques 
et pulmonaires pouvant aller jusqu’au décès et les 
complications mécaniques liées à la fixation.

Lorsque la résection en bloc n’est pas possible, une 
résection palliative en miette demeure une possibilité 
pour aider au control des symptômes et améliorer 
la qualité de vie des patients; bien que différentes 
études aient montré l’avantage claire sur la survie de 
la résection « en bloc »[41]. 

Figure 6 : Patiente de 4 ans et demi se présente pour douleur 
dorsale sans déficit neurologique. Une IRM (A, B) montre 
une tumeur de la 6eme cote à droite avec envahissement 
intracanalaire. Une biopsie au trocart sous scanner montre 
un sarcome fusiforme de bas grade. (C) Une résection en bloc 
a été faite avec (D) synthèse D3-D11.

Dans le cas du granulome éosinophile, différentes 
approches sont utilisées. Ces lésions se stabilisent et 
guérissent souvent spontanément avec reconstitution 
de la hauteur vertebrale et des disques dans les 3 ans qui 
suivent[42]. Ainsi, dans la majorité des cas, ces patients 
sont traités de manière conservatrice avec antalgiques 
et le port d’un corset en cas d’instabilité. Néanmoins, 
un suivi régulier est exigé. Dans les lésions solitaires 
rebelles aux traitements antalgiques, une infiltration 
de corticoïdes sous scan peut être envisagée[43]. La 
chirurgie est généralement réservée pour les patients 
avec signes et symptômes neurologiques secondaires à 
la compression des éléments nerveux par affaissement 
vertébrale ou ceux ayant une instabilité rachidienne 
non stabilisée par corset. En cas d’atteinte systémique, 
tel que dans la maladie de Hand-Schüller-Christian ou 
Letterer-Siwe, la chimiothérapie systémique peut être 
utile[44]. 
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Figure 7 : Fille de 13 ans se présentant avec une dorsalgie 
progressive avec déformation du rachis en hypercyphose 
et un examen neurologique normal. Radiographie (A) de 
profil montre une vertébra plana de D8. Une IRM (B) et le 
bilan d’extension confirment le diagnostic de granulome 
éosinophile solitaire de D8. La patiente est traitée par 
antalgiques et un corset thoracolombaire en hyperextension. 
Suivi (C) à 4 ans montre une stabilisation de la vertébra plana 
et une gain relative de la hauteur vertébrale et discale.

Points importants: 
• La prise en charge des tumeurs osseuses 
malignes rachidienne primitives de l’enfant est 
pluridisciplinaire, assurant une prise en charge 
globale du patient.
• Le traitement repose sur la chimiothérapie/
radiothérapie néoadjuvantes et adjuvantes et sur 
la résection chirurgicale.
• Le but de la résection chirurgicale et d’atteindre des 
marges R0, possibles entre des mains spécialisées.
• L’étendue de la résection est dictée par la 
localisation et l’extension de la tumeur. Le plan 
chirurgical est complété avec une analyse exhaustive 
de l’imagerie per-opératoire.
• La vertebrectomie « en bloc » est une chirurgie 
majeure qui pourrait impliquer plusieurs spécialistes, 
avec des risques élevés de complications. 
• Une reconstruction est nécessaire après la 
résection pour offrir une colonne vertébrale stable 
et bien alignée.
• Dans le cas du granulome éosinophile, le traitement 
conservateur est la règle, le traitement chirurgical 
étant réservé pour les instabilités importantes et les 
atteintes neurologiques.  

Pronostic :

Les données sur les tumeurs primitives osseuses du 
rachis pédiatrique sont limitées par la rareté des cas et 
la limitations des analyses à des séries de cas. 
Ostéosarcome : la pierre angulaire du traitement de 
l’ostéosarcome spinale repose sur la chimiothérapie 
néoadjuvante, suivie par la résection chirurgicale (en-
bloc lorsque possible), suivi d’une chimiothérapie 
adjuvante. Les protocoles de chimiothérapie 
néoadjuvante ont amélioré la survie globale sans 
maladie; mais ont permis aussi de rapetisser la tumeur 
augmentant les chances de succès d’une éventuelle 
résection en bloc. Les registres ont montré que la 
survie médiane des patients qui se présentent avec un 

ostéosarcome sous forme d’une lésion spinale solitaire 
atteint 29.5 mois, comparé à 7 mois de survie médiane 
chez les patients avec métastase à la présentation 
(leur proportion est estimée à 7% des patients avec 
ostéosarcome rachidien).  La survie à 5 ans de ces 
patients est limitée à 18%. Les métastases, les gros 
volumes tumoraux ainsi que la localisation sacrée sont 
des facteurs de mauvais pronostic[3,45].

Sarcome d’Ewing : La particularité du Sarcome d’Ewing 
est sa sensibilité à la radiothérapie; faisant de celle-
ci, ainsi que de la chimiothérapie néoadjuvante et 
adjuvante des atouts essentiels dans les protocoles de 
traitement des sarcomes d’Ewing. Ceci améliore les 
taux de survie chez les patients atteints de sarcome 
d’Ewing comparés à ceux atteints d’ostéosarcome. 
Basés sur les registres, les patients qui se présentent 
avec un sarcome d’Ewing solitaire de la colonne ont 
une survie médiane estimée à 90 mois. Celle-ci se 
réduit à 20 moins si les patients ont des métastases à 
la présentation ce qui est le cas chez 25% des patients. 
La survie à 5 ans s’élève quant à elle à 40%. Les facteurs 
de bons pronostics associés au Sarcome d’Ewing sont 
le jeune âge (<10 ans), le volume tumoral (<100mL), un 
taux de nécrose élevé post-chimiothérapie (>90%) et 
une résection en bloc à marges larges. Les facteurs de 
mauvais pronostic incluent les métastases, la taille de 
la tumeur (>8 centimètres), un taux élevé de globules 
blancs sur la formule numération sanguine initiale et 
une augmentation de la vitesse de sédimentation, 
ainsi qu’une mauvaise réponse à la chimiothérapie 
néoadjuvante[3,45].

Conclusion :

Les tumeurs malignes osseuses rachidiennes de l’enfant 
sont des conditions rares qui engagent gravement le 
pronostic vital du patient. Malgré leurs présentations 
atypiques, un clinicien doit toujours garder un indice 
de suspicion élevé et référer les patients aux centres 
de prise en charges tertiaires pour complétion des 
bilans et confirmation pathologique. Une biopsie 
bien faite, dans un contexte pluridisciplinaire, est 
essentielle au diagnostic et par la suite à la prise en 
charge. Le traitement curatif repose sur la chirurgie 
qui consiste en une résection en marges saines de 
la tumeur et sur les traitements néoadjuvants et 
adjuvants (chimiothérapie/radiothérapie). Bien que 
le pronostic de ces tumeurs demeure sombre, une 
nette amélioration de la survie a été enregistrée au 
cours de ces derniers décennies grâce au progrès des 
traitements adjuvants mais aussi des techniques peri-
chirurgicales qui permettent une planification précise 
et détaillée et une navigation tri-dimensionnelle lors 
de la résection. L’atout reste une suspicion clinique 
précoce et une référence en centre de soins tertiaire 
pour offrir au patient une prise en charge, à jour, et 
pluridsiciplinaire. 

LES TUMEURS OSSEUSES MALIGNES DU RACHIS PEDIATRIQUE



- 41 -

Résumé : 

Les tumeurs osseuses malignes rachidiennes les 
plus fréquentes chez l’enfant sont l’ostéosarcome, 
le sarcome d’Ewing, le lymphome et les métastases 
du neuroblastome. Bien qu’elles soient rares, 
le diagnostique au moment opportun affecte 
significativement le pronostic de l’enfant atteint 
de ces tumeurs. Devant un patient présentant une 
douleur dorso-lombaire inflammatoire, une atteinte 
neurologique, ou une scoliose progressive douloureuse, 
un clinicien doit garder un indice de suspicion élevé 
et commencer par un bilan radiologique de base. 
En fonction des résultats, le patient doit être référé 
rapidement aux centres tertiaires spécialisés où une 
biopsie lésionnelle percutanée doit être faite après 
concertation entre les spécialistes concernés. Une 
approche pluridisciplinaire assurera la meilleure prise 
en charge de l’enfant et de sa famille. Le traitement 
repose sur un trépied de chimiothérapie (néoadjuvante 
et/ou adjuvante), de radiothérapie (néoadjuvante et/
ou adjuvante) et de résection chirurgicale. Le but de 
la résection et d’obtenir des marges saines; chose 
possible après une évaluation exhaustive de la tumeur, 
de son extension et de ses rapports avec les tissus 
avoisinants. La chirurgie est majeure et peut impliquer 
différents spécialistes. Le pronostic de ces tumeurs est 
réservé; cependant, les données récentes montrent 
une prolongation de la survie des patients atteints 
de tumeurs osseuses malignes rachidiennes grâce au 
progrès des traitement adjuvants et des technologies 
peri-opératoires permettant une planification précise 
et adéquate, et une navigation de la résection en 
peropératoire.  
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