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(2eme rang derriére 1" ostéosarcome = 33%)

e Tumeur ¢laborant du tissu cartilagineux malin
Tissu élabore par la | Ostéosarcome | Chondrosarcome Fibrosarcome &t
tumeur ~ B - " Higticytofibrome malin ~
0s Toujours Jamais Jamais
Cartilage Parfols Toujours Jamais
Conjonctif banal Parfols Parfols Toujours




e Sexe ratio H/F : 2/3
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Fic. 1. — Age des patients lors du diagnostic.

Serie Cochin 180 cas
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primaire : o (SUr OS aupdaravant « norimal »

CS secondaire : 10 %

Sur exostose solitaire (risque < 0,5%)

Sur maladie exostosante (10 -20%) Tronc
Racines

Sur chondrome solitaire (risque 1-2%)

Sur maladie d” Ollier (30 -40%)

Sur chondromatose synoviale :







» Anomalies Génétiques Chromosome 11

y . . 155 /=y [J—— Drépanocytose 11p15.5
« décrites dans la maladie iof fu W hypoparatnyrorae.

familiale 11p15.3-p15.4

* des exostoses multiples P—

Sclérose tubéreuse de
Bourneville 11q14-q23




Maladie exostosante et CS

(Transmission autosomique dominante)

Sain (n=50) (O 0 Chondrosarcome (2/71) @




* CS «habituels », classes en 3 grades

(O'Neal LW, Ackerman LV. Cancer. 1952.)
— Grade I : malignité faible (difficile a affirmer)

Diagnostic # chondrome bénin
— Grade II
— @Grade III : haute malignite

« Formes particulieres

— CS a cellules claires : faible malignité
— CS mésenchymateux

Traitres car « liquidiens »




Evolution lente

Syndrome douloureux plutot discret

Fractures pathologiques rares (CS dédifférenci¢)

Au tronc:

— la « masse » est souvent d¢ja tres volumineuse quand

on la découvre +++

’ .










Serie Cochin 180 cas —

» Siege sur le squelette:

—50% au tronc
(bassin +++)

— 50% au membres




*Ires rares
*De tres bon pronostic

!




— Jonction diaphyse/métaphyse +++
— (sauf CS a Cellules claires : ¢piphysaire !)

* Dans tous les cas :
— 1ntérét diagnostic des calcifications intra-tumorales+++




« Par rapport aux corticales:
— Formes centrales : dans 1" os
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Diagnostic
#* Infarctus




Grade 1 : risque faible (5 a 10 %)

Grade 3 : haut risque ( 60 a 90 %)
(idem pour C.S. dedifferencie)

[.es métastases sont 95 fois sur 100

pulmonaires et annoncent souvent le déces
(quelques cas peuvent étre guéris par thoracotomies)
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 (CS « habituels », classés en 3-erades

— Grade III : haute malignite
« Formes particulieres

— CS a cellules claires : faible malignité

— CS mésenchymateux

Traitres car « liquidiens »







 (CS « habituels », classés en 3-erades

— Grade III : haute malignite
« Formes particulieres

— CS a cellules claires : faible malignité
— CS mésenchymateux

Traitres car « liquidiens »




 C’ est une tumeur a double composante :
— Un secteur chondrosarcomateux de basse malignite

— Un secteur hautement malin de nature variable:
e Ostéosarcome

e Fibrosarcome
« H.F.M.

 Etc

 C’ est le secteur hautement malin qui
commande le pronostic (trés sombre) et qui
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Qu'est ce quun CS déd




Grade cartilagineux (na, n=1)
[, n=3
I, n=11
I, n=5

Composant dedifferenciés (na, n=1)
histiocytofibrome malins, n=6

fibrosarcomes, n=4

ostéosarcomes, n=6
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—Degré1 : 90a95%
—Degré2 . 65a70%
—Degré3 :30a40%
* C.S. particuliers
— C.S. a cellules claires
— C.S. mesenchymateux

— C.S. myxoides




— Sur maladie des exostoses multiples
(degré 1 et periphérique) : 95% a 100% de
guérison
— Sur maladie d’Ollier (enchondromatose)
(degré 2 - 3 et centraux): 20 a 30 %

(encore pire s1 syndrome de Maffucci )

« Selon le siége A X hagl
— C.S. périphérique (90%)/C.S. centraux (50%)




récidives

— Chirurgie large et complete = 75 % de guérison
(contre 40% s1 chirurgie contaminée)

— La chirurgie large est plus difficile au tronc ( 60% de
guérison) qu’aux membres (80 %)

* Influence des récidives

— Les récidives locales assombrissent le pronostic vital et
diminuent les chances de conservation du membre




Le C.S. est radio- et chimio-résistant.

Son TT est avant tout chirurgical.

Ce doit etre une résection « large » sans
ouvrir et méme s1 possible sans voir la
tumeur.

Les reconstructions font appel aux procedeés

\




A priori resection large conservant le membre

Mais 1l est parf01s impossible d * étre « large » et il
faut accepter d ' étre « marginal » (bassin)

La chirurgie intra-1ésionnelle est a bannir (sauf a titre
palliatif)

L " amputation n ~ est de mise que dans les formes
« monstrueuses », certaines recidives, ou dans les cas




* Pour
— les CS habituels de degre 3

— et les CS deédifférencics
 dont le pronostic est catastrophique

* des tentatives de chimiothérapie associée
sont licites mais n’ ont pas encore fait leurs




Staals et al, n=123, (dont 82 non métastatiques)

L _ sur complications
- 25 chimio adjuvante (dont 5 neoad))

infectieuses
- doxo, cisplatine, metho, ifosfamide survie (médiane [IC 95%)]) :
- tous mauvais répondeurs 23 mois [11 — 68]

chimiothérapie non

- pas de benefice pronostique (p=0,44)

Chemo or not Chemo? (Dickey et al, JBJS, 2004)

Dickey et al, n=42
- 22 chimio adjuvante (dont 21 neoad))

- adriamycine, cisplatine, metho, ifosfamide

yd yd




* RCSCCLIONS SANS reCONSructions

» Certaines formes de I’omoplate, de ’aile 1liaque,
du cadre obturateur...

* Résections-Protheses
* Epaule, Coude, Femur supérieur
* Guepar massive au genou

e Résections-Arthrodeses




Resections sans reconstructions




Resections Protheses
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Reésections diaphysaires
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Resections Arthrodeses
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Cas Particuliers Bassin: Puget




Cas Particuliers Bassin: Saddle
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[Sain (n=50) @| |Porteur (n=21)C)| ? [ Chondrosarcome (2/71) @ |
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» Maladie de 1 " adulte > 30 ans

» Atteinte membre / tronc : 50/50
* M¢étaphyso-diaphysaire sur les os longs

e Pousse dans 1’ os ou bien surl’ os

e Primitif ou secondaire (chondrome,exostose)

 Presqu ’ exclusivement chirurgical

* Pronostic pas trop mauvais (en dehors des degré 3




Surgeon
| ‘'m a Poor Lonesome CO cand a

Long [l\Way from Hom




