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Quintessence

® Le kyste osseux anévrysmal est une lésion agressive et destructrice, mais
bénigne, des os longs, de la colonne vertébrale ou du bassin, touchant princi-
palement les enfants et les jeunes adultes.

@ Il se manifeste par des douleurs et par une voussure rapidement progres-
sive. Ces signes cliniques, associés a une image radiologique de lésion expan-
sive font penser a une tumeur maligne.

@® Dans ses formes typiques, il s’agit d’'une lésion non maligne, souvent asso-
ciée a d’autres tumeurs véritables, telles qu'un chondroblastome, un ostéoblas-
tome, une tumeur a cellules géantes ou — dans de trés rares cas — un ostéosar-
come malin.

® [L'image radiologique est en général typique et I'TRM permet le plus souvent
de confirmer le diagnostic de suspicion posé sur la base de la clinique.

® Le diagnostic devra parfois étre confirmé par une biopsie, qui imposera
néanmoins une grande prudence, surtout pour les lésions profondes, car elles
peuvent donner lieu a des hémorragies importantes.

® Le traitement standard consiste en un curetage avec greffe spongieuse.
Les récidives sont fréquentes puisqu’elles surviennent dans 20 a 30% des cas.

® On peut procéder dans certains cas a une résection large, pour autant qu’elle
ne donne pas lieu a une mutilation (lésions de la fibula par ex.). Le risque de
récidive est alors pratiquement nul.

@ Cette lésion agressive bénigne est rare et son traitement est réservé au
spécialiste.

Summary
Aneurysmal bone cyst (ABC)

® Aneurysmal bone cyst is a benign, destructive and aggressive lesion of the
long bones, spine and pelvis, occurring mainly in children and young adults.
The clinical signs, pain and quick-growing mass, are associated with radiolog-
ical signs of an aggressive lesion. This suggests malignancy, but in typical
cases it is really a totally benign lesion sometimes associated with genuine
tumours such as chondroblastoma, osteoblastoma and (very rarely) osteo-
sarcoma.

® The X-ray findings are usually typical: MRI bears out the clinical impression,
but in most cases biopsy is necessary to confirm the diagnosis. Biopsy should be
done with the utmost caution, due to the risk of cataclysmic bleeding.

® Treatment consists of curettage and bone grafting, but recurrences are
frequent. Curettage associated with high-speed mechanical burr, cementation
or phenol application may lessen the risk of recurrence. In selected cases broad
resection can be done, provided there is no functional loss (e.g. peroneal nerve).
After a resection of this kind the risk of recurrence is almost non-existent.

® This aggressive but benign lesion is rare and requires treatment by a
specialist.

Introduction

Le kyste osseux anévrysmal (KOA) est une lésion
particuliére du squelette osseux. D’apres la base
de données de Medline, plus de 500 publications
ont porté sur cette affection au cours des dix
derniéres années. Il ne s’agit a vrai dire ni d’'une
véritable tumeur (les examens cytogénétiques
indiquent tout de méme la présence d’une pro-
lifération clonale), ni d’un kyste (car il n’existe
pas de membrane kystique), ni d’'un anévrysme
vrai. Le KOA a été décrit pour la premiere fois
par Jaffé et Lichtenstein en 1942, qui I'ont clai-
rement distingué des autres lésions kystiques et
des tumeurs a cellules géantes. Le kyste osseux
anévrysmal est une lésion agressive, souvent
caractérisée par une croissance rapide, inquié-
tante, et dont le tableau clinique est parfois im-
pressionnant.

Définition

En 2002, 'OMS a défini le kyste osseux anévrys-
mal de la maniére suivante: «une lésion kystique
bénigne de l'os, constituée de cavités remplies
de sang et séparées les unes des autres par des
septa de tissu conjonctif contenant des fibroblas-
tes, des cellules géantes ostéoclastiques et un
os trabéculaire réactif» [1].

Dans pres de 30% des cas, le kyste osseux ané-
vrysmal est associé a d’autres lésions (surtout
chez l'adulte [2, 3]), notamment une tumeur
a cellules géantes, un chondroblastome, un os-
téoblastome, un fibrome chondromyxoide, un
fibrome osseux non ossifiant ou méme un ostéo-
sarcome (on parle alors de kyste osseux ané-
vrysmal secondaire). Les tumeurs primaires les
plus fréquentes s’accompagnant d’un KOA sont
la tumeur a cellules géantes et le chondroblas-
tome.

Epidéemiologie

Cette lésion rare (quatre fois plus rare que I’os-
téosarcome et deux fois plus rare que la tumeur
a cellules géantes) est localement agressive et
compte pour environ 6% de 'ensemble des tu-
meurs osseuses. Dans 80% des cas, elle touche
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des adolescents de moins de 20 ans [3-5] et peut
en principe concerner tous les os, comme le mon-
tre un travail de la Mayo Clinic (n = 238): fémur
40 (16,8%), tibia 34 (14,3%), colonne vertébrale
34 (14,3%), bassin 18 (7,6%), etc.

Pathologie

Cette lésion est souvent comparée a une éponge
remplie de sang, formée de lacs et de cavernes
séparées par des parois contenant des fibroblas-
tes, des myofibroblastes, des cellules géantes
de type ostéoclastes, de la substance ostéoide et
des ponts osseux recouverts d’'une membrane.
Dans environ un tiers des cas, on observe la
présence d’ostéoide immature ou minéralisée
avec, a I’'examen histologique, une coloration
caractéristique («blue bone»). On voit une image
de processus de réparation intense et puissant,
mais sans atypies cellulaires, ni mitoses anor-
males. Des transformations malignes ont été
décrites dans des cas isolés (surtout apres irra-
diation) [2, 5].

Clinique

Cette lésion, qui est aussi fréquente chez la
fille que chez le garcon, se manifeste le plus
souvent par des douleurs et une masse palpable
a I'examen clinique. Dans un tiers des cas, le
kyste osseux anévrysmal est a 1'origine d’une
fracture pathologique. La région du bassin est
le siege de tumeurs de taille souvent impres-
sionnante. En cas d’atteinte de la colonne ver-
tébrale (20% des cas, en général dans le segment
dorsal), on observe des symptomes neurologi-
ques [3].

Radiologie

Le signe caractéristique de cette 1ésion est son
agressivité locale, qui provoque des destructions
étendues, avec une corticale soufflée et amincie
au niveau de la métaphyse, mais sans effraction
du périoste. Sur le squelette axial, les 1ésions sont
souvent en position excentrique et peuvent étre
la cause de fractures pathologiques. Les formes

a position centrale sont en général secondaires.

Elles ont une plus forte tendance aux récidives

et plus de la moitié de ces tumeurs sont caracté-

risées par des signes de grande agressivité, tan-
dis que 9% d’entre elles ont les criteres radio-

logiques d’un sarcome [6].

Selon Enneking, I'évolution d’un KOA peut étre

classée en trois stades:

— Stade I: Tumeur de faible activité ou inactive
a croissance lente ou méme absente, entou-
rée d’une capsule de tissu (osseux ou fibreux)
mature.
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— Stade II: Lésion bénigne active. Croissance et
réaction osseuse marquées. Capsule fine, sou-
vent renforcée par un tissu pseudocapsulaire
épaissi.

— Stade III: Lésion bénigne agressive. Crois-
sance marquée. [’ agressivité locale peut étre
trés prononcée et il existe une pseudocapsule
irréguliere avec de multiples invaginations.

Dans les formes excentriques particulierement
agressives, les clichés radiographiques conven-
tionnels (fig. 1A et 2A ) seront complétés par
un CT-scan et une IRM (fig. 1B et 2B EX). Le re-
cours a I'imagerie complémentaire est indispen-
sable dans les lésions proches du tronc, par
exemple de la colonne vertébrale et du bassin. Le
CT-scan permet de mettre en évidence les septa,
ainsi que la corticale et le périoste. On observe
également des images de niveau, qui repré-
sentent 'interface entre le milieu sédimentaire
(a densité plus élevée) et le milieu liquidien. Ces
images de niveau sont trés typiques du kyste
osseux anévrysmal. A 'IRM, on voit une lésion
multiloculaire clairement délimitée (fig. 1B et 2B
). Les septa présentent des signaux d’intensité
variable selon I'importance du revétement de
tissu fibreux. Les images de niveau sont égale-
ment bien visibles. L'injection de gadolinium ré-
vele I'hypervascularisation massive de la 1ésion.

Figure 1A et B
Radiographie ap (A) et IRM (B) du bassin:

lésion expansive soufflée de la partie postérieure
de I'acétabulum et des segments osseux voisins
de l'os iliaque et du pubis.
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Figure 2A et B
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Radiographie ap (A) et IRM (B) du fémur distal. Lésion multikystique expansive étendue a proximité

du versant proximal du cartilage épiphysaire.

Diagnostic différentiel

Le diagnostic primaire est posé par l'imagerie
conventionnelle. Le diagnostic différentiel est
celui d’'une lésion ostéolytique métaphysaire:
kyste osseux solitaire (nettement moins agres-
sif), tumeur & cellules géantes, ostéoblastome,
hémangiome, chondroblastome, fibrome chon-
dromyxoide, ostéosarcome télangiectasique. Si
I'épiphyse est également touchée, s’il y a une ex-
tension dans les tissus mous, s’il survient une
récidive rapide apres curetage ou s’il existe une
image radiologique atypique, il faut penser a
d’autres pathologies. Hormis les ostéosarcomes
télangiectasiques, certains sarcomes conven-
tionnels, moins minéralisés, peuvent en effet
présenter une image similaire. Il existe aussi
des formes solides de kystes osseux anévrys-
maux [7, 8]. La présence a 'IRM de parties soli-
des de plus grande taille doit faire évoquer une
tumeur maligne (par ex. un ostéosarcome tél-
angiectasique).

Biopsie

Si la Iésion a un aspect agressif sur les images ra-
diologiques, on doit toujours penser a un proces-
sus malin. Cela dit, la clinique et I'imagerie au
stade I chez I'enfant et I'adolescent sont en regle
générale suffisamment caractéristiques pour poser
un diagnostic de certitude méme sans biopsie.

Au niveau du rachis, les risques associés a la biop-
sie sont souvent plus importants que ceux inhé-
rents au traitement chirurgical. Ce risque doit étre
connu. Dans les sites difficiles d’acces, on peut pro-
céder a une embolisation immédiatement avant la
biopsie, afin de réduire les risques d’hémorragie.
A propos de la biopsie, on se souviendra aussi que
la destruction de la paroi du kyste peut, a elle seule,
stopper la tendance aux hémorragies. Le comble-
ment et le tamponnement conduisent a une aug-
mentation du volume de la tumeur et donc a un
risque d’hémorragie plus élevé.

La biopsie est ainsi indiquée essentiellement
dans les cas peu clairs, surtout lorsque la lésion
se démarque par une forte agressivité et présente
des zones solides importantes. On se rappellera
toujours que la biopsie est en soi un acte délicat
et dangereux, dont le risque doit donc étre soi-
gneusement pesé face au risque lié au traitement
primaire.
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Traitement

Certains kystes, surtout les plus matures, peu-
vent guérir spontanément ou étre traités par une
ponction, suivie d’'une injection. La maturation
est en effet favorisée par l'injection directe de
substances sclérosantes, telles que stéroides, al-
cool ou Ethibloc® [9]. Ce dernier peut cependant
aussi déclencher un choc anaphylactique et doit
par conséquent étre utilisé avec la plus grande
prudence et étre réservé a certaines localisations
particuliéres.

L'emplacement du kyste, son volume et son degré
d’agressivité déterminent la tactique chirurgi-
cale en vue de la résection, comme de la recons-
truction, pour autant qu’il existe une zone de fai-
blesse mécanique significative [3, 10].
L'embolisation est indiquée dans les lésions de
grande taille, dans toutes les localisations du bas-
sin et dans certains cas au niveau du rachis. Elle
diminue la tendance aux saignements et facilite
Iintervention chirurgicale. Parfois, I’embolisa-
tion peut conduire a elle seule a la régression et
a la calcification de la tumeur et peut a ce mo-
ment-la suffire a guérir la 1ésion [11].

Le traitement purement chirurgical consiste en
un curetage simple avec ou sans greffe osseuse,
mais il comporte un risque de récidive de 'ordre
de 20 a 40%. Les mesures complémentaires
(phénolisation, azote liquide, cimentage ou meu-
lage systémique) peuvent réduire a moins de
10% le risque de récidive nécessitant une réin-
tervention. Parfois, il faut un deuxieme curetage.
La résection en bloc (seul traitement véritable-
ment curatif) doit passer dans 1'os sain tout en
conservant le périoste. Mais méme apres une
telle résection totale, le risque de récidive ne
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tombe pas a zéro, puisqu’il semble tout de méme
se situer vers 10% [12].

D’autres techniques de traitement ont été propo-
sées: il s’agit de I’écrasement et du «brisement»
ou d’injections locales de moelle osseuse décri-
tes récemment, mais dont 'efficacité reste en-
core a prouver dans le cadre de grandes séries.
Ces techniques pourraient éventuellement trou-
ver une indication dans certaines formes parti-
culieres de kystes osseux anévrysmaux.
Finalement, c’est le traitement par résection
large qui présente le moins de risques de réci-
dives. Il importe néanmoins d’éviter tout sacri-
fice fonctionnel, puisqu’il ne s’agit apres tout que
d’une lésion de nature bénigne, donc potentiel-
lement curable. La résection large est par exem-
ple indiquée dans les Iésions situées au niveau
du péroné.

Apres toute résection étendue compromettant
la stabilité de la colonne vertébrale, il convient
de suivre avec une stabilisation par ostéosyn-
these et reconstruction du tissu osseux. Dans le
squelette périphérique, une ostéosyntheése com-
plémentaire peut réduire le risque de fractures
[1, 81.

Le kyste osseux anévrysmal est une lésion parti-
culiere, touchant principalement les adolescents,
rapidement progressive, d’aspect impression-
nant a I'imagerie, mais dont le pronostic est
globalement bon. Dans les lésions au stade I, un
simple suivi de I'évolution suffit souvent, alors
que pour les lésions plus actives, le traitement
peut s’avérer difficile, parfois méme dangereux
avec des risques de complications non négligea-
bles. La prise en charge de ces tumeurs devrait
a notre avis étre réservée a des centres spécia-
lisés.
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