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Le kyste anévrysmal osseux, décrit en 1942, est une entité Iésionnelle de
nature et d’histogenese encore mal connues. Il cultive depuis les
paradoxes, ne répondant en fait ni a la définition d’un kyste, ses cavités
n’étant pas tapissé€es par un revétement épithélial, ni a celle d’un
anévrysme. Ce paradoxe a €té poussé a I’extréme en 1983 par Sanerkin et
coll lorsqu’ils décrivent la variante dite « solide » du kyste anévrysmal



osseux. Enfin, le kyste anévrysmal n’est plus 1’apanage du tissu osseux,
des 1ésions histologiquement superposables se développant dans les tissus
mous ayant €té récemment décrites.

Les kystes anévrysmaux peuvent tre isol€s, primitifs, ou dans un tiers des
cas environ, secondaires, associés a une autre 1€sion, le plus souvent
bénigne, qu’ils peuvent parfois masquer. Ces derniers impliquent la
réalisation d’un bon échantillonnage des prélevements. Les 1€sions
anévrysmatiques secondaires sont le plus souvent observées dans les
tumeurs a cellules géantes, le chondroblastome, I’ostéoblastome, le
fibrome chondromyxoide, mais peuvent aussi se rencontrer dans un grand
nombre d’autres entit€s, comme la dysplasie fibreuse et le fibrome non
ossifiant en particulier. De telles 1€sions ont aussi €t€ décrites en
association avec des tumeurs malignes primitives (ost€osarcomes
essentiellement) ou secondaires (métastases osseuses de carcinomes). Dans
un grand nombre de cas, les données radio-cliniques suggerent un kyste
anévrysmal et la 1€sion tumorale sous-jacente n’est découverte
qu’histologiquement. Néanmoins, dans certains cas, la composante
anévrysmatique est de découverte histologique et n’avait pas été suspectée
cliniquement. Schématiquement, le kyste anévrysmal primitif est plus
volontiers observé au cours des deux premieres décades et tout diagnostic
de kyste anévrysmal chez un sujet de plus de 20 ans doit conduire a
rechercher tres attentivement la présence d’une autre lésion sous-jacente.
Des données cytogénétiques et moléculaires récentes ouvrent de nouvelles
perspectives dans la compréhension et la caractérisation du kyste
anévrysmal. Plusieurs études ont démontré I’existence dans le kyste
anévrysmal de translocations impliquant en particulier le chromosome 17.
Une translocation récurrente t (16 ;17), a I’origine d’un gene de fusion
impliquant le geéne CDH11, situé en 16q22 et le gene USP6, situé en
17p13, a ainsi été€ décrite. Oliveira et al ont par ailleurs mis en évidence
des réarrangements de ces genes, USP6 et CDH11, dans 69% des 52 cas de
kystes anévrysmaux primitifs qu’ils ont étudiés, qu’ils soient de forme
classique, solide ou des tissus mous, mais dans aucun des 17 cas de kystes
anévrysmaux secondaires examinés. L.a mise en évidence d’un lien
génétique entre kyste anévrysmal de formes classique, solide et des tissus
mous tend a unifier le concept de kyste anévrysmal primitif et a en €carter
le kyste anévrysmal secondaire qui ne ferait que mimer histologiquement
I’aspect d’un kyste anévrysmal vrai.



Sur un plan macroscopique, le kyste anévrysmal, multiloculaire, est
constitué de multiples cavités anastomotiques de quelques millimetres a 1
ou 2 cm de diametre, contenant du sang non coagulé ou, dans les 1ésions
anciennes, un liquide séreux ou séro-sanglant. Ces cavités sont délimitées
par septa tissulaires grisatres ou brunatres, qui vont progressivement
s’ossifier dans les Iésions anciennes. A sa périphérie, la corticale est
amincie ou a totalement disparue, alors remplacée par une fine coque
d’ostéogenese périostée en « coquille d’oeuf ». Pendant la phase lytique
initiale, le tissu Iésionnel peut faire irruption dans les parties molles.
Histologiquement, les cavités du kyste anévrysmal, dépourvues de tout
revétement, en particulier endothélial, sont remplies de sang et délimitées
par des septa fibreux, d’épaisseur variée, renfermant des fibroblastes, des
¢léments inflammatoires lympho-histiocytaires, des sidérophages et des
cellules géantes de type ostéoclastique. Ces dernieres se disposent
préférentiellement en bordure des cavités. A la phase évolutive initiale,
’activité mitotique peut €tre importante, mais sans mitose anormale.
Aucune fibre musculaire lisse, ni élastique, évoquant une structure
vasculaire, n’est décelée au sein de ces parois. Une ostéogenese
réactionnelle apparait au sein de ces septa, immature, faite d’un fin réseau
d’ostéoide «tressé », en « dentelle », ou plus fréquemment de travées plus
matures bordées d’un liseré ostéoblastique plus ou moins bien visible.
Dans plus d’un tiers des cas, une matrice fibrochondroide fortement
calcifiée, basophile, caractéristique du kyste anévrysmal, est aussi décelée.
Dans la variante dite « solide » du kyste anévrysmal, les cavités sanguines
sont en nombre et de taille limités, souvent réduites a de petits foyers
hémorragiques. La composante cellulaire est par contre la méme que celle
observée au sein des septa du kyste anévrysmal de forme classique, alliant
une prolifération d’éléments fibroblastiques, des éléments inflammatoires
et des cellules géantes de type ostéoclastique. Une ostéogenese
réactionnelle est présente.

Le principal diagnostic différentiel du kyste anévrysmal est I’ostéosarcome
télangiectasique. Ces deux entités ont dans de nombreux cas une
présentation radio-clinique similaire. D’un point de vue histologique, elles
partagent une architecture commune, caractérisée par des cavités a contenu
hémorragique délimitées par des septa fibreux. Le diagnostic différentiel
entre ces deux lésions repose sur la mise en évidence, en faveur d’un
ostéosarcome, de cellules et de mitoses atypiques, ainsi que d’une matrice



ostéoide plus irréguliere Ces €léments peuvent Etre localisés et doivent Etre
recherchés attentivement sur 1’ensemble du matériel biopsique.

Le kyste anévrysmal solide ne peut pas €tre distingué morphologiquement
d’un granulome réparateur a cellules géantes, ni d’'une tumeur brune de
I’hyperparathyroidie.
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I Kyste anévrysmal : cavités hémorragiques délimitées par des septa
cellulaires. 2 Matrice fibro-chondroide fortement calcifiée. 3 Cellules
géantes disposées en bordure d’une cavité 4 Ossification d’aspect
fibrillaire au sein d’une cloison. 5-6 Kyste anévrysmal de forme solide :
cavités peu nombreuses, microscopiques.

Le Kkyste anévrysmal osseux



Imagerie Diagnostique et Thérapeutique
F. Diard (Bordeaux)

Le kyste anévrysmal est une Iésion osseuse pseudo-tumorale expansive
multi-loculaire contenant de multiples petites cavités a paroi fibreuse fine,
pleines de sang.

1 PATHOGENIE

Deux notions sont importantes pour comprendre le concept actuel de kyste
anévrysmal :

- un antécédent traumatique est souvent retrouvé, surtout dans le cas des
kystes anévrysmaux de surface (1-2)

- certaines tumeurs bénignes et beaucoup plus rarement certaines tumeurs
malignes (3-4) peuvent présenter des secteurs dont 1’aspect macroscopique
et microscopique est celui d’un kyste anévrysmal. Des contingents
tissulaires correspondant a ces mémes tumeurs, sont retrouvées, dans 30 %
des cas de kystes anévrysmaux a I’examen anatomo-pathologique des
picces opératoires.

La plus fréquente de ces tumeurs est la tumeur a cellules géantes qui
représente 20 a 40 % des cas des tumeurs associées. Les autres tumeurs
bénignes moins fréquentes sont le chondroblastome, la dysplasie fibreuse,
le fibrome non ossifiant, le fibrome chondromyxoide, I’ostéoblastome, le
kyste solitaire, I’histiocytome fibreux bénin, le granulome €osinophile,
I’hémangiome et les tumeurs brunes de 1’hyper-parathyroidie.
[’association a une tumeur maligne est heureusement rare, le sarcome
télangectasique étant la plus classique.

Ces deux notions expliquent les appellations de kyste anévrysmal primitif
idiopathique (K.A de Novo), ou aucune lésion associée n’est retrouvée, et
de kyste anévrysmal secondaire. Les kystes anévrysmaux sont
probablement en majorité secondaires car le contingent cellulaire initial
qui peut €tre petit est souvent méconnu par un examen anatomo-
pathologique incomplet.

Le concept actuel serait ainsi le suivant : une lésion dite « précurseur »,
traumatique ou tumorale, provoquerait une fistule artério-veineuse intra-
osseuse ou sous-périostée qui induirait par des forces hémodynamiques
une lésion secondaire expansive, entretenue par le flux sanguin, et qui en
se développant, pourrait modifier ou effacer la Iésion initiale.



Cette conception fait du kyste anévrysmal, non pas une entité isolée, mais
un mode de réponse a une modification physiopathologique induite par une
grande variété de 1ésions.

2 EPIDEMIOLOGIE (7-8-9-10-11-12)

Sexe : il existe une tres discrete prédominance féminine.

Génétique : des cas familiaux ont €té décrits (6)

Age : le pic de fréquence se situe pendant les deux premieres décennies :
85 % des patients ont moins de 20 ans et la 1ésion devient rarissime avant
5 ans et apres 50 ans. Le kyste anévrysmal est donc essentiellement une
pathologie du squelette en croissance.

Localisation squelettique : tous les os peuvent tre atteints mais les os
longs des membres (55 %) et le rachis (15 %) représentent 70 % des
localisations. Les localisations spécifiques sont par ordre décroissant, le
tibia (15 %), les vertebres (14 %), le fémur (13 %), I’humérus (9 %), I’os
iliaque (9 %), la fibula (7 %), I’ulna (4 %), la clavicule (3 %), le radius (3
%), les cotes (3 %), 1’omoplate (2 %), le crane (2 %), la face et la
mandibule (2 %). Les petits os de 1a main et du pied représentent 13 a 14
% dans leur ensemble.

- Sur les os longs, la topographie est essentiellement métaphysaire. Une
atteinte 1solée ou prédominante de la diaphyse est possible (8 %).

[ atteinte €piphysaire est possible par extension d’une forme
métaphysaire, mais se voit surtout apres la fermeture du cartilage de
conjugaison. Un kyste anévrysmal €piphysaire doit toujours faire suspecter
une forme secondaire a un chondroblastome. La majorité est a point de
départ médullaire. Les formes corticales et sous périostées sont beaucoup
plus rares.

- Sur le rachis, les segments thoracique, lombaire, cervical et sacré sont
atteints par ordre décroissant, I’atteinte sacrée étant rare. La 1€sion se
développe primitivement dans I’arc postérieur mais elle peut
secondairement envahir le corps vertébral (90 %). La destruction de 1’arc
postérieur est alors plus importante que celle du corps. Les coOtes
adjacentes peuvent etre détruites et la tumeur peut largement se développer
dans 1’espace para-spinal.

Des localisations multiples synchrones ont également €té décrites (13).

3 CLINIQUE

La douleur et la tuméfaction sont les deux signes d’appel fondamentaux.
Au niveau des os longs, 85 % des patients présentent tumeur et douleur,
avec une augmentation de la chaleur cutanée locale. 50 % des patients ont



des douleurs remontant a moins de trois mois, 15 % de 3 a 6 mois et 15 %
de 6 a 24 mois. Une fracture pathologique peut compliquer I’évolution ou
étre révélatrice (20 %). Une 1€sion juxta-articulaire peut avoir une
présentation articulaire avec douleurs et limitation des mouvements.

Au niveau du rachis, douleurs, contractures et signes neurologiques
peuvent révéler ou accompagner la 1ésion. Une dorsalgie, une scoliose et/
ou une cyphose raides et douloureuses sont des signes d’appel classiques.
Les douleurs neurologiques secondaires a une compression radiculaire ou
médullaire se rencontrent dans 10 % des cas.

4 IMAGERIE

Bien que le kyste anévrysmal se manifeste toujours par une lésion
ostéolytique et expansive avec destruction corticale et respect de la
continuité périostée, I’aspect varie en fonction de la topographie.

4 — 1 LOCALISATION SUR LES OS LONGS :

4 — 1 — 1 Radiographies simples :

Il faut séparer les formes a point de départ central, les plus fréquentes, aux
formes a point de départ superficiel, plus rares.

Formes centrales (Fig 1) :

La localisation est presque exclusivement métaphysaire.

- Au début, le kyste anévrysmal apparait comme une plage d’ostéolyse
géographique intra-médullaire qui peut &tre centrée ou discretement
excentrée. Les bords sont nets habituellement sans liseré de condensation
périphérique avec possibilité d’une ostéolyse perméative, périphérique, en
fonction de I’agressivité. La matrice 1€sionnelle est homogene, sans
calcification, ni septa, de type « kystique ».

- A une phase plus évoluée, la 1€sion s’étend pouvant dépasser S cm avec
un caractere expansif tres marqué. Ce développement est excentré, le
grand axe de la Iésion ne correspondant pas au grand axe de 1’os (Fig 1).
La corticale est €rodée et souvent completement détruite au point de
développement maximum. Le périoste est soulevé avec un refoulement des
tissus mous adjacents. L’ostéogénese sous périostée provoque alors la
formation d’une fine « coque » osseuse périphérique (Fig 1) qui peut Etre
incompletement visible sur les clichés simples quand son €paisseur est en
dessous du pouvoir de résolution avec alors une difficulté d’appréciation
sur un éventuel envahissement des parties molles par la tumeur. Au point
de raccordement avec la diaphyse, la réaction cortico-périostée peut
dessiner un arc-boutant (Fig 1) ou un éperon de Codman en fonction de
I’évolutivité. A ce niveau, le décollement périosté peut descendre plus bas



que la destruction corticale et une partie non lysé€e de la diaphyse peut faire
saillie dans la cavité kystique : c’est 'image dite « finger in the ball » qui
est évocatrice d’un kyste anévrysmal mais inconstante. La coque ossifiée
périphérique a une épaisseur variable. La matrice est radio transparente de
type kystique avec dans les formes évoluées, un aspect réticulé 1i€ a des
crétes osseuses périphériques et a une ossification des septa inter-
kystiques. Une extension épiphysaire est possible surtout apres
I’épiphysiodese physiologique (14) mais le contingent métaphysaire reste
prédominant.

Formes superficielles (15-16-17-18-19)

Cette forme beaucoup plus rare peut €tre exceptionnellement intra-
corticale mais surtout sous périostée. Un antécédent traumatique est
souvent retrouvé évoquant une complication d’'un hématome sous périosté
initial précurseur de la 1€sion. Sur le versant diaphysaire, il existe une
érosion a grand rayon de la corticale externe.

Le périoste, décollé et soulevé, présente une ostéogénese sous périostée
avec formation d’une « coque » osseuse périphérique qui n’est pas
toujours visible sur le cliché. Au point de raccordement, il existe souvent
un éperon de Codman (réaction périostée pluri-lamellaire interrompue). Le
périoste, en se décollant, entraine avec lui des fibres de Sharpey qui
s’ossifient secondairement en donnant une spiculation perpendiculaire,
avec de gros spicules espacés un peu grossiers, I’ensemble pouvant
simuler une 1€sion maligne.

4 — 1 — 2 La scintigraphie (20) n’a pas grand intérét : elle montre une
hyperfixation plus marquée a la périphérie qu’au centre, sans spécificité et
sans rapport avec la quantité et le flux de sang intra-kystique, et I’intensité
de la réaction ostéoblastique périphérique.

4 — 1 — 3 La tomodensitométrie est particuliecrement utile (Fig2 aet2 b) :
- Pour apprécier le volume exact de la Iésion et son degré de
développement intra et extra osseux.

- Pour mieux voir le liseré d’ostéogénese sous périostée périphérique
parfois non ou mal visible sur les clichés simples. Quand ce liseré n’est pas
visible, I’intégrité du périoste peut étre mise en évidence apres injection
sous forme d’une fine ligne dense séparant la 1€sion des parties molles
adjacentes.

- Pour bien analyser le contenu du kyste :



- Spontanément la matrice apparait constituée de logettes multiples,
juxtaposées et dont la densité est variable, allant de celle du sang (30-40
UH) a celle des collections séro-sanguines ou séreuses (10-20 UH).

- Apres injection, cette densité peut se rehausser de 40 a 90 ou 100 UH, en
fonction de I’importance du flux intra-kystique.

- Apres une période de repos sans bouger, en décubitus de 10 a 15 minutes,
il peut apparaitre des niveaux hémato-hématiques diss€éminés dans le kyste
en fonction des logettes, avec une phase hyperdense inférieure
correspondant a la sédimentation des hématies et une phase hypodense
supérieure correspondant au sérum. Initialement, ces niveaux avaient €té
considérés comme spécifiques du kyste anévrysmal (21). En fait, ils
peuvent €tre rencontrés dans toutes les tumeurs avec un contenu hématique
et en particulier, la tumeur a cellules géantes, le kyste solitaire fracturé, le
chondroblastome et 1’ostéosarcome a forme télangectasique (22-23).

- Parfois (10 %) il peut exister entre les logettes des hyperdensités
spontanées qui peuvent correspondre a 1’ostéogénese de cloisons fibreuses
ou a des 1lots de tissu chondroide calcifié.

4 —1 -4 L1.RM permet €également d’apprécier les dimensions et les
rapports du kyste. Elle montre mieux 1’architecture interne du kyste que la
tomodensitométrie avec (24-25) (Fig 3) :

- un liseré périphérique en hyposignal sur les séquences spin écho
pondérées en T1 et T2, souvent lobulé, correspondant au périoste décollé
plus ou moins ossifié¢ (Fig3 aet 3 b)

- des cloisons internes ayant le méme signal que le liseré périphérique et
correspondant aux cloisons des logettes avec un aspect de septation (Fig 3
aet3b)

- un signal variable des logettes avec un signal intermédiaire variable sur
les séquences pondérées en T1 (Fig 3 a), toujours augmenté sur les
séquences pondérées T2 en fonction du temps d’écho avec des niveaux
hémato-hématiques traduisant des contenus hématiques de dégradation et
d’age différent (Fig 3 b). Cette architecture interne peut €tre méconnue sur
une seule séquence pondérée en T1 d’ou la regle de toujours réaliser des
séquences pondérées en T2

- un rehaussement du signal des septa lors de I’injection de produit de
contraste sur les séquences SE T1 alors que le contenu des logettes reste en
hyposignal ou en signal intermédiaire (Fig 3 ¢)



Fig1

Fig 3a Fig 3b Fig 3c

Fig 1 Cheville gauche de face. Plage d’ostéolyse géographique de 5 x 3
cms excentrée de la
métaphyse tibiale inférieure gauche. Les bords sont nets sur le versant
médullaire sans
liseré de condensation. Sur le bord latéral la corticale est détruite avec une
fine coque
périostée périphérique. Présence d’un arc boutant au point de
raccordement supérieur
avec la corticale. Aspect réticulé de la matrice (crétes + septas).
Fig 2 Examen TDM. Reformatage 2 D dans les plans coronal (2a) et
sagittal (2b).
Plage d’ostéolyse géographique a bords nets sans liseré de condensation,
fine coque



périostée ossifiée postéro-latérale avec arc boutant cortical au point de
raccordement
supérieur.
Fig 3 — Examen IRM
Fig 3a ES T1 (coupe coronale). La Iésion est bien limitée par un liseré en
hyposignal. La
matrice 1€sionnelle contient des septas en hyposignal qui dessinent des
logettes, des zones
en hypersignal (sang frais) et des zones en signal intermédiaire,
hétérogenes (sang d’ages
différents).
Fig 3b ES T2 SPIR (coupe sagittale). La lésion reste bien limitée par un
liseré en
hyposignal. Elle est en hypersignal global avec une architecture en logettes
(septas en
hyposignal) et des niveaux hémato hématiques.
Fig 3c ES T1 + Gadolinium (coupe axiale). La Iésion est bien limitée par
un liseré en
hyposignal. Le contenu des logettes ne se rehausse pas et reste en
hyposignal. Les septas
se rehaussent traduisant une hypervascularisation des membranes des
logettes.
12

4 — 1 — 5 L’échographie (26) peut rendre des services dans des formes tres
superficielles en montrant bien 1’architecture en logettes et les niveaux
hémato-hématiques.

4 — 1 — 6 L’angiographie (27) diagnostique n’est plus demandée en dehors
des gestes d’embolisation. Le kyste apparait en général comme une 1€sion
globalement hypovascularisée avec quelques zones d’hypervascularisation.

4 —2 LOCALISATION SUR LE RACHIS (28-29-30)

Le kyste anévrysmal se développe a partir de 1’arc postérieur mais il peut
secondairement envahir le corps vertébral. Il provoque une ostéolyse avec
une vertebre « borgne » en cas d’atteinte du pédicule, disparition d’une
apophyse épineuse ou d’une transverse avec une masse expansive bordée
en périphérie par un fin liseré calcique souvent mieux vu en
tomodensitométrie que sur les clichés simples. En cas de 1ésion tres



expansive, on peut retrouver une ostéolyse du corps vertébral
correspondant, et des €rosions des structures adjacentes, vertebres ou
cotes.

La tomodensitométrie est treés utile en ne montrant pas de calcification de
la matrice 1€sionnelle, ce qui est un €lément de diagnostic différentiel
important avec 1’ostéoblastome. L'IRM est capitale pour analyser
I’architecture interne (logettes-niveaux hémato-hématiques) mais surtout
pour apprécier le retentissement sur le canal médullaire et 1a moelle.

4 — 3 AUTRES LOCALISATIONS

4 —3 — 1 Au niveau du bassin (31) ostéolyse et expansion sont retrouvées
avec un développement excentré dans les parties molles. L’ ostéolyse
iliaque est nette, parfois bordée d’une zone de condensation. L’expansion
est souvent marquée avec une masse tres importante des parties molles
pouvant dépasser 10 cm dans le pelvis.

TDM et IRM sont tres utiles pour analyser I’architecture et la matrice
lésionnelle, le degré d’extension et le retentissement sur les visceres de
voisinage (vessie-rectum) et les rapports avec les axes vasculo-nerveux.
4 —3 —2 Au niveau des os plats, ’atteinte costale (32) se révele par une
ostéolyse avec une 1€sion expansive, une tuméfaction des parties molles
externes et une opacité extra-pleurale sur le cliché thoracique, avec un
liseré calcique périphérique rarement visible sur les clichés simples.
L’omoplate (33) et le sternum (34) peuvent €également Etre atteints posant
le méme type de probleme.

4 — 3 — 3 Au niveau des os courts (35) (rotule, carpe, tarse), localisation
peu évocatrice, I’ostéolyse peut détruire la totalité de I’os. Au niveau du
calcanéum, la 1ésion qui est spontanément douloureuse est beaucoup plus
destructrice, étendue et évolutive que le kyste solitaire ou le lipome.

4 —3 — 4 Au niveau du crane, le kyste de la volite se manifeste par une
1ésion kystique expansive développée a partir de la table externe
(développement extra-cranien) ou de la table interne avec une extension
intra-cranienne bien appréciée par la tomodensitométrie ou I’'IRM ; au
niveau de la base des kystes peuvent se développer a partir du sphénoide et
du rocher (37).

4 —3 — 5 Au niveau de la face (36)

- Le kyste anévrysmal du maxillaire inférieur donne une tumeur
développée dans la région des molaires avec déformation de la face et en
imagerie un aspect ostéolytique, multiloculaire, tres expansif. Les limites



nosologiques avec le granulome réparateur a cellules gé€antes sont parfois
difficiles a préciser, mais dans ce cas, la tumeur est solide, avec quelques
foyers d’hémorragie et de nécrose, mais sans 1’architecture en logettes.

- Au niveau de I’orbite, le kyste se développe dans le toit avec une
extension en arriere vers la grande aile du sphénoide. Il se manifeste par
une bosse sus-orbitaires et une exophtalmie unilatérale non axée,
irréductible.

Les radiographies montrent une lyse du toit de I’orbite et parfois de la
ligne de Stenvers. La tomodensitométrie et/ou I’IRM font un bon bilan de
la Iésion et de son retentissement intra-orbitaire et intra-cranien.
[’association avec la dysplasie fibreuse est classique chez la femme,
I’apparition du kyste anévrysmal peut y €tre déclenchée par une grossesse
ou une prise de contraceptifs oraux. Le déclenchement par la grossesse est
plus fréquent que dans les autres sites.

- Au niveau de I’ethmoide, il s’agit d’une 1€sion ostéolytique expansive,
non spécifique, qui se révele par une exophtalmie uni ou bilatérale, une
épistaxis, une baisse de 1’acuité visuelle ou une paralysie oculo-motrice.
La tomodensitométrie et/ou I’'IRM font le bilan d’extension de la lésion et
peuvent orienter le diagnostic en fonction de 1’architecture interne.

5 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

5 — 1 DIAGNOSTIC DES NIVEAUX HEMATO-HEMATIQUES (22)
Les niveaux hémato-hématiques sont tres évocateurs du diagnostic de
kyste anévrysmal, mais ils ne sont pas spécifiques et peuvent se rencontrer
dans son bon nombre de 1€sions bénignes et malignes soit parce qu’elles
ont une architecture proche du kyste anévrysmal, soit parce qu’elles se
compliquent d’un kyste anévrysmal secondaire. Les causes de niveaux
hémato-hématiques visibles en TDM et en IRM sont résumées dans le
tableau suivant (11) :

BENIN

MALIN

Kyste anévrysmal

Kyste essentiel fracturé

Kyste mucoide

Chondroblastome

Tumeur a cellules géantes

Dysplasie fibreuse

Ostéoblastome

Tumeur brune



Ostéosarcome télangiectasique

Fibrosarcome

Hystiocyto-fibro-sarcome malin

Plasmocytome

Meétastases

Chaque Iésion doit donc étre discutée en fonction de 1’épidémiologie (age
et localisation) du contexte clinique et biologique et de 1’aspect en
imagerie.

5 — 2 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL AU NIVEAU DES OS LONGS
Nous n’aborderons que les diagnostics principaux.

5 —2 -1 Lésions bénignes :

_ LE KYSTE ESSENTIEL (8) survient €également sur le squelette en
croissance pendant la deuxieme décennie et prédomine sur la métaphyse
proximale de I’humérus et du fémur mais il peut étre découvert chez des
adultes et sur d’autres os.

Les signes différentiels sont les suivants :

- Il n’est pas spontanément douloureux sauf en cas de fracture alors que le
kyste anévrysmal est toujours douloureux méme sans fracture.

- Il est centré avec un grand axe de la Iésion qui est la méme que celui de
la diaphyse alors que le kyste anévrysmal est excentré.

- Il est peu expansif entrainant un simple trouble de la tubulation avec un
amincissement cortical par €rosion endostéale ; alors que le kyste
anévrysmal est tres expansif.

- Il n’y a pas de réaction périostée sauf en cas de fracture antérieure.

- I est uniloculaire avec une densité liquidienne en TDM, et en IRM, un
hyposignal homogene en EST1, un hypersignal homogene en EST2 et une
absence de rehaussement apres injection de produit de contraste.

- I ne contient pas de niveau hémato-hématique sauf en cas de fracture,
mais dans ce cas le niveau est unique et le cliché simple peut montrer le
signe du « fragment tombé ».

Le diagnostic est donc habituellement facile dans les localisations
habituelles. Il peut étre plus difficile sur I’ulna, la fibula, les métacarpiens
et métatarsiens ou le kyste essentiel peut €tre expansif et/ou le kyste
anévrysmal peut étre centré.

_ LE FIBROME CHONDROMY XOIDE (8) peut étre strictement
identique a un kyste anévrysmal sur les clichés simples. Il survient a tout
age sur les mémes os. Il est expansif et excentré. Il se présente comme une
plage d’ostéolyse géographique avec sur le versant médullaire une limite



nette polycyclique soulignée par un liseré de condensation et sur le versant
cortical une interruption de la corticale avec maintien de la continuité
périostée sous forme d’une fine coque périphérique avec un arc boutant au
point de raccordement.

L’imagerie en coupe permet le diagnostic en montrant une matrice
tissulaire avec des calcifications annulaires ou arciformes en TDM et une
matrice de type cartilagineuse en IRM. Une composante anévrysmatique
peut étre associée au fibrome chondromyxoide.

_LATUMEUR A CELLULES GEANTES (8-9-10)

Ce diagnostic qui peut etre tres difficile ne se discute qu’apres
I’épiphysiodese physiologique. La tumeur a cellule géante prédomine en
effet pendant la troisieme décennies. Elle est rare avant 18 ans, et ne se
voit pas avant la puberté.

L’ atteinte est essentiellement épiphysaire avec développement important
jusqu’a I’os sous chondral. L’extension métaphysaire est possible mais la
composante €épiphysaire reste prédominante toujours plus marquée qu’en
cas de kyste anévrysmal. Le caractere excentré et expansif est moins
marqué que dans le kyste anévrysmal, la tumeur restant souvent limitée
dans les contours initiaux de 1’0s. La matrice peut avoir le méme aspect
réticulé, avec de fins septa.

L’IRM peut montrer une matrice tissulaire en hyposignal en ESTI,
hypersignal en EST? et fort rehaussement apres injection de produit de
contraste, ce qui permet d’orienter le diagnostic, mais dans de nombreux
cas I’architecture matricielle peut €tre strictement identique a celle d’un
kyste anévrysmal avec des logettes et des niveaux hémato-hématiques. Il
faut alors tenir compte de la topographie et de 1’age, mais aucun signe
n’est véritablement discriminatif. L’association entre les deux 1ésions est
de plus tres fréquente dans le cadre des kystes anévrysmaux secondaires.
_ LE CHONDROBLASTOME (11-38-39)

Le chondroblastome survient essentiellement pendant la deuxieme
décennie et se développe sur I’épiphyse des os longs (fémur 32 % -
humérus 18 % - tibia 17 %). Un kyste anévrysmal secondaire peut se
développer sur un chondroblastome.

QUAND UN KYSTE ANEVRYSMAL A UNE TOPOGRAPHIE
EPIPHYSAIRE, IL FAUT SYSTEMATIQUEMENT EVOQUER LE
CHONDROBLASTOME.

Celui-ci peut €tre identifié par I’imagerie en coupe quand elle met en
évidence un contingent cartilagineux mais le kyste anévrysmal secondaire



peut totalement effacer la 1€sion et le diagnostic peut en rester a 1’état
d’hypothese.

5 —2 -2 Lésion maligne : I’ostéosarcome télangiectasique : (40)

Il survient dans la mé€me tranche d’age que le kyste anévrysmal avec la
méme topographie métaphysaire.

Il se présente comme une l€sion expansive avec une plage d’ostéolyse
géographique a bords flous avec une matrice radio-transparente homogene
sans calcification de type ostéogene. La corticale peut étre le siege d’une
ostéolyse ponctuée ou interrompue. Il n’y a que peu ou pas de réaction
cortico-périostée.

L’IRM montre une I€sion tissulaire en hyposignal EST1, en hypersignal
EST2 et avec un fort rehaussement apres injection de produit de contraste
et fait le bilan de 1’extension dans les parties molles.

Mais ’aspect de la matrice tumorale peut étre exactement le méme que
celui d’un kyste anévrysmal avec une architecture en logettes et des
niveaux hémato-hématiques.

Le diagnostic revient alors a I’anatomie pathologique mais la aussi le
diagnostic peut étre difficile car il faut faire la part entre I’exubérance
cellulaire éventuelle de la paroi d’un kyste anévrysmal et I’anaplasie
franche de la paroi d’un sarcome. Ceci explique des erreurs initiales
possibles du diagnostic.

TOUT KYSTE ANEVRYSMAL AGRESSIF, TOUT KYSTE
ANEVRYSMAL QUI RECIDIVE DOIVENT FAIRE EVOQUER LA
POSSIBILITE D’UN OSTEOSARCOME TELANGIECTASIQUE.

5 — 3 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL AU NIVEAU DES PHALANGES,
METACARPIENS ET METATARSIENS

- Le kyste anévrysmal est expansif mais volontiers centré a ce niveau avec
une destruction corticale et une fine coque périostée.

- Si ’IRM montre une matrice liquidienne, le diagnostic a discuter est
celui de kyste essentiel volontiers plus expansif que sur les autres os (8-
11)

- Si ’IRM montre une matrice tissulaire, le diagnostic a discuter est celui
de granulome réparateur a cellules géantes (41-42-43) dont 1’aspect
histologique est exactement le méme que celui des composants solides du
kyste anévrysmal (voir plus loin kyste anévrysmal solide).

5 — 4 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL AU NIVEAU DU RACHIS

Dans cette tranche d’age, le diagnostic se pose essentiellement avec
I’OSTEOBLASTOME BENIN (44-45). Cette tumeur quand elle est petite,



a le méme aspect qu’un ostéome ostéoide. Mais elle peut grossir, devenir
expansive, et simuler un kyste anévrysmal.

L’ ostéoblastome bénin se développe sur 1’arc neural postérieur, mais peut
comme le kyste anévrysmal s’étendre au corps. C’est une tumeur lytique
expansive qui peut entrainer des compressions médullaires ou radiculaires.
L’imagerie de coupe est capitale pour le diagnostic :

- la TDM montre des calcifications de type ostéogene en cas
d’ostéoblastome dans 50 % des cas

- PIRM montre une architecture en logette avec des niveaux hémato-
hématiques en cas de kyste anévrysmal.

La Tumeur a cellules géantes (9) est beaucoup plus rare chez des sujets
plus agés et se développe sur le corps vertébral.

6 EVOLUTION NATURELLE

Le kyste anévrysmal est une Iésion pseudo tumorale bénigne qui ne donne
pas de métastase.

Par contre, c’est une tumeur expansive avec un potentiel évolutif plus ou
moins rapide qui peut entrainer une destruction osseuse importante et un
envahissement des parties molles qui mettent en jeu le pronostic
fonctionnel (46).

Le diagnostic impose donc une prise en charge immédiate. Des cas rares
de régression spontanée (47-48) ont été décrits, quelquefois induits par la
biopsie, probablement en rapport avec des phénomenes de thrombose et de
fibrose.

La transformation maligne n’existe pas. Les formes malignes
correspondent toujours a des sarcomes télangiectasiques méconnus.

7 TRAITEMENT

Quelle que soit la méthode thérapeutique envisagée, une BIOPSIE
chirurgicale avec examen anatomo-pathologique est impérative avant toute
prise en charge (49).

- pour s’assurer du diagnostic

- pour éliminer un kyste anévrysmal secondaire en dirigeant la biopsie vers
une composante solide atypique quand elle a ét€ mise en évidence par
I’imagerie

- pour €liminer formellement un sarcome télangiectasique, surtout dans les
formes agressives.

En cas de prise en charge chirurgicale, la totalité du tissu prélevé devra €tre
examiné. Ceci peut permettre de redresser un diagnostic entre kyste
anévrysmal primitif et secondaire.



7 A - TRAITEMENT CHIRURGICAL (50)

Le traitement chirurgical est le traitement de choix compte tenu de
I’incertitude histologique initiale entre kyste primitif et secondaire. Il
consiste en un curetage ou une exérese en bloc péri-capsulaire, avec un
complément par cryothérapie ou phénolisation en fonction des rapports
vasculaires et nerveux, complétés par un remplacement par des adjuvants
(ciment-céramique) ou des greffons osseux en un ou deux temps. Ces
techniques sont exposées dans le cours du Professeur BOLLINI. La
surveillance post-opératoire est nécessaire.

La guérison se traduit par une ossification progressive de la cavité
opératoire avec souvent des anomalies résiduelles associant un trouble de
la tubulation et une hétérogénéité structurale.

Le taux de récidive se situe entre 10 et 30 % et il est étroitement li€ a la
qualité de la résection chirurgicale.

Toute récidive post-opératoire doit systématiquement faire réévaluer le
dossier et faire rediscuter la possibilit€ d' un sarcome télangiectasique.

7 B - AUTRES TECHNIQUES D’APPOINT

_ L’embolisation est proposée en pré-opératoire pour diminuer le risque
hémorragique, surtout dans les localisations d’acces difficile. Son rdle
thérapeutique est controverseé.

_ La radiothérapie peut tre utile en cas de lésion d’exérese difficile ou de
récidive non contrdlable. Le risque de cancer radio induit a fait abandonner
cette technique dans toutes les autres indications.

7 C - LES INJECTIONS PER CUTANTEES D’AGENTS
SCLEROSANTS

Cette technique qui avait fait la preuve de son efficacité dans les
malformations capillaro-veineuses des tissus mous (51) a d’abord été
utilisée au début des années 90 pour le traitement des kystes essentiels (52)
et elle a ensuite été étendue aux kystes anévrysmaux avec des €valuations
récentes contradictoires (53-54-55-56-57). Le produit sclérosant (Ethibloc)
disponible en seringue de 7,5 ml est une €émulsion d’alcool, de protéine de
blé, de produit de contraste avec un support huileux qui lui confere une
viscosité de 200 cp a 37°. Cette viscosité permet un excellent remplissage
et un risque faible de drainage veineux. La fibrose souhaitée est induite par
I’alcool ou par la réaction inflammatoire qu’il induit. L’examen (56-57) est
pratiqué sous anesthésie générale. La procédure est plutdt réalisée sous
contrdle fluoroscopique que tomodensitométrique. La fluoroscopie analyse
plus difficilement la bonne position du trocart au sein de la I1ésion que la



TDM, mais elle détecte plus rapidement le drainage veineux qui impose
I’arrét de I’injection. Le kyste est ponctionné avec une aiguille de 14 ou 16
Gauge en fonction de I’épaisseur du cortex. Le liquide est aspiré et adressé
pour examen cytobactériologique.

Une kystographie est réalisée pour :

- vérifier la diffusion du produit de contraste et dépister les cloisonnements
de la cavité kystique qui peuvent imposer plusieurs ponctions

- vérifier I’absence de drainage veineux important qui est une contre-
indication a I’injection d’agent fibrosant.

Le contraste est ensuite aspiré et 1’agent fibrosant est injecté lentement
avec une quantité €gale a celle du contraste nécessaire pour remplir le
kyste (7 a 12 ml).

L’injection est arrétée en cas de résistance, de passage veineux, ou
d’extravasation, sans chercher a remplir completement le kyste. Le chenal
de ponction intra-osseux peut €tre obturé par une injection secondaire
d’histoacryl (57).

Une réaction inflammatoire générale (fievre) et locale (douleur) au niveau
des tissus mous péri-l€sionnels et habituelle pendant deux a trois jours qui
suivent la procédure. Elle impose une hospitalisation, un traitement
antalgique et I’association de glace et d’anti-inflammatoires non
stéroidiens jusqu’a disparition de la symptomatologie.

L’importance de cette réaction inflammatoire contre indique pour certaines
I’utilisation de cette techniques dans les localisations vertébrales mais
d’autres 1’ont utilisée.

La surveillance se fait par radiographies simples ou tomodensitométrie
apres la procédure, a trois mois, six mois, €t un an.

La reconstruction osseuse est lente et progressive et ’efficacité de la
procédure ne peut pas €tre évaluée avant un délai de quatre a sis mois.

Le résultat peut €tre exprimé en quatre grades : (56)

- Résultat modéré (entre 50 et 75 % de cavité kystique résiduelle) avec
augmentation du diametre osseux et épaississement cortical.

- Résultat bon (entre 50 et 75 % de cavité kystique résiduelle mais avec
diametre osseux normal et corticales normales).

- Résultat tres bon (cavité kystique résiduelle inférieure a 50 % avec
corticales et diametre normaux).

- Guérison complete.



La décision d’une seconde injection peut €tre prise dans les deux premiers
cas mais jamais avant six mois d’évolution. En cas d’échec, le traitement
chirurgical s’impose.

Les évaluations de cette technique sont contradictoires car certains auteurs
en font le traitement de choix a cause de son caractere mini invasif et de
son efficacité (53-55-56), tandis que d’autres 1’ont abandonné a cause
d’une trop grande fréquence des complications (57). Sans prendre parti,
nous voudrions faire le point entre les avantages et les inconvénients.
AVANTAGES :

- Technique mini invasive percutanée

- Interruption courte de 1’activité (8 jours)

- Possibilité de répétition de la procédure

- Traitement des 1ésions d’acces chirurgical difficile (pelvis-épiphyses)

- Bons résultats d’ensemble (70-80 %)

- Possibilité d’une chirurgie secondaire en cas de résultat insuffisant.
INCONVENIENTS :

- Absence d’analyse histologique de la piece dans sa totalité avec
possibilité de méconnaitre un kyste anévrysmal secondaire

- Modification de I’anatomie pathologique par le processus fibrosant

- Caractere cloisonné du kyste pouvant nécessiter plusieurs ponctions

- Complications :

- Réaction inflammatoire générale et locale de gravité variable imposant
une hospitalisation courte (3 a 8 jours) et un traitement spécifique (56)

- Contre indication dans les localisations vertébrales en raison de la
réaction inflammatoire loco-régionale et d’un cas d’embolie vertébro-
basilaire fatal (58)

- Fréquence des fistules (57), surtout dans les formes superficielles. Ces
fistules peuvent se compliquer d’abces ou de cellulite nécessitant un
drainage et un curetage avec possibilit€ de cicatrices inesthétiques et d’une
chirurgie plastique secondaire. Cette complication contre indique pour
certains la technique dans les formes superficielles.

Ces évaluations contradictoires impliquent :

- que la décision du choix de la technique soit prise en réunion multi-
disciplinaire

- que la famille et/ou le patient soit informés des avantages et des
inconvénients de chaque technique et participe a la décision en pleine
connaissance de I’ensemble des données



- que ces patients soient confiés a des équipes entrainées ayant
I’expérience de ces techniques.

8 CAS PARTICULIERS

8 — 1 KYSTES ANEVRYSMAUX SECONDAIRES

Nous avons déja évoqué I’'importance des kystes anévrysmaux secondaires
(ou associés) en particulier a la TUMEUR A CELLULES GEANTES et au
CHONDROBLASTOME (cf pathogénie et diagnostic différentiel).

Nous voudrions insister sur une association fréquente : KYSTE
ANEVRYSMAL ET DYSPLASIE FIBREUSE (59-60-61-62) Des kystes
anévrysmaux peuvent se développer sur un os touché par une dysplasie
fibreuse, que la forme soit monostotique ou polyostotique. Cette
complication se manifeste par I’apparition d’une tuméfaction douloureuse.
Les os du crane et de la face (frontal, sphénoide, ethmoide) sont plus
fréquemment atteints que les autres, ce qui s’explique par
I’hypervascularisation habituelle des 1ésions de dysplasie fibreuse a ce
niveau (63). La symptomatologie clinique dépend alors de la topographie
de I’atteinte.

Apres la puberté, cette complication est volontiers déclenchée par une
grossesse ou une prise de contraceptifs. Il faut savoir différencier
I’apparition d’un kyste anévrysmal de la

dégénérescence kystique de la dysplasie fibreuse.

- si les foyers microscopiques de dégénérescence kystique sont fréquents,
les macrokystes sont plus rares. IlIs peuvent etre uniques ou multiples. Ils
sont plein d’un liquide fluide clair comme le kyste essentiel. Ils ne sont pas
bordés d’une couche d’épithélium mais d’un tissu ostéofibreux
métaplasique. Leur aspect en imagerie est le méme que celui des kystes
essentiels. Ils sont asymptomatiques et tres lentement ou pas évolutifs.

- Le kyste anévrysmal a I’inverse est douloureux et rapidement évolutif.
En imagerie, il contient un ou plusieurs niveaux hémato-hématiques. Son
contenu est sanguin. Les parois sont fibreuses.

5 -2 KYSTE ANEVRYSMAL SOLIDE

Cette variante du kyste anévrysmal a été décrite par SANERKIN en 1983
(64).

Cette terminologie contradictoire a €t€ choisie car 1’histologie est la méme
que celle des parties solides du kyste anévrysmal. Elle a en fait la méme
anatomie pathologique que des granulomes réparateurs a cellules géantes
de la mandibule ou des petits os de la main et du pied (7).



Beaucoup d’auteurs pensent aujourd’hui que le kyste anévrysmal solide et
le granulome réparateur a cellules géantes sont une seule et méme 1€sion
(65) qui serait une réponse a une hémorragie intra-osseuse, rejoignant ainsi
ceux qui pensaient que c¢’était une forme de guérison spontanée du kyste
anévrysmal.

Cette 1ésion touche les enfants pendant les deux premieres décennies et les
adultes jeunes. Elle touche préférentiellement le squelette axial (66) et plus
rarement les os longs (fémur, humérus) (67). L’aspect en imagerie est tres
variable allant d’une tumeur lentement évolutive, a une tumeur rapidement
évolutive et c’est la biopsie qui fait le diagnostic.

Le diagnostic histologique avec une tumeur brune de 1’hyperparathyroidie
n’est pas possible mais le contexte clinique et biologique est différent. Au
niveau des phalanges, métacarpes et métatarses, un diagnostic histologique
de kyste anévrysmal solide ou de tumeur a cellule géante doit faire
systématiquement discuter le diagnostic de granulome réparateur a cellules
géantes. Le curetage ou I’exérese entrainent en général la guérison.

8 —3 KYSTE ANEVRYSMAL DES TISSUS MOUS

Le kyste anévrysmal peut se développer au niveau des tissus mous (68). Il
apparait comme une masse tumorale calcifiée en périphérie avec une fine
trabéculation, ce qui peut étre confondu avec une myosite ossifiante.
L’aspect en IRM est le méme que celui des localisations osseuses.

CONCLUSION

Le kyste anévrysmal est une Iésion pseudo-tumorale bénigne. Les données
épidémiologiques et I’aspect en imagerie permettent aujourd’hui un
diagnostic facile. Deux points fondamentaux doivent €tre pris en compte :
- 1l faut essayer de préciser si le kyste anévrysmal est primitif ou
secondaire

- 1l faut formellement éliminer un ostéosarcome télangiectasique.

La prise en charge thérapeutique est impérative car la 1€sion est expansive
et destructrice.

Le traitement chirurgical avec curetage ou exérese, cryothérapie ou
phénolisation, et greffe, permet une analyse anatomo-pathologique et
donne de bons résultats avec un taux de récidive de 10 a 30 %. Les
traitements percutanés par agent sclérosant qui se sont développés pendant
la derniere décennie donnent lieu a des évaluations contradictoires.
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Le kyste anévrysmal osseux : Traitement chirurgical
G. Bollini*, J. Cottalorda**, J.L. Jouve*
* Hopital Timone Enfants CHU Marseille
** Hopital Nord CHU Saint-Etienne

Avant Propos :

Une longue collaboration avec J Cottalorda nous a permis de développer
des idées communes dans la prise en charge de cette pathologie. Ce texte
nous est donc commun.

1. Biopsie

La biopsie nous parait indispensable (1,9). Une biopsie chirurgicale
effectuée avec les regles habituelles de la chirurgie oncologique
orthopédique sera le plus souvent préférée a une biopsie au trocard qui est
sujette aux erreurs de diagnostic (22). L’imagerie peut aider dans le choix
de la zone a biopsier préférentiellement, pour ne pas, ou ignorer une lIésion
associée (5), ou biopsier dans une zone « inactive » comme par exemple
lorsque s’associent KAO et kyste essentiel. Il faut toujours interpréter les
lames avec le bilan d’imagerie.

2. Méthodes thérapeutiques

2.1 Méthodes abandonnées ou d’utilisation encore « confidentielle » :
2.1.1 La radiothérapie : Elle a permis dans le passé d’obtenir de bons
résultats cliniques. Elle ne met cependant pas a I’abri des récidives,
comporte un risque a moyen terme de stérilisation des cartilages de



croissance, de myélopathie et a long terme de dégénérescence
sarcomateuse (9). Elle ne doit plus étre utilisée.

2.1.2 Technique de la transfixion : En 1990 le traitement des KOA par la
mise en place de plusieurs broches de Kirschner dans le kyste a été décrit
(23). Le but est d’éviter d’avoir une cavité close, cause principale des
récidives d'apres 1’ auteur. M€me si sa série ne comprend que 6 enfants, les
résultats semblaient prometteurs mais aucune nouvelle publication n'est
venue confirmer ces résultats.

2.1.3 Injection intralésionnelle de corticoide : La plupart des auteurs
pensent que 1'injection intra-kystique est inefficace (5,10). Plusieurs
publications rapportent 1'aggravation rapide d'un "supposé" kyste essentiel
ayant €t€ ponctionné et pour lequel, une injection de corticoides a €té
réalisée car le liquide de ponction €tait citrin. La biopsie secondaire a
conclu a la présence d'un KOA (1,10).

2.1.4 Injection intralésionnelle de Calcitonine et d’alcool : Des résultats
prometteurs ont €té€ obtenus avec cette technique mais avec un faible recul
moyen (14 mois). De plus si la croissance du kyste a été stoppée dans 6 cas
sur 7, une guérison complete du kyste n'a €té€ observée que dans 3 cas.
Certains patients sont devenus allergiques a la calcitonine et le traitement a
du &tre arrété.

L’injection intra kystique d’alcool semble donner des résultats prometteurs
mais le recul est encore insuffisant pour juger définitivement cette
technique (16).

2.1.5 Implantation de particules osseuses partiellement déminéralisées
(BMP-like) : Delloye (13) a proposé 1’injection de particules osseuses
allogéniques déminéralisées ayant un effet ostéogénique, associées a de la
moelle autologue, pour faire basculer le KOA en phase de résorption vers
une phase d’ostéogenese réparatrice. Ce concept tres intéressant permet
une chirurgie peu invasive pour aspirer par une courte incision le contenu
du kyste et y introduire les particules sous forme de pate.

2.2 Méthodes non chirurgicales :

2.2.1. Injection intrakystique d’Ethibloc® : Ce chapitre a déja été
développé par F. Diard

2.2.2 Embolisation artérielle sélective : Elle peut &tre proposée comme un
traitement isolé (17), ou comme préalable a la chirurgie pour diminuer le
saignement peropératoire (5,17). Elle est tres utilis€e au niveau du rachis et
du bassin ou 1’on ne peut pas utiliser un garrot pneumatique.
L’embolisation n’est malheureusement pas toujours possible (relation avec



la vascularisation de la moelle épiniere, impossibilité de reconnaissance
des arteéres nourricieres ou trop grand nombre de pédicules afférents). Elle
peut se faire sous controle des potentiels évoqués somesthesiques mais il
semble exister peu de complications neurologiques quand ces
embolisations sont pratiquées par des radiologues interventionnistes
expérimentés (17). Un des avantages de la méthode est la possibilité de
proposer n'importe quel autre traitement en association ou en cas d’échec.
2.3 Méthodes chirurgicales :

2.3.1 La biopsie : Elle peut étre la premiere des méthodes chirurgicales.
Des KOA ont évolués favorablement apres une biopsie isolée en particulier
dans les localisations a I’os iliaque (11,19).

2.3.2 Curetage ou saucerisation : Le principe consiste a pénétrer par une
fenétre plus ou moins large a I’intérieur du kyste, a faire un curetage
soigneux de sa cavité et a en exciser la paroi. On peut ou non y associer
une greffe osseuse, voire une ostéosynthese. L’efficacité d’un curetage-
greffe n’est pas supérieure a celle d’un curetage simple en terme de
récidive (25). Le taux de récidive apres curetage varie beaucoup dans la
littérature : 22% pour Vergel de Dios (27), 59% pour Biesecker (2) et
Jusqu'a 71% pour Freiberg (15). Pour comprendre de telles différences, il
faut différencier curetages et saucérisation. Cole (8) a traité des KOA par
curetage avec une petite fenétre osseuse. Seulement 6 des 13 KOA ont
guéris alors que lorsqu'il a pratiqué une saucérisation (avec une grande
fenétre osseuse permettant une ablation compléete de tout le tissu tumoral),
tous les KOA ont guéris. Les récidives peuvent efficacement étre traitées
par un nouveau curetage. La tres grande majorité des récidives survient
dans les premiers mois qui suivent le traitement (3 a 6 mois), ce qui laisse
supposer une excision incomplete (1,5). Seulement 8% surviennent apres 1
ans (2). Les localisations vertébrales auraient un taux de récidive inférieur
aux autres localisations (27).

2.3.3 Thérapeutique adjuvante (phénol, ciment et cryothérapie) : Les
récidives ont poussé€ plusieurs auteurs a associer au curetage une
thérapeutique adjuvante pour détruire les parois du kyste : - le phénol
semble peu efficace (20% de récidives pour Capanna (6)) — le ciment et la
cryothérapie briilent les parois et 1’0s sous-jacent sur environ 2 cm. Pour
Marcove (20), la guérison est obtenue dans 82 % des cas. Les bons
résultats passent a 96 % apres une deuxieme (ou plus) séance de
cryochirurgie. De nombreuses complications ont cependant été décrites :
infection, fracture, nécrose cutanée ou du lambeau périosté, ost€onécrose,



embolie gazeuse, thrombose vasculaire, atteinte neurologique, 1€sion du
cartilage de croissance (15, 20,25).

2.3.4 Résection : Par opposition au curetage, la résection enleve en totalité
le kyste en passant en zone saine. La grande différence avec une vraie
résection « carcinologique » pour tumeur maligne est que I’ouverture du
foyer ne présente aucun danger pour 1’évolution ultérieure et que 1’exérese
tout en €tant complete laisse chez I’enfant un fourreau périosté intact dont
il faut tenir compte dans les possibilités de reconstruction (3). Elle doit étre
associée a une reconstruction par une greffe osseuse si elle compromet la
solidit€ ou la continuité d’un os porteur. Le taux de récidive apres
résection est tres faible (1, 2,7). La résection ne se justifie que si elle
n’implique pas de diminution fonctionnelle

3. Indications thérapeutiques

3.1 Stratégie thérapeutique et indications

La biopsie préalable doit €tre systématique. Le kyste anévrismal

« symptome » d’une autre tumeur doit €tre traité comme la 1€sion initiale
et ne rentre donc pas dans notre propos.

Pour le KOA « primitif », les indications dépendent de son agressivité
radiologique, de sa taille, de 1’age du patient, de la localisation du kyste et
enfin de son rapport avec un éventuel cartilage de croissance. Chaque cas
est particulier et il n’existe donc pas de « recette miracle ».

3.1.1 Formes inactives de KOA. Les 1€sions non menagantes (sur le plan
fracturaire ou neurologique) peuvent €tre surveillées radiologiquement ou
curetées avec un faible risque de récidive (5,27).

3.1.2 Formes actives ou agressives (en dehors des localisations
particulieres traitées plus loin)

Le traitement classique repose sur le curetage soigneux ou la saucérisation.
Les thérapeutiques locales adjuvantes sont peu utilisées en France en
raison des complications locales. La reconstruction osseuse dépendra des
conditions mécaniques apres 1’exérese et ne présente pas de spécificité a
cette pathologie (autogreffe libre, vascularisée, biomatériaux,
ostéosynthese).

L’injection d’Ethibloc® doit étre discutée en premiere intention en
particulier chez 1’enfant.

Si la résection n’entraine pas de séquelles fonctionnelles, elle peut tre
discutée en premiere intention. En cas de retentissement fonctionnel, elle
sera discutée apres 1 ou 2 échecs de curetage ; chez I’enfant la



reconstruction sera facilitée par une résection sous-périostée qui permet
avec une greffe autologue libre une reconstruction de qualité.

3.2 Localisations particulieres

3.2.1 Lésions au contact du cartilage de croissance : L’épiphysiodese qui
est parfois constatée pour des Iésions au contact du cartilage de croissance
n’est pas toujours secondaire a la tumeur. Elle est parfois provoquée par un
curetage trop énergique de la Iésion au contact de ce cartilage. Soit le
curetage est large et le risque d’épiphysiodese est important, soit le
curetage est prudent et le risque de récidive est grand (9). Chez I’enfant,
surtout si il est jeune, il faut absolument préserver le cartilage au risque de
voir apparaitre une récidive par curetage insuffisant. Certaines techniques
ne pourront pas €tre utilisées (cryothérapie, ciment). La technique de choix
reste le curetage. Bollini (3) préconise une résection sous-périostée
métaphysaire avec un curetage au tampon monté au contact du cartilage de
conjugaison pour ne pas le 1€ser. La perte de substance ainsi créée sera
comblée par une fibula non vascularisé enchassée dans le fourreau périosté
et maintenue a quelques millimetres du cartilage de croissance par de fines
broches le traversant. Ces enfants seront régulicrement surveillés en
consultation, et il sera plus facile de traiter une éventuelle récidive prise a
un stade précoce qu’une épiphysiodese (3,9). Si la 1€sion traverse le
cartilage de croissance la résection sous périostée exposera parfaitement
cette traversée et la résection pourra se poursuivre a travers le cartilage de
croissance jusque dans I’épiphyse sans entrainer d’épiphysiodese si, en fin
de résection, un matériau inerte, comme du ciment chirurgical, est
interposé a travers le défect de cartilage de croissance. Ce matériau de
désépiphysiodese devra idéalement étre solidaire de I’épiphyse.

3.2.2 Les lésions pelviennes : I’évolution des formes pelviennes peut se
faire vers la stabilisation ou la régression apres un geste minime (biopsie
ou curetage incomplet) méme pour des formes agressives (8, 11,19). Pour
cette raison, il est recommandé, dans cette localisation, apres biopsie et
confirmation du diagnostic de temporiser quelques mois (12) ou
d’emboliser la 1ésion. Un traitement chirurgical plus agressif sera envisagé
si la 1ésion continue d’évoluer ou est menagante sur le plan mécanique.
3.2.3 Les lésions rachidiennes : Les atteintes vertébrales sont souvent
agressives avec une atteinte des vertebres adjacentes et des cotes dans pres
de 40% des cas. L'embolisation artérielle sélective, soit comme traitement
isolé (4), soit en préopératoire (car un saignement incontrolable dans cette



région peut etre lourd de conséquences) est admise par tous les auteurs.
Dans le cas d'une fracture pathologique ou d'une atteinte neurologique,
méme si la résection en bloc parait €tre la meilleure solution théorique
pour éviter les récidives, Boriani (4), Dekeuwer (12), de Kleuver (18) et
Papagelopoulos (22) préferent une chirurgie moins invasive de curetage ou
d’ exérese par morcellement. Ce geste doit répondre a trois impératifs : -
exérese totale de la tumeur - décompression de 1’axe médullaire -
reconstruction et stabilisation du rachis (9). La stratégie opératoire et le
choix des abords doivent répondre a ces 3 impératifs, en gardant a 1’esprit
le caractere non contaminant d’une exérese par morcellement si elle est
complete (a la différence des sarcomes). Turker (26) insiste sur les
"désastres" que peut entrainer un traitement isolé du KOA rachidien sans
s’occuper des déformations et de 1’instabilité résiduelle. Il est important,
surtout dans cette localisation, de traiter la 1ésion en un temps et de ne pas
avoir a réintervenir pour une récidive car les complications sur une reprise
peuvent etre tres graves (2 déces dans la série de Papagelopoulos) (22).
3.3 Récidives selon 1'age

Il semble acquis qu'il existe une différence dans le taux de récidive entre
les adultes et les enfants de moins de 15 ans. Plusieurs auteurs ont rapporté
que plus les sujets €taient jeunes et plus le risque de récidive était élevé
(2,27). Dans I'étude de Vergel de Dios (27), plus de 90% des récidives sont
survenues chez des patients de moins de 20 ans. Le risque de récidive
diminue avec l'age (32% de récidive en dessous de 15 ans, 12% apres 15
ans et 0% apres 25 ans).

Chez I’enfant, le KOA serait plus agressif chez les plus jeunes, 75% des
récidives sont survenues chez des enfants de moins de 5 ans pour Ramirez
(sur seulement 4 enfants) (24), 71 a 100% selon les formes pour Freiberg
(15) pour I’enfant de moins de 10 ans (sur seulement 4 enfants). Ces
constations ne sont pas confirmées par Ozaki (21) (3 récidives sur 14
enfants de moins de 10 ans). Dormans (14) a propos de 45 enfants porteurs
d'un KOA ne retrouve pas de différence significative selon que les enfants
ont moins ou plus de 10 ans. Dans une étude multicentrique de 21 KOA
chez des enfants de 5 ans ou moins, Cottalorda (10) note 20% de récidives
ce qui est en dessous du taux moyen de la littérature, adultes et enfants
compris. Il ne note que 2 récidives pour 14 curetages. Il conclu que le
curetage peut €tre utilisé chez de jeunes enfants et qu'un traitement plus
agressif ne semble pas indiqué.
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