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Introduction

La reconstruction des membres est un challenge chirurgical pour les orthopédistes, d'autant
plus présent dans la spécialité infantile du fait de la croissance. Les progrés des techniques de
résection carcinologique ont permis des chirurgies de plus en plus conservatrices. Si les
techniques radicales sont en diminution, la nécessité de résection de segments osseux persiste,
posant le probléme de leur reconstruction.

Les tumeurs osseuses malignes primitives représentent 5% des tumeurs malignes de l'enfant.
L'ostéosarcome et le sarcome d'Ewing en sont les principaux représentants. Les progres de la
médecine oncologique et I'avenement des chimiothérapies dans les années 70 ont permis une
amelioration spectaculaire de la morbi-mortalité et les enjeux sont désormais de permettre non
seulement une reconstruction dans l'enfance mais une fonction qui sera pérenne.

Dans la littérature, deux techniques ressortent dans l'arsenal des chirurgiens : la technique
dérivée de A.C. Masquelet dite de la Membrane Induite (MI) et celle de Taylor, Miller and
Ham depuis 1975 de la fibula vascularisée (FV). Cette derniere a été complétée plus
récemment par l'association a un manchonnage d'allogreffe osseuse.

Ces techniques sont difficiles et de nombreuses complications subsistent. Or, il n'existe pas
aujourd'hui d'algorithme décisionnel en fonction de 1’age de 'enfant, de la localisation et la
taille de la tumeur qui aideraient le chirurgien a faire le meilleur choix possible.

Le but de notre étude est de comparer 3 techniques de reconstruction diaphysaire dans le
cadre des tumeurs malignes chez I’enfant : les M1, les FV et les FV manchonnées par
allogreffe. Nous étudierons les résultats fonctionnels et radiographiques des reconstructions
ainsi que l'incidence des différentes complications et leur association éventuelle en fonction

de l'age, du segment reconstruit et de sa longueur et de la technique.

I) Contexte :

Les tumeurs osseuses (TO) malignes primitives représentent 5% des tumeurs malignes de
l'enfant dont 90% sont des ostéosarcomes ou des sarcomes d'Ewing.

Le diagnostic d'une TO repose sur la confrontation clinico-radio-biopsique.



1) Stratégie de Prise en Charge d'une tumeur osseuse de I'enfant

A) Premicre Consultation

Les motifs de la premicre consultation sont le plus souvent des douleurs de membres, ou une
masse palpée. Habituellement, le patient est adressé par le médecin traitant ; le délai entre le
début des symptomes et la premicre consultation en orthopédie étant de plusieurs semaines
voire plusieurs mois.

La prise en charge de ces patients nécéssite une excellente coordination avec les oncologues
pédiatres, les anatomopathologistes, les radiologues. Une prise en charge sociale est aussi
nécéssaire caril s’agit de pathologies longues, présentant des complications dont le traitement

est extrémement onéreux chez des enfants venant souvent de loin, voir de 1’étranger.

B)Imagerie

La radiographie standard est le premier examen réalisé, permettant de mettre en évidence une
1ésion ostéolytique ou ostéocondensante plus ou moins étendue. Son analyse sémiologique
permet de s’orienter rapidement vers une lésion agressive ou douteuse qui doit faire
programmer une biopsie en urgence. L’ Imagerie par Résonnance Magnétique (IRM) est
indispensable avant la biopsie, c’est I’examen de choix dans ’analyse de la 1ésion et dans le
bilan d’extension loco régional. Cette IRM de départ sera par la suite I’examen de référence
pour I’évaluation de la réponse a la chimiothérapie et pour la plannification opératoire. La
tomodensitométrie (TDM) permettra d'explorer les régions plus difficilement accessibles en
particulier au bassin et au rachis. Elle permet 1'étude de la corticale et de la matrice tumorale.
Le bilan d' extension comprend également une scintigraphie au Tc99m et un TDM pulmonaire
a la recherche de localisations secondaires.

Au terme de ce bilan d’imagerie, on pourra s’orienter vers une Iésion potentiellement
agressive dont les principaux diagnostics différentiels seront l'ostéomyélite et les tumeurs

osseuses benignes.



V signes d’agressivité | ¥ Tumeur V Tumeurs
de la lésion sur les maligne bénigne
clichés radiologiques
conventionnels
Taille de la tumeur Diamétre » 6 cm | Diamétre « 6 cm
Contenu de la tumeur Tissus osseux
ou calcifica-
tion
Périphérie de l'os Lamelles in- Lamelles
terrompues et | épaisses et
perpendiculai- | paralleles a la
res alaframe | trame osseuse
DSsSeuse

Ostéosarcome : comprend des zones denses
ou, au contraire, des zones de destruction de 'os.

Ewing : aspect en pelure d'oignon

WV Distinction V Tumeur ¥V Infection ou
entre tumeur et maligne ostéomyélite
infection osseuse

Fiévre, fatigue, Parfois présent | Parfois absent

inflammation

Biologie Augmentation

des globules
blancs

Présence de
bactéries dans
un prélévement
de sang mis en
culture (hémocul-
ture).

Radiologie Fixation du Liquide au niveau
produit admi- des parties mol-
nistré lors de les et écartement
la scintigraphie | des extrémités
osseuse au osseuses. On
niveau de la peut visualiser un
tumeur abcés dans les

parties molles.

Il peut exister un
fixation du produit
administre lors de
la scintigraphie
0sseuse au ni-
veau de l'infection
osseuse.




Des radiographies de la main et du coude pourront aussi étre réalisées afin d’évaluer 1’age

osseux permettant de réfléchir a la reconstruction en fonction du potentiel de croissance.

C) Biopsie

Une fois le diagnostic suspecté et le bilan d'extension loco régional réalisé, elle doit étre
rapidement effectuée.

Au niveau des membres elle est en régle général chirurgicale, au bloc opératoire et sous
anesthésie générale. Elle doit étre faite par un chirurgien expérimenté, au mieux par celui qui
prendra en charge I'enfant par la suite. Il y a peu de place aujourd'hui pour la biopsie a
l'aiguille dans les sarcomes osseux des membres.

Les régles de bonnes pratiques sont une biopsie réalisée sur le trajet de la future voie d'abord
d'exerese, directe, sans dissection, avec un laboratoire prévenu et des prélévements envoy¢€s a

'état frais.

Degré de Malignité des principales variétés de sarcomes osseux

Type histologique Bas degré de malignité Haut degré de malignité

L'anatomopathologie doit toujours €tre corrélée au terrain (age, localisation), a I'examen

clinique et a 'imagerie.

D)Réunion de Concertation Pluridisciplinaire

Sont présents, dans un des centres de référence, des membres de toutes les spécialités :
radiologue, anatomopathologiste, plusieurs chirurgiens, de plusieurs équipes, et oncologues
pédiatres.

Durant cette réunion est prise la décision du plan de soins et du timing. La technique de

reconstruction est aussi discutée.




E)Consultation d'annonce :

Elle est organisée et menée par le médecin référent, au calme, et avec les 2 parents. Elle sera
répétée si besoin. Elle nécéssite de s'adresser aux parents et a I'enfant, avec un vocabulaire
adapté. Le projet de soins, la présentation de la prise en charge multidisciplinaire et de

1'équipe de soins doivent étre au centre de la discussion.

F)Chimiotherapie néo-adjuvante et adjuvante :
Les premicres chimiothérapies sont apparues dans les années 70.
Les protocoles sont en amélioration constante et adaptés a chaque patient en fonction de l'age,

l'extension des Iésions, la réponse histologique, la présence de marqueurs ou non.

La chimiothérapie initiale, néoadjuvante, a de nombreux avantages :
e Traitement général précoce préventif des métastases
¢ Diminue la taille de la tumeur initiale ce qui facilite une résection chirurgicale
conservatrrice
e Evalue la réponse histologique de la tumeur a la chimiothérapie. Cette réponse s'est

révélée étre I'un des facteurs prédictifs les plus importants

Les protocoles utilisés dans cette étude étaient euroEwing2012 et OS06.

Le but de I’essai clinique « OS 06 » est d’évaluer I’efficacité de 1’adjonction d’un traitement
par Zometa au protocole classique, qui associait le Méthotrexate a haute dose, la
Doxorubicine, le Cyclophosphamide, le Cisplatine, 1’Ifosfamide et I’Etoposide.

Le but de I’essai clinique « Euro Ewing 2012 » est de comparer 2 schémas de chimiothérapie :

e [’un correspondant au traitement standard de la maladie en France et en Angleterre :

o Chimiothérapie d'induction par VIDE (Vincristine, Ifosfamide, Doxorubicine,
Etoposide)

o Contrdle local - chirurgie et/ou radiothérapie

o Chimiothérapie de consolidation par VAC (Vincristine, Actinomycine D,
Cyclophosphamide) si la tumeur est petite ou par VAI (Vincristine,
Actinomycine D, Ifosfamide) si la tumeur est grosse

e [’autre correspondant au traitement standard aux Etats-Unis et dans d’autres pays :

o Chimiothérapie d'induction par VDC (Vincristine, Doxorubicine,
Cyclophosphamide) / IE (Ifosfamide, Etoposide)



o Contrdle local - chirurgie et/ou radiothérapie
o Chimiothérapie de consolidation par IE / VC (Vincristine, Cyclophosphamide

Ces polychimiothérapies ont permis d’augmenter la survie a 5 ans des patients au-dela de
50%.

L'association thérapeutique avec la chirurgie est nécessaire (1)
Chirurgie seule : 11% rémission
Chimiothérapie seule : 10% rémission

Chimiothérapie + Chirurgie : 60-70% rémission

Avec cette séquence thérapeutique, les taux de récidives ne sont pas supérieurs a une
amputation, dans les cas d'un ostéosarcome (OS) non métastatique. Les OS métastatiques ne
sont pas de bons pronostics, surtout si les metastases sont osseuses. Quelque soit le stade
d'avancement, ces OS justifient d'une chimiothérapie intensive initiale, puis d'un traitement

complémentaire apres le temps chirurgical.

G)Radiothérapie

La radiosensibilité des tumeurs d'Ewing a fait que l'irradiation a longtemps été le principal
traitement local. L'efficacité locale augmenterait avec la dose regue, qui doit étre supérieure a
45 Gy. La dose classique recommandée est entre 55 et 60 Gy. Actuellement dans les derniers
protocoles de soins des tumeurs d’Ewing (EuroEwing 2012), I’indication d’une radiothérapie
est devenue quasi systématique en raison du risque de récidive locale méme en cas de bonne

réponse a la chimiothérapie.

La radiothérapie continue a avoir des indications dans les formes inopérables de tumeurs
d'Ewing mais elle est plus fréquemment utilisée en complément de la chirurgie pour assurer le
controle local et régional de la tumeur.

Il n’y a pratiquement pas d’indication de radiothérapie dans les OS qu’elle que soit leur

forme, en raison de la non radio-sensibilité de ces tumeurs.

2) Principes de la chirurgie de résection carcinologique (1)

L'enjeu principal du traitement des tumeurs malignes est le pronostic vital et secondairement
le pronostic fonctionnel. Historiquement, les tumeurs osseuses malignes primaires étaient

traitées par amputation.



La résection carcinologique, grace aux avancées des chimiothérapies depuis les années 70,
montre aujourd' hui des taux de survies identiques aux techniques radicales.

L’objectif de la chirurgie est le contrdle local de la maladie. L’exérése en totalité de la tumeur
doit permettre de maintenir une bonne fonction du membre, en réduisant au maximum la
morbidité, et favorisant I’acceptation par le patient. Cette exérese doit se faire avec des
marges appropriées car la chirurgie conservatrice est compatible avec des marges adéquates et

des marges inadaptées conduisent a une récidive locale de la tumeur.

La classification de Enneking est le systeme de stadification adopté par la MSTS américaine,
mise au point en 1981, et tente de définir ces marges "adéquates".
Elle tient compte :

e du grade

e de la localisation (intra ou extra compartimentale)

e de la présence ou non de métastase

Stade La tumeur est de bas grade et ne s'est pas propagee.

]
La tumeur correspond au stade 14 si elle se situe entierement 3

I'intérieur de l'os (intracompartimentale).

La tumeur correspond au stade 1B si elle s'est propagee au-delz de Iz
paroi osseuse (extracompartimentale).

Stade » La tumeur est de haut grade et ne s'est pas propagee.
2 + Le sarcome d'Ewing est une tumeur de haut grade; il n'existe
donc pas de sarcome d'Ewing de stade 1.

La tumeur correspond au stade 24 si elle se situe entigrement 3
I'interieur de l'os (intracompartimentale).

La tumeur correspond au stade 2B si elle s'est propagée au-delz de la
paroi osseuse (extracompartimentale).

Stade La tumeur est de tout grade et s'est propagee a dautres os ou 3
3 d'autres organes.



L’amputation néanmoins conserve quelques indications :

e ¢chec du traitement conservateur

atteinte du pédicule vasculo nerveux
e tumeur infectée
e cnvahissement cutané important

e traitement palliatif

Classification Chirurgicale des TO malignes

Caractéristiques

A la fin de la chimiothérapie néoadjuvante, 1’évaluation IRM montre s’il existe une
diminution de I’envahissement des parties molles et de la vascularisation tumorale, permettant
ainsi de faciliter la dissection et de diminuer le sacrifice tissulaire.

La résection doit obéir a des régles tres strictes.

La plannification de celle-ci se fait conjointement avec les radiologues afin de définir les
marges optimales. Celles-ci sont planifiées sur les séquences T1 de I'IRM pré-chimiothérapie
(atteinte osseuse) et sur I’IRM post-chimiothérapie néo-adjuvante, pour définir I’atteinte des
parties molles ou en cas de progression tumorale.

L’évolution actuelle de la chirurgie des sarcomes d’Ewing est en faveur d’une chirurgie large,
en particulier des parties molles (ghost surgery) atteintes initialement.

La chirurgie des sarcomes osseux est une chirurgie a risque, en particulier infectieux du fait de

la lourdeur du geste chez des patients immunodéprimés et a 1’état général plus ou moins



altére.

La famille doit étre informée des risques, complications, séquelles a prévoir et de 'amputation
ultérieure éventuelle.

Il est nécessaire d’intégrer la croissance a ce raisonnement et I’IRM évaluera aussi I’intégrité
de la physe, car elle est une barriére temporaire a 1’extension tumorale, ce qui permettrait une
conservation épiphysaire et un meilleur pronostic relatif a 1’inégalité de longueur de membre
ultérieur. La présence d'un épanchement n'est pas une indication formelle & une résection

articulaire.

Classification de P.Mary

Ces interventions sont des chirurgies longues et difficiles.
Elles peuvent se réaliser sous garrot (1) mais son utilisation reste discutée.
Il faut prendre soin d'avoir deux tables d'instrumentation : une "contaminée" pour le temps de

résection et une "saine" pour le temps de reconstruction.



La cicatrice de biopsie doit étre excisée et rester en continuité avec la pi¢ce tumorale.

On doit aussi réaliser des prélévements médullaires aux extrémités saines et les envoyer
séparément a 1'examen extemporané.

Le périoste ne doit pas étre strippé ou déchiré du coté Iésionnel.

Il ne faut jamais réaliser de résection sous périostée pour les TO malignes.

Au contraire les marges des tissus mous se planifient sur la derniére IRM.

Elles sont qualifiées de marginales quand elles sont au contact de la néocapsule tumorale sans
'ouvrir ou de larges quand elles laissent une couche de tissu sain au contact de la 1ésion.

On peut parfois étre amené a devoir relever la piece aprés une coupe osseuse afin de procéder
a une dissection rétrograde.

Lorsque des structures vasculaires ou nerveuses sont refoulées par effet de masse, il y a
possibilité de laisser le perinerve ou peri vaisseau sur la tumeur.

Il y a parfois nécéssité de réaliser un pontage ; parfois possibilité d'utiliser un stimulateur

nerveux.

Les coupes osseuses sont prédéterminées par rapport a un repére fixe.

La piéce ne doit pas étre manipulée avec des daviers.

Radiographie de la piece

Elle est envoyée orientée et mesurée sans délai et a 1'état frais en anatomopathologie
(laboratoire prévenu). L’analyse informera par la suite sur le pourcentage de necrose tumorale

et les limites d'exérese. La réponse histologique conditionnera la suite de la chimiothérapie



Aspect macroscopique d’un osteosarcome



Ne pas tracter sur le membre une fois les coupes osseuses réalisées afin de ne pas léser les
troncs nerveux.

Ne pas twister les axes vasculaires, car il existe un risque de thrombose.

Placer le redon dans I'axe de la cicatrice, plutot en distal. Il peut étre aspiratif sauf s'il persiste
des grandes cavités apres résection ou le siphonnage sera préféré devant les risques
hemorragiques

Fermeture plan par plan, sans tension pour éviter les nécroses et éviter les steri-strips devant
le risque d'oedéme et de souffrance cutanée.

Si nécéssaire, il y a possibilité de réaliser des lambeaux musculo cutanés de couverture ou des

greffes de peau.

La prise en charge de la douleur en post opératoire est primordiale (ALR, peridurale, pompe a
morphine) Les premiers jours post opératoires sont souvent passé€s aux soins continus.
Les complications peuvent en effet é&tre nombreuses : hematome, infection, déficit

neurologique, embolie gazeuse, thrombose vasculaire

3) Les diftérentes tumeurs de I'Etude (2)

La classification des TO tient compte de la différenciation tissulaire :
OS --> ostéosarcomes

Cartilage --> chondrosarcomes

Moélle osseuse — sarcomes d'Ewing, lymphomes

Adamantinome

Les enfants souffrant de sarcomes d'Ewing peuvent présenter des signes systémiques rarement

présents dans les osteosarcomes.
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A) Osteosarcome (OS) (3)

L'ostéosarcome est une tumeur osseuse primitive maligne caractérisée par la formation d'os
immature ou de tissu ostéoide par les cellules tumorales.

Son pic de fréquence se situe dans 60% des cas entre entre 10 et 20 ans et dans 10% des cas
avant 10 ans. Les garcons sont touchés 40% plus que les filles. 80% des OS se situent au
niveau des os longs (fémur dans 40% des cas, tibia dans 20%, humérus 10%). 20% des
tumeurs sont localisées au rachis ou au pelvis. Dans 10 a 20% des cas, il existe au moins une
métastase au moment du diagnostic, le plus fréquemment pulmonaire. Dans 10% des cas
l'imagerie retrouve des skip-métastases au niveau de l'os atteint ou au segment adjacent.

On peut retrouver la présence de signes biologiques associés : PAL ¢levées, augmentation de
la VS et des lactates, anémie

L'aspect typique a 1'imagerie est I'association d’une ostéolyse et d’une ostéoformation.

Le processus malin débute en intra médullaire, rompt la corticale et envahit les tissus mous
avoisinants. En périphérie, on peut retrouver une image de triangle de Codman di a la

réaction périostée.
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En fonction du type anatomopathologique, on peut séparer les OS en :

-Conventionnels

11 en existe 3 histologies différentes selon la Classification de Dahlin:

osteoblastiques

fibroblastiques

chondroblastiques

-Autres : télangiectasiques (pseudo kystes simulant des anévrysmes osseux), a petites cellules

(cellules rondes immatures simulant un sarcome d'Ewing), de surface ...

B) Sarcome d'Ewing (3)

Il s'agit d'une tumeur neuroectodermique, osseuse, a petites cellules rondes, malignes et a fort
potentiel métastatique.

Il représente 12% des TO malignes primitives de l'enfant, et avant 20 ans, il s'agit de la
seconde tumeur en fréquence apres 1'osteosarcome.

L'age moyen de survenue se situe entre 5 et 30 ans, avec un pic autour de 12-18ans. Il touche
environ 50% plus de garcons.

Il existe de grandes variations ethniques : affection quasi absente des populations africaines,



asiatiques et américaines. Incidence 6 fois plus €élevée dans les populations caucasiennes sans
qu'il n'existe de facteur environnemental identifié.

Si aucune cause n'a été reconnue, une translocation spécifique impliquant le géne EWSR1
(22q12.2) est présente dans 90 % des tumeurs sous forme, le plus souvent, d'une translocation
t(11;22)(q24;q12).

Les localisations les plus fréquentes sont le pelvis, les os longs (16% au femur et 9% au tibia),
les cotes, les vertébres.

Dans 25% des cas on retrouve des métastases au moment du diagnostic (dont 50% sont
pulmonaires).

Le traitement comporte une chimiothérapie neo adjuvante et adjuvante a une exerese
chirurgicale lorsque la localisation le permet. Une radiothérapie peut étre proposée en
complément. Pour les formes les plus graves (mauvaise réponse a la chimiothérapie initiale ou
présence de métastases au diagnostic), une chimiothérapie a haute dose avec greffe de cellules
souches peut étre proposée en fin de traitement. Des thérapies ciblées, par exemple par des
médicaments anti-IGF-R (insulin-like growth factor receptor), sont actuellement a 1'étude.

La survie sans récidive des formes localisées est de I'ordre de 70 %. La survie de formes ayant

métastasé dans les poumons uniquement est d'environ 50 %.

C)Adamantinome (4)

Dans notre étude 1 cas d'adamantinome a été retrouvé. L'étiologie de cette tumeur est
inconnue (4)

Ce sont des tumeurs malignes a croissance lente. Il s'agit d'une tumeur rare qui ne représente
que 0,4 a 1% des TO primitives. Elle se localise dans 80% des cas au tibia et se présente sous
forme de 1ésions lacunaires corticales sans réaction periostée significative. Son diagnostic
différentiel est la dysplasie fibreuse. Son traitement nécéssite une résection compléte avec des
marges larges. La chimiothérapie et la radiothérapie n'ont pas d'intérét. Le pronostic est assez
bon avec une rémission dans 70% des cas. 15% des déces sont dus a des métastases qui sont

principalment pulmonaires et/ou lymphatiques.

D)Synovialosarcome (5)

C'est la tumeur maligne des tissus mous la plus fréquente (7 a 8% des sarcomes malins). Bien
que son pic de fréquence se trouve dans la 3¢éme décennie les adolescents représentent 15 a
20% des cas recensés. Son origine histologique reste inconnue mais il ne s'agit en fait pas d'un

sarcome d'origine synoviale mais de cellules souches multipotentes qui se différencieraient en



structures épithéliales et/ou mésenchymateuses.

11 se caractérise par la translocation t(X;18)(p11;q11)

La clinique se caractérise pas une masse indolore d'évolution lente et son traitement est
essentiellement chirurgical plus ou moins associé¢ a une radiothérapie adjuvante en fonction de
la taille et de la localisation de la 1ésion. Une chimiothérapie néo et adjuvante peut é¢galement

étre discutée chez I’enfant en fonction de la taille de la 1ésion

4) Les techniques de Reconstruction Diaphysaire

Articulaires :
Prothéses de Croissance

Transfert épiphysaire

Diaphysaires :
Membrane Induite
Fibula Vascularisée

Fibula Vascularisée associée a une Allogreffe

A) La Membrane Induite (6) (7)

Cette technique a été mise au point initialement par A.C. Masquelet (8) pour le traitement des
infections osseuses apres fracture ouverte chez 'adulte. Elle nécéssite deux temps
chirurgicaux. Le premier est la résection osseuse et le comblement de la perte de substance
par une entretoise de ciment. Cette technique repose sur la propriété biologique d'une
membrane a se former au contact de 1’entretoise, dont la composition est proche du périoste et
présente des propriétés ostéoinductrices. Afin de favoriser la bonne intégration de 1'os
ultérieurement, le ciment doit recouvrir 1'os sain a chaque extremité sur environ 1 cm. Le bon
déroulement de cette premiere étape nécéssite une ostésynthese pour une stabilisation
mécanique de qualité. Le deuxiéme temps consiste a retirer cette entretoise, en limitant au
maximum les décollements, sans Iéser la néo-membrane et le vide obtenu est comblé par de
l'os spongieux prélevé sur les crétes iliaques postérieures. L'os sain du site receveur doit étre
décortiqué a chaque extrémité afin de permettre un contact maximum avec la greffe osseuse et

le flit doit étre reperméabilisé. La membrane est ensuite suturée au fil résorbable a aiguille



ronde afin de ne pas la déchirer. Les suites immédiates de ce deuxiéme temps représentent la
période la plus fragile mécaniquement et il est de temps en temps nécéssaire de compléter ou
modifier l'ostéosynthese. Dans 1’idéal, elle doit permettre un appui rapide, au moins partiel,
afin de favoriser l'ostéogenese et 1’organisation progressive d’un os corticalisé.

L'os constitué est alors vivant, mécaniquement stable et en continuité avec 1'os d'origine.
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Cette technique est applicable aux pertes de substance osseuses de grande taille dans les suites
des résections de tumeurs malignes chez l'enfant.
L’intérét est de permettre un remplacement biologique et pérenne de l'os (9). Cette technique

nécéssite deux temps opératoires mais permet de diminuer la durée de la premiére



intervention qui a lieu dans la periode de chimiothérapie, et de limiter ainsi la lourdeur du
geste chirurgical. Une autre particularité est le timing du 2¢ temps opératoire. Classiquement
l'antibiothérapie d'une ostéite est de 6 semaines et ce délai correspond aussi a la sécrétion
maximale de facteurs ostéoinducteurs par la membrane induite. Or, dans le cadre des tumeurs
osseuses la période la plus proprice a la régénération osseuse est la fin de la chimiothérapie
adujvante qui se situe en moyenne a 6 mois, afin de diminuer le risque infectieux et favoriser
la tolérance de l'enfant.

La greffe avait lieu en moyenne 2 mois apres la fin de la chimiothérapie.

Enfin, la quantité osseuse nécéssaire peut étre relativeent trés importante sur un squelette

d'enfant et nécéssite parfois d'utiliser en complément des biomateriaux ostéoinducteurs.

Compte Rendu Opératoire
ler temps :
sous anesthésie générale +/- Anesthésie locorégionale selon les patients
Dissection de la tumeur et des vaisseaux.
Mise en place du matériel d'ostéosynthese (le plus souvent plaque vissée en proximal et en
distal).
Exerese de la piece tumorale
Comblement de la perte de substance par un spacer en ciment PALACOS Gentamicine
Attention particuliére a bien recouvrir de ciment la jonction os-Spacer
Irrigation continue de serum physiologique afin de diminuer les effets néfastes de la chaleur
lors de la polymérisation.
On vérifie la bonne tenue mécanique du montage.
Fermeture plan par plan sur un drain de redon.
Antibioprophylaxie par Cefazoline

Anticoagulation préventive pour les patients puberes

Soins post opératoires : Mobilisation passive et appui partiel autorisé a 2 semaines puis appui
complet

Chimiothérapie adjuvante débutée en moyenne 15 jours apres le ler temps

Différemment de la technique princeps de Masquelet, qui prévoyait un second temps a 6
semaines, l'intervention complémentaire était réalisée beaucoup plus tard, a distance des cures

de chimiothérapie afin d'en minimiser les effets secondaires néfastes ; en général, elle était



réalisée 1 mois apres la fin du protocole qui durait 6 a 7 mois




F Fitoussi

2éme temps :
sous anesthésie générale et anesthésie locale au niveau du site de prélévement de greffe

Prélévement pour autogreffe cortico spongieuse

Décubitus ventral afin d'avoir un abord direct des les 2 crétes iliaques postero superieures
Prélévement a la curette ou au ciseau d'os corticospongieux. Les tranches de prélévements
sont cirées.

Fermeture sur un drain de redon si nécéssaire.

Si nécéssaire, on peut étre amené a prélever une baguette tibiale comme complément de

greffe.

Temps de reconstruction

Décubitus dorsal, Garrot
Reprise de l'incision et ouverture a la lame froide de la membrane induite sur toute sa
longueur

Exposition du spacer avec une dissection minimale

On vérifie la stabilité mécanique du montage qu'on peut étre amené a compléter si nécéssaire.

Ablation du ciment apres fragmentation a l'osteotome

Décortication et avivement des extrémiés osseuses au niveau des jonctions



Reperméabilisation du canal medullaire avec un alésoir a main

Mise en place de la greffe a l'intérieur de la chambre biologique

Si insuffisance de greffe, possibilité¢ de combler avec du substitut type Osteopur®
Fermeture de la membrane avec un surjet de vicryl

Fermeture plan par plan sur un redon aspiratif

Soins post opératoires : Mobilisation passive douce. Immobilisation platrée puis appui partiel

a 6 semaines. Appui complet a 3 mois en fonction de la consolidation.









B) Autogreffe Vascularisée (10) (11)

Cette technique repose essentiellement sur les transferts de fibula vascularisée avec
anastomoses vasculaires microchirurgicales. Elle permet de combler de trés grandes pertes de
substance osseuse, jusqu'a 25 cm selon I'age et la taille de I'enfant.

Dans notre étude afin de diminuer la durée opératoire, les déperditions sanguines et les risques
infectieux inhérents a ce type de chirurgie, le prélévement de la fibula était réalisé en parallele
de la résection tumorale par une deuxiéme équipe.

La fibula est vascularisée par l'artere et la veine fibulaires qui fournissent une double
circulation endomédullaire et periostée.

L'épiphyse proximale (dans les transferts épiphysaires) présente une vascularisation
indépendante a partir de 1'artére inféro-latérale du genou et de branches de 'artere tibiale
antérieure.

La technique classiquement utilisée est celle décrite par Gilbert, avec abord latéral.

Compte Rendu Opératoire

Exerese tumorale et préparation du membre

L'enfant est installé en decubitus dorsal coussin sous la fesse, ou lateral, et garrot a la racine
du membre.

Pour des raisons pratiques d'encombrement, la fibula peut étre prélevée du coté controlatéral a
la tumeur.

On débute avant la résection tumorale par mettre en place le matériel d'osteosynthése, le plus
souvent une plaque verrouillée LCP bien appliquée sur la diaphyse, fixée en proximal et en
distal.

Exerese de la piece tumorale.

Préparation de l'allogrefte, si utilisée. Recoupée a la bonne dimension a la scie oscillante.

Fenétrée afin d'y introduire ensuite la fibula.

Prélevement de la fibula vascularisée
Incision centrée sur la fibula.
Ouverture du fascia crural et passage entre le soléaire en arricre et les muscles fibulaires en

avant



Dissection extra periostée en latéral et antéro-latéral jusqu'au septum intermusculaire crural
antérieur

Protection du paquet tibial antérieur

Incision de la membrane interosseuse au plus pres de 1'os

Dissection en arriere de la fibula et section de l'arcade du soléaire

Repérage du paquet fibulaire et de la division avec l'artére tibiale posterieure

On conserve une coiffe de muscle tibial postérieur et fléchisseur de 1'hallux

Section en distal et en proximal a la scie oscillante apres avoir ouvert le périoste
Section et ligature du paquet fibulaire a proximité de la bifurcation avec le paquet tibial
posterieur

Mise en place d'une vis de syndesmodése au niveau de I'extremité distale de la fibula

Fermeture de 1'aponévrose sur un redon aspirati

On met alors en place 1'allogreffe manchonnant la fibula. Dissection des vaisseaux du membre
receveur, le plus souvent l'artére fémorale profonde. Recoupe des extremités. Anastomoses
vasculaires sous microscope chirurgical par des points séparés d'ethilon 8-0 ou 9-0.
Verification de la perméabilité au lachage des clamps

Hémostase

Fermeture des plans musculaires, sous cutané et cutané sur un redon aspiratif.

Les principes de la Réeducation : platre 6 semaines en post opératoire coté du prélevement de
la fibula, platre ou zimmer du co6té de la résection/greffe puis orthése de protection avec
béquilles. Pas d'appui 6 semaines du coté du prélevement de la fibula. Appui protégé en
fonction de 1'état général et total a 3 mois en fonction de la consolidation clinique et
radiologique.

Suivi : a 6 semaines puis tous les 3 mois pendant 1 an et tous les 6 mois pendant 3 ans puis

annuel









1) Matériel & Méthodes :

11 s’agit d’une étude rétrospective multicentrique portant sur les dossiers des enfants traités
pour une tumeur osseuse maligne primitive diaphysaire des membres inférieurs entre juin
1986 et janvier 2014. Nous avonc inclus tous les patients opérés d’une reconstruction
diaphysaire des services de chirurgie pédiatrique des hopitaux St Vincent de Paul, Necker
Enfants Malades et Armand Trousseau.

Ont été exclus de 1’étude : un déces ou suivi a moins de 2 ans de l'intervention de
reconstruction,

une atteinte articulaire, un age supérieur a 18 ans, une reconstruction de la fibula.

L'é¢tude dénombrait initialement 77 patients agés de 4 a 21 ans

Apres exclusion, notre étude a inclus 65 patients, 27 filles (42%) et 38 gargons (58%). L'age
moyen ¢était de 11 ans (£3,3 ans), la plus jeune avait 4 ans et le plus agé 17 ans. Les
pathologies impliquées étaient 40 osteosarcomes (63%), 20 sarcomes d'Ewing (30%) et et 5
autres (adamantinome, synovialosarcome, inconnu) (7%). Les membres touchés étaient 47
fémurs (72%)et 18 tibias (28%). Il y avait 26 localisations diaphysaires (39%) et 31 diaphyso-
metaphysaires (48%).

Nous avons retrouveé 26 cotés droits (39%) et 33 cotés gauches (52%).

Le recul minimal était de 2 ans. Le plus grand recul était de 18 ans.

Le recul moyen était de ... ans.

Le recul de la série des FV était de ... ans et trés supérieur a celui des FVallo, de ... ans et
des M1, de ... ans.

Tableaux 1 et 2

Le suivi oncologique médical était réalisé dans les centres Pierre et Marie Curie, Institut
Gustave Roussy, et le service d'onco-hématologie de I'hopital Trousseau.

Les patients consultaient spontanément ou étaient adressés par un pédiatre ou leur médecin
traitant en chirurgie pédiatrique devant toute suspicion de tumeur.

Le délai entre la premiere consultation en orthopédie et la biopsie a été évalu¢ a environ 3
semaines.

I1s bénéficiaient tous d'une prise en chage multidisciplinaire. Les dossiers étaient discutés en
RCP. Les interventions étaient réalisées par les chirurgiens référents de chirurgie tumorale.
Les techniques de reconstruction étudiées étaient celles de I'autogreffe osseuse vascularisée

de fibula, la technique de transfert de fibula vascularisée associé¢ a une allogreffe massive, et



la technique de la membrane induite.

Le choix de la technique se faisait en RCP en fonction du chirurgien, de 1'état général, du
pronostic du patient et de la longueur de résection.

La planification préopératoire se faisait sur des radiographies standards et 2 IRM injectées pré
et post chimiothérapies.

Les enfants étaient inclus dans des protocoles de chimiothérapies et bénéficaient tous d'un
traitement néo adjuvant. Les principaux protocoles utilisés étaient EuroEwing et OS (le plus
récent existant au moment du traitement).

Chez les patients atteints d’un sarcome d’Ewing, était discutée au cas par cas une
radiothérapie.

Dans les cas des M1, la chirurgie adjuvante était réalisée entre le ler et le 2éme temps.

La durée d'hospitalisation en l'absence de complication immédiate était d'environ 8 a 10 jours.
Le suivi clinico radiologique était réalisé a la fréquence d'une consultation a 1 mois, puis tous

les 3 mois en l'absence de complication pendant 1 an puis tous les 6 mois jusqu'a la 3éme

année puis annuel jusqu'a la rémission (7 ans).

ModestNon-disabling
restnction
2 Intermediate Intermediate Intermediate Intermediate Intermediate Intermedsate
1 Moderate Disabling Partial restnction | Accepts One cane or Inside only Major cosmetic
crutch
0 Severe disabling Total restction | Diclikes Two canes of Not independent | Major handicap
crutches
Patient
score
For Lower Limb.

Musculoskeletal Tumour Society (MSTS) scoring system.

A la consultation, le chirurgien notait I'état de consolidation radiologique sur 2 incidences
standards orthogonales et la date, et la corrélait a 1'examen clinique afin de déterminer une

date finale de consolidation.



S'il y avait un doute clinique ou radiographique sur une pseudarthrose, une TDM ¢était
réalisée.

Les radiographies étaient relues en double aveugle par un deuxiéme évaluateur qui notait la
date de consolidation finale radiologique.

Le critére de jugement principal était le healing index (HI), qui a été calculé pour tous les
patients. Il correspond au temps de consolidation en mois divis¢ par la longueur totale de
reconstruction en cm.

HI = temps (mois) / longueur (cm).

Les criteres d'évaluation ont été étudiés séparément pour chaque membre et chaque technique
Les durées de suivi ont été de 2 ans pour le CJP et de 5 ans pour l'apparition de complications

et les critéres d'évaluation secondaires

Analyse statistique :

p significatif <0,05

Les criteres d’évaluation secondaires comprenaient des valeurs fonctionnelles comme le score
du MSTS et analysaient les complications. En effet, ont été étudiés : le nombre de reprises en
fonction du membre et de la technique, les complications « mécaniques », neurologiques et
infectieuses.

Les complications mécaniques comprenaient les fractures, les démontages de matériel
d’ostéosynthese, les pseudarthroses et les complications durant la croissance de troubles
d’axes et d’inégalités de longueur ayant ou non nécéssité une épiphysiodese.

Les complications infectieuses comprenaient les infections profondes des parties molles avec
ou sans collection ayant nécéssité ou non une reprise chirurgicale pour lavage ou une ostéite.
Les complications neurologiques comprenaient les paralysies régressives ou non du nerf

fibulaire commun, compliquées ou non de griffes d’orteils.

Les ostéosynthéses ont aussi été étudiées et décrites comme : centro médullaires (clou ou

broches type Metaizeau) ou par plaques vissées (plaques verrouillées, lames plaque)

Enfin, les récidives ont été répertoriées sans qu’une corrélation ait été recherchée avec une
technique particuliere de reconstruction car on a considéré qu’elles étaient d’une part
multifactorielles et d’autre part essentiellement liées a la technique de résection, et au

traitement médical associé.



1) Reésultats :

1) Résultats descriptifs et épidémiologiques (Tableaux 1 et 2)

Parmi les 65 dossiers, la longueur moyenne des résections ¢était de 19 cm (£5,2 cm) ou 52%
(£12%) de la longueur totale du segment osseux. Au fémur, la résection était en moyenne de
20,3 cm (£5,1) et au tibia de 15,7 cm (£4,2) cm. Il existait une différence significative entre
les 2 groupes (p=0,001). En revanche la différence entre les pourcentages de résection de
chaque membre n'était pas statistiquement significative.

Notre cohorte de patients a été divisée en trois groupes en fonction de la technique de
reconstruction utilisée. 31 patients (48,4%)ont été traités par la technique du transfert de
fibula vascularisée (FV), 16 patients (25%) ont été traités par fibula vascularisée associée a
une allogreffe (FVallo) et 18 patients (26,6%) ont été traités par la technique de la membrane
induite (MI). Les groupes étaient comparables en terme d'age, de sexe et de longueur de
résection.

19 patients (30%) ont nécessité une greffe secondaire pour défaut de consolidation.

Au dernier recul, 9 patients étaient décédés (dont 1 sans rapport).

2) Résultats analytiques

La consolidation finale a été obtenue chez 97% des patients. Seuls 2 échecs sont a noter : une
patiente qui s’est compliquée de sepsis multiples puis récidive locale et amputation a 4 ans. Il
s’agissait d’une technique de membrane induite au tibia. Et un fémur reconstruit par la

technique de la FV.

La consolidation d’emblée, sans reprise, a €té obtenue chez 60% des patients. Sans qu’il
n’existe de différence significative, elle était plus élevée (69%) pour les techniques de FVAllo

que de FV (58%) ou MI(56%).



La série des MI avait un recul moyen de 5.8 ans avec un recul minimal de 2 ans et un recul
maximal de 12 ans.
La série des FV avait un recul moyen de

La série des FVAllo avait un recul moyen de

A) Au fémur (Tableau 3)

I1 y avait donc un total de 47 fémurs opérés.

Tous ont consolidé sauf un, il s’agissait d’une technique de FV qui s’est compliquée d’une
pseudarthrose septique multiopérée puis d’une récidive qui a nécéssité une amputation.

27 cas ont consolidé d'emblée : 60% de MI, 48% de FV et 73% de FVallo. Il n'existait pas de
différence significative entre ces 3 groupes (p=0,18, p=0.47, p=0.68).

La durée moyenne de consolidation était de .........

Le Healing Index moyen au fémur était de 0.72 (£0.66). La valeur la plus élevée était celle
des FV (0.91) et présentait une différence significative avec le HI des FVAllo ( 0.51, p=0.04)
Le HI des MI était a 0.64.

Le score fonctionnel du MSTS moyen de 1’étude était de 84%. Le MSTS le plus élevé était
celui des FV a 88%. 1l est significativement plus élevé que celui des MI (77, p<0.001) et plus
¢levé que celui des FVAllo (93%).

Le nombre de reprises moyen était de 1,28 avec de grandes disparités : 0,4 pour les Ml et les
FVallo et 2,33 pour les FV (p<0,001).

38 patients (83%) ont présenté au moins une complication : 80% des MI, 100% des FV et
60% des FVallo. La différence était significative entre les FV et les FVallo (p=0,003).

Les complications mécaniques étaient tres fréquentes : 37 cas (80%) et significativement plus
importantes dans la série des FV (p<0.001). Elles étaient majoritairement représentées par les
pseudarthroses. Il y en avaient 22 (48%), principalement survenues dans la série des FV : 14
cas soit 67%, ce qui était significativement supérieur aux FVAllo (4 cas, 27%, p=0.041) et
supérieur aux MI (4 cas, 40%).

On a aussi retrouvé plus de troubles d’axe dans la série des FV (10 cas, 48 %) : FV versus MI
(p=0.012)et FV versus FVAllo (p=0.011).

5 (16%) valgus de chevilles ont été répertoriés dans les séries de FV

La série des MI présentait proportionnellement plus de fractures (4 cas, 40%) et d’inégalités

de longueur des membres (4 cas, 40%). Aucune fracture n’a été relevée dans la série des



FVAllo.

Notre étude a relevé 11% de complications infectieuses sans différence significative entre les
séries.

Nous avons aussi relevé 4% de complications neurologiques, uniquement dans la série des

FVAllo (2 cas, 13%).

5 récidives ont été répertoriées dans la série des FV (24%) et 1 dans les MI (10%).

B) Au tibia (Tableau 4)

L'analyse a montré un total de 18 tibias opérés. Au tibia seules les techniques de MI et FV ont
¢été réalisées. 17 tibias ont consolidé d'emblée. L'échec était un enfant qui a présenté un sepsis
chronique.

La durée moyenne de consolidation était de ....

Le Healing Index moyen était de 0,84 (+0,50). Il n'existait pas de différence significative
(p=0. 925) entre les 2 techniques : HI des MI = 0.82, HI des FV =0.85.

Le MSTS moyen était de 77 (£21), avec une supériorité non significative pour les FV (85%
vs 65%).

Le nombre moyen de reprises était de 1,47, plus important pour les FV (1,9) que les MI
(0,86).

82% des patients ont présenté au moins une complication, sans différence entre les 2
techniques.

Les complications mécaniques €taient dominées par les ILMI (8 cas, 47%) chez les FV (6 cas,
60%).

On a aussi retrouvé 29% de pseudarthroses dont 57% dans la série des M1

6 cas de fractures (35%) ont été répertoriés, dont 5 cas soit 50% des FV et 1 cas (14%) des
ML

Une différence significative (p=0.044) existait pour les troubles d’axe, qui étaient présents

dans 50% des FV et absents des MI.

12% de complications infectieuses ont €té relevées au tibia, sans différence entre les

techniques, avec 1 cas dans chaque série.

2 cas de complications neurologiques ont été relevés dans la série des FV.



1 récidive a été répertoriée dans la série des M1, et 5 cas (24%) dans la série des FV.

Aucune corrélation n’a été retrouvée entre 1’age des patients et le choix de la technique de

reconstruction.

Enfin, nous avons étudié¢ 2 a 2 les différentes ostéosynthéses en les divisant selon :
Ostéosynthese centromédullaire par Broches de Metaizeau ou Clou

Ostéosynthese par plaque (lame plaque, plaque verrouillée seule, ou 2 plaques interne et
externe)

Ostéosyntheése mixte (centromédullaire et plaque)

Tableau 5

Il n’est pas ressorti de différences significatives pour le CJP ni pour les complications en

particulier en terme de pseudarthroses.

Iv) Iconographie

1) Membrane Induite

Gargon de 12 ans, Ostéosarcome diaphyso metaphysaire du tibia droit



IRM pré-opératoire

Radio pré-opératoire



DROITE

Résection Tumorale — Reconstruction : 1¥ temps de Membrane Induite




F Fitoussi

2éme

temps de MI : autogreffe corticospongieuse



Consolidation



B OROITE

Pseudarthrose



Cure de pseudarthrose, autogreffe osseuse et ostéosynthese

A 8 ans, consolidation



2) Fibula Vascularisée Allogreffe

Jeune fille de 16 ans, sarcome d’ Ewing diaphysaire du fémur

Bilan pré opératoire : IRM et angiographie de jambe



Radio per opératoire

Reconstruction par FVAllo

Prélevement de fibula homolatéral



Consolidation a 8 mois



v) Discussion :

Jusqu’a aujourd’hui aucune technique de reconstruction n’a prouvé sa supériorité sur une
autre et

aucun algorithme de prise en charge thérapeutique n’a été déterminé.

Cette étude a montré que la plus grande majorité des cas consolide in fine mais au prix de
nombreuses réinterventions. Chotel note que les effets de la chimiothérapie perdurent jusqu’a
1 mois. La technique a utiliser est aujourd’hui discutée en staff et dépend de 1’état général du
patient, de la longueur de la reconstruction et du chirurgien. Il s’agit d’interventions
complexes qui nécessitent une maitrise parfaite de la technique afin d’en diminuer les
complications.

Notre étude a montré que les 3 techniques analysées offraient de bons résultats en terme de
consolidation. Mais la technique de la FV présentait plus de complications et nécessitait plus
de reprises.

Le CJP de cette étude était le healing index. Cette mesure a été citée pour la premicre fois en
1987 par de Bastiani et al. (12) dans le contexte des allongements de membre par fixateur
externe. Il a été démontré que la consolidation de I’os se fait en fonction de la qualité de celui
ci. Si un os sain consolide a la vitesse moyenne de 1cm/45 jours , ce délai peut aller jusqu’a

80 jours.

Les criteres d’évaluation secondaires étaient d’une part le score fonctionnel des patients au
dernier recul et d’autre part la survenue et le traitement des complications.

Les différences importantes de résultats des MSTS entre M1, FVAllo et FV peuvent trouver
une explication dans les probables biais de notre étude. En effet, ce score repose sur des
critéres objectifs et subjectifs. L'examinateur peut, suite a I’entretien, influencer le jugement
du patient. Or, plusieurs examinateurs différents, a des moments différents ont relevé ces
scores. De plus, il s'agissait dans un cas d'un examinateur opérateur et dans un autre cas d'un
examinateur indépendant. Les reculs aussi étaient tres différents, de 2 & 18 ans ce qui influait
grandement sur le score. Enfin, ce score a été établi parfois a partir d'observations cliniques

retrouvées dans les dossiers et parfois suite a un entretien téléphonique ou une consultation.

Nous n’avons pas retrouvé de différence de consolidation en fonction de I’age des patients.



On pourrait penser que les trés jeunes enfants ont un potentiel de reconstruction et de
remodelage trés ¢levé mais ils ont présenté les mémes complications en particulier les

pseudarthroses que les grands adolescents.

La premiere description de Fibula Vascularisée a été faite par Taylor, Miller et Ham en 1975
(13).

Elle décrit la vascularisation indépendante de la fibula ce qui permet des consolidations plus
rapides (14). Elle permet une bonne ostéointégration (15) En revanche cet os reste gréle et fin
et donc toujours moins solide que le fémur initial ce qui entraine une longue periode sans
appui.

D’apres El-Sherbiny, la fibula met en moyenne 21 mois a doubler son calibre (16).
Aujourd'hui la fibula seule est principalement utilisée pour les membres supérieurs (humerus).
Lafosse propose de toujours 1’associer a une greffe osseuse(17)

Germain propose dans certains cas le double transfert de fibula vascularisée qui a

I’inconvénient d’étre une intervention trés longue (18)

La technique de la FVAllo a, elle, été¢ décrite par Capanna (19)

Les résultats de la technique FVAllo étaient supérieurs a ceux des FV (20)

La différence entre ces deux techniques réside dans le manchonnage de la fibula par une
allogreffe massive. Tout en conservant 1’intérét d’une greffe pédiculée, I’allogreffe apporte

stabilit¢ mécanique et apport osseux(21) (6) (22)

La méta-analyse de Fuchs (23) montre aussi la supériorité de la FVAllo.

L’association a une allogreffe permet d’obtenir une grande stabilité primaire et notamment au
fémur ou il n’y a qu’un seul os. (24) (25)

En effet, I’avantage majeur des reconstructions du tibia est I’appui possible sur la fibula via la
technique de la Greffe Inter Tibio Peroni¢re (GITP). Nous proposons que la GITP soit

systématique dans toute reconstruction de jambe.

Dans une étude de Brigman et al. (26) portant sur 116 patients, 37% des greffes présentaient
des complications : 16% d'infection, 27% de fractures 34% de pseudarthroses. Ces résultats
sont inférieurs a ceux de notre étude car 60% des FVAllo ont présenté au moins une
complication.

Ces résultats s'expliquent car la population était adulte et s'amendait deja des complications



liées a la croissance que nous avons répertori€es et ensuite comprenait des reconstructions
peri prothétiques et des arthrodéses qui ne sont pas comparables a nos reconstructions
diaphysaires. En revanche les taux d'infection sont dans notre étude tres inférieurs puisqu'il
n'y en n'a pas eu et ceux de pseudathroses comparables (27 vs 34 %).

Weichman rapporte un appui autorisé a 14 mois post opératoire(27), ce qui est comparable a

nos résultats.

Néammoins afin que cette technique donne les résultats attendus et allie la stabilité
mécanique et l'activité biologique, elle doit répondre a quelques exigences techniques :
L'ostéointégration de 1'allogreffe est facilitée au niveau des ostéotomies.

La fibula peut étre intramédullaire, et dans ce cas une fenétre est ménagée afin de faire passer
le pédicule vasculaire ou étre positionée au coté de 1’allogrefte.

Idéalement la fibula doit étre Scm plus longue que le défect osseux afin qu'au moins 2 cm
soient dans l'os receveur pour réaliser un pontage.

On préfére donc la technique intra medullaire a la technique on lay qui offre moins de contact.

Grimer note qu’il existe des possibilités de revascularisation de 1'allogreffe.(20)

En effet, la complication principale des techniques de reconstruction étant la pseudarthrose on
peut se poser la question de ’intégration des allogreffes, substances inertes :

3 types d'intégration osseuse ont été décrits : bonne intégration d’emblée, intégration par
microfractures ou pseudarthrose : hypertrophie puis consolidation par nécrose

Chang a montré que le délai de consolidation moyenne des FVAllo était de 6 mois ce qui est
comparable a nos résultats (durée a demander a Johan)

D’autre part, la technique des FV a présenté 14% de complications infectieuses alors que les
FVAllo n’en ont présenté aucune en dépit de la réputation des allogreffes supposées plus
sensibles aux infections. C’est néammoins ce risque infectieux qui a fait contre indiquer

’utilisation d’allogreffes aux tibias [Mascard SOFCOT]

La MI, quant a elle, offre ’avantage d’un appui plus précoce que la FVAllo, méme si les
délais de consolidation finales sont comparables, en moyenne 12 a 14 mois (28) En effet, la
plupart du temps un appui est autorisé apres le premier temps. Elle permet aussi une premicre
intervention moins lourde initialement, dans une période de fragilité de 1’état général de

I’enfant.



Il apparait que la stabilité¢ du montage primaire est déterminante. Dans les MI il est important
de n’avoir pas a changer d’ostéosynthése lors du 2°™ temps.

Nous avons eu de trés bons résultats avec une association de plaques verrouillées et avec du
matériel centro-médullaire mais on retrouve dans la littérature des auteurs qui discutent cette
synthése argumentant que les contraintes passent alors par le clou et non par I’0s, ce qui

fragilise les reconstructions. (7)

Le nombre d’intervention peut aussi étre discuté, chez des enfants dont I’état général est
altéré. En effet, la FVAllo présente 1’ avantage d'une seule intervention mais d’une durée
beaucoup plus conséquente dans une période de chimiothérapie. La MI nécéssite 2
interventions dont la premiére comporte principalement le temps de résection.

Les 2 techniques ont des nombres de réintervention moyen comparables, et trés inférieurs a
ceux des FV. Les taux de réintervention de notre étude (2,33 pour les FV et 0,40 pour les
FVAllo) sont aussi inférieurs a ceux retrouvés dans la littérature. En effet, Hariri et

al.évoquent un nombre moyen de réitervention nécéssaire de 2,02.(11)

Des ¢études ont répertorié la morbidité des sites donneurs. Dans notre étude, peu de
complications comme les infections ou les griffes d'orteils ont été dénombrées. Néammoins,
les prélévements de peroné ont montré 5 valgus de cheville a distance (10,6%) et 8 (17%)

paralysie SPE. Ces complications n’existent pas dans les MI.

La technique de la MI est relativement nouvelle (8)et ce d’autant plus dans son adaptation a la
tumeur de I’enfant. (29) Elle a de ce fait présenté des complications propres, au cours de sa
mise au point, notamment :

La littérature a fait état de cas de résorptions massives(30). Or, dans notre étude, aucune
résorption dans les suites de membrane induite n’a été recensée.

Accadbled rapporte 3 cas de resoprtion massive (garcon de 3 ans, garcon de 6 ans, fille de 9
ans) et en déduit plusieurs hypotheéses quant a ces échecs :

e Les variations de délai par rapport a la technique princeps. Initialement il est prévu
qu’il soit de 6 a 8 semaines mais dans ce contexte carcinologique on a choisi
volontairement la fin de la chimithérapie et de I’action des agents antimitotiques. Il
n'existe pas d'etude histologique et immunochimique de la MI a 6 mois.

e Masquelet décrit "de tres petits fragments d'autogreffe spongieuse sur au moins 2/3 du



volume total d'os a greffe ". Or ici la perte de substance a nécéssité 1'ajout d'une
allogreffe corticale

e Insuffisance de stabilit¢ du montage

e Proportion de fémur : pour 50 a70%, la lyse semble spécifique au femur

e Apres reprise I’anatomopathologie ne retrouvait ni récidive tumorale ni infection.

Notre étude n’a pas analysé ces données mais dans la littérature on ne retrouve pas de
corrélation entre le timing de la greffe et la consolidation.

Les limites de cette technique sont la quantité d'os a greffer (jusqu'a 15cm-40% de la longueur
de l'os chez Chotel) et la nécéssité de 2 interventions.

L’ importance du choix de l'osteosynthése est primordiale.

Nous conseillons une synthése rigide par plaque verrouillée et I'utilisation d’une broche pour
centrer et guider la consolidation. Le fémur nécéssite 2 plaques, interne et externe. Au tibia,
en fonction de la longueur de résection, on pourra ne mettre qu’une plaque interne.

Fitoussi et Ilharreborde proposent 1’ajout d’une fibula non vascularisée pour renforcer la
reconstruction au moment du 2¢ temps afin d’ améliorer la stabilité mécanique, verrouillée

par une plaque. (31)

Lors de la discussion du choix de la technique, on prendra en compte la longueur de la
résection car la technique de prélévement de fibula ne s’adaptera pas a des résections trop
longues chez de grands enfants et au contraire, au vu des complications notamment de valgus
de cheville a I’adolescence, ne justifiera pas un rpélévement de fibula pour de petites pertes

de substance.

Notre série est la plus grande publiée sur le sujet. Il est a noter qu’en plus du bassin de
population particulierement conséquent de la région parisienne, nos CHU ont bénéficié d’un

effet centre pour les premicres consultations.

D’autres techniques de reconstruction ont été¢ évoquées. Il existe la technique dite de "bone
distraction" qui n'a pas ét¢ discutée dans cette étude car elle ne parait pas réalisable pour des

pertes de substance supérieures a 3 cm.(32)

Une autre possibilité est I” autogreffe apres stérilisation (radiothérapie, microondes,

pasteurisation)



Endoprothéses intercalaires diaphysaires : uniquement étudié chez les adultes , 6 cas et 21
mois de suivi : peu mais semble donner des resultats comparables aux allogreftes (90%
MSTS)

2¢ étude 44 endoprothéses chez 41 adultes , suivi 19 mois : 16 déces, 6 descellements , 1
infection, plus de complic chez les femurs que les tibias, MSTS moyen 77% (+ élevé pour les

cimentés que non cimentés)

Germain et al.(18) discutent la technique du double transplant de fibula, mais cette

intervention est de trés longue durée.

Conclusion

Les tumeurs malignes de 1’enfant sont des pathologies rares, pour lesquelles 1’expérience de
chaque centre est relativement restreinte. Cette étude multicentrique a permis de mettre en
commun les données de trois centres et d’avoir une série de patients dont I’importance est
inédite. L’objectif était d’analyser les résultats de différentes techniques et d’en déduire des
recommandations pour 1’avenir. Il s’est avéré qu’au membre inférieur la technique de la FV
¢tait supplantée par la FVAllo en raison de son moindre taux de complications. La MI et la
FVAllo sont deux techniques efficaces qui trouvent leur place dans des indications différentes
et néceéssitent une grande rigueur quant a I’ostéosynthese. L’enfant et sa famille devront étre

prévenus de la probabilité de reprise chirurgicale et du suivi tout au long de la croissance.



ANNEXES

Réparition du Healing Index pour fémur et tibia
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Tableau 1

Statistiques descriptives

Total Ml FV FVALLO  P-value
No. 65 No. 18 No. 31 No. 16
Sex
F 27 (42%) 8 (44%) 11 (35%) 8 (50%) 0.62
M 38 (58%)  10(56%) 20 (65%) 8 (50%)
Age
11.11 10.71 11.19 11.31
Mean (SD) @330) (354 (@373 218 0¥
Missing 6.1 5%‘; (22'22%‘; 0(0%)  0(0%)
Diagnostique
Ewing 20 (31%) 4(22%) 11 (35%) 5(31%) 0.63
osteos 40 (62%)  12(67%) 19 (61%) 9 (56%)
autre 3 (5%) 2 (11%) 1 3%) 0 (0%)
Missing 2 (3%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (12%)
Longueur resection (cm)
19.0 17.7 18.0 22.4
Mean (SD) *5.2) #3.8) (+5.3) @53y 0010
Pourcentage de resection
Mean (SD) 52(£12) 48 (£13) 54(£11) 54(:14) 025
Missing 2 (3%) 0 (0%) 2 (6%) 0 (0%)
Membre
femur 47 (712%)  11(61%) 21 (68%)  15(94%)  0.071
tibia 18 (28%) 7(39%) 10 (32%) 1 (6%)
Localisation
D 26 (40%) 5(28%) 13 (42%) 8 (50%) 0.82
DM 31 (48%) 5(28%) 18 (58%) 8 (50%)
Missing 8 (12%) 8 (44%) 0 (0%) 0 (0%)
Cote
D 26 (40%) 7(39%) 12 (39%) 7 (44%) 0.69
G 33 (51%) 6 (33%) 19 (61%) 8 (50%)
Missing 6 (9%) 5 (28%) 0 (0%) 1 (6%)
Greffe
NON 45 (69%) 10 (56%) 20 (65%) 15 (94%) 0.027
oul 20 (31%) 8 (44%) 11(35%) 1 (6%)



Tableau 2

Statistiques descriptives

Total femur tibia P-value
No. 65 No. 47 No. 18
Sex
F 27 (42%) 21 (45%) 6 (33%) 0.57
M 38 (58%) 26 (55%) 12 (67%)
Age
Mean (SD) (;31.3101) (1121959(; (113(.)'9122) 0.20
Missing 4 (6.15%) 3 (6.38%) 1 (5.56%)
Diagnostique
autre 3 (5%) 1 (2%) 2 (11%) 0.32
Ewing 20 (31%) 15 (32%) 5 (28%)
osteos 40 (62%) 30 (64%) 10 (56%)
Missing 2 (3%) 1 (2%) 1 (6%)
Longueur resection (cm)
Mean (SD) 19.0(#52) 203 (#5.1) 157 (+4.2) 0.002
Pourcentage de resection
Mean (SD) 52 (+ 12) 53 (£ 12) 49 (+ 12) 0.30
Missing 2 (3%) 1 (2%) 1 (6%)
Technique
MI 18 (28%) 11 (23%) 7 (39%) 0.071
p 31 (48%) 21 (45%) 10 (56%)
PALLO 16 (25%) 15 (32%) 1 (6%)
Localisation
D 26 (40%) 20 (43%) 6 (33%) 1.0
DM 31 (48%) 23 (49%) 8 (44%)
Missing 8 (12%) 4 (9%) 4 (22%)
Cote
D 26 (40%) 17 (36%) 9 (50%) 0.38
G 33 (51%) 26 (55%) 7 (39%)
Missing 6 (9%) 4 (9%) 2 (11%)
Greffe
NON 45 (69%) 33 (70%) 12 (67%) 0.77
oul 20 (31%) 14 (30%) 6 (33%)



Tableau 3

Statistiques descriptives

Total Mi FV  FVALLO P-value
FV VS MI VS MI VS
No. 47 No.11 No.21 No.15 TOTAL EVALLO =, EVALLO
Consolidation Finale
. 46 11 20 15
oui ©O8%)  (100%) (95%)  (100%) 1.00 1.0 1.00 1.0
1
o o 0
Non 1(2%) 0 (0%) 5% O (0%)
Consolidation d*emblee
. 28 7 10 11
Oui (60%) (64%)  (48%) (73%) 0.28 0.18 0.47 0.68
Non 19 4 11 4
(40%)  (36%) (52%)  (27%)
MSTS
g4 (x 77 (= 88 83 (+ 0.00029
Mean (SD) 10) 5 @9 10) 0.013  0.1543 o3 0.0823
. 2 1
0 0
Missing 4 (9%) (18%)  (5%) 1 (7%)
Heal Index
0.72 0.64 0.91 0.51 0.0418
Mean (SD) (£0.65) (£0.68) (£0.78)  (x028) O3 g 037 0571
Nombre de reprises
1.28 0.45 2.33 0.40 < <
Mean (SD) (£138) (£0.69) (£135) (£0.51) 00001 00001 0001 1.0
Au moins 1 39 9 21 9
Complication (83%)  (82%) (100%)  (60%) 004~ 0003 0.11 0.39
Complications 38 9 21 8 0.000
mecaniques (80.85%) (81.82%) (100%)  (53%) g 00008 0.11 0.22
14 4 5 5
ILMI (30%) (36%) (24%) (33%) 0.77 0.71 0.68 1.0
L 5 . 3 2
Epiphysiodese (11%) 0 (0%) (14%) (13%) 0.59 1.0 0.53 0.49
22 4 14 4
Pseudarthrose (47%) (36%)  (67%) (27%) 0.049 0.041 0.14 0.68
Trouble d'axe (23015 0 (0%) (48"1/0(; 1 (7%) 0.001 0.011 0.006 1.0
9 5 4 .
Fracture (19%) 45%)  (19%) 0 (0%) 0.011 0.12 0.21 0.007
Complication 5 2 3 0
infectieuse (11%) (18%) (14%) 0 (0%) 0.23 0.25 1.00 0.17
Complications o o 0 2
neurologique 2(4%)  00%) o0 (139 0.15 0.062 0.64 0.42
Recidive (13%6) 1 (9%) (24%5) 0(0%) 0.091 0.17 0.49 0.49



Tableau 4

Statistiques descriptives

Total

MlI

FV

P-value
No. 17 No. 7 No. 10
Consolidation finale
Oui 16 (94%) 6 (86%) (100(;3
non 1 (6%) 1 (14%) 0 (0%) 0.41
Consolidation d'emblee
oui 11 (65%) 3 (43%) 8 (80%)
non 6(35%)  4(57%) 2 (20%) 0.16
MSTS
Mean (SD) 77 (£21)  65(£24) 85 (x15) 0.084
Heal Index
0.84 0.82 0.85
Mean (SD) (£0.50)  (20.73)  (£0.34) 0.925
Missing (5.88%1) (14.29%1) 0(0%)
Nombre de reprises
1.4 . 1.
Mean (SD) (i1.557) (iO(.)9806) (i1.799(; 0.13
Au moins 1 Complication
TRUE 14 (82%) 5 (71%) 9 (90%) 0.54
FALSE 3 (18%) 2 (29%) 1 (10%)
Complications mecaniques
14 5 9
TRUE (82.35%) (71.43%) (90.00%) 0.54
3 2 1
FALSE (17.65%)  (28.57%)  (10.00%)
ILMI
TRUE 8(47%)  2(29%) 6 (60%) 0.33
FALSE 9 (53%) 5(71%) 4 (40%)
Epiphysiodese
TRUE 5 (29%) 0 (0%) 5 (50%) 0.044
FALSE 12(71%)  7(100%)  5(50%)
Pseudarthrose
TRUE 5(29%) 4 (57%) 1 (10%) 0.10
FALSE 12 (71%) 3 (43%) 9 (90%)
Trouble d'axe
TRUE 5 (29%) 0 (0%) 5 (50%) 0.044
FALSE 12 (71%) 7 (100%) 5 (50%)
Fracture
TRUE 6 (35%) 1 (14%) 5 (50%) 0.30



FALSE
Infection
TRUE
FALSE
Recidive
TRUE

FALSE

Complications neurologique
TRUE
FALSE

Tableau 5

11 (65%)

2 (12%)
15 (88%)

1 (6%)
16 (94%)

2 (12%)
15 (88%)

6 (86%)

1 (14%)
6 (86%)

1 (14%)
6 (86%)

0 (0%)
7 (100%)

5 (50%)

1 (10%)
9 (90%)

0 (0%)
10
(100%)

2 (20%)
8 (80%)

1.0

0.41

0.49



CM

Total CM PLAQUE PLAQUE P-value
CM
CM VS PLAQUE VS
No. 65 No. 12 No. 5 No. 48 plaque plaglﬁ/el VS oM PL AQUE
Consolidation Finale
non 1 (2%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (2%) 010' 10 1.0 1.00
oui 63 11 5 47
(98%)  (100%) (100%) (98%)
Consolidation d'emblée
25 3 0 20 0.
non 39%) 1% 2@ ey 82 050 1.0 1.0
: 39 8 o 28
out ©61%) (%) SO0 (550
MSTS
83 (+ 78 (+ 83 (+ 84 (+ 0.
Mean (SD) 12) 9) 14) 12) 35 o4 0.4709 0.902
Missing 4 (6%) 1 (9%) 0 (0%) 3 (6%)
Heal Index
0.76 0.67 0.97 0.75 0.

Mean (SD) (0.61)  (20.34)  (£120)  (20359) 68 o 0.6171 0.7107
Nombre de 1.33 1.09 0.80 1.44 0. 0.95 0.42
reprises (x1.41)  (£1.38) (£0.84) (£1.47) 53 943 ' '

Mean (SD)

Au moins 1 53 9 5 39 0. 1.00 057
Complication (83%) (82%) (100%) (81%) 86 1.0 : :
Complications 52 9 5 38 0. 1.00
mecaniques (81.25%) (81.82%) (100.00%) (79.17%) 86 '
1.0
22 4 o 15 0.
ILMI (34%) (36%) 3 (60%) (31%) 43 073 0.60 0.57
: . 10 2 o 7 0.
Epiphysiodese (16%) (18%) 1 (20%) (15%) 73 0.67 1.0 0.32
Pseudarthrose 27 S 2 (40%) 201 1.0 0.57
(42%) (45%) ° (42%) 0 1.0 : :
\ 16 2 o 14 0.
Trouble d'axe (25%) (18%) 0 (0%) (29%) 48 0.71 1.0 1.0
16 4 o 12 0.
Fracture (25%) (36%) 0 (0%) (25%) 37 0.47 0.24 0.31
Complications o 2 o o 0.
Infectieuses 6 (9%) (18%) 0 (0%) 4 (8%) 59 0.31 1.0 1.0
- 5 1.
0 0, 0,
Recidive 6 (9%) 1 (9%) 0 (0%) (10%) 0 1.0 1.0 1.0
Complications o o N o 0.
neurologiques 4 (6%) 1 (9%) 0 (0%) 3 (6%) 69 057 1.0 1.0



Tableau 6

Statistiques descriptives

Total Ml FV FVALLO P-value
No. 65 No. 18 No. 31 No. 16
Consolidation Finale
non 2 (3%) 1 (6%) 1 (3%) 0 (0%) 1.00
. 30 16
V) 0
oui 63 (97%) 17 (94%) (97%) (100%)
Consolidation d‘emblee
13
0, 0 0
non 26 (40%) 8 (44%) (42%) 5(31%) 0.76
. 18 11
0 0
oui 39 (60%) 10 (56%) (58%) (69%)
MSTS
87 (£
Mean (SD) 82 (+14) 72(x£17) ) 82 (+ 12) 0.002
Missing 4 (6%) 2 (11%) 1 (3%) 1 (6%)
Heal Index
0.76 0.70 0.89 0.55
Mean (SD) @061)  (£0.68)  (2067)  (x032) o1
. 1
0 o 0
Missing 1 (1.54%) (5.56%) 0 (0%) 0 (0%)
Nombre de reprises
1.34 0.61 2.19 0.50 <
Mean (SD) 141)  (£0.78)  (£149)  (£0.63)  0.0001
. . 30 10
0 0
Au moins 1 Complication 54 (83%) 14 (78%) (97%) (62%) 0.004
L . 53 14 30 9
Complications mecaniques (81.54%) (77.78%)  (96.77%)  (56.25%) 0.002
11
0 0 0
ILMI 22 (34%) 6 (33%) (35%) 5 (31%) 1.00
Epiphysiodese 10 (15%) 0 (0%) 8 (26%) 2 (12%) 0.038
15
0 0 0
Pseudarthrose 28 (43%) 8 (44%) (48%) 5(31%) 0.58
15 <
) 0 0 o0
Trouble d'axe 16 (25%) 0 (0%) (48%) 1 (6%) 0.0001
Fracture 16 (25%) 6 (33%) 9 (29%) 1 (6%) 0.13
Valgus de cheville 5 (16%) 0 (0%) 0.15
Infection 7 (11%) 3 (17%) 4 (13%) 0 (0%) 0.29
Recidive 7 (11%) 2 (11%) 5 (16%) 0 (0%) 0.33
Complications neurologique 4 (6%) 0 (0%) 2 (6%) 2 (12%) 0.26
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Résumeé : Les tumeurs osseuses de I’enfant, lorsqu’elles sont accessibles a un traitement
curatif posent le probléme apres résection carcinologique de la reconstruction de la perte de
substance. Notre ¢tude a répertori¢ 65 patients dont 40 présentaient des ostéosarcomes et 20
des sarcomes d’Ewing diaphysaires ou diaphysométaphysaires. L’age moyen était de 11 ans et
la longueur moyenne des résections était de 19 cm, soit 52% du segment osseux. Il s’agissait
de 47 fémurs et 18 tibias traités pour 31 par fibula vascularisée (FV), 16 par fibula
vascularisée associée a une allogreffe (FVallo) et 18 par membrane induite (MI). Le recul
moyen était de ...ans. La consolidation finale a été obtenue pour 97% des patients dont 60%
sans reprise. Le nombre moyen de reprises était de 1.28. 83% des patients ont présenté au
moins 1 complication mécanique, infectieuse ou neurologique. Le critére de jugement était le
healing index (durée de consolidation / taille de la reconstruction). Il a montré une supériorité
des FV sur les FVallo au fémur. Il était équivalent au tibia. Les différentes techniques
d’ostéosyntheses utilisées, centro médullaires ou par plaques, ne montraient pas de différence
en terme de pseudarthroses et de fractures.
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