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RESUME

Nous rapportons une observation pédiatrique d'un kyste osseux anévrysmal (KAQO) du rachis chez un enfant
de 5 ans. La circonstance de découverte était un syndrome de compression médullaire. Le diagnostic était
évoqué sur l'imagerie montrant un aspect de vertebra plana et confirmé par I'examen histo-pathologique de
la piece opératoire apres une chirurgie urgente de décompression. Dans cet article, nous passons en revue les
différentes expressions cliniques et radiologiques du KOA du rachis et nous rappelons les principes de la prise

en charge chirurgicale.

ABSTRACT

We report a pediatric observation of an aneurysmal bone cyst (ABO) of the spine in a 5-year-old child.

The child was hospitalized with symptoms of acute spinal cord compression. The diagnosis was done by ima-
ging showing vertebra plana and confirmed by histopathological examination of the operative specimen.

In this article, we review the different clinical and radiological expressions of KOA of the spine and we recalll

principles of surgical management.
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OBSERVATION::

Enfant de sexe masculin, &gé de 5 ans, sans anté-
cédents particuliers, est admis pour trouble de la
marche d'apparition récente. Lenfant se plaignait de
dorsalgies depuis environ trois mois, soulagés par
des antalgiques. Son histoire récente remonte a une
semaine par la survenue d'une fatigabilité anormale
ressentie aux membres inférieurs lors de la marche
qui céde aprés un repos plus ou moins prolongé et
entrainant une limitation du périmétre de marche et
parfois une boiterie avec des chutes fréquentes. Des
radiculalgies paroxystiques ont été rapportées.
Al'examen physique: T°:37°, FR : 21 cpm, FC 98 bpm,
P:19 Ka.

Lenfant est bien orienté dans le temps et l'espace. La
position debout est instable avec une scoliose a l'ins-
pection. Il avait une paraparésie avec un déficit plus
prononcé du coté gauche. Les reflexes ostéo-tendi-
neux au niveau des membres inférieurs étaient vifs et
symétriques. Nous avons noté 'absence de troubles
de la sensibilité superficielle et profonde. Les reflexes
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cutanéo-plantaires étaient en flexion. Il ne présentait
pas de syndrome cérébelleux. L'examen des nerfs
craniens était sans anomalies. En outre, il n'avait pas
de troubles sphinctériens.

Une douleur exquise a la palpation de la 4eme et
5éme vertébre thoracique a été mise en évidence
sans masse palpable en regard. Lexamen était en fa-
veur d'un syndrome de compression médullaire.
La radiographie standard du rachis dorsal (figure 1)

Figure 1 : Radiographie standard du rachis dorsal face
et profil montrant un tassement et un collapsus de la
vertebre T5.
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a montré un tassement vertébral biconcave en re-
gard de T5.
Latomodensitométrie (TDM) du rachis dorsal (Figure

2et?3)

Figure 2 : La TDM en coupe axiale en fenétre osseuse
au niveau de T5 montre une lésion ostéolytique et ex-
pansive touchant principalement le corps vertébral
gauche et la partie adjacente de l'arc costal postérieur
gauche avec extension endothoracique.
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Figure 3 : aspect TDM de vertebra plana en reconstruc-
tion 3D.

a montré un aspect de vertebra plana avec des lé-
sions lytiques intéressant l'arc postérieur de T5.

Un complément par imagerie par résonance magné-
tigue (IRM) médullaire amontré une lésion soufflante
multiloculaire en isol'l et hypersignal T2, bien limitée
par une ostéosclérose en T1 et T2. Certaines de ces
lésions contiennent un niveau liquide-liquide. Il existe
une extension intra-durale et extra-médullaire évo-
quant une compression médullaire.

Une prise en charge neuro-chirurgicale urgente a
été indiquée. La décompression consistait a une la-
minectomie de T3 a T6 avec dissection et curetage
chirurgical d'un tissu tumoral rouge-grisatre, hé-
morragique et friable, refoulant la moelle a gauche.
Aussi, un aspect pathologique de lame postérieure
droite de T5 était constaté. L'étude histo-patholo-
gique était en faveur d'un kyste osseux anévrysmal
avec coexistence d'éléments histologiques en faveur
d'une tumeur a cellules géantes. Les suites immé-
diates étaient simples.
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DISCUSSION :

Cette observation illustre une circonstance de dé-
couverte rare amenant au diagnostic du KOA du rachis.
C'était qu'en 1942 que Jaffe et Lichtenstein ont in-
dividualisé le KOA comme une entité distincte des
autres kystes osseux (1).

Il s'agit d'une lésion ostéolytique pseudo-tumorale
formée par des espaces de taille variable séparés par
de fins cloisons de tissu conjonctif contenant des cel-
lules géantes a type d'ostéoclastes, des trabécules
et/ou du tissu ostéoide. Il ne s'agit ni d'une véritable
tumeur ni d'un kyste, ni d'un anévrysme vrai (2).

LOMS a défini le kyste osseux anévrysmal de la ma-
niére suivante: «une lésion kystique bénigne de l'os,
constituée de cavités remplies de sang et séparées
les unes des autres par des septa de tissu conjonctif
contenant des fibroblastes, des cellules géantes os-
téoclastiques et un os trabéculaire réactif»(3). L'étio-
pathogénie du KOA est encore mal élucidée (4).

Le KOA affecte surtout les os longs. Il touche la co-
lonne vertébrale dans environ 12 & 30% des cas (4,5).
Tous les niveaux du rachis a l'exception du coccyx
peuvent étre touchés, avec légére prédilection du ra-
chis lombaire et thoracique (4-8).

Dans plus que les trois quart des cas, ce sont des
adolescents et des jeunes adultes de moins de 20
ans sans prédominance de sexe (3-7).

La séquence lésionnelle au niveau du rachis com-
mence habituellement dans les segments posté-
rieurs puis atteigne le pédicule avant de s'étendre
dans le corps vertébral (4-7).

Le KOA est dit secondaire lorsqu'il est la consé-
quence d'une lésion préexistante bénigne ou ma-
ligne. Cela est observé dans prés de 30% des cas,
notamment avec une tumeur a cellules géantes, un
chondroblastome, un ostéoblastome, un fibrome
chondromyxoide, un fibrome osseux non ossifiant ou
méme un ostéosarcome. Le caractere primitif ou se-
condaire est parfois difficile a établir (4). Dans notre
observation, I'existence d'une tumeur a cellule géante
est en faveur de l'origine secondaire.

La douleur rachidienne est le symptéme le plus fré-
quent évoluant typiquement depuis 1 & 2 mois (5).
Cette douleur peut s'associer a une masse palpable
en regard des vertebres touchées, sensible a la palpa-
tion (6). La symptomatologie peut étre fruste au
début mais des symptdmes aigus de compression
peuvent étre révélateurs tel est notre cas. La com-
pression médullaire est évoquée en présence de trois
syndromes cliniques: le syndrome lésionnel, le syn-
drome sous-lésionnel et le syndrome rachidien.

Le syndrome "lésionnel” est dominé par la douleur ra-
diculaire. Cette douleur est de topographie fixe, lanci-
nante, déclenchée ou exacerbée par les manceuvres
augmentant la pression intra-rachidienne. Le déficit
moteur ou sensitif est inconstant.

Le syndrome "sous-lésionnel dominé par des troubles
sensitifs sous-lésionnels sans topographie fixe (hy-
poesthésie, paresthésies, crampes..). Le niveau de la
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compression peut étre orienté par la limite supérieure
I'hypoesthésie (valeur localisatrice).

Le syndrome "rachidien” comporte une contracture
musculaire para-vertébrale, une raideur segmentaire
du rachis et une douleur provoquée par la pression
d'une épineuse.

Une scoliose ou une cyphoscoliose révélatrice est
plus spécifique des compressions médullaires de
I'enfant. Les troubles sphinctériens dans le cadre d'un
syndrome de queue de cheval sont rares chez l'enfant (10).
Toute compression médullaire évoluée peut en-
trainer des lésions irréversibles. La gravité de l'enjeu
fonctionnel doit faire souligner I'importance d'un dia-
gnostic et d'un traitement précoce et urgent.

La conjonction des radiographies standards, la TDM
et I''RM permettent de suspecter fortement le KOA.
L'aspect en montgolfiere des éléments postérieurs
avec des bords minces est trés évocateur sur une
radiographie standard (11). D'autres anomalies
peuvent étre observées sur le rachis tel que des la-
cunes osseuses lobulées expansives, une atteinte
hémicorporéale, une scoliose et une extension a
Iarticulation costo-vertébrale (3-7).

Le couple TDM et IRM montre typiquement des lé-
sions expansives ou soufflantes, lytiques multilocu-
laires avec des fins cloisons (septa) et des niveaux
liquide-liquide. Le signal IRM faible a la périphérie,
est différent entre les lobules au sein de la lésion
donnant l'aspect hétérogéne caractéristique (3-
11). Des fractures pathologiques vertébrales allant
jusqu'a un collapsus du corps vertébral désigné
sous le nom de « vertebra plana » sont rarement
rapportés (13). Cet aspect étant non spécifique au
KOA et peut poser le diagnostic différentiel avec
I'histiocytose langerhansienne (granulome eosino-
phile), une tumeur maligne ou encore une ostéo-
myélite vertébrale (13). Lexamen anatomo-patho-
logique est décisif dans ces cas.

L'IRM permet également de mieux évaluer l'exten-
sion endo-canalaire responsable de la compression
médullaire et aussi I'extension para-vertébrale. La
TDM et I''RM sont les outils de diagnostic les plus
importants pour la planification du geste chirurgical
(10-12).

Chez les patients ayant une atteinte neurologique,
la prise en charge chirurgicale est justifiée. Elle est
urgente s'ily a des signes en faveur d'une souffrance
médullaire. L'emplacement du kyste, son volume
et son degré d'agressivité déterminent la tactique
chirurgicale en vue d'une résection complete, et
éventuellement pour la reconstruction osseuse, en
présence de zones de faiblesse mécanique signifi-
cative (3,10-15). La résection la plus compléte « en
bloc » de la lésion est le traitement de choix. Elle est
quasi similaire a une résection carcinologique. L'ex-
cision totale doit inclure la paroi du kyste entier et
tous les tissus anormaux aux alentours (3-5,14-16).
La colonne vertébrale instable nécessite une fixa-
tion et une reconstruction par une greffe osseuse.
Dans notre cas la reconstruction par greffe osseuse
n'apas été réalisée en raison du contexte d'urgence.

Revue Maghrébine de Pédiatrie, N © 12 Oct, 2018

Le simple curetage chirurgical avec ou sans greffe
osseuse n'est pas idéale dans le rachis vu le risque
important de récurrence aux environs un a deux cas
sur cing dans les deux ans suivant le geste (13).
L'embolisation artérielle sélective peut étre pro-
posée en préopératoire ou avant la biopsie sous
contréle scanographique. Elle est simple de réa-
lisation, diminue le risque de saignement et peut
étre facilement répétée (17). Dans certaines circons-
tances ou le site du KOA est inaccessible, I'emboli-
sation peut étre une alternative a la chirurgie. Elle
peut conduire a elle seule a la régression et a la
nécrose de la tumeur avec un colt moindre et un
risque de récurrence comparable (5,6,10,17).

La radiothérapie en premiere intention est actuel-
lement délaissée en raison des résultats incertains
et d'un risque surajouté de tumeurs secondaires
malignes. Elle peut étre proposée pour les lésions
agressives inopérables, les lésions hypervascu-
laires a haut risque chirurgical et les récurrences
post-opératoires fréquentes (5,6,10,15). D'autres
thérapeutiques ont été proposées : il s'agit d'in-
jections intra-kystiques de calcitonine, de produits
sclérosants ou d'autres substances inducteurs de
remaniement intra-kystique. Lefficacité, particu-
lierement au niveau du rachis, reste encore théo-
rique et reste a prouver par des études plus solides
(6,10,11,15).

CONCLUSION :

Le kyste osseux anévrysmal du rachis est une lé-
sion particuliere, rapidement expansive et agres-
sive, d'aspect caractéristique a l'imagerie. L'aspect
de vertebra plana n'est que rarement décrit. La
compression médullaire, mode de révélation rare,
est une urgence diagnostique et thérapeutique. Le
traitement chirurgical doit étre agressif et le plus
complet possible. Le risque de complications per
et post-opératoires ainsi que de récurrence de-
meurent non négligeables. En dehors des lésions
irréversibles de la moelle, le pronostic est globale-
ment bon.
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