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* Patiente qui se présente en clinique
d’ophtalmologie pour rendez-vous de
sulvi

 Hémianopsie gauche de novo et masse
pariétale droite palpable a I’examen
physique

* Patiente référée a I’'urgence pour
suspicion d’AVC

/5 ans
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CT cérxéebral C- initial
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Lésion expansive pariétale Destruction ostéolytique, Aspect expansif du diploé

droite comportant des extension en extra-craninen comportant des zones
portions hémorragiques. et possible envahissement sclérotiques multifocales.

Départ osseux probable. SUPEIRTSTIE G



e Transfert au CHUM pour investigation

* Consultation en neurochirurgie qui
revela :

* Troubles visuels depuis quelques
semaines

 Céphalées occasionnelles

 Hémianopsie homonyme gauche a
I’examen physique.



Flair

IRM céerébrale C+



IRM céerébrale C+

T1 C+ axial

T1 C+ coronal

T1 C+ sagittal



IRV cerébrale C+

Lésion a départ osseux ou
extra-axiale

Envahissement du
parenchyme

Multiples niveaux liquide-
liquide

Léger oedéme au
parenchyme cérébral

Foyer hémorragique versant
antéro-médial



IRM céerébrale C+

Multiples portions tissulaires rehaussantes



Synthese radiologique

* Lésion extra-axiale chevauchant les
compartiments extra et intra-cranien

* Contenu plurikystique avec niveaux
liquide-liquide et portions tissulaires
rehaussantes

* Oedeme vasogénique et foyers
hémorragiques associés

» Aspect diffusément expansif de la
volite cranienne




Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer: Kyste osseux anévrismal

* Lésions osseuses contenant Tumeur a cellules géantes
plusieurs niveaux liquide-

S Ostéosarcome télangiectasique
liquide g q




Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

e Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

Kyste osseux anévrismal
Tumeur a cellules géantes

Ostéosarcome télangiectasique

Kyste osseux anévrismal:

 Forme secondaire pouvant
accompagner plusieurs tumeurs
ou une dysplasie fibreuse (+)

 Tendance a repousser les tissus
mous sans les envahir (-)



Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

e Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

Kyste osseux anévrismal
Tumeur a cellules géantes

Ostéosarcome télangiectasique

Tumeur a cellules géantes:

Plus communément aux
épiphyses des os longs chez les
jeunes adultes (-)

Possible complication d’une
maladie de Paget (+)

Peut contenir des niveaux
liquide-liquide si accompagné
d’un kyste osseux anévrismal
secondaire (+)

Comprend portion solide
rehaussante (+)



Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

e Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

Kyste osseux anévrismal
Tumeur a cellules géantes

Ostéosarcome télangiectasique

Ostéosarcome télangiectasique:

 Habituellement jeunes patients
mais distribution large (-)

* Cas décrits dans la littérature en
complication d’un Paget (+)

* Lésion lytique avec zone de
transition variable (+)

* Niveaux liquide-liquide visibles
radiologiquement dans 90% des
cas (+)

* Portion tissulaire rehaussante (+)



Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

 Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

 Lésions extra-axiales a Méningiome
considérer , L.

Hémangiopéricytome

Tumeurs méningées meésenchymales




Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

* Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

* Lésilons extra-axiales a Méningiome:
considérer

S @ « Méningiomes atypiques peuvent

Hemangiopericytome comporter des kystes a parois

Tumeurs méningées mésenchymales rehaussantes (+)

* Sclérose plutét que lyse osseuse (-)



Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide
Lésions extra-axiales a
considérer
Méningiome
Hémangiopéricytome

Tumeurs méningées mésenchymales

Hémangiopéricytome:

e Tendance a étre volumineux et
lobulés (+)

 Envahissement du parenchyme
cérébral, «xmushroom sign» (+)

 Envahissement lytique de ’os
adjacent (+)



Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

* Lésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-

liquide
R Ty Tumeurs méningées mésenchymales
considérer * Plusieurs possibles:
Méningiome  Lipome/liposarcome
Hémangiopéricytome e Chondrome/ chondrosarcome
Tumeurs méningées mésenchymales e Ostéome/ostéosarcome

 Celles dont ’aspect pourrait étre
compatible furent énumérées dans
la section précédente.




Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:
e L.ésions osseuses contenant

plusieurs niveaux liquide- Mnémonique: CT MR

liquide  Choriocarcinome
 Lésions extra-axiales a  Thyroide

considérer . Mélanome
 Meétastases vasculaires e Rein

* Néoplasie pulmonaire ou mammaire (pas
spécifiquement mais cancers a haute
prévalence)

 Hémorragies internes communes
mais niveaux liquide-liquide sont tres
rares




Diagnostic difféerentiel

Plusieurs DDX a considérer:

e L.ésions osseuses contenant
plusieurs niveaux liquide-
liquide

e Lésions extra-axiales a
considérer

« Meétastases vasculaires

Et concernant ’aspect de la voute
cranienne...

Quelques hypotheses:
Maladie de Paget:

- Elargissement avec zones sclérotiques focales du
diploé (+)
 Cortex épaissi (-)

Dysplasie fibreuse:

» Aspect soufflé et en verre dépoli de I’os spongieux
(+)

* Souvent aspect mixte sclérotique et déminéralisé (-)

Métastases sclérotiques diffuses:

» Aspect expansif des portions non sclérotiques serait
alors inexpliqué (-)



Diagnostic difféerentiel

Hypothéses retenues considérant
les facteurs épidémiologiques, la
localisation et I’aspect de la
lésion et de la votuite cranienne:

1) Tumeur a cellules géantes en
complication d’'une maladie de
Paget

2) Ostéosarcome télangiectasique
en complication d’'une maladie de
Paget

Diagnostic final reposant sur la
pathologie.
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‘ Mitoses

Cellules
geéantes
multinucléées

‘ Ostéoide




Diagnostic différentiel - pathologie

* Kyste osseux anévrismal
* Tumeur a cellules géantes de l’os

* Ostéosarcome télangiectasique



Kyste osseux anévrismal

WebPathology



umeur a cellules géantes de V’os

WHO



Ostéosarcome télangiectasique

Sous-type rare de d’ostéosarcome

* Cavités kystiques,
hémorragiques

* Ostéoide
* Cellules géantes de type
ostéoclaste
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* Septas avec cellules
pléomorphes, atypiques
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Diag‘nostic Ostéosarcome télangiectasique sur
e aladie de Paget
final masact g




* Découvert par James Paget en 1853
* Rare sous-type d’ostéosarcome
» 4-12% des ostéosarcomes

* Plus souvent chez les enfants - jeunes
adultes, mais distribution large

* Touche le plus souvent la métaphyse des
os longs mais le squelette axial peut
aussi étre atteint.

* Cas décrits dans la littérature en
complication d’une maladie de Paget



* Lésion osseuse lytique avec destruction
corticale

* Zone de transition variable
 Envahissement des tissus mous adjacents

* Kystes avec niveaux liquide-liquide /
hématique est typique

* 90% visibles a I'imagerie
* Septa rehaussants

 Portions solides rehaussantes



Pronostic +
traitement

e Traitement :

e Traité comme un ostéosarcome usuel.

* Chimiothérapie néo-adjuvante,
résection tumorale a larges marges,
chimiothérapie adjuvante.

e Pronostic :

* Semble étre légerement supérieur a
I’ostéosarcome usuel dont la survie
est de 70% a 5 ans.



/5 ans

 Tumeur réséquée sans complication.

 Bonne évolution post-opératoire
immeédiate, congé jour 2.
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