garcon de 7 ans;
douleurs a la
marche




2 |lésions
intracorticales +++

pas d'atteinte de la
meédullaire







diagnostics plausibles :

dysplasie fibreuse

adamantinome

fiorome chondro - myxoide

\ fibrome non ossifiant ( fioroxanthome )

{ dysplasie ostéo - fibreuse (maldie de Campanacci ) \

J

adamantinome classique ;
cordons de cellules
épithéliales noyées dans du

tissu fibreux



il existe deux sous types principaux d° adamantinome

- |I"adamantinome classique comporte un contingent épithélial abondant qui peut
étre organisé de facon  basaloide, , tubulaire, = squamoide, a cellules fusiformes
ou a différentiation mélangeée.

Récemment ont été décrites des différenciations sarcomateuses du contingent

épithélial.

- |I"adamantinome "OFD (dysplasie ostéo - fibreuse ) - like" dans lequel manque
un composant histologique épithélial net et qui est principalement constitué de
tissus ostéo - fibreux avec des travées d'os tisse ( woven bone ) bordé par des
ostéoblastes. L'immunohistochimie met en évidence des keratocytes isolés au

groupés en petits agrégats



adamantinome OFD- like (coloration
HES )

. il n'existe pas de cellules
épithéliales identifiables au sein du

tissu

adamantinome OFD - like
I" immunohistochimie permet
I'identification de cellules isolées

kératine positives



- |I"adamantinome des os longs est une Iésion
rare dont quelques centaines de  cas ont été

rapportés dans la littérature mondiale.

- cette tumeur peut étre rencontrée de 3 a 60

ans avec une répartition homogene sur les
déecennies correspondantes . Une legere
prédominance masculine de cing pour quatre a

éteé rapportée.

- les symptomes les plus communs sont
représentes par une tuméfaction de la créte
tibiale avec ou sans douleur d'accompagnement
Bien que la signification ne soit pas certaines il

y a généralement une histoire de traumatisme




- 90 % des adamantinomes intéressentt le tibia

et la fibula représente la deuxieme localisation
en fréqguence. Lorsque la fibula estintéressée,

le tibia I'est généralement aussi.

- lalésion a une agressivité locale avec un
risque de metastases estime a 10 -20 %

(généralement dans les poumons)




Ostéo - fibrous dysplasia (OFD) = maladie de Campanacci au adamantinome juvéenile.

- la dysplasie ostéo - fibreuse est une atteinte limitée qui

a un aspect radiologique analogue a celui de

I' adamantinome .

- elle s'observe chez l'enfant plus jeune , avant 10 ans

et 70 % des enfants ont moins de cing ans

- la localisation principale et le tibia (78 % des cas) avec

guelquefois une atteinte simultanée de la fibula ou une

atteinte isolée de la  fibula .



Ostéo - fibrous dysplasia (OFD) = maladie de Campanacci au adamantinome juvénile.

le signe clinique d'appel est une  courbure antérieures de la jambe
avec une augmentation de volume du tibia simulant la déformation
pagétiqgue de l'adulte. Une fracture pathologique s'observe dans

25 % des cas. Une douleur, plus rare, doit faire rechercher une

fissure.

- la lésion se développe et progresse pendant la petite enfance ;
elle se stabilise apres I'age de cing ans. la guérison spontanee

s'observe dans 30 % des cas.

- les recidives sont frequentes en cas de résection precoce (50
%) et d'autant plus fréquentes que I'enfant est plus jeune. la
chirurgie doit donc étre évitée avant I'age de 10 ans en dehors

des fractures ou des pseudarthroses.



sur le plan radiologique on retiendra que :

- la dysplasie fibreuse est une lésion intra médullaire

- alinverse, ' adamantinome et la dysplasie ostéo - fibreuse de
Campanacci sont des lésions corticales dont la traduction est un
épaississement de la corticale antérieure qui se déeveloppe ala
fois vers l'extérieur (bombement) et vers l'intérieur (réduction du
canal medullaire).

elles se traduisent par une zone d'hyperostose corticale au sein

de laquelle existent une ou plusieurs plages d'ostéolyse orientée
selon le grand axe de l'os.

les plages d'ostéolyse peuvent avoir un aspect en verre dépoli et
contenir des zones ossifiées ou étre totalement radio

transparentes. La corticale opposée et normale.



sur le plan radiologique on retiendra que

- la dysplasie ostéo - fibreuse se rencontre chez le jeune
enfant ; I'adamantinome est une tumeur de 'adulte jeune
entre 20 et 50 ans avec un age moyen de 35 ans , un
potentiel de malignité, et une capacité a développer des

métastases.

- des petits foyers d° adamantinome ont été décrits
dans des dysplasie ostéo - fibreuses et des dysplasie ostéo -
fibreuses histologiquement vérifiees ont progressivement
évolué vers des adamantinomes lorsque le sujet avait
atteint I'adge adulte. C'est pourquoi certains auteurs
décrivent la dysplasie ostéo - fibreuse comme un

adamantinome juvénile .

dysplasie fibreuse

atteinte  médullaire +++




adamantinomes

atteinte corticale antérieure



fibrome non ossifiant (fibroxanthome)

|ésion intra corticale +++



fiborome non ossifiant

fibromes chondro -
fibromes non myxoide
ossifiants multiples

|ésion intra corticale
+++




