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CTH    :  Chimiothérapie 
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Le sarcome d’Ewing est une tumeur osseuse maligne primitive décrite pour la première 

fois par le pathologiste américain James Ewing en 1921 (1). 

Il fait partie de la famille des tumeurs d’Ewing  (ESFT ou tumeurs de la famille du sarcome 

d’Ewing), qui englobe également les tumeurs neuroectodermiques périphériques (PNET) et la 

tumeur d’Askin, un type de sarcome d’Ewing qui se développe dans la paroi thoracique. Le 

sarcome d’Ewing a été décrit comme la forme la plus indifférenciée de la famille des tumeurs 

neuroectodermiques (2). 

Le sarcome d’Ewing représente la deuxième tumeur osseuse maligne primitive la plus 

fréquente chez l’enfant et l’adolescent après l’ostéosarcome. Son incidence est généralement la 

plus élevée entre 10 et 24 ans (3),avec une prédominance masculine (1).   

C’est un sarcome à petites cellules rondes qui peut se développer à partir de l’os ou des 

tissus mous (4).    

Le sarcome d’Ewing peut toucher tous les os du squelette, avec une légère prédominance 

au niveau des os longs  (50 à 60% des cas), principalement ceux du membre inférieur. En outre, 

il peut également toucher les tissus mous, le système nerveux central, et la peau dans les formes 

extra-osseuses (2). Environ un quart des sarcomes d’Ewing se développe dans les tissus mous 

plutôt que dans l’os (5). 

Le diagnostic précoce du sarcome d’Ewing est essentiel pour pouvoir mettre en place 

rapidement une prise en charge adéquate (1). Cela implique une démarche qui repose sur la 

confrontation de la clinique avec la radiologie et sur la biopsie, qui permet le diagnostic de 

certitude.  

Cliniquement, le principal symptôme révélateur du sarcome d’Ewing est la douleur, qui 

est presque toujours présente. Cette douleur est d’abord intermittente, puis elle devient 

persistante au repos, pouvant augmenter en intensité progressivement sur plusieurs semaines. 

La tuméfaction est un autre motif fréquent de consultation, elle est d’apparition récente et 

d’évolution rapide (6).  
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Cependant, un quart des patients présentent des métastases détectables aux moments 

du diagnostic. Elles sont le plus fréquemment observées au niveau des poumons  (50%), ensuite 

au niveau des os  (25%) et au niveau de la moelle osseuse  (20%) (5). 

L’imagerie médicale revêt une importance cruciale à chaque étape de la prise en charge 

du sarcome d’Ewing. Elle joue un rôle essentiel dans le diagnostic positif, le bilan d’extension, et 

la surveillance post-thérapeutique.  

Le diagnostic du sarcome d’Ewing repose initialement sur la radiographie standard dans 

les deux plans. L’ imagerie par résonnance magnétique  (IRM) et la tomodensitométrie  (TDM) 

permettent de définir de manière plus précise l’étendue locale de la tumeur ainsi que son 

extension locorégionale (7). 

Le sarcome d’Ewing se manifeste généralement sur les radiographies standards sous 

forme d’une lésion lytique intra-médullaire mal délimitée ou perméative, parfois avec une 

composante mixte ou ostéocondensante pure. Classiquement, ces lésions s’accompagnent d’une 

réaction périostée agressive et d’une infiltration des parties molles. La rupture corticale et la 

fracture pathologique peuvent également être observées  (1). 

La certitude du diagnostic est posée par l'examen histologique, objectivant une tumeur à 

petites cellules rondes (8). L’étude immunohistochimique à un double rôle : éliminer les 

diagnostics différentiels et apporter des éléments en faveur du diagnostic en mettant en 

évidence la protéine p30/32  (CD99) codée par le gène MIC 2, qui est exprimée en grande 

quantité dans les sarcomes d’Ewing et les PNET (2). 

La biologie moléculaire joue un rôle crucial dans le processus de diagnostic du sarcome 

d’Ewing en identifiant une translocation spécifique des bras longs des chromosomes 11 et 22, 

notée t  (11,22)  (q24 : q12). Cette anomalie génétique est observée dans environ 90% des cas et 

résulte en la formation d’un transcript de fusion appelé EWS-FL1.  
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La détection de cette translocation peut être réalisée à l’aide de deux techniques 

principales : l’hybridation in situ par fluorescence  (FISH) ou la réaction en chaine par polymérase 

par transcription inverse  (RT-PCR)  (9–11). 

Le traitement actuel du sarcome d’Ewing repose sur une poly-chimiothérapie associée à 

un traitement local. Ce traitement local peut consister en une radiothérapie, une chirurgie ou 

une combinaison des deux.  

La chimiothérapie vise à prévenir l’apparition de métastases dans les formes localisées ou 

à les traiter dans les formes métastatiques. La radiothérapie conserve son indication dans les cas 

inopérables, mais elle est plus fréquemment utilisée en complément de la chirurgie pour assurer 

le contrôle local et régional de la tumeur (12). 

Classiquement, le pronostic du sarcome d'Ewing était sombre en raison de l'apparition 

rapide de métastases. Cependant, il a été considérablement amélioré par l'association d'un 

traitement local comprenant la chirurgie et/ou la radiothérapie à la chimiothérapie. Néanmoins, 

le pronostic reste réservé pour les patients présentant une tumeur volumineuse non opérable ou 

métastatique (13). 

Nous avons donc voulu, à travers ce travail, mettre en évidence l’importance des 

différentes techniques d’imagerie dans le diagnostic positif, le bilan d’extension et le suivi post-

thérapeutique du sarcome d’Ewing chez l’enfant, et de montrer les aspects radiologiques de 

cette tumeur, tout en traçant l’expérience du service de Radiologie et d’Hématologie-Oncologie 

Pédiatrique au CHU MOHAMMED VI de Marrakech à travers une série de 45patients colligés entre 

2018 et 2022, et en comparant nos résultats à ceux de la littérature.  
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I. Patients : 

1. Les critères d’inclusion :  

Notre étude porte sur les patients atteints de sarcome d’Ewing/PNET. Ont été inclus tous 

les patients ayant une confirmation histologique de la maladie, ayant fait l’objet d’examens 

radiologiques  (radiographie standard, TDM ou IRM) et ayant un âge inférieur à 18 ans au 

moment du diagnostic.  

2. Les critères d’exclusion : 

Les patients dont les dossiers étaient incomplets ont été exclus de l'étude, notamment 

ceux avec : 

- Diagnostic non confirmé par l’histologie. 

- Absence de clichés radiologiques. 

- Les patients qui avaient été perdus de vue.  

3. Considérations éthiques :  

La collecte des données a été réalisée en préservant l’anonymat des patients et la 

confidentialité de leurs informations.   
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II. Méthodes : 

1. Type, durée et le lieu de l’étude :  

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive portant sur 45 cas, menée sur une période 

de 5 ans  (de janvier 2018 à décembre 2022), se penchant sur les aspects radiologiques du 

sarcome d’Ewing chez l’enfant. Les cas ont été collectés au service de Radiologie et 

d’Hématologie-Oncologie Pédiatrique de l’Hôpital mère-enfant du CHU MOHAMMED VI de 

Marrakech. 

2. Recueil des données : 

 Les données cliniques ont été recueillies à partir des dossiers médicaux des patients 

archivés au service d’Hématologie-Oncologie Pédiatrique, tandis que les données radiologiques 

ont été extraites d’une base de données informatique du service de Radiologie mère-enfant. 

L’ensemble des variables étudiées ont été collectées à l’aide d’une fiche d’exploitation 

préétablie  (voir annexe1), précisant les renseignements épidémiologiques, cliniques, 

biologiques, radiologiques, anatomopathologiques et thérapeutiques.  

3. Saisie et analyse statistique des données : 

 La saisie et l’analyse statistique des données ont été réalisées à l’aide des logiciels Excel 

2016 et Microsoft Word 2016.  

4. Analyse bibliographique :  

La recherche bibliographique a été effectuée en utilisant les bases de données suivantes : 

Pub Med, EMC, NEJM, Science directe et Google scholar. 

 Les mots-clés utilisés pour rechercher des articles en anglais étaient : primary malignant 

bone tumor, Ewing’s Sarcoma, Radiology, Imaging, Treatment, Chemotherapy. Pour les articles 

en français, les mots-clés utilisés étaient : tumeurs osseuses malignes primitives, enfant, 

sarcome d’Ewing, radiologie, imagerie, IRM, TDM, anatomopathologie, traitement, 

chimiothérapie. 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

8 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

RÉSULTATS 

 
 

 

 

 

 

 

 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

9 

I. Étude épidémiologique :  

1. Âge :  

L’âge de découverte de la maladie chez les patients de notre étude varie entre 16 mois et 

16 ans, avec un âge moyen de 10 ans et demi.  

 

Figure 1 : Répartition des patients selon les tranches d'âge. 

2. Sexe :  

Notre série comporte 45 patients répartis en 27 garçons et 18 filles. Le sexe masculin 

représente 60% de nos patients, tandis que le sexe féminin représente 40%. Le sex-ratio H/F 

était de 1.5. 

 

Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe. 
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3. Origine géographique :  

Parmi les patients inclus dans l’étude, 40% étaient d’origine rurale, tandis que 60% étaient 

d’origine urbaine. 

 

Figure3 : Répartition des patients selon l’origine géographique. 

4. Couverture sanitaire :  

Dans notre série, 30 patients, soit 67%, avaient une couverture sanitaire de type RAMED, 

12 patients, soit 27%, bénéficiaient d’une autre forme de couverture médicale  (CNOPS, CNSS, 

etc.), tandis que 3 patients, soit 6%, n’avaient aucune forme de couverture médicale.    

 

Figure 4 : La couverture médicale chez nos patients. 
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II. Étude clinique : 

1. Les antécédents :  

1.1. Les antécédents personnels :  

Sur les 45 cas de notre série, aucun de nos patients ne présentait de tumeur osseuse 

bénigne, de pathologie osseuse d’origine infectieuse aigue ou chronique, de maladie osseuse 

constitutionnelle, ni d’antécédents de néoplasie. En revanche, neuf patients avaient des 

antécédents de traumatisme au niveau du membre atteint. 

1.2. Les antécédents familiaux :  

Environ 11% de nos patients avaient des antécédents familiaux tumoraux, qui étaient 

répartis comme suit :  

- Patient n° 1 : Tante maternelle décédée d’une tumeur utérine. 

- Patient n° 2 : Grand-mère paternelle décédée d’une tumeur cérébrale. 

- Patient n° 3 : Tante maternelle décédée d’un néo du sein.   

- Patient n° 4 : Une cousine décédée d’une leucémie.  

- Patient n° 5 : Grand-père décédé d’une tumeur osseuse.  

Les antécédents personnels et familiaux de nos patients sont résumés dans le tableau ci-

dessous : 

Tableau I : Les principaux antécédents de nos patients. 

 
ATCDs familiaux ATCDs personnels 

Cancer Sans ATCD Traumatisme Cancer Sans ATCD 

Nombre 5 40 9 0 36 

Pourcentage  (%) 11% 89% 20% 0% 80% 
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2. Le délai diagnostique :  

Le délai entre le début de la maladie et le diagnostic chez nos patients varie de 15 jours à 

un 1 an. 

 

Figure 5 : Répartition de nos patients en fonction du délai diagnostique. 

3. Les circonstances de découverte :  

Les principaux symptômes révélateurs de la maladie chez nos patients étaient dominés 

par la douleur. Elle constituait le mode de révélation le plus fréquent, observée chez 36 patients, 

ce qui correspond à 80%.La douleur était de type inflammatoire, permanente chez 30 patients, 

intermittente chez 6 patients et localisée chez 32 patients. La tuméfaction était l’un des 

principaux signes révélateurs du sarcome d’Ewing, étant présente chez 35 cas, soit 78%. La 

boiterie a été identifiée chez 20 cas, ce qui correspond à 44%. 

D'autres motifs de consultation ont été notés, cependant, ils sont moins fréquents dans 

notre série : 

- L’impotence fonctionnelle totale du membre atteint a été observée chez 6 patients de 

notre série, soit 13%. 
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- Des signes neurologiques, tels qu’un syndrome de la queue de cheval, ont été retrouvés 

chez 2 patients, soit 4.4%  

- Deux cas ont été diagnostiqués au stade de métastase, soit 4.4%. 

- La fracture pathologique était présente chez un seul cas, soit 2.2%. 

Les signes généraux observés chez les patients de notre série étaient les suivants :  

- L’altération de l’état général a été observée chez 17 patients, soit 37.7%. 

- La fièvre a été retrouvée chez 12 patients, soit 26.6%. 

Les principaux signes révélateurs de la maladie chez nos patients sont présentés dans la 

figure ci-dessous : 

 

Figure 6 : Les principaux signes révélateurs du sarcome d’Ewing dans notre série. 
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4. L’examen clinique :  

4.1. L’examen ostéo-articulaire :  

Dans notre échantillon, 6 patients ont présenté une impotence fonctionnelle totale du 

membre inférieur atteint.  

4.2. L’examen de la tuméfaction :  

a. Le siège :  

Selon les données de l’examen clinique réalisé chez nos malades, la tumeur était 

localisée à différents endroits sur l’ensemble du corps, avec une nette prédominance au niveau 

des membres inférieurs.  

La figure ci-dessous résume les différentes localisations de la tuméfaction chez nos 

patients. 

 

Figure 7 : Les différentes localisations de la tuméfaction. 
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d. Les signes inflammatoires : 

Des signes inflammatoires  (rougeur, chaleur, et douleur), ont été observés en regard de 

la tuméfaction dans 3 cas, soit 8%, avec une circulation veineuse collatérale notée dans un seul 

cas. 

e. Le saignement :  

Un seul patient a présenté une tuméfaction saignante, ce qui équivaut à 2.8%.  

4.3. L’examen des aires ganglionnaires :  

Huit patients ont présenté des adénopathies à différents sièges : latéro-cervicale, 

axillaire, inguinale et sous mandibulaire. Ces adénopathies étaient mobiles, indolores, de taille 

infra-centimétrique jusqu’à 2 cm, et n’étaient pas fistulisées. 

4.4. L’examen pleuro-pulmonaire :  

Chez deux patients de notre série, tous deux diagnostiqués avec un sarcome d’Ewing 

costal, l’un au niveau de la 4eme côte droite et l’autre au niveau de la 5eme côte droite, 

l’examen pleuro-pulmonaire a objectivé un syndrome d’épanchement pleural avec une 

diminution des vibrations vocales intéressant l’hémi-thorax droit, une matité à la percussion 

occupant la totalité de l’hémi-thorax droit, ainsi qu’à l’auscultation, une diminution des 

murmures vésiculaires et la présence des râles sous crépitants.  

4.5. L’examen abdominal : 

Un patient de notre étude a présenté à l’examen abdominal une distension abdominale 

en rapport avec une hépatomégalie, associée à une circulation veineuse collatérale.   

4.6. L’examen neurologique : 

Deux patients présentaient un syndrome de la queue de cheval caractérisé par des 

troubles sphinctériens de type incontinence urinaire et anale : l’un était suivi pour un sarcome 

d’Ewing du péroné droit avec des métastases vertébrales, tandis que l’autre était suivi pour un 

sarcome d’Ewing de L1. 
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4.7. L’examen cutané-muqueux :  

Un patient suivi pour un sarcome d’Ewing de l’aile iliaque droite avec envahissement 

médullaire a présenté un syndrome hémorragique fait de taches purpuriques et des ecchymoses 

sur les quatre membres, associé à un syndrome anémique. 

III. Étude biologique : 

Le bilan biologique a été effectué chez tous nos patients. Parmi les examens biologiques 

standards qui ont été réalisés : 

- Une numération formule sanguine  (NFS) a été réalisée chez tous les patients, 35 étaient 

revenus normaux, 9 avaient présenté une anémie hypochrome microcytaire, et un patient 

avait présenté une pan-cytopénie.   

- La protéine C-réactive  (CRP) était élevée chez 8 cas. 

- La vitesse de sédimentation  (VS) était élevée chez 4 cas.  

- La Lactate déshydrogénase  (LDH) était élevé chez 4 cas. 

- La Créatine phosphokinase  (CPK) a été réalisée chez 1 seul cas et était revenue normale.  

- Le bilan hépatique était élevé chez un seul patient. 
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IV. Étude radiologique : 

1. Le bilan radiologique initial :  

1.1. Données générales :  

a. Les examens réalisés :  

Les principaux examens radiologiques à visée diagnostique réalisés chez nos malades 

comprennent la radiographie standard, l’échographie des parties molles, l’IRM et la TDM.  

Le nombre des patients ayant bénéficié de ces examens a été synthétisé dans le tableau 

ci-dessous  (Tableau II). 

Tableau II : Les principaux examens radiologiques réalisés. 

b. La localisation :  

La localisation osseuse du sarcome d’Ewing était présente chez 43 cas, ce qui équivaut à 

96%. Tandis que chez les deux autres patients, la localisation était extra-osseuse, à savoir deux 

cas de tumeur d’Askin, soit 4%.  

 

Figure 8 : La localisation du sarcome d’Ewing chez nos patients. 

96%

4%

Localisation osseuse Localisation extra osseuse

L’examen réalisé Radiographie standard Echographie IRM TDM 

Nombre des cas 21 3 30 25 
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Pour le sarcome d’Ewing osseux, les os longs étaient le site le plus fréquent de la tumeur, 

en particulier au niveau des membres inférieurs, affectant dans la majorité des cas la région 

métaphyso-diaphysaire. Cela constituait 51% des cas, avec 22 patients concernés. Les os plats 

étaient également fréquemment affectés, représentant 47% des cas, soit 20 patients, tandis 

qu'un seul cas concernait les os courts, soit 2%.  (Voir figure 9). 

 

Figure 9 : Siège du sarcome d’Ewing osseux sur les examens radiologiques. 

La localisation de la tumeur au niveau des os longs est répartie comme suit et résumée 

dans la figure 10 : 

• 16 cas au niveau du membre inférieur, soit 37% :  

- Fémur : 10cas, soit 23.2% 

- Tibia : 4cas, soit 9.3% 

- Péroné : 1cas, soit 2.3% 

- Métatarse : 1cas, soit 2.3%. 

  

51%47%

2%

Os longs Os plats Os courts
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• 6 cas au niveau du membre supérieur, soit 14% :  

- Humérus : 4cas, soit 9% 

- Clavicule : 2cas, soit 5% 

 

Figure 10 : Les différentes localisations du sarcome d’Ewing au niveau des os longs. 

Les localisations de la tumeur au niveau des os plats se répartissaient de la manière 

suivante, comme résumée dans la figure 11 :  

- Os iliaque : 8 cas, soit 18% 

- Les vertèbres : 4 cas, soit 9% 

- Côte : 3 cas, soit 7% 

- Le sacrum : 2 cas, soit 5% 

- Os temporo-pariétal : 1cas, soit 2% 

- Os maxillaire : 1 cas, soit 2% 

- Os mandibulaire : 1 cas, soit 2%. 
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Figure 11 : La localisation de la tumeur au niveau des os plats. 

Pour les os courts, le sarcome d’Ewing s’est limité à un seul os, précisément l’os cuboïde.      

Le sarcome d’Ewing extra osseux a intéressé la paroi thoracique dans deux cas  (tumeur 

d’Askin), soit 4%.  

- Le premier cas concernait le muscle dorsal droit. 

- Le deuxième cas impliquait la partie antéro-inférieure droite de la paroi thoracique.    

1.2. Les résultats des examens radiologiques :  

a.  Radiographie standard :  

Cet examen radiologique a été réalisé en première intention chez 21 patients, soit 46.6%. 

Toutes les radiographies étaient pathologiques. 

a.1. Le type des lésions :  

Parmi les patients, les caractéristiques des lésions étaient variées. Quinze d’entre eux  

(soit 71%) présentaient des lésions ostéolytiques pures, cinq patients  (soit 24%) avaient des 

lésions mixtes, tandis qu’un seul cas  (soit 5%) ne présentait que l’ostéocondensation. Ces 

résultats sont résumés dans la figure ci-dessous  (figure 12).  
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Figure 12 : Les différents types de lésions osseuses sur les radiographies standards. 

 

Figure 13 : Radiographie standard de face  (à gauche) et de profil  (à droite) de la jambe gauche 

d’un patient suivi pour un sarcome d’Ewing du tibia gauche, illustrant des lésions mixtes : une 

ostéocondensation  (étoile) avec des foyers d’ostéolyse perméative  (flèches) localisés au niveau 

de la métaphyso-diaphyse proximale du tibia gauche. 
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a.2. La classification des lésions ostéolytiques selon la classification de LODWICK :  

D’après l’analyse des radiographies standards de nos patients, les lésions ostéolytiques 

ont été classées selon la classification de LODWICK, comme illustré dans la figure ci-dessous  

(figure 14).  

 

Figure 14 : Les différents types de lésions ostéolytiques selon la classification de LODWICK. 

 

Figure 15 : Radiographie standard de face de l’épaule droite montrant des lésions ostéolytiques 

affectant le tiers moyen distal de la clavicule droite à limite floue, correspondant au type III de 

LODWICK  (flèche rouge). Une réaction périostée pluri-lamellaire discontinue  (flèche verte) avec 

un envahissement des tissus mous péri-lésionnels (étoile). 
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a.3. L’état de la corticale :   

Chez la majorité des patients de notre série, la corticale a été rompue  (figure 16). 

 

Figure 16 : État de la corticale sur les radiographies standards de nos patients. 

 

Figure 17 : Radiographie standard de face du genou et du fémur droit montrant une ostéolyse 

mitée de type II selon la classification de LODWICK  (flèche verte), affectant le tiers inférieur du 

fémur droit, une réaction périostée pluri-lamellaire continue en forme de bulbe d’oignon  (flèche 

rouge) et en éperon de Codman (flèche noire), une rupture corticale avec infiltration des parties 

molles en regard (étoile). 
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a.4. La réaction périostée :  

La réaction périostée a été observée chez 10 patients, soit 48%. Elle était de type : pluri-

lamellaire continue parallèle à la surface osseuse (en bulbe d’oignon), perpendiculaire à elle  (en 

feu d’herbe), ainsi qu’une réaction périostée discontinue (éperon de Codman).  

 

Figure 18 : Les différents types de réactions périostées retrouvées dans notre série. 

 

Figure 19 : Radiographie standard de face  (à droite) et de profil  (à gauche) de la jambe 

montrant des lésions ostéolytiques au niveau de la jonction du tiers moyen et inférieur de la 

diaphyse fibulaire  (flèche rouge), une réaction périostée spiculée en feu d’herbe, une rupture de 

la corticale et un envahissement des parties molles  (étoile). 
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Figure 20 : Radiographie du bassin (à gauche) et du fémur de profil  (à droite) montrant une 

ostéocondensation de la métaphyso-diaphyse proximale du fémur droit  (flèche bleue), ainsi 

qu’une réaction périostée spiculée en feu d’herbe  (flèche rouge) avec envahissement des parties 

molles. 

a.5. La fracture pathologique :  

La fracture pathologique a été observée chez un seul patient suivi pour un sarcome 

d’Ewing Like au niveau de l’extrémité supérieure du fémur droit.   

 

Figure 21 : Radiographie du Bassin de face montrant une fracture pathologique cervicale 

comminutive déplacée du fémur droit  (flèche rouge) sur une lésion ostéolytique ovalaire bien 

limitée, entourée d’une sclérose marginale classée IB selon la classification de LODWICK  (flèche 

bleue), intéressant le massif trochantérien et le col sans réaction périostée ni infiltration des 

parties molles en regard. 
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a.6. L’atteinte des parties molles :  

L’extension de la tumeur an niveau des parties molles était présente chez 5 patients de 

notre série.  

b. Échographie des parties molles :  

Cet examen a été réalisé chez 3 patients qui présentaient une tuméfaction comme signe 

clinique, les résultats étaient les suivants :  

- Le 1er

- Le 2eme patient : Une masse tissulaire de 35*20mm au niveau du dos du pied droit, 

d’aspect hypoéchogène par rapport au muscle légèrement hétérogène sans calcification 

ni zone de nécrose, ses contours sont irréguliers et au doppler une vascularisation 

artérielle anarchique.  

 patient : le balayage échographique de la cuisse droite objective une masse en 

contact de la diaphyse fémorale, de contours réguliers, d’écho-structure hyperéchogène 

hétérogène mesurant approximativement 4.6cm*2.5cm, vascularisée au doppler couleur, 

pouvant être d’origine tumorale. Associée à un décollement périosté en regard du 1/3 

inférieur de la diaphyse fémorale.  

- La 3eme patiente suivie pour tumeur d’Askin au dépend du muscle dorsal droit : une 

formation tissulaire ovalaire en regard de l’omoplate droite, hypoéchogène homogène 

bien limité avec renforcement postérieur de 2.5cm de diamètre.   

c. IRM : 

Cet examen a été réalisé chez 30 patients de notre série, soit 67%.  

c.1. Protocole :  

Le protocole de l’IRM utilisé comprenait des séquences pondérées en T1 et T2 qui ont été 

réalisés chez tous les patients de notre étude. D’autre séquences ont été également 

fréquemment utilisés : T1, T2 avec saturation de la graisse (FATSAT), sans et avec contraste, 

ainsi que les séquences T2 STIR. 
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c.2. Les anomalies de signal :  

Les tumeurs étaient en hyposignal sur les séquences pondérées en T1 dans 67% des cas, 

en isosignal dans 20% et en hypersignal dans 13%. En T2, les tumeurs étaient en hypersignal 

dans 73%, en hyposignal dans 20% des cas et en isosignal dans 7%. 

c.3. Les contours :  

La tumeur était mal limitée chez la majorité des patients de notre série, et dans un seul 

cas, la tumeur était avec des limites nettes.   

c.4. Rehaussement après injection du PDC :  

Un rehaussement hétérogène après injection de gadolinium était présent chez la quasi-

totalité de nos malades, soit 93%, tandis qu’il était homogène dans deux cas, soit 7%. 

c.5. Nécrose tumorale :  

Elle était présente chez 4 cas, ce qui représente 13% de l’ensemble des malades. 

c.6. Rupture corticale : 

Chez 12 patients, soit 40%, une rupture corticale était observée avec la présence de 

réaction périostée plurilamellaire, en feu d’herbe et spiculée interrompue. 

c.7. Extension tumorale locorégionale :  

Les résultats de l’IRM ont mis en évidence les différents sites de l’extension tumorale 

locorégionale, commet résumé dans la figure ci-dessous  (figure 22) :  

- Aux parties molles : observée chez 20 patients, soit 67%.   

- Endomédullaire : identifiée chez 6 patients, soit 20% 

- Vasculaire : constatée chez deux patients de notre série, soit 7%. 

- Nerveuse : observée chez 3 patients, dont 2 présentaient une compression des racines de 

la queue de cheval, soit 10%.  

- Skips métastases : aucun cas n’a été identifié.  
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- Épiphyse : observé dans un seul cas, soit 3%. 

- Cartilage de croissance : identifié dans un seul cas, soit 3%. 

- Articulation adjacente : chez 3 patients, soit 10%, dont deux concernaient l’articulation 

sacro-iliaque et l’autre l’articulation coxo-fémoral.  

- Endocanalaire : détectée chez 4 patients, ce qui représente 13%. 

 

Figure 22 : Les principales extensions tumorales locorégionales identifiées par l’IRM chez les 

patients de notre série. 
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Figure 23 : Image par résonance magnétique pondérée en T1 et STIR en coupe axiale d’une 

patiente âgée de 16 ans, suivie pour un sarcome d’Ewing fémoral gauche, objectivant des 

modifications étendues de la moelle osseuse autour de la lésion primaire  (flèche)  (15). 

 

Figure 24 : Image par résonance magnétique en coupe coronale pondérée en T1  (image gauche 

en hyposignal) et T2 FAT SAT  (image droite en hypersignal) d’une patiente de 9 ans suivie pour 

un sarcome d’Ewing huméral gauche. Objectivant la lésion tumorale humérale primaire avec une 

extension dans les tissus mous  (flèche). 
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Figure 25 : Image par résonance magnétique d'un sarcome d'Ewing chez une fille de 15 ans. 

L’image à gauche : coupe axiale en pondération T2 montrant l'atteinte de la corticale et des 

tissus mous, confirmant le caractère agressif de la tumeur. L’image à droite : coupe sagittale en 

pondération T1 en hyposignal, mettant en évidence l'étendue de la tumeur et son extension 

dans les tissus mous.  (Flèche)  (82).  

 

Figure 26 : Image par résonance magnétique en coupe coronale pondérée en T2 STIR chez un 

garçon de 11 ans suivi pour un sarcome d’Ewing fémoral droit. Objectivant la lésion tumorale 

primaire au niveau de la partie métaphyso-diaphysaire proximale du fémur droit, en hypersignal, 

avec infiltration médullaire et atteinte du cartilage de croissance. 
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d. TDM : 

Elle a été réalisée chez 25 patients, soit 56%, dont 24 cas de sarcome d’Ewing osseux et 

un cas de tumeur d’Askin.  

d.1. Les dimensions :  

Ont été mentionnées sur 17 comptes rendus radiologiques.  

- Trois dimensions tumorales  (longueur, largeur et étendue) ont été mentionnées dans 8 

comptes rendus radiologiques.  

- Deux dimensions tumorales  (longueur et la largeur)ont été retrouvées dans 5 dossiers. 

- Par contre, la hauteur seule a été retrouvée uniquement dans 4 dossiers. 

Les mensurations moyennes et extrêmes sont résumées dans le tableau ci-dessous.  

Tableau III : Les mensurations de la tumeur sur la TDM. 

Les dimensions Effectif 
Mensurations 

moyennes  (cm) 

Mensurations extrêmes  

(cm) 

La longueur 13 9.5 18.6/7.2 

La largeur 13 6.7 15.2/4.3 

La hauteur 12 7.8 19.4/6 

d.2. Les modifications structurales :  

Les résultats de la tomodensitométrie  (TDM) étaient pathologiques dans les 25 cas 

étudiés. Parmi ces cas, 16 présentaient des modifications structurales caractérisées par une 

ostéolyse pure, tandis que 6 patients avaient un aspect mixte de ces modifications. De plus, 

chez deux patients, des lésions ostéocondensantes pures étaient observées. Les fréquences de 

ces différents types de modifications dans notre série ont été détaillées dans la figure 26.   

Chez la patiente qui était suivie pour la tumeur d’Askin, les résultats de la TDM ont révélé 

la présence d’une masse tissulaire hétérogène avec des zones nécrotiques, se continuant au 

niveau des parties molles de la paroi postéro-latérale gauche du thorax.  
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Figure 27 : Les modifications structurales sur la TDM. 

d.3. Les contours :  

Dans notre série d’étude, il convient de noter que la quasi-totalité des images 

radiologiques obtenues par TDM présentaient des limites mal définies. Cependant, il est à noter 

que trois tumeurs étaient bien limitées, ce qui représente 12% des cas. 

d.4. La réaction périostée :  

La réaction périostée a été observée chez 8 patients, ce qui correspond à 32% des cas. 

Elle était de type réaction pluri-lamellaire continue en bulbe d’oignon dans deux cas, éperon de 

Codman chez deux cas, et en feu d’herbe chez 4 patients.  

 

Figure 28 : Les réactions périostées observées sur les images TDM. 
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d.5. L’état de la corticale :  

Une rupture totale de la corticale a été présente chez 10 patients, soit 40%. Deux patients 

ont présenté une rupture de la corticale par endroit, soit 8%, et une soufflure corticale a été 

observée chez 3 patients, soit 12%.  

 

Figure 29 : L’état de la corticale sur la TDM chez nos patients. 

d.6. Les calcifications : 

Les calcifications étaient présentes chez deux patients soit 8%. 

d.7. La nécrose tumorale : 

A été observée chez 4 patients, soit 16%.  

• L’envahissement des parties molles :  

Les parties molles étaient envahies chez 20 patients, soit 80%.   

• La fracture pathologique :  

Deux patients de notre série ont présenté une fracture pathologique sur la TDM. La 

première était au niveau du tiers supérieur de l’humérus droit, et la deuxième était une fracture 

du col fémoral droit.  
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Figure 30 : TDM abdomino-pelvienne en fenêtre osseuse chez un patient suivi pour un sarcome 

d’Ewing de L2 avec métastase osseuse, objectivant des lésions mixtes ostéolytiques et 

ostéocondensantes centrées sur le corps de L2 (flèche blanche) et une lésion ostéolytique au 

niveau de D12 d’allure secondaire  (flèche noire). 

 

Figure 31 : Coupes axiales d’une TDM thoracique chez une patiente suivie pour une tumeur 

d’Askin de la partie antéro-inférieure de la paroi thoracique, objectivant un volumineux 

processus tumoral occupant la quasi-totalité de l’hémi thorax gauche (étoile), mesurant 

33*16*18.5cm, polylobé, spontanément isodense et hétérogène, se rehaussant de façon 

hétérogène après l’injection du produit de contraste (image à droite). 
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Figure 32 : Coupes axiales d’une TDM de l’aile iliaque droite sans et avec injection du produit de 

contraste objectivant une volumineuse masse tissulaire  (étoile) avec une ostéolyse agressive  

(flèche noire) de l’aile iliaque droite avec envahissement des parties molles de voisinage, de 

l’articulation sacro-iliaque homolatérale, rehaussée modérément de façon hétérogène après 

injection du produit de contraste. 

 

Figure 33 : Tomodensitométrie en coupe axiale sans injection de produit de contraste chez une 

fille de 10 ans, objectivant une lésion mixte  (ostéocondensation et ostéolyse) au niveau de la 

berge iliaque de la sacro-iliaque droite (flèche). 
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2. Le bilan radiologique d’extension :  

2.1. La radiographie thoracique :  

A été réalisée chez 35 patients, ce qui équivaut à 73%. Elle était pathologique dans deux 

cas. 

- Le 1 er patient était suivi pour un sarcome d’Ewing de la 5eme cote droite. 

- Le 2eme patient était suivi pour un sarcome d’Ewing de la 4eme cote droite. 

Dans les deux cas, la radiographie thoracique montrait une opacité dense homogène 

occupant la totalité de l’hémi-thorax droit avec refoulement du médiastin vers le coté 

controlatéral.  

2.2. L’échographie abdominale : 

 A été faite chez 38 patients. Les résultats étaient normaux dans 37 cas. Cependant chez 

un seul patient, elle a objectivé la présence d’un épanchement péritonéal de faible abondance 

avec une hépatomégalie homogène.  

2.3. La TDM thoraco-abdomino-pelvienne  (TDM-TAP) :  

A été réalisée dans 43 cas, soit 96%. Elle était normale dans 33 cas, soit 77% et 

pathologique chez 10 patients, soit 23% présentaient des métastases à distance au niveau :  

- Pulmonaire : des nodules et micronodules pulmonaires d’allure secondaire chez 3 

patients soit 7%. 

- Osseuse : les métastases étaient multiples chez 5 patients soit 12%.  

- Ganglionnaire : des adénopathies inguinales et iliaques externes de nature secondaire, 

chez un seul patient soit 2%. 

- Hépatique : un foie augmenté de taille, truffé de formations nodulaires spontanément 

hypodense. Chez un seul patient soit 2%.  
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Figure 34 : Les métastases objectivées sur la TDM TAP dans le cadre du bilan d’extension initial. 

 

 

Figure 35 : TDM thoracique en fenêtre parenchymateuse en coupe axiale (image à droite) et 

frontale  (image à gauche) objectivant de multiples nodules pulmonaires intra-parenchymateux 

et sous pleuraux, denses, de contours réguliers, réalisant un aspect en lâcher de ballon. 
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2.4. L’IRM cérébrale :  

A été réalisée chez deux patients, une était sans anomalie, et l’autre objectivait des 

lésions de la voute crânienne d’allure secondaire.   

2.5. La TDM cérébrale :  

A été réalisée dans un seul cas chez un patient suivi pour un sarcome d’Ewing de L2. 

L’examen a révélé un processus lésionnel occipital ovalaire de contours polylobés, spontanément 

hyperdense se rehausse de façon hétérogène après injection du produit de contraste de nature 

secondaire.   

 

Figure 36 : TDM cérébrale en fenêtre parenchymateuse et fenêtre osseuse  (image à droite) chez 

un patient suivi pour un sarcome d’Ewing de L2 avec métastase cérébrale, objectivant un 

processus lésionnel occipital médian mesurant 27.6*14.7mm, de forme ovalaire et de contours 

polylobés  (flèche rouge). Une lyse et un épaississement osseux occipital en regard de la lésion  

(flèche jaune). 
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2.6. La scintigraphie osseuse :  

A été réalisée chez 42 patients, soit 93%. Parmi ces patients, 30 n’ont montré aucune 

localisation secondaire. Cependant elle a révélé une hyperfixation en rapport avec une 

localisation osseuse secondaire de la tumeur dans 12 cas, soit 29%. 

 

Figure 37 : Illustration des différentes localisations des métastases osseuses sur les 

scintigraphies réalisées chez nos patients. 
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Figure 38 : Scintigraphie osseuse montrant des anomalies de fixation osseuse au niveau du 

crâne et des foyers d’hyperfixations au niveau du sternum, du rachis, des fémurs, de l’humérus, 

les cotes et des os de la face, en faveur d’une progression de la maladie chez un patient suivi 

pour un sarcome d’Ewing de l’humérus droit. 

2.7. Autre bilan d’extension en dehors de l’imagerie : La Biopsie ostéomédullaire (BOM) :  

La BOM a été réalisée chez 41patients, soit 91%. Elle était sans anomalie dans 36 cas, soit 

88%, et dans 5 cas elle mettait en évidence une localisation médullaire, soit 12%.  

 

Figure 39 : Les résultats de la BOM des patients de notre série. 
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V. Étude anatomopathologique : 

La biopsie a été réalisée pour l’ensemble des patients de notre série, soit des biopsies 

osseuses chirurgicales effectuées dans 44 cas et une biopsie d’exérèse réalisée chez une seule 

patiente suivie pour une tumeur d’Askin au niveau du muscle dorsal droit. 

Tous les résultats sont revenus en faveur d’une prolifération tumorale maligne à petites 

cellules rondes, évoquant une tumeur du groupe Ewing /PNET. 

Tous les patients de notre étude ont bénéficié d’une étude immunohistochimique : la 

présence des AC anti CD99 était à 100%.  

Deux patients de notre série ont bénéficié d’une étude génétique de type FISH  

(Hybridation in situ en fluorescence) : 

- Le 1 er était suivi pour un sarcome d’Ewing Like de l’extrémité supérieure du fémur droit, 

le résultat était négatif, avec seulement 5% des cellules tumorales présentant la 

translocation du gène EWSR1. Ce patient n’a pas pu bénéficier de la recherche des 

translocations BCOR-CCNB3 ou CIC-DUX4 en raison de l’absence de sondes de recherche 

spécifique pour les translocations BCOR-CCNB3, CIC-DUX4 et AC anti CCNB3. 

-  Le 2eme patient avait des résultats positifs, montrant la présence de la translocation du 

gène EWSR1 en 22q.12.2.  
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VI. La classification TNM : 

Pour évaluer le stade de nos patients atteints de sarcome d'Ewing, Nous avons utilisé la 

classification TNM de l’AMERICAIN JOINT COMITTEE ON CANCER  (AJCC) dans sa 8eme édition  

(annexe 2) en se basant sur les résultats des examens paracliniques radiologiques. 

Dans la huitième édition, les tumeurs sont décrites séparément en fonction de leurs sites 

primaires, principalement en raison des différences de pronostic et des stratégies 

thérapeutiques.  

Pour les sarcomes osseux, trois sites de tumeurs sont décrits : Les extrémités, le tronc, 

les os du crâne et de la face, la colonne vertébrale et le bassin. En revanche, pour les sarcomes 

des tissus mous, quatre sites de tumeurs sont décrits : les membres et le tronc, le rétropéritoine, 

la tête et le cou et les sites viscéraux. 

1. Le sarcome d’Ewing osseux :  

Dans notre série, le sarcome d’Ewing osseux était présent chez 43 patients soit 96%.  

1.1. Tumeur T : 

a. Les extrémités, le tronc, le crâne et les os de la face :  

Dans notre étude, la localisation du sarcome d’Ewing an niveau des extrémités, le tronc, 

le crâne et les os de la face était présente chez 29 patients soit 68%.  

Tableau IV : Répartition des cas en fonction de la taille tumorale au niveau des extrémités, du 

tronc, du crâne et des os de la face. 

La taille tumorale  (T) Nombre des cas Pourcentage% 

T1 9 31% 

T2 17 59% 

T3 3 10% 
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b. La colonne vertébrale :  

Dans notre étude, la localisation du sarcome d’Ewing an niveau de la colonne vertébrale 

était présente chez 6 patients soit 14%.  

Tableau V : Répartition des cas en fonction de la taille tumorale au niveau de la colonne 

vertébrale. 

La taille tumorale  (T) Nombre des cas Pourcentage% 

T1 3 50% 

T2 1 17% 

T3 0 0% 

T4a 2 33% 

T4b 0 0% 

c. Le pelvis :  

Dans notre étude, la localisation du sarcome d’Ewing an niveau du pelvis était présente 

chez 8 patients soit 18%. 

Tableau VI : Répartition des cas en fonction de la taille tumorale au niveau du pelvis. 

La taille tumorale  (T) Nombre des cas Pourcentage% 

T1a 0 0 

T1b 1 12.5% 

T2a 0 0 

T2b 1 12.5% 

T3a 1 12.5% 

T3b 2 25% 

T4a 3 37.5% 

T4b 0 0 
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1.2. Adénopathies N : 

Concernant l’atteinte ganglionnaire, 1 seul patient parmi 43 avaient des adénopathies 

d’allure secondaire, soit 2% des cas. 

Tableau VII : Répartition des cas en fonction de la présence des adénopathies. 

Les adénopathies  (N) Nombre des cas Pourcentage% 

N0 44 98% 

N1 1 2% 

1.3. Métastases M :  

Dans notre série, 7% des patients avaient des métastases pulmonaires, 2% présentaient 

des métastases hépatiques, 2% une métastase cérébrale alors que 29% avaient des métastases 

osseuses à distance. 

Tableau VIII : Répartition des cas en fonction de la présence des métastases. 

Les métastases  (M) Nombre des cas Pourcentage% 

M0 26 60% 

M1a 3 7% 

M1b 14 33% 

2. Le sarcome d’Ewing extra-osseux :  

Dans notre série, le sarcome d’Ewing extra-osseux était présent chez 2 patientes soit 4%. 

Les deux cas étaient localisés dans la paroi thoracique  (tumeur d’Askin).  

La classification TNM pour les deux patientes était la suivante :  

- T1N0M0 pour la première.  

- T4N0M0 pour la deuxième.  
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VII. Traitement :  

1. Traitement systémique  (Chimiothérapie : CTH) :  

Tous les patients de notre série ont reçu une chimiothérapie. 

1.1. Protocoles :  

Le protocole Ewing-Memphis a été administré à 43 patients, ce qui représente 96%, 

comme traitement de première ligne, tandis que deux patients ont été initialement traités selon 

le protocole Euro-Ewing en première intention. En ce qui concerne le traitement de deuxième 

ligne, 15 patients ont ensuite été mis sous le protocole Euro-Ewing 99 en raison d'une rechute 

de la maladie. 

Le protocole métronomique a été administré à 10 patients en tant que CTH palliative. 

1.2. Posologie : 

- Le protocole Euro-Ewing 99 : cures VIDE 

Vincristine : 1.5mg/m2/j                     Ifosfamide : 3000mg/m2/j     

Doxorubicine : 20mg/m2/j                  Etoposide : 150mg/m2/j 

- Le protocole Ewing-Memphis :  

• Phase d’attaque :  

Endoxan : 150mg/m2 en IV la première cure et PO les cures suivantes si bonne tolérance 

digestive. 

Adriamycine : 35mg/m2 

• Phase 1 d’entretien :  

Vincristine : 1.5mg/m2/j                     

Actinomycine : 50mg/kg. 

 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

46 

• Phase 2 d’entretien :  

Endoxan : 150mg/m2 en IV la première cure et PO les cures suivantes si bonne tolérance 

digestive. 

Adriamycine : 35mg/m2 

- Le protocole Métronomique :  

Etoposide : 100mg/m2/j   Cyclophosphamide : 30mg/m2/j   Valproate de sodium : 

20mg/kg/j 

1.3. CTH néoadjuvante :  

Au total, 18 patients  (soit 55%) ont reçu une chimiothérapie néoadjuvante. Parmi eux, 17 

patients ont été mis sous le protocole Ewing-Memphis avec un nombre de cures allant de 5 à 8 

cures. Un seul patient a été mis sous le protocole Euro-Ewing 99, avec un nombre total de 6 

cures VIDE  (Vincristine, Ifosfamide, Doxorubicine et Etoposide). 

 

Figure 40 : Répartition des malades en fonction du nombre de cures de chimiothérapie 

néoadjuvante administrées. 
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a. Les examens radiologiques de contrôle post-chimiothérapie d’induction :  

Parmi les 18 patients qui ont reçu une chimiothérapie néoadjuvante, un examen 

radiologique a été effectué après le traitement. Dans 17 cas, il s’agissait d’une IRM, tandis que 

dans un seul cas, une TDM a été réalisée.  

 

Figure 41 : Répartition des examens radiologiques de contrôle après la chimiothérapie 

néoadjuvante. 
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b. Les résultats des examens radiologiques :  

Les résultats se répartissaient entre une réduction de la taille de la tumeur, une stabilité 

de la lésion ou, dans certains cas, une augmentation de sa taille.  

- La TDM thoracique post-CTH : a été faite chez un patient suivi pour un sarcome d’Ewing 

de la 6eme côte. Elle a été réalisée après 5 cures de CTH selon le protocole Ewing-

Memphis, et elle a montré la persistance avec discrète régression du processus lésionnel 

lytique de l’arc antérieure de la 6eme côte droite.  

- Les résultats de l’IRM sont représentés dans la figure ci-dessous : 

 

Figure 42 : Répartition des différents aspects radiologiques évolutifs de l’IRM post-CTH 

néoadjuvante. 

1.4. CTH adjuvante :  

Tous nos patients opérés ont suivi une CTH adjuvante en post-opératoire selon le 

protocole Ewing-Memphis, comprenant un total de 6 cures dans chaque phase d’entretien.  

1.5. CTH palliative : 

Elle a concerné10 patients, soit 22%, qui ont été traités selon le protocole métronomique 

à base d’Etoposide  (VP16), Cyclophosphamide  (Endoxan), Valproate de sodium  (Depakine).   
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2. Traitement local :  

2.1. La chirurgie :  

La prise en charge chirurgicale a été réalisée chez 25 patients, soit 55%. 

a. La résection tumorale :  

A été faite chez 23 patients, soit 92% des patients opérés. Après la résection chirurgicale 

conservatrice, il a été évalué que chez 7 patients soit 30%, une fixation à l’aide du matériel 

d’ostéosynthèse était requise. 

 

Figure 43 :Radiographie standard de face et de profil de contrôle post-opératoire chez un 

patient opéré pour un sarcome d’Ewing du tibia droit bénéficiant d’une exérèse en monobloc de 

la tumeur et l’os, avec mise en place d’un clou Centromédullaire, reconstruction par du ciment 

avec embrochage du péroné suite à une fracture per-opératoire à l'aide d'une broche Métezeau 

30/10. 
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Figure 44 :Radiographie standard de contrôle post-opératoire chez une patiente suivie pour un 

sarcome d’Ewing de la diaphyse humérale. La patiente a reçu une CHT néoadjuvante et a 

bénéficié d’une exérèse chirurgicale de la tumeur avec embrochage et mise en place du ciment 

chirurgical. 

b. Chirurgie radicale  (amputation) : 

Deux des patients opérés  (soit 8% de l'ensemble) ont nécessité une intervention 

chirurgicale radicale. Le premier a subi une désarticulation du genou, tandis que le deuxième a 

eu recours à une désarticulation de la hanche. 

 

Figure 45 : Le traitement chirurgical chez les patients de notre série. 
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2.2. La radiothérapie :  

13 patients ont été évalués comme nécessitant une radiothérapie soit 29%, dont trois 

patients ont bénéficié d’une radiothérapie concomitante à la CTH néoadjuvante.  

VIII. Suivi post-thérapeutique : 

Une évaluation clinique et paraclinique a été conduite chez tous nos patients pendant 

leur traitement et à la fin de celui-ci. 

1. Sur le plan clinique :  

- Localement : une inspection minutieuse et approfondie a été effectuée sur la région de la 

tumeur afin d’évaluer la réponse au TTT ou pour détecter toute réapparition.  

- A distance : une évaluation a été menée sur les sites principaux susceptibles de présenter 

une progression ou une récidive de la maladie.  

2. Sur le plan paraclinique :  

Des examens radiologiques ont été réalisés pour tous les patients. Ces examens 

comprenaient :  

- IRM locale de contrôle :  

C’est l’examen radiologique le plus demandé et réalisé afin de surveiller l’évolution de la 

tumeur sous TTT en raison de sa sensibilité à détecter une extension locorégionale de la 

maladie.  

Elle a été réalisée chez 33 patients, soit 73%. Les résultats de cet examen sont 

synthétisés dans la figure ci-dessous : 
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Figure 46 : Les résultats de l’IRM de contrôle locorégional. 

- La TDM locale de contrôle était le deuxième examen radiologique de contrôle après l’IRM. 

Elle a été réalisée chez 12 patients, soit 27%. Les résultats de cet examen sont présentés 

dans la figure ci-dessous :   

 

Figure 47 : Les résultats de la TDM de contrôle locorégional. 

- Radiographie thoracique : a été réalisée chez la quasi-totalité de nos patients lors des 

contrôles.   
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- Echographie abdominale : a été également réalisée chez la quasi-totalité de nos patients.  

- TDM thoracique : a été faite chez 20 patients, elle a révélé des métastases pulmonaires 

chez 6 patients.  

- TDM abdomino-pelvienne : a été faite chez 12 patients.  

- Scintigraphie osseuse : 15 patients ont bénéficié d’une scintigraphie de contrôle, 

objectivait des métastases osseuses dans 8 cas.  

3. Evolution à long terme :  

On a enregistré 15 cas de décès, soit 33%. 14 patients ont rechuté avec des métastases 

osseuses, pulmonaires et cérébrales. Pour les autres patients le suivi se poursuit lors des 

consultations médicales et en hôpital de jour.  
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I. Rappel :  

1. Généralités / Historique : (14) 

Le sarcome d’Ewing est une tumeur osseuse maligne primitive qui occupe la deuxième 

place après l’ostéosarcome en terme de fréquence. Elle touche principalement les enfants et les 

jeunes adultes.  

C’est au pathologiste américain James Stephen Ewing que revient le mérite, en 1921, 

d’avoir clairement identifié cette entité, se présentant sous la forme d’une tumeur osseuse très 

agressive différente des autres cancers connus à l’époque, qu’il nomma « endothéliome diffus 

osseux ».  

Dès 1928, le terme de « sarcome d’Ewing » s’est imposé malgré la controverse sur la 

cellule d’origine de cette tumeur.  

Dans les années 1950, la présence occasionnelle de signes de différenciation neurale est 

décrite par Masson qui observe des pseudorosettes, une architecture cordonale avec de fins 

prolongements cytoplasmiques, une accumulation de glycogène cytoplasmique PAS+.  

Dès cette époque, toutes les principales caractéristiques cliniques, épidémiologiques, 

radiologiques, et histologiques du « sarcome d’Ewing » osseux sont alors très bien connues.  

L’étiologie et la cellule d’origine restent cependant un mystère. Dans les décennies 

suivantes, les biologistes et les pathologistes, grâce aux nouvelles techniques 

d’immunohistochimie et de microscopie électronique, vont plus loin dans la caractérisation de 

ces cellules tumorales d’Ewing : il devient alors évident que la différenciation neurale observée 

occasionnellement dans les sarcomes d’Ewing osseux et l’identification de tumeurs à 

différenciation neuroectodermique dans les tissus mous nommées alors Peripheral Primitive 

Neuroectodermal Tumors  (PNET périphériques) suggèrent une histogenèse commune ou 

apparentée pour toutes ces tumeurs malignes qui ont des aspects microscopiques similaires à 

ceux des sarcomes d’Ewing.  
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C’est finalement l’ère de la biologie moléculaire qui va permettre d’unifier de façon 

certaine et non plus spéculative toutes ces tumeurs de terminologie variée, grâce à la découverte 

de translocations réciproques t  (11 ;22) ou t  (21 ;22) entre la famille-ETS des facteurs de 

transcription FLI1 ou ERG et EWSR1 : les tumeurs de type PNET et les sarcomes d’Ewing sont dès 

lors bel et bien considérés comme des variantes phénotypiques d’une même entité. 

2. Etiopathogénie : (15) (16) (17) 

L'étiologie du sarcome d'Ewing demeure inconnue. Bien que la plupart des cas soient 

associés à des anomalies génétiques reproductibles telles que des translocations, la plupart 

semblent être de nature sporadique, car aucun lien héréditaire n'a été trouvé. De même, aucune 

association avec des facteurs environnementaux n'a encore été démontrée. 

Aucune relation claire n'a été établie entre le sarcome d'Ewing et les facteurs de risque 

environnementaux, la notion de prise de médicaments, les antécédents d'irradiation, ou les 

antécédents de cancer dans la famille. 

La cellule d'origine du sarcome d'Ewing n'a pas encore été pleinement élucidée. Le 

sarcome d'Ewing se caractérise par des réarrangements génétiques non aléatoires entre le gène 

EWS et la famille de gènes ETS. Il s’agit d’un échange accidentel de matériel génétique ; on 

rencontre souvent une translocation entre le gène FLI-1 porté par le chromosome 11 et le gène 

EWS porté par le chromosome 22, responsable de l’apparition d’une protéine de fusion nommée 

EWS-FLI1. Cette anomalie est retrouvée dans 85% des tumeurs d’Ewing. Pour les 10 à 15% 

restant, il s’agit d’une translocation entre les chromosomes 21 et 22 donnant lieu à la synthèse 

d’une protéine anormale EWS-ERG ou entre le gène E1AF porté par le chromosome 17 et le gène 

EWS du chromosome 22.Dans la littérature, d'autres réarrangements génétiques détectés 

comprennent la t (7 ;22)  (p22 ; q12) et la t (2 ;22) (q33 ; q12), où le gène EWS est fusionné avec 

les gènes de la famille ETS ETV1 et FEV, respectivement. 
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Dans tous les cas, les chromosomes cassés et recoller de façon anormale aboutissent à la 

formation d’un gène anormal codant pour une protéine anormale. Cette protéine entraine une 

activation continue du récepteur membranaire IGF-1 et empêche le gène IGFBP-3 de s’exprimer. 

Normalement ce gène bloque l’hormone de croissance IGF-1. 

Dans la tumeur d’Ewing, l’IGF-1 transmet alors en continu un signal ordonnant aux 

cellules de proliférer d’où une prolifération anarchique et importante. 

IGFBP-3, impliqué en amont dans cette voie de signalisation, pourrait servir de cible 

thérapeutique pour bloquer la prolifération cellulaire anormale induite par IGF-1. 

Tableau IX : Différentes translocations, gène de fusion correspondants et leurs fréquences. 

Translocation Gène de fusion Fréquence  (%) 

t (11 ; 22) (q24 ; q12) EWSR1-FLI1 85% 

t (21 ; 22) (q22 ; q12) EWSR1-ERG 10% 

t (7 ; 22) (p22 ; q12) EWSR1-ETV1 <1% 

t (14 ; 22) (q21 ; q12) EWSR1-ETV4 <1% 

t (2 ; 22) (q33 ; q12) EWSR1-FEV <1% 

3. Diagnostiques différentiels : 

3.1. Radiologiquement :  

Devant une image d’ostéolyse et d’une réaction périostée plus ou moins marquée :  

- Une infection osseuse est souvent évoquée, une étude bactériologique et anatomo-

pathologique sont utiles pour l’éliminer. 

-  Un ostéosarcome ostéolytique, une lésion osseuse kystique ou un granulome éosinophile 

sont aussi des lésions à discuter. 

- Chez les enfants de moins de 5 ans : une métastase osseuse d’un neuroblastome ou une 

localisation osseuse d’une leucose doit être évoquée. 
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3.2. De  point de vue anatomopathologique : 

Toutes les autres tumeurs à petites cellules rondes doivent être évoquées et éliminées. 

Citons : 

-  Le rhabdomyosarcome. 

- L’ostéosarcome à petites cellules. 

- Le neuroblastome et ses métastases. 

- Le granulome éosinophile. 

- Les lymphomes osseux. 

- Les autres tumeurs neuroectodermiques. 

Les diagnostics différentiels couramment observés incluent l’ostéomyélite et 

l’ostéosarcome, ces derniers se distinguant par des signes cliniques et radiologiques 

fréquemment trompeurs. Le tableau ci-dessous montre brièvement les diagnostics différentiels 

d’un sarcome d’Ewing (18). 
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Tableau X : Diagnostics différentiels du sarcome d’Ewing (18). 

 
Diagnostic 

différentiel 
Clinique et biologie Imagerie 

Fréquents 

Ostéomyélite 

Nourrisson et petit enfant, fièvre, 

syndrome inflammatoire, 

hyperleucocytose, hémocultures 

positives. 

Atteinte métaphysaire avec 

franchissement du cartilage de 

conjugaison. 

Ostéosarcome Enfant de plus de dix ans. 

Atteinte métaphysaire des os 

longs, plage d’ostéogenèse, 

mais avec un rapport 

d’envahissement des parties 

molles/osseuse moins 

important. 

Rares 

Histiocytose 

langheransienne 

Enfant jeune  (1–4 ans), présence 

de l’antigène CD1a sur biopsie. 

Lacune osseuse à contours 

réguliers, parfois similaire à la 

tumeur d’Ewing. 

Tumeurs 

bénignes 
 

Hypodensités de taille < 6 cm, 

pas de rupture corticale, pas 

d’envahissement des parties 

molles. Réaction périostée 

longitudinale. 
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II. Étude épidémiologique :  

1. Fréquence/ Incidence :  

Les tumeurs osseuses malignes primitives représentent environ 6% de l’ensemble des 

cancers pédiatriques. Parmi celles-ci l’ostéosarcome et le sarcome d’Ewing sont les plus 

fréquents (19). 

Le sarcome d’Ewing représente la deuxième tumeur osseuse maligne primitive la plus 

fréquente chez les enfants et les adolescents, après l’ostéosarcome. L’incidence la plus élevée de 

cette maladie se manifeste au cours de la deuxième décennie de la vie, avec environ 9à10 cas 

pour un million d’habitants par an chez les patients âgés de 10 à 19 ans, comparativement à une 

incidence globale de trois cas pour un million d’habitants par an dans la population des Etats-

Unis (20).  

Le nombre de nouveaux cas par an est estimé à 2 à 3 par million d’enfants de moins de 

15 ans aux États-Unis ou en Grande-Bretagne  (21). 

Au Japon, environ 30 à 40 patients atteints de sarcome d’Ewing osseux sont enregistrés 

chaque année dans le registre des tumeurs osseuses géré par le comité des tumeurs musculo-

squelettiques de l’Association Japonaise d’Orthopédie  (JOA)  (3). 

Au Maroc, selon les résultats du Registre des cancers de la Région du Grand Casablanca 

pour la période 2013-2017, la fréquence du sarcome d’Ewing est de 27.7% (22).  
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Figure 48 : Répartition des cas des tumeurs osseuses et des articulations selon le type 

histologique, pour la période 2013-2017. RCGC. (22). 

L’incidence du sarcome d’Ewing extra-osseux est de 0.4 pour un million, ce qui 

représente une prévalence 10 fois moindre que celle du sarcome d’Ewing osseux. Les pics sont 

observés chez les patients de moins de 5ans et chez ceux de plus de 35 ans. Contrairement au 

sarcome d’Ewing osseux, le sarcome d’Ewing extra-osseux ne montre aucune corrélation 

significative avec le sexe (23).  

Dans notre série, l’incidence annuelle du sarcome d’Ewing est d’environ 9 cas/an. 

2. Age :  

Le sarcome d’Ewing constitue la deuxième tumeur osseuse maligne primitive la plus 

fréquente chez l’enfant et l’adolescent, après l’ostéosarcome. Généralement, c’est entre 10 et 24 

ans que l’incidence des patients atteints de sarcome d’Ewing est la plus élevée (3). 

Dans 90% des cas, le sarcome d’Ewing est observé chez les patients âgés de 5 à 25 ans. 

Son incidence au-delà de 25 ans est extrêmement rare. Environ un quart des cas de sarcome 

d'Ewing se déclare avant l’âge de 10 ans, tandis que près de 65% surviennent entre 10 et 20 ans 

(24). 
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Selon l'étude menée par Wong et al., sur 1 957 patients atteints de sarcome d'Ewing âgés 

de 0 à 19 ans, 2% étaient des nourrissons âgés de moins d'un an, tandis que 98% étaient âgés de 

1 à 19 ans (25). 

L’étude menée par Benkahoul et al., a porté sur 17 patients qui ont été pris en charge 

pour un sarcome d’Ewing (26) :  

• L’âge moyen était de 9 ans, avec un écart type de 4 ans et 2 mois, et des extrêmes allant 

de 2 ans et 6 mois et 14 ans et 5 mois.   

L’étude d’Odaman et al., une étude rétrospective portant sur 24 patients âgés de 0 à 18 

ans et pris en charge pour un sarcome d’Ewing (27) : 

• L’âge moyen des patients au moment du diagnostic était de 12,8 ans, avec des extrêmes 

de 4.7 ans et 16,8 ans.   

L’étude menée par Kissane et al. Sur un échantillon de 303 cas de sarcome d’Ewing a 

conclu que la tranche d’âge la plus touchée est celle des patients âgés de 10 à 15 ans.  

Tableau XI : Répartition des patients selon l’âge dans l’intergroup Ewing’s Sarcoma Study IESS  

(28). 

Tranches 

d’âge (ans) 
0-5 5-10 10-15 15-20 >20 

Nombre des 

cas (%) 
8.6% 21.5% 38.6% 25.4% 5.9% 

Selon l'étude de Brown et al portant sur des patients suivis pour un sarcome d'Ewing du 

pelvis, la tranche d'âge la plus touchée est de 10 à 19 ans, représentant 52% (29). 

D'après l'étude menée par Irfana Ishaq Sindhuet al., portant sur des patients suivis pour 

le sarcome d'Ewing, l'âge moyen des patients était de 11,3 ans, avec des extrêmes allant de 1 an 

à 18 ans (30). 
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Selon l'étude menée par Zeng et al portant sur 143 patients entre 2002 et 2016, l'âge 

médian au moment du diagnostic était de 10 ans, avec des extrêmes allant de 1 mois à 18 ans  

(31). 

Notre étude s’est limitée aux patients âgés de moins de 18 ans. L’âge de nos patients à 

l’admission varie de 16 mois à 16ans, avec une moyenne de 10ans et demi ce qui concorde avec 

les résultats de la littérature, en particulier l’étude de Zeng et al, ainsi que celle de Benkahoul et 

al. 

3. Sexe :  

Le sarcome d’Ewing est plus fréquent chez le sexe masculin que chez le sexe féminin 

dans tous les types de populations  (32). 

D’après les résultats de l’étude menée par AASSOUANI Farid, le sex-ratio était de 2,5 

pour le sarcome d’Ewing avec 15 patients de sexe masculin et 6 de sexe féminin (33).  

 

Figure 49 : Répartition des patients selon le sexe dans la série d'études menée par AASSOUANI 

Farid (33). 

Selon l’étude de Benkahoul et al portant sur un échantillon de 17 patients atteints de 

sarcome d’Ewing, 11 patients étaient de sexe masculin, tandis que 6 étaient de sexe féminin, 

avec un sex–ratio de 1,83  (26).  

71%

29%
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Dans la série de GUINOT Aurélie, parmi les 180patients traités pour le sarcome d’Ewing, 

plus de la moitié étaient de sexe masculin  (54%)  (34).  L’étude d’Odaman et al., une étude 

rétrospective portant sur 24 patients et pris en charge pour un sarcome d’Ewing a inclus 10 

garçons et 14 filles, avec un sex-ratio de 0,7  (27).  

Selon l'étude menée par Gisela Barros et al. Portant sur 15 patients âgés de 1 à 18 ans 

atteints de sarcome d'Ewing, le sexe masculin représente 60% des patients  (9 patients), tandis 

que le sexe féminin représente 40%  (6 patientes) (35). 

Selon l'étude réalisée par Zeng et al, sur 143 patients, le sex-ratio était de 1,8, avec une 

prédominance de 64% de garçons et de 36% de filles  (31). 

Selon l'étude de Yeung et al portant sur 34 patients traités entre 1993 et 2014 pour des 

sarcomes d'Ewing de la scapula, 20 étaient de sexe masculin, soit 59%, et 14 étaient de sexe 

féminin, soit 41%, avec un sex-ratio de 1,4  (36).  

Le sex-ratio de 1,5 en faveur des garçons, constatés dans notre série également, est 

concordant aux résultats de la majorité des études de la littérature, sauf pour la série d’Odaman 

qui a objectivé une prédominance féminine avec un sex-ratio de 0.7. 

Tableau XII : Le sex-ratio dans les différentes études. 

Les études Pays Sexe prédominant Le sex-ratio H/F 

AASSOUANI Farid Maroc  (Fès) Masculin 2.5 

Benkahoul et al Algérie Masculin 1.83 

GUINOT Aurélie France Masculin 1.16 

Odaman et al Turque Féminin 0,7 

Gisela Barros et al Colombie Masculin 1,5 

Zeng et al Chine Masculin 1,8 

Yeung et al Espagne/Etats unis Masculin 1.4 

Notre étude Maroc  (Marrakech) Masculin 1.5 

 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

65 

III. Étude clinique :  

1. Le délai diagnostique :  

De nombreux patients qui se présentent initialement avec des douleurs osseuses sont 

souvent mal diagnostiqués au départ. Plus de 25% des patients atteints de sarcome d'Ewing 

peuvent connaître un retard de diagnostic de plus de 6 mois à partir de leur première 

consultation. Ceux dont les tumeurs sont à un stade avancé peuvent présenter une masse 

palpable, ce qui accélère le processus de diagnostic et de prise en charge (15). 

La durée des symptômes avant le diagnostic définitif peut varier de quelques semaines à 

plusieurs mois, voire même des années, avec une médiane de 3à 9 mois (37). 

Selon la série d’OUSALM Raja, ce délai variait entre 1 mois et 1 an, avec une moyenne de 

8 mois. Le délai de consultation était de 6 mois ou plus chez 72% des cas  (38). 

Selon l’étude de Benkahoul et al., le délai moyen entre l’apparition des premiers 

symptômes et le diagnostic était de 5 mois, avec un écart-type de3 mois. 

 

Figure 50 : Répartition des cas en fonction du délai diagnostique selon l’étude de Benkahoul 

(26). 
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D’après l’étude de ASERMOUH Marwa, les patients atteints de sarcome d’Ewing ont été 

diagnostiqués avec un retard allant de 20 jours à 8 mois, et 40% des cas ont été diagnostiqués 

dans les 3mois suivant le début des symptômes (39).  

D'après l'étude menée par Jean-François BRASME, ayant pour objectif d'étudier le délai de 

diagnostic des sarcomes d'Ewing chez les enfants et les adolescents, cette étude portant sur les 

patients de deux études cliniques prospectives multicentriques de la Société Française des 

Cancers de l'Enfant a conclu que le délai diagnostique médian était de 70 jours. Le diagnostic a 

été établi après 1 mois d'évolution des symptômes pour 72% des patients et après 6 mois pour 

19% des patients (40). 

Dans notre série, le délai diagnostique s’étend de 15 jours à un 1 an, ce qui est en 

concordance avec les résultats des études de la littérature. Cela peut s’expliquer par la non-

spécificité des signes cliniques et radiologiques, entrainant des tableaux cliniques trompeurs.  

2. Les circonstances de découvertes :  

Les caractéristiques cliniques du sarcome d’Ewing sont largement non spécifiques (41). 

Les symptômes sont uniquement révélateurs et peuvent constituer un motif de consultation 

souvent tardif.  

Les premiers symptômes pour lesquels les patients consultaient étaient dominés par la 

douleur osseuse et la tuméfaction (26). 

Selon l'étude menée par Odaman et al, sur 24 patients atteints de sarcome d'Ewing, les 

motifs de consultation principaux étaient la douleur, signalée dans 58% des cas, suivie de la 

tuméfaction à 50%, des signes neurologiques à 8%, et des signes respiratoires à 8% (27). 

D’après l'étude menée par TNIFASSE NOUHAILA sur une série de 15 patients suivis au 

service de radiothérapie de Fès pour un sarcome d'Ewing, les principaux motifs de consultation 

comprennent la douleur, présente chez 12 patients  (soit 80% des cas), répartie en 4 cas de 

douleur de type inflammatoire, 4 de type mécanique et 4 de type mixte. La tuméfaction a 
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également été observée chez 12 patients, soit 80% des cas. L'impotence fonctionnelle a été 

constatée chez 7 patients, représentant 47% des cas. D'autres motifs de consultation moins 

fréquents dans la série comprennent la compression médullaire chez un seul cas, et la dyspnée 

associée à une toux chez un seul cas (42). 

Selon l’étude de Gisela Barros et al. Portant sur 37 enfants à partir de la base de données 

du service d'oncologie et de pathologie de la Fondation HOMI à Bogota  (Colombie), atteints de 

tumeurs osseuses malignes primitives sur une période de 5 ans  (2008-2013),parmi lesquels 15 

patients présentaient un sarcome d’Ewing. Les manifestations cliniques du sarcome d’Ewing 

chez ces patientsse présentaient de la manière suivante (35) :  

Tableau XIII : Le mode de révélation du sarcome d’Ewing chez les 15 patients de l’étude de 

Gisela Barros et al (35). 

Le motif de consultation Nombre des cas Le pourcentage  (%) 

Douleur 13 87% 

Tuméfaction 4 27% 

Impotence fonctionnelle 1 7% 

Fracture pathologique 1 7% 

Traumatisme 2 13% 

2.1. La douleur : 

La douleur est de loin le premier motif de découverte d’une tumeur osseuse, représentant 

le motif de première consultation dans 70% des cas. Lors de la prise en charge d’un cancer 

pédiatrique, 60% des enfants ont déjà connu une douleur, et 50% d’entre eux ont été alités à 

cause de cette douleur (43). 

La douleur était le symptôme précoce le plus fréquent (44). Elle peut être initialement 

intermittente et légère, localisée ou projetée, mais elle progresse rapidement au point de devenir 

intense, nécessitant la prise d’antalgiques. Elle peut être associée à des paresthésies si l’origine 

est vertébrale ou pelvienne (45). 
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Selon les deux études de Letson et al, Simon et Finn, la douleur persistante, continue et 

intense la nuit et au repos reste le symptôme typique d’une tumeur osseuse maligne primaire 

(46). Cette douleur est parfois révélée après un traumatisme, en particulier sportif (43). 

Dans notre étude, la douleur se révèle également être le principal motif de consultation, 

avec 80% de nos patients qui en souffrent. De plus elle présente les mêmes caractéristiques que 

celles décrites dans la littérature.  

2.2. La tuméfaction :  

La perception d’une masse est également une circonstance de découverte assez 

fréquente, retrouvée dans environ 30% des cas  (47). 

Selon l'étude menée par Magali HERNANDEZ, portant sur un garçon de 7 ans suivi pour 

un sarcome d'Ewing localisé au niveau de la mandibule révélé par une tuméfaction du menton 

progressivement croissante, l'examen clinique a objectivé une tuméfaction mentonnière médiane 

et latéralisée à la branche horizontale droite de la mandibule, indurée à la palpation, et sans 

symptomatologie douloureuse associée (48). 

Dans notre série, la tuméfaction se classe en deuxième position chez nos patients, après 

la douleur, et nous l’avons observée chez 78% de nos malades. 

2.3. Les signes généraux :  

Les signes généraux, tels que la fièvre et l’altération de l’état général, sont fréquemment 

observés dans le sarcome d’Ewing  (49). 

Dans notre série, 12 patients présentaient de la fièvre et 17 avaient un état général altéré.  

2.4. Les autres signes :  

D’autres signes, beaucoup plus rares, sont en rapport avec la localisation tumorale. Dans 

certaines localisations, les circonstances de diagnostic sont variables et trompeuses : 

• Les signes neurologiques : 

 Pour la localisation vertébrale les signes neurologiques apparaissent tardivement dans 

l'évolution du sarcome d’Ewing et comprennent la compression médullaire ou radiculaire 

caractérisée par un déficit moteur et sensitif remontant jusqu'au niveau de la compression, 

associé à des troubles sphinctériens (50). 
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• Signes respiratoires : 

 Tels qu’une toux non productive et une dyspnée en cas de tumeur costale, qui peuvent 

simuler le tableau d’une pneumonie, notamment dans un contexte fébrile (51). 

• Les patients peuvent également présenter une fracture pathologique (20).  

La non-spécificité de ces symptômes explique souvent un retard diagnostique de 

plusieurs mois. 

D’après notre étude, ces symptômes sont peu fréquents. Sur un échantillon de 45 

patients, seuls deux patients présentaient des signes respiratoires, la fracture pathologique 

n’était présente que chez un seul patient de notre série, tandis quedeux manifestaient des 

signes neurologiques. 

3. Examen clinique : 

La présentation clinique est très variable et dépendante de la localisation tumorale 

primitive et des atteintes métastatiques. La tumeur primitive est principalement osseuse mais 

peut aussi exclusivement toucher les tissus mous  (15% des cas) (4). 

L’examen physique doit se focaliser sur la région douloureuse, sensible ou présentant 

une tuméfaction. L’inspection et la palpation de cette région sont indispensables pour préciser 

les caractéristiques sémiologiques de cette tuméfaction, notamment la localisation, la 

consistance  (dure, ferme, molle), le caractère douloureux ou non, l’adhérence au plan superficiel 

ou profond, les aspects des téguments en regard et les dimensions. Il également essentiel de 

réaliser une palpation des ganglions lymphatiques  (52). 

Un examen clinique complet revêt une importance cruciale. En présence de métastases 

pulmonaires et pleurales, le patient peut présenter des anomalies à la percussion et à 

l’auscultation pulmonaire, des signes pleuraux ou des râles. Des pétéchies ou un purpura lié à 

une thrombocytopénie peuvent être observés chez les patients présentant des métastases dans 

la moelle osseuse. Un examen neurologique revêt également une importance capitale chez les 

patients présentant une atteinte du système nerveux central  (16). 
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En général, dans le sarcome d’Ewing la tuméfaction est ferme, élastique, dure, et 

douloureuse, et elle augmente rapidement de taille  (45).  

 

Figure 51 : Sarcome d'Ewing de l'humérus droit chez un garçon de 9 ans révélé par une 

tuméfaction douloureuse de l'épaule droite (53). 

Selon l’étude de Abdourafiq .H et al, portant sur un enfant âgé d’un an, suivi pour 

sarcome d’Ewing de la 3ème vertèbre lombaire, a présenté cliniquement un tableau de syndrome 

de la queue de cheval. Les signes cliniques comprenaient une paraparésie des deux membres 

inférieurs avec une diminution des réflexes ostéo-tendineux, une hypoesthésie en selle, et des 

troubles sphinctériens à type d’incontinence urinaire et de constipation  (54).  

Selon l'étude prospective menée par Claren et al. Sur 82 patients atteints d'un sarcome 

d'Ewing localisé des côtes, cinquante et un pour cent présentaient un épanchement pleural au 

moment du diagnostic. (55) 

Il est essentiel d’effectuer un examen clinique minutieux et complet des autres appareils 

de l’organisme afin de détecter d’éventuelles localisations secondaires de la tumeur initiale. 

Environ 25% des patients peuvent présenter des métastases pulmonaires, osseuses, ou à la 

moelle osseuse au moment du diagnostic (56). 
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3.1. Le siège de la tumeur : 

L’examen clinique peut révéler une tuméfaction inflammatoire au niveau de la tumeur, 

témoignant de l’importance de l’atteinte des parties molles, en particulier au niveau des os plats. 

Cependant, cette tuméfaction n’est ni constante ni spécifique des tumeurs malignes (18).  

a. Le sarcome d’Ewing osseux :  

Le sarcome d’Ewing peut atteindre tous les os du squelette, avec une prévalence 

légèrement observée au niveau des os longs, lesquels sont impliqués dans 50 à 60% des cas. 

Le fémur est impliqué dans environ 15 à 27% des cas, suivi du tibia, de l’humérus et du 

péroné. 

Selon Moore et Haydon, la localisation prédominante du S.E se situe au niveau des 

membres, représentant 46% des cas, avec une prévalence plus marquée au niveau des membres 

inférieurs par rapport aux membres supérieurs. Ensuite, le bassin est le site le plus fréquent, 

observé dans 25%, suivi du tronc, englobant les côtes et la colonne vertébrale, qui représente 

22% des cas (15).  

Le S.E représente 5 à 10% des tumeurs costales malignes et survient généralement entre 

dix et 15 ans (57). Au niveau costal, la tumeur peut se manifester par une masse dure et fixe au 

niveau thoracique (58).  

D’autres sites moins fréquents et plus rares comprennent les os du crâne, les os des 

mains et des pieds qui peuvent être touchés  (59). 

Tableau XIV : Les différentes localisations du sarcome d’Ewing osseux sur le squelette dans le 

groupe IESS  (The Intergroup Ewing’s Sarcoma Study) (28). 

La localisation 

primitive 
Fémur 

Os 

iliaque 
Fibula Tibia Humérus 

Cotes et  

Vertèbres 

Les os du 

crane 

Le pourcentage 20.8% 12.5% 12.2% 10.6% 10.6% 11.8% 0.7% 
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Selon l'étude menée par Gisela Barros et al., la tumeur primitive était localisée au niveau 

du tibia dans 33%, du fémur dans 7%, des vertèbres dans 20%, du bassin dans 13%, des côtes 

dans 13% et de l'épaule dans 7% (35). 

D'après l'étude réalisée par TNIFASSE NOUHAILA portant sur une série de 15 patients 

atteints de sarcome d'Ewing, dont 11 présentaient une forme osseuse et 4 une forme extra-

osseuse, il a été observé que le sarcome d'Ewing osseux affectait les os du pelvis dans 4 cas, les 

côtes dans 2 cas, l'humérus dans 2 cas, le péroné dans 2 cas, et le fémur dans un seul cas. À 

l'inverse, le sarcome d'Ewing extra-osseux touchait la région pelvienne dans 2 cas et également 

la cuisse dans deux cas. (42) 

Selon l'étude menée par Borrego-Paredes sur une série de 41 patients suivis pour le 

sarcome d'Ewing, la localisation de la tumeur primitive était osseuse dans 78,5% des cas et 

extra-osseuse dans 21,95% des cas. Les sites dans le groupe osseux étaient répartis comme suit 

: le fémur  (10 cas, 31,25%), la colonne vertébrale  (8 cas, 25%), le péroné  (4 cas, 12,5%), le 

bassin  (3 cas, 9,38%), le calcanéum  (2 cas, 6,25%, Fig. 2), le tibia  (2 cas, 6,25%), l'humérus  (2 

cas, 6,25%), et le 5e métatarsien  (1 cas, 3,13%). (60) 

Au niveau des os longs, lesarcome d’Ewing se développe généralement à partir de la 

diaphyse ou de la région métaphyso-diaphysaire  (59). 

Dans notre série, La localisation osseuse du sarcome d’Ewing était présente chez 43 

cas,soit 96%. Les os longs étaient le site le plus fréquent de la tumeur, en particulier au niveau 

des membres inférieurs, affectant dans la majorité des cas la région métaphyso-diaphysaire. 

Cela constituait 49% des cas, avec 22 patients concernés. Les os plats étaient également 

fréquemment affectés, représentant 45% des cas, soit 20 patients, tandis qu'un seul cas 

concernait les os courts, soit 2%. 
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b. Le sarcome d’Ewing extra-osseux :  

C’est une variante peu fréquente se développant dans diverses localisations extrinsèques 

aux os. Ces tumeurs peuvent apparaître dans les tissus mous, les tissus cutanés et sous cutanés, 

le tractus gastro-intestinal, les reins, et le tractus uro-génital (61–65). Le sarcome d’Ewing 

extra-osseux se manifeste de manière nettement plus fréquente chez les adultes que chez les 

enfants (66). Les sarcomes d’Ewing des parties molles, plus rares, sans aucune connexion 

squelettique peuvent se manifester non seulement au niveau des membres mais aussi dans le 

tronc, au rétropéritoine, dans le système nerveux central, les voies urinaires, les ovaires, les 

testicules, le pancréas, la vésicule biliaire, ainsi que dans la peau. Les circonstances de 

découverte sont celles d’un sarcome des parties molles, voire d’une tumeur viscérale. C’est 

l’examen histologique et l’analyse moléculaire  (recherche de transcript de fusion) qui peuvent 

redresser le diagnostic de ces formes atypiques  (2).  

    

Figure 52 : Image préopératoire illustrant la présence d’une masse à la partie postérieure du cou 

chez un adolescent de 14 ans diagnostiqué avec un sarcome d’Ewing extra-osseux sous cutané  

(64). 

Selon El Andaloussi et al, la topographie du sarcome d’Ewing extra-osseux est 

ubiquitaire, la topographie est ubiquitaire, mais atteint préférentiellement la région 

paravertébrale, la paroi thoracique, le rétropéritoine et les extrémités plutôt inférieures que 

supérieures, mais également la tête, le larynx et les fosses nasales. L’aspect bien limité de la 

tumeur n’est pas synonyme de bénignité. La lésion est excentrée par rapport à l’os et l’atteinte 

osseuse est rare, secondaire, par contigüité, lytique et/ou avec réaction périostée  (67).  
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Tableau XV : Répartition de la localisation du sarcome d’Ewing extra-osseux selon CWS  

(Cooperative Weichteilsarkom studiengruppe) (68). 

La localisation primitive du sarcome d’Ewing 

extra-osseux 
Pourcentage 

Abdomen 9% 

Membres 20% 

Thorax 20% 

Tète/Cou 18% 

Pelvis 7% 

Paravertébrale 16% 

Autres 9% 

Dans notre série, la localisation du sarcome d’Ewing extra-osseux a été observée chez 

deux patients, impliquant la paroi thoracique  (tumeur d’Askin). 

IV. Étude biologique 

Sur le plan biologique, il n’y a pas de signes caractéristiques. Cependant, on peut 

observer une anémie, une hyperleucocytose, un syndrome inflammatoire biologique  (VS et CRP 

élevés) et une élévation des lactates déshydrogénases  (LDH), qui sont des indicateurs indirects 

du volume tumoral, mais ils ne sont pas spécifiques (3). et la phosphatase alcaline  (PAL) (15). 

Dans notre étude, les résultats du bilan biologique réalisé chez nos patients révèlent : 

une anémie hypochrome microcytaire dans 9 cas, une élévation de la VS dans 4 cas, de la CRP 

dans 8 cas, des LDH dans 4 cas, et la PAL chez un seul patient. Ces résultats concordent avec 

ceux de la littérature.  
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V. Étude radiologique  

L'imagerie occupe une place prépondérante dans le diagnostic, le bilan d'extension 

locorégionale et à distance, l'évaluation de la réponse aux traitements, et dans le suivi post 

thérapeutique du sarcome d’Ewing. 

Les radiographies conventionnelles correspondent à l'examen de première intention. Elles 

permettent de poser un large éventail de diagnostics et d'écarter certaines étiologies en révélant 

le caractère agressif de la lésion. 

Les hypothèses diagnostiques ainsi formulées pourront être affinées à l'aide d'autres 

examens d'imagerie tels que la tomodensitométrie  (TDM) et/ou l'imagerie par résonance 

magnétique  (IRM), permettant ainsi de mieux caractériser la lésion, d’évaluer son extension et 

d’envisager un traitement adéquat.  

Cependant, la certitude diagnostique ne sera apportée que par la biopsie et l'analyse 

anatomopathologique et biomoléculaire de la lésion. 

1. Le bilan radiologique initial 

Selon Moore, même en présence de nombreuses techniques d'imagerie avancées, les 

radiographies standards restent la première approche privilégiée  (15). 

Selon Weber KL et Sim FH, l'apparence radiologique des lésions osseuses primitives du 

sarcome d’Ewing se présente sous forme d'ostéolyse mouchetée et perméative. Une réaction 

périostée, avec un aspect en "pelure d'oignon", est fréquente dans le sarcome d'Ewing, mais elle 

n'est pas pathognomonique.  

Il est fréquent de trouver une volumineuse masse dans les tissus mous associée à la 

lésion osseuse, qui est mieux évaluée par l'imagerie par résonance magnétique  (IRM). Celle-ci 

est plus sensible qu'une tomodensitométrie  (TDM) pour évaluer l'atteinte des tissus mous et 

l'extension tumorale dans la moelle osseuse  (69). 
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1.1. Radiographie standard : 

a. Technique :  

L’image radiologique, étant une superposition sur un plan, des projections de plusieurs 

organes ou tissus traversés par les rayons X, l’analyse d’un segment osseux nécessite la 

réalisation de deux incidences orthogonales  (en général un cliché de face et de profil) afin de 

localiser avec précision une anomalie au sein de l’os, de l’articulation ou dans les parties molles 

(70).  

Il est essentiel d’avoir des clichés de haute qualité prenant la totalité du membre, ainsi 

que des clichés localisés sur la lésion, pris sous différents degrés de rotation. 

b. Avantage : 

• Les clichés radiographiques simples motivés par les signes cliniques constituent la 

première étape du diagnostic (71) et consistent en une radiographie standard dans les 

deux plans (45). 

• Les simples clichés radiographiques, centrés sur la lésion, permettent une première 

approche pour définir les caractères d’agressivité (47). 

• La radiographie standard permet d’étudier les os, les articulations et les parties molles.  

• Déterminer le siège sur l’os  (épiphyse, métaphyse, diaphyse) et en profondeur  (os 

spongieux, corticale, surface).  

• L’aspect radiographique permet d'indiquer l'agressivité de la lésion et d'établir un 

diagnostic positif et/ou différentiel. Les caractéristiques radiographiques clés 

comprennent le siège, la matrice, la réaction périostée et les marges de la lésion. À partir 

de l'anamnèse du patient, de son âge, du siège de la lésion et de l'apparence 

radiographique, il est possible d'identifier correctement environ 80% des lésions osseuses 

(72). 
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c. Limite :  

• Les signes radiologiques sont initialement minimes et peuvent passer inaperçus lors de 

l’interprétation  (73). 

• Moins sensible pour les tumeurs axiales.  

• Ne permet pas d'évaluer l'envahissement endocanalaire et ne révèle que des signes 

généraux de l'envahissement des tissus mous. 

d. Sémiologie :  

Sur les radiographies, la sémiologie d’une pathologie agressive doit être analysée 

précisément. Les aspects radiologiques évocateurs de tumeur osseuse maligne ne sont pas 

forcément spécifiques. Certes une lyse osseuse hétérogène, des appositions périostées en pelure 

d’oignon, a fortiori des images en feu d’herbe, ou une rupture corticale sont très suspectes 

d’être en rapport avec un processus malin  (47). 

D'après l'étude de Caro-Domínguez portant sur les caractéristiques d'imagerie des 

tumeurs osseuses du pied chez les enfants  (de 0 à 18 ans), basée sur une revue systématique 

de tous les cas présentés à un hôpital pédiatrique tertiaire au cours de la période de 1999 à 

2014, quatre cas de sarcome d'Ewing ont été notés. Ces cas sont survenus entre l'âge de 7 ans 

et 13 ans, trois d'entre eux dans les métatarsiens et un dans le calcanéum. Les radiographies ont 

révélé des lésions ostéolytiques présentant un aspect perméatif et une destruction corticale, 

associées à une importante masse tissulaire extra-osseuse  (74). 

d.1. Le siège :  

Il faut préciser la topographie de la lésion tant dans le plan longitudinal  (épi-/méta-

/diaphysaire) que dans le plan transversal  (on distingue les lésions centrales, excentrées, 

corticales ou juxta corticales). Le site de la lésion est particulièrement important  (75). Selon 

Weber et al. Le sarcome d'Ewing atteint préférentiellement les os longs des membres, 

notamment la région diaphyso-métaphysaire.  
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Le fémur est l'os le plus fréquemment touché, représentant environ 25% des cas, suivi du 

tibia  (11%), de l'humérus  (11%) et des os du bassin  (11%). D'autres localisations moins 

fréquentes incluent le péroné  (7%) et les côtes  (6%). Il est essentiel de noter que le SE peut 

potentiellement toucher la plupart des os du corps et peut également se développer au niveau 

des tissus mous  (sarcome d’Ewing extra-squelettique), le SE extra squelettique a été observé 

chez seulement 1,5% des patients dans une série de 64 cas (76). 

Selon l’étude de Peersman et al portant sur 64 patients suivis pour un sarcome d’Ewing, 

plus de 90% des lésions observées au niveau des os longs sont localisées dans la métaphyso-

diaphyse (77). 

Les résultats de notre série ne diffèrent en rien de ces constatations, puisque 14 patients 

ont présenté une atteinte des os longs, 7 de ces atteintes sont localisées au niveau de la région 

métaphyso-diaphysaire.6 au niveau des os plats et un seul au niveau des os courts.  

d.2. Les modifications structurales de l’os :  

 Ostéolyse : 

L’ostéolyse est caractérisée par l’aspect de ses contours, témoignant de l’évolutivité de la 

lésion. L’analyse des contours est basée sur la classification de Lodwick. Les différents types 

d’ostéolyse peuvent être associés. 

L'aspect ostéolytique est fréquemment rencontré dans le sarcome d’Ewing dans 75% (78). 

La classification radiologique de Lodwick des lésions ostéolytiques identifie trois types : 

(79) (80) 

• Type I : Ostéolyse géographique : 

C'est une ostéolyse avec des marges plus ou moins bien définies, plus ou moins 

condensées ressemblant aux contours d'une carte géographique. Trois sous types sont décrits 

en fonction de l'aspect des bords. La lésion étant d'autant plus évolutive qu'elle est plus mal 

délimitée. 
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• IA : Ostéolyse géographique avec sclérose marginale. 

Les bords de la plage d'ostéolyse sont marqués par un liseré dense de condensation. Son 

épaisseur dépend de la vitesse d’évolution de la tumeur : plus l’évolution est lente, plus le liseré 

est épais. Le liseré de condensation traduit une réaction ostéoblastique de l'os porteur.  

Orientation diagnostique : lésion de croissance lente, très faiblement agressive, et donc 

plutôt bénigne. 

 

Figure 53 : Radiographie standard de face objectivant une lésion ostéolytique de type 

géographique avec sclérose marginale. Type IA selon Lodwick (81). 
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• IB : Ostéolyse géographique à bords nets sans sclérose marginale. 

Les bords de la plage d'ostéolyse sont nets, à l’emporte-pièce, mais sans liseré de 

condensation. La lésion est donc plus évolutive que le type IA, puisque l'os sain de voisinage n'a 

pas pu mettre en œuvre de réaction ostéoblastique condensante permettant de limiter l'évolution 

du processus tumoral. 

 Orientation diagnostique : lésion d'évolutivité moyenne pouvant correspondre aussi bien 

à une lésion bénigne, une lésion maligne, ou infectieuse. 

 

Figure 54 : Radiographie du bassin de face chez une fille de 15 ans suivie pour un S.E, 

objectivant une lésion ostéolytique de type géographique, à bordure nette et condensée, en 

position centrale au niveau de la métaphyse proximale du fémur droit (82). 
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• IC : Ostéolyse géographique à bords mal définis. 

Les bords de la plage d'ostéolyse sont flous, avec une zone transitionnelle mal définie. 

Les possibilités de réaction ostéoblastique de l'os sain voisin sont dépassées.  

Orientation diagnostique : lésion rapidement évolutive, agressive qui peut donc être 

maligne ou infectieuse. 

 

Figure 55 : Radiographie standard, objectivant une lésion ostéolytique de type IC (flèches 

blanches) au niveau métaphyso-diaphysaire du fémur, avec une extension corticale (tête de 

flèche) et une réaction périostée plurilamellaire associée (flèches noires) (81). 
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• Type II : Ostéolyse mitée. 

Elle se traduit par de nombreuses petites lacunes rondes, ovales, ou à bords déchiquetés, 

parfois confluentes en plages à bords flous, l'ensemble étant comparé à un tricot « mangé par 

les mites ».  

Orientation diagnostique : lésion agressive, maligne ou infectieuse, mais parfois 

rencontrée dans certaines lésions bénignes  (granulome éosinophile). 

 

Figure 56 : Radiographie de la jambe chez une fille de 13 ans suivie pour un S.E, objectivant une 

lésion ostéolytique de type mité de la Fibula gauche, diaphyso-métaphysaire, évoquant une 

tumeur agressive (82). 
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• Type III : Ostéolyse ponctuée ou perméative.  

Elle est caractérisée par de multiples lacunes rondes ou ovalaires de très petite taille dont 

les bords sont flous et dont le siège principal est l'os compact. Il s'agit de la traduction d'une 

réaction ostéoclastique intense en faveur d'une lésion très agressive.  

Orientation diagnostique : tumeurs malignes, infections, processus bénins de résorption 

osseuse rapide  (algodystrophie, hyperparathyroïdie). 

 

Figure 57 : Radiographie antéro-postérieure du pied chez une fille de 9 ans suivie pour un S.E, 

objectivant une lésion ostéolytique de type perméative de la 3eme métatarse  (flèche) (74). 

 

Figure 58 : La classification de Lodwick pour les lésions ostéolytiques (83). 
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• Associations : Sont souvent associés les types II et III qui correspondent à des lésions 

agressives d'évolution rapide. Dans ces 2 types d'ostéolyse, le caractère malin de la 

tumeur est à suspecter. De même pour le type IC qui peut être associé avec les types II et 

III. 

 Ostéocondensation : 

L’ostéocondensation entraîne une augmentation de la densité radiologique avec un 

aspect d’os trop « blanc » (70). 

 

Figure 59 : Radiographie standard du genou de face objectivant un aspect condensant au niveau 

de la métaphyse supérieure du tibia chez une patiente de 15 ans suivie pour un sarcome d’Ewing 

(2). 

 Lésions mixtes :  

Il s’agit de l’association d’une ostéolyse et d’une condensation.  

Dans notre série, les caractéristiques des lésions étaient variées. Quinze patients  (soit 

71%) présentaient des lésions ostéolytiques pures, cinq patients  (soit 24%) avaient des lésions 

mixtes tandis qu’un seul cas  (soit 5%) ne présentait que l’ostéocondensation. 
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d.3. La réaction périostée :  

Sa présence traduit une ostéogénèse réactionnelle lorsque la lésion atteint le périoste. Sa 

morphologie dépend de la vitesse d'évolution du processus causal (84). 

Dans le sarcome d’Ewing, elle est très fréquemment, voire constamment observée. On 

distingue :  

 Réaction périostée continue avec conservation de la corticale : 

• Type lamellaire :  

Soit unilamellaire  (une seule couche de 1 à 3mm d’os néoformé), on la voit au tout début 

du S.E, ou plurilamellaire, s’observe de façon caractéristique dans le S.E. L’aspect est celui de 

lamelles osseuses qui forment une succession de couches osseuses qui ne fusionnent pas à la 

corticale car le processus est rapidement évolutif (85). 

 

Figure 60 :Radiographie standard chez un patient suivi pour un sarcome d’Ewing du fémur, 

montrant une lésion perméative intéressant le tiers supérieur de la diaphyse fémorale associée à 

une réaction periostée plurilamellaire continue en bulbe d’oignon  (flèche)  (45). 
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Figure 61 : Réaction périostée en pelure d’oignon observée chez un garçon de 12 ans suivi pour 

un sarcome d’Ewing du fémur proximal (75). 

• Type spiculaire ou spiculations sous-périostée :  

Le périoste est soulevé par le processus pathologique, et dans l’espace ainsi créé, se 

développe une ostéogenèse perpendiculaire au cortex, donnant un aspect de spicules osseux. 

Les spicules peuvent être parallèles, en « poils de brosse », ou divergents en « rayons de soleil »  

(85).  

 

Figure 62 : Réaction périostée en spicules  (rayons de soleil) observée chez une patiente de 11 

ans suivie pour un sarcome d’Ewing de l’humérus gauche (86). 
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 Une réaction périostée discontinue : 

• Éperon ou triangle de Codman :  

Le triangle de Codman correspond à une réaction périostée discontinue constituée d’un 

éperon périosté séparé de la corticale par une zone triangulaire radiotransparente (85). 

Le sarcome d’Ewing peut donner lieu à un signe radiologique important appelé le triangle 

de Codman. Ce triangle se caractérise par une zone triangulaire qui se forme sous le périoste 

lorsque la lésion détache le périoste de l’os (56). 

 

Figure 63 : Radiographie standard chez un enfant suivi pour un sarcome d’Ewing osseux 

intéressant la région métaphyso-diaphysaire distale de l’humérus gauche. Des triangles de 

Codman (flèche) et un envahissement des PM en regard  (tète de la flèche) (20). 

d.4. La rupture corticale : 

La rupture corticale est un signe de malignité aussi bien dans les os courts que dans les 

os longs. Selon la classification de Lodwick, l’absence d’une rupture corticale ou une rupture 

partielle serait classée en tant que grades IA ou IB, tandis qu’une rupture totale serait classée en 

tant que types IC, II ou III (87). 

Chez la majorité des patients de notre série, la corticale a été rompue.  
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Figure 64 : Radiographie standard de face : Sarcome d’Ewing du péroné chez un garçon de 4 

ans: Une lésion mixte avec rupture corticale et réaction périostée. 

d.5. L’envahissement des parties molles : 

L’envahissement des tissus mous marque une lésion agressive, parfois avec des 

fragments osseux en son sein. La taille de la lésion est également un critère important  (une 

lésion supérieure à 6 cm est généralement très suspecte de malignité) (82). 
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Figure 65 : Sarcome d'Ewing du radius droit chez un garçon de 12 ans, la radiographie standard 

montre une lésion ostéolytique perméative avec une rupture corticale et un envahissement des 

parties molles (88). 

d.6. La fracture pathologique :  

Les fractures pathologiques peuvent être des circonstances révélatrices des tumeurs 

osseuses malignes primitives (78). 

La survenue d’une fracture pathologique impose d’obtenir des radiographies de bonne 

qualité et de rester méfiant devant la possibilité d'une fracture suite à un traumatisme mineur 

(47). 

Selon l’étude de Marwa ASERMOUH, la fracture pathologique était présente sur les 

radiographies standard chez 3 patients atteints de S.E (39). Dans notre série, la fracture 

pathologique n’était présente que chez un seul patient sur la radiographie standard. 
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Figure 66 : Radiographie standard de la cuisse de profil, chez un garçon de 17 ans, présente une 

fracture pathologique diaphysaire distale sur un S.E du fémur droit (88). 

Selon l'étude de Baraga et al, portant sur 43 cas de sarcome d'Ewing des petits os des 

mains et des pieds, les caractéristiques radiologiques étaient les suivantes : les lésions 

ostéolytiques étaient présentes dans 51%, l'ostéocondensation dans 14%, et les lésions mixtes 

dans 33%. Les lésions ostéolytiques ont été classées en type III dans 77% selon la classification 

de Lodwick, la corticale était rompue dans 63%, la réaction périostée était de type éperon de 

Codman dans 44% et en bulbe d'oignon dans 35%, l'envahissement des parties molles était 

observé dans 77%, et la fracture pathologique dans 21%  (89). Selon l'étude de Sergio portant sur 

un enfant de 14 ans suivi pour un sarcome d'Ewing de la mandibule, la radiographie standard de 

la mandibule a révélé une zone ostéolytique et radiotransparente, avec une destruction corticale 

dans la région du col et de l'angle de la mandibule. Associée à cette ostéolyse, une réaction 

périostée sous forme de spicules en "rayons du soleil" émanant du bord inférieur de la 

mandibule, avec un éperon de Codman à la bordure antérieure du bord inférieur de la mandibule  

(90).  

Selon Weber et al, dans une série de 64 patients atteints de sarcome d'Ewing, la majorité 

des tumeurs étaient mixtes lytiques-sclérotiques  (dans 75%) et purement lytiques dans 25% des 

cas. Des réactions périostées complexes telles que la réaction plurilamellaire en bulbe d'oignon 
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peuvent être rencontrées dans 25% des cas, tandis que les réactions spiculées en "rayons de 

soleil" ou en triangle de Codman peuvent être observées dans 27 à 50% de tous les cas  (76). 

Selon Murphey et al., à la radiographie standard, le sarcome d'Ewing osseux révèle des 

caractéristiques agressives, reflétant la nature de haut grade de cette lésion maligne. Les lésions 

ostéolytiques de type II et III, selon la classification de Lodwick, sont observées dans 76% à 82% 

des cas, et une ostéolyse géographique avec une large zone de transition est observée dans 15% 

des cas. La destruction corticale  (19% à 42%) avec une masse tissulaire associée  (56% à 80%) est 

également courante. Une réaction périostée est fréquente  (58% à 84%) et généralement 

d'apparence agressive  (94%), soit lamellaire  (en pelures d'oignon), soit spiculée  (en rayons de 

soleil). Les composants sclérotiques sont observées dans 32% à 40% des cas. Les caractéristiques 

radiographiques moins courantes du sarcome d'Ewing osseux comprennent un épaississement 

cortical  (21%) et une fracture pathologique dans 15%  (109).  

1.2. IRM : 

Doit être réalisée avant la biopsie afin de cibler le prélèvement sur une zone non 

nécrotique et d’éviter les modifications morphologiques de l’acte.    

L’IRM est la modalité d’imagerie de référence en raison de sa haute résolution du 

contraste des tissus mous et de l’absence de radiation ionisante. Elle évalue avec une grande 

précision le volume tumoral extra-osseux, ses rapports avec les structures adjacentes et 

l’étendue intra-médullaire (91). 

Cette technologie, qui n’utilise pas les rayons X, est sans risque d'irradiation pour le 

patient. 

Dans notre série, 30 patients ont bénéficié de cet examen, soit 67%. 

a. Technique : 

L’IRM est un examen d’imagerie médicale qui utilise un appareil émettant des ondes 

électromagnétiques grâce à un gros aimant. Soumis à ces ondes, les atomes d’hydrogène 

composant les tissus de l’organisme se mettent à vibrer. Ils émettent alors des signaux, captés 

par une caméra spécifique et retranscrits en images sur un écran d’ordinateur (92). 
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Les séquences IRM comprennent généralement des images pondérées en T1 sans 

contraste, des images pondérées en T2 avec suppression de la graisse, des images pondérées en 

inversion de courte durée  (STIR), et des images pondérées en T1 avec suppression de la graisse 

après injection de produit de contraste (93). 

Ces séquences devraient être réalisées dans au moins deux et de préférence trois plans, 

avec une séquence d'imagerie longitudinale visualisant l'ensemble de l'os. La mesure de la 

tumeur intramédullaire peut être difficile en présence d'un œdème péri-tumoral. Une séquence 

non pondérée en T1 ou la combinaison d'une séquence pondérée en T1 avec une séquence STIR 

peuvent être utiles et peuvent contribuer à différencier la tumeur de l'œdème environnant. 

L’injection intraveineuse de gadolinium est indispensable, permettant de différencier les zones 

tissulaires tumorales des zones nécrotiques (93). 

Elle précise au mieux l’envahissement dans les parties molles, les rapports avec les 

principaux troncs nerveux et vasculaires, l’envahissement intra–articulaire et les rapports avec le 

cartilage de conjugaison (94). 

Dans notre étude, les protocoles d'imagerie par résonance magnétique  (IRM) du sarcome 

d’Ewing comprennent des séquences T1, T2, des séquences avec suppression de la graisse  (FAT 

SAT) ou inversion du temps de relaxation court  (STIR), ainsi que des séquences après injection 

de contraste dans les plans axial, coronal et sagittal. 

b. Avantage : 

C’est un examen sensible et spécifique, présentant un intérêt dans :  (2) (95) 

• Le diagnostic positif : permettant une localisation précise de la tumeur et identifiant les 

anomalies de signal, telles que les zones tumorales actives, les zones nécrotiques et 

l’œdème péri-tumoral.  

• Le diagnostic différentiel : notamment avec l’ostéomyélite. 

• L’extension locorégionale : analyse de l’extension de la tumeur en intra-médullaire, 

l’envahissement des parties molles, du cartilage de croissance, les skips métastases, 

épiphyse, ainsi que les structures vasculo-nerveuses.  
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• La surveillance post-thérapeutique : évaluation de la réponse tumorale à la 

chimiothérapie et à la radiothérapie, surveillance évolutive par la recherche des récidives 

locales.  

c. Limite : 

• Examen coûteux  

• Ne permet pas de visualiser les petites calcifications. 

• Etude limitée de la corticale et des appositions périostées. 

• La majoration de l’extension péri-osseuse en raison de l’œdème péri-lésionnel. 

d. Sémiologie :  

d.1. Les anomalies de signal :  

L’IRM est l’examen de choix pour l’analyse de la lésion tumorale et de l’extension 

locorégionale. La tumeur prend habituellement le contraste, apparaissant en hyposignal en T1 et 

en hypersignal en T2 (96). Selon Ladd et Roth, les caractéristiques du signal en imagerie par 

résonance magnétique  (IRM) ne sont généralement pas spécifiques de la nature de la tumeur. En 

général, le sarcome d'Ewing présente un signal hétérogène, plutôt intermédiaire à faible en T1 et 

en hypersignal en T2. Cependant, dans les zones de nécrose, on peut observer des variations, se 

traduisant par un hyposignal en T1 et un hypersignal en T2.  

Les séquences après injection de produit de contraste peuvent être bénéfiques pour une 

meilleure délimitation de la tumeur et pour la différencier de l'œdème péri-tumoral (72). Selon 

Sibbou at al., l´IRM cérébrale chez un nourrisson de 12 mois suivi pour un sarcome d’Ewing 

temporal a objectivé un processus lésionnel en hyposignal T1, hypersignal T2 hétérogène, se 

rehaussant après l’injection du gadolinium (97). 
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Figure 67 : Image par résonance magnétique pondérée en T1 en coupe sagittale chez un patient 

de 10 ans suivi pour un S.E de l’humérus droit objectivant une lésion en hyposignal hétérogène  

(flèche) (3). 

 

Figure 68 : Image par résonance magnétique pondérée en T2 en coupe sagittale chez un patient 

de 16 ans suivi pour un sarcome d’Ewing paravertébral en hypersignal T2 par rapport au muscle 

(98). 
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Figure 69 : Image par résonance magnétique pondérée en T2-STIR révélant un hypersignal au 

niveau de l’ischion gauche chez une fille de 9 ans (3). 

d.2. Rehaussement après injection du produit de contraste :  

La tumeur d’Ewing se caractérise par un hyposignal en T1, hypersignal en T2, et une 

prise de contraste lors de l’injection de gadolinium. 

 

Figure 70 : IRM de la jambe gauche chez un garçon de 13 ans, en coupe coronale T1  (à gauche), 

et en coupe coronale T1 avec saturation de la graisse et injection de contraste  (à droite) 

objectivant une lésion dans la partie proximale de la diaphyse et de la métaphyse du tibia 

gauche, une destruction osseuse importante et une masse des tissus mous avec un 

rehaussement hétérogène après injection du produit decontraste (99). 
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d.3. La nécrose tumorale : 

La nécrose se manifeste par des zones en hyposignal sur les séquences en écho de spin 

T1, ne se rehaussantpas après l’injection du PDC, et en hypersignal sur les séquences en écho de 

spin en pondération T2. L’évaluation du degré de nécrose spontanée d’une tumeur maligne, au 

moment du diagnostic, est particulièrement importante et se fait en séquences en écho de spin 

pondérées T1 par comparaison entre les coupes avant et après injection de PDC, la zone de 

nécrose ne se rehaussant pas lors de l’injection (100) (101). 

d.4. La rupture corticale :  

L’IRM n’est pas performante pour l’analyse de la corticale  (car celle-ci ne contient pas de 

protons) et se traduit par un hyposignal (102). 

d.5. L’extension tumorale locorégionale :   

Avant tout traitement, un bilan d’extension locorégional doit être effectué afin de 

préciser les limites de la tumeur dans l’os et les parties molles, ainsi que ses rapports avec les 

articulations et les structures vasculonerveuse  (94). 

L’imagerie par résonance magnétique permet de définir les limites de la lésion ainsi que 

son extension locorégionale, tout en précisant ses rapports avec le faisceau neurovasculaire, les 

structures squelettiques et tissulaires adjacentes  (88). 

L'IRM participe également au bilan d'extension régionale afin de vérifier l'intégrité des 

articulations sus et sous-jacentes et de détecter la présence éventuelle de skip métastases.  
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• Extension intra-médullaire : (103) (102) 

L’IRM est très sensible pour détecter les modifications de l’intensité du signal de la 

moelle osseuse. 

Elle s’explore sur une coupe coronale ou sagittale de l’os atteint dans son ensemble, en 

séquences écho de spin pondérées en T1. La moelle osseuse est normalement en hypersignal T1 

puisqu’elle est graisseuse.  L’infiltration de la moelle osseuse se traduit par une disparition de 

cet hypersignal normal. La diffusion de l’hyposignal tissulaire permet de préciser l’extension de 

la tumeur à ses extrémités supérieures et inférieures. 

Normalement, la moelle osseuse est légèrement hyperintense par rapport au muscle sur 

les séquences pondérées en T1. L’hyposignal par rapport au muscle présente une précision de 

81% pour identifier un processus infiltrant. 

 

Figure 71 : Aspect en imagerie par résonance magnétique d’un sarcome d’Ewing de la diaphyse 

fémorale chez un garçon de 9 ans montrant l’importance de l’envahissement intramédullaire et 

l’extension dans les parties molles (2). 
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• Extension épiphysaire :  

Le cartilage de conjugaison a longtemps été considéré comme une barrière à l’extension 

tumorale.   

L’IRM a montré qu’en fait, l’envahissement épiphysaire est beaucoup plus fréquent qu’on 

ne le pensait et d’autant plus fréquent que l’on se rapproche de l’âge de l’épiphysiodèse, au 

moment où les anastomoses vasculaires se créent entre le système épiphysaire et métaphysaire 

(100). 

 

Figure 72 : Image par résonance magnétique pondérée en T1 en coupe coronale, objectivant 

l’extension épiphysaire du S.E. (flèche)  (104). 

  



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

99 

• Skips métastases :  

L’IRM doit englober la totalité du site de la tumeur primaire ainsi que l’intégralité de l’os 

atteint, afin de repérer d’éventuelles skips métastases. Même si ces lésions sont rares, en 

particulier dans le cas du sarcome d’Ewing, elles ont un pronostic défavorable. Ces skips 

métastases se distinguent clairement de la tumeur primaire et peuvent apparaitre à proximité ou 

à distance de celle-ci, que ce soit dans le même os ou de part et d’autre de l’articulation (93). 

 

Figure 73 : Image par résonance magnétique pondérée en T1 en coupe coronale, objectivant un 

SE de la diaphyse fémorale gauche avec des skip métastases au niveau de la partie distale du 

fémur  (flèches).  (Les skips métastases sont bien vues en hyposignal au sein de l’hypersignal 

graisseux) (77). 

• Extension aux parties molles :  (102) 

L’IRM est l’examen clé pour montrer l’extension tumorale au niveau des parties molles.  

L’extension aux tissus mous se voit sur les coupes en T1 après injection du PDC et sur 

les coupes en T2. On constate un hypersignal qui augmente lors des séquences en écho de spin 

T2, et un signal plus intense après injection du PDC. 
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L’IRM précise au mieux l’envahissement dans les parties molles, sur les séquences en T2, 

ou en T1 avec injection de gadolinium et saturation de graisse  (Fat-sat) (2). 

 

Figure 74 : Imagerie par résonance magnétique chez un garçon suivi pour un sarcome d’Ewing 

du pubis droit montrant l’extension de la tumeur dans les parties molles  (flèches) (78). 

 La difficulté provient de l’œdème inflammatoire péri-tumoral, qui a tendance à se 

confondre avec la tumeur, entraînant ainsi une surestimation de l’extension.    

 

Figure 75 : Imagerie par résonance magnétique : séquence pondérée en T2 montrant un sarcome 

d’Ewing de la diaphyse fémorale droite chez un garçon de 14 ans avec un œdème au niveau des 

parties molles  (flèche) (105). 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

101 

• Extension vasculo-nerveuse : 

L’IRM est nécessaire pour définir l’étendue de la tumeur, ainsi que son extension aux 

structures adjacentes telles que les nerfs et les vaisseaux (56). 

Les séquences axiales pondérées en T2 permettent de mettre en évidence l’extension des 

lésions aux structures vasculo-nerveuses. (106) S’il existe un doute sur un envahissement 

vasculaire, cet examen est complété par une angio-IRM qui s’avère aussi performante que 

l’angiographie (94). 

• Extension à l’articulation adjacente : 

L'imagerie par résonance magnétique  (IRM) est l’examen radiologique de choix pour 

évaluer une tumeur osseuse après une radiographie standard. L'extension intramédullaire et vers 

les articulations adjacentes, est mieux visualisée avec cet examen (72). 

Selon l’étude de Kuleta-Bosak et al, portant sur 27 enfants atteints de sarcome d’Ewing, 

une IRM a été réalisée chez 12 patients. Tous les examens IRM ont montré une masse 

hétérogène avec des limites mal définies et une rupture corticale. L'intensité du signal de la 

tumeur était faible sur les images pondérées en T1 et élevée sur les images pondérées en T2. Un 

rehaussement hétérogène de l'intensité du signal sur les images pondérées en T1 a pu être 

observé après l'administration du produit de contraste. De plus, les examens IRM ont révélé la 

présence d'une extension tumorale dans les tissus mous adjacents chez 11 enfants et une 

atteinte de la plaque épiphysaire ou de la cavité articulaire chez 6 enfants (99). 

Selon Stefan K. Zöllner, le sarcome d'Ewing se caractérise sur l'IRM par la présence d'une 

masse tumorale solide intra-osseuse, présentant une faible intensité de signal en séquence T1 et 

une forte intensité en séquence T2. L'imagerie met en évidence un œdème péri-tumoral et un 

rehaussement après injection de produit de contraste  (gadolinium). Un envahissement des 

tissus mous est souvent observé (8). 
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Les résultats de l'IRM dans notre étude concordent avec les données présentes dans la 

littérature. Parmi les 30 patients ayant bénéficié d'une IRM locorégionale, on a observé que 67% 

présentaient des lésions tumorales en hyposignal T1, 73% en hypersignal T2, des contours mal 

délimités dans 67% des cas, un rehaussement hétérogène après l'injection du produit de 

contraste dans 93% des cas, et l'extension locorégionale de la tumeur était plus marquée au 

niveau des parties molles dans 67% des cas. 

1.3. TDM : 

a. Technique :  

La tomodensitométrie  (TDM) utilise les rayons X et reconstruit une image en coupe 

transversale de l’organisme. Des reconstructions dans les 3 plans de l’espace sont également 

possibles grâce aux scanners hélicoïdaux. Une même image peut être appréciée avec un 

fenêtrage différent permettant de mieux faire ressortir un type de structure donnée : soit l’os, 

soit les parties molles (70). Elle peut être réalisée avec ou sans injection de produit de contraste  

(iodé). 

La réalisation d'une tomodensitométrie de la lésion primitive n'est pas systématique ; 

cependant, elle peut s'avérer utile en complément de la radiographie pour une meilleure 

visualisation des modifications structurales telles que l'ostéolyse, la destruction corticale, les 

réactions périostées et l'envahissement des tissus mous. 

b.  Avantage : 

Le scanner permet une analyse approfondie des calcifications, des ossifications, de la 

corticale, et des appositions périostées : (107) (94) (82) (72) 

• La possibilité d’explorer des zones difficilement accessibles en radiographie standard, 

telles que le pelvis, le sacrum, le rachis ou la base du crâne. 

• Il permet d’étudier divers aspects tels que la matrice tumorale, le nombre des lésions, le 

siège et le centrage de la lésion, ainsi que la corticale  (amincissement ou rupture) et la 

réaction périostée. 
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• La corticale osseuse est une structure particulièrement bien étudiée, permettant de 

confirmer l’existence d’un simple amincissement ou d’une destruction. 

• Le scanner permet de préciser les caractéristiques des appositions périostées  (continues 

ou non). 

• Elle permet l’étude des parties molles, nécessitant toutefois deux acquisitions, l’une en 

contraste spontané et l’autre après injection intraveineuse d’une substance iodée. 

• Le scanner occupe une place importante dans la radiologie interventionnelle, facilitant 

l’orientation les ponctions-biopsies.  

c. Limite : 

• Examen irradiant. 

• Évalue mal l’envahissement intramédullaire et des parties molles, raison pour laquelle il 

ne trouve son indication que dans certaines localisations comme les lésions costales. 

• Etude limitée de la recherche des skip métastases. 

• L’appréciation de l’extension aux articulations est parfois très difficile. 

d. Sémiologie :  

La tomodensitométrie  (TDM) présente une sensibilité supérieure à celle des 

radiographies standards pour repérer précocement les lésions osseuses, identifier aisément les 

fractures pathologiques subtiles, et de détecter les anomalies de la corticale. Elle permet 

également d’évaluer l'étendue de l'extension tumorale au niveau des tissus mous (1). 

La tomodensitométrie est plus sensible que la radiographie conventionnelle pour détecter 

les lésions ostéolytiques dans des régions anatomiquement complexes telles que la colonne 

vertébrale et les os du pelvis en raison de l'absence de superposition des images. Dans le cas 

des os plats comme les os pelviens, le sarcome d'Ewing peut présenter principalement un aspect 

sclérotique, représentant généralement environ 10% des cas (76). 
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La réaction périostée est mieux identifiée par la tomodensitométrie. Frouge et al., ont 

constaté que la réaction périostée spiculaire et le triangle de Codman étaient les motifs les plus 

fréquents, bien que Resnick et Kransdorf mentionnent la réaction lamellaire comme étant la plus 

fréquente  (57%) (72). Le scanner permet de préciser les caractéristiques d’appositions périostées  

(continues ou non) (82). Selon l'étude de B. Peersman et al. Portant sur une série de 64 patients 

présentant un diagnostic histologique et/ou génétique confirmé de sarcome d'Ewing, 36 TDM 

ont été réalisés, objectivant des lésions mixtes dans 71%, ostéolytiques dans 23%, et 

ostéocondensantes dans 6%. Toutes les tumeurs étaient mal délimitées, avec une rupture 

corticale totale dans 42%. La réaction périostée était spiculaire en feu d'herbe dans 52%, en 

éperon de Codman dans 27%, et en bulbe d'oignon dans 14%. La fracture pathologique était 

présente dans 7,8% (77). 

Dans notre série, la TDM mettait en évidence les différentes modifications structurales de 

l’os : l'ostéolyse pure dans 64% des cas, les lésions mixtes dans 24% des cas et 

l'ostéocondensation dans 8%, avec des contours mal définis dans 88%. Par ailleurs, elle révélait la 

réaction périostée dans 32% des cas et l'envahissement des parties molles chez 80% des 

patients. 

Tableau XVI : Répartition des signes scannographiques d’après l’étude d’ELGHAZI Taha portant 

sur 8 cas de sarcome d’Ewing costal chez l’enfant (108). 

Les anomalies sur la TDM thoracique Nombre des patients Pourcentage 

Ostéolyse 6 75% 

Ostéocondensation 2 25% 

Envahissement pleural 4 50% 

Envahissement pulmonaire 5 62.5% 

Epaississement des parties molles 4 50% 
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Figure 76 : TDM du pelvis chez un garçon de 12 ans, en coupe axiale, fenêtre parenchymateuse, 

objectivant un sarcome d’Ewing de l’os iliaque gauche, des lésions ostéolytiques, une réaction 

périostée spiculée  (flèche) avec extension de la masse aux tissus mous  (étoile) (99). 

 

Figure 77 : Image tomodensitométrique du pelvis en coupe axiale, montrant une 

ostéocondensation intramédullaire  (M) ainsi qu'une importante masse des tissus mous associée  

(S). Cette masse est plus volumineuse et ne présente aucune calcification (109). 
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Figure 78 :  Coupe scannographique sagittale illustrant les réactions périostées agressives de 

type : poils de brosse  (flèche blanche), triangle de Codman (tête de flèche) et une fracture 

pathologique, chez un adolescent de 16 ans suivi pour un sarcome d’Ewing du péroné (109). 

 

Figure 79 : Sarcome d'Ewing du péroné chez une jeune fille de 17 ans. Image axiale en TDM 

après injection de produit de contraste du tiers proximal de la jambe révélant une masse mal 

limitée de faible densité impliquant les loges antérieurs et profonds du tiers proximal du mollet  

(flèches) (72). 
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1.4. Echographie :  

L’échographie a peu de place dans l’exploration d’une lésion intra-osseuse. Elle est 

surtout utile dans un contexte inflammatoire, dans l’hypothèse d’une lésion infectieuse. Elle 

permet alors de rechercher un abcès sous périosté, un épanchement intra articulaire associé. Elle 

permet également, en cas de rupture de la corticale, de préciser l’extension aux tissus mous 

adjacents, mais l’IRM sera alors l’examen de choix (110). 

Elle présente un intérêt dans l’étude des parties molles et peut être indiquée pour guider 

les biopsies percutanées mais dans le contexte de pathologie tumorale osseuse, l’IRM est plus 

adaptée (111). 

Le S.E extra-osseux se présente sur l’échographie comme une masse hétérogène et 

hypoéchogène, avec des signaux de flux intratumoraux au doppler (23). 

Dans notre série, 3 patients ont bénéficié d’une échographie des parties molles.  

2. Bilan d’extension : 

Le sarcome d’Ewing se distingue par un potentiel métastatique élevé. En effet, dans 

environ 20 à 30% des cas, la présence de métastases est confirmée au moment du diagnostic. 

D’où l’intérêt de compléter par un bilan d’extension général pour repérer toute éventuelle 

métastase (37). 

Le premier site de métastases du sarcome d’Ewing étant le poumon, le bilan d’extension 

doit systématiquement inclure des radiographies standards de face et de profil, ainsi qu’un 

examen tomodensitométrique thoracique, à la recherche d’éventuelles localisations secondaires 

pulmonaires. Le bilan d’extension à distance comprend également une scintigraphie au 

technétium 99m, visant à détecter d'éventuelles métastases osseuses. Des radiographies du 

squelette des zones présentant une fixation à la scintigraphie ou douloureuses, même en 

l’absence de fixation, s’avèrent nécessaires  (2).  
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Les métastases sont moins fréquentes dans d’autres localisations, telles que les 

ganglions lymphatiques, le foie et le système nerveux central (37). 

2.1. Radiographie thoracique : 

Le poumon constituant le premier site de métastases du sarcome d’Ewing, le bilan 

d’extension doit systématiquement inclure des radiographies de face et de profil afin de détecter 

d'éventuelles localisations secondaires pulmonaires  (2). 

2.2. TDM Thoracique : 

Environ un quart  (25%) des patients atteints de sarcome d’Ewing présentent métastases 

pulmonaires au moment du diagnostic. La tomodensitométrie  (TDM) thoracique est une 

méthode plus sensible que les radiographies standards pour détecter ces métastases  (95). La 

TDM thoracique représente le gold standard pour l’exploration du parenchyme pulmonaire à la 

recherche de localisations secondaires de tumeurs malignes tant au moment du diagnostic, ainsi 

que tout au long de la surveillance, pendant et après le traitement (82). Les nodules bien 

délimités de plus de 5 mm, en particulier s’ils sont nombreux, sont plus susceptibles d’être de 

nature métastatique (96). 

 

Figure 80 : Tomodensitométrie thoracique en coupe axiale avec injection du produit de 

contraste, réalisée chez une fille suiviepour un sarcome d’Ewing costal, mettant en évidence 

plusieurs nodules de nature secondaire au sein du parenchyme pulmonaire, correspondant à des 

métastases (82). 
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Dans notre série, la TDM thoracique a été faite chez 43 patients. Elle s’est avérée 

pathologique chez 3 d’entre eux, révélant la présence de nodules et de micronodules 

pulmonaires d’allure secondaire.  

2.3. Echographie abdominale/ TDM abdomino-pelvienne :  (112) 

D’après l’étude de Koti et al, une patiente âgée de 14 ans a été diagnostiquée et suivie 

pour un sarcome d’Ewing du fémur droit. Elle a été traitée initialement par une CTH 

néoadjuvante comprenant 6 cures de VIDE, suivie d’un traitement chirurgical conservateur, et 

d’une CTH de consolidation avec 8 cures de VAI  (Vincristine, Ifosfamide, et l’Actinomycine D) en 

2012. 

Elle était en suivi régulier. En 2016, elle a présenté des douleurs abdominales 

accompagnées d'une fièvre et d’un amaigrissement non chiffré.  Une échographie abdominale a 

été demandée, révélant une masse épigastrique mesurant 8 cm × 7,5 cm. Un complément par 

une TDM abdomino-pelvienne a été effectué, objectivant une masse mixte solide-cystique bien 

délimitée de 9 cm × 11 cm × 10 cm  (mesurée en antéropostérieure, craniocaudale et 

transversale) située le long de la petite courbure de l'estomac. 

 

Figure 81 : Tomodensitométrie en coupe coronale de la région abdominopelvienne, illustrant 

une masse solide-cystique bien délimitée située le long de la petite courbure de l'estomac. 
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Une biopsie de la masse a été réalisée, suivie d’une étude anatomopathologique etd’un 

examen immunohistochimique, confirmant ainsi le diagnostic de métastase gastrique du 

sarcome d’Ewing fémoral.  

Dans notre étude : 

• L’échographie abdominale a été effectuée chez 38 patients. 

• La TDM abdomino-pelvienne a été réalisée chez43 patients. Elle s’est avérée 

pathologique chez deux patients, révélant des adénopathies inguinales et iliaques 

externes de nature secondaire chez un seul patient  (soit 2% des cas), ainsi que des 

métastases hépatiques chez un autre patient.  

2.4. Scintigraphie osseuse au technétium 99 :  

La recherche de métastases osseuses passe par la réalisation d'une scintigraphie aux 

dérivés phosphatés marqués au technétium 99. 

La scintigraphie osseuse fait partie du bilan standard d’extension du sarcome d’Ewing. 

Cet examen vise à délimiter les contours de la tumeur, à identifier les zones fonctionnelles, et à 

évaluer l'extension à distance, étant donné que les métastases osseuses sont souvent 

cliniquement insoupçonnées. L'aspect scintigraphique du sarcome d'Ewing au moment du 

diagnostic se présente comme une lésion hétérogène, modérément hypervascularisée et 

hyperfixante (113). 

Le sarcome d’Ewing apparaît généralement comme une lésion hyperfixante intense sur la 

scintigraphie osseuse. Néanmoins, selon l’étude de Chatti et al, une lésion hypofixante, froide, 

peut être observée, correspondant alors à une forme agressive de la tumeur caractérisée par une 

croissance très rapide et une réaction osseuse minimale (114). 

Il est important de noter que l'hyperfixation n'est pas spécifique aux métastases osseuses 

(102). 

À l'heure actuelle, le PET-scan constitue le gold standard pour la recherche de métastases 

osseuses. 
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Dans notre étude, La scintigraphie osseuse a été réalisée chez 93% des patients. Cet 

examen a révélé la présence de métastases osseuses chez 29% d’entre eux. 

2.5. TDM/IRM cérébrale :  

Les métastases du S.E au niveau du système nerveux central ont été rapportées dans 32 à 

56% des cas, souvent résultant d’une extension directe des métastases osseuses à proximité. Les 

métastases cérébrales ne représentent que moins de 1.8% des cas  (115). 

Dans notre série :  

• Une IRM cérébrale a été réalisée chez deux patients ; l’une était sans anomalie, tandis que 

l’autre objectivait des lésions de la voute crânienne d’allure secondaire, sans atteinte 

parenchymateuse. 

• Une TDM cérébrale a été effectuée chez un seulpatient, montrant une métastase cérébrale 

au niveau occipital.  

2.6. TEP-TDM au 18FDG : 

La TEP-TDM est une technique qui combine les images d'une tomographie par émission 

de positons  (TEP) et d'une tomodensitométrie  (TDM). Les deux scans TEP et TDM sont réalisés 

simultanément sur la même machine, et les images résultantes des deux examens sont 

combinées pour créer une image plus détaillée que celles que chaque examen pourrait fournir 

individuellement (92). 

La TEP-TDM au 18FDG s’est récemment avérée être un outil de dépistage hautement 

sensible pour détecter les métastases osseuses dans le sarcome d’Ewing  (37). 

Le Conseil National du sarcome d’Ewing recommande l’inclusion de la TEP-TDM au 

18FDG dans le bilan d’extension initial des patients nouvellement diagnostiqués avec un 

sarcome d’Ewing. Dans les centres où la TEP au FDG n'est pas possible, la scintigraphie osseuse 

peut être envisagée en tant qu’alternative, bien qu'il soit reconnu qu'elle soit moins performante 

(116). 
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La TEP-TDM au 18FDG présente une sensibilité nettement supérieure à celle de la 

scintigraphie osseuse dans le cadre du bilan d’extension du sarcome d’Ewing, permettant une 

orientation précise de la stratégie thérapeutique. Elle permet également d'évaluer l'extension à 

distance en dehors du système osseux, bien qu'elle présente une sensibilité moindre que le 

scanner spiralé dans la détection des métastases pulmonaires. Cet examen a également 

démontré son intérêt dans l’évaluation de la réponse à la chimiothérapie en cours de traitement 

(2). 

D’après une étude menée au service de médecine nucléaire du CHU Ibn Rochd de 

Casablanca sur un enfant de 5 ans suivi pour un sarcome d’Ewing costal gauche, traité 

chirurgicalement, et présentant des douleurs osseuses diffuses depuis 2 mois. Une scintigraphie 

osseuse corps entier, aux biphosphonates marqués au technétium 99m, a été réalisée dans le 

cadre du bilan lésionnel. Cette scintigraphie a révélé une hyperfixation hétérogène unique de la 

diaphyse fémorale. L’exploration a été complétée par un examen TEP-TDM au 18FDG mettant en 

évidencedes foyers osseux multiples localisés au niveau des vertèbres, des côtes, des os 

pelviens, et du fémur droit. Un hyper-métabolisme médullaire focalisé était également présent. 

Aucun hyper-métabolisme suspect n'a été détecté dans les autres structures explorées, 

notamment pulmonaire et hépatique. L’examen TEP-TDM au 18FDG a permis de révéler 

l’extension ostéomédullaire du sarcome d’Ewing avec une cartographie des lésions plus précise 

et détaillée, concordant avec la symptomatologie clinique du patient (117). 

 

Figure 82 : TEP-TDM au 18FDG réalisée chez une fille de 9 ans suivie pour un S.E avec des 

métastases au niveau de l’ischion gauche, a détectée une forte captation du 18-FDG dans cette 

région (flèche) (3). 
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Aucun des patients de notre étude n'a eu recours à une TEP-TDM au 18FDG. 

2.7. IRM corps entier  (IRM-CE) :  

La place de l’IRM-CE dans les sarcomes osseux n’est pas clairement établie. Des études 

menées sur de petites cohortes tendent à démontrer des valeurs prédictives proches de la FDG 

TEP-TDM et les recommandations de l’European Society For Medical Oncology  (ESMO) incluent 

l’IRM-CE parmi les méthodes utilisables. Cependant, les recommandations de la Task Force 

Oncology de l’ESPR  (European Societyof Pediatric Radiology) lui confèrent un rôle plutôt 

complémentaire que de substitution (118). 

Selon une étude menée par Kalus et al., portant sur 182 patients atteints de sarcome 

d’Ewing, visant à comparer l’IRM corps entier à la scintigraphie osseuse pour évaluer l’extension 

du S.E osseux,il a été conclu que l’IRM corps entier est plus sensible que la scintigraphie osseuse 

pour détecter les métastases osseuses du sarcome d’Ewing (119). 

Aucun des patients inclus dans notre étude n’a bénéficié  d’une IRM corps entier  (IRM-

CE).  

2.8. BOM/Myélogramme : 

Actuellement, le myélogramme et la biopsie ostéomédullaire constituent le gold 

standard

D’après une étude menée par Guinot et al, portant sur 180 patients diagnostiqués avec 

un sarcome d’Ewing, ayant bénéficié à la fois d’une TEP-TDM FDG et de prélèvements ostéo-

médullaires (myélogramme et/ou biopsie) dans le but de comparer les résultats du 

myélogramme/BOM et de la TEP-TDM au FDG pour détecter l’envahissement médullaire, les 

 pour le diagnostic de l’extension ostéomédullaire du sarcome d’Ewing. 

La recherche d’une atteinte médullaire, par le biais de myélogrammes multiples et d’une 

biopsie ostéomédullaire, s’impose chez tous les patients atteints de sarcome d’Ewing (120). 

Selon Taylor et al, l’infiltration médullaire est positive dans 20% des cas au moment du 

diagnostic (18). 
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conclusions de l’étude ont montré que la sensibilité et la spécificité de la TEP FDG dans cet 

objectif étaient respectivement de 92,3% et 99,4%. Par conséquent, il a été suggérer de ne plus 

réaliser de prélèvement de moelle osseuse de manière systématique lors du diagnostic initial de 

sarcome d’Ewing lorsque la TEP-TDM FDG est réalisée (121). 

Dans notre étude, elle a été réalisée chez 91% des cas. Elle était normale dans 36 cas, soit 

88% tandis que 5 cas ont révélé une localisation médullaire, équivalent à 12%.  

3. Radiologie interventionnelle : (82) (140) (141) (142) 

3.1. Radiologie interventionnelle à visée diagnostique :  

L’imagerie offre également la possibilité de réaliser des biopsies en vue d’une étude 

histologique à des fins diagnostiques. 

• Le scanner est privilégié pour localiser les lésions et contrôler les procédures  

interventionnelles depuis les années 1970. 

• L’échographie peut également être utilisée à cette fin. 

• Actuellement, l’IRM à bas champ représente un outil intéressant pour guider les  

prélèvements, offrant une meilleure identification de certaines lésions. 

• La radioscopie est également utile pour effectuer des biopsies, notamment en cas de 

lésions au niveau d’un corps vertébral. 

3.2. Radiologie interventionnelle à visée thérapeutique :  

Outre la possibilité de réaliser des prélèvements, l’imagerie permet également la mise en 

œuvre de procédures à visée thérapeutique. 

L’arsenal thérapeutique face au sarcome d’Ewing repose généralement sur une approche 

combinant des traitements locaux tels que la chirurgie et/ou la radiothérapie, ainsi que des 

traitements systémiques comme la chimiothérapie. Les techniques mini-invasives d’embolisation 

et d‘ablation tumorale développées en radiologie interventionnelle s’inscrivent dans ce contexte. 
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L’équipe de radiologie peut donc être sollicitée pour éliminer une tumeur solide rénale, 

hépatique, osseuse, pulmonaire, primaire ou secondaire. Complétant, voire concurrençant la 

chirurgie, les techniques et indications progressent rapidement. Le choix de l’approche 

«embolisation » et/ou « ablation » passe par l’analyse de nombreux critères : grade, taille et 

typologie de la tumeur, localisation, opérabilité, accès vasculaire. 

a. Thérapies d’ablation thermique : 

L’ablation thermique percutanée a été introduite dans la pratique clinique comme 

traitement palliatif des métastases osseuses douloureuses au début des années 2000. Elle est 

définie comme « percutanée » car l’énergie passe à travers la peau, les tissus mous et l’os en 

utilisant une technique d’aiguille ou sans aiguille (ultrasons focalisés de haute intensité guidés 

par imagerie par résonance magnétique MRgFUS). Les techniques les plus utilisées comprennent 

l’ablation thermique par radiofréquence (RFA), la cryoablation (CA), le laser et l’ablation 

thermique par micro-ondes (MWA). Le principal avantage est la possibilité de créer une zone 

d’ablation de taille connue et reproductible. L’injection d’éthanol est un précurseur de l’ablation 

thermique et est considérée comme une technique d’ablation chimique : par injection directe 

d’alcool dans la lésion, elle produit une nécrose tumorale directement par déshydratation 

cellulaire et indirectement par thrombose vasculaire et ischémie tissulaire. 

Cette technique ne permet pas un contrôle complet de l’ablation, car la diffusion de 

l’éthanol n’est pas entièrement prévisible ou reproductible. 

L’ablation thermique provoque un changement rapide de la température des cellules, 

endommageant ainsi leurs membranes et générant une nécrose, une coagulation ou les deux. 

On peut distinguer deux types de techniques : « à aiguille », lorsqu’une aiguille est insérée dans 

la lésion pour transmettre de l’énergie (RFA, MW ou CA), ou une technique sans aiguille, comme 

l’ultrason focalisé de haute intensité (HIFU), où un faisceau d’ultrasons traverse le tissu et est 

focalisé sur la cible provoquant l’ablation ; dans ce cas, aucune aiguille n’est utilisée. 
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b. Embolisation :  

Elle crée une nécrose ischémique par l’occlusion des vaisseaux artériels qui alimentent la 

tumeur. Elle est réalisée pour le traitement des lésions osseuses soit seule, soit en combinaison 

avec d’autres techniques. 

Elle réduit l’hypervascularisation des lésions par injection d’agents emboliques dans les 

vaisseaux, provoquant la nécrose des tumeurs. Les agents emboliques peuvent être utilisés pour 

l’embolisation transartérielle préopératoire (TAE) et pour les cas palliatifs. Les nanoparticules 

sont les agents les plus utilisés pour la dévascularisation osseuse. Le choix du diamètre des 

particules (40-1200 microns) dépend de la taille des vaisseaux et de l’embolisation distale 

souhaitée. Cette procédure est réalisée dans la salle d’angiographie. 

Une artère périphérique est canulée (le plus souvent l’artère fémorale ou radiale). En 

naviguant à travers la circulation artérielle, la lésion est atteinte et les vaisseaux artériels qui 

alimentent la lésion sont embolisés. 

• Les indications : 

- Pour minimiser l’hémorragie peropératoire ; dans ce contexte, la TAE doit être 

exécutée dans les 3 jours précédant la chirurgie afin de réduire le risque de 

revascularisation tumorale. 

- Pour atténuer la douleur et l’hémorragie intrinsèque des tumeurs qui ne bénéficient 

pas d’une intervention chirurgicale ou percutanée. 

- Pour réduire la vascularisation tumorale avant une ablation percutanée et atténuer 

l’effet de dissipation de la chaleur/froid. 
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VI. Étude anatomopathologique 

La certitude diagnostique n’est apportée que par la biopsie réalisée selon des règles 

strictes. La biopsie est un acte opératoire capital à deux titres ; elle va permettre d’affirmer le 

diagnostic et ne doit pas compliquer la résection carcinologique par une voie d’abord inadaptée. 

Cette biopsie doit idéalement être réalisée par l’équipe chirurgicale qui prendra en charge 

l’enfant pour la résection carcinologique (71). 

La biopsie doit permettre de :  

• Définir la nature maligne de la lésion et le type histologique. 

• Réaliser des techniques complémentaires  (étude cytologique, immunohistochimique  

(IHC) et cytogénétique). 

• Étudier des marqueurs de facteurs prédictifs de la réponse thérapeutique et de la prise en 

charge. 

1. Matériel et méthodes d’étude :  

Pour toute suspicion de lésion osseuse primitive, bénigne ou maligne, l'indication, le 

trajet de biopsie, et le type de prélèvement, percutané ou chirurgical, doivent être discutés 

préalablement en réunion de concertation multidisciplinaire en centre spécialisé, incluant le 

chirurgien, le radiologue, l'oncologue et le pathologiste (122). 

1.1. Biopsie chirurgicale à ciel ouvert : 

Jusqu’à présent, la norme consistait à réaliser une biopsie chirurgicale dans l’axe du 

membre, à l’aplomb de la tumeur, afin de pouvoir faire ultérieurement l’exérèse large de la 

tumeur. 

Sous anesthésie générale au bloc opératoire, il peut s’agir d’une biopsie incisionnelle ou 

d’une biopsie excisionnelle  (biopsie-exérèse). La première biopsie est généralement de type 

incisionnel plutôt qu’excisionnel (37). Elle est réalisée par une courte voie d’abord située, si 
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possible, sur le trajet de la voie d’abord qui sera utilisée pour la résection chirurgicale de la 

tumeur, afin que la cicatrice de biopsie soit excisée en monobloc avec la tumeur. Quand cela 

n’est pas possible, le trajet de la biopsie sera le plus direct possible sur la tumeur. Lors de cette 

biopsie, les vaisseaux et les nerfs ne doivent pas être exposés ; si une articulation est proche de 

la tumeur, elle ne doit pas être ouverte  (sauf si la tumeur est intra articulaire), ceci afin de ne 

pas les contaminer par les cellules tumorales. Une quantité suffisante de tissu est prélevée  (en 

tenant compte de l’imagerie) dans les zones lytiques qui ne sont pas réactionnelles.  

Si le fragment prélevé paraît être du tissu sain, il convient d’effectuer une radiographie de 

repérage pendant l’intervention et, quand cela est possible, de demander une analyse (123). 

1.2. Biopsie percutanée à l’aiguille  (fine ou au trocart) : (122) (124) 

Le sarcome d'Ewing et le sarcome Ewing-Like, peuvent également être biopsiés à 

l'aiguille. 

Les avantages de la biopsie percutanée à l’aiguille :  

• Permet d'éviter une anesthésie générale pour le patient et peut être réalisée de manière 

ambulatoire, sous anesthésie locale.  

• La morbidité et le taux de complications pour le patient sont de ce fait nettement 

moindres avec ces techniques moins invasives. 

•  Le coût de ces prélèvements réalisés en ambulatoire est également moins élevé que celui 

des prélèvements chirurgicaux. 

• Les prélèvements radioguidés permettent un ciblage précis de la lésion, offrant 

d'importants avantages pour des localisations profondes ou difficiles d'accès pour le 

chirurgien  (tumeurs du bassin). 

• Elles permettent à l'opérateur de vérifier la topographie des prélèvements en temps réel, 

lui permettant ainsi de les renouveler immédiatement s'il estime ne pas être dans la cible.  

Les inconvénients :  
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• Le matériel tissulaire prélevé sera moins abondant, avec un risque d'écrasement cellulaire 

supérieur aux prélèvements chirurgicaux. 

• Plus grand risque de biopsie blanche. 

• Impossibilité de choisir « à l’œil nu » les zones probablement significatives. 

Le pathologiste doit recevoir les prélèvements accompagnés des renseignements 

cliniques et d'imagerie pertinents :  

• L'âge.  

• Les antécédents du patient.   

• Le site précis de la biopsie.  

• Les hypothèses diagnostiques. 

Dans notre étude, tous les patients ont bénéficié d’une biopsie chirurgicale. La biopsie 

osseuse incisionnelle a été effectuée dans 44 cas, et une biopsie d’exérèse a été réalisée chez 

une seule patiente suivie pour une tumeur d’Askin au niveau du muscle dorsal.  

2. Étude histologique et cytologique du sarcome d’Ewing : 

2.1. Macroscopiquement :  

La tumeur d’Ewing osseuse présente un aspect blanchâtre. Elle est volumineuse et 

comporte fréquemment des zones hémorragiques et quelques plages nécrotiques. Elle est à 

point de départ osseux avec une extension médullaire et s’étend dans les parties molles. 

Le sarcome d’Ewing extra-osseux est une tumeur molle, multilobulée, de couleur grise-

jaune, dont le diamètre dépasse rarement 10cm. Il peut présenter des zones kystiques, 

hémorragiques ou nécrotiques ; cependant, les calcifications sont rares  (23). 

2.2. Microscopiquement :  

Il s’agit d’une tumeur à petites cellules rondes. Les cellules tumorales, habituellement 

denses à chromatine finement dispersée, sont séparées par un tissu fibreux. Elles présentent un 

cytoplasme peut abondant, un noyau rond ou ovalaire, ainsi que plusieurs nucléoles de petite 
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taille. Les figures de mitose sont peu nombreuses. Le glycogène intra-cytoplasmique est 

retrouvé dans 75% des cas (96). 

Microscopiquement, le sarcome d’Ewing extra-osseux est identifiable par des cellules 

bleues rondes, monomorphes, dotées de grands noyaux sphériques, des nucléoles peu visibles 

et des limites cytoplasmiques peu distinctes. Ces cellules se caractérisent par une absence de 

matrice extracellulaire et présentent une faible activité mitotique  (23). 

 

Figure 83 :Petites cellules rondes à chromatine fine, des nucléoles peu visibles, et un 

éclaircissement cytoplasmique dû à l’accumulation du glycogène (20). 

3. Étude immuno-histochimique :  

En général, le sarcome d’Ewing se caractérise par une expression membranaire forte et 

diffuse de CD99, rarement observée dans d’autres types de tumeurs, ce qui en fait un indicateur 

relativement spécifique (125). En plus du produit génique MIC2 CD99, les cellules d'Ewing 

expriment souvent CD45, la synaptophysine, la chromogranine, la vimentine, la kératine, la 

desmine, l'énolase neuronale spécifique (NSE), et S-100. Cependant, ce panel 

d'immunohistochimie est limité en termes de spécificité (16). 
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Figure 84 : La coloration immunohistochimique pour CD99 montre un marquage diffus et 

membranaire (20). 

Dans notre série, Tous les patients de notre étude ont bénéficié d’une étude 

immunohistochimique, et la présence des anticorps anti-CD99 était à 100%.Ces résultats 

concordent avec ceux de la littérature. 

4. Étude génétique :  

La tumeur d’Ewing est associée, dans 85% des cas, à une translocation chromosomique 

spécifique et récurrente, t  (11 ; 22)  (q24 ; q12) qui génère un gène de fusion entre le gène EWS 

et le gène FLI-1, membre de la famille ETS. Plus rarement, cette fusion génique implique EWS et 

un autre membre de la famille ETS : ERG, ETV1, E1AF ou FEV. La fusion EWS-ETS est la cause de 

développement de la tumeur d’Ewing (126). 

La translocation réciproque entre les chromosomes 11 et 22 a été identifiée comme un 

biomarqueur diagnostique caractéristique et pathognomonique de sarcome d’Ewing ; cependant, 

elle n’est pas très sensible (127). 

EWS-FLI1 pourrait potentiellement contribuer à la pathogenèse du sarcome d’Ewing en 

favorisant au moins deux événements qui interagissent de manière synergique dans le 

développement et la progression de la tumeur : la prolifération et la survie cellulaire en induisant 

l’expression de divers gènes, notamment PDGFC, l’insuline-Like growth factor 1 (IGF-1), MYC, 

CCND-1 et NKX2-2. Parallèlement, il favorise l’évasion de l’apoptose et de l’inhibition de la 

croissance, en réprimant l’expression de p21, p57kip, TGFBRII, et IGFBP3. En outre, il semble que 

EWS-FLI1 joue un rôle essentiel dans l’induction du phénotype de petite cellule ronde 

caractéristique du sarcome d’Ewing (59). 
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Les sarcomes de type Ewing-Like forment un groupe hétérogène de sarcomes à petites 

cellules rondes qui présentent des différences histologiques et cliniques par rapport au sarcome 

d'Ewing, Les entités de type Ewing-Like manquent généralement des fusions géniques EWSR1-

ETS clés du sarcome d'Ewing, mais présentent d'autres fusions géniques spécifiques : (105) 

• Les sarcomes fusionnés avec CIC : ce groupe comprend des sarcomes avec des fusions 

CIC–DUX4, CIC–FOXO4 et CIC–NUTM1.  

• Les sarcomes réarrangés par BCOR :ce groupe comprend des sarcomes avec des fusions 

BCOR–CCNB3, BCOR–MAML3 et ZC3H7B–BCOR, ainsi que des sarcomes avec des 

duplications internes de BCOR.  

• Les sarcomes NFATC2 : ce groupe comprend des sarcomes avec des fusions EWSR1–

NFATC2, qui montrent généralement un schéma d'amplification d'EWSR1 dans la 

technique de fluorescence in situ. 

Les techniques de biologie moléculaire sont indispensables pour le diagnostic du 

sarcome d’Ewing par la mise en évidence du transcript de fusion résultant de la translocation 

spécifique t  (11 ;22) ou t  (21 ;22) (71). La détection de cette translocation peut être réalisée à 

l’aide de deux techniques principales : l’hybridation in situ par fluorescence  (FISH) pour détecter 

le gène de fusion ou la réaction en chaine par polymérase par transcription inverse  (RT-PCR) 

pour détecter le transcript (37). 
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Figure 85 : RT-PCR pour détecter la translocation génétique EWS-ETS. Les transcripts du gène de 

fusion EWS-FLI1 (à gauche) et EWS-ERG  (à droite) ont été détectés dans les échantillons de 

biopsie de différents patients atteints de SE (45). 

 

Figure 86 : La méthode FISH en double couleurs.  (A) : Résultat négatif, deux signaux rouges et 

verts adjacents ou se chvauchant, indiquent que les 2 allèles EWSR1 restent intacts.  (B) : Résultat 

positif. Lorsqu'un allèle EWSR1 devient réarrangé lors d'une translocation, les sondes flanquant 

la région du point de cassure s’écartent, générant des signaux de fluorescence rouge et vert 

distincts. Les cellules positives pour le réarrangement de EWSR1 ont un signal rouge, un signal 

vert et un signal rouge et vert superposés (20). 
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Dans notre étude, le recours à l’étude cytogénétique a été effectué chez deux patients de 

notre série en utilisant la méthode FISH. 

• Les résultats de la première analyse étaient positifs, montrant la translocation du gène 

EWSR1 en 22q.12.2.  

• Chez le deuxième patient, qui a été diagnostiqué avec un sarcome d’Ewing Like, le 

résultat était négatif, avec seulement 5% des cellules tumorales présentant la 

translocation du gène EWSR1. 

VII. Traitement : 

1. Traitement systémique :  

1.1. Chimiothérapie néoadjuvante : 

a. Les avantages :  

La chimiothérapie initiale, administrée dès le diagnostic et avant le traitement local, 

présente de nombreux avantages. Elle permet : (21) 

• D’effectuer précocement le traitement général préventif des métastases. 

• De diminuer la taille de la tumeur initiale, facilitant ainsi un traitement chirurgical 

conservateur. 

• D’évaluer la réponse histologique de la tumeur à la chimiothérapie. Celle-ci s’est révélée 

être l’un des facteurs pronostiques les plus importants chez les malades ayant une 

tumeur d’Ewing non métastatique. 

b. Les protocoles : 

Un traitement standard unique de chimiothérapie pour les tumeurs de la famille du 

sarcome d’Ewing n’est pas défini.  

La chimiothérapie initiale repose sur des médicaments qui rendent les cellules plus 

sensibles à la radiothérapie. On associe des produits comme l’Adriamycine et le 

Cyclophosphamide et/ou l’Ifosfamide à d’autres agents : la Vincristine, l’Actinomycine D, 

l’Etoposide. Ces poly-chimiothérapies ont permis d’augmenter la survie à 5 ans des patients au-

delà de 50% (21). 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

125 

Le protocole Euro-Ewing 99 a utilisé une CTH d’induction VIDE  (six cycles de Vincristine, 

Ifosfamide, Doxorubicine et Etoposide, administrés environ tous les 3 semaines avant le contrôle 

local), suivi d’une CTH de consolidation comprenant soit Vincristine, Actinomycine D et 

Ifosfamide soit Cyclophosphamide  (VAI/VAC) (128). 

Selon l’étude de Benkahoul et al, tous les patients ont été traités selon le protocole Euro–

Ewing 99, qui comporte une chimiothérapie d’induction par 6 cures de VIDE  (Vincristine, 

Ifosfamide, Doxorubicine et Etoposide) à 3 semaines d’intervalle. Le but était de réduire au 

maximum le volume tumoral (26). 

Dans notre étude, un total de 18 patients a reçu une chimiothérapie néoadjuvante, soit 

55%.Dix-sept patients ont été mis sous le protocole Ewing-Memphis avec un nombre de cures 

allant de 5 à 8 cures. Un seul patient a été mis sous le protocole Euro-Ewing 99 avec un nombre 

de 6 cures de VIDE.    

c. Les examens radiologiques de contrôle post CTH néoadjuvante :  

Les examens radiologiques jouent un rôle crucial dans la surveillance de la réponse 

thérapeutique des tumeurs d’Ewing.   

L’IRM joue un rôle essentiel dans le suivi des lésions osseuses malignes et pourrait même 

remplacer la TDM à cet égard. L’analyse des modifications de l’intensité du signal sur les images 

pondérées en T2 se révèle particulièrement bénéfique pour surveiller la réponse à la CTH dans le 

sarcome d’Ewing (101). 

Selon l’étude menée par Zidane et al, un cas de sarcome d’Ewing costal chez un 

adolescent de 14 ans a été documenté. Ce patient a été traité par chimiothérapie néoadjuvante, 

permettant une nette régression de la masse tumorale, qui est devenue accessible à une exérèse 

chirurgicale complète. L’analyse histologique de la pièce opératoire n’a révélé que la présence de 

tissu inflammatoire et fibreux, sans résidu tumoral viable (58). 
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Figure 87 : coupes axiales d’une TDM montrant une volumineuse tumeur de la cavité thoracique 

gauche  (image gauche), avec une nette régression de la tumeur après chimiothérapie 

néoadjuvante  (image droite) (58). 

L’IRM des patients sous CTH préopératoire met en évidence une corrélation entre la 

diminution de l’intensité du signal pondéré en T2 de la masse tumorale et une réponse 

histologique favorable  (101). Selon l’étude menée par KHAMASSI et al., portant sur un cas de 

sarcome d’Ewing du rocher chez un nourrisson de 16 mois, confirmé par un examen 

anatomopathologique avec étude immunohistochimique, l’enfant a reçu six cures de 

chimiothérapie d’induction à base de vincristine, d’Ifosfamide, de doxorubicine et d’étoposide. 

Une nouvelle IRM des rochers a montré une nette réduction du volume tumoral de plus de 80% 

(129). 

 

Figure 88 : IRM, coupe coronale pondérée en T1 : Processus hétérogène intra pétreux gauche se 

rehaussant après injection de gadolinium et envahissant la parotide [98]. 
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Figure 89 : IRM, coupe axiale pondérée en T2 : Réduction du volume tumoral de plus de 80% 

après chimiothérapie néoadjuvante[98]. 

D’après l’étude mené par Moctar et al, qui a porté sur 7 patients diagnostiqués avec 

sarcome d’Ewing, une IRM de contrôle a été réalisée chez 4 patients sous chimiothérapie 

néoadjuvante, soit 57% des cas. Parmi les 4 patients ayant bénéficié de cette IRM, deux ont 

montré une diminution du volume tumoral, un aspect stable pour un malade, tandis qu’une 

seule patiente a montré une augmentation du volume tumoral (130). 

Dans notre série, Parmi les 18 patients qui ont reçu une chimiothérapie néoadjuvante, un 

examen radiologique a été effectué après le traitement. Dans 17 cas, il s’agissait d’une IRM, 

tandis que dans un seul cas, une TDM a été réalisée, mettait en évidence la persistance avec 

discrète régression du processus lésionnel lytique. 

1.2. CTH adjuvante :  

Les protocoles de traitement du sarcome d’Ewing préconisent en premier lieu la CTH 

d’induction, suivie d’un traitement local, puis une CTH adjuvante (37). 

La chimiothérapie adjuvante est instaurée après l’évaluation histologique de la réponse à 

la chimiothérapie néoadjuvante. Elle combine généralement trois molécules : Vincristine, 

Actinomycine D, Cyclophosphamide ou Ifosfamide  (VAC ou VAI) et est administrée en sept 

cures. 
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Pour les tumeurs d’Ewing, la chimiothérapie postopératoire est adaptée à la réponse 

histologique. La place de la chimiothérapie à haute dose est évaluée pour les patients de 

mauvais pronostic (71). 

Dans notre série, tous nos patients opérés ont suivi une CTH adjuvante en post-

opératoire. 

2. Traitement local :  

2.1. Chirurgical :  

Cette procédure combine à la fois un objectif diagnostique, thérapeutique et pronostique, 

tout en analysant la réponse histologique à la chimiothérapie.   

Le traitement chirurgical a pour objectif d’enlever toutes les tissus tumoraux au niveau de 

la localisation primitive. Seule une chirurgie complète  (résection carcinologique avec marges 

saines) est recommandée. La résection est planifiée grâce aux données du bilan d’extension 

initial afin d’enlever en bloc la tumeur  (le trajet biopsique et sa cicatrice potentiellement 

contaminés). Une résection incomplète, ou contaminée de cellules tumorales disséminées dans 

le champ opératoire, offre de moins bons résultats et devra être complétée par de la 

radiothérapie (131). 

a. Conservateur  (résection tumorale) : 

La chimiothérapie initiale est suivie d’un traitement chirurgical, il est toujours proposé si 

la localisation tumorale le permet, le plus souvent conservateur. 

Le choix entre la chirurgie et la radiothérapie comme traitement locale de la lésion 

primaire doit être fait au cas par cas. Si les résultats de l’imagerie préopératoire suggère qu’il 

sera probablement possible de réséquer la lésion avec de larges marges, la résection large sans 

irradiation est le traitement de choix. En cas d’incertitude quant à la possibilité d’obtenir des 

marges chirurgicales adéquates, une radiothérapie doit être ajoutée (45). 
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Actuellement, la résection de la tumeur est réalisée chaque fois qu’une résection 

marginale ou large semble possible, car la résection chirurgicale semble supérieure à la 

radiothérapie définitive pour le control local (4). 

La résection chirurgicale tumorale avec des marges saines demeure l’un des facteurs 

pronostiques les plus importants pour le sarcome d’Ewing (49). 

Les principes de la chirurgie tumorale sont régis par la nécessité d’une résection de type 

carcinologique, c’est-à-dire emportant la totalité de la masse tumorale avec une zone de 

sécurité  (collerette de tissu sain tout autour de la tumeur), tout en permettant de proposer une 

technique de reconstruction  (segmentaire ou articulaire) qui assure une fonction satisfaisante à 

l’enfant (120). 

La situation de la tumeur par rapport aux articulations et aux cartilages de croissance de 

proximité doit être bien étudiée pour savoir s’il est possible de conserver l’épiphyse et de 

conserver la zone de croissance de cette épiphyse, même si son potentiel de croissance sera 

peut-être un peu altéré. Lorsque l’épiphyse est envahie, la conservation articulaire est dans la 

majorité des cas impossible et le recours à une prothèse est alors indispensable (132). 

La chirurgie conservatrice concerne les tumeurs de petits volumes  (inf. à 200 ml), de 

localisation périphérique et d’absence d’envahissement des nerfs et des gros vaisseaux  (détecté 

à l’IRM). Ceci est souvent accompagné de la mise en place de prothèse sur mesure ou d’une 

greffe osseuse. 

Dans notre étude, la résection tumorale a été réalisée chez 92% des patients opérés. 
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Figure 90 :Radiographie standard de face en post-opératoire d’une intervention consistant en 

une exérèse en monobloc avec désarticulation de l’humérus, de l’épaule et du coude avec une 

mise en place d’un clou verrouillé courbé à 90° cimenté chez un garçon de 11 ans suivi pour un 

S.E (53). 

b. Radical  (Amputation) :  

L’amputation doit être impérativement envisagée, soit en première intention, lorsque le 

résultat fonctionnel des techniques de reconstruction est connu pour être médiocre, soit en 

seconde intention, comme chirurgie de sauvetage ou de rattrapage. Dans ces cas, la chirurgie 

d’amputation doit respecter les mêmes règles carcinologiques. De plus, elle doit préparer le 

membre à l’appareillage (120). 

L’amputation néanmoins peut être nécessaire lorsque : (21) 

- L’envahissement local est tel qu’il est impossible de conserver du tissu sain en périphérie 

de la lésion. 
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- L’envahissement nerveux laisse envisager des séquelles fonctionnelles importantes.  

- La tumeur est infectée. 

- La tumeur envahit la peau. 

Dans notre série, l’amputation a été réalisé chez deux patients soit 8% des patients 

opérés. 

2.2. Radiothérapie :  

La radiosensibilité des tumeurs d’Ewing a fait que l’irradiation a longtemps été le 

principal traitement local. Il semble que l’efficacité locale de l’irradiation augmente avec la dose 

reçue et que celle-ci doit être supérieure à 45 Gy. La dose classiquement recommandée varie 

entre 55 et 60 Gy. La localisation de la tumeur et sa proximité de certains organes critiques tel le 

cœur, le tube digestif, la vessie ou la moelle épinière, interviennent aussi dans le choix de la 

dose et du volume d’irradiation (21). 

Certaines localisations à haut risque de récidive locale sont systématiquement irradiées, 

comme les tumeurs localisées du bassin ou les tumeurs vertébrales (133). 

Une adaptation de la dose est préconisée selon le siège, le volume et la proximité 

d’organes sensibles. Plusieurs études ont montré que le risque de rechute est plus faible chez 

les patients ayant bénéficié d’une exérèse chirurgicale  (96). 

Les doses recommandées sont de 45 Gy en 25 fractions de 1,8 Gy dans un volume 

correspondant au volume tumoral avant la chimiothérapie et 54 Gy dans un volume réduit, 

séquentiellement ou avec un boost intégré, correspondant au volume tumoral pré-chirurgical 

(133). 

L’étude menée par Ousalm et al, portant sur 22 cas et s’intéressant aux indications et les 

limites de la radiothérapie dans la prise en charge du sarcome d’Ewing osseux chez l’enfant, a 

révélé les indications suivantes : 
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Tableau XVII : Les indications de la radiothérapie chez les patients suivis pour un sarcome 

d’Ewing osseux (134). 

Les indications Nombre des patients 

A but curatif 45% 

Pour les tumeurs inopérables 27% 

En post opératoire en cas de marges non saines 18% 

A but palliatif ou symptomatique 54% 

A but analgésique 36% 

Pou rune décompression 18% 

L’IRM reste l’examen de référence pour évaluer la réponse tumorale à la radiothérapie, en 

permettant de déterminer s’il y a une réduction ou une stabilité de la masse tumorale.  

Selon l’étude d’Ousalm et al. Après les séances de radiothérapie, tous les patients ont 

bénéficié d’une IRM de contrôle. Parmi eux, 23% ont présenté une réponse complète à la RTH, 

45% une réponse partielle, tandis que 32% ont maintenu une stabilité (134). 

Dans notre série, 13 patients ont été évalués comme nécessitant une radiothérapie soit 

29%, dont trois patients ont bénéficié d’une radiothérapie concomitante à la CHT néoadjuvante. 

3. Nouvelles approches thérapeutiques : 

À l'heure actuelle, des recherches sont en cours pour explorer des approches 

thérapeutiques particulières, notamment dans le domaine de l'immunothérapie, telles que 

l'antiangiogenèse et la thérapie génique. La thérapie génique émerge comme une voie 

prometteuse pour les patients atteints de sarcome d'Ewing. Son principal avantage par rapport 

aux approches thérapeutiques conventionnelles réside dans la plus grande spécificité de l'agent 

thérapeutique. Contrairement à la radiothérapie et à la chimiothérapie, qui se caractérisent par 

leur moindre spécificité et engendrent des effets secondaires indésirables nuisant à la qualité de 

vie des patients (135). 
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L'immunothérapie aide le système immunitaire du patient à lutter contre les cellules 

cancéreuses, comme c’est le cas avec la thérapie par lymphocytes T CAR  (récepteur antigénique 

chimérique). Ce traitement modifie les lymphocytes T du patient pour qu'ils attaquent certaines 

protéines à la surface des cellules cancéreuses. Les lymphocytes T sont prélevés du patient, et 

des récepteurs spéciaux sont ajoutés à leur surface en laboratoire. Les cellules modifiées sont 

appelées lymphocytes T CAR. Ces lymphocytes sont cultivés en laboratoire et administrés au 

patient par perfusion. Les lymphocytes T CAR se multiplient dans le sang du patient et attaquent 

les cellules cancéreuses. La thérapie par lymphocytes T CAR est étudiée pour le traitement du 

sarcome d'Ewing récurrent (92). 

VIII. Suivi post-thérapeutique : 

Environ 30 à 40% des patients peuvent présenter une rechute de la tumeur, que ce soit 

localement, à distance ou une combinaison des deux, et leur pronostic demeure sombre (7). 

La surveillance tumorale post thérapeutique constitue une étape essentielle dans la prise 

en charge du sarcome d’Ewing, visant à détecter de manière précoce toute récidive locale ou 

l’apparition de métastases à distance. 

Elle englobe un examen clinique, un bilan d'imagerie du site tumoral primitif et de 

dépistage des métastases  (radiographie, TDM thoracique, scintigraphie osseuse).  

La rechute est plus fréquente au cours des deux premières années suivant le traitement. 

Les radiographies standards et l'IRM sans et avec contraste sont préconisées pour la 

surveillance locale. Les radiographies sont particulièrement utiles pour évaluer l'évolution post 

thérapeutique, détecter d'éventuelles complications liées au matériel d’ostéosynthèse et repérer 

une éventuelle réapparition locale de la maladie. Plus récemment, l'IRM est devenue une 

méthode recommandée pour la surveillance locale, ce qui est également souligné dans les 

directives de l'American College of Radiology  (ACR) et du National Comprehensive Cancer 

Network  (NCCN) (95). 
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La fréquence de la surveillance préconisée est de trois mois durant les deux premières 

années, de six mois pour les trois années suivantes, et annuellement à partir de la cinquième 

année.  

Selon les Recommandations de la Société Française d'Oncologie Pédiatrique pour la 

surveillance du sarcome d’Ewing après rémission complète  (formes localisées et métastatiques), 

La scintigraphie osseuse doit être demandée : (113) 

- Tous les trois mois les deux premières années. 

- Tous les quatre mois la 3ème année. 

-  Tous les six mois la 4ème année. 

- En cas de symptôme après cinq ans.  

D’après Vriens et al, il est recommandé d’interpréter les scintigraphies osseuses en 

parallèle avec les radiographies conventionnelles disponibles afin d’éviter de faux positifs. Un 

cas exemplaire d’un adolescent de 14 ans qui a été traité pour un sarcome d'Ewing fémoral non 

métastatique, avec une chimiothérapie d’induction et de consolidation selon le protocole Euro-

Ewing, une résection chirurgicale de la diaphyse, avec mise en place d’une allogreffe. Au cours 

du suivi, une augmentation remarquable de l'activité ostéoblastique a été observée dans la zone 

d'ostéotomie distale lors d'une scintigraphie au Tc-99m, réalisée 29 mois après la chirurgie, 

éveillant de fortes suspicions de récurrence de la tumeur. La révision des radiographies a montré 

un retard dans la consolidation, provoqué par une défaillance du matériel en tant que cause de 

l'augmentation de la fixation du traceur. Cela a été confirmé 6 mois plus tard par une nouvelle 

scintigraphie (136). 
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IX. Pronostic :  

Le taux de survie chez les patients atteints de S.E est principalement affecté par plusieurs 

facteurs, notamment la taille de la tumeur, sa localisation, la présence de métastases à distance, 

et la réponse à la CTH  (137). 

La présence de métastases au moment du diagnostic est le facteur pronostique le plus 

important, réduisant significativement la probabilité de survie de près de 70% à 5 ans lorsque la 

tumeur est localisée, à moins de 30% pour les patients présentant des métastases. D’autres 

facteurs, tels que le site des métastases, l’âge du patient et la localisation de la tumeur primaire, 

jouent également un rôle dans le pronostic. En effet, la présence de métastases osseuses plutôt 

que pulmonaire, les adolescents et les jeunes adultes plutôt que les enfants de moins de 14 ans, 

ainsi qu’une tumeur primaire située dans le bassin, le sacrum, le coccyx plutôt que les os longs, 

sont associés à un pronostic plus défavorable (138). 

Le pronostic du sarcome d’Ewing extra-osseux est plus favorable que celui du sarcome 

d’Ewing osseux, bien que les facteurs pronostiques semblent être similaires dans les deux sous 

types. Le taux de survie global à 5ans est supérieur pour les cas localisés du sarcome d’Ewing 

extra-osseux par rapport au sarcome d’Ewing osseux (23). 

Tableau XVIII : Les facteurs pronostiques du sarcome d’Ewing (96). 

 Mauvais pronostic Bon pronostic 

Localisation de la tumeur primitive Axiale Distale 

Masse tumorale Elevée Faible 

Métastases Présente Absente 

Taux de LDH Elevé Faible 

Réponse au TTT  (Radiologie/Histologie) Non Oui 
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Le sarcome d’Ewing est une tumeur osseuse maligne primitive hautement métastatique 

d’origine neuroectodermique.  

Cette tumeur maligne occupe la deuxième place parmi les tumeurs osseuses malignes 

primitives, après l’ostéosarcome. Elle survient surtout chez les enfants, les adolescents et les 

adultes jeunes, atteignant un pic d’incidence entre 12 à 18 ans.  

La présentation clinique du sarcome d'Ewing est généralement non spécifique, se 

traduisant principalement par des douleurs chez 82% à 88% des patients et une tuméfaction chez 

60% d'entre eux. Souvent, les symptômes sont présents pendant plus de 6 mois avant que le 

diagnostic ne soit établi. 

Devant l’apparition de ces signes, le recours à l’imagerie moderne doit se faire le plus tôt 

possible pour guider la biopsie, qui constitue l'élément clé du diagnostic. 

L'imagerie revêt une importance cruciale dans le diagnostic, la stadification et la 

surveillance du sarcome d'Ewing. Même avec de nombreuses techniques d'imagerie avancées 

disponibles, les radiographies standard demeurent le premier choix. L’IRM est l’examen de 

seconde intention afin d’évaluer l’extension locorégionale au sein de l’os et dans les parties 

molles adjacentes ainsi que pour détecter les skip métastases. 

Les résultats de l'examen histologique ne sont pas spécifiques. Le diagnostic définitif 

repose sur l'analyse immunohistochimique et cytogénétique, mettant en évidence un marquage 

membranaire de MIC 2  (CD99) dans 90% des cas et une translocation  (11, 22) dans 83% des 

cas. 

L’évolution spontanée du sarcome d’Ewing tend vers l’apparition de métastases 

pulmonaires, osseuses et médullaire. Cela souligne la nécessité d'une prise en charge rapide et 

appropriée. 
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La prise en charge thérapeutiquedu sarcome d’Ewing est lourde et multidisciplinaire, 

combinant un traitement local par chirurgie et/ou la radiothérapie à la chimiothérapie 

anticancéreuse. Elle commence systématiquement par une chimiothérapie néoadjuvante pour 

réduire le volume tumoral et éradiquer ou prévenir les métastases. La chirurgie est 

recommandée chaque fois que la localisation de la tumeur le permet. Parfois une radiothérapie 

locale est nécessaire en complément de la chirurgie ou utilisée seule pour les tumeurs 

inopérables. 

La détermination des facteurs pronostiques est essentielle pour orienter l'approche 

thérapeutique, en prenant en compte des éléments tels que la taille de la tumeur, sa localisation 

initiale, l'âge du patient et la réponse histologique à la chimiothérapie d'induction.  

Même avec une prise en charge bien conduite et un traitement approprié, un suivi à long 

terme demeure essentiel, car l'évolution de cette maladie peut dissimuler des rechutes. 
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Annexe 1 : Fiche d’exploitation : 

I. Identité : 

 Nom :                         Prénom : 

 Age :                          Sexe :      M □                     F □ 

 Origine géographique : 

 Couverture médicale :        Ramed □        Mutuelle  (CNOPS ? CNSS…) □             Pas de 

couverture □ 

II. Antécédents : 

 Personnels : 

 Irradiation :                  Oui □               Non □ 

 Traumatisme :             Oui □               Non □ 

 Fracture :                     Oui □               Non □ 

 Néoplasie :                  Non □              Oui □ Préciser : 

 Familiaux : 

 Pathologie osseuse :               Oui □             Non □ 

 Pathologie tumorale :             Oui □             Non □ 

 Cas similaire :           Non □              Oui □ Lien de parenté 
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III. Etude clinique : 

 Circonstances de découverte : 

 Douleur : Non □ Oui □   Mécanique □ Inflammatoire □ 

Localisation : 

Début :  Brutal□                 Progressif □ 

Intensité :  Faible□            Modérée□                Elevée □ 

 Boiterie :               Oui □             Non □ 

 Tuméfaction :       Oui□              Non□ 

 Altération de l’état général :    Non □           Oui □ 

 Fracture pathologique :           Non □           Oui □ 

 Fièvre :                                 Non □           Oui □ 

 Stade de métastase :              Non □           Oui □ 

 Découverte fortuite :               Non □           Oui □ 

 Examen clinique : 

 Examen articulaire : 

 Tuméfaction : 

• Siège : 

• Taille : 

• Consistance : molle □          ferme □         pierreuse □ 

• Mobilité  (plan superficiel) :    mobile □        fixe □ 

• Mobilité  (plan profond) :      mobile □        fixe□ 
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• Signes inflammatoires en regard : Oui□       Non□ 

 Examen des aires ganglionnaires : 

Adénopathies :   Non □      Oui □ 

• Siège : 

• Taille : 

• Nombre : 

• Fixité :   Oui □       Non □ 

• Fistulisation :  Oui □       Non □ 

• Douleur :   Oui □     Non □ 

 Le reste de l’examen clinique : 

IV. Bilan biologique : 

 Faite :      Non □             Oui □      Si Oui, les résultats : 

V. Imagerie : 

 Radiographie standard : 

 Faite :      Non □             Oui □     Incidence : Face □      Profil□ 

 Siège :    Os long □  (Epiphyse □    Métaphyse □    Diaphyse □) Os court □   Os plat □ 

 Nombre de lésions : Unique □ Multiples □ 

 Ostéolyse :  Non □      Oui □        Ostéocondensation : Non □      Oui □ 

 Corticale : Respectée □               Rompue □             Soufflée □ 

 Réaction périostée : Oui □          Non □ 

En bulbe d’oignon □          Feu d’herbe □         Eperon de Codman □ 
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 Fracture pathologique :   Non □              Oui □ 

 Atteinte des parties molles :  Non □               Oui □ 

 IRM : 

 Faite : Oui □         Non □ 

 Siège :    Os long □  (Epiphyse □  Métaphyse □   Diaphyse □) Os court □     Os plat □ 

 Nombre de lésions : Unique □           Multiples □ 

 Ostéolyse : Non □       Oui □         Ostéocondensation : Non □            Oui □ 

 Corticale : Respectée □              Soufflée □           Rompue □ 

 Nécrose : Oui □           Non □ 

 Extension : Endocanalaire □ Skip métastases□ Epiphyse □ Cartilage de croissance□ 

Parties molles □ Structures vasculaires □ Structures nerveuses □ Structure 

lymphatique □ Structure osseuse □ 

 TDM : 

 Faite : Oui □         Non □ 

 Siège :    Os long □  (Epiphyse □    Métaphyse □         Diaphyse □) Os court □         

Os plat □ 

 Nombre de lésions : Unique □             Multiples □                NP □ 

 Ostéolyse : Non □        Oui □            Ostéocondensation : Non □              Oui □ 

 Corticale : Respectée □           Rompue □             Soufflée □ 

 Réaction périostée : Oui □             Non □ 

 Calcifications : Oui □                  Non □ 

 Nécrose : Oui □                    Non □ 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

144 

 Atteinte des parties molles : Oui □               Non □ 

 Fracture pathologique : Non □                 Oui □ 

 Atteinte locorégionale : Oui □                      Non □ 

VI. Etude anatomopathologique : 

 Faite : Oui □         Non □    Si faite. Résultat : 

 Immunohistochimie :   Faite □         Non Faite □ 

 Si faite. Résultat : 

 Etude génétique :  Faite □         Non Faite □ 

 Si faite. Résultat : 

VII. Bilan d'extension : 

 Examen clinique : Autres localisations : Non □          Oui □ 

 Radio thorax : Non faite □         Faite □           Normale □      Anormale □ 

 Echographie abdominale : Non faite □         Faite □             Normale □      Anormale □ 

 TDM TAP : Non faite □         Faite □ : 

Normale □      Anormale □ 

 Scintigraphie osseuse :   Non faite □         Faite □ 

 Siège :    Os long □  (Epiphyse □    Métaphyse □    Diaphyse □)   Os court □     Os plat □                             

Nombre de lésion : Unique □         Multiple □ 

 Nature de la lésion : Hypofixation□        Hyperfixation□ 

 Extension : Skip métastases□                À distance □  

 BOM/myélogramme : Faite □            Non Faite □ 

Résultat : 



Apport de l’imagerie dans le diagnostic du sarcome d’Ewing chez l’enfant 

145 

VIII. Traitement : 

 Chimiothérapie :      Non □              Oui □ 

Si faite : Néoadjuvante□   Adjuvante□    Palliative□ 

Protocole : 

Nombre de cure : 

 Chirurgie : Non □              Oui □                si Oui : Le geste : 

 Radiothérapie :       Non □               Oui □ 

Si faite : Nombre de séances : 

IX. Le suivi : 

 Clinique : Amélioration □          Aggravation □               Décès□ 

 TDM : Non faite □   Faite □ Augmentation de taille □  Taille stable □  

 Diminution de taille □ 

 IRM : Non faite □    Faite □  Augmentation de taille □     Stable□     Diminution de taille □ 

 Récidive : Non □    Oui □         Locorégionale □         Métastases à distance □ 
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Annexe 2 : Classification TNM : (139) 

La classification TNM de l’AMERICAIN JOINT COMITTEE ON CANCER  (AJCC) dans sa 8eme 
édition : 

 Le sarcome d’Ewing osseux : 

Definition of primary tumor  (T) 

Appendicular skeleton, trunk, skull and facial bones 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 

T0 No evidence of primary tumor 

T1 Tumor ≤8 cm in greatest dimension 

T2 Tumor >8 cm in greatest dimension 

T3 Discontinuous tumors in the primary bone site 

Spine 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 

T0 No evidence of primary tumor 

T1 Tumor confined to one vertebral segment or two adjacent vertebral segments 

T2 Tumor confined to three adjacent vertebral segments 

T3 
Tumor confined to four or more adjacent vertebral segments, or any nonadjacent 

vertebral segments 

T4 Extension into the spinal canal or great vessels 

T4a Extension into the spinal canal 

T4b Extension of gross vascular invasion or tumor thrombus in the great vessels 

Pelvis 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 
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T0 No evidence of primary tumor 

T1 Tumor confined to one pelvic segment with no extraosseous extension 

T1a Tumor ≤8 cm in greatest dimension 

T1b Tumor >8 cm in greatest dimension 

T2 
Tumor confined to one pelvic segment with extraosseous extension or two 

segments without extraosseous extension 

T2a Tumor ≤8 cm in greatest dimension 

T2b Tumor >8 cm in greatest dimension 

T3 Tumor spanning two pelvic segments with extraosseous extension 

T3a Tumor ≤8 cm in greatest dimension 

T3b Tumor >8 cm in greatest dimension 

T4 Tumor spanning three pelvic segments or crossing the sacroiliac joint 

T4a Tumor involves sacroiliac joint and extends medial to the sacral neuroforamen 

T4b 
Tumor encasement of external iliac vessels or presence of gross tumor thrombus 

in major pelvic vessels 

Definition of regional lymph node  (N) 

N Category N Criteria 

Nx Regional lymph node cannot be assessed 

N0 No regional lymph node metastasis 

N1 Regional lymph nodes metastasis 

Definition of distant metastasis  (M) 

M Category M Criteria 

M0 No distant metastasis 

M1 Distant metastasis 

M1a Lung 

M1b Bone or other distant sites 
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 Le sarcome d’Ewing extra-osseux : 

Definition of primary tumor  (T) 

Trunk and extremity and Retroperitoneum 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 

T0 No evidence of primary tumor 

T1 Tumor 5 cm or less in greatest dimension 

T2 Tumor more than 5 cm and ≤10 cm in greatest dimension 

T3 Tumor more than 10 cm and ≤15 cm in greatest dimension 

T4 Tumor more than 15 cm in greatest dimension 

Head and Neck 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 

T1 Tumor ≤2 cm 

T2 Tumor >2 cm to ≤4 cm 

T3 Tumor >4 cm 

T4 Tumor with invasion of adjoining structures 

Abdomen and thoracic visceral organs 

T Category T Criteria 

Tx Primary tumor cannot be assessed 

T1 Organ confined 

T2 Tumor extension into tissue beyond organ 

T2a Invades serosa or visceral peritoneum 

T2b Extension beyond serosa  (mesentery) 

T3 Invades another organ 

T4 Multifocal involvement 
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T4a Multifocal  (2 sites) 

T4b Multifocal  (3–5 sites) 

T4c Multifocal  (>5 sites) 

Definition of regional lymph node  (N) 

N Category N Criteria 

N0 No regional lymph node metastasis or unknown lymph node status 

N1 Regional lymph node metastasis 

Definition of distant metastasis  (M) 

M Category M Criteria 

M0 No distant metastasis 

M1 Distant metastasis 
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Résumé 

Chez les enfants, le sarcome d’Ewing est la deuxième tumeur osseuse maligne primitive 

la plus fréquente, après l’ostéosarcome. 

L’objectif de notre étude est d'analyser le rôle de l'imagerie dans la prise en charge de 

cette pathologie et d’apporter un aperçu sur sa prise en charge afin d’en tirer une réflexion en 

vue d'améliorer le pronostic du sarcome d'Ewing au CHU MOHAMMED VI de MARRAKECH. 

Notre travail est une étude rétrospective portant sur 45 cas, colligés au service de 

Radiologie et d’Hématologie-Oncologie Pédiatrique du CHU MOHAMMED VI de MARRAKECH sur 

une période de 5 ans, de janvier 2018 à décembre 2022.  

L'étude a abordé les divers aspects, notamment ses caractéristiques épidémiologiques, 

cliniques, radiologiques, thérapeutiques, et son évolution.  

L’âge de découverte de la maladie chez nos patients varie entre 16 mois et 16 ans, avec 

un âge moyen de 10 ans et demi, et une prédominance masculine. Les symptômes les plus 

fréquents étaient la douleur, présente dans 80% des cas, et la tuméfaction, observée dans 78% 

des cas. La tumeur se trouvait principalement dans les os  (96% des cas) et, dans 4% des cas, elle 

était extra-osseuse  (tumeur d’Askin).En ce qui concerne le sarcome d'Ewing osseux, les os 

longs, en particulier au niveau des membres inférieurs, étaient le site le plus fréquent de la 

tumeur, affectant principalement la région métaphyso-diaphysaire  (49%). Sur le plan 

radiologique, cette étude, à l'instar des données de la littérature a abouti aux constats suivants :  

 Les radiographies standards sont l’examen de première intention pour le diagnostic du 

sarcome d’Ewing. Même avec de nombreuses techniques d'imagerie avancées 

disponibles, les radiographies standard restent le premier choix. 

 L’IRM représente la méthode d'imagerie la plus sensible pour le diagnostic du sarcome 

d'Ewing, la mise en évidence de l’extension locorégionale et le suivi post thérapeutique. 
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 L'évaluation de l'extension à distance repose sur la réalisation d'une tomodensitométrie  

(TDM) thoracique et d'une scintigraphie osseuse. 

 La TEP-TDM au 18FDG est une modalité plus récente qui a démontré une sensibilité plus 

élevée par rapport à la scintigraphie et qui offre des perspectives prometteuses dans le 

diagnostic et le suivi du sarcome d'Ewing. 

À la lumière de la littérature consultée et des cas étudiés dans notre série, le sarcome 

d'Ewing présente des défis tant sur le plan diagnostique que thérapeutique. Par conséquent, il 

est recommandé de renforcer les ressources techniques afin d’améliorer le processus de 

diagnostic et de traitement. Cela pourrait inclure la mise en place d’une unité d'imagerie 

médicale moderne comprenant l'IRM, la TDM, la TEP-TDM, la scintigraphie osseuse, et la 

radiographie conventionnelle. 
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Abstract 

In the pediatric population, Ewing's sarcoma is the second most common primary 

malignant bone tumor, following osteosarcoma.  

The objective of our study is to analyze the role of imaging in the management of this 

pathology and provide an overview of its treatment to facilitate a reflection aimed at improving 

the prognosis of Ewing's sarcoma at CHU MOHAMMED VI in MARRAKECH.  

Our study is a retrospective analysis involving 45 cases collected at the Radiology and 

Pediatric Hemato-Oncology Department of CHU MOHAMMED VI in MARRAKECH over a 5-year 

period, from January 2018 to December 2022.  

The study covered various aspects, including epidemiological, clinical, radiological, and 

therapeutic characteristics, as well as the disease's evolution.  

The age at which the disease was discovered in our patients ranged from 16 months to 

16 years, with an average age of 10 and a half years, and a male predominance. The most 

common symptoms were pain, present in 80% of cases, and swelling, observed in 78% of cases. 

The tumor was primarily located in the bones  (96% of cases), with 4% of cases presenting 

extraosseous tumors  (Askin tumors). Concerning Ewing's osseous sarcoma, long bones, 

especially in the lower limbs, were the most frequent site of the tumor, primarily affecting the 

metaphyseal-diaphyseal region  (49%). Radiologically, this study yielded the following findings : 

 Standard radiographs are the primary imaging modality for diagnosing Ewing's sarcoma. 

Even with many advanced imaging techniques available, standard radiographs remain the 

first-line choice.  

 MRI is the most sensitive imaging method for diagnosing Ewing's sarcoma, local 

extension detection, and post-therapeutic follow-up.  
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 Distant extension evaluation relies on performing thoracic computed tomography  (CT) 

and bone scintigraphy.  

 18FDG PET-CT is a newer modality that has shown higher sensitivity compared to 

scintigraphy and holds promising prospects for diagnosing and monitoring Ewing's 

sarcoma.  

In light of the literature and the cases studied in our research, Ewing's sarcoma presents 

diagnostic and therapeutic challenges. Therefore, we recommend enhancing technical resources 

to improve the diagnostic and treatment process, including the establishment of a modern 

medical imaging unit comprising MRI, CT, 18FDG PET-CT, bone scintigraphy, and conventional 

radiography. 
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 ملخص
بالنسبة للأطفال، يعتبر غرن إيوينغ ثاني أكثر أورام العظام الخبيثة الأولية شيوعًا، بعد 

الساركوما العظمية. 

 هذا المرض وتقديم نظرة عامة تدبير هدف دراستنا هو تحليل دور التصوير الطبي في 

 محمد السادس  الجامعيمستشفىالساركوما إيوينغ في تشخيص ، بهدف تحسين عن إدارته

. بمراكش

 وقسم الأشعة حالة تم جمعها في قسم 45عملنا عبارة عن دراسة بأثر رجعي لـ 

 5 بالمستشفى الجامعي محمد السادس بمراكش على مدى الأطفال الدم عند وأمراضالانكولوجيا 

. 2022 إلى ديسمبر2018سنوات من يناير 

، الإشعاعيةالسريرية،  الوبائية  شملت الدراسة مختلف الجوانب بما في ذلك الجوانب

العلاجية وتطور المرض. 

 سنة. أغلبهم من 10.5 عاما بمتوسط عمر 16 شهرا و16تراوح عمر المرضى بين 

هي الألم، والتي كانت  في الفحص السريري . أهم الأعراض الملاحظة60الذكور بنسبة%

٪ من الحالات. كان 78٪ من الحالات، ووجود تورم، والذي تم رصده في 80موجودة في 

٪ من الحالات كان الورم خارج 4٪ من الحالات)، وفي 96المكان الرئيسي للورم هو العظم  (

). فيما يتعلق بساركوما إيوينغ العظمي، كانت الأماكن الأكثر شيوعًا للورم  نورم أسكي (العظم 

هي العظام الطويلة، خاصة على مستوى الأطراف السفلية، حيث كانت المنطقة الميتافيزو-

ديافيزية هي الموقع الأكثر تأثيرًا.  

من الناحية التصويرية، خلصت هذه الدراسة على غرار المراجع التي تمت قراءتها إلى 

 النقاط التالية.  
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  التصوير بالأشعة السينية القياسي هي الفحص الأولي المستخدم لتشخيص ساركوما

حتى مع وجود العديد من التقنيات المتقدمة في مجال التصوير الطبي، تظل الأشعة  إيوينغ.

 السينية القياسية الخيار الأول.

  التصوير بالرنين المغناطيسي هو أكثر طرق التصوير حساسية لتشخيص ساركوما

 .إيوينغ، وللكشف عن انتشار المرض محلياً وللمتابعة بعد العلاج

 لتحديد انتشار الورم الخبيث في باقي الأعضاء يجب الاستعانة بالتصوير المقطعي الرئوي 

 والتصوير الومضاني للعظام.

 توفر الطريقة الأكثر 18 بالفلوريد المشع المقطعي بالإصدار البوزيترونيتصوير ال 

 وتفتح آفاقاً واعدة في تشخيص للعظام،  الومضانيتصويرالحداثة، حساسية أعلى مقارنة ب

 .ومتابعة ساركوما إيوينغ

بناءً على المراجع السابقة والحالات التي تمت دراستها في بحثنا، ساركوما إيوينغ تمثل 

تحديات تشخيصية وعلاجية. لذلك، يوُصى بتعزيز الموارد التقنية لتحسين عملية التشخيص 

الرنين المغناطيسي، التصوير بوالعلاج، بما في ذلك إقامة وحدة للتصوير الطبي الحديثة تشمل 

 للعظام،  الومضانيتصويرال، والمقطعي بالإصدار البوزيترونيتصوير ال، ووالأشعة المقطعية

 والأشعة السينية التقليدية.
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 العَظِيم ہلل أقْسِم

 .مِهْنتَيِ في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَل كآفةِّ  في الإنسلن حيلة أصُونَ  وأن

 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن إنقلذهل في وسْعِي ہلذلة والأحَوال

 .والقلَقَ والألمَ

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنلَسِ  أحفظََ  وأن  .سِرَّ

 للقريب الطبية رِعَليتَي الله، ہلذلة رحمة وسلئلِ من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 .والعدو والصديق ،طللحوال والبعيد،للصللح

رَه العلم، طلب على أثلہر وأن  .لأذَاه لا الإِنْسَلن لنِفَْعِ  وأسَخِّ

الطِّبِّيةَ  المِهنةَِ  في زَميل لكُِلّ  أختلً  وأكون يصَْغرَني، مَن وأعَُلمَّ  عَلَّمَني، مَن أوَُقرَّ  وأن

 .والتقوى البرِّ  عَلى مُتعَلونيِن

 تجَلهَ  يشُينهَل مِمّل وَعَلانيتَي،نقَيَِّة سِرّي في إيمَلني مِصْدَاق حيلتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله

 شهيد أقول مل على والله                  
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