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RESUME:

Le chondrosarcome de la cloison nasale est une tumeur rare et de diagnostic souvent trés tardif. La symptomatologie non spécifique
associe obstruction nasale, douleurs faciales et dysosmie. L’exploration par tomodensitométrie et IRM est indispensable et permet
un diagnostic 1ésionnel précis aussi bien pour le contingent osseux que tissulaire. Le diagnostic est histopathologique avantageu-
sement aidé par I’immunohistologie. Le traitement de base est chirurgical par voie externe ou endoscopique (tumeur limitée, sans
extension basi ou intra cranienne). La radiothérapie et la chimiothérapie sont associées a des marges chirurgicales infiltrées, une
résection incompléte ou a titre palliatif. Le pronostic dépend du si¢ge, de I’extension et du degré de différenciation de la tumeur.

Mots clés: Chondrosarcome, Obstruction nasale, Tumeur septale, Base du crdne.

ABSTRACT: SEPTAL CHONDROSARCOMA: about one case.

Chondrosarcoma of the nasal septum is a rare tumor and often diagnosed very late. The symptomatology is no specific and asso-
ciates nasal obstruction, facial pain and dysosmia. Computed tomography and MRI are essential and allow accurate lesion diagnosis
for both bone and tissue components. The diagnosis is histopathological advantageously assisted by immunohistology. The basic
treatment is surgical externally or endoscopically (limited tumor, without basal or intracranial extension). Radiotherapy and chemo-
therapy are associated with infiltrated surgical margins, incomplete resection or palliative resection. The prognosis depends on the
location, extent and degree of differentiation of the tumor.
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INTRODUCTION

es chondrosarcomes sont des tumeurs mésenchymateuses

malignes rares et représentent 5 a 10% des localisations
cervico-céphaliques. L’atteinte du septum nasal est caractéris-
tique bien que assez rare. C’est une tumeur a évolution lente
de I’adulte d’age moyen, pauci symptomatique et découverte
souvent a des stades avancés. L’imagerie, nécessaire, contribue
au diagnostic positif, au bilan d’extension et aide au choix de
la procédure chirurgicale. La chirurgie est le traitement de pre-
miére ligne tandis que la radiothérapie et la chimiothérapie sont
réservées aux formes avec exérése incompléte, récidivantes ou
métastatiques. Une surveillance a long terme est nécessaire car
les récidives a long terme restent possibles.

OBSERVATION

Madame T.H agée de 60 ans avait consulté pour une obstruc-
tion nasale bilatérale évoluant depuis une année. L’anamnése
avait noté un début progressif aboutissant a une obstruction na-
sale permanente et une seule épistaxis droite. Il n’y a pas eu
de douleurs ni de rhinorrhée mais une hyposmie. Il n’y avait
pas d’antécédents ni de facteurs de risques particuliers (onco-
logiques, familiaux, ORL, traumatiques). La rhinohygrométrie
au miroir de Glatzel montrait I’absence totale de buée d’expira-
tion. L’endoscopie endonasale a I’optique rigide avait montré
une muqueuse légerement pale avec une obstruction totale des
cavités nasales par une tumeur en bissac sous-muqueuse d’ap-
partenance septale (2/3 du septum nasal). Il n’y avait pas d’adé-
nopathies cervicales et I’examen des nerfs craniens était normal.
L’examen tomodensitométrique montrait une déformation en
sablier du septum nasal (2/3 postérieurs) par un processus tis-
sulaire hypo dense se rehaussant apres injection de contraste
(figures 1 et 2).

Figure 1. Scanner coupe

coronale- tumeur septale

en bissac obstructive

=% homogéne avec réaction
sl des sinus maxillaires.

Figure 2. Scanner coupe
axiale- tumeur en bissac
sous muqueuse avec lyse
osseuse respectant le tiers
antérieur du septum na-
sal.

L’IRM est hypo intense en T1 et hyper intense en T2 avec re-
haussement aprés injection de gadolinium (figure 3).

Figure 3. IRM coupe
axiale apreés injection de
contraste: rehaussement
tumoral et hyper signal
A| des sinus maxillaires.

L’hypothése d’une tumeur septale (sous-muqueuse) €tait posée:
chondrome, chondrosarcome, tumeur salivaire. Un protocole
de chirurgie par voie endonasale endoscopique était proposé
aboutissant a I’exérése d’une tumeur en sablier a cheval sur les
2/3 postérieurs de la cloison nasale conservant une attelle car-
tilagineuse antérieure de support nasal. Les suites opératoires
étaient simples. L’examen anatomopathologique était en faveur
d’un chondrosarcome de bas grade de malignité. Un complé-
ment thérapeutique sous forme de radiothérapie était décidé vu
I’importance de la tumeur. Le contréle endoscopique et scanno-
graphique a un an est satisfaisant (figure 4).

Figure 4. Scanner coupe
axiale, vacuité de

la cavité opératoire aprés
un recul de 12 mois.

COMMENTAIRES

Les chondrosarcomes sont des tumeurs mésenchymateuses
malignes rares qui représentent 15 a 20% des tumeurs primitives

osseuses et 10% des formes localisées a la téte et au cou [1,2].
Au niveau cervico-céphalique, les chondrosarcomes intéresSzl/

surtout le larynx, le maxillaire, la base du crane. Les localis
tions septales sont treés rares 0,05% a 41% [3,4]. -
Dans une étude de la Mayo Clinic rapportée par SAITO et al.
en 1995 sur 56 cas de chondrosarcomes 41,1% étaient localisés
au niveau du septum nasal, ethmoide et sphénoide, 25% au si-
nus maxillaire, 19,6% au maxillaire, 10% mandibulaire et 36%
au niveau de la pointe du nez [3]. En 2002, cinquante (50) ob-
servations de chondrosarcomes du septum nasal ont été publiés
[2,5,6]. Notre revue de la littérature a permis de porter ce chiffre
a 72 cas.

L’age de survenue est entre 40 et 70 ans avec un pic entre 30 et
40 ans. Les localisations ORL surviennent 10 a 20 ans plutot
que les autres localisations (squelette) [2,3,4]. En 2014, seules
quatre observations ont été rapportées chez des patients agés de
moins de 20 ans dont un chondrosarcome chez un garcon agé de
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13 ans [7]. Une prédominance masculine est habituelle avec un ~ Selon le degré de cellularité, I’activité mitotique et les atypies
sex-ratio variant de 4:1 jusqu’a 10:1 [8]. nucléaires, les chondrosarcomes sont repartis en trois grades:
La pathogénie des chondrosarcomes est méconnue mais cer- grade 1 avec une matrice riche chondroide, les chondrocytes
taines pathologies peuvent étre prédisposantes: maladie d’Ol-  sont d’aspect normal en dehors de quelques faibles irrégularités
lier, syndrome de Maffucci, maladie de Paget, les fibromes nucléaires ; grade 2 associant une forte cellularité, une matrice
chondromyxoides et les antécédents d’irradiation [9]. faible des mitoses et des anomalies nucléaires ; grade 3 avec
Sur le plan clinique, le chondrosarcome est pauci symptoma-  une riche cellularité, un pléomorphisme cellulaire important,
tique avec une évolution trés lente. L’obstruction nasale pro-  mitoses et un aspect étoilé des chondrocytes [2].

gressive et permanente est le symptome le plus fréquent. Il s’y Le traitement de base du chondrosarcome est chirurgical. Plu-
associe parfois une épistaxis, des céphalées, une anosmie et plus  sieurs voies d’abords ont ét¢ décrites pour avoir une exposition
tard des troubles visuels et des atteintes des nerfs craniens. optimale des 1ésions et permettre une exérése avec des marges
L’examen endonasal est variable pouvant montrer une tumeur  suffisantes. Ainsi, on peut recourir a une voie de Weber-Fergus-
circonscrite a large base d’implantation rougeatre ou une lésion  son, Degloving, paralatéronasale de Moure, un abord combiné
sous-mugqueuse, infiltrante avec une déformation des reliefs os-  (neurochirurgical) en cas d’extension a la base du crane [4].
téo cartilagineux. Les rapports (distance) avec les choanes, le  Ces voies peuvent générer des complications et sont a 1’origine
bord antérieur, plancher nasal et a la fente olfactive sont préci-  d’une morbidité plus ou moins importante.

sées. L’examen attentif de la cavité buccale recherchera une ex- La voie endonasale endoscopique est de plus en plus utilisée
tension au palais dur. L’extension vers le nasopharynx engendre  dans des cas sélectionnés avec des marges saines: tumeurs li-
un dysfonctionnement tubaire parfois révélateur. La recherche  mitées, visibles a 1’endoscopie, sans lyse de la base du crane
des adénopathies cervicales, bien que rare est systématique. sans extension intracranienne ni orbitaire [12]. Cette approche
L’imagerie occupe une place importante dans le diagnostic to-  endoscopique est facilitée par 1’utilisation du micro débrideur,
pographique, le bilan d’extension, la nature tumorale et le choix ~ du fraisage endoscopique et dans certaines situations particu-
de la voie d’abord chirurgicale. lieres la neuronavigation [13], le risque majeur de cette voie
Le scanner du massif facial montre le caractére hypodense plus  étant la possibilité de rhinoliquorrhée cérébrale qui nécessite un
ou moins bien limité de la matrice tumorale avec des calcifi-  diagnostic et une prise en charge rapide et adaptée [1,5,14,15].
cations souvent fines, plus rarement en bulbe d’oignon ou en  Classiquement, la radiothérapie a peu de place dans la prise en
baguette. Une érosion du septum est souvent notée. L’image-  charge des chondrosarcomes en raison du temps de division cel-
rie permet d’éliminer certaines formes tumorales assez proches  lulaire trés prolongé (tumeur a évolution lente).Ses indications
des chondrosarcomes. Le chondrome, I’ostéoblastome et I’0os-  sont associées a des marges chirurgicales envahies, en cas de
téochondrome ne s’accompagnent habituellement pas de lyse  récidives ou a titre palliatif.

ou d’¢érosion osseuse. Le méningiome produit une hyperostose ~ Cependant, les progrés modernes de la radiothérapie (type
avec calcifications circulaires contre des calcifications linéaires  d’énergie, technique d’irradiation) ont ouvert de nouvelles pers-
pour les ostéosarcomes [10]. pectives thérapeutiques. En effet, la proton thérapie offre actuel-
L'IRM est plus sensible et montre dans les formes de bas grade  lement un bon controle tumoral local avec une meilleure survie
de malignité un aspect hypo ou iso dense en Tlet hyper intense ~ [16,17].

en T2 avec une architecture lobulaire. La tumeur se rehausse  La chimiothérapie est souvent palliative, exception parfois pour
trés peu ou de fagon inhomogéne aprés injection de contraste.  les chondrosarcomes mésenchymateux et ceux dédifférenciés.
Feldmann et al. notent fréquemment dans les formes de bas  Les anthracyclines sont habituellement en premiére ligne de
grade une prise de contraste au niveau septal et en périphérie de  traitement dans les sarcomes mésenchymateux. Une observa-
la tumeur [11]. tion d’un chondrosarcome métastatique avait évolué favorable-
La /confirmation de 1’épicentre septal du chondrosarcome est — ment sous gemcitabine [18]. Le pazopanib, molécule ayant une
soﬁvent difficile a vérifier en imagerie et nécessite une corréla-  activité anti angiogénique, est utilisé dans les chondrosarcomes
tion de ces données avec les constatations opératoires. métastatiques échappant aux anthracyclines avec de bonnes ré-

La tomographie par émission de positons permet un bilan géné-  ponses [19,20].

"ral de la maladie (métastases). Elle n’est pas spécifique pour le ~ L’évolution des chondrosarcomes est lente avec une tendance
chondrosarcome. Elle contribue par I’étude de la SUV et a diffé-  a I’envahissement des structures de voisinage. Les facteurs de
rencier le caractére bénin ou malin de la tumeur (SUV:2/0) [11].  mauvais pronostic sont représentés par un grade tumoral de
L’examen anatomopathologique permet le diagnostic et surtout  type 2 ou 3, des marges chirurgicales positives, une extension
d’établir un pronostic. endocranienne, une localisation septale postérieure (diagnostic
Sur le plan histologique, la différentiation tumorale, I’index mi-  tardif), I’atteinte du nasopharynx et la présence de métastases.
totique, la présence de nécrose tumorale sont des ¢léments indi-  La survie globale & 5 ans (tout grade tumoral confondu) est entre
catifs de I’histopronostic. 54 et 81% [21], la premicre cause de mortalité étant 1’échec ou
Certaines variétés tumorales sont susceptibles de rendre dif- la récidive locale. Les récidives locales se voient dans 65% en
ficile la validation histopathologique d’un chondrosarcome. Il  cas de marges positives [22]. Les métastases se voient dans 20%
s’agit de certains adénocarcinomes, carcinomes adénoides kys-  des cas essentiellement au niveau des poumons [23].
tiques, ostéochondromes, ostéosarcomes, ostéoblastomes.

L’ immunohistochimie contribue 4 faciliter le diagnostic. G- ~CONCLUSION
néralement, la vimentine, HMB45, la desmine, le GFAP et la 1 ¢ chondrosarcome de la cloison nasale est une variété tumo-
myoglobine sont négatifs. La positivité de la protéine S-100 est  paje rare et de diagnostic souvent tardif. La prise en charge re-
variable (20 2 70%) [2]. En fait, le principal diagnostic 411iféren- pose sur une évaluation la plus précise possible par une imagerie
tiel se fait entre chondrosarc9me de bas gf,ade de malignité e} le qu massif facial et de la base du crine Le diagnostic est histolo-
chondrome qui donne des réponses positives pour la cytokéra-  pathologique, obligatoirement affiné par I’immunohistochimie.
tine et la prot¢ine S-100 [2,4,8]. Le traitement de base est chirurgical. Les développements ré-
cents de la radiothérapie et de la chimiothérapie sont de nature a
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offrir des possibilités thérapeutiques plus prometteuses notam-
ment pour les formes agressives (grades 2 et 3), métastatiques
ou en situation d’échec thérapeutique (apres chirurgie).
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