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Résumé

Les tumeurs a cellules géantes sont rares. Cet article rapporte deux nouveaux cas de tumeurs a cellules géantes agressives de la base du créne.
Ces tumeurs ont été irradiées par une association de photons et de protons. Une femme de 29 ans et une jeune fille de 14 ans atteintes d’une
tumeur a cellules géantes de la base du crane ont eu respectivement trois et une intervention chirurgicale étendues. Malgré ces chirurgies, la
tumeur a évolué et a nécessité une irradiation selon une méthode tridimensionnelle associant photons et protons. Le fractionnement a consisté en
une fraction de 1,8 Gy/GyECo (Gray Equivalent Cobalt) par jour, cinq jours par semaine jusqu’a une dose respectivement de 59,4 et
65,2 GyECo. Apres une période de surveillance de respectivement 8 et 83 mois, les deux patientes étaient en vie. La plus jeune des patientes
a vu se développer une récidive marginale au volume irradié. La seconde n’a eu ni récidive ni complication. En conclusion, a partir des données
de la littérature, (114 cas publiés et les deux de la présente série), le role de la radiothérapie dans I’arsenal thérapeutique et ses modalités sont
analysés.
© 2006 Elsevier SAS. Tous droits réservés.

Abstract

Giant cell tumors of the skull base are rare neoplasms. This report reviews two cases of patients presenting with aggressive giant cell tumors
that were irradiated by a combination of photons and protons. Two females 29 and 14 years old were initially managed with one and three
extensive surgical resections respectively. Radiation therapy was recommended in respect to tumor aggressiveness. Combined proton and photon
radiation therapy was performed based on a three-dimensional planning, and delivered a total dose of 59.4 CGE to 65.2 CGE respectively,
administered in 5 sessions per week of 1.8-2 Gy/CGE (Cobalt Gray Equivalent). With 8 and 83 months follow-up, respectively, the youngest
patient relapsed marginally 4 months post irradiation, while the second remained with NED. No complication developed in any of them. In
conclusion, we have reviewed a total of 116 cases (114 previously published cases + 2 new cases) and discuss the role and modalities of radiation
therapy in the management of giant cell skull base tumors.
© 2006 Elsevier SAS. Tous droits réservés.
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1. Introduction

Les tumeurs a cellules géantes sont relativement rares. La
controverse a longtemps été associée a cette pathologie ; sa
terminologie, son origine, son diagnostic, son traitement ont
été I’objet d’apres discussions. Une terminologie adéquate a
longtemps ¢été cherchée. Décrites pour la premicre fois en
1818 par Cooper et Travers [16], elles ont pris le nom de sar-
come myéloide durant le XIX® siécle. En 1910, Bloodgood a
proposé « benign giant cell tumour », accepté un temps avant
que la mise en évidence de métastases lui retire son qualificatif
de bénin [10]. En 1922, Steward a alors proposé le terme
d’« osteoclastoma », accepté par la communauté des patholo-
gistes britanniques avant de tomber en désuétude au profit de la
dénomination actuelle de tumeur a cellules géantes [79].

Ces tumeurs se développent principalement au cours des
troisiéme et quatriéme décennies de la vie. Quatre-vingts pour
cent des patients atteints de cette tumeur sont agés de 20 a
40 ans [34]. Les tumeurs a cellules géantes de la base du
crane affectent rarement les enfants [2,67,69]. Leur incidence
est de 1/10° habitants [54] et elles représentent, dans les pays
occidentaux, 1 a 9 % des tumeurs osseuses [11,51,65]. En
Chine, Sung et al. ont rapporté un taux d’incidence élevé,
estimé a 20 % de toutes les tumeurs osseuses [81]. Soixante-
dix pour cent des tumeurs se développent au niveau des épi-
physes des os longs [17,52] et seulement 1 a 2 % a partir des
os de la base du crane [17]. La femme semble étre plus fré-
quemment atteinte que I’homme [5,13,15,17,24] mais cette
observation n’est pas consensuelle [53,56,74]. Au niveau de
la base du crane, le sphénoide et I’0os temporal sont plus fré-
quemment atteints que les os de la votte du crane. Cela pour-
rait étre secondaire au type de formation osseuse, ossification
endochondrale pour les deux premiers et ossification intra-
membraneuse pour les autres os [33].

Ces lésions développées au niveau de la base du crane restent
un défi tant pour le neurochirurgien que pour le radiothérapeute.
En effet, peu accessibles a cause de la présence de multiples
organes critiques dont le tronc cérébral, les nerfs optiques, le
chiasma et les gros vaisseaux sanguins, l’exérése totale avec
des tranches de section négatives est rarement obtenue. Pour
des raisons similaires, la dose en radiothérapie classique ne
peut étre que limitée. Par ailleurs, chez les enfants, I’irradiation
des tissus en développement comme le parenchyme cérébral,
’0s, la glande hypophysaire, peut avoir des effets a long terme,
tant physiologiques, fonctionnels qu’esthétiques. Cela doit d’au-
tant plus étre pris en compte que la littérature a rapporté des cas
de contréle local a long terme et de survie trés longue. Nous
présentons ici, deux nouveaux cas de tumeur a cellules géantes
traités par chirurgie suivie d’une irradiation conformationnelle
tridimensionnelle associant photons et protons.

2. Patients
2.1. Cas cliniqgue n° 1

En janvier 1997, une patiente agée de 29 ans a été adressée
dans le service de neurochirurgie pour une lésion sphénoidale.

Dans ses antécédents, on notait une allergie a 1’iode, une ova-
riectomie droite et une kystectomie gauche pour des lésions
bénignes des ovaires. En décembre 1996, la patiente s’est
plainte de céphalées, d’un flou visuel et d’une diplopie verti-
cale. L’examen clinique a mis en évidence une paralysie du
troisiéme nerf cranien droit qui a évolué spontanément vers la
régression. Le reste de I’examen clinique neurologique était
strictement normal. La scanographie puis 1’imagerie par réso-
nance magnétique ont montré une lésion occupant le sinus
sphénoidal, principalement dans sa partie droite, qui détruisait
la paroi antérieure. Cette 1ésion restait a distance du plancher
de la selle turcique. Le diagnostic radiologique était en faveur
d’un chordome ou d’une mucocéle. Le bilan endocrinien était
normal.

Le 9 janvier 1997, une biopsie large par voie rhinoseptale a
été effectuée. L’examen anatomopathologique extemporané
était en faveur d’un méningiome. Les suites opératoires ont
été simples avec une anisocorie droite transitoire et un retour
a domicile six jours apres ’intervention.

L’examen anatomopathologique montrait une prolifération
tumorale composée de cellules multinuclées, de cellules fusi-
formes et de cellules géantes a types d’ostéoclastes. Les cellu-
les fusiformes étaient individuellement cernées d’un matériel
fibrillaire collagéne. Les noyaux étaient soit denses, hyperchro-
matiques, recroquevillés soit ovoides a fine chromatine. L’as-
pect était finalement en faveur d’une tumeur a cellules géantes.

En février 1997, la scanographie de contrdle était satisfai-
sante. Cependant, en mai 1997, les céphalées et la diplopie sont
réapparues. L’IRM montrait alors une tumeur plus volumi-
neuse que celle précédant la premiére intervention chirurgicale.
Devant cette évolution atypique une deuxiéme intervention chi-
rurgicale a été programmée.

La patiente a été opérée le 10 juin 1997, par la méme voie
que celle utilisée pour la premiére intervention. Du fait de la
localisation, 1’exérése était considérée comme macroscopique-
ment incompléte et la scanographie postopératoire immédiate
permettait d’évaluer la résection a environ 75 % du volume
initial. Les suites opératoires ont été simples mais il existait
une anisocorie gauche et une limitation du mouvement oculaire
gauche secondaire a une parésie de la sixiéme paire cranienne
gauche.

L’examen anatomopathologique confirmait le diagnostic de
tumeurs a cellules géantes avec des fragments dont certaines
plages étaient dépourvues de cellules géantes alors que dans
d’autres plages, les cellules étaient réellement monstrueuses.
Dans les premicres plages, les cellules étaient fusiformes et
cernées individuellement de fibrilles de collagéne avec une ani-
socaryose. Dans les secondes plages, les cellules géantes
avaient des noyaux nucléolés et des cytoplasmes vacuolaires.

Devant cette évolution particuliérement atypique et rapide,
une irradiation a été proposée. Du fait de la localisation de la
Iésion tumorale et de la jeunesse de la patiente, 1’utilisation de
protons, qui permet de limiter la dose délivrée en aval de la
tumeur, a ét¢ jugée comme le traitement optimal. Apres la
pose de billes en or dans le diploé externe de 1’os du crane,
nécessaires pour la mise en place précise exigée pour le traite-
ment par protons, la patiente a eu une scanographie et une IRM
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