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Résumeé

Les chondrosarcomes de la base du crane sont des tumeurs osseuses rares, caractérisées
par une croissance lente mais une agressivité locale importante.

Nous rapportons le cas d’une patiente de 50 ans présentant un chondrosarcome volumi-
neux de |’étage moyen de la base du crane.

Le bilan d’imagerie par TDM et IRM a mis en évidence une extension locorégionale éten-
due rendant une exérése chirurgicale compléte non réalisable en raison du risque élevé
de morbidité neurologique et fonctionnelle.

Le diagnostic histologique a confirmé un chondrosarcome conventionnel de grade .

La patiente a été traitée par radiothérapie volumétrique avec modulation d’intensité
(VMAT) a la dose de 60 Gray, permettant une stabilité tumorale durable avec un recul
de trois ans et une toxicité acceptable.
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Abstract

Chondrosarcomas of the skull base are rare bone tumors characterized by slow growth but
marked local aggressiveness.

We report the case of a 50-year-old woman presenting with a large chondrosarcoma of the
middle cranial base with extensive locoregional extension.

Imaging assessment using computed tomography and magnetic resonance imaging revealed
multispatial involvement, rendering surgery unfeasible under acceptable functional condi-
tions.

Histopathological examination confirmed a conventional grade | chondrosarcoma.

The patient was treated with intensity-modulated radiotherapy using volumetric modulated
arc therapy (VMAT), delivering a total dose of 60 Gy, resulting in durable tumor stability at a

three-year follow-up, with acceptable treatment-related toxicity.

Introduction

Les chondrosarcomes représentent des tumeurs malignes d’ori-
gine cartilagineuse, constituant moins de 1 % des tumeurs in-
tracraniennes. La base du crane est 'une de leurs localisations
préférentielles et représente 0.15% de toutes les tumeurs in-
tracraniennes [1,2], notamment au niveau du clivus, et la jonc-
tion temporo-occipitale. Cette tumeur touche classiquement au-
tant la femme que ’homme et [’dge médian de découverte est
de 42.5 ans [3].

Sur le plan histopathologique, les chondrosarcomes convention-
nels constituent de loin le sous-type le plus fréquent. Selon la
5e édition de la classification de [’Organisation mondiale de la
Santé (OMS, 2020), ils sont classés en trois grades histologiques
: grade 1 (bas grade), grade 2 (grade intermédiaire) et grade 3
(haut grade), cette classification ayant une grande valeur pronos-
tique et thérapeutique [4,5].

En raison de leur croissance infiltrante et de leur extension fré-
quente aux espaces profonds cervico-faciaux, une exérése chirur-
gicale compléte est souvent difficile [6,7]. La radiothérapie joue,
ainsi, un role central dans le controle local, en particulier lorsque
la résection est incompléte ou impossible [8].

Observation

Patiente agée de 50 ans, mariée et meére de quatre enfants, sans
antécédents médicaux notables, adressée au service de radio-
thérapie pour prise en charge d’un chondrosarcome localement
avanceé de la base du crane, jugé non résécable, aprés évaluation
multidisciplinaire en raison de son extension locorégionale et du
risque élevé de morbidité fonctionnelle.

Données cliniques

L’histoire de la maladie remonte a environ un an, marquée par
Uapparition progressive de douleurs et d’une géne a la mastica-
tion, ayant motivé une premiére consultation en odontologie. Un
traitement médical symptomatique a été instauré sans améliora-
tion clinique.

Devant la persistance et [’aggravation progressive de la sympto-
matologie, la patiente a consulté en oto-rhino-laryngologie, ou
une nasofibroscopie a été réalisée. L’examen clinique retrouvait
une douleur et une géne a la mastication, associées a une obstruc-
tion nasale, des ronflements nocturnes, ainsi qu’une tuméfaction
profonde de la région masticatrice gauche.

La nasofibroscopie mettait en évidence une large perforation de
la cloison nasale ainsi qu’un refoulement de la paroi latéro-pha-
ryngée gauche, entrainant une obstruction de la choane gauche et
effacant les repéres anatomiques habituels.

Données Radiologiques

Une tomodensitométrie (TDM) cervico-faciale a mis en évidence
une volumineuse masse tissulaire occupant |’espace parapharyngé
gauche, présentant une matrice cartilagineuse caractérisée par
de multiples calcifications polymorphes, associées a quelques
plages de nécrose. La lésion mesure 54 x 61 mm dans ses axes
transversaux, avec une extension cranio-caudale estimée a 57
mm (Figure 1).
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Figures 1. Coupes tomodensitométriques transversales (A) et
sagittale (B) d’'un chondrosarcome de la base du crane avec
présence de nombreuses calcifications

Cette masse était en contact étroit avec la paroi postérieure du
sinus maxillaire gauche, responsable d’un amincissement et d’une
érosion osseuse, ainsi qu’avec la branche montante de la mandi-
bule, avec comblement de la fosse infra temporale.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) montrait un volu-
mineux processus expansif centré sur l’espace parapharyngé
gauche, apparaissant en hyposignal T1 et en hypersignal T2, avec
un rehaussement hétérogene apres injection de gadolinium.

Une extension locorégionale étendue était également mise en
vidence par U'IRM, intéressant la face postérieure du sinus maxil-
laire gauche, avec comblement de la lumiére du nasopharynx,
de la fosse infra temporale et de la fosse ptérygopalatine, ainsi
qu’une extension vers |’espace pré-vertébral.

Données Anatomopathologiques

Une biopsie de la lésion a été réalisée a travers le cavum.
L’examen anatomopathologique a conclu a un chondrosarcome
conventionnel de grade I, selon la classification de [’Organisation
mondiale de la Santé (OMS 2020) [5]. Sur le plan histologique,
la tumeur était caractérisée par une prolifération tumorale de
nature mésenchymateuse, organisée selon une architecture car-
tilagineuse bien différenciée, avec atypies nucléaires modérées
avec de rares mitoses.

Une analyse immunohistochimique a été réalisée, et a mis en
évidence une positivité diffuse de la protéine S-100 et de la vi-
mentine, associée a une négativité de l'antigéne épithélial de
membrane (EMA) et de la cytokératine.

Ce profil immunohistochimique, en corrélation avec les données
morphologiques, a permis de confirmer le diagnostic de chondro-
sarcome conventionnel de bas grade.

Prise en charge thérapeutique

Au vu de Uextension tumorale, de U’envahissement de la base
du crane et des espaces cervico-faciaux profonds, une exérése
chirurgicale compléte semblait non réalisable sans morbidité
fonctionnelle majeure.

La décision thérapeutique, prise en réunion de concerta-
tion pluridisciplinaire, a été d’orienter la patiente vers
une prise en charge par radiothérapie, avec un objectif
de controéle local.

Une radiothérapie conformationnelle avec modulation
d’intensité de type VMAT (Volumetric Modulated Arc The-
rapy) a été réalisée, utilisant des photons de 6 MV, déli-
vrant une dose totale de 60 Gray en 30 fractions de 2 Gray,
a raison de cinq séances par semaine (Figure 2).

Figure 2. Volumetric Modulated Arc Therapy, avec utili-
sation de 03 demis Arc

Les contraintes de dose aux organes a risque ont globa-
lement été respectées. Néanmoins, les doses recues par
la parotide gauche et 'articulation temporo-mandibulaire
ont été légérement supérieures aux contraintes usuelles,
limitant la possibilité d’une escalade de dose.

Au cours de la radiothérapie, la patiente a présenté une
radiomucite associée a une dysphagie de grade 2 (selon
la classification CTCAE Version 4), ayant nécessité une
prise en charge symptomatique associant traitement an-
tifongique, corticothérapie locale, bains de bouche, ainsi
qu’une prise en charge nutritionnelle adaptée. L’évolution
a été favorable.

Evolution et suivi

Le suivi clinique et radiologique, effectué régulierement
pendant trois ans apres [’achevement du traitement, a ob-
jectivé une stabilité de la lésion tumorale sans évidence
de progression locale. Par ailleurs, une nette régression
des douleurs mandibulaires a également été constatée.
Cependant, ’évolution a été marquée par ’apparition
d’une hyposialie de grade 2 et d’un trismus de grade 1,
considérés comme des séquelles tardives de la radiothé-
rapie. Ces effets indésirables ont été pris en charge de
maniére symptomatique, avec une tolérance globale jugée
acceptable.
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Discussion

Les chondrosarcomes de la base du crane constituent des
tumeurs osseuses rares, caractérisées par une croissance
lente mais une agressivité locale marquée, responsable
d’une morbidité fonctionnelle importante [9-11]. Leur
développement préférentiel au niveau des synostoses ba-
si-craniennes explique leur localisation fréquente au cli-
vus, a la jonction temporo-occipitale et, plus rarement,
aux espaces parapharyngé et infra temporaux, comme il-
lustré dans le cas rapporté.

La présentation clinique est souvent insidieuse et non
spécifique, dominée par des symptomes fonctionnels pro-
gressifs liés a l’envahissement des espaces cervico-faciaux
profonds [12,13]. Dans notre observation, la géne a la
mastication et ’obstruction nasale ont retardé le diagnos-
tic, situation fréquemment décrite dans la littérature,
contribuant a des formes localement avancées au moment
du diagnostic.

L’imagerie joue un role fondamental dans le diagnostic
et le bilan d’extension. La tomodensitométrie permet
une analyse précise de ostéolyse et des calcifications
intra tumorales, évocatrices d’une matrice cartilagineuse
[14,15], tandis que U'IRM est indispensable pour apprécier
’extension aux parties molles et aux espaces profonds
[16].

Dans notre cas, ’association TDM-IRM a mis en évidence
une extension locorégionale étendue, envahissant simulta-
nément |’espace parapharyngé, la fosse infra temporale,
la fosse ptérygopalatine, le nasopharynx et |’espace mas-
ticateur, rendant toute tentative de résection complete
irréaliste.

Sur le plan histopathologique, le chondrosarcome conven-
tionnel de grade | représente la forme la plus fréquente et
se caractérise par un potentiel métastatique faible mais
un risque élevé de récidive locale, en particulier en cas de
résection incompléte [17]. Le profil immunohistochimique
observé dans notre cas, associant la positivité de la proté-
ine S-100 et de la vimentine a la négativité des marqueurs
épithéliaux, est typique et permet d’éliminer les princi-
paux diagnostics différentiels, notamment les carcinomes
et les chordomes.

La chirurgie demeure le traitement de référence des
chondrosarcomes de la base du crane, lorsque 'exérése
compléte est techniquement réalisable. Toutefois, plu-
sieurs études ont montré que la qualité de la résection
est le principal facteur pronostique, et que les résections
partielles sont associées a des taux élevés de récidive lo-
cale. Dans les formes étendues, comme celle rapportée,
la chirurgie expose a une morbidité neurologique et fonc-
tionnelle majeure, justifiant une stratégie non chirurgi-
cale [18-20].

Dans ce contexte, la radiothérapie occupe une place cen-
trale. Elle est indiquée en cas de tumeur inopérable, de
résection incompléte ou de récidive locale. Les données
de la littérature montrent que des doses élevées, géné-
ralement comprises entre 60 et 70 Gray, sont nécessaires
pour obtenir un contréle local satisfaisant, en raison de la
radio-résistance relative des chondrosarcomes.

Les techniques modernes de radiothérapie conformation-
nelle, telles que U'IMRT ou la VMAT, permettent d’admi-
nistrer ces doses tout en respectant les contraintes des
organes a risque, particulierement critiques au niveau de
la base du crane [19,21,22].

Dans notre observation, la radiothérapie VMAT a la dose
de 60 Gray en 30 fractions a permis d’obtenir une stabilité
tumorale durable, avec un recul de trois ans, confirmant
Iefficacité de cette approche dans les formes inopérables.
Les toxicités observées, dominées par une hyposialie de
grade 2 et un trismus de grade 1, restent modérées et
compatibles avec une qualité de vie acceptable, en adé-
quation avec les résultats rapportés dans les séries pu-
bliées [23-25].

Bien que la protonthérapie soit actuellement considérée
comme une option optimale pour les tumeurs de la base
du crane, en raison de son avantage dosimétrique, son ac-
cessibilité reste limitée.

Les résultats obtenus avec les techniques photoniques mo-
dernes, comme dans notre cas, montrent qu’elles consti-
tuent une alternative efficace et réaliste, notamment dans
les pays a ressources limitées.

Ce cas souligne 'importance d’une prise en charge mul-
tidisciplinaire, intégrant les données cliniques, radiolo-
giques et histopathologiques, afin de définir une straté-
gie thérapeutique individualisée. Il met également en
évidence le role déterminant de la radiothérapie dans le
contréle local des chondrosarcomes inopérables de la base
du crane [26,27].
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Conclusion

Les chondrosarcomes de la base du crane peuvent se preé-
senter sous des formes localement trés avancées, rendant
la chirurgie non envisageable dans des conditions fonction-
nelles acceptables.

Dans ces situations, la radiothérapie conformationnelle
constitue une option thérapeutique majeure, permettant
d’obtenir un controle local durable avec une toxicité ac-
ceptable.

Ce cas illustre 'importance d’une prise en charge multi-
disciplinaire et confirme la place centrale de la radiothé-
rapie dans le traitement des chondrosarcomes inopérables
de la base du crane.
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