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RESUME

Introduction : Le sarcome d’Ewing des rochers est rare. Depuis sa premiere description en 1921, seulement une dizai-
ne de cas ont été rapportés dans la littérature.

But : le but de ce travail est de rapporter les caractéristiques cliniques et thérapeutiques du sarcome d’Ewing a localisa-
tion temporale.

Méthodes : Nous rapportons le cas d’un sarcome d’Ewing a localisation temporale chez un enfant de 16 mois, diagnos-
tiqué et traité au service ORL de I'h6pital Charles Nicolle de Tunis.

Résultats : Le diagnostique de sarcome d’Ewing du rocher a été posé a partir d’'une otorragie. La confirmation histolo-
gique a été faite aprées biopsie et étude immuno-histochimique. Aprés une chimiothérapie d’induction, une exérése chi-
rurgicale a été réalisée, suivie d’'une chimiothérapie. Aucune récidive ni métastase a distance n’a été détectée au bout de
34 mois.

Conclusion : Méme si le pronostic de ces tumeurs est mauvais du fait des métastases notamment pulmonaires et
osseuses, cette tumeur a localisation cranienne peut étre compléetement éradiquée si une résection chirurgicale com-
pléte est réalisée, suivie d’'une radio-chimiothérapie.
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SUMMARY

Introduction : Primary cranial Ewing's sarcoma is rare. This tumor was first described in 1921, since then, only a few
cases have been reported in the literature.

Aim: the aim of this study is to report the clinical and therapeutic aspects of primary cranial Ewing's sarcoma.

Method: We report a case of Ewing’s sarcoma of the temporal bone in a 16 months child diagnosed and treated in our
department of ENT of Tunis.

Result: the diagnostic of Ewing’s sarcoma was made after bleeding ear. Histological confirmation was made following
biopsy. After neoadjuvant chemotherapy, the tumor was surgically excised and the patient underwent chemotherapy.
Neither recurrence nor distant metastasis was noted a 34 months.

Conclusion: Although the prognosis of Ewing's sarcoma in general is often poor because of early metastasis to the lungs
and/or to other bones, the same tumor occurring in the cranium can often be successfully managed by intensive thera-

py with radical excision and radiochemotherapy.
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INTRODUCTION
Le sarcome d'Ewing est une tumeur osseuse rare cor-
respondant a la forme indifférenciée des tumeurs neurec-
todermiques primitives et périphériques. Elle a été décri-
te pour la premiere fois en 1921 par James Ewing. Avant
I'age de 20 ans, c'est la seconde tumeur osseuse maligne
par ordre de fréquence (30 %) derriére l'ostéosarcome
(60 %). Les sieges de prédilection sont les os longs et le
pelvis. Les localisations ORL sont exceptionnelles (2 a
6% des cas). Leurs faibles incidences et les difficultés
d’acces a cette région anatomique posent des problemes
diagnostiques et thérapeutiques. Nous rapportons un cas
de sarcome d’Ewing localisé au niveau des rochers, au
travers duquel, nous rappellerons les principales caracté-
ristiques cliniques et radiologiques de cette tumeur dans
sa localisation au niveau du rocher ainsi que les diffé-
rentes modalités thérapeutiques proposées.
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OBSERVATION:
Il s’agit d’'un enfant &gé de 16 mois, sans antécédent par-
ticulier notamment pas d’antécédents otitiques ou de
notion de traumatisme auriculaire. Il s’est présenté a la
consultation suite & I'apparition d’une otorragie spontanée
gauche. L'examen otoscopique avait mis en évidence
une formation tumorale charnue comblant le conduit audi-
tif externe gauche, saignante au contact, non battante,
indolore. Par ailleurs pas de paralysie faciale périphérique
et pas d’adénopathies cervicales palpables. La tomo-
densitométrie des rochers a révélé un processus tissulai-
re du conduit auditif externe, étendu a I'oreille moyenne
et associé a une érosion du mur de la logette et de l'os
temporal ( Fig1)

L'imagérie en résonnance magnétique (IRM) confirme la
Iésion tissulaire du conduit auditif externe gauche éten-
due a I’ 'oreille moyenne avec envahissement de la paro-
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tide. Elle est en hyposignal T1, se réhaussant apres inject
du gadolinium. (Fig 2,3)

Fig 1 : TDM coupe axiale: Processus tissulaire du CAE gauche,
étendu alOM avec érosion du mur de la logette et de I'os
temporal

Fig 2 : IRM en coupe coronale T1/T2 /T1+ gado: lésion tis-
sulaire du CAE gauche, en hyposignal T1, se réhaussant
apreés injection du Gadolinium

Fig. 3 : IRM en coupe axiale :
masse parotidienne en hyposignal T1

Une biopsie a été faite avec étude immunohistichimique
et a montré un aspect histologique de sarcome d’Ewing
(petites cellules tumorales indifférenciées avec du glyco-
géne intracytoplasmique trés abondant).

Dans le cadre du bilan d’extension : une TDM thoracoab-
dominale, une scintigraphie osseuse et une biopsie
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médullaire ont été réalisées et n'ont pas révélé de locali-
sations secondaires.

Apres une approche multidisciplinaire, I'enfant a regu tout
d’abord six cures de chimiothérapie d’induction a base de
Vincristine, d’lfosfamide, de Doxorubicine et d’Etoposide.
Une nouvelle IRM des rochers a montré une nette réduc-
tion du volume tumoral (plus que 80%) autorisant alors
une chirurgie d’exérése large qui a consisté en une
pétrectomie gauche, une parotidectomie exo faciale
conservatrice et un curage triangulaire homolatéral. (Fig
4,5 et 6).

Fig 4. : IRM en coupe coronale: réduction du volume
tumoral aprés chimiothérapie.

Fig. 5 : IRM en coupe axiale: diminution aprés chimiothéra-
pie du comblement hyper signal du rocher, de I'oreille
externe .et moyenne.

Fig. 6 : Vue per-opératoire aprés parotidectomie exofacia-
le, pétrectomie et curage ganglionnaire triangulaire

Un traitement copmlémentaire par chimiothérapie a été
réalisée et le protocole a comporté 6 cures de VAl
(Vincristine, Actinomycine , Ifosfamide ).

Le patient est actuellement en rémission clinique et il est
asymptomatique. A un an de recul, nous n’avons aucun
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argument de récidive, ni clinique ni radiologique.

Les suites postopératoires étaient satisfaisantes notam-
ment pas de paralysie faciale périphérique gauche.( Fig
7.)

Fig. 7 : Patient a 3 mois post-opératoire avec controle
tumoral. Pas de paralysie faciale

DISCUSSION :
C'est en 1921 que James Ewing (1866-1943) décrit cette
tumeur pour la premiére fois, en la distinguant des lym-
phomes et d’autres types de cancer connus a cette
époque. Le terme de "sarcome" est en fait impropre, il
s'agit d'une tumeur neuroectodermique primitive (primitive
neuroectodermal tumor ou PNET) (1). C’est la plus fré-
quente des tumeurs malignes primitives de I'os du sujet
jeune apres l'ostéosarcome (10% des tumeurs
osseuses). Le pic d’incidence est la deuxiéme décennie
avec 90 % des patients de moins de 20 ans et un age
médian de 14 ans. L'incidence est de 3/1.000.000 avec
une prédominance masculine. Elle est six fois plus fré-
quente chez les enfants de race blanche que de race
noire. Aucun facteur de risque n'a été identifié (2).

Le mécanisme physiopathologique le plus souvent retrou-
vé du sarcome d'Ewing est une translocation t(11,22) res-
ponsable de I'apparition d'une protéine de fusion nommée
EWS-FLI1. Cette anomalie est retrouvée dans 85 % des
tumeurs d'Ewing. Pour les 15% restantes, il s'agit d'une
translocation t(21;22) donnant lieu a la synthése d’une
protéine anormale EWS-ERG. Dans les deux cas la pro-
téine anormale entraine une activation continue du récep-
teur membranaire IGF-1, responsable de la prolifération
cellulaire (3).

La tumeur peut se développer partout dans le corps, mais
c'est principalement au niveau des os des membres infé-
rieurs (47% : fémur, tibia, péroné) et au niveau du pelvis
(29%) qu'elles apparaissent. Certains os plats (cotes) et
le rachis sont également fréquemment touchés (1). Il
existe une prédilection pour la localisation diaphysaire,
contrairement a I'ostéosarcome qui est plus frequemment
métaphysaire.

Au niveau craniofacial, I'atteinte est rare : 3 & 6 % des cas
(4). C’est essentiellement au niveau du crane et au
niveau de I'appareil mandicateur ou I'atteinte mandibulai-
re est 3 fois plus fréquente que I'atteint du maxillaire (5,
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6). Les autres localisations craniofaciales : pétreuses,
orbitaires, nasosinusiennes sont exceptionnelles et se
voient dans presque 1% des cas (5).

Le sarcome d’Ewing extra osseux au niveau craniofacial
peut aussi survenir mais il est encore plus exceptionnel
(6). Cette forme extra squelettique ne peut pas étre dis-
tinguée histologiquement du sarcome d’Ewing osseux (5).
Elle se voit préférentiellement au niveau des extrémités,
dans les régions paravertébrales et rétropéritonéales.

La douleur ou une tuméfaction peut révéler le diagnostic.
Cependant, la symptomatologie est en fonction de la loca-
lisation de la tumeur, c’est parfois le syndrome compres-
sif qu’elle génére qui attirera I'attention. De plus, le dia-
gnostic peut parfois étre orienté a tort vers un processus
infectieux, un syndrome fébrile pouvant étre présent dans
10 % des cas.

Un examen clinique ORL complet, ophtalmologique, neu-
rologique est nécessaire ainsi qu’un examen général a la
recherche des métastases essentiellement pulmonaires,
osseuses ou cérébrales. En effet, 30 % des patients pré-
sentent déja des métastases (au niveau des poumons ou
de la moelle osseuse) au moment du diagnostic, d’ou la
nécessité d’un diagnostic précoce. Leur présence consti-
tue le facteur pronostique le plus important puisque leur
présence diminue considérablement la survie a cinq ans
(survie a cing ans inférieure a 20 % si présence de lésions
osseuses métastatiques au diagnostic contre 70 % pour
les formes localisées) (8).

L'imagerie est essentielle et son apport est considérable.
Non seulement elle est importante pour le diagnostic et le
bilan d'extension notamment au niveau de la base du
crane et du parenchyme cérébral, mais elle permet aussi
I'eévaluation de l'efficacité du traitement et la détection de
récidives. Le scanner montre une lésion tumorale ostéo-
lytique, rehaussée par le produit du contraste. L'IRM per-
met essentiellement une meilleure délimitation des
contours tumoraux par rapport a la réaction inflammatoire
péritumorale et établiet un bilan d’extension locorégional
précis (5). AT'IRM, la tumeur se présente habituellement
sous la forme d’'une masse en hyposignal T1 et un hyper-
signal plus ou moins hétérogene sur les séquences T2.
Le bilan d'extension a distance comportera une radiogra-
phie de thorax et un scanner thoracique afin de recher-
cher des métastases pulmonaires (50 % des localisations
métastatiques). Une scintigraphie osseuse au technétium
révelera des localisations osseuses autres que la tumeur
primitive dans 25 % des cas métastatiques. La recherche
d'une atteinte médullaire, par myélogrammes multiples et
biopsie ostéomédullaire, s'impose chez tous les patients
et est positive dans 20 % des cas au diagnostic (5).

Le diagnostic du SE est histologique. Il est rattaché au
groupes des tumeurs neuroectodermiques primitives
(PNET’s) et représente avec ces groupes, des caracté-
ristiques communes dans 88% des cas, il s’agit de simili-
tudes
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- phénotypiques et morphologiques (tumeurs a petites
cellules rondes),

- immunohistochimiques (marquage membranaire diffus
par I'anticorps anti-CD99 présent dans plus de 90 % des
cas),

- génétiques (translocation t (11; 22)(g24;912).

Sur le plan microscopique, la prolifération est constituée
de nappes de cellules identiques entre elles, au cytoplas-
me peu abondant renfermant souvent du glycogéne, et a
chromatine et membrane nucléaire fines. Ces plages
denses et compactes de petites cellules rondes sont sou-
vent remaniées par de la nécrose ou de I'hémorragie réa-
lisent des images dites en pseudorosettes (5).

Le traitement du sarcome d’Ewing représente un des pro-
gres de 'oncologie. Ce traitement est multimodal et repo-
se sur une chimiothérapie, une résection chirurgicale et
une radiothérapie permettant ainsi d’améliore le pronos-
tic du SE et les séquelles thérapeutiques de ces locali-
sation ORL.

Une chimiothérapie néoadjuvante est indispensable afin
de traiter les micrométastases et réduire le volume de la
tumeur primitive facilitant, ainsi, son exérése chirurgica-
le(8). Les protocoles actuels reposent sur une polychi-
miothérapie associant deux a six médicaments antican-
céreux parmi eux, la doxorubicine, I'actinomycine , le
cyclophosphamide, l'ifosfamide, la vincristine, I'étoposide,
le busulfan, le melphalan et le carboplatine. Ces associa-
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