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RESUME
Introduction : Le sarcome d’Ewing des rochers est exceptionnel. Nous rapportons un cas diagnostiqué a I'occasion
d’une otorragie.

Observation : Il s’agit d’'un enfant 4gé de 16 mois qui a présenté une otorragie spontanée gauche. L'examen otosco-
pique avait mis en évidence une formation tumorale charnue comblant le conduit auditif externe gauche. L'imagerie a
révélé un processus tissulaire du conduit gauche, étendu a I'oreille moyenne et envahissant la parotide. L'examen ana-
tomopathologique avec étude immunohistichimique ont confirmé le diagnostic de sarcome d’Ewing. Le bilan d’extension
était négatif.

L’enfant a recu six cures de chimiothérapie d’induction puis a bénéficié d’une chirurgie d’exérése large avec des suites
simples. Un traitement complémentaire par chimiothérapie a été administré. On n’a pas noté de récidive aprés 18 mois
de recul.

Conclusion : La localisation ORL d’un sarcome d’Ewing est trés rare. Son pronostic a été considérablement amélioré
grace a une approche multidisciplinaire.
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SUMMARY
Introduction : Petrous Ewing sarcoma is exceptional. We report a case diagnosed after an otorragia.

Case report : We report the case of a 16 month-old child presenting with left spontaneous otorragia. Otoscopy showed
a tumor filling the left external auditory canal. Imaging revealed a tissulary process of the left canal, extended to the midd-
le ear and invading the parotid gland. Anatomopathological examination and immunohistochemistry confirmed the dia-
gnosis of Ewing sarcoma. Paraclinical investigations revealed no metastases.

The child received six cycles of neoadjuvant chemotherapy then underwent large surgical excision. Postoperative che-
motherapy was then administrated. No recurrence was noted after 18 months of follow-up.

Conclusion : ENT localisation of Ewing sarcoma is rare. Its prognosis was considerably ameliorated by the multidiscipli-

nary approach.
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INTRODUCTION
Le sarcome d'Ewing est une tumeur osseuse rare corres-
pondant a la forme indifférenciée des tumeurs neurecto-
dermiques primitives et périphériques. Avant I'adge de 20
ans, c'est la seconde tumeur osseuse maligne par ordre
de fréquence (30 %) derriere l'ostéosarcome (60 %) (1).
Les sieges de prédilection sont les os longs et le pelvis.
Les localisations au niveau de la téte et du cou sont
exceptionnelles (2 a 6% des cas) (1,2). Leur faible inci-
dence et les difficultés d’acces a cette région anatomique
posent des problémes diagnostiques et thérapeutiques.
Nous rapportons un cas de sarcome d’Ewing localisé au
niveau des rochers, au travers duquel, nous rappellerons
les principales caractéristiques cliniques et radiologiques
de cette tumeur ainsi que les différentes modalités théra-
peutiques proposées.
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OBSERVATION
Il s’agit d’un enfant 4gé de 16 mois, sans antécédents
particuliers, notamment sans antécédents otitiques ou de
notion de traumatisme auriculaire qui s’est présenté a la
consultation suite a I'apparition d’une otorragie spontanée
gauche. L'examen otoscopique a mis en évidence une
formation tumorale charnue comblant le conduit auditif
externe gauche, saignant au contact, non battante, indo-
lore. Par ailleurs, il n’avait pas de paralysie faciale péri-
phérique. Les aires ganglionnaires étaient libres. Le reste
de I'examen ORL était sans particularité.

La tomodensitométrie des rochers a révélé un processus
tissulaire du conduit auditif externe gauche, étendu a
I'oreille moyenne et associé a une lyse de la corticale
mastoidienne (Figure 1). Limagerie par résonnance
magnétique a montré une lésion en hyposignal T1 se
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réhaussant aprés injection du gadolinium, avec un enva-
hissement de la parotide (Figure 2).

Fig. 1 : (TDM, coupe axiale): Processus tissulaire intra-
pétreux gauche avec lyse osseuse

Fig. 2 : IRM, coupe coronale pondérée en T1:
Processus hétérogéne intrapétreux gauche se réhaussant
apres injection de gadolinium et envahissant la parotide

Une biopsie a été faite avec examen anatomopatholo-
gique et étude immunohistichimique confirmant le dia-
gnostic de sarcome d’Ewing: présence de petites cellules
tumorales indifférenciées avec du glycogéne intra-cyto-
plasmique tres abondant. Dans le cadre du bilan d’exten-
sion, une TDM thoraco-abdominale, une scintigraphie
osseuse et une biopsie médullaire ont été réalisées et
n’'ont pas révélé d’autres localisations .

L'enfant a regu six cures de chimiothérapie d’induction a
base de vincristine, d’ifosfamide, de doxorubicine et d’eto-
poside. Une nouvelle IRM des rochers a montré une nette
réduction du volume tumoral de plus de 80% (Figure 3),
autorisant alors une chirurgie d’exérése large qui a
consisté en une pétrectomie gauche, une parotidectomie
exo-faciale conservatrice du nerf facial et un curage gan-
glionnaire triangulaire homolatéral (Figure 4).

Les suites postopératoires ont été simples, en particulier
sans paralysie faciale périphérique gauche. Un traitement
complémentaire par chimiothérapie a été réalisé, et le
protocole a comporté six cures de VAl (Vincristine,
Actinomycine , Ifosfamide). A deux ans de recul, nous
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n’avons pas noté de récidive clinique ou radiologique.

Fig. 3 : IRM, coupe axiale pondérée en T2: Réduction du
volume tumoral de plus de 80% aprés chimiothérapie

Fig. 4 : Vue peropératoire aprés pétrectomie,
parotidectomie exo-faciale et curage ganglionnaire
gauches

DISCUSSION
C'est en 1921 que James Ewing décrit pour la premiére
fois la tumeur qui portera son nom jusqu’a ce jour, en la
distinguant des lymphomes et des autres types de can-
cers 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)
(3,4). Il représente avec ce groupe de tumeurs des carac-
téristiques communes dans 88% des cas. Il s’agit de simi-
litudes phénotypiques (tumeurs a petites cellules rondes),
génétiques (translocation t (11;22)) et immunohistochi-
miques (marquage membranaire diffus par Ianticorps
anti-CD99 présent dans plus de 90 % des cas) (1,4,5).

C’est la plus fréquente des tumeurs malignes primitives
de I'os du sujet jeune aprés I'ostéosarcome. Son pic d’in-
cidence se situe a la deuxiéme décennie avec un age
médian de 14 ans. 90% des patients atteints ont un age
inférieur a 20 ans. La fréquence de la maladie estde 1 a
3 par million et par an avec une légére prédominance
masculine (6,7,8). Elle est six fois plus fréquente chez les
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enfants de race blanche que de race noire. Aucun facteur
de risque n'a été identifié (9).

Le mécanisme physiopathologique le plus souvent retrou-
vé du sarcome d'Ewing est une translocation t (11;22) res-
ponsable de I'apparition d’'un géne de fusion nommé
EWS-FLI1 (10). Cette anomalie est retrouvée dans 85 %
de ces tumeurs (10). Dans 10 a 15%, il s'agit d'une trans-
location t (21;22) donnant lieu a la synthése d’un géene de
fusion EWS-ERG. Pour les 1 a 5% des cas restants, une
ou plusieurs translocations sont possibles. Dans tous les
cas, une protéine anormale est produite, entrainant une
activation continue du récepteur membranaire IGF-1, res-
ponsable de la prolifération cellulaire (11).

La tumeur peut se développer partout dans le corps, mais
c'est principalement au niveau des os longs (47%) et du
pelvis (29%) qu'elles apparaissent. Certains os plats
(cotes) et le rachis sont également fréequemment touchés
(3). Il existe une prédilection pour la localisation diaphy-
saire, contrairement a I'ostéosarcome qui est plus fré-
quemment métaphysaire.

Au niveau craniofacial, I'atteinte osseuse estrare: 3a 6 %
des cas (12). C’est essentiellement au niveau du crane et
au niveau de I'appareil mandicateur que I'atteinte prédo-
mine (1,13). Les autres localisations craniofaciales
(pétreuses, orbitaires, naso-sinusiennes) sont exception-
nelles et se voient dans presque 1% des cas (13). Le sar-
come d’Ewing créniofacial extra-osseux peut aussi surve-
nir mais il est encore plus exceptionnel (1,14,15,16).
Cette forme extra-squelettique ne peut pas étre distin-
guée histologiguement du sarcome d’Ewing osseux (13).
Une tuméfaction ou une douleur peut révéler le diagnos-
tic. Le diagnostic peut parfois étre orienté a tort vers un
processus infectieux; un syndrome fébrile pouvant étre
présent dans 10 % des cas, associé a une hyperleucocy-
tose ou a une anémie (17). Un examen clinique complet
est nécessaire a la recherche de métastases qui sont
essentiellement pulmonaires, osseuses ou cérébrales. En
effet, 15 a 30 % des patients présentent des métastases
au moment du diagnostic. La présence de ces méta-
stases constitue le facteur pronostique le plus important
puisque la survie a cing ans chute a moins de 20 %
(contre 70 % pour les formes localisées) (18).

L'imagerie est indispensable et son apport est considé-
rable pour le bilan d'extension loco-régional, notamment
au niveau de la base du crane et du parenchyme céré-
bral. Elle permet aussi I'évaluation de I'efficacité du traite-
ment et la détection de récidives. La TDM montre habi-
tuellement un processus tumoral ostéolytique, rehaussé
par le produit du contraste (19). L'IRM permet une
meilleure délimitation des contours tumoraux par rapport
a la réaction inflammatoire péri-tumorale et d’évaluer I'at-
teinte des tissus mous adjacents (13). A I'lRM, la tumeur
se présente habituellement sous la forme d’'une masse en
hyposignal T1 et en hypersignal T2 plus ou moins hétéro-
géne, se réhaussant aprés injection du gadolinium. Pour
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notre patient, 'envahissement parotidien a été détecté
uniqguement grace a I'IRM.

Le bilan d'extension a la recherche des métastases a dis-
tance est indispensable avant tout traitement. La TDM
thoracique permet de déceler une atteinte pulmonaire. La
scintigraphie osseuse au technétium permet de recher-
cher des localisations osseuses. La recherche d'une
atteinte médullaire par biopsie ostéomédullaire, s'impose
chez tous les patients et est positive dans 20 % des cas
au moment du diagnostic (13).

Le traitement du sarcome d’Ewing représente un des pro-
gres de I'oncologie. Il dépend essentiellement de I'exten-
sion initiale de la maladie. Il repose sur la résection chi-
rurgicale, la chimiothérapie et la radiothérapie. Ce traite-
ment a permis d’améliorer le pronostic et les séquelles
thérapeutiques de ces localisations ORL.

Une chimiothérapie néoadjuvante est indispensable afin
de traiter les micro-métastases et réduire le volume de la
tumeur primitive, facilitant ainsi son exérése chirurgicale
(18,20,21). Les protocoles actuels reposent sur une poly-
chimiothérapie (4 a 6 cycles) associant deux a six médi-
caments anticancéreux.

La chirurgie est actuellement indiquée aprés la chimio-
thérapie (21). Pour le cas particulier des tumeurs du
rocher, une pétrectomie totale ou sub-totale est réalisée
et sera élargie en fonction de I'extension locorégionale
des lésions. Pour notre patient, une parotidectomie exo-
faciale a été ainsi associée. Un curage ganglionnaire doit
étre associé en cas d’adénopathies cervicales. En I'ab-
sence de celles-ci, les attitudes différent selon les auteurs
(21). Chez notre patient, un curage de principe a été réa-
lisé.

La chirurgie est généralement suivie d’une chimiothérapie
d'entretien. Celle-ci a pour but d’éradiquer les foyers
tumoraux résiduels, permettant ainsi de diminuer les taux
de récidive a long terme. Chez notre patient, ce protoco-
le a permis une rémission sans poursuite évolutive ni réci-
dive a 2 ans de recul. En cas d’extension locorégionale ou
de métastases a distance contre-indiquant la chirurgie
d’exérese, une radiothérapie ou une radio-chimiothérapie
doit étre réalisée (13,22,23), mais le pronostic reste péjo-
ratif avec une survie a 5 ans ne dépassant pas 25% (6).

CONCLUSION
Le sarcome d’Ewing est tumeur osseuse agressive rapi-
dement évolutive et métastatique. Malgré la rareté des
localisations ORL et les difficultés diagnostiques et théra-
peutiques a ce niveau, son pronostic a été considérable-
ment amélioré grace a une approche thérapeutique multi-
disciplinaire.
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