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SARCOME D’EWING EPIDURAL : UNE SERIE DE TROIS CAS
PRIMARY SPINAL EPIDURAL EWING SARCOMA : REPORT OF THREE CASES
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Résumé

Le sarcome d’Ewing extra squelettique ou extra-osseux est une entité rare. La localisation épidurale est peu
décrite dans la littérature. Dans notre travail, nous rapportons trois cas de sarcome d'Ewing épidural avec
envahissement para-vertébral dont la symptomatologie est non spécifique. L'age médian au moment du
diagnostic était de 21 ans. Tous les patients avaient une paraparésie. La chirurgie effectuée chez tous les
patients a consisté en une laminectomie et une résection partielle de la lésion. L’exérese était suivie d'une
chimiothérapie adjuvante.

Mots clés : Sarcome d’Ewing ; Espace épidural ; Chirurgie ; Chimiothérapie.
Abstract

Primary extra-skeletal Ewing sarcoma is a rare entity, especially in the spinal epidural space. Few cases
have been reported in the literature. In this paper, we describe three cases of extra-skeletal Ewing sarcoma
involving the spinal epidural and paravertebral spaces which presented non-specific symptoms and as a
result, lead to a long diagnostic delay. The average age at diagnosis was 21 years. All patients had
paraparesis. All patients underwent surgery. Surgery consisted in laminectomy and partial tumor resection.
All patients received adjuvant chemotherapy.
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INTRODUCTION

Le sarcome d’Ewing est une tumeur peu fréquente,
représentant 15 % de I’ensemble des tumeurs
osseuses malignes primitives [1,2]. Il est plus
fréquent chez I’enfant de moins de dix ans [3]. Le
sarcome d’Ewing extra-osseux est rare, et la
localisation épidurale rachidienne primitive n’a été
rapportée que dans quelques cas dans la littérature.

PATIENTS ET METHODES

Nous avons colligg 3 cas de compression
médullaire épidurale tumorale. L’IRM médullaire a
permis le diagnostic positif. L’examen anatomo-
pathologique a permis la confirmation de la nature
histologique.

RESULTATS

Il s’agissait de 3 hommes. L’age moyen était de 21
ans. La symptomatologie était faite d’une lourdeur
des deux membres inférieurs pour tous les patients
associée a une névralgie cervico- brachiale dans un
seul cas et des troubles vésico-sphinctériens a types
de rétention wurinaire dans deux cas. La
symptomatologie était d’installation brutale dans
deux cas et progressive dans un seul cas. L’examen
avait objectivé une paraprésie spastique dans deux
cas et flasque dans un seul cas.

Tous nos patients ont eu une IRM médullaire
montrant une lésion épidurale prenant fortement le
contraste. Cette lésion infiltrait les muscles para
vertébraux dans un seul cas. La localisation était en
regard de D8-D9 dans le premier cas (Fig 1) et en
regard de la jonction cervico-dorsale dans les deux
autres cas (Fig 2 et 3).

Une exérése chirurgicale la plus compleéte possible
a eté réalisée dans tous les cas a traves une
laminectomie D8-D9-D10 dans le premier cas et
une laminectomie C7-D2 dans les deux autres cas.
L’examen antomo-pathologique a conclu a un
sarcome d’Ewing. Tous nos patients ont eu une
chimiothérapie adjuvante.

L’évolution était favorable avec récupération
motrice compléte dans 2 cas et partielle dans 1 cas.
Le recul est de 8 ans pour le premier patient. Une
IRM de contrble a 8 ans a été réalisée (Fig 4). Pour
les deux autres patients, le recul est de 3 mois.

J.I. M. Sfax, N°29; Juin 18 ; 85- 87

86

i

17
AN

Fig 1 : IRM médullaire en coupes sagittale, axiale
et coronale, montrant la masse épidurale.
Compression médullaire postérieure en D8-D9

(Fleche x)

Fig 2 : IRM médullaire. Compression antérieure
C7-D1 (Fleches )

Fig 3: IRM médullaire montrant la masse
épidurale: Compression postérieure en C7-D1
(Fleches /)
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Fig 4 : IRM médullaire de contrble & 8 ans de la
chirurgie (1*" patient): Absence de récidive
tumorale

DISCUSSION

Le sarcome d’Ewing est une tumeur a petites
cellules  rondes  d’histogenése incertaine,
appartenant a la famille des tumeurs neuro-
ectodermiques [1]. Il était décrit pour la premiere
fois en 1921. 1l s’agit d’une tumeur peu fréquente,
représentant 15 % de I’ensemble des tumeurs
osseuses malignes  primitives. Les formes
épidurales rachidiennes sont trés rares [1, 2]. Les
signes cliniques sont peu spécifiques traduisant une
compression radiculo-médullaire  [4]. L’IRM
meédullaire est I’examen de choix pour apprécier
I’extension locale, la localisation et I’éventuelle
extension para-vertébrale et aussi pour évaluer le
pronostic et surveiller I’efficacité thérapeutique [1].
Le niveau lombo-sacré est le plus souvent concerné
par Iatteinte épidurale. Viennent apres, les
localisations dorsales et cervicales [5].

Quant au traitement, il est identique a celui propose
dans les autres localisations du sarcome d’Ewing.
Une chirurgie d’exérése compléte doit étre réalisée
lorsqu’elle est possible, associée a une poly-
chimiothérapie et une radiothérapie [1, 4, 6]. La
chimiothérapie est a base de 4 molécules
(vincristine, actinomycin-D, cyclophosphamide, et
doxorubicin (VACA) [6]. Les formes épidurales
rachidiennes semblent avoir un pronostic moins
favorable que les formes osseuses.
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Ces 20 derniéres années, un progrés notable a été
noté dans le traitement du sarcome d’Ewing
permettant une nette amélioration des courbes de
survie. Dans les années 1970-1980, la survie était
de 30 % environ [7]. Actuellement, la survie peut
étre évaluée entre 60 a 70 % grace a la
chimiothérapie et a des traitements locaux plus
performants.  Les progrés de I’imagerie nous
aideraient & mieux définir la chimio-sensibilité [2].

CONCLUSION

Le sarcome d’Ewing épidural rachidien est une
tumeur maligne dont la localisation extra-osseuse
est rare. La localisation épidurale est exeptionnelle.
L’IRM médullaire reste I’examen de choix et de
référence dans le diagnostic de tumeur épidurale
rachidienne mais ne peut prédire la nature
histologique qui n’est possible qu’a I’examen
anatomo-pathologique. Le traitement repose sur la
chirurgie avec une chimio-radiothérapie adjuvante.
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