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Histoire Clinique

Présentation initiale avec épisode convulsifil y a 8
mois.

3 lésions cérébrales parenchymateuses de nature
indéterminée qui sont stables au suivi par IRM.

Bilan de recherche de néoplasie primaire
initialement négatif (TDM TAP et TEP !8F-FDG).

Apparition de foyers de rehaussement osseux aux os
frontaux lors du suivi d’IRM il y a 4 mois.

Pas de nouveaux symptomes depuis la présentation
initiale.
Pas de traitement systémique.

Référé en médecine nucléaire pour caractérisation

supplémentaire a la scintigraphie osseuse, puis a la
TEP '8F-FDG.

35 ans



IRM de 1a téte (Séquence FLAIR)

.

4 mois avant la

e ) 2 mois avant la
scintigraphie osseuse

scintigraphie osseuse




SPECT/TDM au °°Tc-MDP

MIP antéropostérieur : 3 foyers de remodelage osseux intense aux os frontaux.
Pas d’autre foyer de remodelage suspect au reste du squelette imagé.

Fusion SPECT/CT : 3 Iésions lytiques sous-jacentes (lésion frontale droite non incluse).
2 centrées sur le diploé et 1 centrée sur la table interne.




TEP/TDM au 3F-FDG
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MIP latéral : les |ésions frontales sont intensément hypermétaboliques.
MIP antéropostérieur : pas d’autre foyer hypermétabolique suspect.

Fusion TEP/CT : progression morphologique des 3 |ésions lytiques FDG avides.




IRVI de 1a téte et TEP 18F-FDG

L’intense métabolisme physiologique du cortex cérébral limite I’évaluation des Iésions intracraniennes avec le 8F-FDG.
En exemple, ’anomalie dominante en T2 FLAIR a la haute convexité gauche se confond avec Iactivité cérébrale physiologique au ¥F-FDG.
Leger diaschisis pariéto-occipital ipsilatéral secondaire a I’atteinte, mais qui ne permet pas d’orienter vers une étiologie causale précise.




Synthese des trouvailles

9%9mTc MDP 18F FDG

 Atteinte lytique multifocale progressive
des os frontaux (3 foyers).

* Remodelage intense au *°*"Tc-MDP.

 Intensément hypermétabolique au !8F-
FDG.

* Contexte de lésions cérébrales
parenchymateuses de nature
indéterminée et stables au suivi par IRV,
en 'absence de traitement systémique.

* Patient asymptomatique.




Diagnostic difféerentiel

Histiocytose langerhansienne

Meétastases osseuses

Maladie plasmocytaire

ERCC

Granulomatose
1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux primaire



Diagnostic difféerentiel

1. Histiocytose
langerhansienne

Métastases osseuses
Maladie plasmocytaire

Granulomatose
1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux primaire

m—)

Pour

Légerement plus fréquent chez ’homme.

Atteinte osseuse et du systéme nerveux central
(SNC).
Site d’atteinte osseuse fréquent (crane).

Type de lésion osseuse la plus fréquente
(Iytique).

Age (pic d’incidence entre 1 et 3 ans).

Atteinte cérébrale atypique (rarement
parenchymateuse).

Présentation initiale avec une atteinte du
systeme nerveux central isolée rare.



Diagnostic difféerentiel

1. Histiocytose langerhansienne

2. Meétastases osseuses

Maladie plasmocytaire

Granulomatose
1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux primaire

m—)

Pour

Lésions osseuses intensément
hypermétaboliques.

Progression des lésions osseuses (mois).

Atteinte cérébrale parenchymateuse
associée.

Age (moins fréquent chez les jeunes).
Recherche de primaire négative.

Stabilité des 1ésions cérébrales, sans
traitement systémique.

Site osseux de métastase moins fréquent
(crane).



Diagnostic differentiel

1. Histiocytose langerhansienne

2. Meétastases osseuses

3. Maladie plasmocytaire ‘

4. Granulomatose
1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux primaire

Pour

Plus fréquente chez les hommes.
Lésions osseuses lytiques progressives.

Possible atteinte plasmocytaire
extramédullaire du SNC concomitante.

Age (pic d’incidence entre 65 et 74 ans).

Site moins fréquent d’atteinte osseuse
plasmocytaire (crane).

Pas d’évolution des lésions cérébrales,
sans traitement systémique.

L’atteinte du SNC demeure trés rare (80 %
des plasmocytomes sont a la sphere ORL).



Diagnostic difféerentiel

1. Histiocytose langerhansienne
Métastases osseuses

3. Maladie plasmocytaire

4. Granulomatose ‘

1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux primaire

Pour

Age (entre 20 et 60 ans).

Possible atteinte osseuse et du SNC.
Evolution fluctuante sans traitement.
Lésions osseuses lytiques FDG avides.
Atteinte osseuse cranienne possible.

Atteint davantage les femmes.

Absence d’atteinte pulmonaire ou
ganglionnaire.

Le SNC et les os sont des sites d’atteinte
extra-thoraciques moins communs (+
communs : ganglions, peau et yeux).



Diagnostic difféerentiel

1. Histiocytose langerhansienne
Métastases osseuses

3. Maladie plasmocytaire

4. Granulomatose
1.1 Sarcoidose

1.2 Infectieuse ‘

5. Lymphome osseux primaire

Pour

Possibilité d’atteinte osseuse et cérébrale.
Lésions osseuses FDG avides.
Peut mimer une atteinte néoplasique.

Ostéomyélite tuberculeuse possible dans tous
les os.

Pas d’exposition évidente ni de facteur de
risque.

Absence de symptomes généraux.
Atteinte osseuse ou cérébrale rare.

Aucune évidence d’atteinte thoracique (active
ou ancienne).



Diagnostic difféerentiel

Histiocytose langerhansienne
Métastases osseuses

Maladie plasmocytaire

= Y Y O

Granulomatose
1.1 Sarcoidose
1.2 Infectieuse

5. Lymphome osseux
primaire

Pour

Age (pic d’incidence entre 40 et 60 ans).
Lésions osseuses lytiques FDG avides.

Pas d’autre lésion FDG avide suspecte de
néoplasie a distance.

Site d’atteinte fréquente (crane).

Rarement une atteinte multifocale.

Absence de symptémes systémiques ou
locaux.

Lésions osseuses apparues apres ’atteinte
cérébrale.



Hémangioendothéliome Diagnostic
pseudomyogénique final
(pathologique)

Les lésions du SNC sont demeurées stables au suivi par
IRM sur plus d’un an et ont été considérées d’une autre
étiologie.




Hémangioendothéliome
pseudomyogénique
Définition, génétique et épidémiologie

* Nouvelle entité diagnostique de la 4¢ édition de la classification de
I’OMS des tumeurs des tissus mous.

* Tumeur d’origine vasculaire.
* Histologie qui mime les tumeurs myoides ou le sarcome épithélioide.

* Translocation t(7;19)(q22;ql3) caractéristique, gene de fusion
SERPINE1-FOSB.

au diagnostic.
* Prédominance (46 H:1F).



Hémangioendothéliome
pseudomyogénique
Localisation, distribution et imagerie

* Souvent une atteinte (67 % des cas).

» Atteint les membres inférieurs (54 %), les membres supérieurs (24 %),
le tronc (18 %) ainsi que la

* Les tissus affectés sont le derme (31 %), les tissus sous-cutanés (20 %),
les muscles (34 %) et les

 Radiographie et TDM de l’atteinte osseuse : :
lobulée(s) et

» Captation variable des lésions au ™Tc-MDP et au 8F-FDG.



Hémangioendothéliome
pseudomyogénique
Traitement

Traitement optimal incertain étant donné la rareté de cette entité et le
peu d’études prospectives.

* Excision large.
e * radiothérapie adjuvante.

* * chimiothérapie adjuvante :
- Réponses observées avec gemcitabine, chimiothérapies a base de
taxane et inhibiteurs mTOR (everolimus, sirolimus).
- Un rapport de cas avec réponse complete au telatinib (inhibiteur du
VEGFR).



Héemangioendothéliome
pseudomyogénique
Pronostic

* Lésion localement agressive a faible potentiel de métastase :
- Séries de cas avec suivis disponibles : 5 % des sujets avec métastase(s)
a distance (4, 8.5 et 16 ans du diagnostic initial).

* - 3 % des sujets avec métastase(s) ganglionnaire(s).
- 40 a2 60 % de récidives locales.

* Possibles facteurs pronostiques : la distribution de I’atteinte (unifocale ou
multifocale), la taille des lésions, I’age a la présentation et le sexe.
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