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1. INTRODUCTION

1.1 Généralités

La reconstruction des pertes de substances osseuses chez I'enfant est un
sujet préoccupant qui pose de grandes difficultés. Elle a souvent été
considérée comme un défi thérapeutique car les résections osseuses
étaient de grande taille. Il existe différentes techniques a notre disposition,
comme le traitement orthopédique, le clou centromédullaire, le fixateur
externe, la méthode d’llizarov, la prothése... Leur taux d’échec est
malheureusement conséquent lorsque les résections sont supérieures a
huit centimétres. Les allogreffes donnent de bons résultats, mais il existe
un risque important d’'infection, fractures et pseudarthrose a long terme

(1), ce qui est un frein au fort potentiel de croissance d’'un enfant.

Le lambeau libre de fibula vascularisée est utilisé depuis les années 1970
pour reconstruire des pertes de substance des membres. Ce transplant
est capable d’ostéogénése grace a I'apport sanguin, et a, de ce fait, la
possibilité de résister aux infections, chimiothérapie et radiothérapie (2).
Chez l'enfant, il permet d’apporter un tissu osseux vivant, qui pourra

grandir, s’hypertrophier et se remodeler, soutenant ainsi sa croissance.

Concernant la prise en charge de tumeurs osseuses malignes, la chirurgie
de sauvetage du membre est un concept relativement récent. La seule
question qui se posait autrefois était celle du niveau d’amputation du
membre. L’introduction des thérapies systémiques a considérablement
modifié la prise en charge, passant d’une chirurgie carcinologique radicale

a l'association de ces thérapies et d’'une chirurgie de conservation de
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membre (3). Bien évidemment, il a été montré que conserver le membre
ne compromettait pas la survie a long terme par rapport a 'amputation (4).
Les objectifs principaux sont de faire une large résection de la tumeur tout
en préservant le plus possible les tissus mous environnants, de fagon a

offrir un membre sain, fonctionnel et indolore (5)(6)(7).

Bien que la transplantation de fibula soit pratiquée depuis plus de quatre
décennies, il existe peu d’études avec de grands échantillons sur les
reconstructions de perte de substance osseuse des membres chez

’enfant.

1.2 Histoire

L’idée d’utiliser la fibula autologue non vascularisée revient a Huntington
en 1905, pour reconstruire un tibia, mais il n’a pas constaté d’hypertrophie.
Taylor et al ont rapporté en 1975, leur résultat de l'utilisation d’'un lambeau
libre de fibula pour reconstruire des pertes de substance osseuse de tibia
post-traumatiques (8). Néanmoins il semblerait que ce soient Ueba et
Fujikama qui aient été les premiers a transplanter une fibula vascularisée
en 1974, au Japon (9). Son utilisation pour reconstruire des pertes de
substance osseuse aprés résection tumorale est rapportée par McKee en
1978 (10).

En 1979, Alain Gilbert décrit la voie d’abord externe (11) qui est

maintenant universellement reconnue. Il s’agit d'une modification de la

voie d’abord postérieure utilisée par Taylor.
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Puis progressivement, s’associent au prélévement de fibula les tissus
mous environnants. En 1982 Baudet décrit le lambeau ostéo-musculaire
avec le muscle soleus, et un an plus tard, Chen et Yan le lambeau ostéo-

cutané (12).

Le lambeau libre de fibula est devenu de plus en plus populaire en
chirurgie orthopédique oncologique car il permet de conserver le membre
auparavant condamné. De larges résections osseuses peuvent étre
comblées par ce lambeau. Etant fin et étroit, cet os est parfaitement
adapté pour reconstruire un humérus, un radius et méme un tibia. Pour le
membre inférieur, on a observé que la fibula s’hypertrophiait, via un
meécanisme de transfert de pression, de micro fractures et de formation de
cal osseux, mais les fractures de fatigue étaient fréquentes. De fagon a
assurer une solidité a la reconstruction fémorale a ses débuts, alors que
la fibula ne peut supporter I'appui complet, Capanna a comme idée
d’associer celle-ci a une allogreffe en 1988 (13). Il couple donc une
allogreffe, os dévascularisé mais avec un apport structural important a une
fibula vascularisée qui, grace a ses propriétés ostéo-inductrices, va

diminuer les complications de I'os de cadavre.

1.3 La microchirurgie chez I’enfant

La microchirurgie apparait en pédiatrie vers le milieu des années 1970
grace a Harii et Ohmori, qui réalisent les premiers des lambeaux libres
chez I'enfant (14). Alors qu’elle se multiplie dans la population adulte, sa
diffusion en chirurgie infantile est plus lente. Une certaine appréhension
face aux difficultés techniques (taille des vaisseaux) et aux séquelles

potentielles est bien présente (15). On retrouve pourtant chez I'enfant des
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conditions bien meilleures que chez a l'adulte pour réaliser la
microchirurgie. Son systéme vasculaire périphérique est sain de toute
pathologie athéromateuse et sa capacité de cicatrisation, via la qualité du
réseau microcirculatoire, va expliquer le fort taux de succes de la

transplantation chez I'enfant.

Bien que le principe de base reste le méme, I'enfant ne doit pas étre traité
comme un adulte en miniature. Son potentiel de croissance est sa
particularité propre, a laquelle le chirurgien doit toujours s’attacher a
penser : il constitue une des difficultés thérapeutiques chez I'enfant. En
effet, plus lI'enfant est jeune, plus la croissance qui lui restera est
importante, et une soudure du cartilage de conjugaison pourra provoquer
une asymeétrie de croissance des membres. En revanche, a l'inverse de
'adulte, ses capacités de cicatrisation et de récupération sont

exceptionnelles (16).

1.4 Anatomie et vascularisation

1.4.1 Anatomie

La fibula est ossifiée a partir de trois centres, deux pour les épiphyses et
un pour la diaphyse. L’ossification commence a la huitieme semaine de la
vie foetale et se poursuit jusqu’a la croissance. Alors que les extrémités
sont cartilagineuses a la naissance, I'épiphyse inférieure devient solide a

la vingtieme année, et l'inférieure vers vingt-cing ans.

La fibula est un os long, gréle, de forme triangulaire, qui forme avec le tibia

le squelette de jambe. Elle est située a la face postéro-latérale de la jambe
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et est composée d’une diaphyse et de deux épiphyses. Elle s’articule en

proximal avec le tibia, et en distal avec le tibia et le ddme du talus (image

1).

L’épiphyse proximale comprend une surface articulaire en médial qui
correspond a celle située sur le condyle tibial latéral. On y trouve l'insertion

distale du biceps fémoris et 'insertion du ligament collatéral fibulaire.

Le col de la fibula correspond au rétrécissement visible entre I'épiphyse
proximale et la diaphyse. Le nerf fibulaire commun chemine au contact de

ce col.

La diaphyse est une longue tige d'os compact avec au centre un canal
médullaire étroit. Elle est caractérisée par trois faces (latérale, médiale et
postérieure), qui lui donnent sa forme triangulaire en coupe. Sur la face
latérale, on retrouve les insertions proximales des muscles fibularis brevis
et longus. En médial, en avant de la membrane interosseuse, on retrouve
les insertions musculaires de I'extensor digitorum longus, de I'extensor
hallucis longus et du fibularis tertius. Sur la face postérieure, on voit
I'insertion proximale du muscle soleus, flexor hallucis longue et tibialis
posterior (image 2). Puis, avant d’arriver a I'épiphyse distale, on constate
une légere rotation de la portion distale de la fibula de 20°. On retrouve
sur l'épiphyse distale des insertions ligamentaires qui constituent

I'articulation tibio-fibulaire distale qui est une syndesmose.

La fibula est en étroit rapport avec le tibia grace a ses deux articulations
tibio-fibulaires, ainsi qu’a la membrane interosseuse. Elle peut également
avoir des mouvements de rotation, translation verticale et s’écarter du
tibia.
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Image 1 : Anatomie de la fibula
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Image 2 : muscles de la jambe
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1.4.2 Vascularisation

Sa vascularisation est celle d’'un os long. Elle est donc assurée par quatre
réseaux artériels : centromédullaire, périosté, métaphysaire et

épiphysaire.

L’artére fibulaire est une des deux branches du tronc tibio-fibulaire. Elle a
un diametre entre 2 et 2,5 mm. Au tiers inférieur, elle se divise en branche
antérieure qui perfore la membrane interosseuse et donne des rameaux
s’anastomosant avec l'artere tibiale antérieure et I'artére malléolaire
latérale. La branche postérieure donne une branche calcanéenne. En
chemin, I'artére fibulaire donne plusieurs branches dont la principale est
I'artére nourriciere de la fibula. On trouve aussi des branches destinées
aux muscles de la loge postérieure et des rameaux perforants a destinée

cutanée.

Elle assure la vascularisation de la diaphyse fibulaire, la métaphyse et

I'épiphyse inférieures.

La vascularisation de I'épiphyse proximale est assurée par un réseau
postérieur via l'artere récurrente fibulaire postérieure, et un réseau
antérieur via l'artere récurrente fibulaire antérieure, qui sont sous la
dépendance de [lartere tibiale antérieure. Ces deux réseaux
s’anastomosent entre eux, ainsi qu’avec l'artére géniculée latérale

inférieure et vascularisent la capsule articulaire.

La diaphyse est vascularisée par deux réseaux artériels centromédullaire

et périosté provenant de l'artére fibulaire. L’artére nourriciere (0,3 a 0,4
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mm de diametre) pénétre la fibula a mi-hauteur et se divise en deux

branches intramédullaires : ascendante courte, et I'autre descendante

longue, qui s'anastomose au niveau de la région supra malléolaire avec

les branches périostées.

Ce mode de vascularisation explique plusieurs points :

Le fragment de fibula vascularisée par l'artére fibulaire exclut
I'épiphyse proximale, qui est sous la dépendance de l'artére tibiale
antérieure

La portion distale est la mieux vascularisée, grace a une double
vascularisation centromédullaire et périostée.

La vascularisation périostée peut étre gardée sans ses attaches
vasculaires périphériques.

On peut réaliser entre deux a quatre ostéotomies de fibula, 'une
avec le double apport artériel, les autres par la vascularisation

périostée (image 3).

Image 3 : artéres tibiales antérieure et postérieure, et leurs branches

collatérales
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De nombreuses études anatomiques ont été réalisées pour déterminer le
nombre d’artéres nourricieres et la position du foramen fibulaire. Selon
Guo et al en 1981, sur 295 fibula, on ne retrouvait aucune artére dans
1,7% des cas et deux artéres nourriciéres dans 3,4% des cas (17). Selon
Cariou et al en 1996, sur 100 fibula fraiches, 86% des foramens sont

retrouveés au tiers moyen et a plus ou moins 3 cm du milieu de I'os (18).

L’artére fibulaire donne également des branches a destinée musculaire.
Elle vascularise le chef latéral du soleus, le flexor hallucis longus, ainsi

que les muscles fibularis brevis et longus via des pédicules segmentaires.

Enfin, I'artere fibulaire donne des branches a destinée cutanée via des
rameaux perforants musculo-cutanés issues du soleus et des perforantes
septo-cutanées. Il existe un important réseau anastomotique qui explique
que l'on puisse prélever une large palette fascio-cutanée a grand axe
vertical plus grand que le territoire de cette artére. L’artére fibulaire peut
perfuser un territoire maximum de 32 x 15 cm. On ne connait pas
exactement le territoire de perfusion cutanée d’une artére perforante, mais
il est convenu qu’on peut prélever une palette cutanée de 10 par 10

centimetres.
Chaque artére est accompagnée de sa ou ses veines de 3 a 4 mm de

diamétre, qui se drainent soit dans I'une des deux veines fibulaires, soit

dans la petite veine saphéene.
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Fig.1 : Vascularisation de la fibula (Cariou JL, Bey E: Bone vascularization.
Anatomic and physiological considerations, surgical deductions concerning
osteosynthesis procedures and vascularized bone graft. Ann Chir Plast Esthet 2000;
45(3):191-200)

a : 4 artére fibulaire, 11 artére nourriciére, 10 artéres périostés , 2 artére tibiale

antérieure. b : Différentes ostéotomies possibles de la fibula, * segment osseux
bénéficiant de la double vascularisation
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2. INDICATIONS

2.1 Généralités

Dans les greffes osseuses non vascularisées, il existe un phénomene de
« creeping substitution », ou substitution rampante ; I'os dévascularisé sert
de trame a la néoformation osseuse. Le remaniement osseux sera long,
et la greffe ne pourra étre revascularisée qu’au bout de plusieurs années
(19)(20).

Dans les greffes osseuses vascularisées, le maintien immédiat de la
vascularisation périostée et endostée permet la survie des ostéocytes. On
y retrouve une résorption de l'os cortical plus faible et plus lente. L'os
cortical haversien présente des zones de résorption ostéoclastique
témoignant du remodelage et de la vitalité osseuse (21)(22) : 94% des
ostéocytes sont vivants dans un transfert osseux vascularisé au 7° jour
contre 8% dans une greffe osseuse classique (23). Par rapport a un
greffon non vascularisé, le transfert osseux vascularisé permet une
initiation immédiate du processus de consolidation osseuse, avec une
obtention rapide de celle-ci et une préservation de I'architecture corticale.
Les risques infectieux, fracturaires et de non-union élevés qu’on constate
dans les transplants non vascularisés sont diminués (24). Le greffon
vivant va pourvoir subir des interventions comme les os longs
(ostéotomies de réaxation ou allongements). |l s’adapte a son nouvel

environnement biologique et mécanique.

Quelle que soit la localisation, on peut poser 'indication de reconstruction

par lambeau libre de fibula pour deux raisons : soit pour les capacités
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uniques d’apporter un os vivant et vascularisé ; soit parce que les autres
techniques ont atteint leurs limites ou ont conduit a un échec. Les
indications phare du transplant vascularisé de fibula sont :
- Les pertes de substance osseuse supérieures a 10 cm, intercalaires
ou articulaires.
- Les pertes de substance osseuse de plus petite taille siégeant dans

un contexte tégumentaire et/ou étiologique défavorable.

2.2 Oncologie pédiatrique

2.2.1 Cancers osseux

La prise en charge des tumeurs chez I'enfant fait intervenir de nombreuses
spécialités. Ces équipes multidisciplinaires sont composées d’oncologues
meédicaux, chirurgiens, radiothérapeutes, radiologues, pathologistes,
infirmiéres,  pédopsychiatres et  psychologues, diététiciennes,
kinésithérapeutes... Elles se retrouvent lors des Reéunions de
Concertation Pluridisciplinaire pour discuter du diagnostic et du choix du
traitement a proposer a la famille et a I'enfant. Les soins de support font
également partie intégrante de la prise en charge de ces jeunes patients.
L’apparition de thérapies systémiques dans les derniéres décennies a
amélioré de facon radicale la survie des patients, passant de 10 a 20%
dans les années 1970 a 80% aujourd’hui. De facon logique, en accord
avec l'augmentation de la survie sans maladie aprés résection
segmentaire du membre, la chirurgie conservatrice connait un essor
important : greffe d’os spongieux, plasties de rotation de Borggreve ou

Van Ness, allogreffes, endoprothéses métalliques, lambeaux libres de
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fibula... Ainsi, d’'une chirurgie radicale salvatrice, on est passé a un effort
permanent d’essayer d’associer aux chimiothérapie et radiothérapie la

chirurgie de conservation du membre (25)(26)(27).

Chez I'enfant, les cancers osseux primitifs sont beaucoup plus rares que
les cancers des os secondaires. On retrouve par ordre de fréquence les
ostéosarcomes, les rhabdomyosarcomes, et les sarcomes d’Ewing (28).
A eux trois, ils constituent presque 10% des cancers de I'enfant. On ne
recense pas plus de 1000 nouveaux cas par an en France, avec une
incidence comprise entre 1 et 5 cas pour 100 000 personnes. Dans 70%
des cas, la personne concernée a moins de 18 ans, soit une incidence de

6 enfants par million.

Les particularités histologiques des tumeurs de l'enfant contribuent a
expliquer une évolution de ces tumeurs qui est trés différente de celle de
I'adulte. Ce sont des tumeurs a évolution rapide, de par la forte proportion
de cellules engagées dans un cycle de division. Elles régressent aussi
trés vite sous l'effet des chimiothérapies et de la radiothérapie auxquelles
elles sont particulierement sensibles. Cette grande sensibilité aux
traitements actuellement disponibles, notamment la chimiothérapie dont
les tumeurs de I'enfant ont été les grandes bénéficiaires dans les 20
dernieres années, explique les progrés considérables observés dans les
taux de guérison (29)(30).

2.2.1.1 Ostéosarcome

Chez l'enfant, 80% des cancers des os diagnostiqués sont des
ostéosarcomes, qui sont ainsi le huitieme cancer le plus répandu dans

cette population, et le sixieme cancer le plus fréquent chez I'enfant de
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moins de 15 ans avec prés de 4 cas par million et par an. |l s’agit d’'une
tumeur osseuse des os longs hautement agressive, qui survient
principalement dans la deuxiéme enfance. On la retrouve principalement
au niveau du genou, extrémité distale du fémur ou proximale du tibia. Des

meétastases pulmonaires ou osseuses secondaires sont a rechercher.

3 sous-types d’ostéosarcomes existent, dont le plus agressif est
I'ostéosarcome de haut grade. Bielack et al (31) ont identifié les facteurs
de mauvais pronostic lors d’'une étude sur plus de 1000 patients. Le site
de la tumeur (membre, localisation distale), sa taille (plus d’'un tiers), la
mauvaise reponse a la chimiothérapie et a une chirurgie non compléete

sont des facteurs péjoratifs de survie globale et sans maladie a 10 ans.

Avant les années 1970, bien que le contréle local du cancer soit assuré
par 'amputation du membre, le développement de métastases entrainait
irremédiablement le décés du patient (32). Les métastases représentaient
un risque important chez ces enfants, avec une fréquence de 80% il y a
20 ans, contre 25% aujourd’hui (33).

Aujourd’hui, qu’il soit localisé ou métastatique, I'ostéosarcome est le plus
souvent traité par chimiothérapie premiere (méthotrexate), permettant une
réduction suffisante du foyer tumoral pour envisager une chirurgie
d'exérése compléte. Le traitement chirurgical conservateur peut étre
proposé avec une reconstruction dans le méme temps. Puis, en fonction
des résultats histologiques de la tumeur, une chimiothérapie adjuvante
sera évoquée (34). En cas de métastases, une exérese chirurgicale de
celles-ci est envisagée lorsque c’est possible. Enfin, en cas de récidive,

en geénéral dans les premieres années apres le diagnostic, les équipes
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pluridisciplinaires discutent d’'une reprise chirurgicale associée a une

chimiothérapie.

Les 20% restants des tumeurs des os correspondent pour moitié aux

sarcomes d’Ewing et a d’autres tumeurs plus rares pour le reste.

2.2.1.2 Sarcome d’Ewing

Son incidence annuelle est estimée a 1 pour 312 500 enfants de moins de
15 ans, mais avec un pic d’incidence entre 12 et 18 ans. La majorité des
cas de ce sarcome survient chez des enfants d’origine européenne, trés
rarement dans les populations africaines ou asiatiques. Dans 95% des
cas, il est d0 a une altération génétique ; la translocation entre les
chromosomes 11 et 22 et impliquant le géne EWSR1 aboutit a la synthese

d’'une protéine anormale (35).

Le sarcome d’Ewing se développe essentiellement dans les os plats
notamment le bassin ou les vertébres, et dans certains os longs (fémur,

tibia, humérus).

A l'origine basé sur la radiothérapie, le traitement du sarcome d’Ewing a
beaucoup évolué. Il commence par une chimiothérapie (36) pour réduire
le volume de la tumeur et éradiquer ou prévenir les métastases, puis par
une chirurgie d’exérése pour les formes localisées. Une chimiothérapie
adjuvante, et parfois une radiothérapie, complétent le traitement. Pour les
formes les plus graves, une chimiothérapie a haute dose avec greffe de
cellules souches peut étre proposée en fin de traitement. Enfin, des
thérapies ciblées comme les médicaments anti insulin-like growth factor

receptors, sont actuellement a I'étude (37)(38)
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2.2.2 Pseudarthrose congénitale

La pseudarthrose congénitale est une pathologie rare de I'enfant. Elle se
manifeste au niveau du tibia, du radius, de la clavicule ainsi que du rachis
(sypho-scoliose). Elle se caractérise par une grande hétérogénéité dans
sa présentation et peut aller de la simple courbure a une perte de
substance osseuse importante. Sa physiopathologie reste a ce jour mal
comprise, méme si sa relation avec la neurofibromatose de type 1 a été

avérée par Aegerter en 1950 (39).

La neurofibromatose de type 1, ou maladie de von Recklinghausen, a été
décrite en 1793 par Tiselius puis en 1882 par von Recklinghausen. Elle
est la plus fréquente des maladies génétiques autosomiques dominantes,
avec une incidence de 1 naissance sur 3000 a 5000, et correspond a une
mutation du géne suppresseur de tumeur NF1. La pénétrance est
compléte dés I'enfance (autour de 8 ans), mais pour une méme mutation

et une méme famille, 'expressivité est variable.

Il s’agit d’'une pathologie multiviscérale ; la manifestation la plus fréquente
est cutanée, sous la forme de taches café au lait ou de neurofibromes. On
retrouve également des atteintes neurologiques avec gliomes des voies
optiques ou tumeurs cérébrales, oculaires, viscérales, endocriniennes,

des troubles cognitifs et difficultés d’apprentissage.

Les manifestations osseuses sont quant a elles rares, et consistent en une
pseudarthrose qui peut étre trés hétérogene dans sa présentation. La
pseudarthrose de tibia peut aller de la simple courbure a convexité
antérolatérale de jambe, peu évolutive, a une perte de substance osseuse

importante. La localisation radiale est trés rare, seulement une vingtaine
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de cas ont été rapportés dans la littérature internationale. Au niveau du
rachis, elle se manifeste par une scoliose et est souvent associée aux
dysplasies vertébrales. On a longtemps considéré que son association
avec la NF1 était un facteur de mauvais pronostic, mais les données
actuelles de la littérature contredisent cette idée ; en revanche, plus la
fracture arrive t6t en age, meilleur serait le pronostic (40). Les facteurs
locaux de mauvais pronostic sont la métaphyse tibiale inférieure,

I'association a un os atrophique, des lésions sclérotiques (41)...

La physiopathologie de la pseudarthrose congénitale est encore mal
comprise. Codivilla a été le premier a reconnaitre que le périoste est
pathologique (42). On retrouve un tissu d’interposition appelé hamartome
fiboreux au niveau de la zone de pseudarthrose avec ce périoste
pathologique. Cet hamartome favorise [l'activité ostéoclastique,
aboutissant a une insuffisance ostéoblastique et a une impotence
mécanique. Récemment, une étude a identifié des cellules neural-like
entourant les vaisseaux périostés et causant un rétrécissement voire une
oblitération de ceux-ci (43). Elles seraient responsables d’'une hypoxie du
périoste sous-jacent, avec résorption, fracture et troubles de Ia
consolidation. Un peu plus tard, Cho (44) démontra qu’il y a une diminution
de l'activité ostéoblastique en réponse aux BMP-2 et une augmentation
de lactivité ostéoclastique. Enfin, Schindeler et al ont montré que
I'association biphosphonate-BMP était supérieure au traitement BMP

seul.

A la radiologie, la pseudarthrose se traduit par un aspect atrophique ou
hypertrophique, avec des Iésions kystiques. La classification la plus
utilisée actuellement est celle de Crawford (1986) et décrit 4 stades de

progression de la maladie.
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e Type | : courbure antérieure avec augmentation de la
densité corticale et canal médullaire étroit

e Typell: courbure antérieure et canal médullaire étroit
et scléreux

e Typelll: courbure antérieure en association a un kyste
ou un état préfracturaire

e Type IV : courbure antérieure et fracture franche avec
pseudarthrose associant souvent le tibia et la fibula

Figure 2 : Classification de Crawford

La classification de Boyd (45), en 6 stades, apporte quant a elle une valeur pronostique
(1982).

Type | : courbure antérieure associée a d’autres déformations congénitales.

Type Il : courbure antérieure et aspect en sablier du tibia / fracture spontanée ou aprés un
traumatisme mineur souvent chez I'enfant < 2 ans / extrémités osseuses effilées, arrondies et
scléreuses avec oblitération du canal centromédullaire / souvent associé a une NF1 / mauvais
pronostic avec récidives fréquentes

Type Il : pseudarthrose développée a partir d’'un kyste intraosseux / courbure antérieure précédant
ou suivant le développement de la fracture / taux de consolidation élevé et récidives rares.

Type IV : os scléreux sans courbure pathologique / canal médullaire partiellement ou complétement
obturé / fracture de fatigue peut survenir et évoluer vers la pseudarthrose / pronostic bon si le
traitement avant que la fracture de fatigue ne se compléte.

Type V : aspect dysplasique de la fibula / pseudarthrose localisée sur I'un ou l'autre des deux os du
segment jambier / pronostic est bon si Iésion localisée uniquement sur la fibula, I'extension au tibia
rend le pronostic proche des types Il.

Type VI : + fibrome intraosseux ou schwannome / pronostic fonction de I'agressivité de la lésion
intraosseuse

Le traitement est tout d’abord préventif, aussi longtemps que possible, en
immobilisant le membre grace a des contentions de protection, surtout a
partir de 'age de la marche. Cela permet de diminuer le risque fracturaire

mais surtout a limiter, voire corriger la déformation.

Le traitement curatif de la pseudarthrose congénitale est a ce jour
chirurgical. L'objectif est d’assurer la consolidation osseuse, de restaurer
I'alignement du membre ainsi que sa longueur. On réalise une exérése

large des tissus pathologiques, « carcinologique » associée a une
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reconstruction. Les transferts fibulaires vascularisés et la méthode
d’'llizarov ont considérablement transformé le pronostic des
pseudarthroses congénitales des derniéres années, ainsi que I'enclouage
centromédullaire avec greffe d’'os spongieux. Néanmoins, plusieurs
interventions sont souvent nécessaires pour aboutir a la consolidation
osseuse, et malgré les progrés, I'amputation doit parfois étre envisagée.
De nouveaux traitements émergent aujourd’hui, comme les protéines
ostéo-inductrices, les greffes de cellules de moelle osseuse, les greffes
de périoste, le champ magnétique pulsé, la technique de la membrane
induite. Leur association aux techniques classiques permettrait peut-étre

d’améliorer le pronostic de cette pathologie.

2.3 Autres techniques chirurgicales

2.3.1 Amputation

L’amputation a longtemps été la technique curative par excellence. Dans
le domaine du cancer des o0s, les avancées spectaculaires de la
chimiothérapie et de la radiothérapie ont permis d’envisager différentes

techniques de reconstruction (46).

Malgré tout, 'amputation couplée a une prothése de derniere génération,
reste a ce jour une option thérapeutique a proposer pour traiter les
tumeurs malignes. |l s’agit d’'une procédure en un temps, qui donne en
régle générale un résultat fonctionnel excellent. Cependant, I'impact

psychologique est imprévisible (47).
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2.2.2 Technique d’llizarov

Le concept dostéogénése en distraction et [l'utilisation d’une
ostéosynthése stable et élastique sont les deux grandes idées
développées par llizarov pour permettre l'apport et la consolidation
osseuse. En effet, pendant de nombreuses années, le comblement des
grandes pertes de substance osseuse diaphysaire avait pour limite le
volume de capital osseux a greffer. En cas d'épuisement des sites

donneurs, I'alternative était 'amputation (48)(49).

Ce médecin caucasien a congu et développé dans les années 1950 une
méthode qui repose sur le principe de l'ostéogénese par distraction
progressive d'un foyer de corticotomie ou de pseudarthrose au moyen

d’un fixateur externe.

Le principe de la technique est de libérer un fragment cylindrique par une
corticotomie transversale en zone métaphysaire. Celle-ci respecte les
apports vasculaires du périoste et de I'endoste. A 'aide du fixateur externe
circulaire, ce fragment est transporté au sein de la perte de substance
avec son environnement musculo-périosté et vasculo-nerveux. En amont
du fragment libéré, sous l'effet de la distraction, un régénérat osseux
comble la perte de substance ; en aval, la mise en compression du

fragment doit permettre la consolidation.

llizarov a commencé par traiter fractures ou difformités (50) grace a
I'utilisation de son fixateur externe circulaire, puis 'utilisa pour allonger les
0s, corriger les déformations, traiter les fractures, allonger ou combler des
pertes de substances osseuses sans avoir recours a une greffe osseuse

(51). Par la suite, ses recherches 'ont amené a mettre au point des
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techniques d’allongement des os, basées sur ce qu’il appela « le stress
de tension ». Rapidement, il comprend que le respect de la circulation
endomédullaire joue un réle prépondérant dans 'ossification, concept que
vont appuyer McKibbin en 1978 et Kojimoto en 1988 (52)(53).

La méthode d’llizarov est possible pour des pertes de substance osseuse
de petite taille, inférieures a huit centimétres. Elle prend du temps, et
demande la coopération du patient. Elle peut également étre a risque pour
les patients sous chimiothérapie agressive, causant des infections des vis

par exemple (13).

2.3.3 Allogreffe et technique de Capanna

La premiere allogreffe osseuse chez ’homme est rapportée par Macewen
en 1881 mais son utilisation reste ponctuelle. La création des banques
d’os va permettre son essor dans les années 1950 pour les comblements
osseux de petite taille. Les reconstructions massives ne vont voir le jour
gu’au début des années 1970, malgré un taux important de complications

dont I'infection du fait de sa nature d’os non vascularisé.

Les allogreffes massives, du fait de leur absence d’apport sanguin,
manquent de cellules ostéogéniques et de leurs réactions
immunologiques. Leur consolidation est généralement lente, superficielle
et incompléte, avec une durée qui varie entre 13 et 24 mois. Seuls les 2
ou 3 millimétres distaux sont recolonisés par des cellules vivantes, alors
que la partie centrale de l'allogreffe reste acellulaire (22), ce qui

prédispose l'allogreffe a I'infection et aux fractures.
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La solidité primaire d’'une allogreffe d’os cortico-spongieux est importante
mais diminue au fur et a mesure du fait d’'une résorption ostéoclastique.
Elle n’est probablement qu’ostéo-conductrice, sans réhabitation compléete
de l'allogreffe massive. Cela explique le taux important de fractures,
pseudarthrose voire de résorption massive. Le risque d’infection semble
étre majeur lors de la premiere année alors que celui de la fracture ne l'est
que jusqu’a la troisiéeme année. L’allogreffe devient ensuite stable, mais

peut évoluer a long terme vers un processus inflammatoire d’ostéoarthrite

(1).

Capanna décrit pour la premiére fois sa nouvelle technique, associant
allogreffe et fibula en 1988, en chirurgie de sauvetage aprés échec de
I'allogreffe seule. Entre 1988 et 1991, il prend ainsi en charge 14 patients

avec des tumeurs du tibia ou du fémuir.

L’idée principale est de combiner le potentiel ostéogénique de la fibula
vascularisée pour amener la consolidation primaire avec le support
structural de l'allogreffe corticale. La solidité initiale est assurée par
I'allogreffe, puis au fur et a mesure que la fibula s’hypertrophie, celle-ci
prend le relais. Elle assure ainsi la réponse ostéogénique diminuant
I'incidence de non consolidation, de fractures et de résorption massive
(54)(13). Son application dans la population pédiatrique s’est développée
pour les chirurgies de sauvetage des membres apres résection tumorale
(55)(7)(56).
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2.3.4 Protéines ostéo-inductrices

Les « Bone Morphogenetic Protein » (BMP) sont des protéines
appartenant a la famille des facteurs de croissance avec une action plus
spécifique sur l'ostéogénese (57). L'identification de ces protéines dans
les années 1990 a permis de mieux comprendre le processus de formation
de l'os, depuis I'activation de cellules progénitrices jusqu’a la formation de
la trame calcique. Ces protéines sont aujourd’hui produites par génie
génétique. Les expériences ont montré que les résultats sont dose-
dépendants, le type de support et le temps de relargage sont importants,
et le taux de succés de comblement de perte de substance osseuse se
rapproche de celui des greffes d’os spongieux. De plus, ces protéines
peuvent étre injectées par voie transcutanée, et les effets secondaires
sont jugés mineurs (céphalée, augmentation de I'amylasémie sans

pancréatite, tachycardie...)(58).

Aujourd’hui, il existe deux protéines recombinantes sur le
marché européen ayant obtenu les autorisations de mise sur le
marché aprés des études multicentriques réalisées chez 'homme
RhBMP-2 (Inductos®) (59) et RhBMP-7 (Osigraft®) (60). Les études ont
porté sur les fractures de jambes ouvertes enclouées, les pseudarthroses
des os longs et les arthrodéses rachidiennes. Physiologiquement,
RhBMP-2 agit plus vite sur la prolifération et la différenciation des cellules
mésenchymateuses en chondroblastes, alors que RhBMP-7 a une action

sur la différenciation ostéoblastique.

Chez I'enfant, leur utilisation est limitée du fait du manque d’information
des risques a long terme sur le squelette immature. Néanmoins des

études ont eu lieu, notamment pour la prise en charge des pseudarthroses
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de tibia (61). En 2007, un projet hospitalier de recherche clinique francgais
a évalué l'association de RhBMP-2 avec le traitement chirurgical de
pseudarthrose congénitale de jambe. Cette étude prospective,
multicentrique et randomisée (étude EPOPEE) tenait a définir I'efficacité
d’Inductos® comme traitement adjuvant pour la prise en charge des
pseudarthroses congénitales de tibia, mais a été stoppée du fait de
I'apparition de deux cas de sarcome. Alors qu’aucun cas de tumeur ou
d’évolution tumorale n’avait encore été décrit dans la littérature, I'étude

EPOPEE remet en question l'innocuité des BMP.

2.3.5 Technique de la membrane induite

Elle fut développée par Alain Charles Masquelet depuis 1986 pour le
traitement des pseudarthroses infectées et des défects osseux
diaphysaires des membres (62). Il s’agit d’'une reconstruction en deux
temps. La premiére étape consiste a réaliser une exérése des tissus
0SSeux jusqu’a une zone saine et vascularisée, avec mise en place d’'une
entretoise en ciment dans la perte de substance. La seconde étape est
réalisée entre 4 et 8 semaines plus tard. L’'entretoise est enlevée, mais la
membrane induite par le ciment est laissée en place. La cavité est
comblée par une autogreffe d’'os spongieux prélevée sur les crétes
iliaques. L’auteur souligne plusieurs points techniques : 'engainement du
ciment sur les extrémités osseuses pour réaliser une décortication lors du
second temps. |l conseille également de placer le ciment au contact de la
fibula pour avoir une reconstruction trés solide en réalisant 'équivalent

d’'une greffe inter tibio-fibulaire.
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Une étude expérimentale (63) a montré que la membrane évitait la
résorption de I'os spongieux et améliorait la prise de greffe. Le travail de
Pelissier et al (64) a exposé que la membrane sécrétait des facteurs de
croissance : Vascular Endothelial Growth Factor (VEGF) et Transforming
Growth Factor Beta 1 (TGF-b1) avec une concentration maximale a la
deuxiéme semaine, alors que la BMP-2 était a son plus haut niveau a la
quatrieme semaine. Les extraits de membrane ont montré la capacité a
stimuler la prolifération de cellules cicatricielles et leur différenciation en
lignée ostéoblastique ; 'os spongieux greffé a l'intérieur de la membrane

n’était pas soumis au processus de résorption.

Cette membrane induite se comporte donc comme une chambre
biologique qui prévient la résorption de l'os spongieux, promeut la
vascularisation et la corticalisation de celui-ci. Elle délivre également des
facteurs ostéo-inducteurs in situ avec une concentration maximum a un
mois, ce qui en fait le délai idéal pour assurer la meilleure prise de greffe
possible (65).

A ce jour, l'autogreffe spongieuse morcelée prélevée sur les 4 crétes
iliaques est le « gold standard » pour reconstruire des pertes de
substances allant jusqu’a 15-20 cm (62). L’ajout de substitut osseux type
allogreffe pour un ratio de 1/3 n’a montré aucune différence sur le taux de
complications et le délai de consolidation. La question qui se pose est de
savoir si I'ostéoinduction de la membrane est suffisante pour assurer une
reconstruction par substitut osseux pur. Se pose également la question de
combler la perte de substance par des débris osseux fémoraux obtenus

par alésage (66).
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Enfin, la stabilisation des segments de membre pose probléme, car le
fixateur externe n’offre pas une fixation assez rigide pour favoriser I'action
des facteurs de croissance. Une plaque ou le clou verrouillé offrent plus
de stabilité mais soulévent le probleme de I'ablation du ciment et de la

réduction de I'espace nécessaire a une reconstruction massive.

2.3.6 Greffes périostées

Codivilla, le premier, a proposé des greffes ostéo-périostées en 1906 (42).
En 1995, Paley développa une technique avec greffe périostée libre issue
de l'aile iliaque, utilisant les propriétés ostéo-inductrices des cellules
contenues dans le périoste. La technique comprend la résection large du
périoste pathologique, remplacé par une greffe périostée recouvrant le
défect osseux. Le périoste survit grace a la bonne vascularisation du site
receveur. Quant a la perte de substance osseuse, elle est reconstruite par
greffe osseuse, fixation intramédullaire tibiale et fibulaire, et par fixateur
externe d’llizarov (67). Des études ont montré son utilisation dans la prise
en charge des pseudarthroses congénitales (68)(69). Le périoste au
contact de l'os iliaque est prélevé ainsi que de l'os spongieux.

Récemment, certaines équipes ajoutent des BMP (67).

2.3.7 Protheéses

La prothése est utilisée principalement pour reconstruire les zones
tumorales proches des articulations, notamment genou et hanche. La
taille de la prothése est variable selon I'age et la maturité de I'enfant, il est

donc important de disposer de prothéses sur mesure. Chez I'enfant, on
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préférera les prothéses de croissance ou « télescopiques », aux protheses

classiques de reconstruction.

Celles-ci sont habituellement utilisées lors des pertes de substances au
niveau du fémur distal, du tibia proximal ou de ’hnumérus proximal. Ce sont
les sites ou se fait la majeure partie de la croissance en longueur des os
longs, et ou la résection osseuse risque d’entrainer une inégalité de
longueur des membres avec la croissance ; ce sont le plus souvent les
prothéses « télescopiques » qui sont alors utilisées. Les difficultés
rencontrées sont le faible diamétre intramédullaire, la petite taille des

segments osseux restants et les contraintes importantes.

Les nouvelles prothéses utilisent des procédés de distraction non invasifs
par l'intermeédiaire d'une commande électromagnétique. L’allongement se
fait facilement, sans anesthésie. Il n’y a pas d’exposition de la prothése,
mais ce systéme fragile expose a des risques de rupture et de démontage,
et contre-indique I'IRM. L’inconvénient principal est que la résection doit
toujours étre importante car la totalité du potentiel d’allongement se situe

dans la prothése, qui doit étre volumineuse.

Les principales complications sont I'infection (6 a 10%), le descellement
aseptique (5 a 25%) et la rupture de matériel ; on considére que 40 a 60%
des prothéses sont en faillite a 20 ans de recul (70). Enfin, on retrouve
dans la littérature des séries inhomogeénes rendant les indications
discutables ; il semblerait que les résultats soient mauvais chez les
enfants de moins de 10 ans, et meilleurs lors d’'une localisation d’extrémité

inférieure de fémur que supérieure de tibia (71).
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2.3.8 Electrostimulation

Des traitements par champs électromagnétiques pulsés sont actuellement
en cours de développement pour le traitement des fractures, non
consolidation ou pertes de substances chez I'adulte (72)(73). Les auteurs
avancent qu'un champ électromagnétique est capable d’activer les
cellules souches mésenchymateuses de la moelle osseuse, entrainant

leur différenciation et la création de cartilage, os et stroma (74).
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3. MATERIEL ET METHODE

3.1 Recueil des données

Il s’agit d’'une étude rétrospective monocentrique portant sur 25 enfants
ayant bénéficié d’une reconstruction de perte de substance osseuse par
lambeau libre de fibula entre 2004 et 2017. Ces enfants étaient pris en
charge de fagon conjointe par les équipes de chirurgie plastique et
chirurgie orthopédique infantile (H6tel Dieu et Hopital Mére-Enfant, CHU

de Nantes).

Les données ont été recueillies a partir du dossier meédical, radiologique

et photographique ; elles ont été colligées sur une base de données Excel.

Nous avons inclus 25 enfants avec un total de 28 fibula transplantées. Les
reconstructions post traumatiques ont été exclues de cette étude. Nous
avons enregistré leur age, sexe, étiologie, histologie de la tumeur, le statut
primaire ou récidivant de celle-ci, son volume, la localisation, le cété, la
longueur de la perte de substance, les marges histologiques et la réponse
a la chimiothérapie selon la classification de Huvos (75). Concernant la
reconstruction, les thérapies complémentaires et leur délai par rapport a
la chirurgie, I'utilisation d’allogreffe, de fibula bifoliée ou trifoliée, de double
fibula, les lambeaux associés, la longueur de fibula prélevée, la longueur
de fibula distale restante, la mise en place d’une vis de syndesmose et la
méthode d’ostéosynthese ont été recueillis. Les données opératoires et

post-opératoires ont également été colligées.
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3.2 Technique opératoire

En accord avec les principes de résection tumorale, une résection en bloc

de la tumeur associant la voie d’abord de la biopsie a été faite.

Nous exposons la technique de prélévement par une voie d’abord latérale,
décrite par Gilbert en 1979 (11)(76)(77).

Le prélévement s’effectue sous anesthésie générale, en décubitus dorsal,
genou et hanche fléchis. Un garrot pneumatique est placé a la racine du

membre.

On réalise une incision verticale, de la téte de la fibula a la malléole
latérale, jusqu’au fascia crural. La dissection s’effectue ensuite entre le
muscle fibularis longus en avant et soleus en arriére jusqu’a la diaphyse
fibulaire, en avant ou en arriére du septum intermusculaire postérieur de
jambe. Dés la prise de contact avec la fibula, il est impératif de respecter

le périoste et sa vascularisation.

Progression en avant de la fibula : on libére ensuite les muscles fibularis
de la face antéro-latérale de fibula sur toute la hauteur désirée, et on

poursuit la dissection jusqu’a la membrane interosseuse tibio-fibulaire.

La dissection devient alors postérieure. Les muscles soleus et flexor
hallucis longus sont successivement désinsérés de la fibula, en laissant
toujours une fine couche musculaire de 2 millimétres adhérente au
périoste afin de préserver la vascularisation périostée. On expose alors

les vaisseaux fibulaires et le nerf tibial postérieur. Le plan de dissection
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passe en arriere entre les vaisseaux fibulaires en dehors et vaisseaux

tibiaux postérieurs en dedans.

Une fois la longueur de fibula définie, on incise le périoste de fagon
circulaire 1,5 centimetres en proximal et en distal au-dela de la longueur
déterminée. On réalise alors les ostéotomies proximale et distale. Le
prélevement peut ainsi étre tracté avec soin vers 'extérieur afin de faciliter
la poursuite de la dissection. La membrane interosseuse est incisée sur
toute la hauteur du prélévement, en restant au plus prés de la fibula, pour
ne pas léser le paquet tibial antérieur qui est repéré, et le muscle tibialis

posterior est libéré de la face médiale de la fibula.

Le pédicule artério-veineux fibulaire est abordé a la partie distale du
prélevement, et disséqué de distal en proximal jusqu’a son origine sur
I'artére tibiale postérieure. Chaque élément vasculaire (1 artére et 2
veines) est ligaturé séparément. On Iéve enfin en monobloc la fibula et

son pédicule.

La fermeture est classique, sur drain de Redon, en deux plans.

POINTS IMPORTANTS :

- Il est important de conserver les cing centimetres proximaux, pour
éviter de léser le pédicule tibial antérieur et le nerf fibulaire commun
qui cravate le col de la fibula. En cas de lésion de ce dernier, on
observe un steppage a la marche.

- Il convient de conserver également les cing centimétres distaux pour
des raisons fonctionnelles de stabilité de cheville. Le risque est de

voir se développer un valgus de cheville sur la jambe donneuse (78).
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Se discute la possibilité de solidariser la malléole latérale au tibia

par une syndesmodeése (79).

En cas de reconstruction par la technique de Capanna, la fibula était
encastrée dans l'allogreffe aprés alésage de celle-ci, selon la méthode

dite intramédullaire.

Chaque enfant passait la premiére nuit en réanimation pédiatrique, et si
son état était stable, revenait dans le service de chirurgie pédiatrique le
lendemain. Notre protocole n’incluait pas de traitement antiagrégant ou
anticoagulant, ni de monitorage du lambeau. La sortie était autorisée

apres gestion de la douleur et reprise des activités de la vie quotidienne.

Le membre reconstruit était immobilisé dans un platre ou une attelle, sans

appui autorisé.

La reprise de la marche avec appui partiel était autorisée a I'apparition
d’'un cal osseux a la radiographie. Concernant I'appui complet, il était
possible lorsque les jonctions étaient parfaitement consolidées et les
béquilles étaient abandonnées quand on observait I'hypertrophie de la
fibula.

Les données démographiques, médicales et le protocole de prise en
charge ont été extraites des dossiers médicaux. Nous avons également

relevé les récidives locales ou a distance.
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3.3 Variables analysées

Les résultats primaires concernaient le temps de consolidation osseuse,

le degré d’hypertrophie et la différence de longueur des membres.

Le temps de consolidation osseuse était évalué par des radiographies. La
présence d'un pont ou cal osseux aux jonctions proximale et distale
traduisait la consolidation acquise. Ainsi, nous avons pu définir trois types
de consolidation : bonne, moyenne (avec une reprise chirurgicale) et

mauvaise (non consolidation).

L’hypertrophie de la fibula était évaluée par la formule de De Boer modifiée
selon El-Gammal (80) En effet, la forme triangulaire de la fibula peut
conduire a des erreurs de recueil.

HT % = (F2/R2 - F1/R1) / (F1/R1) x 100

F1 : largeur antéropostérieure de la fibula d’origine

R1 : largeur antéropostérieure de I'os receveur d’origine

F2 : largeur antéropostérieure de la fibula lors du recueil

R2 : largeur antéropostérieure de I'os receveur lors du recueil

En cas de fibula bifoliée ou trifoliée, la largeur correspondait a la largeur
moyenne des deux segments a distance des jonctions.

Une hypertrophie était définie par une augmentation de 30% en utilisant

la formule modifiée selon El-Gammal.

Les complications péri-opératoires et a long terme ont été recueillies. Les
premiéres concernaient les complications survenant dans le mois suivant
I'intervention, et considérées comme liées a la chirurgie. Les

complications a long terme étaient définies par les reprises chirurgicales
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a distance ou les séquelles. Les épisodes de consolidation retardée
définies par une absence de consolidation osseuse a six mois, de non
consolidation et de fractures ont été enregistrées. La morbidité des sites
donneur et receveur, ainsi que les déformations de membres ont été

relevées.

Les résultats fonctionnels ont été évalués, dont le temps de reprise de
I'appui complet, le retour a I'école et aux activités physiques ainsi que par
le Musculoskeletal Tumor Society (MSTS) qui évalue douleur, fonction
globale et acceptation psychologique. Enfin, les enfants ont jugé de fagon
indépendante I'aspect esthétique des cicatrices de prélévement de fibula
et de la chirurgie d’exérése selon I'échelle suivante : trés belle 4 / assez
belle 3 / plutét disgracieuse 2 / trés disgracieuse 1. La persistance d’une

douleur réguliere était également demandée.

Les patients étaient suivis par I'équipe de chirurgie orthopédique
peédiatrique toutes les six semaines pendant les six premiers mois, puis
tous les trois mois pendant deux ans, puis tous les six mois. lls étaient

évalués cliniquement et radiologiquement a chaque consultation.
Les variables quantitatives étaient analysées avec le test de Wilcoxon, et

'association entre variables continues par le test t de Student

(significativité quand p<0,05).
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4. RESULTATS

4.1 Données démographiques

Vingt-cinq patients &gés en moyenne de 10 ans (de 2 a 16 ans) ont regu
au total vingt-huit fibula. Quinze enfants étaient de sexe féminin et dix de

sexe masculin (Tableau 1).

On retrouvait 84% de tumeurs osseuses (n=21) et 16% de pseudarthroses
congénitales (n=4) associées a une neurofibromatose de type |. Parmi les
étiologies tumorales se trouvaient les ostéosarcomes (n=9), les sarcomes
d’Ewing (n=10), le rhabdomyosarcome (n=1) et 'adamantinome (n=1),
seule tumeur bénigne. Il s’agissait a chaque fois de tumeur primitive. Le
volume moyen était de 330 cm” (de 18,48 a 2608 cm?) (Figure 3)

Etiologie

« Pseudarthrose
4% 4% 16%

Ostéosarcome
40%
36% Sarcome d'Ewing

Rhabdomyosarcome

Adamantinome

Figure 3 : Etiologie des pertes de substance
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Une patiente présentait comme antécédent une ostéogénése imparfaite.
Toutes les tumeurs ont été diagnostiquées par une biopsie préalable

avant d’envisager la résection.

Lors du diagnostic, il n’y avait de localisation a distance des tumeurs, sauf
chez 2 patients ; le patient 16 présentait une localisation ganglionnaire

axillaire et épitrochléenne et le patient 18 une atteinte pulmonaire.

Les tumeurs malignes ont toutes bénéficié d’'une chimiothérapie néo-
adjuvante et adjuvante, selon les protocoles en vigueur. Aucun patient n’a
recu de radiothérapie pré-opératoire, mais 5 patients atteints de sarcome
d’Ewing et celui présentant le rhabdomyosarcome ont bénéficié d'une
radiothérapie post-opératoire. Le délai moyen entre la chimiothérapie néo-
adjuvante et la chirurgie était de 121 jours, (de 91 a 178 jours), celui entre
la chirurgie et la chimiothérapie adjuvante était de 16 jours (de 5 a 53
jours), et de 37 jours (de 13 a 117 jours) pour le délai moyen entre
chirurgie et radiothérapie. La dose moyenne cumulée de radiothérapie
était de 47 Grays (de 44 a 54 Grays).

Concernant les exéréses tumorales (n=21), l'analyse histologique
montrait des marges RO pour toutes les pieces opératoires sauf une. La
réponse a la chimiothérapie selon la classification de Huvos était bonne

avec moins de 5% de cellules résiduelles dans 75% des cas (n=16).

92% des patients ont survécu (n=23), correspondant a 90% des patients
atteints de tumeurs malignes (n=18). Deux patients (patiente 6 et 11) ont
présenté des récidives locale et métastatique pulmonaire, ces derniéres
traitées par lobectomie, mais décédeérent. La chimiothérapie a éliminé les

meétastases ganglionnaires du patient 16 et pulmonaire du patient 18.
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Enfin, le patient 21 a présenté une métastase pulmonaire isolée deux ans

apres l'exérese, traité par lobectomie et sans récidive ni séquelle.

Le suivi moyen est de 86 mois (de 16 a 158 mois)

Tableau 1. Données démographiques

Pa Age S Diagnostic Volum Chimiot Radiothér Cellule Récid Statut Suivi
tie (ans) e e hérapie apie s ive patient au (mois)
nt X tumeur résidu dernier
e (cmz) elles suivi
Sarcome Néo-adj / 1
1 12 M 160 - - PAM 82
d’Ewing adj
Sarcome Néo-adj / 0
2 14 F 595 - - PAM 138
d’Ewing adj
Sarcome Néo-adj / 1
3 12 M 2608,5 Adj - PAM 18
d’Ewing adj
Néo-adj / 2
4 14 M  Ostéosarcome 29,04 g - - PAM 110
adj
Néo-adj / 5
5 12 F  Ostéosarcome 42,3 g - - PAM 96
adj
1,12 Locale
Néo-adj /
6 15 F  Ostéosarcome 1200 - + DCD 56
adj
Méta
7 2 F NF1 - - - - - PAM 158
Néo-adj / 0
8 8 M  Ostéosarcome 56 g - - PAM 57
adj
Néo-adj / 3
9 14 F  Ostéosarcome 219 g - - PAM 94
adj
Néo-adj / 0,3
10 12 M  Ostéosarcome 161 g - - PAM 35
adj
11 8 F Sarcome 260 Néo-adj / Adj 35,5 Locale DCD 22
d’Ewing adj +
Méta
12 10 M Sarcome 128 Néo-adj / Adj 12 - PAM 37
d’Ewing adj
13 3 M Sarcome 82 Néo-adj / - 0 - PAM 62
d’Ewing adj
14 5 F NF1 - - - - - PAM 139
15 16 F Sarcome 33 Néo-adj / Adj 5 - PAM 16
d’Ewing adj
16 4 M Rhabdomyosarc 119 Néo-adj / Adj 20 - PAM 140
ome adj
17 6 M NF1 - - - - - PAM 126
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18 9 M Sarcome 18,5 Néo-adj / - 1 - PAM 138

d’Ewing adj
19 16 F Sarcome 66,6 Néo-adj / - 0 - ?7?? 141
d’Ewing adj
20 13 F  Ostéosarcome 243 Néo-adj / - 25 - PAM 155
adj
21 14 F  Ostéosarcome 408 Néo-adj / - 2,64 - PAM 33
adj
22 9 F Sarcome 219 Néo-adj / Adj 0 - PAM 21
d’Ewing adj
23 7 F  Adamantinome 196 - - - - PAM 33
24 12 F NF1 - - - - - PAM 137
25 11 F  Ostéosarcome 94,5 Néo-adj / - 0 - PAM 108

adj

M, masculin / F, féminin / NF1, neurofibromatose type 1 / Néo-adj, néo-adjuvant / adj,

adjuvant / DCD, décédé / PAM, pas de signe de la maladie / Méta : métastase

4.2 Modalités opératoires

Les patients ont tous bénéficié de I'exérese osseuse et de la
reconstruction immédiate dans le méme temps opératoire. La perte de
substance moyenne était de 13 cm (de 5 a 26 cm). Cela correspondait a
en moyenne 52% du membre réséqué (entre 30 et 100%). En effet, les
patients 3 et 22 se sont vus réséquer la totalité de leur aile iliaque. Elle
concernant le membre supérieur pour 28% (humérus : n=4, radius : n=1
et ulna : n=2), le membre inférieur pour 60% (fémur : n=5, tibia : n=10), le
bassin pour 8% (n=2) et le rachis pour 4% (n=1). La Iésion était du cété
droit dans 48% des cas (n=12), a gauche dans 48% (n=12) et axiale dans
4% (n=1). Concernant les lésions tumorales, les résultats anatomo-
pathologiques retrouvaient des marges saines RO dans 95% des cas. Seul
le patient 6 présentait un reliquat microscopique a I'histologie, donc classé

R1. Aprés chimiothérapie néo-adjuvante, on retrouvait a l'analyse
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anatomo-pathologique en moyenne 5,7% de cellules tumorales (de 0 a
35,5%) (tableau 2).

Nous n’avons réalisé que des lambeaux osseux purs. Le patient 19 a
bénéficié d’'une couverture secondaire par lambeau de gastrochemius
medialis. La fibula était prélevée en controlatéral dans 92% des cas
(n=23). Elle était utilisée en double canon dans 28% des situations (n=7),
en trifoliée pour 4% (n=1) ; enfin, les deux fibulas étaient transférées dans
12% des reconstructions (n=3). En moyenne, 18 cm d’os étaient greffés
(allant de 6 a 28 cm), avec une longueur de fibula distale restante de 59
mm en moyenne (de 36 a 130 mm). Une syndesmodeése a été réalisée
dans 60% des cas. La technique de Capanna a été utilisée pour 3
reconstructions, soit 12% des cas (figure 4). La longueur moyenne des
allogreffes transplantées était de 23 cm (de 16,5 a 28,5 cm), et les fibula
étaient toutes positionnées en intramédullaire, donc positionnées aprés
alésage de lallogreffe. Elles étaient ostéosynthésées par voie interne
dans 76% des cas (plaque : n=12, enclouage : n=4, broches n=5), et par
fixateur externe dans 24% (n=6). Il n’a pas été nécessaire de faire une
résection d’'un tronc vasculaire. Une greffe cortico-spongieuse était
associée a la reconstruction dans 36% des cas (n=9), et placée au niveau
des jonctions. Un de ces patients a bénéficié d’'une greffe inter-tibio-
fibulaire lors de ce temps opératoire. 36% des enfants ont eu une
arthrodése articulaire (épaule : n=4, hanche : n=3, cheville : n=1 et rachis :
n=1).
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Figure 4 : Méthodes de reconstruction par fibula

Le temps opératoire moyen était de 485 minutes (de 282 a 780 minutes),
avec une durée moyenne de résection de 182 minutes (de 56 a 402
minutes) et de préléevement de 89 minutes (de 35 a 308 minutes). Les
anastomoses ont duré en moyenne 61 minutes (de 26 a 154 minutes).
Elles étaient réalisées dans 74% des cas en termino-terminal (n=18), en
termino-latéral dans 24% (n=6) et latéro-latéral dans un cas. Un patient
seulement a bénéficié d’'une anti-agrégation peropératoire. 56% des
patients ont été transfusés pendant l'intervention contre seulement 24%
en post opératoire, avec une moyenne de 2,3 poches de Concentrés de
Globules Rouges (CGR). 28% des enfants ont eu une transfusion de
Plasma Frais Congelé (PFC) avec en moyenne 1,5 poche. Notre protocole
post-opératoire ne prévoyait pas d’anti-agrégation plaquettaire. La durée
moyenne de séjour dans notre Centre Hospitalo-Universitaire était de 11

jours (de 4 a 40 jours).
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Tableau 2 : Modalités opératoires

Pati Localis Taille Configur Longueu Syndes GCS Ostéosynthés Anastomoses Arthr
ent ation PDS ation r fibula modése e artérielles odés
(cm) lambeau (cm) e
1 Huméru 16 Simple 19 N 0 Interne : plaque  TL:a. humérale  Epaul
s e
2 Fémur 22 + 23 (6] 1 Interne : clou TL : AFS -
Allogreffe
3 Bassin 15 Bifoliée 25 O 0 Interne : plaque TT : artére Hanch
+ vis glutéale e
inférieure
4 Tibia 12,5 Bifoliée 28 O 1 Externe : TT:ATP -
fixateur
5 Tibia 13,5 Simple 20 O 1+ Interne : broches TT : ATA Chevill
GITB e
6 Huméru 17 Simple 19 O 0 Interne : plaque LL : artére Epaul
s brachiale e
7 Tibia 6 Simple 6 N 0 Interne : clou + TT : ATA -
fixateur externe
Fémur 12 2 fibula 17117 O 0 Interne : plaque TT : AFS -
Fémur 26 + 28 N Interne : clou TT : branche de -
Allogreffe I'AFP
10 Fémur 16 + 18 N 1 Interne : clou TL : AFS -
Allogreffe
11 Tibia 12 Bifoliée 20 O 1 Externe : TT:ATP -
fixateur
12 Tibia 15 Simple 18 O 0 Interne : plaque TT : ATA -
13 Fémur 2 fibula 11/11,5 O 1 Interne : plaque TT : branche de  Hanch
I'AFP e
14 Tibia 7 Bifoliée 16 o 0 Externe : TT:ATA -
fixateur
15 Tibia 12,5 Bifoliée 24,5 O 1 Interne : plaque TT : ATA -
16 Ulna 8 Simple 8,5 O 0 Interne : broches TT : artére -
ulnaire
17 Ulna 8 Simple 8,5 N 0 Interne : broches TT : artére -
+ fixateur ulnaire
externe
18 Tibia 10,5 Bifoliée 22,5 N 0 Externe : TL : ATP -
fixateur
19 Tibia 10,5 Bifoliée 25 O 0 Interne : plaque TL: ATP -
20 Huméru 18 Simple 20 N 1 Interne : plaque TL : artére Epaul
s + vis humérale e
21 Huméru 16,5 Simple 18,5 N 0 Interne : plaque TT : artére Epaul
s circonflexe e
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22 Bassin 6 Trifoliée 25 O 0 Interne : plaque TT : artére Hanch

+ vis glutéale e
inférieure
23 Tibia 16 2 fibula 17,5/18 O Interne : plaque TT: ATP
24 Rachis 5 Simple 8 N 0 Interne : broches TT : 10° artére Rachis
intercostale
25 Radius 14 Simple 18 N 0 Interne : broches TT : artére
radiale

O, oui/ N, non / GCS, greffe cortico-spongieuse / GITF, greffe inter-tibio-fibulaire / TT,
termino-terminal / TL, termino-latéral / LL, latéro-latéral / AFS, artére fémorale
superficielle / AFP, artére fémorale profonde / ATP, artere tibiale postérieure / ATA,

artére tibiale antérieure

4.3 Complications

4.3.1 Complications péri-opératoires

Pendant la période péri-opératoire, le taux de complication global chez
ces 25 patients était de 88%. Néanmoins, il ne concerne que 13 patients
de notre série, dont 10 traités par chimiothérapie néo-adjuvante et
adjuvante.

4.3.1.1 Complications générales

Pendant 'hospitalisation, un patient a développé une infection urinaire

traité par antibiothérapie adaptée et spontanément résolutive. Aucun

déces n’a été rapporté.
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4.3.1.2 Site receveur

La majorité de ces complications concernaient le site receveur, et était
largement attribuée a I'infection locale et a la désunion cicatricielle. Nous
n‘avons déploré aucune perte du lambeau de fibula vascularisée.
L’infection locale (n=5) et la désunion cicatricielle (n=5) du site receveur
étaient au premier plan. Les patients 3 et 8 ont présenté une infection
superficielle ayant nécessité pour le premier une couverture par greffe de
peau mince, et pour le second d’'une couverture par lambeau local. Les
autres cas ont été traités par antibiothérapie adaptée sans reprise
chirurgicale. Concernant les désunions de la voie d’abord, les 5 patients
ont tous été réopérés et ont bénéficié d’'une couverture par lambeau de
gastrocnemius medialis / greffe de peau mince (patients 11 et 19), derme
artificiel Matriderm® / greffe de peau mince (patients 22 et 23), ou
simplement parage de la plaie (patient 12). Le patient 6 a présenté un

hématome évacué au lit (tableau 3).

4.3.1.2 Site receveur

Au niveau du site donneur, nous avons constaté une parésie du nerf
fibulaire commun (n=2), un déficit du long fléchisseur de I'hallux (n=2) et
un déficit du long extenseur de I'hallux (n=4) qui ont tous été résolutifs
dans le temps. Le patient 22 a présenté une ischémie per-opératoire qui
a nécessité une revascularisation par sonde de Fogarty. C'est le seul
patient de notre série qui s’est vu prescrire une anti-agrégation
plaquettaire pendant I’hospitalisation. Enfin, un volumineux hématome de
jambe a été diagnostiqué chez le patient 19 et a été traité par reprise

chirurgicale.
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Tableau 3 : complications péri-opératoires

Complications %

Complications locales 84

Site receveur

Echec de lambeau 0
Désunion cicatricielle 20
Infection 20
Hématome 4

Site donneur

Parésie nerf fibulaire commun 8
Déficit long fléchisseur de I'hallux 8
Déficit long extenseur de I'hallux 16
Ischémie per-opératoire 4
Syndrome de loges 4
Complications générales 4
Infection 4
Déceés 0
Total 88

4.3.2 Complications a long terme

4.3.2.1 Complications générales
Il'y a eu 8% de décés a long terme (n=2) dus a la maladie ; les patients 6
et 11 développérent des métastases notamment pulmonaires et

cérébrales fatales (tableau 4)
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4.3.2.2 Site receveur

Concernant les complications du site receveur, le taux de complication

était évalué a 72%.

La consolidation osseuse était bonne chez 44% des enfants (n=11), c’est-
a-dire ne nécessitant aucune reprise chirurgicale. 36% des patients (n=9)
ont présenté une pseudarthrose a la jonction héte receveur-transplant
traitéte par greffe cortico-spongieuse, permettant d’assurer une
consolidation définitive. Au total, 87% des patients vivants (n=20) ont
consolidé, ou 80% des patients de notre série. Nous avons observé une
non union osseuse chez 12% des patients (n=3), qui ont tous regu une
radiothérapie post-opératoire. Enfin, 8% des patients (n=2) présentaient
une pseudarthrose serrée a la jonction proximale entre I'os receveur et la
fibula, mais n’entravant pas leurs activités de la vie quotidienne ; le patient
13 était atteint d’'un sarcome d’Ewing du fémur mais déambulait sans aide,
le patient 21 présentait un ostéosarcome de I'humérus et pouvait
accomplir les gestes du quotidien. Aucun des patients infectés en péri-
opératoire n'a présenté de retard de cicatrisation. En revanche, parmi les
cing patients avec une désunion cicatricielle, deux d’entre eux ont eu une

absence de consolidation osseuse (figure 5)
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Consolidation

« Bonne
d 1 reprise chirurgicale
# Non consolidation

Pseudarthrose serrée

Figure 5 : Consolidation osseuse

48% des patients (n=12) ont présenté des fractures du membre
reconstruit, dont deux avec plusieurs fractures. Parmi eux, on retrouva
trois fractures du membre supérieur. La majorité se manifesta par une
douleur avec ou sans traumatisme mineur, ou par un trait de fracture a la
radiographie de contréle. Aucun traitement orthopédique particulier ne fut
instauré pour la majorité d’entre ces fractures, étant donné la découverte
fortuite et a posteriori de celles-ci. Une seule nécessita une reprise
chirurgicale avec pose de plaque. Alors que notre série comporte six
patients ayant été traités par radiothérapie, seulement un d’entre eux
manifesta une fracture de stress et une non consolidation de son

transplant.

Aucune raideur du membre transplanté ne fut constatée, a 'opposé d’'une

déviation axiale chez un patient (4%).
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4.3.2.3 Site donneur

Au niveau du site donneur, le taux de complication était évalué a 20%.

Aucune instabilité de cheville n’a été observée malgré une déformation en
valgus présente chez 16% des enfants (n=4). Pour ces patients, la
longueur de fibula restante était a chaque fois inférieure a 42 millimétres.
Les trois quarts ont bénéficié d’'une syndesmodése pendant la chirurgie
initiale. Le patient 13, &gé de trois ans lors de I'exérése de sa tumeur, et
devant la déviation en valgus de sa cheville, a été réopéré a 3 ans de la

reconstruction pour réaliser la syndesmodése.

Le patient 13 (4%) montra un hallux en griffe persistant du cété du

prélévement du transplant.

Tableau 4 : complications a long terme

Pati Consolidatio Consolida Pseudart Non Fract Site Consolidation Valgus

ent n primaire tion hrose consolid ure fractur fracture chevill
retardée ation e e
1 - oul - - + MS oul -
2 Ooul - - - + MI oul -
3 Ooul - - - - - - -
4 - oul - - - - - -
5 Ooul - - - + MI oul -
6 - oul - - - - - -
7 - oul - - ++ Ml DCD non -

consolidée

8 - oul - - - - - -
9 - oul - - - - - -
10 Ooul - - - + MI oul -
11 - - - oul - - - -

12 - - - Oul ++ MI + MI NON -
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13 - - Oul - + Mi PSEUDARTH +

ROSE

14 - oul - - + Ml oul +
15 - - - oul
16 - oul
17 - Oul - - + MS OUI par pose

de plaque
18 Ooul - - - + MI oul
19 Ooul - - - + MI oul
20 Ooul - - - + MS oul
21 - oul oul - - - - +
22 Ooul - - - - - - +
23 Ooul
24 Ooul
25 Ooul

1/3, tiers / +, avec / -, sans / MS, membre supérieur / MIl, membre inférieur

4.4 Résultats fonctionnels

4.4.1 Consolidation

Le délai moyen de consolidation apres chirurgie de transplantation de
fibula était de 15 mois (de 2 a 55 mois), toute étiologie et localisation
confondues chez les 20 patients ayant acquis cette consolidation, soit
80% de notre série (tableau 5). Concernant les étiologies tumorales
malignes (n=20), on retrouvait une différence de délai de consolidation
entre les jonctions proximale et distale, avec une intégration plus rapide
en distal de 15 mois versus 17 pour I'ostéosarcome ; pour le sarcome
d’Ewing, cette différence était nettement plus importante avec 11 mois en
distal contre 20 mois en moyenne pour la jonction proximale. A l'inverse,

les quatre patients atteints d’'une pseudarthrose sur neurofibromatose
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avaient un délai moyen de consolidation plus long (18 mois, de 4 a 55
mois), avec une intégration plus rapide au niveau de la jonction proximale
(13 mois contre 23 mois). L'intégration la plus rapide du greffon est
retrouvée chez le patient 23, avec une consolidation osseuse compléte
aux deux jonctions deux mois aprés I'exérése de son adamantinome du
tibia. Les neufs patients ayant bénéficié d’'une greffe cortico-spongieuse
lors de la transplantation ont un résultat semblable a celui du reste de
I’échantillon avec un délai moyen de consolidation de 14 mois. Parmi eux,
on retrouve le patient 9 décédé sans avoir atteint la consolidation, et le

patient 15 qui n’est pas consolidé sur sa jonction distale.

Tableau 5 : Délai de consolidation

Consolidation (mois) TOTAL Jonction supérieure Jonction inférieure
Tumeur maligne 16

Ostéosarcome 16 17 16
Sarcome d’Ewing 16 20 11
Rhabdomyosarcome 15 18 12
Tumeur bénigne 2 2 2
Neurofibromatose type 1 18,4 13 23

4.4.3 Hypertrophie

L’appui partiel était repris trés précocement avec un délai moyen de 2,41
mois (tableau 6). Tous les patients ont repris une marche avec appui
partiel avant 6 mois, sauf le patient 3 opéré d’'une résection de l'aile iliaque

et le patient 12 qui a présenté un retard de cicatrisation sur son membre
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inférieur transplanté. L'appui complet était quant a lui autorisé aprés
vérification de consolidation osseuse a la radiographie, avec un délai
moyen de 8 mois, bien évidemment sous couvert d’une attelle protégeant

le membre reconstruit.

L’hypertrophie du lambeau de fibula était avérée chez 56% des patients
(n=14). 57% des fibula du membre supérieur se sont hypertrophiées avec
une moyenne de 47% (de 30 a 73%), contre 67% des fibula du membre
inférieur avec une moyenne de 154% (de 86 a 273%). Concernant les
transplantations sur le rachis et le bassin, il 'y a pas eu d’hypertrophie
osseuse significative. Toutes localisations confondues, nous avons
constaté qu’elle était plus rapide lors des reconstructions aprés exérése

bénigne (168%) que tumorale (111%).

4.4.4 Différence de longueur de membres

Nous avons constaté une différence de longueur des membres chez 32%
de nos patients (n=8), dont deux sur les membres supérieurs et un sur le
bassin. Les patients 16 et 25 présentaient respectivement une différence
de longueur de membres de 50 et 55 centimétres, mais elle leur permettait
I'utilisation de leur membre supérieur et n’entravait pas ou peu leurs
activités quotidiennes ; le patient 3, de par la localisation iliaque, présentait
une différence de longueur de membres résiduelle inférieure a 10
millimétres. Cing patients ont eu une asymétrie de longueur des membres
inférieurs ; deux ont bénéficié d’une épiphysiodese tibiale ramenant cette
différence a moins de dix millimétres, le patient 8 a bénéficié d’'une
chirurgie d’allongement équilibrant parfaitement la longueur des deux

membres inférieurs. Enfin, deux patients ont gardé cette différence au
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quotidien. Au total, seulement trois patients gardent une différence de

longueur de membre.

Tableau 6 : Résultats principaux

Patient Consolidation Temps de reprise Hypertrophie Différence de longueur de MSTS
(mois) appui complet membre résiduelle (mm)
(mois)

1 48 0 + - 26
2 21 6 + - 29
3 12 20 - 5 25
4 18 12 + - 25
5 12 8 + - 22
6 37 0 - - -

7 55 19 + Epiphysiodése : 10 25
8 10 12 + Allongement : 0 23
9 14 13 + - 26
10 36 3 - - 28
11 - 13 - - -

12 - 18 - - 17
13 75 6 + 20 21
14 6 4 + Epiphysiodése : 0 24
15 - 10 + - 23
16 18 0 - 50 23
17 29 0 + - 19
18 13 10 - - 28
19 10 8 - - 15
20 6 0 - - 19
21 - 0 + - 21
22 21 10 - - 28
23 6 + 10 27
24 18 - - 12
25 0 + 55 27
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4.4.5 Autres résultats

Enfin, la reprise de I'école se faisait en moyenne a 7 mois avec des écarts
entre 1 et 24 mois. Deux enfants ont repris I'école plus d’'un an apres la
prise en charge : le patient 13 était agé de trois ans au moment de sa
reconstruction, et le patient 13 avait bénéficié d’'une chirurgie complexe du

bassin.

A l'exclusion des deux enfants décédés, 78% des enfants (n=18) ont
repris une activité sportive pendant I'école ou a titre personnel. La
moyenne de reprise d’une activité physique était en moyenne a 24 mois
de lintervention (de 9 a 63 mois). Ceux qui n'en pratiquaient pas

expliquaient qu’ils étaient limités de par la chirurgie.

Le score MSTS moyen était de 23 (de 12 a 29). Nous ne retrouvons
aucune différence significative entre un score MSTS du membre supérieur
par rapport au membre inférieur (22,5 vs 23,4), ni entre une étiologie
tumorale maligne et une pathologie bénigne (21,4 vs 23,6). L’enfant
présentant le score le plus faible était porteur d’'une neurofibromatose. Il a
développé un tassement de sa neuviéme vertébre thoracique secondaire
a un scalopping trés important et une compression médullaire par fracture
de la huitieme vertebre thoracique. Nous avons réalisé une libération
médullaire antérieure stabilisée par une fibula vascularisée. L’enfant
présentant le score le plus élevé a bénéficié d’'une reconstruction de fémur

par la méthode de Capanna, sans complications post opératoires.

L’évaluation de la cicatrice de prélevement était jugée trés bonne pour
52% des enfants, avec une note de 4/4. Seul un patient a donné une note

de 1, soit 4%. En revanche, concernant la cicatrice du site receveur, la
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majorité des patients (78%) a jugé la cicatrice soit assez belle avec un

score de 3 (n=9), soit plutét disgracieuse (n=9) avec un score de 2.

12

10

8

6

4 Cicatrice site receveur
z Cicatrice préléevement

1 lflcatrlce prelever@ent Clcatrlcgl site receveur

Figure 6 : Evaluation des cicatrices de prélevement et du site receveur
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5. DISCUSSION

Dans notre série, la perte de substance osseuse est la plupart du temps
supérieure a cing centimétres, et représente ainsi une excellente

indication a un greffon osseux vascularisé (5)(81)(6)(76).

En cas de résection fémorale, nous avons associé a la fibula
controlatérale soit une allogreffe si I'enfant avait commencé sa croissance,
soit la fibula homolatérale s'il était petit. Les reconstructions tibiales étaient
majoritairement effectuées par fibula bifoli€ée comme décrit par Jones (82).
Pour un enfant avec une localisation iliaque, nous avons ftrifolié la fibula.
En cas de résection péri-articulaire, le lambeau libre a été associé a une

arthrodeése.

Zaretski et al (48) ont publié un algorithme de reconstruction des os longs
par lambeau libre de fibula en fonction du protocole des tumeurs osseuses

et de leur localisation.

En cas d’atteinte articulaire, le prélevement libre d’épiphyse proximale de
la fibula, sous la dépendance de l'artére tibiale antérieure, permet de
reconstruire l'articulation et de préserver le potentiel de croissance du
membre. De plus en plus d’études (83)(84) démontrent les avantages de
cette technique, bien que plus délicate car nécessitant le double

d’anastomoses vasculaires (85).

RN



5.1 Etiologie

L’étiologie principale est bien évidemment tumorale. La reconstruction par
fibula vascularisée apres résection carcinologique est une technique fiable
qui a fait ses preuves depuis longtemps (86)(87)(88)(5)(89)(90)(91).
Néanmoins, de nouvelles techniques voient le jour pour essayer de
s’affranchir des séquelles liées au prélevement de la fibula. Ainsi, la
technique de la membrane induite, décrite par Masquelet en 1986 (62)
pour traiter des pseudarthroses infectées et des défects osseux et
popularisée en 2009, est en plein essor. Biau (92) est le premier a |'utiliser
en 2009 aprés résection carcinologique chez un enfant. Par la suite, les
études se multiplient dans la population pédiatrique(93)(94)(95), et
montrent que cette technique est fiable méme en cas de perte de
substance osseuse de grande taille (96), supérieure a 60% du membre
(97).

Concernant les reconstructions pour pseudarthroses congénitales, les
taux élevés de non consolidation et de ré-interventions lui font disputer
d’autres techniques depuis de nombreuses années. Concernant la fibula,
plusieurs études multicentriques (41).. rapportent un taux de consolidation
primaire de 70%, avec un taux de succes qui augmente avec I'dge du
patient (98). Malheureusement, cette technique nécessite souvent une
deuxiéme greffe d'os spongieux, les jonctions étant le siege de
pseudarthroses. On évalue le taux de 2° intervention a 30%. Des fractures
de fatigue souvent indolores surviennent alors que la fibula commence a
s’hypertrophier (99). De plus, le prélévement peut entrainer un valgus de
cheville douloureux avec la croissance et une différence de longueur de
membres avec le temps (100). La technique par enclouage

centromédullaire, reprise par Charnley en 1956, reste un traitement de
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référence. Les publications récentes rapportent un taux de consolidation
de plus de 80% (101)(102). Les complications majeures retrouvées sont
la douleur et raideur de la cheville et du pied, parfois associées a un valgus
de cheville. On retrouve surtout une inégalité de longueur de membre
dans plus de la moitié des cas (101). Enfin, la méthode d’llizarov propose
un taux de consolidation qui varie entre 50 et 90% (103). L'étude EPOS
(European Paediatric Orthopaedic Society) est une étude multicentrique
européenne. Elle montre que chez les 108 patients traités par la méthode
d’'llizarov, les meilleurs résultats sont obtenus par la résection de la
pseudarthrose, compression de la zone et allongement métaphysaire

avec un systéme englobant le pied (104).

5.2 Analyse des vaisseaux

L’analyse des vaisseaux receveurs par angio-TDM ou artériographie en
bilan pré-opératoire n’est pas systématique chez I'enfant. En effet, ce
dernier ne présente pas de facteurs de risque cardio-vasculaires et n’a,
en dehors d'une étiologie traumatique, aucune raison d’avoir des

vaisseaux pathologiques.

Concernant la vascularisation de la fibula, aucune analyse
complémentaire n’a été réalisée, comme préconisé ainsi par beaucoup
(105)(106)(107). Néanmoins, Young (106) considere que I'angiographie
doit étre systématique chez 'enfant comme chez I'adulte pour détecter les
anomalies vasculaires comme lI'absence d’artére fibulaire congénitale ou
une artére fibulaire prédominante avec des artéres tibiales antérieure et
postérieure hypoplasiques ou absentes. Nous considérons que

I'artériographie reste un examen invasif avec des complications

RAR



probables, et doit donc étre proposée en cas de doute clinique. Nous
n‘avons jamais constaté I'absence congénitale d’artére fibulaire nous

obligeant a renoncer au prélévement.

5.3 Anastomoses

Nous réalisons dans les trois quarts des cas les anastomoses artérielles
en termino-terminal. Néanmoins il est admis que théoriquement, il est
préférable de réaliser des anastomoses artérielles en termino-latéral pour
maximiser la perfusion sanguine distale chez les jeunes enfants a fort

potentiel de croissance (108).

Certaines équipes considérent qu’un retour veineux suffisant peut se faire
via un mécanisme de suffusion, permettant de s’affranchir d’'une nouvelle
anastomose microchirurgicale (109). Nous pensons qu’il n’y a aucun
argument décrit dans la littérature ce jour pour ne pas reéaliser
I'anastomose veineuse. Schwarz (108) propose d’éviter les veines trop
superficielles, surtout au niveau de la jambe. Les vaisseaux chez I'enfant
sont de trés bonne qualité, avec un diamétre souvent supérieur a un

millimétre.

5.4 Anti-agrégation plaquettaire / anticoagulation

Nous ne prévoyons pas d’administrer de facon systématique une anti-
agrégation plaquettaire ni une anticoagulation en per ou post opératoire.
Un seul enfant a bénéficié d’'un traitement par antiagrégant plaquettaire

(Aspirine®) en peropératoire suite a une ischémie aigue de membre par
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thrombose de l'artére fémorale profonde aprés résection carcinologique
d'une aile iliaque, puis une anticoagulation préventive (Lovenox®)

pendant 15 jours.

Aucun consensus n’existe a ce jour dans la littérature. Canales et al (110)
ont publié la premiére grande série de lambeaux libres chez I'enfant (106
cas en 1991). lls recommandent un traitement par héparine de bas poids
moléculaire pendant 5 jours associé a une anti-agrégation plaquettaire par
Aspirine® pendant 4 semaines. En revanche, Serletti et al (111) proposent
en 1996 un traitement anticoagulant pour les enfants agés de moins de
six ans. Selon eux, a cet age la paroi vasculaire serait translucide et de
consistance gélatineuse, rendant le vaisseau plus sensible aux

traumatismes lors de la dissection et donc aux thromboses.

5.5 Résultats

Le taux de réussite de lambeaux libres de fibula dans notre série est de
100%. Dans la littérature, il varie entre 90 et 100% (86)(87)(89)(6)(91).

5.5.1 Amputation

Aucune amputation n’a été réalisée dans notre série. De nos jours les
mentalités ont changé par rapport a celles du siécle dernier, et il semble
plus difficile a accepter I'idée d’étre amputé d’'un membre. De nombreuses
études se sont attachées a comparer résultats fonctionnels, évaluation
des taches quotidiennes et qualité de vie entre les patients ayant bénéficié
d’'une chirurgie de conservation de membre et ceux amputés.
Indépendamment de la prise en charge carcinologique, les scores

d’évaluation sont sensiblement similaires, avec une tendance a de
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meilleurs scores fonctionnels en faveur de la chirurgie conservatrice
(112)(113)(114). Néanmoins le taux de ré-interventions est y est plus
fréequent (115), augmentant les séjours a I’hdpital et jouant sur le ressenti
physique et psychologique de I'enfant et sa famille. Les études comparant
I'impact psychologique entre ces deux groupes n’ont pas montré a ce jour
d’avantage psychologique en faveur de la conservation du membre (47)
hormis cosmétique, mais bien une majoration des plaintes somatiques et
psychiques due aux seéjours répétés en structure hospitaliére pour la

chirurgie conservatrice (116).

5.5.2 Temps de consolidation

Dans notre série, 80% des enfants ont atteint la consolidation, avec un
délai moyen de 15 mois toute étiologie et localisation confondues, en
comptant les deux patients décédés. Sans eux, le taux de consolidation
atteint 87%. Celle-ci est soit primaire, soit secondaire a une reprise
chirurgicale avec greffe cortico-spongieuse. Deux autres enfants (8%)
présentent une pseudarthrose serrée a la jonction proximale n’entravant
pas leurs activités quotidiennes.

Parmi les 11 enfants (44%) ayant consolidé sans reprise chirurgicale, 4
ont bénéficié d’'une greffe cortico-spongieuse primaire, et 9 autres enfants
(36%) ont consolidé avec greffe osseuse secondaire. Trois enfants n’ont
pas atteint la consolidation, un d’entre eux est décédé en raison d'une
récidive locale et a distance de sa tumeur. Un autre présente une
pseudarthrose radique traitée par greffe cortico-spongieuse, greffe inter-
tibio-fibulaire puis membrane induite, encore en cours de prise en charge.
Enfin le dernier enfant a bénéficié d’'une greffe osseuse complémentaire

a 18 mois de la chirurgie initiale.
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Dans la littérature, on retrouve un taux de consolidation final qui varie
entre 70% et 100%, avec une durée moyenne de 4 a 24 mois
(88)(5)(89)(90)(108)(117)(109)(91)(118)(119)(120). Le recours a une

greffe osseuse secondaire fluctue entre 11% et 50%.

L’analyse statistique ne nous a pas permis de mettre en évidence de
relation entre le temps de consolidation et I'étiologie, la localisation, la
taille de la perte de substance, le type d'ostéosynthese ou I'ajout de greffe
osseuse (p<0.05), probablement a cause du faible échantillon de I'étude.
Néanmoins, il semblerait que le type d'ostéosynthése effectuée, I'ajout
d'une greffe osseuse complémentaire et la radiothérapie influencent le

délai de consolidation.

Les trois patients n’ayant pas consolidé n'ont pas bénéficié de greffe
osseuse associee et ont tous recu de la radiothérapie adjuvante. L'un est
ostéosynthésé par fixateur externe, les deux autres par plaque. Les deux
patients gardant une pseudarthrose serrée n’ont recu ni greffe osseuse ni

radiothérapie, mais ont tous les deux été ostéosynthésés par plaque.

Dans la littérature, on retrouve différents facteurs influencant Ila
consolidation osseuse, dont I'étiologie (121). Hariri (88) rapporte, dans sa
série de 38 patients, un taux de non consolidation deux fois plus long avec
un ostéosarcome qu’avec un sarcome d’Ewing ; cette différence n’est
cependant pas significative. |l suggére que le methotrexate qu’on retrouve
dans les chimiothérapies pour traiter l'ostéosarcome inhiberait la
formation osseuse et augmenterait le temps de consolidation. A I'inverse,
nous observons dans notre étude que les trois cas de non consolidation
sont arrivés chez les patients atteints d’'un sarcome d’Ewing. Alors que

I'ostéosarcome n’est pas radio-sensible, la radiothérapie complémentaire
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appliquée en traitement adjuvant pourrait bien jouer son réle également.
Concernant la pseudarthrose congéniale, les avis divergent dans la
littérature. Weiland (99) rapporte que les fractures du transplant entrainent
un retard de consolidation et une pseudarthrose, alors que Sakamoto

(100) montre au contraire une consolidation rapide chez ces patients.

La vascularisation de la fibula semble étre I'un des facteurs principaux
influencant la consolidation. Laffosse (81) met en évidence une
consolidation toujours plus rapide au niveau de I'extrémité distale que
proximale, car la métaphyse proximale recgoit sa vascularisation par des
branches de [l'artére tibiale antérieure qui n'est pas prélevée. La
consolidation est donc ralentie par le manque d’afflux sanguin. Laffosse
propose soit d’épargner le quart proximal de la fibula lors de son
prélevement, soit de faire un transplant bipédiculé. Cariou (23) propose
d’améliorer la vascularisation a chaque extrémité du greffon en prélevant
un manchon périosté. Soldado (122) publie en 2017 une série de
transplantations de fibula avec une extension de périoste vascularisé chez
10 enfants, et suggére que le périoste accélére la consolidation osseuse.
Aucune différence de fusion osseuse et délai de consolidation n’a été

observée entre une fibula simple ou bifoliée (90)(123).

Le type d’ostéosynthése est encore sujet a controverse dans la littérature
(124), mais il influe de fagon indiscutable sur la vascularisation du
transplant (23) :

- I'enclouage centromédullaire compromettrait la riche vascularisation
endostée, diminuerait le retour veineux et pourrait provoquer une
thrombose de la veine de drainage de la fibula (109)

- les plaques vissées altéreraient la vascularisation périostée sous la

plaque et endostée au niveau aux points de pénétration des vis (23).
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- le fixateur externe serait responsable d’'un appauvrissement en
pointillé des vascularisations périostée et centromédullaire aux

points de pénétration des fiches (23).

Falder (89) appuie beaucoup sur la nécessité d’'une fixation rigide aux
extrémités n’interférant pas avec la vascularisation, et semble préférer le
fixateur d’llizarov modifié qui offre une structure stable en trois
dimensions. A linverse, Campanacci (118), Han (125) et Schwarz (108)
recommandent |'utilisation de la plaque vissée. De Boer (121) va plus loin
en disant que I'argument selon lequel 'ostéosynthése interne diminuerait
la consolidation par perturbation de la vascularisation est faux. Il est
préférable d’utiliser un montage avec une stabilité plutdt relative
gu’absolue pour diminuer les contraintes et tensions sur le transplant, ce
que confirme EI-Gammal (80). Un montage stable et élastique associé a
un respect des vascularisations périostée et centromédullaire serait le

meilleur garant de la consolidation osseuse (23)(81).

Alors que la chimiothérapie et la radiothérapie ont permis le
développement des techniques de reconstruction osseuses pour
conserver le membre, elles sont également la source d’'une durée de
consolidation plus longue et augmentent le risque infectieux. Les
chimiothérapies ont une action cytotoxique sur les ostéoblastes, entravant
leur transformation en ostéocytes et ralentissant la fusion osseuse (126).
Nous n’avons pas retrouvé de différence significative en terme de
consolidation entre les patients avec chimiothérapie ou sans (p<0,05). La
radiothérapie peut quant a elle entrainer une nécrose osseuse, abolissant
complétement la consolidation (118). Zaretski (48) suggére méme que les
sarcomes d’Ewing devant bénéficier d’'une radiothérapie aient une

reconstruction osseuse deux ans apres la fin de la radiothérapie. Malgré
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¢a, les effets a long terme de la radiothérapie sont bien présents, et parfois
la survenue d'une fracture peut précéder l'apparition d'une tumeur

osseuse radio-induite (127).

L’ajout d’'une greffe osseuse complémentaire primaire ou a distance pour
traiter les retards de consolidation et pseudarthrose n’est pas encore bien
protocolisé. L’autogreffe spongieuse reste aujourd’hui le gold standard de
la greffe osseuse grace a ses propriétés ostéogénique, ostéoinductrice et
ostéoconductrice (21) mais son prélévement est morbide. Son association
a une autogreffe vascularisée permet d’augmenter la surface de contact
entre le greffon et le site receveur et de favoriser la consolidation, tout en
étant dépendant de la qualité du lit receveur et de la présence ou non de
pathologie locale ou systémique. De Boer (121) a étudié les facteurs
influencant la consolidation osseuse de 62 fibula vascularisées, et montre
que seuls une fixation stable et I'ajout de greffe spongieuse améliorent de
facon significative la fusion osseuse, ce que confirme Han (125). Nous
avons décidé de réaliser une greffe spongieuse primaire lors des
reconstructions au membre inférieur aprés résection tumorale chez huit
patients afin d’améliorer la fusion osseuse. De méme, nous avons associé
une allogreffe a la fibula dans trois cas, bifolié celle-ci dans trois cas et
réalisé un double prélévement de fibula dans un cas. Cinqg patients ont eu
une fusion osseuse avec une moyenne de 17 mois. Un patient n’est
toujours pas consolidé a ce jour, un autre est décédé de récidive de son
cancer avant d’étre consolidé et le dernier présente une pseudarthrose
serrée de sa jonction proximale n’entravant pas son quotidien. Les
indications de la greffe spongieuse primaire sont a discuter en fonction du
siege de la reconstruction, de la nature de I'ostéosynthese et du contexte

du patient (nécessité d’'une chimiothérapie et radiothérapie adjuvantes).

7



Nous avons utilisé la méthode de Capanna pour reconstruire trois fémurs
sur les cing de notre série. Cette technique récente est encore
relativement peu utilisée dans la population pédiatrique mais se
développe de plus en plus. On retrouve un taux de consolidation osseuse
variant entre 7 et 24 mois (80)(128)(49)(7) lorsque I'allogreffe est associee
a une fibula vascularisée. Cette derniére permet la consolidation de
I'allogreffe par ostéoconduction grace au mécanisme d’ostéoinduction de
la fibula (49). Moran (7) nous montre en 2006 que la fibula est toujours la
premiére a consolider, puis qu’elle s’intégre ensuite progressivement dans
I'allogreffe. Cela est confirmé par I'étude radiologique a long terme de
Manfrini (129) qui s’est intéressé a l'intégration a long terme de la fibula
dans l'allogreffe. |l suggére que la fibula vascularisée a la capacité de
revasculariser la surface endostée de l'allogreffe par un mécanisme
d’hypertrophie spongieuse du cortex. En cas de non consolidation ou de
fracture de I'allogreffe, une hypertrophie fibulaire réactionnelle se produit
et des lignées ostéogéniques apparaissent a la surface de I'os médullaire
de l'allogreffe. Manfrini propose que l'activité ostéoblastique de la fibula,
favorisée par l'appui et les micro-fractures, est capable d’induire une
activité similaire sur I'endoste de l'allogreffe. Enfin, il observe qu’en cas
d’échec du transplant vascularisé, les fractures de [lallogreffe ne
consolident pas car non capables de former un cal osseux, contrairement
aux allogreffes associées a un transplant vivant. Chang (130) constate
que le taux de non consolidation est augmenté quand la fibula n’enjambe
pas les ostéotomies. De méme Capanna (54) propose que pour maintenir
un contact important entre les deux greffons, le périoste de la fibula couvre
la ligne d’ostéotomie de fagon a entourer entiérement la jonction. Il est
important d’essayer de réaliser ces gestes complémentaires, car cette
chirurgie est souvent réalisée dans un contexte carcinologique avec

chimiothérapie qui est un facteur de non consolidation des allogreffes
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(7)(131). Enfin, Capanna (54) pense qu’il est intéressant d’associer des
biomatériaux comme support pour la croissance et la différenciation

ostéoblastique des cellules souches mésenchymateuses.

Depuis les années 2000, la technique de la membrane induite décrite par
Masquelet (62) est en plein essor (132). Alors gqu’elle a été utilisée au
début pour le traitement des pseudarthroses septiques, son application
dans le domaine de la chirurgie oncologique s’est nettement popularisée.
Elle entre en compétition avec toutes les techniques de reconstruction
classiqguement utilisée comme [l'autogreffe vascularisée ou non,
I'allogreffe, la prothése... Son argument principal est que la technique de
la membrane induite provoque moins de complications : pas de séquelle
de prélevement, moins d’infection, une bonne consolidation, une chirurgie
plus courte et 'absence de geste microchirurgical. Son point faible est
qu’elle nécessite deux temps opératoires. Néanmoins, Vigouroux (133)
nous expose des résultats similaires entre une reconstruction par fibula
vascularisée ou membrane induite chez 18 patients en terme
d’intervention chirurgicale, différence de longueur de membre ou
amputation. |l souligne méme que la technique de la membrane induite
est associée a un risque plus faible de complications et morbidité du site

donneur.

Dans la littérature, le délai de consolidation varie de 6 a 12 mois aprés la
deuxiéme intervention (94)(95)(93), mais les patients présentent souvent
un échec de consolidation primaire a une jonction posant I'indication d’'une
reprise chirurgicale pour complément de greffe spongieuse. Biau (92) est
le premier a reconstruire une perte de substance osseuse de 16
centimétres aprés résection d’'un sarcome d’Ewing chez I'enfant en 2008.

Il décrit une consolidation osseuse et une intégration rapides sans
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complication. Villemagne (93) rapporte une consolidation moyenne de 12
mois chez douze enfants, mais avec un échec de consolidation primaire
de 90% et reprise chirurgicale pour décortication et greffe spongieuse. I
constate qu’une fixation stable est un point clé pour obtenir la fusion
osseuse, et conseille de ne pas incorporer 'os cortical dans la membrane.
Gouron (94) observe une consolidation moyenne de 10 mois chez 14
enfants apres greffe spongieuse secondaire et nouvelle fixation en cas de
retard de consolidation. La principale complication de cette technique est
le risque de résorption massive. Accadbled (134) a décrit trois cas de
résorption massive aprés reconstruction fémorale pour cancer chez
I'enfant. Alors que le délai idéal entre les deux temps opératoires est de
six a huit semaines, I'auteur a préféré attendre la fin de la chimiothérapie
et de son activité antimitotique ; a ce jour, aucune étude n’a analysé la
membrane induite a six mois. La taille importante de la perte de substance
(50% a 70%) a nécessité I'ajout d’'une baguette tibiale pour un cas et d’'os
spongieux d’allogreffe pour un autre alors que Masquelet recommande
d’incorporer de tous petits fragments d’os spongieux. Enfin, 'auteur se
pose la question de la stabilité de la reconstruction, qui est un facteur
primordial de consolidation. Lors des grandes pertes de substances
osseuses, un frein a cette technique est la quantité de greffe autologue

spongieuse disponible, notamment chez I'enfant.

A notre connaissance, il n’existe pas dans la littérature de données sur la
croissance de ces enfants traités par la méthode de membrane induite,
probablement car le recul est suffisant. De méme, en cas d’indication de
radiothérapie complémentaire, cette derniére ne détruirait-elle pas cette

greffe osseuse morcelée ?
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5.5.3 Fractures de stress et hypertrophie

5.5.3.1 Fracture de stress

La fracture de la greffe est un phénoméne courant aprés transplantation
de fibula vascularisée, qui est considéré comme un moyen physiologique
d’obtenir une hypertrophie rapide. Inversement, la contrainte mécanique
répétée dépassant la force de I'os provoque une fracture de stress.

Dans notre série il y avait une incidence de 48% (n=12) de fractures de
fatigue, dont les trois quarts sont survenus en niveau du membre inférieur
a 17 mois en moyenne apres la chirurgie. Dans la littérature, on retrouve
un taux qui varie de 21% a 62% (88)(89)(108)(135).

Le seul facteur influengant la survenue des fractures de fatigue est la
longueur de la fibula (5)(7)(136) sans pour autant augmenter le risque de
non consolidation. L’alignement de la fibula (91) et la stabilité de
'ostéosynthése (120)(136) semble également jouer un rdle, avec une
préférence pour une ostéosynthése stable par plaque ou clou. En

revanche, la fibula bifoliée serait moins sujette aux fractures (89).

Elle se dévoile souvent lors d'un examen radiologique de contrdle, aprés
un effort violent ou une chute et est traitée dans la majorité des cas par un
traitement orthopédique. Un seul de nos patients a nécessité une greffe

osseuse complémentaire.

Dans notre série, 3 fractures sont survenues au membre supérieur a 55
mois en moyenne, comme |'ont souligné d’autres auteurs (120). Au niveau

du membre inférieur, on retrouvait deux fois plus de fractures du transplant
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au niveau du tibia par rapport au fémur, comme Hariri (88). Hsu (120)
suggerent qu’elles sont liées au poids excessif imposé a une jambe non
protégée. En effet, il y aurait une perturbation des mécanorécepteurs de
long du périoste fibulaire qui, associée a la force mécanique initiale faible
de la fibula, provoquerait ces fractures. Il recommande de protéger le
membre inférieur méme aprés consolidation de la fibula si celle-ci est

utilisée sous sa forme simple, ou la bifolier.

Concernant les reconstructions avec la méthode de Capanna, deux
patients sur les trois ont eu une fracture de stress, a 7 et 41 mois en
moyenne. Alors que Schwarz (108) n’observe aucune fracture dans sa
série, Houdek (56) et Fitoussi (95) en constatent a 40 mois en moyenne.
Ce dernier s’interroge sur la possibilité d’'une hypertrophie suffisante pour

éviter la survenue des fractures.

Nous avons observé 3 fractures sur les 4 enfants avec une pseudarthrose
congénitale. Dans la littérature, on retrouve un taux de fractures de 3 a 41
mois apreés l'intervention (137)(138)(100). De la méme facon, les auteurs
préconisent de protéger le transplant par une attelle le temps qu’elle

s’hypertrophie (139).

Comme De Boer et Wood (135), nous préconisons que le transplant
vascularisé doit étre protégé par une attelle pendant la premiére année,
mais que la remise en appui doit se faire progressivement pour favoriser

le remodelage et I'’hypertrophie de la greffe.
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5.5.3.2 Hypertrophie

Nous avons observé une hypertrophie osseuse pour 67% des fibula
transplantées au membre inférieur, et 33% au membre supérieur,

correspondant a 56% des fibula de notre série.

L’hypertrophie est 'un des principaux avantages du lambeau libre de
fibula vascularisée. Parce que le transplant est vivant, il peut répondre aux
contraintes de son nouvel environnement, et peut de ce fait se remodeler
et s’hypertrophier. Cependant, ces causes ne sont pas encore bien
connues ce jour. On a souvent supposé que seuls les transplants du
membre inférieur pouvaient s’hypertrophier de par la contrainte
mécanique appliquée a la fibula. Il est accepté, suite aux nombreuses
études des années 1980, que le stimulus mécanique et la contrainte par
'appui sont des facteurs majeurs pour maintenir la balance entre
formation osseuse et résorption. Une augmentation de la contrainte
meécanique sur les os longs peut produire une réponse adaptée ou celle-

ci dépasse la résorption.

Fujimaki et Suda (140), et Enneking (136) ont montré qu’il pouvait y avoir
une hypertrophie sans mise en appui, et que les forces mécaniques seules
n’expliquaient pas ce phénomene. Leur étude histologique indique que la
formation osseuse se fait grace a un périoste parfaitement vascularisé.
Cela est confirmé par Lazar et al (141), qui reconnaissent que la fibula
peut s’hypertrophier également au membre supérieur grace a un
épaississement du périoste, sans action au niveau de I'endoste. Falder
(89) constate une hypertrophie lors des reconstructions humeérales et non
au niveau des deux os de I'avant-bras. Il suggére que c’est dU a la charge

répétée des activités quotidiennes et de I'exercice ; 'humérus transmet la
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charge entiere alors qu’elle est partagée par le radius et I'ulna au niveau

de I'avant-bras.

El-Gammal et al (80) ont défini '’hypertrophie comme une augmentation
de 30% de la largeur d’origine en modifiant la formule de De Boer. Dans
notre série, on constate effectivement une hypertrophie des fibula
transplantées au membre supérieur chez 4 patients sur 7, avec une
moyenne de 47%. Néanmoins, aussi bien 'humérus que le radius et 'ulna

montrent une hypertrophie supérieure a 30%.

Les différents facteurs influengant I'hypertrophie sont bien évidemment
'appui, mais aussi le type d’ostéosynthése, I'age du patient, la
vascularisation du transplant (135)(136)(120)(125). Dans notre série,
nous avons trouvé que plus le délai de consolidation était rapide, plus
I'hypertrophie était importante (p=0,002). De méme, I'appui complet
précoce était un facteur d’augmentation de I'hypertrophie (p=0,0015). Au
membre inférieur, on observe une hypertrophie osseuse pour 67% des
fibula transplantées avec une moyenne de 157%, sans différence entre
une reconstruction sur un fémur ou un tibia. Pour 4 patients, on constate
méme une hypercorticalisation se faisant aux dépens de I'os médullaire.
De Boer (135) souligne en 1980 que [I'hypertrophie fibulaire est
augmentée lors des greffes par ostéosynthése externe, ce que réfute El-
Gammal. Ce dernier présente I'argument selon lequel I'ostéosynthése
interne diminue I'’hypertrophie mais au profit d’'un montage avec une
stabilité plutét relative qu’absolue pour diminuer le stress et la tension
initiaux sur le transplant. Nous retrouvons cependant une hypertrophie
nettement supérieure lors d’'une ostéosynthése par fixateur externe avec
une moyenne a 172% versus 103% pour les ostéosynthéses par voie

interne.
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La relation entre fracture de stress et hypertrophie est montrée par El-
Gammal : on peut observer deux pics significatifs de I'hypertrophie
correspondant a la reprise de I'appui pour le premier, et la consolidation
des fractures de stress pour le second. Nous n’avons pas retrouveé cette
corrélation dans notre série, la reprise de I'appui complet arrivait en
moyenne a 11 mois alors que les fractures de stress sont survenues a 17

mois.

La durée de suivi et donc de mesure semble logiquement aller de pair
avec l'hypertrophie, les enfants suivis pendant plus de 3 ans ont en
moyenne une hypertrophie fibulaire a 90% contre 42% pour ceux suivis

moins longtemps.

5.5.4 Inégalités de longueur de membre

La différence de longueur de membre aprés reconstruction par fibula
vascularisée chez I'enfant varie grandement dans la littérature, entre 0 et
69% (7)(142)(143)(110). Dans notre série, nous retrouvons cette
différence de longueur de membre chez 32% des patients (n=8). Parmi
eux, on retrouve 2 reconstructions du membre supérieur, 1 reconstruction

de bassin et 5 de membres inférieurs (2 fémurs et 3 tibia).

Les écarts les plus importants sont retrouvés au membre supérieur : 50
millimétres pour le patient 16 avec résection ulnaire et 55 millimétres pour
le patient 25 avec une prise en charge de sa tumeur de radius. Le patient
3 présente seulement une inégalité de longueur des membres inférieurs

(ILMI) de 5 millimétres alors qu’il a présenté un sarcome d’Ewing du
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bassin pris en charge par arthrodése de hanche et fibula bifoliée. Il existe
peu d’études sur les reconstructions de pelvis par le lambeau vascularisé
de fibula chez I'enfant de par sa rareté mais les résultats semblent

encourageants (144).

Seulement trois patients ont bénéficié d’'une chirurgie de correction pour
ILMI ; les patients 7 et 14 avec résection tibiale ont bénéficié d’une
épiphysiodese controlatérale, ramenant leur écart a 0 et 10 millimétres
respectivement. Le patient 8, qui présentait une tumeur du fémur, s’est vu
proposer une chirurgie d’allongement, lui permettant de ne plus avoir
d’'inégalité de longueur. Les patients 13 et 23 n'ont pas souhaité bénéficier
d’'une chirurgie de correction, leurs écarts de 20 et 10 millimétres

respectivement sont compensés par une adaptation dans la chaussure.

Les ILMI inférieures a deux centimétres ne posent pas de probléme de
statique du tronc et sont facilement compensables dans la chaussure
(145). Lorsqu’elles sont comprises entre trois et cing centimétres, on peut
proposer une épiphysiodése, idéalement sur le membre anormal. Elle
consiste a bloquer temporairement ou définitivement la croissance au
niveau d'un ou de plusieurs cartilages de croissance pour que cette
inégalité diminue progressivement. Si I'lLMI est en revanche supérieure a
cing centimetres, on préférera allonger le membre le plus court par
callotasis, avec une vitesse d’allongement d'un millimétre par jour.
L’allongement est réalisé grace a un fixateur externe ou un clou
d’allongement si I'enfant est en fin de croissance. Germain (5)
recommande de raccourcir la jambe opposée si le patient est agé de

moins de 20 ans.
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Concernant la population pédiatrique atteinte de neurofibromatose, la
littérature rapporte une ILMI importante. Pho retrouve un écart de 2,5
centimetres en moyenne alors que Sakamoto (100) observe une
difféerence de 4,9 centimetres en moyenne. Ce dernier suggere que les
ILMI sont plus importantes chez les patients ayant bénéficié de plusieurs
temps chirurgicaux, et sont peut-étre a mettre en relation avec une

ostéosynthése par clou intramédullaire.

Hariri retrouve une ILMI de 26% dans sa série de 38 cas (88), qui tend a
montrer qu’elle est plus fréquente aprés une reconstruction tibiale que

fémorale.

5.5.5 Séquelles du site donneur

5.5.5.1 Séquelles de prélévement

Le prélevement de fibula peut s’avérer séquellaire sur le long terme,
entrainant notamment une faiblesse musculaire, une paresthésie du nerf
fibulaire commun ou encore une déformation en valgus de la cheville
pouvant s’accompagner de douleur. Momoh et al 1, sur 157 fibula
prélevées, ont montré que seule 'administration de chimiothérapie néo-
adjuvante était associée a une augmentation des complications au niveau
du site donneur. Ces complications sont souvent jugées peu importantes
par les patients (146)(147)(148). Cependant, alors qu’on peut observer
des séquelles durables chez les adultes, il semble que les symptomes se
résolvent plus rapidement chez I'enfant, limitant leur retentissement sur le

développement fonctionnel (149).
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5.5.5.2 Valgus de cheville

Dans notre série, nous avons observé 4 valgus de cheville soit 16% ; a
chaque fois, la longueur de fibula restante était inférieure a 50 millimétres,
méme si 3 des enfants ont bénéficié de la pose d’une vis de syndesmose
lors du prélevement de fibula. Nous n’avons pas réalisé de reconstruction

de la fibula par un greffon cortico-spongieux du tibia adjacent.

Chez I'enfant, le prélévement de la fibula est associé a une déformation
en valgus a long terme reliée a une croissance anormale du cartilage tibial
distal. Sulaiman et al (150) suggérent que I'enfant de moins de 6 ans a un
fort risque de développer un valgus de cheville a cause de sa laxité
ligamentaire qui augmente la pression sur le cartilage tibial latéral
ralentissant sa croissance. Omokawa (79) montre en 1996 que les enfants
de moins de 8 ans n’ayant pas bénéficié d’'une synostose tibio-fibulaire
primaire développent un valgus de cheville. Nathan (151) démontre que
I'age inférieur a 14 ans et la courte longueur de fibula restante (inférieure
a 6 centimétres) sont des facteurs de risque prouvé ; si la somme de I'age
du patient (en années) et de la longueur de fibula restante (en centimétres)
est inférieure a 16, il propose de réaliser une syndesmose tibio-fibulaire.

Il nexiste pas de consensus dans la littérature pour prévenir cette
déformation. Certains auteurs (152) préconisent une reconstruction
fibulaire immédiate par une baguette osseuse tibiale. D’autres suggérent
que l'ajout de béta-tricalcium de phosphate (153) diminuerait la morbidité
liée au prélevement de la fibula. Fragniére (78) constate moins de valgus
de cheville chez les enfants ayant bénéficié d’'une fixation par vis de
syndesmose plutét qu’'une reconstruction par baguette tibiale, et
recommande la syndesmodése tibio-fibulaire lorsque la plaque de

croissance est ouverte. Néanmoins, Kayana (154) objective que la
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déformation en valgus du jeune enfant reste inévitable, et que la

synostose tibio-fibulaire ne peut que retarder cette complication.

Bien que le valgus de cheville arrive préférentiellement chez le jeune
enfant avec une longueur résiduelle de fibula courte, cette complication
n’est pas universelle. Le role de la fibula dans le squelette immature en
tant que pilier latéral statique pour stabiliser la cheville n'est pas clair.
D’autres facteurs, comme l'ischémie fibulaire épiphysaire, peuvent y
contribuer (108).

Nous n’avons pas réalisé de stabilisation prophylactique de cheville par
une vis de syndesmose a tous nos patients. Nous pensons qu’il est
important de prévenir le valgus de cheville en préservant au moins sept
centimetres de fibula distale et en réalisant une synostose tibio-fibulaire
primaire, surtout chez le trés jeune enfant. Les patients étaient tous
soigneusement examinés et ont bénéficié d’'une stabilisation de cheville

quand un début de déformation était observé.

5.5.5.3 Séquelles nerveuses et musculaires

Nous avons retrouvé ces séquelles dans 32% des cas, mais elles ont
toutes été transitoires sauf une. Un hallux en griffe, secondaire a une
rétraction du long fléchisseur propre de I'hallux persiste ce jour. Cette
complication est retrouvée dans 3 a 10% des cas dans la littérature
(81)(148).
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5.5.6 Autres résultats

5.5.6.1 Score MSTS et reprise des activités quotidiennes

Nous rapportons dans notre série de 25 enfants un score MSTS de 23 en
moyenne (de 12 a 29), une reprise de I'école a 7,5 mois en moyenne et

des activités sportives pour 78% d’entre eux.

On retrouve dans la littérature un score MSTS en moyenne supérieur au
notre autour de 27 (108)(118)(56). Mais ce qui est le plus important c’est
que la majorité des patients ont pu reprendre leurs activités de la vie
quotidienne. Le retour physique a I'école était en moyenne a 7 mois et
demi, avec de nombreux enfants qui ont pu bénéficier de cours scolaires

lors de leur hospitalisation.

Sur les 23 enfants vivants, 18 ont une activité physique pendant leur
scolarité voire en dehors. Hobusch (155) a montré que les patients
présentant un sarcome d’Ewing peuvent participer a des activités
sportives intenses. La localisation du pelvis et du fémur, ainsi que la
reconstruction par lambeau libre de fibula, par opposition aux prothéses,

sont associées a une activité sportive plus importante.

5.5.6.2 Evaluation des cicatrices et douleur

Concernant la cicatrice du prélevement de fibula, 78% des enfants 'ont

notée trés belle ou assez belle, alors qu’elle était jugée moyenne par 80%

des patients au niveau du site receveur.
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Nous n’avons effectivement pas eu a déplorer de complications au niveau
du site de prélevement, ce qui est expliqué par le caractére dépourvu de
pathologie du cété de la jambe prélevée. A linverse, le site transplanté
était le siege d’'une tumeur envahissant plus ou moins les parties molles,
avec une inflammation. La nécessité de réaliser une radiothérapie a
clairement augmenté les infections locales et désunions, ce qui nous a
amené a la cicatrisation dirigée ou a un geste de couverture

supplémentaire par lambeau ou greffe de peau.
Enfin, 74% des enfants (n=17) ne rapportent aucune douleur dans leur

vie. Parmi les 26% restants, 13% (n=3) ne se disent génés que pour les

activités physiques ou intenses.
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6. CAS CLINIQUES

6.1 Cas clinique 1

Enfant de 14 ans, présentant un ostéosarcome du tiers supérieur du tibia
droit.

Photo A. IRM et radiographie de profil
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Exérése de 12,5 cm de tibia (volume 29 cm®) et décision de reconstruction

par fibula bifoliée

Photo B. résection de la tumeur tibiale

Photo C. Fibula bifoliée de 28 cm
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Photo D. Radiographie post-opératoire immeédiate

Photo E. Résultat a 12 mois, greffe d’'os spongieux pour pseudarthrose distale
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Photo F. Résultat a 3 ans, radiographies de face et de profil

Photo G. Résultat a 6 ans, radiographies de face et de profil
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6.2 Cas clinique 2

Enfant de 6 ans présentant une pseudarthrose congénitale sur

neurofibromatose de 'ulna droit.

Photo A. Déformation de I'ulna, radiographies de face et de profil et aspect clinique
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Exérese de 8 cm et décision de reconstruction par fibula simple

Photo B. prélévement de 8,5 cm de fibula
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Photos C. Résultats a distance

a. Résultat a 14 mois

b. Cure de pseudarthrose distale par greffe d’'os spongieux a 24 mois

c. Fracture de la fibula a 4 ans

d. Résultat a 10 ans, aprés nouvelle cure de pseudarthrose distale par greffe d’os

spongieux et stabilisation par plaque a 6 ans
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6.3 Cas clinique 3

Enfant de 3 ans qui présente un sarcome d’Ewing de fémur droit.

Photo A. IRM des deux membres inférieurs
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Exérése de 9 cm d’os (volume de la tumeur de 81 cm®), et décision de

reconstruction par deux fibula.

Photo B. Prélévement d’une fibula

FIBULA 2

Schéma du branchement des fibulas

Photo C. Prélevement des deux fibula et anastomose en série
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Photo D. Résultat post-opératoire immeédiat
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Photo E. Résultats a distance
a. Fémura 1 an

b. Fémur a 2 ans

c. Fémur a5 ans

d. Syndesmodése des deux chevilles a 5 ans
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7. CONCLUSION

Nous pensons que cette étude montre bien que I'exérese large, le contrdle
locorégional de la tumeur, la reconstruction fonctionnelle et solide des
membres sont des objectifs réalistes chez I'enfant. Celui-ci est méme
capable de réaliser les activités de la vie quotidienne souvent sans

restriction.

Nous considérons le transplant de fibula vascularisée comme un atout
majeur dans les reconstructions des pertes de substance osseuse des
membres. Il s’agit en effet d’'un matériau biologique qui apporte un résultat
définitif et évite 'amputation. Depuis une dizaine d’année, la technique de
la membrane induite entre en compétition avec la transplantation de fibula
vascularisée. Elle <s’appuie sur [l'absence de compétences
microchirurgicales nécessaires et de séquelles de prélévement. Alors que
ses détracteurs lui reprochent deux temps opératoires, les équipes
converties rappellent que les ré-interventions sont fréquentes quelle que
soit la technique utilisée. Néanmoins, son utilisation chez I'enfant atteint
de cancer reste encore trés récente, et il serait intéressant de voir les

résultats a long terme dans quelques années.

Chez I'enfant, la reconstruction des os longs par le lambeau de fibula
permet une hospitalisation de courte durée, une consolidation fiable et une
reprise rapide des activités quotidiennes. Il s’agit d’'une technique fiable a

laquelle on peut associer d’autres méthodes en fonction du terrain.

Il s’agit cependant d’'une chirurgie complexe, nécessitant plusieurs temps

opératoires avec une excellente coordination des équipes hospitalieres.
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Enfin, 'avenir semble y voir associer l'utilisation des cellules souches

ostéogeénitrices et les biomatériaux.
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RESUME (10 lignes)

La reconstruction des pertes de substances osseuses des membres chez I'enfant est
un défi thérapeutique, le but étant d’assurer une croissance et une qualité de vie
normales. L'objectif de cette étude rétrospective est d’analyser notre expérience des
reconstructions par lambeau libre de fibula vascularisée chez I'enfant, ses
complications et ses résultats fonctionnels et de les comparer aux autres techniques
chirurgicales et séries de la littérature. Le taux de réussite globale est de 80% tout
critére confondu. Les taux de consolidation, hypertrophie et différence de longueur de
membre étaient respectivement 87%, 56% et 12%. 78% des enfants ont repris une
activité sportive a 24 mois en moyenne de la reconstruction. Ce lambeau, quoique
techniquement exigeant, offre une reconstruction fiable et durable, particuliérement
importante chez I'enfant.
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