Alexandre, 22 ans

* Tuméfaction douloureuse face interne du genou droit apparueilya 6
mois

* Gene a la pratique sportive...
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Anapath :

 Examen microscopique
Les fragments intéressent une prolifération faite de cellules le plus souvent

épithélioides. Ces cellules ont un noyau
arrondi ou réniforme et un cytoplasme éosinophile abondant avec des dépots

d’hémosidérine. Il s’y associe de
nombreuses cellules géantes plurinucléées. Au niveau du stroma on observe

des zones de fibrose, des dépots
d’hémosidérine. Absence de nécrose tumorale. Absence d’atypie

cytonucléaire.

e CONCLUSION :
Lésion au contact des tendons de la patte d’oie ; biopsie :
Tumeur ténosynoviale a cellules géantes.



Synovite villonodulaire
tumeur a cellules géantes des gaines

tumeur a cellules géantes osseuse



Synovite villonodulaire



Fpidémiologie

* Incidence de la SVN = 1,8 / million d’habitant / an
e Sex ratio 1/1 ou 2H/1F

* Survient le plus souvent chez un adulte jeune

* |a moitié des cas publiés dans les revues de la littérature sont
découverts entre 3¢ et 4¢ décennie

* Monoarticulaire

* Siege le plus fréquent = genou 80%
* Puis hanche

* Les autres localisations articulaires (cheville, coude ou épaule) sont
exceptionnelles

Myers BW. Medicine 1980;59(3):223-38



Définition et historique

* Hyperplasie des villosités synoviales pouvant confluer en nodules

* On distingue :
* Des formes localisées
* Articulations
* Bourses séreuses
* Gaines synoviales
* Des formes diffuses
* Essentiellement articulaires
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Histologie

* Macroscopie :

* épaississement de la synoviale qui apparait de couleur brunatre et hérissée
de papille filiforme

 Celles-ci finissent par fusionner entrainant la formation de nodules
pédonculés

* Microscopie :

* Prolifération:
* De cellules mononucléés non suspectes de malignité
* De cellules géantes plurinucléées
* Associée a des sidérophages



Histologie




Tumeur a cellule geante des
galnes



Définition, epidemiologie

* Equivalent de la synovite villonodulaire, mais localisée aux gaines
synoviales des tendons

* Rare

* Habituellement entre 30 et 50 ans
* Plus fréquent chez la femme

* Le plus souvent aux mains






TAINVA DVNIIUY







Tumeur a cellules géantes



Epidémiologie
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* 33 5% de toutes les tumeurs primitives
0SSeuses

* 153 20% de tumeurs bénignes
* Fréquence plus élevée chez les Pagétiques
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Présentation clinique

* Douleur, gonflement, limitation de I'articulation a proximité
de I'épiphyse touchée
e Surtout le genou :
* Epiphyse distale du fémur
* Epiphyse proximale du tibia
e Attention aux localisations rares (squelette axial) :
* Vertebres

e Pelvis
e Sacrum

* Fracture pathologique revelatrice = 10 a 35% des cas

e Exceptionnelles formes multiples (< 1%)

e Attention au diagnostic différentiel avec les tumeurs brunes de
I’"hyperparathyroidie...



Compressed .§






Femme de 55 ans

Architecture en logettes Tumeur hypervascularisée



Fermme de 22 ans




Femme de 26 ans




Metastases « bénignes »

e 229% des cas

e Métastases pulmonaires essentiellement

Bertoni F. Clinic Orthop 1988; 275+ 285
Kay RM. Clin Orthop 1994; 219+%230



Metastases benignes... femme de 28 ans

Figure 2. Computed tomography. Axal view, mediastinal window,
demonstrating a mass compressing the superior vena cava, with
dense soft tissues and heterogeneous contrast enhancement.

Figure 1. Chest radiography. Posteroantenor and lateral views showing an extensive mass in the nght
hemithorax, affecting the middle lobe and the anterior segment of the upper right lobe.

stroma with intermingled giant multinuclear cells (arrows).

Figure 3. A: Hand radiography demonstrating lytic lesion with insufflation affecting the
distal half of the second metacarpal bone. B: Photo of the hand showing the expansive

nature of the lesion.

Thiago Carneiro da Cunha Bosi. Radiol Bras 2008; 41, 3: 207-209



Diagnostics différentiels

* Kyste anévrysmal
* Cortical defect
e Ostéosarcome
* Chondrobalstome

e Tumeurs brunes de
I"hyperpara
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Garcon de 20 ans

N

Kyste anévrysmal



Kyste anévrysmal




Kyste essentiel Fibrome non ossifiant



Garcon de 15 ans

Ostéosarcome ostéogénique



Histologie

3 types de cellules :

* Monocytes en fuseau
* En couronne
* Parfois en amas avec des aspects mitotiques

* Monocytes arrondis

* Cellules géantes :
* 52 100 noyaux

* Noyaux d’aspect identique aux monocytes
arrondis

e Jamais d’aspect mitotique
 Sclérose osseuse réactionnelle parfois

Wiilling M. J Cancer Res Clin Oncol (2001) 127: 467 474
Mirra JM (1989) Bone tumors




Translocation bras court du chromosome 1p11-13
Surexpression du facteur 1 de stimulation des colonies de macrophages (CSF1)
Attraction et prolifération des monocytes et macrophages qui expriment CSF1R

m Macrophage
CSF1R and monocyte

Y B CSF1 recruitment
t(1:2) COL6A-CSF1
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Traltement

Pexidartinib _
Autocrine Anti-CSE-1

CSF1 R7 antibody

CSFIR CSF1 R
t(1:2) COL&6A-CSF1
Paracrine




Lacnotuzumab

&

PDGFR/cKIT
(@) ® " Emactuzumab
Imatinib CSF-1 Q ,/ Cabiralizumab
Nilotinib CSF-R1 ' AMB-05X
©
Pexidartinib
Vimseltinib Pexidartinib
Vimseltinib

X



Traltement en pratique :

* TCG localisées (TGCT-L) : chirurgie seule

* TCG diffuses (TGCT-D) :

e Anticorps anti-CSF1R : Emactuzumab
e Anticorps anti-CSF1 : Lachotuzumab
* Inhibiteurs de tyrosine kinase : Pexidartinib



