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CASE REPORTS
Sarcome d'Ewing a localisation temporale

RAYMOND BERAUD, M.D. et
PAUL FORTIN, M.D., F.R.C.P. [C], Quebec, P.Q.

DEPUIS la description du reticulo-endothelio-
sarcome de l'os par James Ewing en 1921,6

de nombreuses publications mentionnent la pos¬
sible localisation de cette tumeur aux os du
crane sans toutefois en tracer un tableau de-
taille.1,2> 5> 8> n La vieille regle de la duplicite
des cas, qui frappe l'esprit d'autant plus quand
il s'agit d'affections rares, se verifie decidement
assez souvent, et a Thopital de l'Enfant-Jesus,
nous avons recemment etudie deux sarcomes

d'Ewing ayant pour point de depart l'os
temporal.

Observation 1

J.M., jeune fille de 21 ans, dont les antecedents
familiaux et personnels sont sans particularite, est
hospitalisee le 4 octobre 1960 pour des cephalees
et des vomissements.

Sa maladie a debute trois semaines auparavant
par une grippe suivie d'otalgie bilaterale et de
cephalee frontale, celle-ci constante depuis une

quinzaine de jours, quoique soulagee temporaire-
ment par Facide acetylsalicylique (AAS). Les vo¬

missements ont fait leur apparition sur la scene

clinique seulement cinq jours avant Thospitalisation,
le premier alimentaire et peu abondant ayant ete
suivi de quatre a cinq autres bilieux, precedes de
nausees et plus abondants.
A Tadmission, on constate que la malade est

consciente, mais somnolente. On met en evidence
une legere raideur de la nuque, sans Kernig, ni
Lasegue. Legere stase papillaire, surtout a gauche.
Absence de tout signe de localisation neurologique.
Une ponction lombaire ramene du liquide

cephalo-rachidien (LCR) incolore dont la pression
initiale est de 30 cm H20 et la pression finale de
20 cm H20 apres le retrait de 4 c.c. pour examens

cytologique et biochimique. Le taux de proteines
est de 68 mg %.
La radiographie du crane est sensiblement nor¬

male: aucune erosion de Tos temporal en particulier.
Le 6 octobre, Telectro-encephalographie montre

des anomalies soutenues et importantes a Themi-
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sphere cerebral gauche, plus marquees cependant
a la region parieto-temporale.
Le 8 octobre, elle presente des vomissements

repetes et les papilles sont un peu plus floues qu'a
Tarrivee.
Le 12 octobre, elle est plus somnolente, la cepha¬

lee est plus intense, les nausees sont persistantes et
le fond d'ceil (F.O.) est inchange.

Dans la nuit du 13 au 14 octobre, il y a apparition
brutale de cephalee pancranienne, surtout peri-
auriculaire gauche, accompagnee de nausees et de
vomissements. Un peu plus tard dans la journee, la
patiente est encore plus somnolente.
Le 16 octobre, a 1 heure p.m. la pupille gauche

est en mydriase active. La malade est consciente et
elle se plaint d'otalgie gauche. A 3.30 heures, sa
condition neurologique est stable. A 4.20 heures,
au cours de l'examen neurologique periodique, les
pupilles sont en mydriase fixe, et il y a arret respira¬
toire. A 4.45 heures, une trepanation occipitale par
"twist drill" est faite sans succes a droite; a gauche,
la ponction ventriculaire ramene environ 5 c.c. de
LCR hypertendu et d'aspect normal. Dans Tinter-
valle, Tintubation endotracheale avait favorise la
reprise d'une respiration spontanee. Quelques mi¬
nutes plus tard, nouvel arret respiratoire. La jeune
fille est alors amenee a la salle d'operation ou un
drain ventriculaire est mis en place grace a une

trepanation occipitale droite. Elle demeure malgre
tout dans le coma avec mydriase fixe bilaterale et
areflexie totale. Elle s'eteint finalement dans la
matinee du 17 octobre.

L'examen post-mortem du crane demontre la
presence dans la fosse temporale gauche d'une
masse tumorale mesurant 4.5 x 4.5 x 3 cm et pesant
environ 30 g. La lesion est faite d'un tissue blan-
chatre ou jaunatre, tres friable et en partie presque
liquefie. Cette tumeur interesse abondamment Tos
temporal sus-jacent (Fig. 1), repousse et infiltre
les meninges et le tissu cerebral. La substance
cerebrale du voisinage est considerablement cede-
matiee. La 5eme circonvolutions temporale de ce
cote est presque completement herni6e sous la tente
du cervelet et comprime assez fortement le tronc
cerebral. A l'examen histologique la lesion tumorale
mentionnee est en grande partie necrotique. Dans
les zones mieux conservees (Fig. 2), elle est con-
stituee de cellules petites, aux contours pauvrement
definis, au cytoplasme peu abondant. Les noyaux
sont legerement ovalaires ou arrondis avec une
chromatine finement granuleuse. Plusieurs de ces
derniers sont pycnotiques; les mitoses sont plutot
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Fig. 1..Tumeur inflltrant l'os temporal. (Hemalun-
eosine-safran, 180 X.)

rares. Les cellules tumorales sont agencees en larges
plages diffuses entrecoupees de quelques axes con-

jonctivo-vasculaires peu epais. La reticuline est
tres peu abondante et il n'y a pas de formation en
rosette identifiable.

Fig. 2..Cas 1. Aspect histologique general de la tumeur.
(Hemalun-eosine-safran, 400 X.)

Fig. 3..Dysjonction evidente des sutures craniennes.

L'examen des visceres thoraciques et abdominaux
s'est avere entierement negatif.

Observation 2

D.G., enfant de 4 ans 6 mois qui, en dehors
d'une bronchopneumonie a Tage de 7 mois, n'a
apparemment pas souffert de maladies importantes
dans le passe. II est amene a la consultation le 20
decembre 1965 pour une tumefaction temporale
gauche notee dans les derniers jours de novembre.
Cette tumefaction a augmente de volume depuis
et elle est devenue douloureuse au toucher.

L'examen neurologique montre de Toedeme papil-
laire marque et il existe un certain doute sur une

hemianopsie homonyme droite.
Sur les radiographies du crane, on note des signes

d'hypertension intracranienne sans alteration evi¬
dente de Tos temporal (Fig. 3).
Le 30 decembre, l'angiographie carotidienne

gauche revele le deplacement du systeme vasculaire
cerebral vers la droite (Fig. 4).
Le 5 janvier 1966, une intervention chirurgicale

est faite. Des Tincision du cuir chevelu, on note la
presence d'une tumeur necrotique, grisatre, tres
vascularisee, qui semble provenir de Tos temporal
et qui est tout a fait epidurale. Le geste operatoire
est rendu malaise par des pertes sanguines quideviennent particulierement profuses des que Texe-
rese, meme partielle, de la neoplasie est tentee.
L'hemorragie est foudroyante et le deces survient
durant l'operation.

L'autopsie confirme la presence d'une large tu¬
meur epidurale de 9 x 5 x 4 cm interessant Tecaille
de Tos temporal gauche et faisant une profonde
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Fig. 4..Deplacement important vers la droite du sys¬
teme vasculaire cerebral.

empreinte sur l'hemisphere cerebral. La compres¬
sion de cet hemisphere entraine une deviation de la
ligne mediane de 1.5 cm vers la droite, une torsion
du tronc cerebral et des hernies cingulees et tem¬
porales (Fig. 5). La lesion tumorale est constituee
d'un tissu brun jaunatre, mou, friable et assez

homogene. A l'examen microscopique (Fig. 6), elle
est faite de plaques cellulaires diffuses dans les-
quelles sont dissemines plusieurs capillaires san¬

guins accompagnes d'une petite quantite de stroma
conjonctif. Les cellules tumorales sont petites, avec
des limites mai definies, leur protoplasme est peu
abondant et pauvrement colorable. Leur noyau est
ovale ou arrondi, legerement hyperchromatique; les
mitoses sont assez frequentes mais les variations
nucleaires demeurent tres moderees. On observe
quelques foyers de necrose. Comme pour le cas

precedent, un examen minutieux du tronc et des
membres se revele negatif.

Commentatres
Pour Watson-Jones13 le sarcome d'Ewing atteint

le plus souvent la diaphyse des os longs et tres
rarement les os plats. Selon Campbell3 les os des
membres inferieurs ou ceux de la hanche en

seraient les sieges les plus frequents. Cet auteur
mentionne quand meme la possible localisation
de cette neoplasie n'importe oii sur le squelette,
occasionnellement meme aux os du crane ou de
la face. Baird et coil.1 affirment de leur cote
que Tos iliaque, Thumerus et le tibia sont les
structures osseuses les plus communement

Fig. 5..Aspect macroscopique de la tumeur et du cer¬
veau. A noter la profonde empreinte a la surface de
l'hemisphere cerebral gauche.

touchees, alors que les cotes, les vertebres et
le crane ne le sont qu'exceptionnellement. Quoi
qu'il en soit, la predominance des os longs et des
os de la hanche est admise par la majorite des
auteurs.

II appert de ces communications que les os

du crane sont rarement le siege du reticulo-
endothelio-sarcome d'Ewing. En depit d'une
revue assez complete de la litterature, nous
n'avons pas trouve d'observations detaillees sur

le sujet. Quelques-uns mentionnent cette locali¬
sation sans cependant en donner une description
valable: Baird et Krause,1 1; Bhansali et Desai,2
4; Dahlin, Conventry et Scanlon,3 1; Geschickter
et Copeland,8 et McCormack, Dockerty et
Ghormley,11 1; total, 9.

D'autres4,10>12 par contre, n'en font aucune
mention dans leurs travaux.

Les os du crane sont en revanche un des
sieges de predilection des foyers secondaires du
sarcome d'Ewing. Coley et coil.4 affirment que
cette tumeur donne des metastases t6t au cours
de son eVolution; de leurs 91 cas, 37 ont montre
des lesions m&astatiques au crane. Pour nos

patients, il semble s'agir definitivement de tu-
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Fig. 6.-Cas 2. Aspect microscopique g6n6ral de la
tumeur. (H6malun-6osine-safran, 500 X).

meur primitive a l'os temporal, d'autant plus
que l'autopsie minutieuse n'a rien revele ailleurs
dans l'organisme.

Cette neoplasie est plus frequente a la 2e
d6ecade de la vie. Elle semble rare avant l'age
de 5 ans et apres les 25 ans.2' 3' 5. 9, 12 La plu-
part des auteurs considerent que chez le patient
age de moins de 5 ans une tumeur osseuse
rappelant le sarcome d'Ewing peut correspondre
a une metastase de neuroblastome. L'etude post-
mortem meticuleuse des surrenales et de la
chaine sympathique s'est averee negative pour
notre malade de 4 ans 6 mois. George Ewing7
rapporte d'ailleurs deux cas de sarcome d'Ewing
chez des malades agees de 22 et de 31 mois
respectivement.

II est vrai que la distinction histologique
entre le sarcome d'Ewing et les tumeurs meta-
statiques au crane, dont le neuroblastome, soit
malaisee. II est vrai aussi que certains sarcomes
osteog6niques et plusieurs r6ticulo-sarcomes
aient ete confondus dans le pass6 avec la tumeur
d'Ewing. Cependant apres etude histologique
minutieuse, nous croyons que les deux cas
etudies sont des exemples typiques du sarcome
d'Ewing.

CONCLUSIONS
II appert donc de cette etude que r'aspect

histologique de nos deux cas correspond bien 'a

celui du sarcome d'Ewing. I1 s'agit de tumeurs
primitives a l'os temporal gauche, d'autant plus
instructives que la localisation de ce sarcome
aux os du crane semble exceptionnelle.
Ces deux observations sont, a notre connais-

sance, les premieres descriptions detaillees du
sarcome d'Ewing, ayant pour point de depart
un os du crane, a faire l'objet d'une communica-
tion scientifique.

R Les auteurs rapportent deux cas de sar-
Re'sume come d'Ewing a localisation temporale.
La premiere observation concerne une jeune fille

de 21 ans, qui decede a la suite d'un syndrome
d'hypertension intra-cranienne aigue sans avoir pre-
sente aucun signe neurologique de local.sation. La
deuxieme observation est celle d'un enfant de
412 ans qui meurt durant l'intervention chirurgicale
pour une le'sion expansive de la fosse temporale
evoluant 'a bas bruit; les parents du malade avaient
alors consulte pour une tumefaction temporale
gauche ayant apparu seulement quelques jours
auparavant.

Apres etude histologique minutieuse, les auteurs
considerent que ces deux cas sont des exemples
typiques du sarcome d'Ewing, les premiers ayant
pour point de depart un os du crane, a faire l'objet
d'une etude detaillee.

Two cases of Ewing's sarcoma involv-
Summary ing the temporal bone are reported.
The first patient, a 21-year-old woman, died from

acute intracranial hypertension without focal neur-
ological signs. The second patient, a 4-year-old
boy, died while being operated on for an expand-
ing growth of the middle cranial fossa; his parents
sought medical advice because of a swelling of the
temporal area that became visible only a few days
earlier.
The authors believe these two cases to be typ-cal

of Ewing's sarcoma; they are believed to be the
first to be reported involving primarily a cranial
bone.
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