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Résumé 

La maladie des exostoses multiples (MEM) est une maladie héréditaire à transmission autosomique débutant dans 
l’enfance. Sa prévalence est estimée à 1/50 000 naissance. Les mutations responsables de la maladie ont été 
identifiées dans la famille de gènes suppresseurs de tumeurs EXT. L’EXT1 est localisé sur le chromosome 8 et 
l’EXT2 sur le chromosome 11. La mutation des gènes EXT1 et EXT2 sont respectivement responsables dans ½ et 
1/3 des cas de MEM. Un troisième locus EXT3 a également été localisé sur le bras court du chromosome 19. La 
forme liée au chromosome 8 (EXT1) semble plus sévère. Les mutations de ces gènes font apparaître un codon 
stop prématuré, entraînant un défaut de synthèse de l’exostine qui serait à l’origine d’une disparition de l’acti-
vité « tumeur suppressive » d’un gène et autoriseraient donc le développement des exostoses en prédisposant au 
risque de transformation sarcomateuse à type de chondrosarcome de bas grade de malignité. La MEM est carac-
térisée par la prolifération d’excroissances multiples bénignes développées à la surface métaphysaire des os à 
ossification enchondrale, au contact de la plaque épiphysaire. Elle entraine un remodelage osseux métaphysaire, 
des déformations osseuses et une asymétrie de croissance des os longs. Les déformations osseuses les plus fré-
quemment rencontrées incluent une petite taille finale, une inégalité de longueur des deux membres inférieurs, 
des déformations fémoro-acétabulaires, une coxa valga avec une dysplasie de hanche, un genu valgum, un val-
gus des chevilles et des déformations des avant-bras. Les auteurs ont focalisé cette étude sur des points qui ne 
font pas l’unanimité dans la littérature : la chirurgie modifie-t-elle ou pas l’évolution naturelle de ces exostoses, 
en particulier au niveau de l’avant-bras et des chevilles, quelle est la fréquence des exostoses intra-canalaires 
et quelle attitude thérapeutique adopter, quel est le risque réel de transformation maligne de ces tumeurs à 
l’âge adulte ?  
Déformations des avant-bras : La dysharmonie de croissance entre radius et ulna existe dans 30 à 60 % des cas. 
Cette dysharmonie associe une main bote ulnaire, une arcature des deux os de l’avant-bras, un accourcissement 
relatif des os touchés et une subluxation ou une luxation de la tête radiale. Les patients sont essentiellement 
gênés par l’aspect cosmétique des déformations. La revue de la littérature est assez contradictoire. Certains 
auteurs recommandent une attitude « agressive » avec des interventions précoces pour prévenir ou ralentir la 
progression des déformations et améliorer la fonction (ou les deux). Il n’existe pas de corrélation entre la cor-
rection de la déformation et l’amélioration de la fonction. Il apparaît cependant dans la littérature récente que 
le résultat de cette chirurgie (jugée de manière subjective et objective) n’apporte pas d’amélioration évidente 
de la fonction. La chirurgie corrige des déformations fonctionnellement peu gênantes mais est inefficace pour 
améliorer la pronosupination. De plus les patients non opérés sont peu gênés à l’âge adulte par leurs déforma-
tions. Finalement le gain de la chirurgie porte essentiellement sur l’amélioration cosmétique. Les déformations 
résiduelles, qu’elles soient secondaires à l’évolution naturelle de la maladie ou à des défauts de correction 
chirurgicale, sont bien tolérées à l’âge adulte. L’allongement de l’ulna est une intervention actuellement très 
controversée. 
Déformations des chevilles : Elles surviennent dans environ 50 % des cas. Un raccourcissement relatif de la 
fibula associé à un interligne tibial distal oblique entraîne une déformation en valgus de la cheville. La chirurgie 
de correction associe de manière variable une résection de l’exostose, un allongement de la fibula, une ostéoto-
mie tibiale et une épiphysiodèse latérale de la physe tibiale distale. Une attitude chirurgicale préventive chez 
l’enfant pour réaligner la cheville sous le tibia est recommandée pour éviter un taux élevé d’arthrose de cheville 
à l’âge adulte. 
Exostoses intra-canalaires : Des publications récentes ont montrées un taux d’exostoses intra canalaires non 
négligeable (68 %) avec des compressions médullaires (27 %) ce qui justifie un dépistage systématique de ces 
exostoses par un examen clinique et une IRM vers l’âge de 10 ans pour prévenir d’éventuelles complications 
neurologiques. La résection des exostoses qui entraînent une compression nerveuse est obligatoire d’autant plus 
que la récupération neurologique est toujours favorable et le risque de récidive très faible. Pour certains au-
teurs, les exostoses asymptomatiques doivent juste être surveillées.  
Transformations malignes : La transformation maligne est exceptionnelle chez les enfants. La prévalence du 
risque de transformation maligne est d’environ 2 %. 80 % des tumeurs se développent sur le squelette axial. 
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L’information et l’éducation sont primordiales : toute modification de taille ou l’apparition d’une douleur à 
l’âge adulte sur une exostose connue doit amener le patient à consulter. Les exostoses situées au niveau du 
bassin, de l’omoplate ou aux racines des membres et les exostoses sessiles dégénèrent plus que les autres. Si 
certaines lésions sont cliniquement faciles à surveiller, d’autres comme le squelette axial et le pelvis sont plus 
difficiles à surveiller. Une radiographie des exostoses profondes se justifie tous les 2-3 ans pour surveiller celles-
ci. Une fixation scintigraphique intense est hautement suspecte de malignité. Une transformation maligne doit 
être suspectée sur l’IRM si la coiffe cartilagineuse est supérieure à 2 cm chez un adulte. Il ne semble pas exister 
de groupe à risque. Le risque annuel de transformation maligne entre 30 et 50 ans étant de 0,1 %, il paraitrait 
logique de proposer ce dépistage systématique pour les patients porteurs d’une MEM. En raison du faible risque 
de transformation maligne, une résection chirurgicale prophylaxique des exostoses n’est pas recommandée dans 
la littérature, d’autant plus qu’un taux de complication allant jusqu’à 13 % a été décrit suite à une résection 
d’exostose.  

 

La Maladie des Exostoses Multiples (MEM) ou maladie 
d’Ombredanne et Bessel Hagen est une maladie héréditaire à 
transmission autosomique dominante. Le risque de transmis-
sion de la maladie à sa descendance est de 50 %. La MEM ap-
paraît comme une mutation de novo dans 20 à 30 % des cas (1
-3). Les mutations responsables de la maladie ont été identi-
fiées dans la famille de gènes suppresseurs de tumeurs EXT (4
-5). L’EXT1 est localisé sur le chromosome 8 (8q23-q24) (4-6). 
L’EXT2 est localisé sur le chromosome 11 (11p11-p12) (4,7). 
La mutation des gènes EXT1 et EXT2 sont respectivement res-
ponsables dans ½ et 1/3 des cas de MEM (8). Un troisième 
locus EXT3 a également été localisé sur le bras court du chro-
mosome 19 (19p) (9). La forme liée au chromosome 8 (EXT1) 
semble plus sévère (10-12) et les femmes présentant une mu-
tation localisée sur le chromosome 19p (EXT3) développe-
raient des formes moins sévères. Les gènes EXT codent pour 
une glycosyltransférase, appelée exostosine, ayant des activi-
tés catalytiques impliquées dans la biosynthèse des héparanes 
sulfates (1). Les mutations de ces gènes, pour leur grande 

majorité, font apparaître un codon stop prématuré, entraî-
nant un défaut de synthèse de l’exostine qui serait à l’origine 
d’une disparition de l’activité « tumeur suppressive » d’un 
gène et autoriserait donc le développement des exostoses en 
prédisposant au risque de transformation sarcomateuse à type 
de chondrosarcome de bas grade de malignité, et exception-
nellement à un ostéosarcome (1,12-14). Si l’origine génétique 
de la MEM est clairement établie, celle-ci n’est pas univoque 
(1). L’expression de la maladie n’est pas régulière même dans 
une fratrie (1). Carrol et al. (10) ont essayé de trouver une 
corrélation entre l’atteinte clinique et l’atteinte génétique 
(chromosome 8). Bien que cette classification ne soit pas for-
mellement prédictive, elle identifie trois niveaux de gravité 
croissante dont les besoins thérapeutiques sont différents. 
L’appartenance d’un patient à une forme clinique permet 
d’informer sa famille et lui-même des probables implications 
thérapeutiques et de programmer un traitement plus ambi-
tieux dans les formes sévères en raison du pronostic à l’âge 
adulte (15-17).  

Abstract 

Multiple Hereditary Exostosis (MHE) is an automosal dominant skeletal disorder that begins in childhood. Birth 
prevalence is estimated at 1/50,000. Three distinct genetic loci are known to cause MHE: one on chromosome 8, 
and two others on chromosomes 19 and 11. Mutations of the germ line in the EXT tumour suppressor gene family 
have been identified in MHE. The loci on chromosomes 8 and 11 have been associated with malignant transfor-
mation. Bony exostoses are benign osteocartilaginous growths that start close to growth plates, inducing meta-
physeal remodeling, bony deformities, and asymmetric long bone growth. Frequent orthopaedic manifestations 
include short stature, limb-length discrepancy, femoroacetabular impingement, coxa valga with hip dysplasia, 
genu valgum, ankle valgus, and forearm deformities. The authors focused this study on points which do not make 
the unanimity in the literature: do surgical procedures alter or not the natural history of exostoses especially for 
forearm and ankle deformities, frequency and preventive attitude for spinal stenosis, risk of malignant change? 
Forearm deformities: Characteristic forearm deformities are present in 30-60% of patients with hereditary mul-
tiple exostoses. Characteristic forearm deformities include a shortened forearm bowing, an ulnar club hand, and 
sometimes a radial heas subluxation or dislocation. Patients often suffer for aesthetic reasons. There is no con-
sensus regarding optimal therapy. Some authors recommend « aggressive » early operative surgery to prevent or 
reduce progression of deformity and functional impairment (or both). Correction of deformity and improvement 
of function are not necessarily associated. However, it emerges from recent studies that these surgical 
procedures, judged in a subjective and objective way, do not produce any predictable functional improvement. 
These studies showed that the gain obtained by surgery did not reach improvement especially for pronosupina-
tion but provide only cosmetic satisfaction. Deformations, from natural evolution of the MHE or from residual 
defects of surgical correction, are well tolerated in the adulthood. Ulna lengthening is currently very contrver-
sial.  
Ankle deformities: They occur in about 50% of affected individuals. Relative shorthening of the fibula and obli-
quity of the distal tibial epiphysis result in valgus deformities of the ankle. Surgical procedures for correction 
include excision of exostosis, lengthening of the fibula, tibial osteotomy, and hemiepiphyseal stapling of the 
distal tibial physis. Prophylactic surgical procedures in children that are designed to improve alignment in the 
ankle may be justified because of the high rate of osteoarthritis in individuals with MHE.  
Spinal stenosis: Recent reports noted a high rate of intracanal exostoses in MHE patients (68%) with medullary 
compression in 27%. So, systematic spinal screening with clinical examination, magnetic resonance imaging or 
computed tomography is warranted in these children at the age of 10 to avoid a possible neurological complica-
tion. If surgeon decides not to remove an intracanal lesion, he must very regularly control the child with MRI. 
However, it seems logical to remove any exostose in contact with nervous elements, as the neurological recove-
ry is always favorable and the risk of recurrence very low. 
Malignant changes: Information and education are essential. Malignant change in children is exceptional. Any 
modification of size or the appearance of a pain in the adulthood on a known exostose has to bring the patient 
to consult. Percentage of malignant change is probably about 2%. 80% of tumors develop on the axial skeleton. If 
some exostoses are clinically easy to detect, others as axial skeleton and pelvis are more difficult to detect. 
Bone scan and MRI can help in this supervision. Strong uptake at Technetium bone scan is highly suspect of mali-
gnant change. It does not seem possible to identify a risk group. The annual risk of malignant transformation 
being 0,1% between 30 and 50 years, it will be logical to propose a screnning for patients with MHE. Surgical 
prophylactic resection of the exostoses is not recommended. The rate of complications after exostose resection 
is about 13%.  
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La MEM est probablement à la fois une anomalie congénitale 
et une pathologie tumorale (1). Elle est caractérisée par la 
prolifération d’excroissances multiples (pouvant aller jusqu’à 
un millier) développées à la surface métaphysaire des os à 
ossification enchondrale au contact de la plaque épiphysaire. 
La MEM se caractérise par une double nature histologique 
cartilagineuse et osseuse. En raison de son histogénèse, elle 
est habituellement classée dans les tumeurs d’origine cartila-
gineuse (1). Macroscopiquement, les exostoses sont situées en 
zone métaphysaire ou métaphysodiaphysaire. Elles se déve-
loppent à la surface des corticales. Il existe des formes ses-
siles à base large et des formes pédiculées (Fig.1) reliées à la 
métaphyse par un pédicule osseux plus ou moins large qui 
peut se fracturer. Dans la forme pédiculée, l’exostose 
s’incline pour se mettre parallèle à la diaphyse tout en s’éloi-
gnant de la plaque physaire (Fig.2) (1). La base de l’exostose 
est osseuse en continuité avec la corticale et le spongieux 
métaphysaire. La partie osseuse de l’exostose est recouverte 
d’une coiffe cartilagineuse d’autant plus épaisse que l’exos-
tose est immature. L’aspect macroscopique caractéristique 
est blanc cartilagineux ou bleutée (Fig.3). Avec la maturation 
de l’exostose, la coiffe cartilagineuse diminue au profit d’une 
ossification. A l’âge adulte, la coiffe cartilagineuse mesure 
quelques millimètres, marquant ainsi la fin de la croissance 
de l’exostose (1). Si l’épaisseur de cette coiffe cartilagineuse 
augmente à l’âge adulte, il faut suspecter une transformation 
maligne en chondrosarcome (5). L’aspect microscopique 
montre un tissu normal. La base d’implantation est constituée 
d’un os compact en continuité avec la corticale. La zone in-
termédiaire est constituée par un os spongieux de structure 
normale en continuité avec l’os métaphysaire.  
Le sex-ratio montre une atteinte prédominante des hommes 
(deux à trois hommes pour une femme) (2). La prévalence de 
la MEM dans la race blanche est estimée entre 1/50 000 et 
1/100 000 (8,15,18,19). La pénétrance de la MEM est de 50 % 
à l’âge de 3 ans ½ et de près de 100 % à 12 ans (15). Cela veut 
dire que si un enfant, dont un des parents est atteint de MEM, 
n’a pas développé d’exostoses à l’âge de 12 ans, le risque que 
des exostoses apparaissent plus tard est quasi nul. La plupart 
des patients sont « diagnostiqués » à l’âge de 5 ans. Les dé-
formations osseuses les plus fréquemment rencontrées in-
cluent une petite taille finale, une inégalité de longueur des 

deux membres inférieurs, des déformations fémoro-
acétabulaires, une coxa valga avec une dysplasie de hanche, 
un genu valgum, un valgus des chevilles et des déformations 
des avant-bras (20).  
Taniguchi (21) a décrit trois formes de gravité croissante du 
groupe 1 au groupe 3. Dans le groupe 1 (6 à 13 exostoses), 
l’âge moyen de découverte est de 10 ans (6-16), la perte de 
taille est faible (-0,5 +/- 1,5 DS) et il n’y a ni atteinte des 
avant-bras, ni valgus de cheville. Dans le groupe 2 (15 à 40 
exostoses), l’âge moyen de découverte est de 5 ans (0-13), la 
perte de taille est plus importante (-3 +/- 1,5 DS) et il y a une 
atteinte des avant-bras mais sans raccourcissement. Le valgus 
de cheville reste rare. Dans le groupe 3, le plus sévère (plus 
de 45 exostoses), l’âge moyen de découverte est de 3 ans (0-
7), la perte de taille est plus importante (-3,5+/- 0,7 DS) et il 
y a une atteinte des avant-bras avec raccourcissement et 
parfois luxation de la tête radiale. On retrouve un valgus de 
cheville > 10° dans 50 % des cas. 
De nombreuses publications concernent la MEM. Certains 
points restent très controversés : quelle attitude thérapeu-
tique adopter vis-à-vis des dysharmonies de croissance de 
l’avant-bras ?, comment traiter un valgus de cheville ?, quelle 

Figure 1. Exostose pédiculée avec une fracture à sa base d’insertion (figure 1a) et exostose sessile (figure 1b). Figure 2. Exostose pédiculée fémo-
rale qui se positionne parallèle à la 
diaphyse et qui s’oriente vers la 
diaphyse.  

Figure 3. Aspect cartilagineux blanc d’une exostose costale.  
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surveillance pour les exostoses intra-canalaires ?, que dire aux 
enfants sur le risque de transformation maligne à l’âge 
adulte ? Les auteurs essayent, en s’aidant d’une revue de la 
littérature, de répondre à ces questions pour lesquelles il n’y 
a pas de consensus. 

Déformations des avant-bras 

La dysharmonie de croissance entre radius et ulna est pré-
sente dans 30 à 60 % des MEM (8,15,22,23). Cette dysharmo-
nie de croissance associe un raccourcissement de l’ulna par 
rapport au radius, une arcature d’un ou des deux os de 
l’avant-bras, une main bote ulnaire avec une translation ul-
naire du carpe et une subluxation ou une luxation de la tête 
radiale (Fig.4) (1,23). Le radius peut lui aussi être court et 
incurvé mais moins que l’ulna. L’aspect cosmétique de l’avant
-bras est perturbé (Fig.5) ce qui peut gêner les patients sur-
tout en période d’adolescence. La pronosupination est sou-
vent diminuée et, à un stade avancé, la flexion du coude est 
elle aussi limitée. Une fois luxée, la tête radiale est difficile à 
réduire (24-25). 
La pathogénie de cette déformation n’est pas connue (26). 
Solomon (27) a montré qu’il n’était pas nécessaire qu’il y ait 
une exostose pour observer des déformations des avant-bras 
avec une crosse ou un raccourcissement. Ceci va à l’encontre 
des théories qui pensent que c’est la croissance d’une exos-
tose qui favorise les crosses osseuses et le différentiel de 
longueur entre les deux os. Par contre, cela renforce la théo-
rie d’Ogden (28), pour qui les déformations proviennent d’un 
dysfonctionnement des physes distales du radius et de l’ulna. 
La physe distale de l’ulna étant plus petite que celle du ra-
dius, elle pourrait être plus sévèrement atteinte, expliquant 
ainsi le différentiel de croissance entre l’ulna et le radius 
(29). La croissance du radius et de l’ulna dans la MEM ne suit 
pas les courbes de Carlioz et Héchard (22). La règle des pour-
centages pour prédire l’inégalité de longueur en fin de crois-
sance n’est donc pas utilisable (22). Par contre, ces os longs 
suivant une croissance régulière, il suffit de tracer leurs 
courbes à l’aide de mesures biannuelles pour pouvoir chiffrer 
la différence de longueur en fin de croissance par extrapola-
tion de la courbe (22,30). Si la différence reste modérée (de 
l’ordre d’un cm), une main bote ulnaire peut se développer 
mais la tête radiale restera en place. Si la différence est plus 

importante (de l’ordre de 2 cm), la tête radiale va se luxer et 
la déformation du radius sera moins importante (22).  
Taniguchi (21) a décrit trois formes de gravité croissante du 
groupe 1 au groupe 3 (détaillées dans l’introduction) avec des 
atteintes différentes sur les avant-bras selon les groupes. Il 
existe aussi une autre classification en relation avec l’atteinte 
génétique. Carroll et al. (10) décrivent trois groupes. Dans le 
groupe A (loci sur le chromosome 8), il n’y a pas de raccour-
cissement de l’ulna ni d’incurvation du radius. Dans le groupe 
non relié au chromosome 8, Carroll et al. (10) ont retrouvé 
deux formes de gravité différente. Dans le groupe B, le rac-
courcissement de l’ulna et l’incurvation du radius sont sé-
vères. Dans le groupe C (non relié au chromosome 8), le rac-
courcissement de l’ulna et l’incurvation du radius sont modé-
rés. 
Plusieurs techniques chirurgicales de correction ont été pro-
posées : simple résection des exostoses, un allongement de 
l’ulna (Fig.6), une ostéotomie radiale distale de réorientation, 
une hémi-épiphysiodèse du radius distal, une intervention de 
Sauvé-Kapandji (31). Le traitement de ces déformations de 
l’avant-bras n’est pas consensuel. Faut-il ou pas réséquer les 
exostoses ?, faut-il allonger l’ulna et cet allongement isolé 
corrige-t-il l’inclinaison radiale ?, faut-il opérer ces enfants 
précocement ou en fin de croissance ?, la chirurgie améliore-t
-elle la fonction ?, faut-il opérer ces enfants puisque ces dé-
formations sont bien tolérées à l’âge adulte ?  

Faut-il ou pas réséquer les exostoses ? 

La plupart des auteurs associent à l’exérèse des exostoses des 
gestes chirurgicaux correctifs complémentaires (24,32). Cer-
tains auteurs ont cependant proposé une résection isolée des 
exostoses comme méthode thérapeutique. Pour Masada et al. 
(24), la simple résection de l’exostose peut prévenir la pro-
gression des déformations et contrôler la crosse radiale. Pour 
Campanacci (33), Fogel et al. (34), et Vogt et al. (32), la ré-
section précoce d’une exostose n’a aucun effet (ou alors très 
faible) sur la prévention des déformations. Pour Pierz et al. 
(8) et Shapiro et al. (35), si la résection d’une exostose ne 
corrige pas les déformations, elle peut arrêter ou retarder 
leur progression. Pour Shin et al. (31) et Akita et al. (36), 
l’exérèse isolée d’une exostose ne corrige pas les déforma-
tions osseuses mais améliore la pronosupination de l’avant-
bras. Pour Wood et al. (37), la résection isolée améliore 
l’aspect cosmétique de l’avant-bras mais a peu d’effet sur la 

Figure 4. Aspect radiographique d’un avant-bras 
chez une enfant porteuse d’une maladie des 
exostoses multiples avec un ulna court et une 
inclinaison radiale distale.  

Figure 5. Aspect inesthétique d’un avant-bras dans une maladie des exos-
toses multiples. 

Figure 6. Allongement d’un ulna par fixateur ex-
terne mono-axial associé à une hémi-épiphysiodèse 
radiale inférieure et à une ostéotomie de réaxation 

de l’articulation ulnaire inférieure. 
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pronosupination. Pour Ishikawa et al. (38), tout dépend de la 
localisation de l’exostose. Si l’exostose est isolée et située sur 
l’ulna distal, sa résection va corriger la déformation de 
l’avant-bras. Au contraire, si l’exostose est localisée sur l’ul-
na distal avec une lésion en miroir sur le radius, sa résection 
aura peu d’effet sur la déformation de l’avant-bras. Il est 
probable, qu’en début de maladie, la limitation de la mobilité 
en pronosupination soit directement en rapport avec la crois-
sance d’exostoses avant de relever des déformations osseuses 
(1). Il parait donc logique, à ce stade, de recourir à leur exé-
rèse (1). Porter et al. (4) notent une relation entre le degré 
de raccourcissement de l’ulna et le nombre d’exostoses au 
niveau de l’avant-bras, comme si les exostoses retardaient la 
croissance de l’os. Sur un avant-bras « normal », 75 à 80 % de 
la croissance survient sur le cartilage de croissance distal. 
Porter et al. (4) ont montré que lorsqu’il y avait une exostose 
métaphysaire ulnaire inférieure, la croissance osseuse distale 
était très perturbée avec près de 80 % de la croissance os-
seuse qui se faisait sur la physe proximale. Donc en théorie 
l’ablation d’une exostose en croissance près d’un cartilage de 
croissance devrait permettre de limiter le différentiel de 
croissance (4). 
Shapiro et al. (35), Masada et al. (24) et Ip et al. (29) résè-
quent toujours les exostoses, surtout si elles sont situées à la 
partie distale de l’ulna en regard du radius (type 1 de Masa-
da). En effet lors d’un éventuel allongement de l’ulna asso-
cié, il y a un risque de conflit entre cette exostose et le ra-
dius (29). 

Faut-il allonger l’ulna et cet allongement isolé cor-
rige-t-il l’inclinaison radiale ? 

L’harmonisation de longueur des segments osseux peut être 
obtenue par un allongement extemporané ou progressif de 
l’ulna (29,34,39-41). Le taux de complication lors d’un allon-
gement de l’ulna est très variable dans la littérature 
(24,34,40-41) : de 0 % à 100 %. Un taux d’environ 30 % (36) est 
le plus souvent retrouvé. Il faut donc bien « peser » cette 
indication opératoire. Masada et al. (26) insistent sur la durée 
du port du fixateur externe pour obtenir un cal de bonne qua-
lité (de 89 à 343 jours dans leur série pour un allongement de 
16 à 41 mm). Dans les formes évolutives, ces allongements 
pourront être itératifs et il faut en prévenir les enfants et 
leur famille (1). Les équipes nancéennes et marseillaises ont 
montré l’intérêt de mettre en place une broche centromédul-
laire pendant un allongement avec un fixateur externe afin 
d’obtenir un index de consolidation plus court (42-43). 
Burgess et Cates (44) ont montré que la déformation du radius 
ne peut pas être rapportée au seul effet de hauban d’une ulna 
trop courte. Pour eux, un raccourcissement relatif de 8 % de 
l’ulna par rapport au radius suffit à prédire une luxation de la 
tête radiale. Par contre, la subluxation du carpe est indépen-
dante de la courbure du radius, du raccourcissement de l’ulna 
ou du radius ou du différentiel de longueur de ces deux os. 
Donc, il ne faut pas attendre lorsqu’on repositionne une tête 
radiale une correction des anomalies distales du radius (22). 
L’allongement de l’ulna prévient la luxation de la tête radiale 
s’il est réalisé à temps et corrige la main bote ulnaire mais il 
n’a pas d’action sur la pronosupination (25). Ce geste ne doit 
pas être réalisé simultanément à la résection d’une exostose 
car celle-ci expose à une fragilisation de la diaphyse et à des 
fractures (1). Pour Clavert (22), le traitement gagne à être 
préventif avant la luxation de la tête radiale. Il comporte un 
allongement de l’ulna réalisé à l’aide d’un appareil d’Ilizarov. 
En effet, le montage avec un Ilizarov permet d’imposer les 
effets de l’allongement dans la région proximale de l’avant-
bras en mettant une broche radio-ulnaire médio-diaphysaire 
et une corticotomie ulnaire proximale (22). Une luxation de la 
tête radiale peut se réduire avec un simple allongement de 
l’ulna car la membrane interosseuse déplace le radius en dis-
tal lors de cet allongement (24,26,40). Il peut parfois être 
utile de réséquer la membrane interosseuse à sa partie proxi-

male pour favoriser une réintégration de la tête radiale, en 
particulier dans les types 2 de Masada (luxation de la tête 
radiale) (29). Si l’allongement porte uniquement sur l’ulna, 
on ne constate pas de trouble neurologique. Par contre si 
l’allongement concerne le radius et l’ulna, une atteinte neu-
rologique est possible (26). Pour Dahl (45) et Akita et al. (36), 
il ne faut pas repositionner une tête luxée pour éviter une 
raideur articulaire et des douleurs résiduelles.  
Pour Fogel et al. (34) un allongement de l’ulna peut améliorer 
la dislocation du carpe sur le radius distal, mais l’allongement 
isolé de l’ulna ne permet pas de corriger l’inclinaison radiale. 
L’allongement de l’ulna ne semble pas améliorer la pronosupi-
nation (25,31,34,46) contrairement au Sauvé-Kapandji (31). 
Pour Ip et al. (29), l’allongement de l’ulna et l’ablation des 
exostoses ne permettent jamais d’obtenir une correction de 
l’inclinaison radiale. Pour Vogt et al. (32), Pritchett (40) et 
Mader et al. (39), au contraire, une correction de l’inclinaison 
radiale s’observe après un allongement isolé de l’ulna. Par 
conséquent ces auteurs déconseillent de faire un geste sur le 
radius, du moins en première intention, même si l’inclinaison 
radiale est importante. Un geste sur le cartilage de croissance 
radial (agrafage, hémi-épiphysiodèse) ou une ostéotomie ra-
diale distale sont donc à discuter au cas par cas (22,34). Dans 
le cas d’une crosse radiale importante, Fogel et al. (34) utili-
sent les hémi-épiphysiodèses alors que Masada et al. (24), Hip 
et al. (29), Wood et al. (37) et Pritchett (40) préfèrent réali-
ser une ostéotomie radiale distale pour améliorer la fonction 
et l’esthétique. Masada et al. (24) ont rapporté une non re-
prise de croissance après une hémi-épiphysiodèse.  

Faut-il opérer ces enfants précocement ou en fin 
de croissance ?  

La revue de la littérature est assez contradictoire. Certains 
auteurs (24,29,34,40,46-48) recommandent une chirurgie 
précoce car le potentiel de remodelage est plus important et 
les résultats seraient meilleurs pour prévenir ou ralentir la 
progression des déformations et améliorer la fonction (ou les 
deux). Le risque de récidive en cas d’intervention précoce est 
important (34,36,38,40). Les récidives sont surtout fréquentes 
si l’enfant a moins de 10 ans : 53,8 % pour Shin et al. (11). Dal 
Monte et al. (49) ont montré que le risque de récidive d’une 
ulna courte était inversement proportionnel à l’âge de l’opé-
ration. A l’inverse, Matsubara et al. (50) n’ont pas trouvé de 
corrélation entre le taux de récidive et l’âge des enfants au 
moment de l’intervention. Pour eux, les récidives dépendent 
avant tout de l’atteinte du cartilage de croissance ulnaire 
inférieur. Plusieurs auteurs (40) ont conseillé d’hyper-corriger 
l’ulna de 0.5 à 10 mm chez les enfants en croissance pour 
diminuer le risque de récidive. Ceci est déconseillé par Matsu-
bara et al. (50) et Jiya et al. (51) qui décrivent des conflits 
douloureux entre l’ulna et le carpe, secondaires à ces hyper-
corrections. 
D’autres auteurs conseillent d’opérer les enfants en fin de 
croissance pour éviter les récidives (23). 

La chirurgie améliore-t-elle la fonction ? 

Plusieurs auteurs (24,29,40,50) ont rapporté des résultats 
opératoires satisfaisants avec une amélioration de la fonction. 
Pour d’autres (31,34,37,46), au contraire, la chirurgie n’a 
aucun effet (où alors faible) sur l’amélioration des mobilités 
articulaires. Dans un travail récent Litzelmann et al. (18) ont 
analysés le résultat chirurgical objectif à maturité osseuse 
(mais avec parfois avec un recul de deux ans seulement), et la 
satisfaction des patients à l’aide d’un questionnaire ciblé sur 
le membre supérieur. Ils ont améliorés avec la chirurgie les 
mobilités sagittales du poignet mais en préopératoire ces 
restrictions de mobilités étaient peu gênantes. Ils ont aussi 
améliorés la déviation frontale du poignet mais cette dévia-
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tion frontale est peu gênante dans la vie courante. La seule 
limitation potentiellement gênante en préopératoire était la 
limitation de la pronosupination mais celle-ci n’a pas été 
améliorée en post-opératoire. Finalement le gain chirurgical a 
essentiellement porté sur l’amélioration cosmétique.  
Akita et al. (36) ont revu avec un recul moyen de 13 ans des 
patients opérés. Ils n’ont pas noté d’amélioration notable ni 
clinique, ni radiologique. Ces auteurs déconseillent donc tout 
geste chirurgical important pour prévenir ou traiter des at-
teintes fonctionnelles. Même lorsqu’il restait des déforma-
tions résiduelles post-chirurgicales, les patients étaient peu 
gênés dans leur vie quotidienne. Les mobilités articulaires ne 
sont pas corrélées aux paramètres radiologiques. Ils concluent 
que pour leurs patients, l’allongement de l’ulna et les ostéo-
tomies correctrices n’ont pas été bénéfiques. En consé-
quence, ils conseillent une simple excision des exostoses qui 
améliore selon eux la pronosupination et a un effet cosmé-
tique bénéfique. Pour eux, la chirurgie se justifie donc essen-
tiellement si la gêne esthétique est importante. 
Wood et al. (37) ont revus 30 patients ayant développés une 
atteinte sévère de l’avant-bras. Dix patients ont été opérés 
avec une résection des exostoses, une section du ligament 
collatéral ulnaire, un allongement de l’ulna, une ostéotomie 
du radius et un agrafage de la physe radiale distale chez les 
plus jeunes patients. Alors que l’aspect cosmétique a été 
fortement amélioré, ce ne fut pas le cas pour la fonction. 
Vogt et al. (32) font le même constat, avec juste une amélio-
ration de l’abduction radiale. Il n’existe pas de corrélation 
entre la correction des déformations et l’amélioration de la 
fonction (23,48). 

Faut-il opérer ces enfants puisque ces défor-
mations sont bien tolérées à l’âge adulte ? 

Noonan et al. (17) ont analysé la fonction des avant-bras chez 
des adultes non opérés (âge moyen : 42 ans). 87 % n’avaient 
pas de limitation gênante dans leur vie quotidienne. 44 % 
trouvaient l’aspect cosmétique de leur bras peu satisfaisant. 
Ceci rejoint les constatations d’Arms et al. (23) et de Stanton 
et Hansen (48). Stanton et Hansen (48) ont évalué le statut 
fonctionnel de 28 patients. Ils ont montré que la fonction 
était préservée malgré les déformations. Ils ont aussi montré 
que la position de la tête radiale ne modifiait en rien les 
scores subjectifs ou le degré de performance du membre su-
périeur (selon la cotation de Jebsen). Arms et al. (23) ont 
contacté téléphoniquement (sans les revoir physiquement) 
leurs patients. Ceux-ci avaient une fonction qu’ils jugeaient 
satisfaisante et étaient peu gênés par leurs déformations. 
Pour ces auteurs, les patients adultes sont peu gênés par l’es-
thétique de leur avant-bras, ce qui incite à pratiquer des 
gestes à minima (simple résection d’une exostose ou résection 
d’une tête radiale à l’âge adulte) plutôt qu’une chirurgie 
précoce agressive. De plus, il n’existe pas de corrélation 
entre la correction de la déformation et l’amélioration de la 
fonction (23). 

Conclusion 

La revue de la littérature montre des résultats parfois discor-
dants. Cependant, il ressort des études récentes avec un long 
recul que, malgré des déformations parfois importantes des 
avant-bras, la fonction, jugée de manière subjective et objec-
tive, peut rester satisfaisante à l’âge adulte. Les déforma-
tions, qu’elles soient dues à l’évolution naturelle de la MEM 
ou à des défauts résiduels de correction chirurgicale, sont 
bien tolérées à l’âge adulte. Il reste sans doute une place 
pour des gestes à minima tel que la résection simple d’une 
exostose qui semble améliorer la pronosupination (seule limi-
tation gênante des mobilités articulaires à l’âge adulte) et 

l’esthétique de l’avant-bras. L’allongement de l’ulna est une 
intervention actuellement très controversée. 

Valgus de chevilles 

Le valgus de cheville peut-être secondaire à un genu valgum 
(auquel cas la correction devra être réalisée au niveau du 
genou) ou à une atteinte spécifique de l’articulation de la 
cheville. C’est ce dernier cas que nous allons analyser. Ces 
déformations des chevilles surviennent dans environ 50 % des 
cas (8,15,16,20,35,52,53). Des douleurs peuvent être dues à 
l’exostose, à l’irritation d’un tendon ou d’un nerf ou à une 
bursite inflammatoire autour de l’exostose (20). En raison 
d’une dysharmonie de croissance de la jambe, la fibula est 
plus atteinte dans sa croissance que le tibia. La malléole laté-
rale est habituellement courte, plus haute qu’elle devrait 
l’être, avec une hypoplasie de la partie latérale de l’épiphyse 
tibiale inférieure (Fig.7) (22,52). Il peut aussi exister une dé-
formation de la fibula. Une fibula courte favorise une instabi-
lité du talus et de la mortaise tibio-talienne (20). Toutes ces 
anomalies conduisent à un interligne tibiotalien en valgus 
parfois important (52).  
Taniguchi (21) a décrit trois formes de gravité croissante du 
groupe 1 au groupe 3 (détaillées dans l’introduction) avec des 
atteintes différentes sur le valgus de cheville selon les 
groupes. Takikawa et al. (54) ont montré que dans le groupe 3 
de Taniguchi, il y a une atteinte conjointe de la partie laté-
rale du tibia et de la fibula qui est trop courte. Ils ont aussi 
montré que l’atteinte de la cheville était plus sévère chez les 
garçons que chez les filles. Pour ces auteurs (54), un groupe 3 
de Taniguchi chez un garçon est un facteur prédictif d’une 
évolution défavorable sur la cheville. Carroll et al. (10) ont 
décrit trois groupes. Dans le groupe A (chromosome 8), le 
valgus tibio talien est en moyenne de 9°. Dans le groupe B 
(non relié au chromosome 8), le valgus tibio talien est en 
moyenne de 20°. Dans le groupe C (non relié au chromosome 
8), le valgus tibio talien est en moyenne de 5°. 
Une volumineuse exostose inter tibio fibulaire conduit à une 
dislocation de la pince bi-malléolaire avec un ballotement 
talien voire une instabilité rotatoire (20,22). Plusieurs auteurs 
(15,22) conseillent donc la résection de ces exostoses en rai-
son de leur pronostic sur l’avenir fonctionnel. Lee et al. (20) 
ont décrit en 2014, le concept d’instabilité translationnelle du 
talus. Ils insistent sur l’élargissement de la mortaise tibio-
fibulaire secondaire à une exostose qui excentre tibia et fibu-

Figure 7. Aspect radio-
logique d’un valgus de 

cheville chez un enfant 
porteur d’une maladie 

des exostoses mul-
tiples traité par une 
vis d’épiphysiodèse 

tibiale médiale infé-
rieure. 
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Figure 8. Aspect scanographique d’une atteinte rachidienne chez un enfant 
porteur d’une maladie des exostoses multiples. 

la. Le tout est aggravé par une insuffisance de longueur de la 
fibula qui favorise un valgus de cheville que Lee et al. (20) 
surnomment une instabilité translationnelle du talus. En résé-
quant l’exostose et en allongeant la fibula, il est possible 
d’obtenir une normalisation de la mortaise tibio-fibulaire avec 
disparition du valgus. Si on enlève l’exostose sans allonger la 
fibula, ou si on propose une simple hémi-épiphysiodèse de 
cheville, le résultat final sera décevant. L’idéal est de réali-
ser ce geste le plus près de la fin de croissance pour éviter 
des récidives et des allongements itératifs (20). En cas de 
résection d’une exostose tibiale et fibulaire en miroir, il faut 
interposer de la graisse pour éviter une synostose tibio fibu-
laire (20). Pour allonger la fibula, Lee et al (20) utilisent un 
fixateur mono latéral plutôt qu’un fixateur circulaire. Lors de 
l’allongement, il y a une descente du fragment distal (ce qui 
est recherché) mais aussi une ascension du fragment proximal 
(ce qu’on veut éviter). Lee et al. (20) proposent donc de 
mettre une fiche supérieure qui traverse la fibula et le tibia 
pour éviter cet inconvénient. En cas de déformations instal-
lées, la résection isolée des exostoses ne permet pas de corri-
ger les déformations (52). La chirurgie de correction des dé-
formations associe de manière variable une résection de 
l’exostose inter tibio-fibulaire, un allongement de la fibula 
(47,52), une ostéotomie tibiale ou une épiphysiodèse médiale 
de la physe tibiale distale (16,47,52). La mise en place d’une 
vis d’épiphysiodèse ou un agrafage tibial interne distal permet 
de corriger ce valgus s’il reste suffisamment de croissance 
résiduelle (22,52). Beals (55) a réalisé des graphes de correc-
tion d’un valgus de cheville en fonction de l’âge des enfants. 
Il a montré une bonne corrélation avec l’âge osseux et une 
mauvaise corrélation avec l’âge chronologique. Idéalement, il 
faut le réaliser avant l’âge de 10 ans pour qu’il soit efficace 
(55). Davids et al. (56) ont montré que la correction du valgus 
avec une vis d’épiphysiodèse était de 0.59° par mois (7° par 
an). Tous les enfants pour qui la vis a été enlevée avant la fin 
de croissance ont récidivé. Cela signifie que l’ablation de la 
vis ne crée pas de pont d’épiphysiodèse et que son ablation 
expose systématiquement à une récidive de la déformation 
s’il reste de la croissance résiduelle. La reprise de la crois-
sance a été de 0.60° par mois, donc identique à l’effet freina-
teur de l’épiphysiodèse par vis (56). Ceci a été confirmé par 
Driscoll et al. (57). Une des solutions est soit d’hyper corriger 
avant l’ablation de la vis, soit de compléter l’épiphysiodèse à 
l’ablation de la vis (56). Une ostéotomie tibiale supra malléo-
laire associée à un abaissement de la malléole latérale par 

ostéotomie oblique peut être utilisée si la croissance est déjà 
trop avancée (22,52).  
Il est parfois difficile d’obtenir l’accord du patient déjà multi 
opéré et dont la gêne fonctionnelle est très faible voire 
inexistante lors de l’enfance et l’adolescence (35). La réputa-
tion de bonne tolérance de ces déformations doit être remise 
en cause. Noonan et al. (16) ont analysé le devenir de 
38 patients (âge moyen : 42 ans) porteurs de déformations de 
la cheville non opérés. La moitié des patients avaient des 
douleurs de cheville pour une marche de 1500 mètres ou plus. 
70 % avaient une diminution de leurs mobilités articulaires. 
Cependant, malgré ces douleurs à la marche et cette mobilité 
réduite, il apparait que ces patients avaient adapté leur vie à 
ce « handicap ». Le bâillement de l’articulation tibio talienne 
expose à l’arthrose de cheville : 19 % dans la série de Noonan 
et al. (16). Un recul plus long dans cette série augmenterait 
sans doute la fréquence des signes arthrosiques. Pour Noonan 
et al. (16), ces résultats plaident en faveur d’un traitement 
chirurgical « préventif » de ces chevilles déformées. Des 
signes de dégénérescence précoce de l’articulation tibiotar-
sienne sont présents avant 40 ans si le valgus est supérieur ou 
égal à 20° et après 40 ans si le valgus est supérieur à 15° (16). 
Pour Chin et al. (58), un traitement non chirurgical expose à 
la persistance des syndromes et à des déformations de la che-
ville.  
En conclusion, contrairement aux déformations de l’avant-
bras qui semblent bien tolérées à l’âge adulte, le valgus de 
cheville est responsable d’arthrose s’il est important. Il paraît 
donc logique de le corriger avant la fin de la croissance. Il 
faut réséquer les exostoses inter tibio fibulaires qui condui-
sent à une dislocation de la pince bi-malléolaire avec un bal-
lotement talien voire une instabilité rotatoire. Le tout est 
aggravé par une insuffisance de longueur de la fibula qui favo-
rise un valgus de cheville entraînant une instabilité transla-
tionnelle du talus. Il faut alors allonger la fibula. 

Exostoses intra-canalaires 

Un à neuf pour cent des exostoses surviennent sur le rachis 
(19,59). Ce taux comprend les exostoses intracanalaires 
(Fig.8) mais aussi les exostoses rachidiennes qui siègent à 
distance des éléments nerveux.  
Les exostoses rachidiennes représentent 3 à 9 % des tumeurs 
osseuses primitives rachidiennes (60). La plupart de ces exos-
toses sont des exostoses solitaires (59-61). Ce taux est proba-
blement sous-estimé car de nombreuses exostoses sont 
asymptomatiques (62).  
Roach et al. (19), ont systématiquement  recherché chez 
44 patients porteurs d’une MEM des exostoses rachidiennes 
par IRM (43 patients) et scanner (1 patient). 68 % des patients 
avaient des exostoses rachidiennes dont 27 % qui compri-
maient la moelle. 36 patients avaient eu des radiographies 
standards. Cette radiographie ne permettait de suspecter une 
exostose que dans six cas et pas dans le cas des exostoses 
intra-canalaires. La radiographie standard n’est donc pas un 
bon examen pour dépister une exostose rachidienne (19). Les 
exostoses intracanalaires sont mieux vues sur le scanner que 
sur l’IRM (19,62-63) pour leur composante osseuse. Par contre 
l’IRM est supérieure pour visualiser les compressions ner-
veuses et la coiffe cartilagineuse. L’IRM permet de différen-
cier une exostose d’un chondrosarcome sur l’épaisseur de la 
coiffe cartilagineuse à l’âge adulte (63). Moriwaka et al. (64) 
ont montré qu’actuellement, avec les différentes séquences 
dont on dispose en IRM, celle-ci était aussi fiable que le scan-
ner pour visualiser des compressions médullaires secondaires 
à une MEM. Comme l’IRM n’est pas irradiante, c’est actuelle-
ment l’examen de choix pour le dépistage de ces exostoses 
intracanalaires (19).  
Sur une revue de la littérature concernant 165 cas (dont 
56 cas survenant dans le cadre d’une MEM), Bess et al. (60) 
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ont retrouvé 57 % d’atteintes cervicales (surtout au niveau de 
C2), 36 % d’atteintes thoraciques et 4 % d’atteintes lom-
baires. Une des explications de la plus grande localisation 
cervicale de ces exostoses serait que le rachis cervical est le 
plus mobile, donc le plus sujet à des contraintes qui pourrait 
entraîner des microtraumatismes. Ces microtraumatismes, par 
une atteinte cartilagineuse, pourraient favoriser le dévelop-
pement d’exostoses (60). 88 % des exostoses avaient leur ori-
gine sur l’arc postérieur (apophyses transverses ou épineuses) 
et 12 % sur le corps vertébral (60). 70 % des cas avaient des 
signes de compressions nerveuses. L’âge moyen de découverte 
de ces exostoses était de 21.8 ans (7-48) c'est-à-dire l’âge 
adulte. La plupart des exostoses évoluent lentement (19). 
Cependant l’évolution peut-être rapide avec des atteintes 
neurologiques sévères (19). Roach et al. (19) ont décrit trois 
cas pédiatriques chez des enfants porteurs d’une MEM qui se 
sont révélés par une quadriplégie. 
En cas de chirurgie, il est préférable de demander un scanner 
et une IRM en préopératoire pour bien analyser l’exostose et 
ses rapports (60,65). Toute exostose qui entraîne une com-
pression nerveuse doit être enlevée d’autant plus que la récu-
pération neurologique est presque toujours favorable (66-72) 
et le risque de récidive très faible. Ce taux de récidive est 
estimé à 2 % (60,73). Il faut, lors du geste chirurgical, enlever 
la totalité de la coiffe cartilagineuse ce qui nécessite parfois 
une laminectomie élargie et même une greffe associée à une 
ostéosynthèse si l’articulaire a dû être réséquée (59,62,74). 
Pour certains auteurs, les exostoses asymptomatiques doivent 
juste être surveillées (59-60,62,67). Zaijun et al. (72) ont 
noté deux chondrosarcomes sur des exostoses intra-canalaires 
et ils conseillent donc de systématiquement réséquer ces 
exostoses difficiles à surveiller de par leur localisation.  
Pour Roach et al. (19), un examen neurologique et une IRM 
doivent être réalisés dès l’âge de 4 ans chez tout enfant por-
teur d’une MEM. Ils justifient cette attitude car des exostoses 
intra-canalaires ont été rapportées chez des enfants de 4 et 
5 ans (19,62,75). Pour eux, une IRM peut être obtenue sans 
anesthésie générale à l’âge de 4 ans. Cette attitude nous pa-
raît discutable car les exostoses symptomatiques sont excep-
tionnelles à cet âge. De plus, une anesthésie générale sera 
souvent nécessaire à 4 ans pour réaliser une IRM. Sachant que 
la plupart des auteurs conseillent une simple surveillance en 
cas d’exostoses intra-canalaires asymptomatiques, il n’y a 
donc pas de justificatif à notre avis à réaliser une IRM sous 
anesthésie générale si cela ne modifie pas l’attitude théra-
peutique. Une surveillance clinique avec un examen neurolo-
gique est sans doute suffisant avec, bien sûr, une IRM quel 
que soit l’âge de l’enfant si des troubles neurologiques appa-
raissent. Schmale et al. (15) ont rapporté que la MEM avait 
une pénétrance de 50 % à l’âge de 3,5 ans et de presque de 
100 % à l’âge de 12 ans. Cela suppose qu’un dépistage des 
patients porteurs de MEM vers l’âge de 10 ans dépisterait la 
majorité des lésions (19). C’est l’attitude actuellement re-
commandée en France par les centres de références, à savoir 
la réalisation systématique d’une IRM à la recherche d’éven-
tuelles exostoses intra-canalaires chez tout enfant de 10 ans 
porteur d’une MEM, même s’il est asymptomatique. Le dépis-
tage systématique des exostoses intra-canalaires est aussi 
conseillé par Ashraf et al. (76). Pour Roach et al. (19), une 
lésion qui comprime la moelle doit être réséquée même si 
l’enfant est asymptomatique. Ils ne jugent par contre pas 
utile de limiter l’activité physique des patients avec une exos-
tose intra-canalaire si elle ne comprime pas la moelle (19). 
En conclusion, la présence d’exostoses intra-canalaires est 
fréquente. Il faut donc systématiquement les rechercher à 
l’âge de 10 ans par une IRM, même chez un enfant asympto-
matique. Le risque de compression nerveuse est important. Si 
on décide de ne pas enlever une exostose intra-canalaire 
asymptomatique, il faut surveiller très régulièrement cet en-
fant. Il paraît logique de réséquer toute exostose qui com-

prime les éléments nerveux, même en l’absence de sympto-
matologie clinique. 

Transformations malignes 

Avec Internet, les patients connaissent tous désormais ce 
risque de transformation maligne. Il est donc plus facile 
d’aborder ce sujet avec eux pour essayer de les rassurer. 
L’idéal est de les informer en fin de croissance, lorsqu’on est 
certain qu’ils pourront bien comprendre cette information. De 
plus c’est l’âge du relai de prise en charge enfants-adultes. La 
transformation maligne est exceptionnelle chez les enfants 
(30). L’information et l’éducation sont primordiales : toute 
modification de taille ou l’apparition d’une douleur à l’âge 
adulte sur une exostose connue doit amener le patient à con-
sulter (1). Les exostoses situées au niveau du bassin, de 
l’omoplate ou aux racines des membres et les exostoses ses-
siles dégénèrent plus que les autres (5,22,77). Dans une revue 
de 107 chondrosarcomes secondaires à une MEM, 80 % des 
tumeurs se sont développées sur le squelette axial (78).  
La prévalence du risque de transformation maligne varie 
beaucoup dans la littérature : de 0,5 % à 25 % (8,35,47,79). 
Cela est essentiellement dû à des biais de recrutement et à 
l’âge des patients lors de l’étude. De plus certaines MEM dis-
crètes peuvent ne pas être diagnostiquées (1,8,78). La Mayo 
Clinic a rapporté une incidence de 23 % de transformation 
maligne dans la MEM, mais les auteurs reconnaissent qu’il 
existe un biais de recrutement (80). Dans cette série (80), 
58 % des patients avaient entre 30 et 50 ans lors de l’appari-
tion du chondrosarcome et seulement 4,8 % avaient entre 20 
et 30 ans. Ochsner (81) a rapporté 59 patients porteurs d’une 
MEM ayant présenté une transformation maligne à un âge 
moyen de 31 ans. Legeai-Mallet et al. (2) fixent ce taux à 
0,57 % sur une série de 175 patients. Kivioja et al. (82) ont 
étudié le taux de chondrosarcome parmi les 114 sujets adultes 
d’une même famille sur quatre générations : 8,7 % des 
membres de cette famille ont présenté une transformation 
sarcomateuse d’une exostose. Schmale et al. (15) notent que 
le chondrosarcome a une prévalence de 1 cas pour 100 000 à 
1 cas pour 250 000. Cinq pour cent de ces chondrosarcomes 
surviennent sur une MEM. La MEM a une prévalence de 1 pour 
50 000. On peut ainsi en conclure que la MEM augmente 1000 
à 2500 fois le risque d’avoir un chondrosarcome par rapport à 
un sujet non atteint, mais que le risque de voir se développer 
un chondrosarcome sur une MEM n’est que de 2 % (15,22,77). 
Black et al. (83) et Schmale et al. (15) fixent ce risque à 
moins de 1 %. Il reste cependant de 1000 à 2500 fois plus im-
portant que pour une exostose unique (1). 
Si certaines lésions sont cliniquement faciles à surveiller, 
d’autres comme le squelette axial et le pelvis sont plus diffi-
ciles à surveiller. Ce sont pourtant ces lésions qui sont à haut 
risque de transformation maligne. Pour Campanacci (33), une 
radiographie des exostoses profondes se justifie tous les 2-
3 ans pour surveiller celles-ci. La présence de lacunes au ni-
veau de la base d’implantation  
Pour certains auteurs (5), un suivi n’est pas obligatoirement 
nécessaire si l’éducation du patient est bien faite. La géné-
tique pourrait aider à déterminer les patients à suivre car à 
haut risque de transformation maligne (5). Les transforma-
tions malignes sont en rapport avec les chromosomes 8 et 11 
mais pas avec le 19, ce qui accrédite la théorie de la variabili-
té en rapport avec le gène EXT (10). Sonne-Holm et al. (77), 
ont analysé 157 articles concernant la transformation de MEM 
en chondrosarcomes. Ils en ont retenus 13 ayant un niveau 
« d’évidence » suffisant. Selon ces auteurs, il n’est pas pos-
sible d’identifier de groupe à risque. Ceci est confirmé par 
Pedrini et al. (85) dans une étude portant sur 529 patients 
porteurs d’une MEM. Ils ont noté 5 % de transformation ma-
ligne et n’ont pas mis en évidence de corrélation entre l’ap-
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parition d’un chondrosarcome et une mutation EXT, le sexe, 
la sévérité de l’atteinte ou le nombre d’exostoses. 
Pour Porter et al. (12), le risque annuel d’une transformation 
maligne entre 30 et 50 ans est de 0,1 % et probablement le 
double (0,2 %) chez les patients ayant une mutation EX1. A 
titre de comparaison, le risque annuel du cancer du sein est 
de 0,2 % entre 50 et 60 ans raison pour laquelle, dans de nom-
breux pays, un dépistage systématique est organisé. Il parai-
trait donc logique de proposer ce dépistage systématique pour 
les patients porteurs d’une MEM (12). Comme il a aussi été 
décrit des transformations malignes pour les mutations EX2, 
cette population devrait aussi bénéficier d’un dépistage systé-
matique (12). Sonne-Holm et al. (77) conseillent un dépistage 
systématique tous les deux ans par scintigraphie ou IRM.  
Une résection chirurgicale prophylaxique des exostoses n’est 
pas recommandée dans la littérature, d’autant plus qu’un 
taux de complication allant jusqu’à 13 % a été décrit suite à 
une résection d’exostose (5,86). De plus, vu leur nombre, cela 
serait techniquement impossible (30). Le pronostic général et 
la prévention des récidives locales après chirurgie reposent 
sur une exérèse complète et en bloc de la tumeur (1). En 
raison du faible grade habituel des chondrosarcomes rencon-
trés sur les maladies exostosantes, le pronostic est favorable 
sous réserve d’une résection carcinologique (1,87). Schaison 
et al. (88) font état de 87 % de survie à 5 ans et de 82 % à 
10 ans. Après six ans de recul, la courbe actuarielle devient 
plate. Il a été publié des transformations malignes, non pas en 
chondrosarcomes mais en ostéosarcome, sarcome d’Ewing ou 
fibrosarcome (1,5,12-14,89). 
En conclusion, la transformation maligne est exceptionnelle 
chez les enfants. L’information et l’éducation sont primor-
diales : toute modification de taille ou l’apparition d’une 
douleur à l’âge adulte sur une exostose connue doit amener le 
patient à consulter. 80 % des tumeurs se développent sur le 
squelette axial. La prévalence du risque de transformation 
maligne est d’environ 2 %.  
Si certaines lésions sont cliniquement faciles à surveiller, 
d’autres comme le squelette axial et le pelvis sont plus diffi-
ciles à surveiller. Ce sont pourtant ces lésions qui sont à haut 
risque de transformation maligne. La scintigraphie osseuse et 
l’IRM peuvent aider à cette surveillance. Il ne semble pas 
possible d’identifier de groupe à risque. Le risque annuel de 
transformation maligne entre 30 et 50 ans étant de 0,1 %, il 
paraitrait logique de proposer ce dépistage systématique pour 
les patients porteurs d’une MEM. Une résection chirurgicale 
prophylaxique des exostoses n’est pas recommandée dans la 
littérature, d’autant plus qu’un taux de complication allant 
jusqu’à 13 % a été décrit suite à une résection d’exostose. 
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Discussion en séance 

Question de P Wicart 
A l’âge adulte, ces exostoses peuvent se transformer en chon-
drosarcomes mais qui sont toujours de bas grade de malignité. 
On est donc à l’abri d’une transformation maligne agressive et 
rapide, ce qui rend la surveillance plus facile. 
Réponse 
Tout à fait d’accord avec cette remarque. La seule probléma-
tique concerne les exostoses profondes axiales, comme celles 
situées au bassin ou sur la scapula, qui sont difficiles à sur-

veiller. On peut les enlever systématiquement en fin de crois-
sance dans ces localisations, comme le suggère le Pr. Jean 
Dubousset, pour éviter d’avoir une transformation maligne qui 
évolue à bas bruit car non diagnostiquée. 
 
Question de J Caton 
N’est-il pas logique d’allonger préventivement l’ulna et en cas 
de luxation avérée de la tête radiale de proposer une résec-
tion de celle-ci en fin de croissance ?  
Réponse 
Il est logique, si on pense qu’une tête radiale va se luxer, de 
réséquer une exostose qui favoriserait cette luxation et d’al-
longer préventivement l’ulna. Il faut faire ce geste tôt dans 
l’évolution de la luxation si on veut être efficace. Il est par 
contre déconseillé de repositionner une tête radiale luxée car 
les résultats sur la douleur et la fonction sont mauvais. Dans 
ce dernier cas, la résection de la tête radiale à l’âge adulte 
reste une solution.  
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