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RESUME : Lhippocratisme digital est classiquement associé
aux affections cardio-pulmonaires chroniques. La pachydermo-
périostose, qui en est une cause rare, est une affection hérédi-
taire de diagnostic difficile surtout dans sa forme incompléte.
Nous rapportons une observation tunisienne. Le malade a
consulté pour des arthralgies. Le diagnostic de pachydermopé-
riostose est retenu sur la base de trois des quatre critéres de
Borochowitz. Les manifestations ostéoarticulaires posent des
problémes diagnostiques essentiellement avec 1’ostéoarthropa-
thie hypertrophique secondaire. Les mécanismes pathogé-
niques de ’affection restent encore incertains.

Morts-CLES : Hippocratisme digital - Imagerie - manifestations
ostéoarticulaires - Pachydermopériostose

A CASE OF PACHYDERMOPERIOSTOSIS

SUMMARY : Clubbed fingers are classically associated with
chronic cardiac and pulmonary affection. Pachydermoperiosto-
sis, a rarer aetiology, is a hereditary affection which is difficult
to diagnose in its incomplete form. We relate a Tunisian case
report. Our patient consulted for joint manifestations. The dia-
gnosis of Pachydermoperiostosis was set up on 3 out of the 4
Borochowitz criteria. The osteoarticular manifestations mainly
led to differential diagnosis with secondary hypertrophic
osteoarthropathy. The underlying pathogenic mechanism of
this disease still remains unclear.
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INTRODUCTION mécanique. Les radiographies standard ont mon-

La pachydermopériostose ou syndrome ostéo-
dermopathique est une entité rare, caractérisée
par des modifications hypertrophiques touchant
essentiellement la peau et les os des extrémités.

C’est une maladie héréditaire 2 mode de trans-
mission discuté et dont les mécanismes intimes
ne sont pas encore complétement élucidés.

Nous rapportons une observation tunisienne

tout en insistant sur les atteintes ostéoarticu-
laires de cette maladie.

OBSERVATION

SBA, agé de 18 ans, a été hospitalisé en janvier
2002 pour exploration de polyarthralgies d’allure
mixte, évoluant depuis 2 ans et touchant les

tré une apposition périostée métaphyso-diaphy-
saire des os longs avec une augmentation de
I’index cortico-médullaire et une hypertrophie
des parties molles (fig. 3). La scintigraphie
osseuse a révélé une hyperfixation intense et dif-
fuse de I’ensemble du squelette et particulicre-
ment prononcée sur les extrémités distales des
membres réalisant une «super scintigraphie» (fig.
4). Une acromégalie a été éliminée avec un taux
de GH de 0,2 ng/ml (la valeur normale étant com-
prise entre 0 et 10). Le diagnostic de pachyder-
mopériostose primitive a été retenu avec trois
critéres, a savoir: la pachydermie, I’hippocratisme
digital et les manifestations osseuses cliniques et
radiologiques de la périostose. Le dosage de 1’ ces-
triol sanguin a montré un taux élevé a 0,48 nmol/l
(la valeur normale est inférieure a 0,20), alors que

I’cestriol urinaire était normal a 26 nmol/l. Cen-
quéte familiale n’a pas trouvé de cas similaires.
Le patient a été traité par des antalgiques et des

genoux et les chevilles. Cexamen a objectivé un
aspect cérébriforme des plis du front et des pau-
piéres  tombantes, donnant au patient
un aspect de vieux endormi (fig. 1) associé a une
hyperactivité sébacée de la peau du visage et a
une hypertrophie des doigts et des orteils avec un
hippocratisme digital (fig. 2). Cexamen ostéoarti-
culaire a trouvé un gonflement articulaire des
grosses articulations associ¢ a des douleurs a la
pression des articulations métacarpo-phalan-
giennes et interphalangiennes. Cexamen cardio-
pulmonaire était normal. A la biologie, il n’y
avait pas de syndrome inflammatoire. I’hémo-
gramme, la fonction rénale, le bilan hépatique
ainsi que le bilan phosphocalcique étaient nor-
maux. Les facteurs rhumatoides ainsi que les anti-
corps antinucléaires étaient négatifs. La ponction
du genou a ramené un liquide jaune citrin de type

Fig. 1 : Photo du visage qui prend un aspect «cérébriforme» avec
hypertrophie cutanée, accentuation des plis du front et des paupieres
tombantes, donnant au patient un aspect de vieux endormi.
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Fig. 2 : Photo de la main droite : hypertrophie de la main associée a
un hippocratisme digital.

anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) avec
sédation relative des douleurs. Mais I’évolution
fut marquée par la récidive des hydarthroses des
genoux qui ont nécessité plusieurs infiltrations de
corticoides.

DISCUSSION

La pachydermopériostose ou 1’ostéo-arthro-
pathie hypertrophiante primitive est une maladie
rare avec 78 cas répertoriés dans la littérature
jusqu’a 1980 (1-2). Elle est probablement sous-
diagnostiquée a cause, d’une part, des formes
incompletes et, d’autre part, de la confusion
avec d’autres pathologies hypertrophiantes ou
acromégaliques. Au fait, cette forme primitive
représenterait 3 a 5 % de 1’ensemble des cas
d’ostéo-arthropathies hypertrophiantes (3). Elle
est familiale, génotypique se transmettant proba-
blement selon 2 modes différents : I’un autoso-
mique dominant & pénétrance variable, qui est le
plus admis, et 1’autre autosomique récessif qui
est le mode de transmission retenu dans notre
observation. A noter que le ou les génes respon-
sables n’ont pas été identifiés jusqu’a ce jour. La
maladie ne semble pas avoir de prédilection
raciale, puisque des cas de pachydermopérios-
tose ont été rapportés dans tous les continents.
Une prédominance masculine nette et inexpli-
quée semble se dégager: Jajic et col ne rappor-
tent que 5 cas féminins sur une grande série de
76 patients porteurs de pachydermopériostose
(4) ; I’atteinte des hommes serait plus sévere, les
cas féminins rapportés sont plutot des formes

Fig. 3 : Radiographies de la jambe gauche de face et de profil : aug-
mentation de 1’index cortico-médullaire avec apposition périostée
métaphyso-diaphysaire de type compact et hypertrophie des parties
molles.

incomplétes de la maladie. ’age de début appa-
rent de la maladie, dans sa forme dominante, est
compris entre 10 et 25 ans. La forme récessive
débuterait probablement plus précocement et
s’accompagnerait de retard de croissance. La
maladie a débuté chez notre patient entre 15 et
20 ans. Cliniquement, le tableau est dominé,
d’une part, par les signes cutanés: la pachyder-
mie ou cutis verticis girata et, d’autre part, par
des signes ostéo-articulaires. La peau est épais-
sie, séborrhéique, plicaturée avec des rides pro-
fondes d’aspect cérébriforme et siégeant
préférentiellement au niveau du front et du cuir
chevelu. Les paupicres sont épaissies et tom-
bantes. Ces différents signes donnent au visage
un aspect de «prématurément vieilli» et, plus
particulierement, d’un vieux soucieux et
endormi. Les extrémités des membres sont
modérément hypertrophiées avec un hippocra-
tisme digital qui peut étre isolé dans les formes
incomplétes de la maladie. La pachydermopé-
riostose est le plus souvent indolore, mais elle
s’accompagne parfois de douleur osseuse, de
polyarthralgies d’allure mécanique et d’hydar-
throse récidivante touchant surtout les genoux.
Quelques observations avec acroostéolyse ont
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été rapportées (4). Dans les formes incom-
pletes, les signes cutanés manquent au tableau et
la maladie se présente comme un hippocratisme
digital associé a des signes ostéo-articulaires.
LPexamen somatique est normal, en particulier
I’examen cardio-pulmonaire. Les manifestations
ostéo-articulaires constituent le principal motif
de consultation; elles sont trouvées dans 68.5 %
des cas (4). Les arthralgies étaient le motif de
consultation de notre malade, malgré 1’appari-
tion antérieure des signes cutanés.

En cas de pachydermopériostose, les radio-
graphies montrent une réaction périostée bilaté-
rale, symétrique et compacte, mais irrégulicre,
se fondant avec le cortex osseux qui est épaissi.
Cette réaction périostée touche particuliecrement
les diaphyses, mais s’étend aux métaphyses et
aux épiphyses des os longs (5).

Le diagnostic de pachydermopériostose est
actuellement basé sur la présence d’au moins 2
des 4 criteres de Borochowitz (6-7) qui sont les
suivants :

1) la notion de transmission familiale;

2) la pachydermie;

3) I’hippocratisme digital;

4) les manifestations osseuses douloureuses ou
radiologiques de la périostose.

La normalité du bilan biologique notamment
endocrinien est aussi un argument majeur en
faveur de 1’affection. Notre malade présentait
trois critéres a savoir: la pachydermie, 1’hippo-
cratisme digital et les manifestations osseuses
cliniques et radiologiques de la périostose.

La forme complete de la pachydermopérios-
tose ne pose pas de probléme de diagnostic
différentiel. Cependant, dans les formes incom-
pletes, la pachydermopériostose reste un diagnos-
tic d’élimination. En effet, devant un
hippocratisme digital associé a des manifestations
ostéo-articulaires, on évoquera toutes les patholo-
gies hypertrophiantes notamment 1’ostéo-arthro-
pathie hypertrophiante pneumique de Pierre
Marie. La radiographie du thorax, la fibroscopie
bronchique et la TDM thoracique sont obliga-
toires pour éliminer cette pathologie. Il faut pro-
longer la surveillance de 1’ostéo-arthropathie
hypertrophiante qui peut, dans certains cas, pré-
céder de plusieurs mois 1’apparition de manifes-
tations thoraciques d’un carcinome bronchique.
La cirrhose biliaire primitive s’accompagne fré-
quemment d’arthralgies ou d’arthrites et d hippo-
F’ig. 4 :tiCigtigrap}iiit osseuse hlyperfixa:ion intense et dliffllsetrdﬁ cratisme digital. Elle sera écartée en I’absence de
Lensnbic do slte o prteremcn prononee s e ot signe appel avee un bilan hépatique normal.

Laspect hypertrophique clinique et radiologique
fait discuter 1’acromégalie, mais devant la norma-
lit¢ du bilan hormonal et de la radiographie de la
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selle turcique, ce diagnostic ne peut pas é&tre
retenu. Dans les formes frustes, d’une part, les
arthralgies peuvent faire évoquer un rhumatisme
inflammatoire, rapidement ¢liminé devant 1’ab-
sence de syndrome inflammatoire biologique et la
nature mécanique du liquide articulaire et, d’autre
part, I’hippocratisme digital fait discuter une
pathologie cardiaque ou pulmonaire chronique.
Les mécanismes intimes de la maladie gardent
touyjours leurs secrets. Cependant, plusieurs
constatations ont été rapportées par différents
auteurs. En effet, certains suggérent qu’une aug-
mentation de 1’activité ostéoblastique associée a
une résorption normale serait en cause. D’autres
ont constaté une prolifération fibroblastique
importante au niveau de la peau, 1’origine des
fibroblastes serait commune avec les ostéo-
blastes. Enfin, de nouvelles publications rappor-
tent la notion d’excrétion dans les urines
d’oestrogeénes avec augmentation importante du
nombre des récepteurs oestrogéniques dans les
tissus atteints (8) et une élévation anormale de
I’ostéocalcine (Gla protéine) dans le sang (9).

La pachydermopériostose reste active pendant
plusieurs années. Son évolution est pourtant sou-
vent bénigne, le seul préjudice étant d’ordre
esthétique. Cependant, la géne fonctionnelle est
parfois importante en rapport avec les hydar-
throses récidivantes et rebelles.

Il n’y a pas de traitement de fond pour la mala-
die, le seul traitement étant symptomatique se
basant sur les antalgiques et les anti-inflamma-
toires non stéroidiens. Des infiltrations de corti-
coides locaux seront pratiquées au besoin lors des
poussées d’hydarthrose. En cas de résistance au
traitement et de récidives fréquentes, un geste
plus radical (une synoviorthése chimique a
I’acide osmique ou dans le cas extréme une syno-
vectomie chirurgicale) peut étre proposé. Récem-
ment, des auteurs japonais ont rapporté le cas
d’un patient agé de 24 ans porteur de pachyder-
mopériostose traité pour des arthralgies par du
citrate de tamoxiféne (20 mg par jour). Ils signa-
lent une régression des douleurs apres quelques
jours et un excellent résultat avec un recul de 5
mois, sans effets secondaires particuliers (8). Les
bisphosphonates, qui sont des inhibiteurs de I’os-
téoclaste, semblent étre une voie thérapeutique
trés prometteuse (3-7).

CONCLUSION

Devant un syndrome ostéodermopathique, plu-
sieurs affections doivent étre évoquées notam-
ment 1’ostéo-arthropathie hypertrophiante de
Pierre Marie, avant de retenir le diagnostic de la
forme primitive : la pachydermopériostose. Dans

la majorité des cas, le seul préjudice est d’ordre
esthétique; mais parfois 1’évolution est émaillée
par le développement d’une arthropathie méca-
nique souvent bénigne. Cependant, la géne fonc-
tionnelle est parfois importante en rapport avec
les hydarthroses récidivantes et rebelles. Il faut
espérer que dans les années a venir, avec une
meilleure compréhension de son étiopathogénie
et avec les essais thérapeutiques en cours, on
pourra remplacer la thérapeutique symptoma-
tique, utile mais insuffisante, par un traitement
étiologique plus efficace, en particulier une théra-
pie génique.
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