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Ostéite chronique récurrente multifocale:
gquand I’évoquer et que faire?

RESUME: L'ostéomyélite récurrente multifocale est une maladie inflammatoire primitive de I'os en-
core largement sous-diagnostiquée et trop souvent confondue en pédiatrie avec des douleurs de
croissance. Y penser implique de rechercher, au-dela des douleurs osseuses, des signes cliniques
d’orientation comme un gonflement osseux localisé ou des signes cutanés (acné conglobata, psoria-
sis pustuleux palmo-plantaire ou psoriasis vulgaire).
L’'IRM corps entier est I’examen de choix pour faire le diagnostic et permettre de confirmer I’aspect
multifocal des lésions. Le traitement de premiére intention repose sur les anti-inflammatoires non
stéroidiens. Le traitement de deuxiéme ligne n’est pas codifié; il utilise le plus souvent les anti-TNF

et les biphosphonates.
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focale (OCMR) est une maladie

auto-inflammatoire primitive de
I’0s. Elle touche en majorité des préado-
lescents autour de I’age de 11 ans
(9-14 ans) et deux fois plus les filles que
les gargons. Elle est considérée comme
rare mais son incidence est largement
sous-estimée du fait de la possibilité de
formes peu symptomatiques ou totale-
ment asymptomatiques et de diagnostics
erronés vers une ostéomyeélite infectieuse
ou des douleurs de croissance. Sa cause
est largement inconnue et il n’a jamais
été rapporté de germes dans les biopsies
osseuses pratiquées a visée de diagnostic.

I ¥ ostéomyélite récurrente multi-

Le phénotype de’OCMR est hétérogene
du fait de la répartition des atteintes
osseuses, le niveau d’inflammation
biologique, et la présence possible de
maladies associées. L’association d'une
OCMR a une acné kystique, une pustu-
lose, une hyperostose et une synovite
réalise le syndrome SAPHO, considéré
comme la forme adulte de 'OCMR. La
physiopathologie de ’'OCMR est com-
plexe, associant des facteurs immunolo-
giques et possiblement mécaniques. Une
auto-immunité familiale est retrouvée

dans 40 % des cas. Silamajorité des cas
rapportés sont sporadiques, certaines
formesrares avec un début précoce et un
phénotype hyperinflammatoire (fiévre,
haut niveau d’inflammation biologique)
peuvent étre de causes monogéniques ou
syndromiques.

L'évolution naturelle de ’OCMR est faite
de poussées et de rémissions, avec une
extinction spontanée souvent apres plu-
sieurs années (médiane 4 ans). C’estune
maladie invalidante du fait des douleurs
chroniques et des séquelles ostéoarticu-
laires qu’elle peut occasionner comme
une cyphose dorsale, du fait de tasse-
ments vertébraux ou une inégalité de
longueur des membres. 'OCMR est mal
connue des pédiatres et donc trop sou-
vent prise en charge tardivement.

B Les manifestations cliniques

Les douleurs osseuses sont le princi-
pal signe d’appel et il est crucial de les
reconnaitre. Elles ont le plus souvent un
horaire inflammatoire mais il peut étre
mixte car les zones en charge du corps
sont les plus souvent atteintes (membres
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Fig. 1: Ostéite de la partie médiale de la clavicule.

inférieurs). Des gonflements peuvent
étre visibles, au niveau de la partie
médiale delaclavicule etauniveau de la
mandibule. Ils sont parfois visibles éga-
lement sur des os périphériques (fig. 1).
Une arthrite peut coexister dans une
zone adjacente a une atteinte osseuse [1].
Une fracture peut révéler le diagnostic,
notamment un tassement vertébral ou
une fracture des os longs quand l'in-
flammation est ancienne et active. Des
fractures vertébrales peuvent survenir
de maniére spontanée ou aprés un effort
de charge minime ou intense, et peuvent
étre révélatrices de la maladie.

Des douleurs articulaires sont parfois
présentes et siégent a proximité d’une
métaphyse inflammatoire. Il n’est pas
toujours facile de faire la distinction
entre les douleurs liées a 1’ostéite et
celles liées a une éventuelle arthrite
associée. Dans une étude francaise
effectuée sur 133 patients, la sacro-
iliite était la manifestation la plus fré-
quente [n =38/133 (28,5 %)], suivie de
I'inflammation des tendons (enthéses)
[n =21/133 (15,7 %)] et de 1’arthrite
[n=14/133(10,5 %)] [2]. Les manifesta-
tions articulaires sont parfois le témoin
d’un authentique rhumatisme inflam-
matoire associé, comme une spondylar-
thrite ou un rhumatisme psoriasique.

Les atteintes dermatologiques sont fré-
quentes, jusqu’a 50 % des cas, et peuvent
précéder les premiers symptoémes et le
diagnostic d’OCMR. Les atteintes pso-
riasiques constituent 1’essentiel et la
pustulose palmo-plantaire est trés évo-

Fig. 2: Pustulose palmaire.

catrice du diagnostic d’OCMR (fig. 2). On
peut trouver d’autres 1ésions de psoriasis
plus classique, en plaques ou en gouttes.
Plus rarement, on peut voir d’autres der-
matoses neutrophiliques comme des
aphtes buccaux récurrents, une acné
inflammatoire (conglobata), une pseudo-
folliculite ouun pyoderma gangrenosum.
L’association a une colite inflammatoire
ou a une vascularite systémique reste
exceptionnelle [1, 2].

B Les examens complémentaires

La biologie n’apporte que peu d’aide au
diagnostic d’OCMR. Elle peut montrer
variablement un syndrome inflamma-
toire avec une CRP qui peut étre normale
(ou parfois tres élevée) et une accéléra-
tion de la vitesse de sédimentation (VS).

L’examen anatomopathologique d’une
piéce osseuse montre un infiltrat inflam-
matoire non spécifique et ’absence de
germe ou de cellule anormale. Il n’est a
réaliser qu’en cas de doute diagnostique,
par exemple ’atteinte d’'une seule piece
osseuse et un aspect radiologique aty-
pique d’'une OCMR.

Les radiographies standards sont nor-
males a la phase initiale de la maladie.
Elles montrent ensuite typiquement des
lésions lytiques avec des contours géné-
ralement bien définis avec bordure de
sclérose (ostéocondensation) (fig. 3).

La figure 4montre une IRM du pied mais
I'IRM corps entier est ’examen de choix

Fig. 3: Lacunes métaphysaires du tibia avec une
bordure de sclérose osseuse.

Fig. 4: Hypersignaux de la métaphyse tibiale et du
talus au cours d'une OCMR.

pour le diagnostic, devant étre analysée
par des radiologues experts [3]. Les ano-
malies associent de’cedéme osseux dans
les zones métaphysaires des os longs pou-
vant s’étendre al’épiphyse et une infiltra-
tion des parties molles sans épanchement.
Latteinte diaphysaire est plus atypique.
L'IRM corps entier peut retrouver des
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atteintes cliniquement asymptoma-
tiques et c’est un argument supplémen-
taire pour le diagnostic d’OCMR. Un
épanchement articulaire et/ou une
synovite peuvent siéger dans un seg-
ment adjacent a une lésion osseuse. Les
atteintes rachidiennes montrent des
anomalies des plateaux vertébraux:
irrégularité, cedéme, diminution de
hauteur du corps vertébral ou pince-
ment intervertébral.

B Diagnostic positif

Le diagnostic repose sur un faisceau
d’arguments essentiellement cliniques
et radiologiques (IRM corps entier),
plus exceptionnellement sur une biop-
sie osseuse. La présence de signes extra-
osseux, notamment cutanés, peut étre
une aide au diagnostic. Les critéres de
Jansson sont parfois utilisés pour le dia-
gnostic ’OCMR, défini par la présence
d’au moins deux critéres majeurs ou un
critere majeur associé a trois criteres
mineurs (4] (tableau I).

B Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel est large et fait
appel au sens clinique et aux aspects IRM
quand celle-ci est nécessaire. LOCMR
est souvent prise initialement pour une
ostéomyélite infectieuse. Ce diagnostic
appelant & un traitement spécifique doit
donc étre considéré en priorité, surtout
si le patient est fébrile, que la douleur

I POINTS FORTS

B Lostéite récurrente multifocale doit étre évoquée devant des douleurs
osseuses de rythme inflammatoire chez un enfant, particulierement en

période préadolescente.

m Larecherche de gonflement osseux localisé et d'atteinte cutanée peut

permettre d'orienter le diagnostic.

B LIRM corps entier est l'examen de choix pour le diagnostic des lors qu'elle
est analysée par des experts de la pathologie. La biopsie osseuse n'est
indiquée qu’en cas de doute diagnostique.

m Les AINS sont les traitements de premiére ligne. Les traitements
de deuxieme intention doivent étre discutés avec un centre expert

(rhumatologie pédiatrique).

estintense et que ’atteinte est unifocale.
En termes de fréquence, les douleurs de
croissance sont le premier diagnostic dif-
férentiel. Comme I’OCMR, elles siegent
principalement aux membres inférieurs
(entre le genou et la cheville) et peuvent
avoirun horaire inflammatoire. Elles s’en
distinguent par I’age des patients (plus
jeunes que dans I’OCMR), leur caracteére
bilatéral et intermittent, une tendance a
I’amélioration dans le temps et un exa-
men clinique strictement normal. En
termes de gravité, il faut redouter une
affection maligne, notamment une leucé-
mie ou des 1ésions osseuses secondaires.

La question d’'unrhumatisme inflamma-
toire de type spondylarthrite ou psoria-
sique n’est pas toujours facile a trancher
d’autant que l'un et 1’autre peuvent
coexister avec une OCMR. L'atteinte de

Critéres majeurs Critéres mineurs

Lésions radiologiques ostéolytiques ou
ostéosclérose

Hémogramme normal

Atteintes osseuses multifocales

CRP et VS modérément augmentées

Psoriasis vulgaire ou psoriasis palmo-
plantaire

Evolution > 6 mois

Biopsie osseuse stérile, infiltrat
inflammatoire et/ou fibrose

Hyperostose

Maladies auto-immunes associées

Antécédents familiaux d’auto-immunité ou
maladies auto-inflammatoires

Tableau I: Critéres mineurs et criteres majeurs.

la clavicule et de la mandibule est spé-
cifique aI’OCMR alors que les douleurs
enthésitiques appartiennent volontiers
a la SPA et au rhumatisme psoriasique.
Radiologiquement, les 1ésions de la SPA
sont essentiellement articulaires avec
une atteinte osseuse secondaire alors que
c’estun processus inverse dans ’'OCMR
etle SAPHO.

Les autres diagnostics différentiels
incluent le scorbut (ou carence en vita-
mine C) qui doit étre évoqué devant
une hypertrophie gingivale avec gin-
givorragies, un purpura folliculaire et
unrégime alimentaire sélectif. Laradio-
graphie standard montre une ostéo-
porose, des troubles de la croissance
osseuse et des 1ésions hémorragiques
sous-périostées ou intra-osseuses.
L’hypophosphatasie mime radiologi-
quement I’'OCMR; on y pense devant
les douleurs osseuses, la perte précoce
des dents de lait, et des phosphatases
alcalines sanguines abaissées.

Quand penser a une forme
monogeénique ?

Un début trés précoce, avant ’age de
5 ans, une consanguinité, un phéno-
type hyperinflammatoire (fievre et CRP
trés élevée) et la présence d’éléments
atypiques comme une arthropathie ou
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des anomalies hématologiques (cytopé-
nies) doivent évoquer une cause mono-
génique. Pour exemples: le syndrome
de Majeed, le déficit en antagoniste du
récepteur de I'interleukine-1 (DIRA) et
le PSTPIP1-Associated Myeloid-Related
Proteinemia Inflammatory (PAMI)
Syndrome.

B Traitement de ’OCMR

Le traitement vise a supprimer la dou-
leur, optimiser la qualité de vie et éviter
les séquelles fonctionnelles. En premiere
intention, on utilise les anti-inflamma-
toires non stéroidiens (AINS): ibupro-
féene, naproxene et diclofénac sont les
plus utilisés chez I’enfant. Ils doivent
étre prescrits a dose suffisante et sur au
moins 2 semaines consécutives lors des
épisodes douloureux. Leur efficacité est
rapide et de I’ordre de 90 %. Elle peut
étre dépendante de lamolécule utilisée,
ce qui implique de changer de classe en
cas d’échec primaire.

En cas de douleurs rebelles aux AINS,
deux traitements de deuxiéme ligne sont
utilisés: d’une partlesbiphosphonateset,
d’autre part, les anti-TNF. Ils sont, en pra-
tique, tous les deux efficaces maisaucune
étuden’a permis de prouver leur efficacité
individuellement et en comparaison [1,
5]. Les biphosphonates sont préférés en
cas d’atteinte vertébrale, a fortiori en pré-
sence de tassement, et en cas de douleur
intense car leur effet antalgique pourrait
étre plus rapide [6]. Les biphosphonates

administrés par voie intraveineuse sont
préférés, chez I’enfant, a la voie orale,
qui est contraignante et dont la tolérance
digestive n’est pas toujours bonne. Les
deux produits les plus utilisés sont le
pamidronate et, plus récemment, le zolé-
dronate. La durée du traitement reste a
définirmais elle ne doit pas excéder 2 ans
pour les biphosphonates afin de limiter
le risque d’ostéopétrose (perte de 1’élas-
ticité osseuse et risque augmenté de frac-
tures). D’autres traitements pourraient
étre efficaces comme les anti-IL17 et les
inhibiteurs de Janus kinases. L’absence
d’évidence par les preuves implique que
les patients avec une OCMR soient pris
en charge dans des centres experts pour
cette pathologie.

B Evolution et suivi

L’évolution de’OCMR estimprévisible.
Le suivi est essentiellement clinique et
ce sont essentiellement les douleurs
qui sont prises en compte pour la thé-
rapeutique. Le suivi en IRM (en sys-
tématique tous les 2-3 ans) permet de
mieux connaitre I’histoire naturelle et
de dépister des complications comme
les tassements vertébraux pouvant
étre silencieux au plan clinique. Apres
5 ans derecul, environ 50 % de patients
restent évolutifs (avec une médiane de
cing poussées) [7]. Le pronostic global est
généralement favorable et les séquelles
fonctionnelles rares: cyphose dorsale,
inégalité de longueur des membres, syn-
drome douloureux chronique.
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