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La dysplasie fibreuse (DF) est une maladie tumorale bénigne intra-osseuse dans
laquelle la différenciation des cellules souches multipotentes de la moelle osseuse en
leurs différentes lignées cellulaires est perturbée.[1]

Ce manque de formation d'une matrice osseuse stable peut entrainer des
changements tres différents responsables de douleurs, de déformations, de troubles
fonctionnels et de fractures.

C’est une maladie rare, due essentiellement a une mutation du gene GNAS.

La forme monostotique est plus fréquente et plus bénigne que la forme
polyostotique, cette derniére peut étre associée a des manifestations cutanées et
endocrines entrant dans le cadre du syndrome de Mac Cune-Albright qui représente
la forme la plus sévere, ou de facon exceptionnelle, étre associée a des myxomes des
tissus mous réalisant le syndrome de Mazabraud.[2]

Sa prévalence au Maroc reste jusqu’a présent difficile a estimer or la dysplasie
fibreuse est une affection rare. Sa prévalence étant inférieure a 1/2000. Toutefois,
elle est probablement sous-estimée du fait des formes asymptomatiques. [3]

Le diagnostic repose essentiellement sur la clinique et 'imagerie, parfois sur la
biopsie. L’aspect radiologique est variable, ostéolytique ou ostéocondensant et le
bilan d’extension de la maladie doit étre adapté a la situation clinique.

Nous allons étudier rétrospectivement les dossiers de 5 enfants hospitalisés
pour dysplasie fibreuse dans le service de Traumato-orthopédie pédiatrique du CHU
HASSAN Il de Feés durant une période de 11 ans, dont les objectifs :

> Déterminer le profil épidémiologique de cette pathologie.

> Reconnaitre le tableau clinique et les examens paracliniques au cours de

cette pathologie.

> Etablir le protocole thérapeutique pour les différentes formes.

» Reconnaitre I’évolution et les différentes complications de cette pathologie.

Mr. BOUAYAD Mohammed 8
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Historique

La dysplasie fibreuse est une ostéopathie a caractere polymorphe dans ses
expressions cliniques comme dans son évolution.

Elle se caractérise par la présence de lésions fibro-osseuses. Ces lésions ont
toutes en commun le remplacement d'un tissu osseux normal par un tissu composé
de fibres de collagene et de fibroblastes, contenant une quantité variable de substance
minéralisée.[4]

La dysplasie fibreuse a été signalée pour la premiere fois de maniere fiable en
1891 par Von Recklinghausen, il a présenté trois groupes de maladies osseuses dont
un comprenait des cas de dysplasie fibreuse polyostotique. [5]

Le syndrome de Mazabraud (MS) est caractérisé par I'association d'une dysplasie
fibreuse squelettique (FD) et d'un ou plusieurs myxomes intramusculaires. Il s'agit
d'un syndrome rare. A notre connaissance, 80 cas de MS ont été rapportés depuis la
premiere description par Henschen en 1926.[6]

En 1937, Albright rapporta des cas de dysplasie fibreuse avec des lésions
osseuses a localisations multiples, une pigmentation de la peau et une préférence
pour le sexe féminin.[4]

En 1938, Lichtenstein décrivit huit cas de Ilésions ostéofibreuses sans
manifestations extra squelettiques et il dénomma cette pathologie dysplasie fibreuse
polyostotique.[4]

En 1942, Lichtenstein et Jaffe ont reconnu la dysplasie fibreuse comme une
pathologie a part entiere et ont mis en évidence la forme monostotique de la maladie.
Suite a 23 examens anatomo-pathologiques réalisés a I’hdpital For Joint Diseases,
dont 13 portaient sur des patients traités par les auteurs. lls compléetent une revue de
la littérature de 75 cas. Les auteurs ont relevés pas moins de 33 dénominations

différentes de la DF comme: ostéodystrophie fibreuse unilatérale, ostéite fibreuse
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polyostotique, maladie de Recklinghausen unilatérale, ostéite fibreuse focale, ostéite
fibreuse avec formation de cartilage hyalin ou encore ostéite fibreuse disséminée.
C'est suite a ces travaux que la dysplasie fibreuse est souvent dénommée maladie de
Jaffe Lichtenstein. [4]

Pritchard passa en revue 256 cas de dysplasie fibreuse publiés entre 1929 et
1949 et nota une distribution égale entre les sexes. [4]

Depuis, I'étude de nombreux cas a permis de redéfinir des critéres cliniques,
radiologiques et histologiques précis. La plupart des auteurs considérent que cette
maladie correspond a une prolifération hamartomateuse de tissu fibreux au sein de
la médullaire osseuse avec une métaplasie osseuse secondaire produisant un os
néoformé faiblement calcifié.

Les principales séries rapportées dans la littérature sont de moyenne
importance :

e Harris rapporte en 1962 une série de 50 cas comprenant 13 formes
monostotiques et 37 formes polyostotiques. Toutes les formes monostotiques
et 30 des 37 formes polyostotiques ont été diagnostiquées par I'examen
anatomo-pathologique.[7]

e Firat rapporte en 1968 24 cas de dysplasie fibreuse, comprenant 15 formes
monostotique.

e Henry rapporte en 1969 une étude de 50 cas de dysplasie fibreuse
monostotique, dont 12 localisées a la face.

e Shajowicz rapporte en 1981 la plus importante série mondiale avec 222 cas de
DF monostotique sur une série multicentrique.

e Enneking rapporte en 1986 une série de 15 cas de lésions du col fémoral.

e QOuaknine en 1991 : 54 cas de dysplasie fibreuse monostotique.

e Ayadi-Kaddour en 2008 [8] rapporte une série de dix cas de dysplasie fibreuse

costale opérée sur une période de dix ans allant de 1996 a 2005.

Mr. BOUAYAD Mohammed 10
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A-Rappel histologique

Les os (au nombre de 206) remplissent différentes fonctions dans le corps
humain. lls donnent au corps sa forme extérieure, soutiennent et protegent les parties
molles, et renferment la moelle qui produit les cellules sanguines.

D'un point de vue statique, les os assurent le soutien du corps et la protection
de certains visceres ; les organes internes situés dans la cage thoracique et le cerveau
dans la boite cranienne. Et d'un point de vue dynamique, ils représentent les éléments
bras de levier de transmission des forces musculaires au cours du mouvement.[9]

Les os contiennent en outre les réservoirs de calcium que l'organisme peut
mobiliser par résorption, selon ses besoins. De plus, les os détoxifient le corps en
éliminant les métaux lourds, tels que le plomb et 'arsenic, ainsi que d'autres toxines,
véhiculés dans la circulation générale.

Le tissu osseux est constitué d'eau (environ 1/4 du poids de I'os), de matieres
organiques (environ 1/3 du poids de I'os, dont la majeure partie est représentée par
une protéine, I'osséine) et de sels minéraux inorganiques (le calcium, le phosphore,
et le magnésium prédominent, bien que I'on trouve également du fer, du sodium, du
potassium, du chlore, et du fluor en petites quantités).[9]

Le plus long et le plus lourd est le Fémur mesurant environ 50cm pour un
homme de 1,80m alors que le plus petit est I'Etrier dans I'oreille moyenne mesurant
3mm pour un poids de 2 a 4mg.[10]

Deux méthodes fondamentales de classification servent a différencier les os du
corps. Le premier systeme de classification est basé sur I'emplacement anatomique
de l'os (axial ou appendiculaire). Le second sur sa forme (long, court. plat, ou

irrégulier).

Mr. BOUAYAD Mohammed 12
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1- La matrice osseuse :

Le tissu osseux est fait de cellules osseuses noyées dans une matrice osseuse.
La matrice osseuse est constituée d'une partie organique (25%), d'une partie
minérale (70%) et de I'eau (5%) (le tissu le moins hydratée de I’organisme).[11]
La matrice organique, aussi appelée Ostéoide avant sa minéralisation est faite
de [11]:
e collagéne essentiellement de type I, trées abondant 90 a 95% de la fonction
organique.
e substance fondamentale :
> glycoprotéines non collagenes spécifiques de I'os (10%) dont
['ostéonectine qui sert de colle entre les parties minérales et les parties
organiques, l'ostéocalcine qui intervient dans la minéralisation osseuse
(marqueur des ostéoblastes matures), I’ostéopontine qui relie I'hnydroxy-
apatite aux cellules osseuses.
> protéoglycanes : ils sont présents dans |'ostéoide mais rares.
e eau et électrolytes
La matrice minérale est responsable de la rigidité de I'os, les minéraux se fixent
sur la trame protéique de l'ostéoide. Les minéraux les plus importants sont : le calcium
(99% du calcium de organisme ; 1100 a 1200g) le phosphore (90% du phosphore total
de lI'organisme environ 600g) le sodium (18g pour un squelette adulte) potassium (6g

pour un squelette adulte ) magnésium (3g pour un squelette adulte).[11]
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2-Les ostéoblastes :

2.1 Caractéristigues

Les ostéoblastes sont des cellules cuboidales situées le long de la surface
osseuse. llIs représentent 4 a 6 % de I'ensemble des cellules osseuses résidentes et
sont largement connus pour leur fonction de formation osseuse, exercant ainsi un
role crucial dans l'obtention et le maintien d'une masse osseuse correcte, qui
s'effectue par le biais d'une étroite interaction avec les autres cellules osseuses : les
ostéoclastes et les ostéocytes.[12]

Ces cellules présentent des caractéristiques morphologiques de cellules
synthétisant des protéines, y compris un réticulum endoplasmique rugueux abondant
et un appareil de Golgi proéminent, des mitochondries ovoides nombreuses riches en
granules de phosphates calciques (elles sont capables de stocker de grandes quantités
de calcium et de phosphate)[13] , Lysosomes , ainsi que des vésicules sécrétoires

variées.[14]

Figure 1 : Aspect au microscope électronique d’un ostéoblaste

Mr. BOUAYAD Mohammed 14
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2.2 Ontogenése de ['ostéoblaste

Comme de nombreuses autres cellules des tissus conjonctifs (fibroblastes,
chondrocytes, myoblastes et adipocytes), les ostéoblastes naissent d'une cellule
souche meésenchymateuse (CSM) pluripotente commune, en suivant des étapes
programmeées ponctuelles nécessitant I'expression de genes spécifiques. Parmi
celles—ci, les protéines morphogénétiques osseuses (BMP) et les voies Wnt sont
cruciales, en particulier pour les premieres étapes de l'ostéoblastogenése, ou elles
favorisent I'engagement des CSM vers un stade ostéo/chondroprogéniteur.

Le critere minimal de la cellule ostéo-chondroprogénitrice est défini lorsqu'au
moins les facteurs de transcription suivants, spécifiques aux ostéoblastes, sont
exprimés : Runx2 / DIx5 / Osterix (0sx)

De plus, Runx2 est un gene maitre de la différenciation des ostéoblastes,
comme le prouve le fait que les souris Runx2-null sont dépourvues d'ostéoblastes.

Il a été observé qu'une fois qu'un pool de progéniteurs d'ostéoblastes exprimant
Runx2 et le collagene | a été établi, il y a une phase de prolifération, au cours de
laquelle les progéniteurs d'ostéoblastes acquierent une activité ALP. Ces cellules sont
maintenant des pré-ostéoblastes, qui subissent des changements morphologiques,
devenant de grandes cellules cuboidales hautement positives pour l'activité ALP et
tres actives dans la sécrétion de protéines de la matrice osseuse.[12]

La transition des Préostéoblastes vers les Ostéoblastes matures se caractérise
par une augmentation de l'expression d'Osx et de la sécrétion de protéines de la
matrice osseuse telles que l'ostéocalcine (OCN), la sialoprotéine osseuse (BSP I/Il) et
le collagene de type I.[14] Nous avons maintenant un ostéoblaste mature, qui sera

finalement piégé dans la matrice osseuse qui vient d'étre déposée et minéralisée.
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A ce stade, les ostéoblastes matures sont confrontés a trois destins possibles :
subir une Apoptose, céder la place aux ostéocytes ou devenir des cellules de
revétement osseux.

Les cellules de revétement osseux sont des ostéoblastes quiescents de forme
plate qui recouvrent la surface de l'os, représentant fonctionnellement la phase de
repos du processus de remodelage osseux. Un rble probable de ces cellules est
d'empécher l'interaction directe entre les ostéoclastes et la matrice osseuse, lorsque

la résorption osseuse ne devrait pas se produire.
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Figure 2 : Différenciation des ostéoblastes
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2.3 Fonction de ['ostéoblaste

La fonction principale de I'ostéoblaste est de synthétiser et de minéraliser la
matrice osseuse au cours de la croissance du squelette, du renouvellement de la
matrice osseuse chez I’adulte et de la réparation osseuse tout au long de la vie.[11]

La construction osseuse par les ostéoblastes implique deux étapes principales
. le dépot de la matrice organique et sa minéralisation ultérieure.

La premiere étape nécessite la sécrétion de protéines collagenes,
principalement du collagene de type |, de protéines non collagéniques et de
protéoglycanes tels que la décorine et le biglycane.

Cette matrice osseuse nouvellement formée et non minéralisée est appelée
Ostéoide.[12]

Ensuite, la minéralisation de la matrice osseuse se déroule en deux phases : la
phase vésiculaire et la phase fibrillaire.

La phase vésiculaire se produit lorsque des portions d'un diametre variable
allant de 30 a 200 nm, appelées vésicules matricielles, sont libérées du domaine
membranaire apical des ostéoblastes dans la matrice osseuse nouvellement formée
dans laquelle elles se lient aux protéoglycanes et a d'autres composants
organiques.[14] Lorsque les ostéoblastes sécretent des enzymes qui dégradent les
protéoglycanes, les ions calcium sont libérés des protéoglycanes et traversent les
canaux calciques présents dans la membrane des vésicules de la matrice.

La phase fibrillaire se produit lorsque la sursaturation des ions calcium et
phosphate a l'intérieur des vésicules de la matrice entraine la rupture de ces structures
et que les cristaux d'hydroxyapatite se répandent dans la matrice environnante.[12]

Une fois l'ostéoblaste completement enfoui dans la matrice minéralisée, il
devient un ostéocyte emprisonné dans des lacunes au sein de la substance

nouvellement synthétisée.[13]
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3- Les ostéocytes :

L'ostéocyte est plus qu'un ostéoblaste quiescent incorporé. Ce sont les cellules
les plus nombreuses de l'os, représentant 90 a 95 % de la quantité totale, ainsi que
les plus longévives, avec une durée de vie pouvant atteindre 25 ans.

Contrairement aux ostéoblastes et aux ostéoclastes, qui ont été définis par leurs
fonctions respectives au cours de la formation et de la résorption osseuses, les
ostéocytes étaient auparavant définis par leur morphologie et leur localisation.

Les ostéocytes sont situés dans des lacunes entourées de matrice osseuse
minéralisée, ou ils présentent une morphologie dendritique. Chaque ostéocyte
possede jusqu'a 50 processus cellulaires longs et ramifiés qui s'étendent dans l'os a
I'intérieur d'un réseau de canalicules interconnectés. La communication cellule-cellule
est assurée par un fluide interstitiel qui circule dans les canalicules des ostéocytes.
Ce réseau est essentiel pour coordonner la réponse de I'os aux signaux mécaniques
et biologiques.

Les ostéocytes sont faciles a identifier dans une coupe d'os, en raison de la
matrice osseuse dans laquelle ils sont compléetement noyés. En revanche, les
recherches sur les fonctions des ostéocytes ont été ralenties par la difficulté d'isoler
ces cellules de la matrice osseuse.

Nombre des propriétés distinctives des ostéocytes sont une fonction directe de
I'environnement unique dans lequel ils vivent (c'est-a-dire enfouis dans la matrice
minéralisée de |'os). Le fait de vivre dans un réseau de cavernes les a rendus
dépendants du transport de fluides a travers le LCS pour les échanges critiques de

nutriments, de métabolites, de déchets et d'informations.[15]
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3.1 Différenciation de /'ostéocyte

Les ostéocytes sont dérivés de la lignée des CSM par différenciation des

ostéoblastes. Au cours de ce processus, quatre stades reconnaissables ont été

proposés

mature.[16]
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Figure 3 : différenciation de I’ostéocyte

et ostéocyte

Les préostéocytes de type | et Il sont plus grands que les ostéocytes anciens et

possedent un appareil de Golgi bien développé pour la synthese et la sécrétion du

collagene.
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Une fois que la minéralisation de l'ostéoide a lieu et a la fin d'un cycle de
formation osseuse, une sous-population d'ostéoblastes devient des ostéocytes
incorporés dans la matrice osseuse. Ce processus s'accompagne de changements
morphologiques et ultra-structuraux évidents, notamment la réduction de la taille
ronde des ostéoblastes. Le nombre d'organites tels que le réticulum endoplasmique
rugueux et lI'appareil de Golgi diminue, et le rapport noyau-tocytoplasme augmente,
ce qui correspond a une diminution de la synthese et la sécrétion des protéines.[16]

Le dernier stade de différenciation peut étre divisé en deux étapes, la premiere
lorsque la matrice de l'ostéocyte n'est pas complétement minéralisée (préostéocytes
de type lll) et la seconde lorsque la matrice est minéralisée et que I'ostéocyte mature
ou vieux est formé.[15]

D'autres études ont montré que, selon le type d'os formé, les ostéocytes
nouvellement incorporés peuvent avoir une taille et une forme différentes par rapport
aux ostéocytes plus anciens et plus matures déja incorporés dans la matrice osseuse.
Par exemple, les ostéocytes de I'os trabéculaire sont plus arrondis que les ostéocytes
de l'os cortical, qui présentent une morphologie allongée.

3.2 Fonctions de ['ostéocyte

e L'ostéocyte est une cellule mécanosensible : Les ostéocytes sont capables de
détecter et d'intégrer les signaux mécaniques et chimiques de leur environnement
et de déclencher des réponses appropriées de la part des cellules effectrices (c'est-
a-dire les ostéoblastes et les ostéoclastes).lls sont étroitement connectés les uns
aux autres par des jonctions gap, formant ainsi une toile tridimensionnelle enfouie
dans la matrice osseuse. Leur forme, leur distribution et leur organisation spatiale
sont cohérentes avec leurs fonctions de détection et de transport de signaux.
Actuellement, un consensus général existe sur le fait que les ostéocytes sont

impliqués dans la traduction des stimuli mécaniques en signaux biochimiques.[12]
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L'ostéocyte est un régulateur du comportement de I'ostéoblaste : Bien que l'idée
que les ostéocytes puissent influencer le remodelage osseux soit connue depuis
de nombreuses années, ce concept a été clairement démontré par des preuves
récentes, montrant que les ostéocytes peuvent controler directement la
différenciation et l'activité des ostéoclastes et des ostéoblastes. Le rble des
ostéocytes dans la régulation des ostéoblastes dans des conditions
physiologiques est controversé et n'est pas entierement caractérisé. Des preuves
irréfutables indiquent que les ostéocytes régulent négativement la différenciation
des ostéoblastes et la formation osseuse et que la densité des ostéocytes est
corrélée négativement avec la formation osseuse.[17] De méme, d'autres études
ont démontré que l|'apoptose des ostéocytes ou la perturbation du réseau
ostéocytaire, obtenue par la surexpression spécifique des ostéocytes de
l'oncogene BCL2, augmentait la formation osseuse. En revanche, d'autres études
ont montré que l'ablation ciblée des ostéocytes in vivo réduit fortement la
formation osseuse.[18]

L'ostéocyte module le comportement de l'ostéoclaste : La formation et la fonction
des ostéoclastes constituent un événement trés délicat pour ['homéostasie
osseuse et doivent étre étroitement régulées afin d'éviter une érosion osseuse
excessive. En effet, il a été démontré que l'apoptose des ostéocytes est un
événement régulateur de la formation des ostéoclastes. Etant donné la forte
densité d'ostéocytes dans l'os cortical et spongieux, il est concevable que des
micros dommages au sein de la matrice osseuse perturbent les canalicules des
ostéocytes, provoquant leur apoptose. Cependant, cette hypothése a été

formellement démontrée par plusieurs investigateurs.[12]
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e Fonctions des ostéocytes en dehors de I'os : la communauté scientifique prend
conscience ces dernieres années que les ostéoblastes sont des cellules qui
liberent des hormones, et cela est également vrai pour les ostéocytes. Récemment,
d'autres fonctions endocrines ont été attribuées aux ostéocytes. En effet, il a été
démontré, en utilisant des souris dépourvues d'ostéocytes et en effectuant des
tests de parabiose, que les ostéocytes contribuent a la régulation du systeme
immunitaire et du métabolisme énergétique. En particulier, il a été démontré que
les ostéocytes sont capables de réguler la lymphopoiese et par conséquent le
systeme immunitaire, en modifiant le microenvironnement dans les organes
lymphoides primaires. Dans la méme étude, il a été démontré que le métabolisme
des graisses est régulé par les ostéocytes, et les souris dépourvues de ces cellules
présentent une accumulation réduite de graisse blanche, dans les compartiments

gonadique, mésentérique et sous—cutané.
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4. Les ostéoclastes :

Tout au long de la vie adulte, ’os subit un processus continu de remodelage
interne et de renouvellement qui comprend [’élimination de la substance
fondamentale et son remplacement par I’os récemment déposé. Dans ce processus
les agents de résorption osseuse sont les ostéoclastes, occupant des cavités
superficielles sur la surface osseuse, appelées lacune de Howship (issues de la
dégradation de I’os par des enzymes sécrétées par les ostéoclastes de I'os sous-
jacent).[19]

Ce sont des cellules osseuses géantes de 50 a 100 pm, plurinucléés (renfermant
30 a 50 noyaux), de la famille des macrophages, capables de détruire la matrice
minéralisée. Localisée a la surface de I’'os, sont hautement mobiles capables de se
déplacer a la surface des travées osseuses d'un site de résorption a un autre.[20]

L’ostéoclaste sécréterait des acides faibles (acides lactiques, acide citrique),
solubilisant les cristaux minéraux (sels de calcium) dans le milieu extracellulaire. Le
collagene est digéré dans les vacuoles cellulaires par une collagénase.

L’ostéoclaste est une cellule d’origine hématopoiétique dérivant des cellules
monocytaires, assurant les fonctions suivantes :

e La déminéralisation du tissu osseux.
e La dégradation de la trame organique.
Le déficit en ostéoclastes est responsable de |'ostéoporose congénitale,

actuellement curable par greffe de moelle.
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B-Rappel physiopathologique de la dysplasie fibreuse :

L'os humain normal est constamment remodelé par un processus continu de
résorption des couches osseuses anciennes et endommagées et le remplacement de
I'os résorbé par de I'os nouveau dans le processus de formation osseuse, comme

I'illustre la figure 4 (adaptée de Seeman et al.).[21]
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Figure 4 : Remodelage de I’Os humain
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C’est un processus continu de résorption osseuse par les ostéoclastes et de
formation osseuse par les ostéoblastes. Il commence par un os endommagé, par
exemple par des microfractures, qui induit I'apoptose des ostéocytes, signal pour I'os
gu'un remodelage est nécessaire. Les ostéocytes mourants stimulent donc la
production et le recrutement des ostéoclastes, qui sont formés par des monocytes
pouvant potentiellement se différencier en macrophages, lymphocytes ou
ostéoclastes. Lors du remodelage osseux, ces monocytes se regroupent pour donner
naissance a des pré-ostéoclastes multinucléés, qui se transforment ensuite en
ostéoclastes actifs qui initient la résorption osseuse. Simultanément, des cellules
souches mésenchymateuses sont recrutées dans le sang et dans la moelle osseuse
pour former des pré-ostéoblastes qui se différencient ensuite en ostéoblastes
actifs.[22] Ces ostéoblastes sont responsables de la formation des os. Les
ostéoblastes peuvent ensuite se différencier de trois facons : ils peuvent former une
couche de cellules de revétement osseux, ils peuvent entrer en apoptose ou ils
peuvent se différencier en ostéocytes qui forment un réseau intrinseque dans I'os.
Lors du remodelage osseux normal, ces ostéocytes sont responsables de la
production de FGF 23, de RANK-L et d'IL-6. Le remodelage osseux au sein des lésions
de fibrose kystique suit un schéma completement différent, dont une grande partie
n'est pas encore comprise[21].

Une mutation somatique du géne codant la chaine alpha de la protéine Gs au
niveau du locus GNAS sur le chromosome 20q13 a été découverte ces dernieres
années chez les patients atteints de dysplasie fibreuse. Mutation activatrice de
I’adénylcyclase et de la production d’acide adénosine monophosphorique cyclique
(AMPc)[23].L’allele de GNAS muté comporte une substitution d’une seule base dans le
codon CGT de I’exon 8 codant pour une protéine mutée dans laquelle I’arginine est

remplacée par une histidine, une cystéine, ou plus rarement un autre acide aminé. Il
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s’agit d’une mutation post-zygotique qui n’affecte que certaines cellules somatiques
; le géne muté coexiste avec le gene normal constituant une mosaique qui parait étre
indispensable pour la viabilité des cellules mutées et détermine I’expression de la
gravité de la maladie dans divers tissus.[23]

Les mutations GNAS sont activatrices, conduisant a une augmentation de
I'activité du produit du gene muté. Ceci a pour conséquence une production
constitutionnellement activée d’AMPc dans divers tissus, dont les cellules osseuses
et, via I'activation de la voie de signalisation intracellulaire Gs/PKA/CREB, induit une
surexpression de I’oncogéne c-fos dans les |ésions de DF et entraine finalement une
différenciation anormale des ostéoblastes responsable d’un exces de prolifération
d’un tissu d’allure fibreuse, matrice collagénique désorganisée et mal minéralisée.[24]

Les cellules souches mésenchymateuses porteuses de la mutation GNAS ne
parviennent pas a se différencier en ostéoblastes normaux, mais donnent naissance
a des ostéoblastes immatures erronés, de forme stellaire. Ces ostéoblastes immatures
mutés par GNAS, qui s'accumulent dans la moelle osseuse, sont responsables de son
aspect typique lors de [|'évaluation histologique et radiographique. Les cellules
ostéogéniques et stromales de la DF produisent des taux accrus de RANK-L et d'IL-6,
ce qui stimule le recrutement et la production d'ostéoclastes et favorise donc la
résorption osseuse dans les lésions de la dysplasie fibreuse. Bien qu'il s'agisse
principalement d'un trouble de la formation osseuse erronée, les niveaux élevés
d'ostéoclastogenése soulignent le role important de la résorption osseuse dans la DF,
ce qui justifie son traitement par des agents antirésorptifs. Les ostéocytes et les
ostéoblastes produisent des niveaux élevés de FGF-23 dans la FD, ce qui fait du FGF-
23 un marqueur fiable de la gravité de la maladie dans la FD[25].

Le renouvellement osseux peut étre évalué en mesurant les taux circulants de

phosphatase alcaline (ALP) et de pro peptide amino-terminal du procollagene 1 (P1NP)
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comme marqueurs de formation osseuse et de béta-croisés (CTX) comme marqueur
de résorption osseuse. On a constaté que les niveaux d'ALP sont produits en grande
quantité par les cellules de la fibrose endostéale des Iésions de dysplasie fibreuse, ce
qui en fait un marqueur fiable de la gravité de la maladie dans la dysplasie
fibreuse[25]. Le facteur de croissance des fibroblastes 23 (FGF-23) est produit en
abondance par les ostéocytes et les ostéoblastes porteurs de la mutation GNAS.[26]
[25]

Les taux sériques de FGF-23 sont associés a I'étendue et a la sévérité des [ésions
de dysplasie fibreuse. Des taux élevés de FGF-23 sont associés a une perte de
phosphate rénal, entrainant une hypophosphatémie, en particulier chez les patients
présentant une maladie étendue.[26] Chez les patients atteints de dysplasie fibreuse,
I'évaluation biochimique doit donc inclure la mesure des taux sériques de phosphate,
de calcium, d'albumine, de 25-OH-Vitamine-D, de PTH intacte et de FGF23. Des
échantillons d'urine doivent également étre analysés pour déterminer les niveaux de
phosphate et de créatinine afin de calculer le TmP/GFR, qui fournit le taux maximal
de réabsorption du phosphate par rapport au GFR, afin de diagnostiquer une perte de
phosphate rénale induite par le FGF-23.[26] Tous les patients suspectés
d'endocrinopathies doivent étre examinés pour détecter une augmentation des taux
d'hormone de croissance, d'IGF-1, de prolactine, de TSH ou de cortisol, et les mesures
doivent étre répétées au moins une fois, en particulier chez les patients atteints d'une
maladie polyostotique et chez les enfants apres la transition vers les soins aux

adultes.[15]
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OBSERVATIONS ET METHODES
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|- Schéma d’étude :

Notre travail est une étude rétrospective, ayant porté sur une série de 05 cas de
dysplasie fibreuse colligés au service de Traumatologie OrthoPédiatrique du CHU de

Fes, sur une période de 11 ans, allant de Janvier 2010 au Juin 2021.

II- Patients :

A- Criteres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude tous les malades :
Agés de moins de 16 ans.
Admis au service entre Janvier 2010 et Juin 2021.
Dont le diagnostic de dysplasie fibreuse a été posé sur des
données radiologiques et surtout confirmé par la biopsie et I'examen

anatomopathologique.

B-Criteres d’exclusion :

Nous avons exclus les malades :
Perdus de vue

Ayant un dossier incomplet

llI- Matériels utilisés :

Pour la réalisation de ce travail nous avons consulté :

. Les dossiers médicaux des malades sur papier et sur Hosix
o Les comptes rendus opératoires
. Les comptes rendus anatomopathologiques
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VI- Variables étudiées :

Pour chaque dossier, les éléments suivants ont été pris en charge :
Données épidémiologiques :
. L’age
o Le sexe
Données cliniques :
. Le délai du diagnostic
. Les signes généraux
o Les signes fonctionnels
o Les signes physiques
Données paracliniques
Anatomopathologie

Traitement

Mr. BOUAYAD Mohammed
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I-Observation 1 :

Il s’agit de ’enfant SK agé de 5ans, originaire et habitant a Meknes, issu d’un
mariage non consanguin. Admis pour tuméfaction et douleurs de la jambe gauche.

Le début de la symptomatologie remonte a environ 1 mois avant son admission
suite a un traumatisme fermé de la jambe gauche au décours d'une chute de sa
hauteur occasionnant chez lui des douleurs avec tuméfaction progressive de la jambe.

L’examen générale trouve un patient conscient stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire, apyrétique ; GCS a 15, Pression artérielle a 120/85
et des conjonctives normo-colorées.

L’examen de I’appareil locomoteur a objectivé une tuméfaction dure et
douloureuse, sans signes inflammatoires en regard, de la face antérieure de la partie
moyenne de la jambe gauche. La mobilité articulaire est sans particularité ainsi que le
reste de I’examen orthopédique et des autres appareils.

La radio initiale de la jambe a objectivé des lésions ostéolytiques hétérogenes
radiotransparentes avec une corticale amincie au niveau du tibia au niveau de sa
corticale antero-externe et du péroné au niveau de ses 2/3 distaux avec des liserés
d’ostéocondensations périphériques en verre dépoli. (Figure5)

Une TDM de la jambe gauche a été réalisée, montrant la présence de multiples
images lacunaires, finement cerclées, intéressant les diaphyses tibiales et péronieres,
prédominant au niveau du tiers moyen, sans rupture corticale scannographiquement
évidente. Avec présence d’une déformation a convexité antérieure et externe des deux
os de la jambe gauche. (Figure6)

Le patient a bénéficié d’une biopsie osseuse : une incision interne a 2TDD de la
créte tibiale avec prélevement de 3 fragments de 0.6 a 1.2 cm. L’examen
anatomopathologique a objectivé une prolifération tumorale de densité cellulaire

modérée. Constituée de cellules fusiformes, ou ovalaire, dont les noyaux sont
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réguliers, ne présentant pas d’hyperchromasie ou d’atypies significatives et ne
comportant pas de mitose. Ces cellules se disposent sur un fond de collagene plus ou
moins abondant. Au centre de cette prolifération on retrouve des travées osseuses de
taille variable, bordées par un liseré d’ostéoblastes réguliers, d’aspect ovalaire, et ne
comportant pas d’atypies cytonucléaires notables. On y retrouve également des
travées d’os matures dissociées par la prolifération des cellules fusiformes sans
destruction de ces travées. Aucun foyer de nécrose n’a été observé. Il s’agit d’un
aspect évocateur d’une ostéodysplasie fibreuse du tibia.

Le diagnostic de dysplasie fibreuse du tibia a été retenu sur les images
radiologiques et I’étude histologique.

Patient sortant et une surveillance rapprochée a été décidée chez lui vu I’atteinte
monostotique et le tableau pauci symptomatique.

L’évolution a été marquée par I’aggravation de sa symptomatologie faite de
douleur et d’aggravation de la déformation. Une radiographie de contrble a été faite
objectivant des lésions ostéolytiques hétérogenes niveau du tibia au niveau de sa
corticale antero-externe avec une aggravation de la déformation et un aspect arqué
du tibia, et des lésions lytiques du péroné au niveau de ses 2/3 distaux avec des
liserés d’ostéocondensations périphériques en verre dépoli.

Devant I’aggravation de la douleur et de la déformation le patient a bénéficié
d’un traitement chirurgicale a base d’'un embrochage centromédullaire élastique
stable ; ECMES + ostéotomie de réaxation.

Les suites postopératoires étaient simples et les radiographies de controles

étaient satisfaisantes. (figure8)
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Figure 5 : Radio de la jambe face/profil faite dans le service de traumato-orthopédie

pédiatrique CHU hassan2 de Fés : patient N°1, montrant des Iésions lytiques avec

épaississement de la corticale Antero—externe et un aspect arqué du tibia et atteinte

des 2/3 inférieur du péroné.
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Figure 6 : scanner de la jambe gauche fait dans le service de Traumato-orthopédie

pédiatrique au CHU hassan2 de Fés ; Patient N°1, objectivant des lésions lytiques du

tibia et du péroné avec un aspect arqué du tibia.
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Figure 7 : Radiographie de controle de la jambe faite dans le service de traumato-

orthopédie pédiatrique CHU hassan2 de Fés ; patient N°1, montrant des Iésions

lytigues avec épaississement de la corticale Antero—externe et un aspect argué du

tibia et atteinte des 2/3 inférieure du péroné.
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Figure 8: Radiographie de controle de la jambe post ECMES faite dans le service de

traumato-orthopédie pédiatrique CHU hassan2 de Fés ; patient N°1,
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lI- Observation 2 :

Il s’agit du patient OW, originaire et habitant a Fés agé de 9ans, issu d’un
mariage non consanguin. Consulte pour boiterie droite non douloureuse. Patient
ayant comme antécédent une fracture du fémur en janvier 2013. Le patient a bénéficié
d’un traitement orthopédique. L’évolution a été marquée par l’installation d’une
boiterie droite non douloureuse, ce qui a motivé le patient a consulter dans notre
formation.

L’examen général du patient a I’admission était sans particularité.

L’examen orthopédique a objectivé une boiterie droite de Trendelenburg avec
une inégalité de longueur des membres inférieurs au dépend du segment fémoral
droit de 2.5cm. Les articulations sont libres sans tuméfaction ni douleur a la palpation,
le reste de '’examen clinique est sans particularité notamment I’examen des aires
ganglionnaires.

Les radiographies du bassin et de la hanche droite ont objectivé des Iésions
ostéolytiques hétérogenes rondes circonscrites avec des bords sclérosés avec une
corticale tantdt amincie tantdt gonflée en regard des lésions, au niveau de I’extrémité
supérieure du fémur et de I'os iliaque. Associées a des |ésions ostéolytiques en volutes
de fumée majoritairement au niveau de I’extrémité inferieure du fémur. (Figure 7 et
8)

Vu l'aspect radiologique, le diagnostique de dysplasie fibreuse du fémur a été
retenu et le patient a bénéficié d’'un enclouage télescopique de son fémur, acte
chirurgical préventif d’une fracture sur os pathologique.

C’est ainsi que le patient a été mis sur table ordinaire sous anesthésie générale,
une incision de 2cm en regard du grand trochanter a été réalisée avec la dissection
des parties molles, un forage en sus trochantérien a été fait a I’'aide de la pointe carrée

par lequel on a introduit le clou mal, ce dernier a buté a 5cm du grand trochanter d’ou
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la réalisation en un deuxiéme temps d’une incision externe au niveau du tiers moyen
de la cuisse et par passage trans-musculaire une ostéotomie fémorale a été réalisée.

Puis la réalisation d’une 3eme incision au niveau du genou pour arthrotomie, on
a introduit le clou femelle en inter-condylien sous contrble scopique jusqu'au foyer
d'ostéotomie. Puis introduction du clou mal dans le clou femelle au niveau du foyer
de I'ostéotomie.

Les suites opératoires étaient simples et la radiographie de controle était sans
particularité avec un clou en place. (Figure9)

Evolution a été bonne sur un recul de 3ans.
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Figure 8 : Radio standard du bassin faite au service de traumato-orthopédie

pédiatrique CHU Hassan?2 ; Patient N°2, objectivant des lésions lytiques au niveau de

I’extrémité supérieure du fémur et de I’os iliaque.
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Figure 9 : Radio du Fémur droit faite au service de traumato-orthopédie pédiatrique

CHU Hassan?2 : Patient N°2, objectivant des lIésions ostéolytiques au niveau de

extrémité inférieure du fémur

Mr. BOUAYAD Mohammed 41



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

Figure 10 : Radio post-op du Patient N°2 ; ostéotomie avec mise en place de clou

télescopique
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lllI- Observation 3 :

Il s'agit de la patiente SO, agée de 08 ans, originaire et habitante a Midelt,
issue d'un mariage non consanguin. Admise pour douleur de la hanche droite. Sans
antécédent pathologique et qui présente en dehors de tout contexte traumatique, une
douleur de la hanche droite augmentant progressivement d'intensité évoluant dans
un contexte d'apyrexie et de conservation de I'état général. La patiente été mise sous
traitement symptomatique sans amélioration. L'évolution a été marquée par
I'aggravation de la douleur avec apparition de gonalgies. Ce qui a motivé la patiente
a consulter dans notre formation.

L’examen général a I'admission a trouvé une patiente consciente stable sur le
plan hémodynamique et respiratoire, apyrétique, GCS a 15, pression artérielle a
115/85, conjonctives nhormo-colorées. Avec une douleur a la mobilisation de la cuisse
droite, marche possible sans boiterie et sans limitation des amplitudes articulaires. Le
reste de I’examen locomoteur et des autres appareils est sans particularité.

La radio du bassin a montré des lésions ostéolytiques hétérogenes
radiotransparentes avec une corticale amincie de I'extrémité supérieure du fémur
droit et la radiographie de la jambe a objectivé une lyse de extrémité supérieure du
tibia et du péroné avec un liseré de condensation, avec une région sous-
trochantérienne élargie hypertrophique et des corticales amincies. Les radiographies
des membres supérieurs sont revenues normales. (FigurelO et 11)

Une biopsie osseuse du tibia droit a été réalisée dont [’étude
anatomopathologique a objectivé des travées d’os spongieux dissociées par des
foyers d’hémorragie et d’adipocytes réguliers. Sans lésion tumorale dans la limite du
prélevement.

Suite aux données cliniques radiologiques et anatomopathologies le diagnostic

de dysplasie fibreuse du fémur et tibia a été posé.
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Devant I’aggravation de la boiterie et de la douleur la patiente a bénéficié d’un
traitement chirurgical a base d’'un embrochage centromédullaire élastique stable ;
ECMES. (Figurel2)

L’intervention chirurgicale s’est déroulée sous controle scopique patient en
décubitus dorsal sous anesthésie générale et a consisté a I'introduction de 2 broches
de Métaizeau 40/10 a travers une incision en regard des métaphyses fémorales
inférieure en médial et latéral. Puis avancement des 2 broches a travers la région sus
trochantérienne au niveau du col fémoral.

Les suites post -opératoires étaient simples et les radiographies de controle
étaient satisfaisantes

Une ablation de broche a été réalisée 2ans apreés chez cette patiente devant la

consolidation de la région et le comblement de I’os qui parait satisfaisant.
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Figure 11 : Radio standard de la jambe faite dans le service de traumato-orthopédie

pédiatrique CHU Hassan?2; Patient N°3, objectivant des lésions lytiques de I’extrémité

supérieure du tibia et du péroné avec un liseré de condensation et des corticales

amincies.
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Figure 12 : Radio standard du bassin prise dans le service de traumato-

orthopédique pédiatrigue CHU Hassan?2 : Patient N°3, montrant des lésions

ostéolytiques et une corticale amincie de I’extrémité supérieure du fémur.
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Figure 13 : Radio du fémur post greffe + ECMES : Patient N°3
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VI- Observation 4 :

Il s'agit du patient BF agé de 13 ans. Admis pour traumatisme négligé du bras.
Le patient a présenté 10 jours avant son admission suite a un traumatisme minime du
bras droit une douleur et une impotence fonctionnelle partielle du membre, le tout
évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état général.

L’examen locomoteur trouve un bras droit douloureux a la palpation et a la
mobilisation, sans tuméfaction ni déformation. Le reste de I’examen orthopédique et
des autres appareils est sans particularité surtout pas d’adénopathies axillaires.

La radio standard du bras droit a I'admission a objectivé des lésions
ostéolytiques hétérogenes radiotransparentes avec une corticale amincie sur toute la
longueur de I'humérus majoritairement a sa partie supérieure et moyenne avec un
aspect en verre dépoli tres évocateur de dysplasie fibreuse. (Figurel3)

Vu I'aspect de I'humérus et I’étendue des Iésions, un ECMES pour prévenir une
fracture a été décidée chez lui.

Patient en décubitus dorsal sous anesthésie générale et sous controle scopique,
une incision en regard de la partie métaphysaire latérale de I’extrémité inférieure de
I’humérus a été réalisée, 2 broches de Métaizeau ont été introduites puis avancées
sous contrdle scopique jusqu’au niveau de I’extrémité supérieure de I’lhumérus.

Les suites postopératoires étaient simples, patient sortant le lendemain sous
traitement antalgique et antibiotique avec un calendrier de suivi mensuel et une

évolution marquée par la stabilisation des lésions avec un recul de 4ans.
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Figure 14 : Radio standard bras droit prise dans le service de traumato-orthopédie

pédiatrique CHU Hassan?2; Patient N°4, objectivant des |Iésions lytiques au niveau de

I’lhumérus avec un aspect en verre dépoli.
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V- Observation 5 :

Il s’agit de I'enfant H.l agé de 10 ans, originaire et habitant a Fes issu d’un
mariage non consanguin. Admis pour douleur de I’épaule droite et tuméfaction au
niveau de la région sus claviculaire.

Patient ayant comme antécédent une hernie inguinale droite a I’age de 2ans,
opéré avec bonnes suites post opératoire.

H.l présente depuis 6 mois une douleur de I’épaule droite avec apparition
ultérieure d’'une masse sus claviculaire droite de consistance dure, augmentant
progressivement de volume sans signes inflammatoires en regard, sans adénopathies
axillaires ni sus claviculaires.

La radiographie standard des deux clavicules a 'admission a montré une
condensation des 2/3 internes de la clavicule droite, avec augmentation du son
diametre sans lyse osseuse (Figure).

Le complément scannographique a été en faveur d’une lésion condensante de
la clavicule sans signes de malignité (Figure).

Une biopsie osseuse a été réalisée, et I’étude histologique est revenue en faveur
d’une dysplasie fibreuse de la clavicule.

Le patient a bénéficié d’un traitement symptomatique fait d’une
immobilisation, d’antalgiques et d’anti inflammatoires, Ce qui a contribué a la
sédation de la douleur.

L’évolution a moyen terme a été marquée par la disparition de la douleur avec

diminution de la masse
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Figure 15 : Radio standard des clavicules ; aspect de condensation osseuse de la
clavicule droite avec augmentation de son diameétre sans lyse osseuse ; Patient N°5
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Figure 16 : coupe scannographigue objectivant une Iésion condensante sans signes
de malignité; Patient N°5
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La dysplasie fibreuse (DF) est une maladie tumorale bénigne intra-osseuse,
causée par une mutation sporadique au cours de I’embryogenese précoce et dans
laquelle la différenciation des cellules souches multipotentes de la moelle osseuse en
leurs différentes lignées cellulaires est perturbée, ce qui entraine la formation d'une
masse de tissu fibro-osseux de stabilité insuffisante. [1] Ce manque de formation
d'une matrice osseuse stable peut entrainer des modifications osseuses tres variables
d'un individu a I'autre notamment des lésions ostéolytiques, des douleurs osseuses,
des déformations, des fractures par fragilisation osseuse et parfois des complications
neurologiques par compression nerveuse.[27]

C'est une pathologie qui est due a une mutation activatrice du gene GNAS 1
(guanine nucleotide binding protein, alpha stimulating) touchant les cellules
somatiques.

La dysplasie fibreuse peut étre monostotique ou polyostotique ou faire partie
du syndrome de McCune-Albright ; Le tableau ci-dessous expose les différentes

formes de présentation de la dysplasie fibreuse chez un patient.

Tableau : Les formes de présentation de la dysplasie fibreuse

TABLE | Forms of Presentation of Fibrous Dysplasia

Bone Iwvolvement Café au Lait Endocrine Soft-Tissue
Siﬂglﬂ Mult FI-|LL Spots Disorders Masses
Monostotic X
Polyostotic %
McCune-Albright disease X X X
Mazabraud disease % %

L'avéenement des bisphosphonates dans le traitement de la dysplasie fibreuse a

bouleversé |'évolution et le pronostic de cette maladie.
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|. EPIDEMIOLOGIE

a) Fréquence :

La DF représente 0.8 a 7 % des tumeurs osseuses bénignes, et 2,5% des maladies
osseuses.[27] On estime qu’il y a probablement en France entre 2000 et 2500 patients
atteints de cette affection[28]. Et si I’on se reporte a la série de la clinique de Mayo
sur les 11087 tumeurs recensées, on retrouve 550 cas de dysplasie fibreuse, soit 5 %
de I’ensemble des tumeurs osseuses.[29]

Au Maroc le nombre total exact de patients atteints de dysplasie fibreuse reste
jusgu’a présent tres difficile a estimer.

Des trois formes de la DF ; monostotique, polyostotique et dysplasie fibreuse
avec endocrinopathies, la forme monostotique est de loin la plus fréquente avec 70%
des cas, la forme polyostotique ne représente que 30% des cas [30]. Par ailleurs, les
formes polyostotique ont une symptomatologie plus marquée et se révelent plus
précocement que les formes monostotiques[31]. Le syndrome de McCune-Albright
représente quant a lui de 1 a 4% des cas.

Dans notre travail 2 patients présentaient une forme monostotique et il s’agit
d’une atteinte de la clavicule et une atteinte de I’humérus, et les 3 autres avaient une
forme polyostotique notamment au niveau du tibia et du péroné, du fémur et de I'os
iliaque, du fémur et du tibia.

Le risque faible de dégénérescence des lésions est estimé a 0.5%.[32]. Par contre
des auteurs comme BOLLINI pensent que le risque de transformation sarcomateuse

n’est pas rare chez les patients ayant la dysplasie fibreuse.
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b) La localisation :

o Forme monostotique

La forme monostotique est la forme la plus fréquente (70 % des cas) et les
atteintes les plus fréquentes sont les cotes ; 45 % de tous les sites, puis le fémur avec
fréquence d’atteinte de 15%, tibia 12%, le maxillaire et la voute cranienne de 10 a
20%.[7] Il s’agit d’ailleurs de la cause la plus fréquente de Iésions costales bénignes.
L’atteinte de la ceinture scapulaire, du sacrum, du rachis, des os du tarse et du carpe
est plus rare. Aux os longs, I'atteinte est typiquement métaphysodiaphysaire.[33]

Dans notre travail on a pu recenser un cas de dysplasie fibreuse monostotique
de la clavicule et un cas de dysplasie fibreuse monostotique de I’humérus.

. Forme polyostotique

Les formes polyostotiques touchent par ordre décroissant le crane et la face
(50%), le fémur, la jambe, le membre supérieur, le bassin, les cOtes et les
vertebres[34]. Au niveau de la face la localisation la plus fréquente est le maxillaire.
Au rachis les lésions prédominent sur le corps vertébral et peuvent s’étendre a I’arc
postérieur, Elles sont souvent associées a une atteinte costale adjacente, ce qui est
évocateur du diagnostic[34]. Une particularité des formes polyostotiques est son
caractere hémilatérale avec respect strict de la ligne médiane[35] et elles ont une
symptomatologie plus marquée et se révelent plus précocement que les formes
monostotiques [31]. La dysplasie fibreuse dans sa forme polyostotique peut se
rencontrer dans le syndrome de McCune-Albright.

Aucune preuve clairement documentée ne permet de passer de la forme

monostotique a la forme polyostotique.
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. Le syndrome de McCune-Albright

La dysplasie fibreuse dans sa forme polyostotique peut se rencontrer dans le
syndrome de McCune-Albright, une maladie rare qui a tout d'abord été décrite comme
I'association d'une puberté précoce, de taches café au lait et d'une dysplasie fibreuse.

Aujourd'hui ce syndrome correspond a l'association: D'une dysplasie fibreuse
avec des troubles endocriniens et des taches café au lait dont les bords sont
irréguliers. Ces taches sont souvent étendues et prédominent habituellement en
regard des atteintes osseuses. Elles ne sont plus considérées comme indispensables
pour l'intégration dans le syndrome.

Les lésions dysplasiques dans le SMA peuvent intéresser n’importe quel os,
mais les plus communément atteint sont les os longs, cotes et os du crane.

Les troubles endocriniens rencontrés sont :

> La puberté précoce, anomalie la plus fréquente, rencontrée dans 65 %

des formes polyostotiques
L'hyperthyroidie (30 %)
L'acromégalie
L'hyperprolactinémie

Le syndrome de Cushing

YV V VvV VvV V

L'hyperparathyroidie

L’image ci-dessous montre des taches café-au-lait chez une fillette atteinte de
syndrome de McCune-Albright (A, B), avec des bords d’aspect irrégulier, déchiqueté.
La localisation des taches cutanées doit faire rechercher des lésions de dysplasie

fibreuse particulierement au bassin et au membre inférieur droit.
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Image : taches café-au-lait dans le syndrome de McCune-Albright

Dans I’étude de Johanna Benhamou sur 372 patients diagnostiqués atteints de
la dysplasie fibreuse, 58% des patients présentaient une forme monostotique et 42%
des patients ont été diagnostiqués avec une dysplasie fibreuse polyostotique. Le
fémur chez 44 % des patients était le site le plus touché par la dysplasie fibreuse. Le
crane était également frequemment touchée ; 38 % des patients. Les os cranio-faciaux
étaient plus souvent touchés sous forme monostotique que polyostotique.[36] Le
bassin est touché chez 23% des patients et les cotes chez 16% des patients. La colonne
vertébrale est restée I'une des localisations les moins fréquentes 9% des patients.[36]
Dans notre travail 3 patients présentaient une forme polyostotique et c’était
comme suit :
e Dysplasie fibreuse au niveau du tibia et du péroné
e Dysplasie fibreuse au niveau du fémur et de I’os iliaque
e Dysplasie fibreuse au niveau du fémur et du tibia
Dans notre étude la forme polyostotique avec un pourcentage de 60% a été plus
fréquente que la forme monostotique 40%, tout en conservant son caractere
hémilatérale avec respect strict de la ligne médiane. Par ailleurs, aucun patient ne

présentait de lésion cutanée a I’examen clinique ou de signe d’endocrinopathie.
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La forme monostotique chez nos patients s’est localisée au niveau de I’lhumérus
et au niveau de la clavicule ; forme rare vu les résultats de la littérature concernant les
localisations les plus fréquentes de la dysplasie fibreuse dans sa forme monostotique.

c) L’age et sexe:

Selon de différents auteurs, la dysplasie fibreuse est une maladie qui est plutot
féminine que masculine, ca va de méme pour I’étude menée par Mc Donald-Jankowski
dont le sexe ratio était de 1,3 sur 41 et 51 femmes.[37]

L’étude faite par Durand sur une série de 22 enfants a objectivé une légére
prédominance féminine avec 12 filles (54,4%) sur 10 garcons (45,6%).

Au Maroc et selon N.Akesbi La dysplasie fibreuse des os touche les deux sexes
de facon équitable et le sexe ratio est de 1.[33]

Dans notre étude on note une prédominance masculine avec 4 garcons pour 1
fille et un sexe ratio de 4 (G/F).

Dans la plupart des cas I’age du diagnostic de la dysplasie fibreuse est compris
entre 5 et 30 ans. [38] Souvent invisibles a la naissance, les lésions osseuses
apparaissent généralement dans I’enfance et progressent avec la croissance pendant
I’adolescence et la puberté. Dans la majorité des cas les lésions évoluent peu apres la
puberté, mais exceptionnellement de nouvelles Iésions peuvent apparaitre apres la fin
de la maturation osseuse. A I’Age adulte, I’évolution de Iésions préexistantes est
modérée.[23]

L’étude de Durand a objectivé que I'age moyen au moment du diagnostic était
de 9, 7 ans avec une fourchette de 2 a 16ans.[31]

Par ailleurs, Plotkin a démontré dans son étude sur 18 patients atteints de
dysplasie fibreuse une prédominance masculine avec 10 garcons sur 8 filles et I’age
moyen de survenue de la maladie chez ces patients était a 9.7 sur une tranche d’age

comprise entre 4 et 16ans.[39]
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Les 39 patients inclus dans I’étude d’A.konradi étaient pour un peu plus de la
moitié des garcons (51,3 %), leur age moyen était de 9,7 ans et variait de 2 a 17 ans.
La majorité d'entre eux étaient atteints de la maladie polyostotique isolée (48,7 %), la
forme associée au syndrome de McCune-Albright a été observée chez 30,8 % des
patients et de la maladie monostotique chez 20,5 % des patients. 23 patients ont
signalé une atteinte craniofaciale, 14 patients avaient une dysplasie fibreuse au niveau
du fémur, et chez 19 patients une atteinte au niveau du tibia et une atteinte des cotes
chez 8 patients.[40]

Au Maroc selon M.Boufettal les lésions de dysplasie fibreuse apparaissent
généralement dans l'enfance et peuvent progresser avec la croissance squelettique,
les lésions osseuses évoluent tres peu apres la puberté, tout de méme I’age du
diagnostic de la maladie chez I’enfant est généralement inférieur a 16ans.[7], [33]

Dans notre étude les 5 patients étaient sur une tranche d’age entre 5 et 13 ans
avec une moyenne de 8,5. Les 3 patients ayant la forme polyostotique avaient un age
de début de la symptomatologie plus précoce que les 2 patients ayant la forme

monostotique.

Mr. BOUAYAD Mohammed 60



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

ll. Présentation clinique

a) Forme classique :

Le plus souvent, la DF est asymptomatique et le diagnostic est posé
fortuitement sur une radiographie réalisée pour un motif indépendant.[23]

Les premiers symptomes apparaissent souvent au cours de l'enfance, mais la
premiere douleur ou fracture osseuse peut étre observée dans la troisieme, quatrieme
ou méme cinquiéme décennie de la vie. Les premiers symptomes apparaissent avant
I'age de 15 ans chez 80 % des patients.[27]

La dysplasie fibreuse n’entraine généralement pas de signes généraux, les
patients ne se présentent donc pas pour fievre ou asthénie. Les principaux symptomes
provoqués par la dysplasie fibreuse sont les douleurs osseuses dans 44% des cas, les
fractures dans 10% des cas ou des déformations osseuses.

Par ailleurs, une atteinte de dysplasie fibreuse cranio-facial peut étre évoquée
devant des céphalées, des névralgies, des atteintes sensorielles (vision, audition,
équilibre, olfaction), des troubles fonctionnels (obstruction nasale, dilatation des
voies lacrymales, trouble de [I'occlusion des machoires), des complications
infectieuses (sinusites, otites, mastoidites) et devra conduire a un examen
radiographique du massif cranio-facial (23).

e La douleur : Les patients atteints de dysplasie fibreuse peuvent souffrir de
douleurs osseuses, mais ces douleurs sont rarement d'origine articulaire. Elle
résulte le plus souvent d’une fissure qui peut étre spontanée ou successive a
un traumatisme. Les caractéristiques de cette douleur sont variables, son
intensité n’est pas similaire d’un individu a un autre et elle peut étre spontanée
ou provoquée et peut méme évoluer avec ou sans tuméfaction.[27] La douleur
osseuse peut également apparaitre comme une douleur osseuse de repos

pseudo-inflammatoire, sans événement déclencheur apparent.[41]
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Une déformation : Le degré de déformation dépend de I'étendue et du site de
la lésion, de I'age du patient et du caractere monostotique ou polyostotique de
la maladie. Les lésions polyostotiques diffuses dans les grands os sont
susceptibles d'entrainer des déformations en arc qui augmentent avec l'age et
la croissance du squelette. Contrairement aux déformations des patients
atteints de maladie monostotique, les déformations des patients atteints de
maladie polyostotique peuvent continuer a progresser apres la maturité du
squelette. La déformation classique de la dysplasie fibreuse polyostotique est
la déformation dite en crosse de berger de la partie proximale du fémur
(Figure16).[28] La courbe de la crosse est reproduite radiographiquement et se
traduit cliniguement par une courbure latérale de la partie proximale de la
cuisse, un élargissement de la région de la hanche et un raccourcissement du
membre. Un genu varum ou un genu valgum, et une inégalité de longueur des
membres inférieurs peuvent étre aussi observé au cours de cette
pathologie.[33] Toutes ces déformations citées sont supposées étre le résultat
de fractures de fatigue intermittentes a travers I'os dysplasique, qui se déforme
sous |'effet de forces mécaniques normales.[38]

Les fractures : elles peuvent survenir du fait de l’altération des propriétés
mécaniques des os touchés. Une fracture pathologique sur os dysplasique peut
étre un mode de découverte de la maladie. Dans le cas des DF séveres, les
complications fracturaires ont le plus souvent lieu dans I’enfance entre 6 et 10
ans, mais les fractures sont aussi possibles a I’age adulte Il peut s’agir de
fractures, entrainant des handicaps fonctionnels et esthétiques séveres et
nécessitant alors une chirurgie correctrice, ou de simples fissures qui seront

alors a I'origine de douleurs.[23]
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Figure 17 : Image postérieure et Radiographie antéropostérieure du bassin d'une

patiente présentant une dysplasie fibreuse polyostotique et une déformation

classique en crosse de berger.
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b) Forme associée :

La mutation du gene GNAS peut affecter d’autres types cellulaires que les
précurseurs ostéoblastiques, notamment les mélanocytes de la peau et les cellules de
nombreuses glandes endocrines (gonades, thyroide, hypophyse, surrénales, etc.), ce
qui explique les atteintes syndromiques.[23]

L’association d’une dysplasie fibreuse polyostotique a des lésions cutanées et
a une endocrinopathie constitue le syndrome de McCune-Albright.[23]

La découverte de myxomes intramusculaires associées a des lésions de
dysplasie fibreuse osseuse permet de poser le diagnostic du syndrome de Mazabraud.
Dans la tres grande majorité des cas de syndrome de Mazabraud, la dysplasie fibreuse
est polyostotique. Les myxomes peuvent étre asymptomatiques ou étre a I’origine de
douleur et peuvent provoquer des limitations de mouvements, en particulier lorsqu’ils
évoluent a proximité des articulations.[41]

L'examen de J.Mierzwinsk a porté sur 66 enfants atteints de dysplasie fibreuse.
L'age moyen de présentation était de 12 ans allant de 9 mois a 17 ans. Il y avait 32
garcons (48,5 %) et 34 filles (52,4 %). Le tableau clinique de la FD était une forme
monostotique dans 43 cas (65%), une forme polyostotique dans 19 cas (29%), le type
le plus sévere, le syndrome de McCune Albright, a été diagnostiqué chez 4 patients et
représentait 6%. Les symptomes présentés comprenaient une douleur chez 58 % des
patients, une déformation chez 38 %, une fracture sur os pathologique dans 14 %.[42]

Dans une étude portant sur 35 patients atteints de dysplasie fibreuse
polyostotique, Leet et al ont rapporté que 25 enfants présentaient une dysplasie
fibreuse polyostotique avec une ou plusieurs endocrinopathies ; 19 avaient une
puberté précoce, 9 une hyperthyroidie, 6 un excés d'hormone de croissance, 1 un
syndrome de Cushing et 1 une hyperparathyroidie primaire, et 10 enfants

présentaient une dysplasie fibreuse polyostotique isolée. Le symptome révélateur était
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une douleur osseuse chez 44% des patients, une fracture chez 9%, mais le diagnostic
était fortuit dans 25 % des cas. Le taux de fracture maximal est survenu entre l'age
de six et dix ans et a diminué par la suite. Les patients présentant des anomalies
métaboliques ont subi une fracture pathologique a un age plus précoce ; 4,6 ans
contre 9,10 ans pour ceux ne présentant pas d'anomalies métaboliques, et
présentaient un risque de fracture plus élevé au cours de leur vie.[43]

Dans notre étude aucun patient n’a présenté des signes généraux au moment
des consultations par contre ils étaient tous symptomatiques sur le plan
orthopédique. Chez 2 de nos patients le début de la symptomatologie était suite a un
traumatisme minime du membre dysplasique et chez les 3 autres le début était
insidieux sans aucun facteur déclenchant. Les maitres symptomes chez tous nos
patients étaient la douleur, la déformation.

Chez 4 de nos patients la douleur était le principal motif de consultation alors
gu’un de nos patients a consulté pour boiterie non douloureuse et I'inégalité de
longueur du membre inferieur sans aucun autre signe clinique.

Aucun de nos patients ne présentait un signe clinique en faveur du syndrome
de McCune-Albright ou syndrome de Mazabraud ; pas de lésions cutanées,
d’endocrinopathie et chez tous nos patients, en dehors de I’examen locomoteur, les

examens cliniques des autres appareils étaient sans particularité.
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lll- Examen biologique :

Chez tous nos patients atteints de dysplasie fibreuse, le taux de calcémie et de
la phosphorémie était normal.

Selon une étude faite par Singler I'hydroxyproline urinaire, un marqueur ancien
de la résorption osseuse, peut étre élevée et également N-télopeptide indice
spécifique de la résorption du collagene osseux peut étre élevée dans les urines.[44]

Une étude faite par Arabella Leet montre que tous les patients atteints de
dysplasie fibreuse doivent systématiquement bénéficier d’un bilan biologique
spécifique dans le cadre de dépistage de manifestations extrasquelittiques. Ce bilan
comporte le Test de stimulation des gonadotrophines, les tests de la fonction
thyroidienne (TSH, T4, T4 libre, T3), GH, IGF-1, prolactine, cortisol sérique et urinaire,
phosphate sérique, PTH et calcium sériques.[45]

Selon une étude faite par Rodl sur une série de patients atteints de dysplasie
fibreuse, les modifications biologiques vont de pair avec I’étendue de I’atteinte
squelettique et il faut impérativement évaluer la fonction thyroidienne, I'hormone de
croissance IGF1, la prolactine, le phosphate sérique, la PTH sérique et le calcium, car
ces dysfonctionnements endocriniens sont souvent associés a la dysplasie fibreuse et
peuvent entrainer une thyrotoxicose, une perte de phosphate, une hypophosphatémie
et un hyperparathyroidie[46].

L’étude de Paulina et al sur 16 patients atteints de dysplasie fibreuse
polyostotique, 5 filles présentaient une puberté précoce et trois garcons des testicules
anormaux, caractérisés par une consistance ferme et irréguliere et une structure
anormale des testicules, unilatéralement ou bilatéralement. Ces changements
testiculaires n'étaient pas associés a une production anormale de testostérone et le
moment du développement pubertaire était normal chez ces patients. La fonction

thyroidienne était normale chez tous les sujets. Aucun des sujets ne présentait d'exces
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manifeste de GH ; les taux d'IGF-1 circulants étaient dans la fourchette de la normale.
La croissance en taille et le périmétre cranien ont été étroitement surveillés, et aucun
ne présentait une courbe de croissance suggérant un exces de GH. 11patients avaient
présenté une légere hypophosphatémie (phosphate plasmatique inférieur a la plage
de référence pour I'age) et une hyperphosphaturie. Le FGF-23 sérique a été mesuré
chez quatre patients et il dépassait la fourchette de référence supérieure pour l'age
chez tous sauf un. Une patiente présentait une hépatopathie congénitale avec une
hépatomégalie néonatale transitoire ce qui explique une élévation des enzymes
hépatiques dans son bilan biologique.[47]

Au Maroc et selon S.Ousehal au cours de la dysplasie fibreuse, on ne trouve pas
de syndrome inflammatoire biologique, ou de perturbation de la calcémie ou la
phosphorémie par contre les marqueurs de remodelage osseux sont élevés,
notamment la phosphatase alcaline totale et osseuse, [|'ostéocalcine,
I’hydroxyprolinurie et les produits de dégradation du C-télopeptide du collagéne de
typel.[7] Dans les formes polyostotiques, la recherche d’un diabéete phosphaté, dont
la prévalence peut atteindre 50 %, s’appuie sur la mesure systématique de la clairance
du phosphore ou du taux de réabsorption tubulaire, la phosphatémie peut étre
normale.[7] La carence en vitamine D est fréquente chez les patients atteints de DF,
puisque 25% de ces patients ont une valeur de 25-OHD sérique inférieure a 20ng/ml

avec une hyperparathyroidie secondaire, d'ou l'intérét de son dosage systématique

Mr. BOUAYAD Mohammed 67



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

IV- La radiologie :

1- Radio standard

Les caractéristiques radiographiques de la dysplasie fibreuse sont trés variables.
L'os normal est remplacé par un tissu plus radiotransparent, avec un motif grisatre en
"verre dépoli" qui correspond a la densité de I'os spongieux mais qui est homogene,
sans motif trabéculaire visible.[38]

La région radiotransparente est composée histologiguement d'une masse
solide de tissu fibro-osseux, qui contient parfois une composante kystique avec une
cavité remplie de liquide. La lésion est typiquement délimitée par un bord ou une
enveloppe distincte d'os réactif qui est défini plus nettement sur son bord interne que
sur son bord externe, ou il peut se fondre progressivement dans I'os spongieux
normal.[38] Les l|ésions apparaissent dans le canal médullaire mais remplacent
systématiquement l'os spongieux et l'os cortical, de sorte que la distinction
habituellement nette entre le cortex et le canal médullaire est masquée. Souvent, le
diametre de l'os est augmenté par la croissance de la Iésion, mais la Iésion continue
d'étre délimitée par I'enveloppe d'os réactif. Les variations de I'épaisseur de la corticale
sont dues a la lente résorption de la surface endostéale, communément appelée
"festonnage endostéale". La surface périostée est lisse et sans réaction.[38]

Les lésions monostotiques marissent apres l'arrét de la croissance du squelette.
Leurs caractéristiques radiographiques refletent cette maturation, avec une
augmentation de I'épaisseur du rebord réactif autour de la lésion et de la densité de
la lésion elle-méme. Les lésions individuelles de dysplasie fibreuse polyostotique
présentent les mémes caractéristiques radiographiques que les Iésions
monostotiques. Les lésions polyostotiques étant généralement plus grandes, elles

s'accompagnent plus souvent de déformations. Lorsqu'un patient est évalué pour la
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premiere fois, une radiographie du bassin et des parties proximales des fémurs est la
radiographie d'examen unique la plus précieuse pour diagnostiquer une maladie
polyostotique.

Certes on n’en trouve presque pas d'informations sur la classification de la
dysplasie fibreuse mais les différentes lésions peuvent étre décrites de maniére
classifiante en ce qui concerne leur présentation radiologique : La figure ci-dessous

(figure17) objective les différentes Iésions observées dans la dysplasie fibreuse.[48]

MATRICE:
Tissulaire (transparente) -2 Caldfiée (condensée)
Clanté homogene Volutes de fumée Verre dépali Matrice ossifiée

' ,

{

Figure 18 : Aspects variables de la minéralisation matricielle au cours de la dysplasie

fibreuse [45]
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Dans I'étude d’Arabella Leet la radiographie standard était habituellement la
premiere modalité d'imagerie effectuée chez tous les patients se présentant pour
suspicion de dysplasie fibreuse et la radiographie a généralement révélé des lésions
ostéolytiques, en verre dépoli, compatible avec la pathologie.[45]

Robinson et al ont montré que ctous les jeunes enfants de <2 ans inclus dans
I’étude avaient des lésions de la dysplasie fibreuse souvent hétérogeénes sur les
radiographies et n'ont pas l'aspect classique du "verre dépoli" et plus tard dans
I'enfance, les Iésions développent typiquement une densité radiographique homogéne
de type "verre dépoli", et avec l'age, elles apparaissent plus denses et plus
scléreuses.[49]

Selon I’étude allemande de Thomas Wirth dans la dysplasie fibreuse on trouve
d'une part des lésions ostéolytiques rondes, circonscrites, opaques, ressemblant a du
verre dépoli, avec des bords fortement sclérosés et d’autres parts des petites lésions
d’ostéolyse qui présentent une structure alvéolaire grossiere avec des éléments
sclérosés et kystiques combinés. La corticale est refoulée, amincie, parfois gonflée en
expansion. Les petites lésions circonscrites s'opposent aux grandes formations
tumorales expansives qui, dans les cas extrémes, touchent tout I'os.[1]

L’étude de Burke sur les enfants atteints de dysplasie fibreuse a montré qu’a la
radiographie on peut observer l'aspect caractéristique de "verre dépoli", c'est-a-dire
un mélange de radiotransparence et d'opacité, qui est le résultat d'un os tissé ou
anormal superposé a une matrice de tissu fibreux. Les caractéristiques typiques sont
I'amincissement de la corticale et le festonnage endostéale. Et I’étude a montré aussi
que L'aspect radiographique de la FD varie selon I'age et la localisation.[26] Des études
antérieures ont montré que l'aspect radiographique de la FD change avec le temps :

I'aspect homogene " verre dépoli " est le plus fréquent pendant l'enfance et
I'adolescence, tandis que les lésions deviennent moins radiotransparentes, plus

mixtes et hétérogenes avec l'age.[26]
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Dans notre étude la radiographie standard était la premiere modalité d'imagerie
effectuée chez tous nos patients revenue généralement en faveur de lésions
ostéolytiques associées a des lésions d’ostéocondensations et un aspect en verre
dépoli tres évocateur du diagnostic. On note quelques différences entre les patients
qui dépendent généralement du site de la dysplasie, de la forme et de I’étendue des
[ésions.

Selon N.Akesbi dans la dysplasie fibreuse la radio standard met généralement
en évidence des lésions ostéolytiques, souvent hétérogeénes, principalement
radiotransparentes, avec une corticale amincie, parfois une hypertrophie osseuse,
avec souvent un liseré d'ostéocondensation périphérique a la lésion, mais avec a
certains endroits une condensation osseuse dite « en verre dépoli » trés évocatrice du
diagnostic. Les sites de prédilection sont la diaphyse des os longs, les métaphyses,

en particulier le col fémoral, les cotes, le rachis et la région craniofaciale.[33]

2- TDM et IRM :

Bien que la tomodensitométrie (TDM) et I'imagerie par résonnance magnétique
(IRM) ont un intérét diagnostic modeste étant donné l’aspect caractéristique des
radiographies standards, elles peuvent étre d'une aide supplémentaire pour étudier
les anomalies osseuses afin de prouver le diagnostic de FD et d'éviter une biopsie
osseuse. Donc en cas de doute, une imagerie en coupe peut s'avérer utile[27].

Les roles les plus importants du scanner sont de donner des informations sur
la taille de la |ésion osseuse et sur les érosions corticales qui peuvent ne pas étre
visibles sur les radiographies simples, et de détecter les fissures. Les mesures de
densité peuvent étre utilisées pour distinguer la dysplasie fibreuse d'autres affections
telles que l'ostéomyélite, la granulomatose de Langerhans et certaines tumeurs

malignes dans lesquelles la densité osseuse est nettement inférieure.
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En revanche, le scanner ne permet pas d'exclure d'autres affections kystiques,
d’ou la nécessité de I'imagerie en coupe par IRM qui permet de distinguer la dysplasie
fibreuse des kystes remplis de liquide,[28] et montre la Iésion sous |la forme d’une
plage intra osseuse homogene, tres bien limitée, en hypo signal T1 et T2 sans
modification des parties molles adjacentes.

Dans I’étude de Gensburger la TDM a été nécessaire surtout pour I’exploration
des lésions craniennes et maxillofaciales a titre diagnostique chez ses patients inclus
dans I’étude et pour la recherche des complications, alors que l'intérét a été tres
limité pour les os longs, dans ce cas elle a été utile pour dépister des érosions ou des
fissures invisibles en radiographie simple chez ses patients ayant un contexte
douloureux et une radiographie inchangée.[23]

Dans I’étude de Rémy Hatet sur 3 enfants atteints de dysplasie fibreuse
craniofaciale tous ses patients ont bénéficié d’'une TDM et il a démontré que I'intérét
majeur de la tomodensitométrie réside d’une part dans la reconstruction en trois
dimensions et dans la possibilité d’observer des coupes sagittales, transversales et
coronales afin d’apprécier au mieux les déformations osseuses et les rapports
anatomiques que peut entretenir la lésion. Et d’autre part cet examen lui a permis
d’apprécier le volume, I'aspect, ’homogénéité et I’érosion des corticales, parametres
parfois difficiles a évaluer sur une radiographie plane.[41]

Selon M.Boufettal [7], la TDM et IRM sont utiles pour une analyse plus détaillée
de la lésion dysplasique ainsi que ces rapports anatomiques et peuvent étre
nécessaires afin d’éliminer les diagnostics différentiels. Les caractéristiques des
lésions de dysplasie fibreuse au scanner sont [50]:

e Lésion a point de départ spongieux avec une composante légerement

condensée, homogene, en verre dépoli et une composante lytique a limites

nettes
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Liseré d’ostéosclérose périphérique, complet ou incomplet

Travées osseuses intra lésionnelles possibles réalisant un aspect cloisonné

Calcifications intra lésionnelles possibles, en particulier au fémur proximal

Corticale amincie et volontiers soufflée

Déformation et hypertrophie osseuse

L’IRM n’a pas d’intérét dans le diagnostic de la dysplasie fibreuse mais elle peut
étre utile pour apprécier une potentielle dégénérescence sarcomateuse de la Iésion
ou une lésion nerveuse par une lésion compressive[50]. Les lésions dysplasiques
paraissent en hypo T1 et en hypoT2, mais cela dépendra du degré de minéralisation
osseuse, et des modifications kystiques et hémorragiques. Ainsi, plus Ila
minéralisation osseuse est faible, plus le signal T2 est important. Egalement, la
présence de petites zones kystes peuvent étre a I’origine d’un hypersignal T2. [7]

Dans notre étude 2 sur 5 de nos patients ont bénéficié d’une TDM. Le premier
patient a bénéficié d’'une TDM de la jambe avec reconstruction 3D ayant objectivée
la présence de multiples images lacunaires au niveau diaphyses tibiales et
péronieres, prédominant au niveau du tiers moyen, sans rupture corticale
scannographiquement évidente avec présence d’une déformation a convexité
antérieure et extérieure des deux os de la jambe gauche, et chez le patient N°5 la TDM
est revenue en faveur d’une lésion condensante de la clavicule sans signes de
malignité.

Aucun de nos patients n’a bénéficié d’une IRM.
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3- La scintigraphie osseuse :

La scintigraphie osseuse est un examen non invasif rapide de dosimétrie peu
élevée. C’est une technique d'imagerie qui permet un examen radioisotopique qui
utilise des traceurs administrés par voie intraveineuse : les pyrophosphates marqués
au technétium 99m, choisis pour leur stabilité, leur forte fixation osseuse et
I'élimination urinaire rapide du produit non fixé. Leur fixation osseuse se passe en
fonction du débit sanguin local et de l'activité ostéoblastique locale donc le degré de
fixation est généralement proportionnel a I'activité métabolique de la DF[48]. C'est
I’outil le plus sensible pour détecter la présence de lésions dysplasiques.

La scintigraphie osseuse corps entier est fréquemment utilisée, spécialement
pour une évaluation initiale de la maladie afin de déterminer les extensions possibles.
De plus, elle permet de distinguer avec précision les limites de I'affection. La lésion
apparait en scintigraphie souvent plus étendue que ne le laissaient prévoir les
radiographies dont la sensibilité est moindre. Cependant, les lésions évoluées
donnent des images radiographiques et scintigraphiques comparables.

L’étude d’Arabella a considéré la scintigraphie osseuse comme étant la
meilleure technique pour déterminer I'étendue de la maladie chez ses patients. Et elle
mentionne que La scintigraphie osseuse était tres sensible pour détecter les lésions
du crane, de la colonne vertébrale et des coOtes, ainsi que les lésions précoces et
précliniques des os longs surtout chez ses patients avec une tranche d'age entre 8-
10 ans car la grande majorité des lésions (cranio-faciales et des os longs) a cet age
sont déja établies et sont détectables par la scintigraphie osseuse[51]. Ainsi, une
scintigraphie osseuse effectuée a un stade précoce de la maladie n'est pas seulement
diagnostique, mais peut étre utilisée pour le pronostic.[45] L'étendue de l'atteinte
squelettique a une valeur prédictive élevée pour le résultat fonctionnel. Il a été

démontré qu'en cas d'atteinte jusqu'a 30% du squelette, la marche libre est

Mr. BOUAYAD Mohammed 74



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

généralement possible. Pour une atteinte de 30-60%, l'utilisation de béquilles d'avant-
bras est presque toujours nécessaire. Au-dela, il faut s'attendre a devoir se déplacer
en fauteuil roulant a I'age adulte.

Rémy Hatet a utilisé la scintigraphie osseuse surtout chez les enfants ayant une
dysplasie fibreuse au niveau du massif cranio-facial. Et cet examen a montré une
accumulation importante des traceurs qui s’effectue de maniere hémimélique au
niveau de la région orbitale, formant une image en aspect de « bandeau de pirate
».[41]

R.Dicaprio a prouvé par son étude que la scintigraphie osseuse aux
radionucléides est tres utile pour démontrer I'étendue de la maladie, surtout pour
détecter des lésions en formation active, chez les adolescents de ses patients
puisqu’elles ont une absorption isotopique fortement accrue. Il a montré également
que la scintigraphie isotopique subit une augmentation de la captation tout au long
de la vie, mais la captation devient moins intense a mesure que les lésions mdrissent.
R.Dicaprio a mentionné que la scintigraphie osseuse est sensible pour la détection
des lésions, mais la prise de traceur n'est pas spécifique car I'os dysplasique possede
dans 80% des cas une cinétique scintigraphique commune avec les ostéites, les
granulomes éosinophiles et les ostéomes ostéoides. [38]

Dans notre étude aucun de nos patients n’a bénéficié d’une scintigraphie
osseuse et au Maroc selon I’article publié par le service de rhumatologie au CHU Ibn
Rochd de Casablanca, la scintigraphie osseuse au cours de la dysplasie fibreuse n’est
pas spécifique et tend a sous-estimer I’étendue des lésions puisque I’hyperfixation
ne concernera que les portions condensantes et la négativité de la scintigraphie ne
suffit donc pas a éliminer le diagnostic. Elle garde son intérét dans la détection des
lésions métaboliguement actives et dans I’évaluation de I’étendue de la maladie, en

particulier chez les sujets jeunes.[52]
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IV- Stratégie diagnostique face a une image radiographigque

faisant évoquer une dysplasie fibreuse

Radiographie standard
- >
Typique (cf Atypique :
description)= DF . . . _
bénigne non -image daire sans volute ni verre dépoli
compliquée -sans liseré de condensation voire mal
~ - limitée
Ou
| ATCD de cancer )
& 4

*Scintigraphie osseuse pour rechercher
d'autres localisations dysplasiques ou
autres diagnostic (métastases)

*Rechercher des taches de café-au-ait
*Scanner (+/- IRM avec injection de

_ Gadolinium)
[ 1
Argument pour DF . Pas d’argument pour DF
Suspicion d'affection " Surveillance a
maligne ou agressive S vl
L > 4
l & II

Biopsies (cf » Changement Pas de
modalités) — modification

]

Surveillance a
6 mois
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VI- Biopsie osseuse : Etude anatomopathologique :

La biopsie osseuse peut s'avérer tres utile au cours de la dysplasie fibreuse et
dans toutes les situations ou le contexte clinique et les examens d'imagerie n'ont pas
permis d'établir le diagnostic. Du coup une corrélation clinique, radiologique et
histologique est indispensable pour assurer un diagnostic exact.

Les prélevements par aspiration a I’aiguille fine ne sont pas recommandés du
fait de leur tres faible rentabilité et fiabilité. On pourra éventuellement décider du
meilleur endroit a biopsier apres avoir réalisé une IRM avec injection de gadolinium et
séquences dynamiques et le risque de fracture induit par la procédure doit cependant
étre pris en compte. La biopsie concernera alors préférentiellement la |ésion osseuse
prenant intensément et rapidement le contraste. L’examen anatomopathologique doit
étre réalisé par un médecin compétent dans I’analyse de I’os.

Macroscopiquement: L’os atteint est généralement augmenté de volume avec

un trouble de la tubulation et une éventuelle incurvation, la cavité médullaire est
dilatée et ne contient plus d’os spongieux mais elle est occupée par un tissu fibreux
ferme, élastique de couleur jaune pale, blanc, ou gris clair grumeleux, avec parfois
des formations kystiques, pleines d’un liquide clair, qui peuvent atteindre plusieurs
centimetres et elle est entourée par une corticale amincie.

Microscopiquement : La dysplasie fibreuse se caractérise par une élaboration

d’os immature d’architecture particuliere, en travées incurvées et en sphérules et par
un fond fait de fibres de collagenes désorganisées qui présentent parfois une
structure en peigne, entre les fibres de collagenes se développe une prolifération de
cellules fusiformes ou polyédriques dilatées mais ne présentent aucune atypies, elles
adoptent volontiers une architecture storiforme. Les travées osseuses de la DF sont
classiguement dépourvues d’un liseré périphérique d’ostéoblastes. Elles ont un aspect

métaplasique semblant émerger du tissu fibreux environnant qui est non connecté et
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faiblement minéralisé, prenant progressivement la place du réseau de tissu osseux
lamellaire. Les |ésions les plus jeunes et les plus actives sont formées exclusivement
d’os de type fibreux. A certains endroits, la composition du tissu osseux est mixte,
comprenant de I’os lamellaire ancien sur lequel est apposé de I’os immature fibreux.
Cette accumulation d’os néoformé ne forme pas ou peu de connectivité comme dans
I’os trabéculaire normal, ce qui est a I'origine de la perte des propriétés mécaniques
de I'os, des déformations osseuses et des fractures. La vascularisation est assurée par
des vaisseaux de taille inégale.

Selon N.Akesbi I'étude anatomopathologique met en évidence une prolifération
focale fibreuse au sein du tissu osseux, faite de cellules préostéoblastiques produisant
de facon anarchique une matrice osseuse immature. La biopsie peut s'avérer tres utile
dans toutes les situations ou le contexte clinique et les examens d'imagerie n'ont pas
permis d'établir le diagnostic.[33]

Dans I’étude de K.Pollandt tous les examens anatomopathologiques chez les
patients biopsiés (72% des patients inclus dans I’étude) ont montré des lésions
généralement constituées d'un tissu modérément riche en cellules fusiformes avec
des noyaux ovales uniformes avec une chromatine toujours uniformément structurée
et dense. Des mitoses typiques ont été observées chez 4,6% des patients et aucune
mitose atypique n'a été observée.[35]

L’étude de Durand sur 22 patients atteints de dysplasie fibreuse, 8 patients
ayant la forme monostotique ont eu la confirmation du diagnostic par examen
anatomopathologique. Les 14 autres patients ayant la forme polyostotique seulement
2 patients n’ont pas bénéficié d’'un examen anatomopathologique car dans les deux
cas les lésions osseuses étaient typiques et elles entraient dans le cadre d’un

syndrome de McCune-Albright[31].
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Dans notre étude 3 de nos 5 patients ont subi une biopsie osseuse les résultats
anatomopathologiques ont objectivé une prolifération tumorale de densité cellulaire
modérée sans atypie sur un fond de collagéne plus ou moins abondant, aspect en

faveur du diagnostic de dysplasie fibreuse.

VII- Prise en charge thérapeutique de la dysplasie fibreuse :

1) Traitement médical

Les premieres tentatives non chirurgicales de traitement de la DA comprenaient
les glucocorticoides, la calcitonine et les radiations externes[53]. Aucun de ces
traitements n'a été efficace et les radiations prédisposent a la transformation maligne.
Les seuls médicaments qui ont montré une certaine efficacité dans le traitement de la
dysplasie fibreuse sont les bisphosphonates. Bien que la dysplasie fibreuse soit une
maladie de l'ostéoblaste, les bisphosphonates, qui inhibent les ostéoclastes, ont été
préconisés pour deux raisons. Tout d'abord, on pensait que I'expansion des lésions
était médiée par la résorption ostéoclastique de I'os normal adjacent, et que les
bisphosphonates inhiberaient cette résorption et arréteraient ainsi I'expansion des
lésions. Deuxiemement, la dysplasie fibreuse est une maladie osseuse a fort taux de
renouvellement, avec parfois des élévations spectaculaires des marqueurs du
renouvellement osseux et parfois des preuves d'un nombre accru d'ostéoclastes dans
les lésions de FD. L'utilisation de bisphosphonates était censée inhiber ces
processus.[54]

Le premier rapport sur l'utilisation des bisphosphonates dans la FD a été rédigé
par Liens[55], qui a traité neuf patients avec de fortes doses de pamidronate par voie
intraveineuse. Les auteurs ont par la suite augmenté la taille du groupe et ont fait état

de résultats a long terme. D'autres ont utilisé des régimes intraveineux similaires a
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forte dose et ont rapporté des résultats similaires. Les conclusions universelles de
toutes ces études sont que le pamidronate intraveineux a forte dose diminue la
douleur et les marqueurs du métabolisme osseux[56]. L'étude la plus rigoureusement
menée a ce jour utilisant le pamidronate intraveineux a haute dose a raison de 1
mg/kg par jour pendant 3 jours consécutifs, administré tous les 4 mois a été réalisée
par Plotkin chez 18 enfants atteints de dysplasie fibreuse [57]. Des bisphosphonates
oraux et d'autres bisphosphonates intraveineux ont également été utilisés avec des
résultats similaires.

Cette étude comprenait des biopsies avant et apres traitement de |'os affecté et
non affecté et apres des radiographies longitudinales des lésions dysplasiques. lls ont
constaté une diminution significative de la douleur et des marqueurs du métabolisme
osseux, mais aucune amélioration de l'aspect radiographique ou du risque de
survenue de fractures. Ces travaux ont également été importants et rassurants en
montrant qu'il n'y avait pas d'effet sur la croissance longitudinale des enfants, et qu'il
n'y avait pas non plus de preuve d'un effet délétere significatif des bisphosphonates
sur I'os normal non affecté chez les enfants atteints.[58]

Les avantages et les risques de cette classe de médicaments, les indications du
traitement et le schéma thérapeutique le plus efficace selon l'indication restent a
définir. Des essais en cours, controlés par placebo, sur les bisphosphonates chez les
patients atteints de dysplasie fibreuse aux Etats-Unis et en Europe pourraient aider a
définir le role de ces médicaments[58]. A I'heure actuelle, la seule indication claire
pour l'utilisation des bisphosphonates dans cette pathologie est le soulagement de la
douleur. Lorsque ces médicaments sont utilisés, la dose minimale nécessaire pour
soulager la douleur doit étre utilisée. Ceci est particulierement vrai étant donné
I'association récemment décrite entre l'utilisation de bisphosphonates a forte dose et

le développement d'une ostéonécrose de la machoire.[59]
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L’étude allemande de Thomas Wirth a précisé que le traitement médical de la
dysplasie fibreuse doit poursuivre en principe 3 objectifs [1]:

- Premierement, un traitement de la douleur pour les patients souffrant de
douleurs aigués et chroniques.

- Deuxiémement, un traitement antirésorptifs de I'os avec des
bisphosphonates ou du dénosumab (inhibiteur de RANKL) afin de
renforcer I'os.

- Troisiemement, tous les patients souffrant d'endocrinopathies ou de
troubles de la fonction rénale associés doivent étre traités en fonction de
leurs besoins.

Selon Thomas pour le traitement des douleurs aigués ou chroniques les
analgésiques et les anti-inflammatoires non stéroidiens, comme par exemple le
paracétamol, I'ibuproféne ou encore le métamizole peuvent étre utilisés. Dans des cas
exceptionnels et en cas de douleurs tres fortes, les opioides peuvent également étre
administrés.[1]

L'application du dénosumab, un inhibiteur de RANKL, entraine par un
mécanisme biochimique différent de celui des bisphosphonates, un déplacement du
métabolisme osseux en faveur de la formation osseuse. Le médicament est utilisé
avec succes dans le traitement de la tumeur a cellules géantes et du kyste osseux
anévrysmal et il est testé dans des études sur le traitement de |'ostéogenéese
imparfaite.

Kos et al.ont utilisé le pamidronate chez six enfants atteints de FD craniofaciale
avec des résultats initialement prometteurs comme le montrent le soulagement de la
douleur et la stabilisation/réduction de la taille de la tumeur. Le seul effet indésirable
signalé était la fievre mais aucun suivi a long terme de ce groupe concernant la

croissance n'est disponible.[60]
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Dans I'étude de Marcin et al sur 6 enfants atteint de dysplasie fibreuse de la
mandibule, un soulagement de la douleur a été obtenu chez tous les enfants quelques
jours apres la premiere dose de pamidronate et n'est pas revenu pendant la période
d'observation. La taille de la tumeur s'est stabilisée chez 3 des 6 patients et a diminué
chez 3 autres. Les examens radiologiques ont révélé une réduction de la taille et un
comblement des lésions ostéolytiques, une augmentation de la densité osseuse locale
et I'absence de propagation de la maladie chez tous les patients. Les symptomes
inflammatoires se sont résorbés chez les trois patients qui présentaient initialement
ce symptome. Le seul effet secondaire noté chez 3 des 6 patients a été une
augmentation de la température corporelle. Dans ces cas, I'hyperthermie a facilement
répondu au traitement antipyrétique. Les parametres biochimiques sont restés stables
et normaux pendant la période de traitement.[61]

Dans |’étude de Durand 4 patients ont recu un traitement par les
bisphosphonates, il s’agissait de formes polyostotiques, séveres, symptomatiques
malgré le traitement chirurgical. Trois d’entre eux sont devenus asymptomatiques et
ils ont observé une densification osseuse significative chez un des patients. Donc il
est constaté que ce traitement semble donc intéressant au moins sur la douleur et ils
élargissent aujourd’hui I’indication du traitement par bisphosphonates chez tous les
patients atteints de la forme polyostotique.

L’étude de Chapurlat a montré une réduction de l'intensité des douleurs en
réponse au traitement par pamidronate, avec une disparition compléete de la douleur
osseuse chez 60 % des patients, 24% de réponses partielles et seul patient non
répondeur[62]. Il s'est avéré que la proportion des répondeurs s'accroit avec le nombre
des cures de pamidronate, par contre ce traitement ne s'accompagnait pas
d'amélioration radiologique chez les enfants inclus, malgré la réduction du

remodelage osseux.[62]
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Dans notre étude aucun de nos patients n’a bénéficié d’un traitement par
bisphosphonate. Aucune attitude thérapeutique n’a été préconisée en dehors d’un
traitement symptomatique (AINS) chez nos 5 patients inclus dans I’étude, avec une
bonne évolution chez 4 patients, un seul malade a présenté une aggravation de sa

l[ésion aprés 2ans d’évolution.

2) Traitement chirurgical

Le traitement chirurgical au cours de la dysplasie fibreuse dans toutes ses
formes est indiqué en cas de fractures déplacées ou répétitives, de fissures
douloureuses au sommet d'une courbure et pour assainir les foyers symptomatiques
ainsi que les os instables et déformés. Dans ce contexte, la fréquence des douleurs
est un guide tres important pour poser I'indication chirurgicale durant la dysplasie
fibreuse.

La forme monostotique peut étre totalement asymptomatique mais aussi il
existe des formes polyostotiques avec de petits foyers asymptomatiques qui ne
doivent étre surveillés que par des contrbles radiologiques de I|'évolution afin de
clarifier la question d'une instabilité imminente. Les foyers inactifs, non évolutifs, qui
ne menacent pas la stabilité de I'os, ne nécessitent pas de traitement chirurgical.

Le traitement chirurgical de la dysplasie fibreuse trouve comme objectif :

- Le traitement des fractures

- L'assainissement des foyers avec greffe osseuse

- La stabilisation des os sans et avec correction de I'axe

- La correction de la coxa vara en tant que déformation tres
handicapante sur le plan fonctionnel

- La correction des différences de longueur des jambes.
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Les stratégies thérapeutiques s'orientent en fonction de I'étendue de la maladie,
de la qualité osseuse, de la mobilité du patient et du pronostic a long terme.

Durant le traitement chirurgical de la dysplasie fibreuse, plusieurs mises en
garde s'imposent parmi eux [28] :

e L'autogreffe est contre-indiquée car elle contient des cellules mutées qui
favorisent la rechute

e |l ne faut pas utiliser de greffe d'os spongieux

e |l est inutile d'exciser et d'enlever une lésion dysplasique car toute la
maladie ne peut étre éliminée chirurgicalement

e |l faut éviter les plaques et les vis

e |l ne faut pas laisser les déformations s'aggraver

Sur le plan orthopédique, la prise en charge va de I’ostéosynthése préventive au
traitement de la fracture. Dans un contexte préventif I’enclouage centromédullaire est
privilégié et il concerne généralement les structures des membres inférieurs ; fémur
et tibia.

L’ostéosynthese peut étre associée a une greffe osseuse, mais il doit s’agir de
greffon cortical car les greffons spongieux sont toujours résorbés.

La prise en charge des déformations est complexe et nécessite une prise en
charge spécialisée.

Concernant les fractures, un traitement orthopédique peut étre proposé dans
certains cas, notamment aux membres supérieurs ou en cas de fracture non déplacée
du membre inférieur. Sinon, les fractures sont prises en charge selon les regles
habituelles de I’ostéosynthese.

En cas d’atteinte cranienne, I'attitude conservatrice est la regle car I'exérese

chirurgicale complete est souvent impossible. Méme en cas d’atteinte
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ophtalmologique, les indications chirurgicales sont tres limitées car la
décompression prophylactique peut entrainer une aggravation dans 30% des cas.[63]

L’étude de Timothy sur une série de 17 patients ayant des Iésions dysplasiques
niveau de la partie proximale du Fémur a démontré que bien que la dysplasie fibreuse
est une pathologie bénigne, elle peut affecter gravement les propriétés mécaniques
de I'os. L'inégalité de longueur des jambes, les perturbations angulaires, les fractures
pathologiques et les douleurs osseuses sont des défis pour le chirurgien
orthopédique.[64]

Les défis de la gestion chirurgicale sont tres compliqués au cours de cette
pathologie, par le fait que la dysplasie fibreuse a un taux de récurrence
exceptionnellement élevé et par conséquent, les techniques simples de curetage et de
greffe osseuse ne sont pas indiquées. L'os cortical ayant des propriétés mécaniques
plus fortes et une vitesse de résorption plus lente, la greffe avec une allogreffe
corticale ou une fixation intramédullaire est I'approche optimale. Le fémur proximal
est le site le plus fréiguemment touché par la dysplasie fibreuse et I'un des plus
difficiles a traiter en raison des contraintes mécaniques élevées liées a la marche. Les
ostéotomies subtrochantériennes de valgus et de déplacement médial avec fixation
intramédullaire constituent I'option chirurgicale la plus intéressante pour corriger les
déformations du fémur proximal.[64]

Guille dans son étude sur les résultats a long terme du traitement chirurgical
sur 22 patients atteints de dysplasie fibreuse a constaté que le curetage et la greffe
d'os spongieux ou cortical ne semblent pas présenter d'avantage par rapport a
I'ostéotomie seule dans le traitement des lésions symptomatiques, car toutes les
greffes se sont résorbées avec la persistance de la Iésion. Aucune lésion n'avait été

éradiquée ou n'avait diminué de taille au moment du dernier suivi. Vingt patients ont
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eu un résultat clinique satisfaisant, deux parmi eux ayant une forme polyostotique et
une endocrinopathie ont eu un résultat insatisfaisant.[65]

L’étude faite parJung sur une série de 5 enfants ayant la dysplasie fibreuse avec
une déformation en crosse de berger a montré que tous les patients inclus dans
I’étude ont bénéficié d’un traitement chirurgical par enclouage intramédullaire en
utilisant des ostéotomies multiples .Au cours d'un suivi de 2 ans aucune refracture n'a
été observée.[66]

L’étude de Durand a conclu que le traitement chirurgical par curetage et greffe
osseuse cortico-spongieuse a donné de bons résultats sur le plan clinique et sur le
plan radiographique chez ses 22 patients inclus dans I’étude, tout en précisant qu’une
une disparition ou quasi-disparition des lésions dans 75 % des cas de forme
monostotique a été observée. Par contre dans la forme polyostotique, il n’a jamais été
observé de disparition des lésions malgré des greffes massives dans certains cas. La
greffe seule, sans ostéosynthese complémentaire et sans correction de la coxa vara
ne peut étre envisagée comme traitement dans la forme polyostotique.[31]

Dans notre série d’étude 4 sur 5 de nos patients ont bénéficié d’un traitement
chirurgical. Et chez ces 3 patients I’acte chirurgical dépendait surtout du site de la
dysplasie et de la présence d’une fragilité osseuse et d’un risque de survenue d’une
fracture sur os pathologique :

Un de nos patient inclus dans I’étude a bénéficié d’’ostéotomie avec mise en
place de clou télescopique au niveau du fémur a été indiquée vu la localisation de la
dysplasie afin de stabiliser I’os et prévenir la survenue d’une fracture.

Le 2¢me patient a subi une greffe osseuse avec un embrochage centromédullaire
élastique stable au niveau du fémur en raison des contraintes mécaniques tres élevées
au niveau de ce site. Le patient a été suivi par la suite au centre diagnostic et aucune

complications post-op n’a été observé.
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Le 3éme patient qui a bénéficié d’'un embrochage centromédullaire élastique
stable sur une lésion dysplasique au niveau d’humérus en raison de I’étendue de cette
lésion objectivée par la radiographie et le risque majeur de survenue d’une fracture
pathologique chez ce patient.

Et le 4éme patient a bénéficié d’'un ECMES apres ostéotomie de réaxation.

VIlI- Evolution et complications :

1. Evolution classigue

Le pronostic général de la dysplasie fibreuse est souvent bon. Il dépend de
I'importance de I'atteinte du squelette et des manifestations extrasquelettiques. Une
forme monostotique n'évolue pas en général vers une forme polyostotique.

De nombreux enfants ont une forme asymptomatique et certaines formes
peuvent se stabiliser a I'age adulte. Néanmoins, la dysplasie fibreuse se présente
souvent de facon sévere chez de nombreux patients, entrainant un handicap
important, avec douleur, fractures et déformations. Les formes
polyostotiques semblent plus agressives.

En regle générale, les formes limitées ont un bon pronostic indépendamment
de I'age de découverte. A I'opposé, les formes tres étendues, survenant tot dans la
vie, entrainent des fractures et des déformations se poursuivant a I'age adulte, avec

un mauvais pronostic fonctionnel. [4]
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2.Complications

2.1. Fractures

Dans la dysplasie fibreuse, le manque d'organisation et de connectivité de I'os
néoformé induit une diminution de la résistance mécanique de |'os qui contribue a
I'apparition de déformations et de fractures.[27]

Dans les formes monostotiques, il faut toujours penser a une fracture quand
une lésion stable ou quiescente devient brutalement douloureuse. Il peut s'agir d'une
fracture pathologique franche de diagnostic facile ou d'une fissure corticale
incomplete de diagnostic plus difficile. La tomodensitométrie peut servir a évaluer le
risque de fracture en mesurant |'épaisseur des corticales et peut repérer les fissures
invisibles sur une radiographie simple.

2.2. Transformation maligne: dégénérescence

C'est une complication rare représentant 0,5 a 4% des «cas.
Elle peut survenir dans les formes monostotiques et polyostotiques. Elle touche plus
volontiers le crane et le massif facial dans les formes monostotiques, le fémur et le
massif facial dans les formes polyostotiques.

La forme la plus fréquente est I'ostéosarcome, suivie par le fibrosarcome et le
chondrosarcome.

Les patients connaissent une aggravation rapide des symptomes, de type
douleur et tuméfaction. Les lésions s'étendent au dela de la corticale dans les tissus
mous. Le diagnostic précoce est permis par les examens radiologiques: TDM et IRM
et la biopsie confirme le type de dégénérescence. [54]

Le traitement sera le méme que celui des tumeurs malignes primitives

habituelles.
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2.3. Les complications neurologiques

Ces complications résultent de la compression d'un nerf due a I'expansion des
lésions dysplasiques. Les conséquences peuvent étre, en fonction du nerf touché, une
cécité, une surdité, une compression médullaire.

Dans la dysplasie fibreuse des maxillaires, c'est la compression du nerf
ophtalmique qui prédomine. La perte de la vision qu'elle entraine pourrait étre causée
par les masses kystiques associées a la dysplasie fibreuse plutét que par une sténose
progressive du canal optique (5). Dans ces cas I'amélioration de la vision est obtenue
grace a une résection du kyste. Dans le cas contraire, une chirurgie est nécessaire,
mais en cas d'impossibilité immédiate, une corticothérapie a forte dose peut étre
utilisée avec de bons résultats a court terme.[1]

Dans notre étude 1 patient a présenté une aggravation de sa symptomatologie

faite de douleurs et d’aggravation de sa déformation.

Mr. BOUAYAD Mohammed 89



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

CONCLUSION

Mr. BOUAYAD Mohammed

90



La dysplasie fibreuse chez I’enfant These N°077/22

La dysplasie fibreuse (DF) est une maladie tumorale bénigne intra-osseuse,
causée par une mutation sporadique du gene GNAS au cours de I’embryogenese
précoce et dans laquelle I’os est remplacé par du tissu fibro-osseux renfermant une
ostéogéneése immature.

3 formes de dysplasie fibreuse peuvent étre observées : la forme monostotique,
polyostotique et la dysplasie fibreuse associée a une endocrinopathie.

La description médicale de la DF comprend trois volets : Clinique, histologique,
et radiologique.

Sur le plan clinique, les patients atteints de dysplasie fibreuse se présentent
généralement pour des douleurs osseuses, une fracture ou des déformations
osseuses.

L’examen radiologique montre généralement une lésion ostéolytique, souvent
hétérogene, principalement radiotransparente, avec une corticale amincie, parfois une
hypertrophie osseuse, avec souvent un liseré d'ostéocondensation périphérique a la
lésion, avec a certains endroits une condensation osseuse dite « en verre dépoli » tres
évocatrice du diagnostic. Dans la forme monostotique, I’examen radiologique seul est
souvent insuffisant pour affirmer le diagnostic.

L'étude anatomopathologique, quand elle est nécessaire, met en évidence une
prolifération focale fibreuse au sein du tissu osseux, faite de cellules
préostéoblastiques produisant de facon anarchique une matrice osseuse immature.

L'objectif principal du traitement est de controler l'activité de la maladie, de
réduire la douleur, de prévenir les complications de la maladie, et d'améliorer la
qualité de vie des patients.

Le traitement de la DF résulte des symptomes cliniques et de la
physiopathologie de la maladie. Le principal symptome étant la douleur, les

antalgiques sont habituellement prescrits en premiere intention, le plus souvent a
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base de paracétamol. Parfois, en cas de douleurs aigués séveres, des morphiniques
peuvent étre utiles. Enfin, des anti-inflammatoires non stéroidiens peuvent étre
essayés en cures courtes. Ainsi, des traitements spécifiques a visée osseuse comme
les bisphosphonates ont été utilisés au cours de la dysplasie fibreuse et ont été d’une
grande efficacité.

Le traitement chirurgical s'impose en cas de fracture, ou en prévention de
fracture et en cas de déformation, et consiste a une ostéotomie une greffe osseuse
un embrochage centromédullaire selon I'indication opératoire.

Le pronostic dépend de I'importance de ['atteinte du squelette et des
manifestations extrasquelettiques. En regle générale, les formes limitées ont un bon
pronostic indépendamment de I’dge de découverte. A I'opposé, les formes trés
étendues, survenant tot dans la vie, entrainent des fractures et des déformations se

poursuivant a I’age adulte, avec un mauvais pronostic fonctionnel.
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RESUME

La dysplasie fibreuse des os est une maladie osseuse bénigne congénitale mais
non transmissible a la descendance, caractérisée par une prolifération localisée de
tissu fibreux dans la moelle osseuse. C’est une maladie rare, due essentiellement a
une mutation du gene GNAS, et se présente sous 3 formes : monostotique,
polyostotique ou associée a une endocrinopathie.

Notre travail est une étude rétrospective concernant 5 cas de dysplasie fibreuse
opérés dans le service de traumatologie et orthopédie pédiatrique de Fés sur une
période de 11 ans, allant de Janvier 2010 au Juin 2021.

L’age moyen de consultation est de 8.5 ans avec des extrémes de 5 ans a 13
ans avec un sexe ratio G/F de 4 avec une forme polyostotique chez 60% des patients
et une forme monostotique chez 40% des patients inclus dans I’étude.

La dysplasie fibreuse des os est souvent asymptomatique et de découverte
fortuite. Lorsqu’elle est symptomatique, elle est responsable de douleurs osseuses,
d’une fragilisation osseuse avec des fractures et des déformations qui peuvent étre
responsables de préjudices esthétiques importants, ainsi des complications
neurologiques et des troubles de croissances pendant I’enfance et I’adolescence.

Chez 4 de nos patients la douleur était le principal motif de consultation et
seulement 1 patient s’est présenté pour une boiterie et une inégalité de longueur du
membre inferieur sans douleur.

Le diagnostic repose essentiellement sur la clinique et 'imagerie, parfois sur la
biopsie.

Dans notre étude 3 sur 5 de nos patients ont bénéficié d’une biopsie osseuse
et 4 de nos patients ont subi un traitement chirurgical. Et chez ces 4 patients I’acte

chirurgical dépendait surtout du site de la dysplasie fibreuse et du risque de survenue
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d’une fracture associée sur I'os dysplasique et I’acte consistait a un embrochage
centromédullaire élastique stable avec une ostéotomie ou une greffe selon I'indication
chirurgicale.

Tous nos patients sont sortis sous traitement antalgique et antibiotique avec
surveillance rapprochée au niveau du centre diagnostic mené d’une radio standard du

membre diagnostiqué dysplasique.
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Abstract :

Fibrous dysplasia of the bones is a congenital but non-transmissible benign
bone disease characterized by a localized proliferation of fibrous tissue in the bone
marrow. It is a rare disease, mainly due to a mutation of the GNAS gene, and comes
in 3 forms: monostotic, polyostotic or associated with endocrinopathy.

Our work is a retrospective study concerning 5 cases of fibrous dysplasia
operated in the pediatric traumatology and orthopedics department of Fez over a
period of 11 years, from January 2010 to June 2021.

The average age of consultation is 8.5 years with extremes of 5 years to 13
years with a sex ratio G/F of 4 with a polyostotic form in 60% of patients and a
monostotic form in 40% of patients included in the study.

Fibrous bone dysplasia is often asymptomatic and discovered incidentally. When
symptomatic, it is responsible for bone pain, bone weakening with fractures and
deformities which can be responsible for significant aesthetic damage, as well as
neurological complications and growth disorders during childhood and adolescence.
.In 4 of our patients pain was the main reason for consultation and only 1 patient
presented for a painless lameness and lower limb length discrepancy.

Diagnosis is essentially based on clinical and imaging, sometimes on biopsy.

In our study, 3 out of 5 of our patients underwent a bone biopsy and 4 of our
patients underwent surgical treatment. And in these 4 patients the surgical procedure
depended above all on the site of the fibrous dysplasia and the risk of occurrence of
an associated fracture on the dysplastic bone and the procedure consisted of a stable
elastic centromedullary pinning with an osteotomy or a graft according to the surgical

indication.
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All our patients were discharged after hospitalization for biopsy or for surgical
treatment under antibiotic therapy and analgesic treatment over a period of 15 days

with close monitoring at the diagnostic center conducted with a standard X-ray of the

limb diagnosed as dysplastic.
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