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1 Liste des abréviations

UMS : Urate monosodique

PPCD : Pyrophosphate de calcium dihydraté

EVA : Echelle visuelle analogique

EN : Echelle numérique

US : Ultrasons

ATP : Adénosine triphosphate
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2 Introduction

Les arthropathies microcristallines (ou rhumatismes microcristallins) sont des
pathologies définies par des déplts intra-articulaires ou péri-articulaires de
microcristaux. Ces dépots peuvent rester asymptomatiques ou étre a I'origine d’accés

inflammatoires aigus ou, parfois, d’arthropathies chroniques [1][2].

Il existe trois types de cristaux responsables de ces pathologies :
L'Urate de sodium (UMS pour urate monosodique) :
Responsable de la goutte, la plus connue et la plus répandue des arthropathies

microcristallines[1][2].

- Les cristaux calciques :
o Pyrophosphate de calcium dihydraté (PCCD) :
Responsable du rhumatisme a pyrophosphate de calcium (anciennement appelé

chondrocalcinose).

o Phosphate de calcium, apatite surtout :
Responsable du rhumatisme a phosphate de calcium avec des dépéts radio-opaques

associés.

Les caractéristiques des acces inflammatoires aigus communes a toutes ces pathologies

sont les suivantes :

Début brutal

- Forte intensité de la douleur et de I'inflammation locale
-  EVAouEN douleur>7/10

- Maximum des symptémes en moins de 24h

- Rougeur locale parfois trés intense
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- Résolution spontanée de la douleur de quelques jours a quelques semaines (au
début de la maladie, une restauration spontanée ad integrum de l'articulation

est possible).

L'inflammation peut également étre a I'origine de signes généraux (fievre, frissons) [2].

Le rhumatisme a cristaux de PPCD est une pathologie articulaire microcristalline au
méme titre que la goutte ou le rhumatisme a hydroxyapatite [1]. Elle se caractérise par
un dépot de cristaux de pyrophosphate de calcium dans le cartilage ou le fibrocartilage.

Contrairement a la goutte en revanche elle ne se guérit pas.

Elle touche principalement les genoux et poignets mais peut toucher toutes les
articulations.
C'est une affection fréquente chez les personnes agées et fréquemment associée a

I"arthrose [2].

3 Généralités sur le rhumatisme a cristaux de PPCD

3.1 Historique

Contrairement a la goutte qui a été décrite depuis I'antiquité par Hippocrate, Ephese ou
autres philosophes, le rhumatisme a cristaux de CPPD n’a été identifié spécifiquement
qu’en 1957 par Zitn“an et Stefan Sit'aj qui en ont fait une description compléte chez
certaines familles slovaques.

Deux formes principales ont été évoquées, une aigue et une chronique, avec la

possibilité d’'une 3°™¢ forme, familiale, extrémement rare [2][3][1].

EN 1961, Mac Carty et coll. mettent en évidence dans le liquide synovial de 6 patients
atteints d’arthrite aiglie pseudo-goutteuse du genou, des cristaux morphologiquement
différents de ceux d’urate monosodique monohydraté de la goutte. lls identifient alors

des microcristaux de pyrophosphate de calcium dihydraté [4][5].

En 1976, les premiers rapports impliquant I’ATM ont été décrits par Pritzker [3] .
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3.2 Epidémiologie
Le rhumatisme a CPPD est une maladie rare non contagieuse.

Elle apparait le plus souvent chez les personnes de plus de 60 ans avec une prévalence
de 7 a 10% [6] [7]. Au-dela, elle atteindrait méme 30% de la population mais cela reste
compliqué a estimer en raison d’un diagnostic difficile [8].

On peut d’ailleurs la découvrir non pas avec un diagnostic de certitude mais
fortuitement par radiographie sans la rechercher précisément, elle peut donc étre

asymptomatique [2].

Si elle survient chez un sujet plus jeune en revanche, il faut alors envisager un trouble

métabolique primaire ou une prédisposition familiale [2].

Lors d’'une étude chez 50 personnes atteintes de chondrocalcinose, il a été observé des
épisodes oligoarticulaires et polyarticulaires donc des symptomes aigus chez la moitié
de ces personnes.

L'interrogatoire a révélé chez ces patients des antécédents d’infections, de
traumatismes, de chirurgie ou d’évenements vasculaires (caillot, hématome,
saignement).

Un tiers avait des dépots articulaires asymptomatiques et un tiers présentait une forme

progressive destructrice et accélérée d’arthrose [9].
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Une étude menée en Angleterre a partir de radiographies du genou chez 1727
personnes avec une moyenne d’age de 63,7 ans a rapporté une prévalence de 7% sans
différence entre les hommes et les femmes. La prévalence augmente fortement avec
I'age (Fig .1) [7].

Cependant ces chiffres sont a considérer avec précaution car les études les plus récentes

confirment un risque plus élevé chez la femme que chez ’lhomme [10].
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Figure 1 : Prévalence de la chondrocalcinose par dge et par sexe[7].
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3.3 Signes cliniques

La chondrocalcinose au sens strict est asymptomatique, dans seulement 25% des cas il

y a des symptdmes et I'on définit alors le rhumatisme a pyrophosphate de calcium dont

les manifestations peuvent étre : [2][5][11]

Arthrite aigué, au genou ou poignet souvent, diagnostic a évoquer chez le plus
de 60 ans, qui peut s’accompagner d’un épanchement hémorragique

«hémarthrose »

Monoarthropathie chronique : a I'origine d’'une arthrose secondaire évolutive au
niveau de la hanche, du genou mais aussi au niveau des métacarpes des
poignets, des chevilles et épaules qui sont des régions peu touchées par

I'arthrose habituellement.

Arthropathies destructrices rapides souvent multiples, touchant la femme agée

et caractérisées par une destruction de I'os sous-chondral. Elles peuvent étre

rapides notamment a la hanche et a I'épaule

Polyarthrite chronique : rare, globalement bilatérale, peut faire faussement

penser a une polyarthrite rhumatoide

Atteintes rachidiennes : calcifications discales

Les symptomes de la chondrocalcinose peuvent étre les suivants : [2][11][12]

Douleurs

Gonflement

Raideur, limitation des mouvements et de la force
Sensibilités
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- Bruits articulaires

3.4 |magerie

Dans les recommandations, il est préconisé de réaliser les radiographies suivantes en
cas de suspicion de rhumatisme a PPC : [2]
- Les deux mains de face avec les poignets (Fig.2)
- Les deux genoux (Fig.4)
- Bassin (Fig.3)
Elles sont toujours bilatérales et comparatives.
Il n’est donc pas recommandé de réaliser des radiographies de ’ATM dans le bilan de

premiere intention.

3.4.1 Radiographie du poignet

Opacité du ligament
triangulaire du carpe

Figure 2 : radiographie d’un poignet symptomatique de la chondrocalcinose [13].
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3.4.2 Radiographie du genou

Figure 3 : radiographie d’un genou symptomatique de la chondrocalcinose [13].

Fig.3A : Opacités linéaires paralléles a la limite de I'os sous chondral

Fig.3B : Calcification des ménisques

3.4.3 Radiographie de la hanche

Opacités au niveau
du bassin

Figure 4 : radiographie d’une hanche symptomatique de la chondrocalcinose [13].
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3.5 Pathogénie

3.5.1 Traumatismes tissulaires

Plusieurs antécédents de traumatismes des articulations ont été constatés
régulierement chez les patients atteints : [2][9]

- Chirurgies

- Luxations

- Fractures

Ainsi une étude menée sur les radiographies de 100 patients nécessitant une
méniscectomie a révélé que 20% des genoux opérés ont par la suite développé des
signes de chondrocalcinose contre seulement 4% des genoux controlatéraux non opérés

[9].

3.5.2 Facteurs de risques généraux

Les principaux facteurs de risques prédisposants identifiés sont : [2][14][15][10]
- LAge
- Hyperparathyroidie
- Hémochromatose
- Hypomagnésémie

- Hypophosphatasie

D’autres facteurs ont aussi été évoqués dans plusieurs articles : [2][8][16][17]
- Troubles métaboliques ou endocriniens
- Sclérodermie normocalcémique ou hypercalcémique chez des patients atteints
de sarcoidose
- Myélome multiple

- Carcinomes métastasiques
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- Diabete

3.5.3 Facteurs de risque déclenchant une crise aiglie

Certains traitements ont pu avoir comme effets de déclencher des crises avec des
symptémes chez les patients : [2][17]

- Biphosphonates

- Facteurs de stimulation des colonies de granulocytes

- Injections de hyaluronane

3.6 Etiologie
3.6.1 Forme primitive

Dans la majorité des cas, sans affection associée, aucune cause n’est mise en évidence.
Sa fréquence augmente juste avec I'age.

Des formes familiales, souvent diffuses et séveres, doivent étre évoquées avant 50 ans

[2].
3.6.2 Forme secondaire

Avec affections associées, les deux principales étiologies sont :

- L’hémochromatose génétique

- L’hyperparathyroidie primitive
Le rhumatisme a PPC peut conduire a leur diagnostic, elles doivent étre recherchées
systématiquement par dosage associé : fer sérique et coefficient de saturation > 45% et
calcémie.

Mais leur traitement propre ne modifiera pas I’évolution du rhumatisme [2].

Beaucoup plus rarement, deux autres affections peuvent étre mises en cause :
- L’hypophosphatasie congénitale

- L’hypomagnésémie
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3.7 Les différentes formes cliniques

La chondrocalcinose lorsqu’elle est symptomatique se présente principalement sous
deux formes distinctes : la synovite aigiie (ou pseudo-goutte) et I'arthrite chronique qui
peut entrainer une invalidité séveére.

Dans de rares cas elle peut exister sous forme familiale.

3.7.1 La forme asymptomatique

Dans la plupart des cas, elle peut étre découverte de facon fortuite lors d’'un examen
radiologique.

C’est pour cela que les chiffres concernant le diagnostic du rhumatisme a PPCD ne sont
encore que des estimations, beaucoup de personnes auraient dans leurs articulations

les cristaux sans que cela ne conduise a des manifestations cliniques[2][18].

3.7.2 Lasynovite aigue (pseudo-goutte)
La synovite aigue ou arthrite cristalline aiglie de la CPP se caractérise par I'apparition
brusque de douleurs, d’'une tuméfaction avec un érythéme sous-jacent généralement

sur les genoux ou les poignets.

Ce sont les crises qui provoquent le plus de fortes douleurs et qui font I'objet d’une

consultation chez le médecin [2][18].

3.7.3 L'arthrite chronique

L’arthrite inflammatoire chronique se caractérise par un gonflement des articulations

ainsi qu’une raideur matinale et des douleurs [18].
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3.7.4 Forme familiale

En 2001 une trentaine de familles porteuses de la forme familiale de chondrocalcinose
ont été recensées dans le monde, avec une étude sur une famille alsacienne qui a permis

de décrire I'aspect clinique de cette forme.

Un début précoce de la maladie (avant 35 ans) y est décrit avec des symptoémes
d’arthrite aiglie principalement aux genoux, épaules et poignets avec une guérison
spontanée en une ou deux semaines.

Les acces aigus se répetent alors plusieurs fois par an, il y a nécessité d’adresser a un

rhumatologue spécialisé.

Dans la plupart des familles, un mode de transmission autosomique dominant a été
démontré touchant équitablement les hommes et les femmes. L’analyse génétique de
ces familles a impliqué le bras court du chromosome 5p ainsi que le bras long du
chromosome 8 (8q), une anomalie d’'un géne de ces régions serait donc a |'origine de
ces formes familiales.

Le gene ANKH (ankylose humaine) codant pour la protéine transmembranaire ANKH qui

régule le pyrophosphate inorganique hors des cellules a été identifié [19].

3.8 Traitements

Les différents traitements comprennent un traitement symptomatique essentiellement

médicamenteux, mais aussi un traitement chirurgical en cas de non résolution.

3.8.1 Traitement principal

Les crises aigues peuvent étre soignées comme pour la goutte par les AINS et la
colchicine, il faut toutefois étre prudent car I'age plus élevé des patients augmente le
risque de comorbidités et d’interactions médicamenteuses : [2][14][20]

- Colchicine : idéalement dans les 12 premieres heures, 1mg deés le début de la

crise suivi de 1/2mg 1h plus tard soit 1,5mg le 1°" jour
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o Poursuivie de 0,5 mg deux a trois fois par jour selon |’évolution

La diarrhée est le premier signe de toxicité de la colchicine qui doit conduire a sa
diminution ou a son arrét.
La posologie est diminuée chez 'insuffisant rénal et en cas de coprescription avec des

médicaments qui interférent dans son métabolisme (macrolides, statines) [2].

- AINS : il faut les éviter ou les réduire en dose/durée la plus courte possible
- Infiltration de cortisone : résolution simple en cas de monoarthrite

- Anti-IL-1 peuvent étre utilisés.

3.8.2 Traitement chirurgical

- Synovectomie arthroscopique du poignet : obtient d’excellent résultat dans la
polyarthrite rhumatoide (symptomatologie similaire au rhumatisme a CPPD)
avec un grand confort pour le patient, procédure atraumatique avec une faible

morbidité.

La méthode par arthroscopie est I'utilisation de caméra pour réaliser I'opération ce qui
permet un moindre traumatisme durant I'opération et donc une réhabilitation plus
rapide et moins contraignante apres I'opération, Cependant, celle-ci n’est pas toujours

réalisable et I'on applique alors la méthode traditionnelle sans arthroscopie (Fig.5).

Dans une étude il a été démontré une réduction significative des douleurs et une

augmentation des fonctions de la main suite a 'opération [21].
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Figure 5 : Synovectomie du poignet avec exérése d’un kyste (fléeche) [21].

- Aspiration du liquide synovial et injection en intra-articulaire de glucocorticoides
(anti-inflammatoires) : pour enlever la pression due a l'accumulation de

matériau dans l'articulation [20].

3.8.3 Traitement alternatif

Pour la prévention des crises, le magnésium s’est avéré efficace sans qu’aucune étude

ne le prouve formellement [20].

Lorsque les traitements ont échoué, le méthotrexate peut étre utilisé en dernier

recours. |l s’était montré efficace dans une petite série non controlée méme si un essai

plus récent n’a pas été significatif [2][20].
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Intérét de I'anakinra, inhibiteur de liaison entre I'lL-10/IL-1f3 et I'IL-RI :

L’anakinra fonctionne en éliminant la réponse immunitaire du corps en bloquant

I'inflammation, elle permettrait méme d’empécher le processus qui détruit les os et les

cartilages.

Compte tenu de sa demi-vie courte, elle peut étre intéressante pour les patients agés

qui ne peuvent pas recevoir d’AINS ou lorsque les traitements aux corticoides et a la

colchicine ont échoué, d’autant plus que les essais n‘ont montré aucun effet

indésirable[20].

3.84 Résumé des traitements possibles

Médical Chirurgical Traitement prometteur
- Colchicine - Synovectomie - Anakinra
- AINS - Injection de

glucocorticoides

Tableau 1 : Résumé des traitements possibles dans la chondrocalcinose
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4 Le rhumatisme a CPPD dans [larticulation temporo-
mandibulaire

4.1 Epidémiologie

En 2020, une recherche a été effectuée dans les dossiers de patients sur 3 années ayant
des radiographies du genou et des poignets et ayant eu un diagnostic de
chondrocalcinose.

Dans ce groupe, les patients ayant eu un scanner cranien (soit 227) ont été sélectionnés.
Les scanners ont été réalisés a la suite de visites de routine pour des maux de téte ou
une altération de I’état mental ou lors d’une situation d’urgence, avec un intervalle de
maximum 1 an entre le scanner et les radiographies.

Les scanners craniens de ces patients ont été analysés par deux radiologues qui ont
observé les calcifications au niveau des ATM.

Ils ont alors étudié la prévalence, la répartition par age, par sexe ainsi que la bilatéralité

des atteintes des ATM par le rhumatisme a CPPD dans cette population [10].

Les principaux résultats ont été les suivants :
- Des atteintes de I’ATM ont été démontrées chez 18% de ces patients, dont 32%
ou les deux cbtés sont atteints.
- Pas de différences majeures entre les dges dans une population de 53 a 99 ans
avec 77 ans de moyenne.

- Les femmes (17%) plus impactées que les hommes (1%).

4.2 Interrogatoire

Etape primordiale, I'interrogatoire est la pierre angulaire de tout bon diagnostic. Dans
le cas de la chondrocalcinose, il peut faire penser a plusieurs maladies donc il est

important de bien échanger avec son patient.

Il a pour objectif dans un premier temps de recueillir les informations personnelles de

base (age, sexe, origine).
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Ensuite il convient de rechercher les éventuels facteurs de risque du rhumatisme a
PPCD :
- Antécédents chirurgicaux et traumatismes : les interventions endobuccales, des
avulsions, une fracture ou une luxation de la mandibule
- Antécédents médicaux: diabete, hyperparathyroidie, hypomagnésémie,
hypophosphatasie
- Antécédents d’infections

- Habitudes de vie

On doit alors préciser |'histoire de la maladie, son début et son évolution.

4.3 Examen clinique

Le rhumatisme a PPCD est une pathologie a évolution aiglie ou chronique avec une
présentation assez similaire peu importe I'articulation touchée, toutefois I'articulation

temporo-mandibulaire est tres rarement touchée [5].

La plupart du temps, on observe une douleur a la palpation péri-auriculaire qui peut
s’intensifier ou diminuer selon la période avec un trismus donc une limitation des

mouvements de I'articulation.

La pathologie n’est pas décelable visuellement et seuls les examens complémentaires
permettront le diagnostic.
Les différents signes cliniques possibles au niveau de ’ATM sont les suivants : [2][11][5]
[20]

- Douleurs

- Gonflements

- Trismus

- Otalgies

- Pertes auditives

- Sensibilités

- Malocclusion

- Claquement
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4.4 Diagnostic

Il repose aujourd’hui sur : [2][18][22][5][23]
- Mise en évidence de cristaux de PPCD dans le liquide articulaire

- Les radiographies articulaires avec des calcifications caractéristiques

Mais la radiographie a montré ses limites et surtout une pauvre sensibilité qui fait
gue seuls les dépobts importants de PPCD sont détectés [24][25].
De nouvelles techniques ont vu le jour et la plus prometteuse est I’échographie aux

ultrasons [25][26] [27].

4.4.1 Mise en évidence de cristaux de PPCD dans le liquide articulaire

4.4.1.1 Composition macroscopique

La microscopie a lumiére non polarisée doit étre utilisée initialement pour dépister les
cristaux en fonction de leurs forme, taille et caractéristiques.

Par la suite pour une définir avec certitude les cristaux, une microscopie a lumiere
polarisée compensée est préconisée, elle mettra en évidence une forme losangique et
le caractere biréfringent faiblement positif de ces derniers.

C’est un outil de diagnostic différentiel avec la goutte qui contient quant a elle des

cristaux avec une biréfringence fortement positive [12][28].
L’étude histologique de masses présentes dans les cas de dép6t de PPCD a montré un

dépdbt chondroide (tissu pathologique ayant I'aspect du cartilage) en forme d’ile ou

nodulaire de cristaux basophiles [11].
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Figure 6 : Examen histologique de dépéts de CPPD [23].

Histologiquement, les masses consistaient en un tissu chondroide avec un dép6t en
forme d’fle ou nodulaire de cristaux basophiles (figure 6A). Une réaction
granulomateuse de corps étranger a été observée dans certaines zones autour du dépot
de cristal (figure 6B). Les cristaux sont apparus en forme de losange ou d’aiguille et ont

montré une faible biréfringence sous la microscopie a lumiére polarisée (figure 6C, D).

Le diagnostic peut cependant étre difficile car en plus des cristaux rhomboides
biréfringents, il existe de nombreux autres petits cristaux biréfringents tels que I'oxalate

de calcium, les stéroides synthétiques ou encore I'acide éthylene.

4.4.1.2 Composition microscopique

Un rapport de cas a permis d’évaluer les concentrations tissulaires chimiques selon
I’endroit ou ils se trouvaient.
Ainsi le phosphate et le calcium sont retrouvés en majorité, entourés d’autres éléments

comme le fer, le potassium, le magnésium ainsi que le sodium et le zinc (Fig.7) [29].
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Quantity

Element Unit
Upper Lower

Ca 11.2 9.12 wt%

P 9.2 6.75

Fe 24 22 ng/g

K 153 102  (ppm)

Mg 274 267

Na 1920 2140

Zn 7 16

Sr 16 12

Figure 7 : Analyse quantitative des éléments présents dans les cristaux de CPP [29].

4.4.2 Les radiographies articulaires

Elles doivent faire apparaitre des calcifications caractéristiques :

- Dépobts dans I'épaisseur du cartilage articulaire, prenant la forme d’opacités

linéaires restant a distance et paralléles a la limite de I'os sous-chondral

- Dépdts fibrocartilagineux

L’aspect radiographique peut étre assez variable (Fig.8 et 9) et dans les cas les plus

importants rapportés dans la littérature, une masse calcifiée antérieure ou attachée a

la téte condylienne a été démontrée.

Figure 8 : panoramique montrant une calcification autour du condyle mandibulaire

droit [23].
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Figure 9 : images de tomodensitométrie axiale (A) et coronale (B) montrant une Iésion
calcifiée intra-articulaire au niveau du condyle droit [23].

4.4.3 |'échographie aux US

L’échographie aux ultrasons permet de détecter les calcifications dans les tissus mous.
L'apparence et 'emplacement des dépots vont distinguer la chondrocalcinose des

autres maladies de dép6ts cristallins.

Les dépots de PPCD sont hyperéchogenes et présentent différents motifs : [30][10]
- Fines bandes hyperéchogenes, paralleles a la surface du cartilage hyalin
- Un motif ponctué, composé de fines taches hyperéchogenes

- Dépdbts nodulaires ou ovales hyperéchogenes homogenes, souvent mobiles

Le motif ponctué ou les dépdts nodulaires sont visibles dans le cartilage fibreux
(ménisque du genou et complexe fibrocartilagineux triangulaire du carpe) et dans les
tendons (tendon d’Achille).

Cette technique a démontré un haut niveau de détection donc une sensibilité bien
supérieure a I'imagerie classique.
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De plus, c’est un examen non irradiant, peu co(teux et facilement accessible[31][24].

RT TMJ MASS, FNA, 2ND PASS

Figure 10 : Image échographique d’une masse dans I’ATM, la fleche dans le panneau B
marque 'emplacement de la pointe de I’aiguille de biopsie [25].

L’échographaphie peut permettre également de guider la fine aiguille de biopsie (Fig.10)
qui va pouvoir aspirer le liquide et permettre le bon diagnostic par cytologie, en

I'occurrence une maladie a cristaux de CPPD.

4.5 |nstallation de la maladie

La maladie commence tout d’abord par une accumulation de pyrophosphate de calcium
dans les articulations. Le pyrophosphate est, comme I'ATP, fortement lié au
métabolisme énergétique.

Il est considéré comme instable et normalement peu susceptible de s"accumuler dans

les tissus [29].

4.5.1 Accumulation de pyrophosphate

La pathogénése de la maladie est associée a un déséquilibre du pyrophosphate dans la
matrice extracellulaire du cartilage, qui favorise sa liaison avec le calcium et ainsi se

forment des cristaux [29].
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4.5.2 Mécanisme inflammatoire

Pour comprendre le mécanisme inflammatoire lié a 'accumulation de cristaux de CPPD
dans l'articulation, une étude a été menée sur des souris chez lesquelles ont été
administrés les CPPD puis sur lesquelles on a analysé les cellules myéloides du sang
splénique et périphérique.
Les résultats démontrent : [32]
- Augmentation de granulocytes et de monocytes en fonction de la concentration
de CPPD administrée
- Diminution des lymphocytes dans le sang périphérique
- Cellules dendritiques, lymphocytes T et B restent inchangés dans la rate
- Augmentation des progéniteurs de granulocytes/monocytes (GMP) dans la
moelle osseuse
- Diminution des progéniteurs de mégacaryocytes et érythrocytes (MEP) dans la

moelle osseuse

60 - "

50
40
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IL-1B (pg/ml)
IL-1B (pg/ml)
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10

CPPD 0 25 50 100
(bg)

Days afterinjection

Figure 11 : Evolution de I'IlL-1/3 apreés introduction de CPPD [32].

De plus I'introduction de CPPD a induit une production, dépendante de la concentration,

d’IL-1B qui agit sur les cellules souches hématopoiétiques et les progéniteurs
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hématopoiétiques donc favorise la différenciation ainsi que I'expansion des cellules
myéloides.(Fig.11A)
Aprés 5 jours on peut voir que la concentration en IL-1f3 revient a son niveau de base.

(Fig.11B)

Ces résultats suggérent donc que le CPPD agit comme un signal de danger par les
macrophages induisant la production de cytokines inflammatoires (tel que
I'inflammasome NLRP3), de médiateurs chimiques et de piéges extracellulaires
neutrophiles ainsi que I'activation des chondrocytes dans l'articulation, faisant alors

progresser la pathologie (Fig.12).

CPPD crystals

depositionin the joint Hematopoiesis

)
PPN The effect of CPPD @

On the hematopoiesis?

! T

CPPD induced cytokines

and inflammatory mediators @
production
IL-1 Progenitor
TGF-B ‘ ‘
Osteopontin
Retinoic acid @
Collagen (“))
Transglutaminase Granulocyte  Monocyte

CPPD induced neutrophil extracellular traps
and production of metalloproteinase and
prostaglandin from chondrocytes

Pseudogout

Figure 12 : Résumé de la réaction inflammatoire [32].
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Le rhumatisme a CPPD est causé par de dép6t de pyrophosphate de calcium dihydraté
(CPPD) dans l'articulation. Les cristaux de CPPD induisent la production de cytokines
inflammatoires, de médiateurs chimiques et de pieges extracellulaires de neutrophiles
et l'activation des chondrocytes dans Iarticulation, faisant ainsi progresser le

rhumatisme a CPPD.

Ces produits cristallins agissent comme des signaux de danger et activent la famille NLR,
domaine pyrine contenant le 3 (NLRP3) inflammasome. Cet inflammasome active
ensuite la molécule en aval de la protéine de type speck associée a I’'apoptose contenant
une CARD (ASC) et la cystine protéase caspase-1, et induit une inflammation via la

libération d’IL-1 et d’IL-18.

4.6 Evolution sans traitement

L’évolution est imprévisible, mais dans le pire des cas elle peut provoquer une
destruction articulaire semblable a la polyarthrite rhumatoide ou l'articulation de
Charcot (arthropathie neuropathique qui affecte le systeme musculo-squelettique et se
caractérise par des luxations articulaires, des fractures et des déformations

débilitantes)[33].

Les cristaux de CPP peuvent également se déposer dans les ligaments et les tendons

provoquant une inflammation voire une rupture.

4.7 Solutions thérapeutiques

Les solutions thérapeutiques dans le cas de ’ATM sont les mémes que pour les autres
articulations, un traitement symptomatique aux AINS est surtout envisagé. Dans les cas
les plus graves, I’excision chirurgicale d’'une masse visible a la radiographie peut étre

pratiquée.
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4.8 Diagnostic différentiel

L’arthrite septique est le principal diagnostic différentiel, mais il y a aussi 'abces ou la
cellulite infectieuse [5][2].
L’essentiel pour un bon diagnostic :
- Leterrain
- Caractéristiques cliniques de I'acces aigu et de sa répétition
- Lanalyse du liquide synovial
o Présence d’un liquide articulaire inflammatoire
=  UMS: cristaux fins allongés, pointus, fortement biréfringents
=  PCCD : cristaux courts, carrés ou rectangulaires, négativement ou
faiblement biréfringents, typiquement en position intracellulaire
voire extracellulaire

- Laradiographie : recherche de dépdts calciques intra-articulaires

Radiographiquement, la chondrocalcinose peut ressembler a plusieurs néoplasmes :
[12]

- Ostéochondrome

- Chondrosarcome

- Chondroblastome

D’autres affections bénignes peuvent affecter I’ATM mais sont radiologiquement mieux
détectables avec un rétrécissement de |'espace articulaire et des érosions :

- Chondromatose synoviale [34]

- Calcinose tumorale

- Synovite villo-nodulaire pigmentée

Exemple de la chondromatose synoviale :

Les symptomes sont du méme registre avec des douleurs, un gonflement ou un trismus.
Ceux-ci sont non spécifiques du rhumatisme a CPPD mais a beaucoup d’affections de
I’ATM et I’évolution de I'imagerie y est pour beaucoup dans le bon diagnostic de la

maladie.
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5 Cas cliniques

La littérature consultée relate plusieurs cas cliniques (case reports).
Nous avons entrepris de présenter 3 d’entre eux pour dévoiler I'ampleur que la

pathologie peut prendre et sa réponse aux traitements.

L'objectif est de dévoiler plusieurs expressions de la pathologie.

5.1 Casnuméro1l

C

Figure 13 : TDM axiale (A), coronale (A) et biopsie du patient (B et C)[12].

Identité : Femme de 58 ans, qui avait consulté un ORL pour des douleurs a la machoire

3 ans auparavant.
Antécédents :

- Douleur a I'ouverture au niveau de I’'ATM droite

- Diminution de 'ouverture buccale (trismus)
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L’examen tomodensitométrique a révélé une masse de 3x3x5 cm (A) avec un épicentre
dans I'espace masticateur droit s’étendant jusqu’a I’ATM et déplagant médialement
I’espace pharyngé.

La biopsie de cette masse a mis en évidence des cristaux de pyrophosphate de calcium
dihydraté de forme rhomboide (Fig.13B) légerement mais positivement biréfringents
(Fig.13C).

Le diagnostic de rhumastime a CPPD a été posé.

On a donc choisi la résection partielle de cette masse en raison de sa proximité avec
I’artere carotide interne.

La patiente a ensuite été prise en charge par le rhumatologue qui a prescrit une analyse
laboratoire recherchant des causes secondaires mais le résultat fut négatif.

Les radiographies préconisées des genoux et poignets n‘ont donné aucun signe de

chondrocalcinose.

Traitements :
- Corticostéroides oraux
- Colchicine
- Corticostéroides en injection intra lésionnelle

Ces tentatives furent sans succes et I'on a choisi des AINS pour la douleur.

Evolution :

2 ans plus tard, la patiente ne présente toujours aucun signe articulaire de CPPD en

dehors de I’ATM droite et 'imagerie de la masse a montré une stabilité de celle-ci.
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5.2 Cas numéro 2

Identité : Homme de 72 ans, sans antécédents spécifiques, s’est rendu dans une clinique

dentaire.

Symptomes :
- Douleurs et induration péri-auriculaire gauche
- Inconfort et crépitation lors de I'ouverture depuis des années

- Trismus de 30mm

Une masse calcifiée radiologiquement bien définie a été observée entourant le condyle
mandibulaire gauche sur des images de TDM (Fig.14a). La masse occupait la zone de la
fosse infratemporale et de la glande parotide et s’étendait médialement jusqu’a la zone

proche de la lame latérale ptérygoidienne de I'os sphénoide (Fig.14b).

En raison de I'extension de la masse, le condyle était déplacé latéralement. Elle était
claire et parsemée de petits matériaux calcifiés répartis partout. Il n’y avait aucun signe

d’infiltration dans les tissus environnants.

Figure 14 : CBCT en vue coronale(a), axiale (b) et panoramique pré-opératoire (c)[35].
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L’examen tomodensitométrique a démontré une masse de 5x3,5x2,5 cm qui englobait
le condyle mandibulaire et occupait la fosse intratemporale (Fig.14b).
Une radiographie panoramique a été effectuée avant d’entreprendre une traitement

(Fig.15c).

Traitement :
Cette masse était supposée étre une lésion calcifiante bénigne comme la
chondromatose synoviale ou le rhumatisme a CPPD, il a donc été décidé de réaliser

I’excision de la masse par voie pré-auriculaire sous anesthésie générale.

Figure 15 : lllustration du processus chirurgical [35].

La face médiale de la zone condylienne et de la fosse infratemporale était accessible par
résection du condyle apres ostéotomie de la branche verticale de la mandibule. Aprés
excision compléte de la masse, le segment condylien séparé a été repositionné a son

emplacement d’origine et fixé avec une plaque en titane (Fig.15).

Histologie :

La biopsie sous microscope polarisé a montré de nombreux cristaux de forme

rhomboidale, de longueur 10 a 20 um et de diametre 1 a 2 um.

lIs présentaient également une biréfringence a la lumiere polarisée.
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Une microanalyse de ces cristaux montre une forte concentration de calcium et de

phosphate, confirmant le diagnostic de CPPD dans I’ATM gauche.

Evolution :

Le patient a présenté une faiblesse transitoire du nerf facial mais le suivi post-opératoire

a 3 mois a montré un mouvement normal de |"articulation.
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5.3 Casnuméro 3

Identité : Femme de 51 ans

Antécédents :
- Douleurs a l'oreille gauche depuis 12 mois, provenant de 'ATM
- Douleurs a la mastication
- Légere perte auditive coté gauche

Figure 16 : Tomodensitométries axiale (A) et coronale (B) du patient [36].

La TDM montre une érosion de I’ATM gauche par une lésion calcifiée (Fig.16A).
L'IRM montre une lésion érosive au niveau de I’ATM gauche (Fig.16.B).

L'imagerie a révélé une grande masse émanant de I'os temporal au niveau de 'ATM
gauche s’étendant dans la grande aile du sphénoide impliquant I'os mastoidien et ses
cellules en arriére.

Il'y avait également une érosion du canal carotidien pétreux.

Il a été décidé d’entreprendre une excision quasi-totale, une partie de la lésion était
densément adhérente a I'artéere carotide interne dans le canal pétreux et a été laissée.

Apres la résection de la masse, la biopsie guidée par scanner a confirmé la présence de
PPCD dans I'articulation.

Evolution :
- Le patient a développé une fuite de liquide céphalo-rachidien traitée par des
antibiotiques et un drainage lombaire
- 6jours apres I'opération, la patiente est sortie sans fuite et au cours de son suivi
a noté une grande amélioration des symptomes notamment un recouvrement
de I'acuité auditive initiale
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5.4 Cas numéro 4

Identité : Femme de 84 ans

Antécédents :
- 3jours de fievre, trismus, douleur aiglie bilatérale de I’ATM et au cou suite a une
intervention dentaire

Traitements :

Compte tenu de la fievre, cette patiente avait recu des antibiotiques a large spectre ainsi
gu’une incision au niveau des ATM pour une biopsie.

A droite, l'incision a permis de drainer un liquide purulent tandis qu’a gauche, un
matériau « crémeux » a été découvert.

Figure 17 : Scanner TDM et biopsie du patient [37].

L’examen tomodensitométrique a révélé un matériau radio-opaque (Fig.17A) dans les
ATM et des dépots en forme de couronne entourant le processus odontoide (Fig.17B).

La biopsie a ensuite montré une réaction inflammatoire due a des cristaux de forme
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