LIGNES DIRECTRICES SUR L’ADMISSIBILITEAU DROIT A PENSION
MALADIE OSSEUSE DE PAGET
(OSTEITE DEFORMANTE HYPERTROPHIQUE)

CMP 01309
CImM-9 731.0
DEFINITION

La maladie osseuse de Paget (ostéite déformante hypertrophique) est une affection

osseuse caractérisée par une augmentation récurrente de la résorption osseuse, qui
entraine une formation osseuse excessive et, du méme coup, 'affaiblissement et la

déformation des os et 'augmentation de la masse osseuse.

NORME DIAGNOSTIQUE

Un diagnostic doit étre posé par un médecin qualifié. Les résultats de radiographies et
de tests sanguins de la phosphatase alcaline sont exigés. Une scintigraphie osseuse
est souvent utile.

ANATOMIE ET PHYSIOLOGIE

La maladie osseuse de Paget consiste en un déséquilibre entre la formation osseuse et
la résorption osseuse. Elle commence habituellement par une résorption osseuse
excessive, suivie d’'une formation osseuse excessive. Le trouble principal est
I'exagération de la résorption osseuse ostéoclastique, qui entraine d’abord une
raréfaction osseuse localisée. En général, 'anomalie n’est pas détectée avant la
formation osseuse subséquente, qui est tellement prononcée qu’elle donne lieu a des
os élargis et déformés. Cette anomalie se répercute ensuite sur les tissus; 'os
lamellaire prend un aspect en mosaique anormal associé a une vascularité importante
et a 'accumulation de tissu fibreux dans les espaces médullaires adjacents.

Dans les premiers stades de la maladie, 'ostéolyse (raréfaction osseuse) est
accompagnée d’'un certain degré de réparation, habituellement dans des parties
localisées prés des régions de résorption excessive. Les nouveaux dépbts osseux sont
a la fois fibreux et lamellaires. La moelle hématopoiétique, située trés prés de la zone
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de résorption excessive, est remplacée par un tissu conjonctif fibreux lache et
hypervasculaire. Ces modifications se produisent tant dans I'os spongieux que dans
I'os cortical. L'aspect en mosaique typique de la maladie osseuse de Paget est dU a
'accumulation anormale d’os lamellaire. Dans certains cas, le taux de résorption
diminue, mais la formation osseuse se poursuit, entrainant la croissance de la masse
osseuse (stade ostéoblastique). A ce stade, I'os devient de plus en plus sclérosé et
fragile.

La maladie osseuse de Paget peut toucher n'importe quel os du corps, parfois méme
plusieurs os a la fois. La colonne vertébrale, le crane, le bassin, le fémur et le tibia sont
les principales parties affectées.

Les fractures dues a cette affection sont courantes, particulierement dans les os longs
qui soutiennent le poids du corps.

Certaines données laissent supposer que les facteurs génétiques jouent un role
important dans l'occurrence de la maladie; cependant, la fiabilité de ces données est
discutable, étant donné que les membres d’une famille peuvent étre exposés aux
mémes facteurs environnementaux.

Bien que certaines observations donnent a penser que la maladie osseuse de Paget
est d’origine virale, on ne dispose pas encore de preuves médicales solides de
I'existence d’un pathogéne, d’'une affection ou d’un facteur environnemental externe
responsable de la maladie.

L’affection est a toutes fins pratiques inexistante au Japon et en Asie de I'Est.

CARACTERISTIQUES CLINIQUES

La maladie osseuse de Paget peut toucher un os (affection monostosique) ou plusieurs
os (affection polyostosique). Sa sévérité s’échelonne entre les lésions osseuses
asymptomatiques isolées et les difformités invalidantes de plusieurs os. Le tableau
clinique de la maladie osseuse de Paget et les anomalies radiographiques peuvent
ressembler a des néoplasmes, particulierement des carcinomes métastatiques.

La maladie osseuse de Paget est rare avant I'age de 20 ans. La plupart des cas ont
plus de 50 ans.

Le tableau clinique varie selon l'os touché. Les principales parties affectées sont la
colonne vertébrale, le bassin, le crane, le fémur et le tibia. Si la maladie est
généralisée, tous les os peuvent étre touchés. La maladie est habituellement
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asymptomatique. On peut toutefois la détecter sur une radiographie visant a dépister
une autre affection. La maladie peut devenir cliniquement évidente lorsqu’elle entraine
des douleurs, des difformités évidentes, la compression de racines ou de la moelle
épiniere, la fracture d’'un os atteint ou la modification de la structure ou du
fonctionnement des articulations, ce qui méne a 'arthrose ou a 'augmentation de la
vascularité locale. Lorsque les os longs sont touchés, la peau sus-jacente peut devenir
chaude et hyperémiée, probablement en raison de I'augmentation du débit sanguin
dans la région.

L’atteinte du crane peut mener a I'élargissement de la téte, caractérisé par la saillie des
bosses frontales et la dilatation des muscles craniens superficiels. Si les os de la face
sont également touchés, la face peut prendre un aspect Iéonin typique. L’atteinte du
temporal ou des osselets peut quant a elle entrainer la surdité de conduction et/ou de
perception. Certains cas présentent une compression des fibres nerveuses. L’atteinte
de la base du crane peut entrainer I'impression basilaire (ou platybasie) et la
compression subséquente des structures de la fosse cérébrale postérieure ou de la
moelle épiniere ou, rarement, '’hernie des amygdales cérébelleuses. Les symptédmes
de cette atteinte comprennent I'ataxie, la faiblesse et la déficience respiratoire.

L’atteinte de la colonne vertébrale peut causer des douleurs directement ou a la suite
de l'irritation ou de la compression d’'une racine nerveuse. La pression sur la moelle
épiniere est inhabituelle. Des douleurs peuvent se manifester dans les membres en
raison de la lésion elle-méme ou de la compression d’une racine nerveuse. Si la partie
atteinte est prés d’'une articulation, des modifications mécaniques peuvent favoriser le
développement de I'arthrose (p. ex. I'arthrite aux genoux peut découler de I'atteinte du
fémur distal ou de la rotule). On observe couramment des troubles de la hanche dus a
I'atteinte de la téte du fémur ou de I'acétabule.

L’aspect radiographique des os atteints refléte le processus sous-jacent. Voici les
stades de l'affection : lytique, mixte (lytique et blastique), puis blastique.

Les os atteints n’ont pas la force des os normaux. Par conséquent, ils risquent
davantage de se déformer ou de se fracturer. lIs risquent également d’étre porteurs
d’'une tumeur osseuse maligne primaire, notamment d’'un carcinome ostéogénique a
propagation rapide pour lequel le pronostic est trés défavorable.
CONSIDERATIONS LIEES A LA PENSION

A. CAUSES ET/OU AGGRAVATION

LES CONDITIONS ENONCEES CI-DESSOUS NE DOIVENT PAS
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OBLIGATOIREMENT ETRE REMPLIES. DANS CHAQUE CAS, LA DECISION
DOIT SE PRENDRE EN FONCTION DU BIEN-FONDE DE LA DEMANDE ET
DES PREUVES FOURNIES.

1. Incapacité d’obtenir un traitement médical approprié

La résorption osseuse excessive peut étre ralentie par une pharmacothérapie.
L’incapacité d’obtenir un tel traitement peut entrainer 'aggravation de I'affection.

B. AFFECTIONS DONT IL FAUT TENIR COMPTE DANS LA DETERMINATION
DU DROIT A PENSION/ L’EVALUATION

C. AFFECTIONS COURANTES POUVANT DECOULER EN TOTALITE OU EN
PARTIE D’UNE MALADIE DE PAGET ET/OU DE SON TRAITEMENT

. Arthrose résultant de Iésions du cartilage des articulations touchées, le plus
souvent :
(1) la colonne vertébrale - arthrose cervicale
- arthrose thoracique
- arthrose lombaire
(2) cheville
(3) genou
(4) hanche
. Céphalées (dues a une atteinte du crane)
. Surdité de conduction et/ou de perception (découlant de I'atteinte du
temporal)
. Vertiges (découlant de I'atteinte du temporal)
. Acouphénes (découlant de I'atteinte du temporal)
. Séquelles neurologiques de Iésions pagétiques particulieres (p. ex. :
compression de la moelle épiniére thoracique ou des racines nerveuses)
. Sarcome dans la région atteinte par la maladie de Paget
. Tumeurs bénignes dans la région atteinte par la maladie de Paget
. Fractures au siége de la maladie de Paget
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