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Résumé :

La calcinose pseudo-tumorale de la hanche est une forme rare de calcifications intra-tissulaires chez les
patients en insuffisance rénalechronique.Des facteurs comme [’hyperparathyroidie, /’augmentation du produit
phosphocalcique et probablement des facteurs locaux traumatiques contribuent a sa genese. I/ s’agit d’une
entité clinique et histologique bien définie et dont [’aspect radiologique est trés caractéristique.Son traitement
demeure controversé. L’exérése chirurgicale est souvent recommandée aprés optimisation du traitement de
["hyperparathyroidie.

Nous rapportons [’observation d’'un patient &gé de 38 ans, hemodialysé chronique depuis 10 ans, qui a présenté
une tuméfaction de la hanche dont [exploration radiologique a montré des masses calcifiées
caractéristiquesd ‘une calcinose pseudo-tumorale. Le bilan biologique a montré unehyperparathyroidie avec un
produit phosphocalcique élevé.Une désarticulation de la hanche avec remplacement prothétique a été proposée
par ’équipe chirurgicale devant 'impossibilité du traitement conservateur.
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Abstract:

Tumoral calcinosis of the hip is a rare form of intra-tissue calcification in patients with chronic renal
failure.Factors such as hyperparathyroidism, increased phosphor-calcic product and probably local traumatic
factors contribute to its genesis.It is a well-defined clinical and histological entity with a very characteristic
radiological appearance.lts treatment remains controversial. Surgical excision is often recommended after
optimal treatment for the hyperparathyroidism.

We report the observation of a 38-year-old patient, undergoing hemodialysis for 10 years, who presented with
swelling of the hip and the radiological exploration showed calcified masses characteristic of tumoral
calcinosis. The biological assessment showed a hyperparathyroidism with a high phosphocalcic product.
Disarticulation of the hip with prosthetic replacement has been proposed by the surgical team because of the
impossibility of conservative treatment.
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I.  Introduction:

La calcinose pseudo-tumorale (CPT) est une pathologie caractérisée par la présence de masses
calcifiées, de taille plus au moins variable, habituellement en regard des grosses articulations, qui elles, restent
indemnes(1,2). Les masses tumorales sont situées au niveau des synoviales dans les tissus péri-articulaires ou
dans les tissus mous. Il n’existe habituellement pas d’extension aux articulations voisines, ni d’atteinte osseuse.

En se basant sur la classification de Smack (3), il convient de différencier les calcinosespseudo-
tumorales primitives, et les calcinoses pseudo tumorales secondaires, par exemple & une hyperparathyroidie.

L’éthiopathogéniede la CPT reste encore méconnue, sujette a plusieurs hypotheses :Lafferty et al.
avancentl’origine métabolique, tandis queMc Kee et Liomba optent pour des calcifications dystrophiques
secondaires a des traumatismes qui entrainent en premier lieu une ischémie, puis par I’atteinte du collagéne,
prédisposent aux calcifications(4).

Nous rapportons 1’observation d’un patient hémodialysé chronique, qui a présenté une tuméfaction de
la hanche, et dont le bilan étiologique a mis en évidence une CPT.
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Présentation du patient:

Il s’agit d’un patient 4gé de 38 ans, hémodialysé chronique depuis 2008 sur néphropathie d’origine
indéterminée, a raison de deux séances de 5 heures par semaine,et qui présente depuis une année des
déformations des doigts des deux mains.Le tableau clinique s’est enrichi progressivement parl’apparition d’une
tuméfaction sous cutanée de la hanche augmentant progressivement de volume, avec une impotence des deux
membres inférieurs. (Figure 1)

Figure 1 :photo du patient montrant la tuméfaction de la hanche droite.

La tomodensitométrie (TDM) lombaire a montré des masses calcifiées, a contours polylobés,
intéressant les parties molles de la région fessiére de fagon bilatérale, des calcifications scrotales, et une média-
calcose diffuse des arteres de petits et moyens calibres, caractéristiques d’une calcinose pseudo-tumorale.
(Figures : 2)

Figure 2 :A : Aspect TDM en reconstruction du bassin montrant une calcinose pseudo-tumorale. B : Aspect
TDM en coupe transversale du bassin montrant une calcinose pseudo-tumorale.

Le bilan biologique a objectivé une hypercalcémie a 101 mg/l, une hyperphosphatémie a 66 mg/l, sous
chélateur calcique du phosphore avec une mauvaise observance thérapeutique et diététique. Nous avons par
ailleurs relevé un taux de 250H vitamine D a 34ng/ml, et une hyperparathyroidie a 1433 pg/ml.

La prise en charge médicale était axée sur le traitement de I’hyperparathyroidie en associant plusieurs
thérapeutiques. D’abord, un traitement de 1’hyperphosphatémie s’est basé sur un régime pauvre en phosphore
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d’origine animale sous la supervision de notre nutritionniste, ainsi qu’un chélateur non calcique du phosphore en
utilisant la Sevelamer a la dose de 3200 mg/j. De plus, nous avons optimisé les paramétres de dialyse, en
augmentant la durée de dialyse de 10 heures a 15 heures par semaine et en utilisant un dialysat pauvre en
calcium (1,25 mmol/l). Ensuite, nous avons introduit 1’alfacalcidol a la dose de 2 pg/j aprés baisse de la
phosphatémie.L’évolution a été marquée par la baisse de la PTH de 1433 & 800 pg/ml (11 fois la normale du
laboratoire). La parathyroidectomie a été proposée initialement mais n’a pas été réalisée devant la bonneréponse
relative au traitement médical.

Pour la CPT, une désarticulation de la hanche avec remplacement prothétique a été proposée par
I’équipe chirurgicale devant I’impossibilité du traitement conservateur.

Il.  Discussion :

La fréquence de la calcinose pseudo-tumorale est estimée entre 0,5 et 7% selon les séries(5).L’origine
métabolique liée a I’hyperparathyroidie, et les traumatismes minimes sont impliqués dans sa physiopathologie.

En cas d’insuffisance rénale chronique, I’augmentation de la résorption rénale du phosphate secondaire
a une anomalie du systéeme(vitamine D / PTH) ou une anomalie primitive du tube contourné proximal du rein
induisent  une  hyperparathyroidie =~ secondaire. ~ Au  long cours, [I’hyperphosphatémie et
I’hyperparathyroidieentrainent la formation de vésicules extracellulaires et la minéralisation secondaire sous
forme de cristaux d’hydroxyapatite. Par la suite débutera la formation de granulome péri-l1ésionnel calcifié sous
forme de calcinose tumorale(6).D’autres théories, corroborent ’origine traumatique : Mc Keeet Liomba optent
pour des calcifications dystrophiques secondaires a des traumatismes qui vont entrainer en premier lieu une
ischémie, puis par I’atteinte du collagéne, prédisposant aux calcifications(4).

La présentation clinique de la CPT se traduit généralement par une tuméfaction génante ferme, parfois
douloureuse a début progressif, unique ou multiple. Elle peut étre responsable d’une raideur articulaire et/oude
douleurs osseuses, surtout en présence de diaphysite ou d’érosion osseuse. La CPT peut se compliquer par des
fistulisations cutanées et des surinfections. (7), (8), (9). Au long cours une impotence fonctionnelle totale du
membre, ou carrément un tableau de compression vasculo- nerveuses dans les formes évoluées (10).

Les localisations par ordre décroissant sont la hanche, le coude, 1’épaule, le pied, la jambe, le genou et
la main.(11).

L’imagerie par TDM montre typiquement un aspect trés évocateur en nid d’abeilles. La tumeur est
multi-loculée calcifiée et péri-articulaire, contenant des septas fibreux qui séparent les dépbts calciques.
L’apport principal de la TDM est de poser le diagnostic mais aussi de préciser 1’extension locale de la tumeur
avec les tissus adjacents pour permettre un éventuel geste chirurgical(8) (9).

Le traitement peut étre médical avec un régime pauvre enphosphates et en calcium, un traitement a
base de chélateurde phosphates ou des injections locales de corticoides maisle traitement essentiel reste
chirurgical avec une résectionen bloc de la tumeur sans effractionde la capsule péri-tumorale. Chez notre patient
la résection était impossible, nécessitant une désarticulation totale du membre inferieur.

La prise en charge de L hyperparathyroidie secondaire (HPTS) est la base du traitement médicale de la
CPT.

L’hyperparathyroidie chez I’insuffisant rénal se caractérise par une pathogénie complexe résultant de
plusieurs facteurs incluant le déficit en vitamine D, 1’augmentation des taux du facteur de croissance des
fibroblastes 23, I’hypocalcémie et ’hyperphosphatémie, qui peut conduire a des anomalies significatives de la
minéralisation et du renouvellement osseux.

Les recommandations KDIGO 2009 pour les TMO-MRC ont proposé d’aborder les facteurs de risque
modifiables.

Le Groupe de travail KDIGO 2017 a considéré que des augmentations modestes de la PTH peuvent
représenter une réponse adaptative appropriée au déclin de la fonction rénale en raison des effets
phosphaturiques et de I’augmentation de la résistance osseuse a la parathormone (PTH).

L’apport élevé de phosphate peut favoriser le HPTS. Bien que I’apport alimentaire en phosphate soit
modifiable, on ne dispose pas actuellement de méthodes fiables d’évaluation de 1’apport et de 1’équilibre du
phosphate d’origine alimentaire.

Le calcitriol et autres analogues de la vitamine D ont longtemps été les principales options
thérapeutiques pour prendre en charge le HPTS chez les patients présentant une MRC. De multiples études
démontrant que I’administration de calcitriol ou des analogues de la vitamine D (tels que paricalcitol,
doxercalciférol et alfacalcidol) entrainait une suppression des taux de PTH. Cependant, les études démontrant
une amélioration des résultats centrés sur le patient sont manquantes.

Les études PRIMO (13) et OPERA (14) ont démontré un risque significativement augmenté
d’hypercalcémie chez les patients traités par paricalcitol par rapport a ceux traités par placebo sans démontrer
d’effets bénéfiques. Ce qui explique que le groupe KDIGO 2017 recommande [’utilisation du calcitriol ou des
analogues de la vitamine D soit uniquement réservée au HPTS sévére et progressif.
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Chez les patients atteints d’'une MRC au stade G5D. Il n’existe toujours pas de nouvelle étude évaluant
le calcitriol ou les analogues de la vitamine D démontrant des bénéfices significatifs en termes de résultats au
niveau du patient. L’étude EVOLVE(12)n’était pas suffisante pour que le groupe KDIGO2017 recommande le
cinacalcet en option thérapeutique de premiére ligne chez tous les patients atteints d’une HPTS et d’une MRC
au stade G5D qui ont besoin d’un traitement diminuant la PTH.

Le choix des concentrations de calcium du dialysat aura un impact sur les taux sériques de PTH.

Enfin, il convient de souligner que la parathyroidectomie reste une option thérapeutique valable, en
particulier en cas d’échec des traitements diminuant le taux de PTH, tel que préconisé dans la recommandation
4.2.5 des Guidelines KDIGO 2009 des TMO-MRC .

I1l.  Conclusion:

La calcinose pseudo- tumorale de la hanche est une affection rare, bénigne mais invalidante. Elle est
liée a une anomalie du métabolique phospho-calcique chez I’hémodialysé. Le diagnostic est évoqué
tardivement, confirmé par I’imagerie. Découverte a un stade précoce son traitement est médical mais le recours
a la chirurgie est souvent nécessaire aux stades avancés.
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