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Un autre cas de maladie de Paget débutant dans la petite enfance

Another case of Paget’s disease starting in early childhood
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RESUME

Objectif : La maladie osseuse de Paget est peu décrite en Afrique Subsaharienne. Elle survient rarement avant I’age de
40 ans. Nous rapportons une observation de maladie osseuse de Paget débutant dans la petite enfance..

Observation : Patient de 50 ans qui a présenté depuis 1’dge de 2 ans des fractures de fragilité osseuse récurrentes, au
nombre de six. L’examen rhumatologique retrouvait des jambes inégales, déformées, réalisant un aspect en lame de
sabre. L’état général était conservé. Les tests biologiques mettaient en évidence une augmentation isolée des
phosphatases alcalines sériques totales qui étaient a 2 fois la normale. Les radiographies standards montraient un aspect
fibrillaire des corps vertébraux lombaires, une densification des plateaux vertébraux, de la corticale des tibias, des
péronés et des métatarses. Au niveau du crane, le diploé était élargi et la table externe épaissie et densifiée.
L’ostéodensitométrie montrait un T-score a +3,2 DS au rachis et +4,2 DS au col fémoral. Le diagnostic d’une maladie
osseuse de Paget était retenu. L’évolution fut favorable aprés une perfusion d’acide zolédronique dosé a 4 mg/5 ml.
Conclusion : L’originalité de cette observation réside dans la rareté de la maladie osseuse de Paget dans notre pratique.
A cela s’ajoute la survenue précoce de I’affection chez notre patient.

Mots-clés : maladie osseuse de Paget, fractures récurrentes, Sénégal

ABSTRACT

Objective : Paget's disease of the bone is rarely described in sub-Saharan Africa. It rarely occurs before the patient is
forty years old. We report an observation of Paget's disease beginning in early childhood..

Observation: A 50-year-old patient presented with multiple fragility fractures. These fractures, six in number, began
when he was two years old. Rheumatological examination revealed unequal, deformed legs with a sabre blade
appearance. General condition was normal. Biological tests revealed an isolated increase in total serum alkaline
phosphatase which was twice normal. Standard X-rays showed a fibrillar appearance of the lumbar vertebral bodies,
densification of the vertebral endplates, and of the cortices of the tibiae fibula and metatarsals. In the skull the diploea
was enlarged and the external table thickened and densified. Bone densitometry showed a T-score of +3.2 DS for the
spine and +4.2 DS for the femoral neck. The diagnosis of Paget's disease was accepted. Progress was favourable after
an infusion of zoledronic acid 4 mg/5 ml.

Results: Statistically significant elevated mean values were observed in control patients for systolic blood pressure,
pulse pressure, waist circumference, body mass index, fasting blood glucose, and uric acid. On the other hand, ESR
and CRP were significantly elevated 2 and 3 times respectively in RA patients. Most traditional cardiovascular risk
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factors were significantly higher in controls except for atherogenic dyslipidemia and undernutrition, which were more
frequent in RA patients with a highly significant statistical difference. Finally, the frequency of metabolic syndrome
was slightly higher in RA patients, although the difference was not statistically significant.

Conclusion: The originality of this observation lies in the rarity of Paget's disease in our practice. Our patient also had
an early onset of the disease.

Keywords: Paget's disease, recurrent fractures, Senegal.

1. Introduction

La maladie osseuse de Paget (MOP) est une ostéodystrophie acquise et bénigne, caractérisée par un remodelage osseux
excessif, conduisant a une altération de la microarchitecture osseuse [1, 2, 3]. Décrite pour la premiére fois au 19¢ si¢cle
par Sir James Paget sous le terme «osteitis deformansy [1], la MOP est la conséquence d’un déséquilibre des phénomeénes
normaux de résorption et de formation osseuse aboutissant a la production d’un os fragile et déformable [4, 5]. Au plan
anatomo-clinique, deux formes sont a distinguer, la forme focale ou monostotique concernant un seul os, et la forme dite
polyostotique qui est diffuse [3, 4]. La MOP est une pathologie rarement décrite dans la littérature africaine [6]. L’age
moyen de découverte de la maladie se situe en général entre 60 et 70 ans [4, 5].

Nous rapportons le cas d’une MOP dans sa forme polyostotique, compliquée de fractures multiples chez un homme de
50 ans. L’originalité de cette observation réside dans trois choses : la rareté de la maladie dans notre contexte d’Afrique
subsaharienne, son début précoce et le grand retard diagnostique.

2. Observation

Il s’agissait d’un homme agé de 50 ans, de nationalité sénégalo-mauritanienne qui a consulté pour des douleurs ostéo-
articulaires mécaniques évoluant par poussées et rémissions depuis un an. Elles siégeaient au rachis lombaire, aux medio-
pieds et aux genoux. L’interrogatoire retrouvait une notion de fractures pathologiques répétées (au nombre de 6) ayant
débutées depuis 1’age de 2 ans.

Tableau 1: la chronologie, la localisation et contexte de survenue des fractures chez notre malade

Fractures Age de survenue (années) Siége Contexte

1 ére 2 Membre supérieur Le patient jouait avec
son oncle en le frappant
au dos

28éme 6 Jambe Chute en courant pour
éviter un chien

3éme 7 Jambe Saut sur un matelas

4éme 10 Jambe Jeux a la corde

5éme 13 Jambe gauche Chute en jouant au relai

6ome 44 M¢tatarse au pied droit  Aprés une  longue

distance de marche

NB. Compte tenu de I’ancienneté des premieres fractures, le patient n’arrive plus a préciser leurs sieges exacts.

Les circonstances de survenue de ces fractures figurent dans le tableau ci-dessous. A 1’examen physique, 1’état général
était conservé. Les globes oculaires étaient légérement enfoncés. Les jambes étaient inégales, déformées, réalisant un
aspect en lame de sabre (figure 1).
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Figure 1: Déformation des jambes réalisant un aspect en lame de sabre

La palpation provoquait la douleur au niveau des zones atteintes précitées. L’examen des autres appareils était normal.
Les tests biologiques mettaient en évidence une augmentation isolée des phosphatases alcalines sériques totales qui étaient
a 2 fois la normale. Les radiographies standards montraient un aspect fibrillaire des corps vertébraux lombaires, une
densification des plateaux vertébraux (figure 2), de la corticale des tibias, des péronés (figure 1) et des métatarses (figure
2). Au niveau du crane, le diploé était élargi et la table externe épaissie et densifiée (figure 3).

2
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Figure 2: Densification diffuse de la corticale des phalanges aux pieds et des plateaux des vertébres; par ailleurs, aspect
pseudo-fibrillaire des corps vertébraux.
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Figure 3: Elargissement du diploé et densification de la table externe des os du crine

L’ostéodensitométrie montrait un T-score a +3,2 DS au rachis et +4,2 DS au col fémoral. Le diagnostic d’une MOP dans
sa forme polyostotique était retenu et le patient a été mis sous une perfusion d’acide zolédronique dosé a 4 mg/5 ml. Les
modalités thérapeutiques antérieures étaient des traitements orthopédiques durant les épisodes fracturaires. Aprés 12 mois
de suivi, le patient ne présentait plus de douleur osseuse. Les phosphatases alcalines se sont normalisées et sont passées
de 423 a 118 UI/L. Le reste du bilan phospho-calcique était toujours normal, en I’occurrence la calcémie, la phosphatémie,
la vitamine D et la parathormone intacte..

3. Discussion

La MOP est une affection plus rapportée dans la littérature occidentale avec des fréquences qui varient entre les régions
[4]. Les prévalences les plus élevées ont été enregistrées en Angleterre, en Europe de 1’Ouest et chez les britanniques
ayant émigrés vers 1’ Australie, la Nouvelle-Zélande, et I’ Amérique du Nord (>1 %) [4]. Cependant, durant ces derniéres
décennies la fréquence de cette maladie est en voie de diminution [4]. En effet, les études néo-zélandaises rapportent une
réduction de 50 % de la prévalence entre 1982 et 1997 [4]. De méme, 1’analyse de données recueillies en médecine
générale en Grande Bretagne en 2006 a également montré une baisse de 50 % de la prévalence depuis les années 1970
[4]. En plus, dans le Lancashire, de 1994 a 1995, la prévalence a chuté jusqu’a 3,7% [7], puis en 2017 jusqu’a 0,8% [8].
En somme, une revue systématique de la littérature entre 1946 et 2013 a montré que I’incidence et la prévalence de la
MOP ¢étaient en régression dans toutes les populations et concernait plus les peuples dans lesquelles la prévalence était
auparavant élevée [9]. Signalons que la MOP était jugée d’emblée rare dans les pays scandinaves, en Chine, au Japon, au
sud-est de I’ Asie et dans le sous-continent indien (< 0,01 %) et chez le noir africain [4].

En Afrique Subsaharienne, entre 1962 et 2023, nous avons répertorié seulement 77 cas de MOP dans la littérature [10-
29]. Ces observations nous proviennent de 1’ Afrique du Sud dans 44 cas [10-18], de la Sierra Léone dans 14 cas [19], du
Togo dans 6 cas [20], du Nigéria dans 4 cas [21-24], de la Guinée dans 1 cas [25], du Malawi dans 1 cas [26], du Congo
Brazzaville dans 1 cas [27] et du Sénégal dans 6 cas [28, 29]. Chez les patients d’origine sénégalaise, notre observation
représente le septieéme cas rapporté sur une période 57 ans ; ce qui refléte une rareté extréme de la MOP dans notre pays.
Les premiéres observations, au nombre de 4 ont été décrites par Collomb et al en 1967 [28], puis 89 ans plus tard Diédhiou
et al rajoutdment 2 autres cas [29].

Outre la rareté, la MOP s’aveére étre une pathologie de I’adulte et du sujet agé [4, 5]. Dans les populations caucasiennes
I’age moyen des malades est situ¢ entre 60 et 70 ans [4, 5]. Dans les séries d’Afrique subsaharienne, la moyenne d’age
des patients pagétiques était de 66 ans [10-29]. Par ailleurs, Maati Allah et al montraient dans une revue de la littérature
récente que le diagnostic de la MOP est rarement porté avant 1’age de 40 ans [30]. Chez notre malade malgré la survenue
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précoce des fractures osseuses constatées depuis 1’age de 2 ans, la confirmation de la maladie n’a été effectuée qu’apres
48 ans d’évolution des premiers symptomes. Cet important retard diagnostique serait en rapport avec une méconnaissance
de la MOP car le malade avait déja bénéficié¢ de prises en charge thérapeutiques en milieu orthopédique.

4. Conclusion

Notre cas est particulier de par la rareté de la MOP surtout dans notre contexte d’Afrique noire. Par ailleurs, le mode de
début précoce, a I’age juvénile contrastant avec le grand retard diagnostique représente une autre originalité dans cette
observation.
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