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La dysplasie fibreuse est une La dysplasie fibreuse est une nnééoplasieoplasie bbéénigne due nigne due àà
une une mutationmutation postpost zygotiquezygotique de la sous unitde la sous unitéé ĮĮ de la de la 
protprotééine Gine G

DYSPLASIE  FIBREUSE (DF) DYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSE ((DFDF) ) 

NEO                    Nouvelle lignNEO                    Nouvelle lignééee

DYS                                    DYS                                    

PLASIEPLASIE
Modification deModification de

ll’’existanteexistante



CONSEQUENCES   DE   LA  MUTATIONCONSEQUENCES   DE   LA  MUTATIONCONSEQUENCES   DE   LA  MUTATION

Cellules osseusesCellules osseuses

Origine Origine ppéériostriostééee

DF = Origine DF = Origine endostendostééee

GGéénotype diffnotype difféérent des cellules rent des cellules ppéériostriostééeses et et endostendostééeses
dans la dysplasie fibreusedans la dysplasie fibreuse

KitohKitoh J J ofof MedMed GenGen 19991999

mméédullairedullaire



La Dysplasie fibreuse est une nLa Dysplasie fibreuse est une nééoplasie boplasie béénigne duenigne due
àà uneune mutation mutation postpost zygotiquezygotique de GNAS1de GNAS1

Non transmis non transmissibleNon transmis non transmissible
Mutation Mutation 
somatiquesomatique

Distribution en mosaDistribution en mosaïïqueque

DYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSE



Mutation Mutation 
somatiquesomatique

DYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSE

ConceptionConception

NaissanceNaissance

Mac Mac CuneCune AlbrightAlbright

PolyostotiquePolyostotique

MonostotiqueMonostotique

Date de survenue de la Date de survenue de la 
mutationmutation

??



Mutation Mutation 
GNAS1GNAS1

AdAdéénomes pituitaires GH nomes pituitaires GH 
secrsecréétanttant
AdAdéénomes thyronomes thyroïïdiensdiens

Dysplasie FibreuseDysplasie Fibreuse

LignLignéée germinalee germinale Homozygote = lHomozygote = léétaltal

AprAprèès la fs la féécondationcondation

hhééttéérozygoterozygote

OstOstééodystrophieodystrophie
hhéérrééditaire dditaire d’’ AlbrightAlbright

PseudohypoparathyroidiePseudohypoparathyroidie

PseudopseudohypoparathyroidiePseudopseudohypoparathyroidie



DYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSE

PolyPoly
ostotiquesostotiques

McMc CuneCune
AlbrightAlbright

MazabraudMazabraud

monostotiquesmonostotiques
Formes osseusesFormes osseuses



Formes Formes MonostotiquesMonostotiques

Formes Formes PolyostotiquesPolyostotiques

Atteintes osseuses dans la DFAtteintes osseuses dans la DF

80 80 àà 85%85%

15 15 àà 20%20%

DYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSEDYSPLASIE  FIBREUSE

HHéémimmimèèliquelique



SSéérie de la Mayo rie de la Mayo ClinicClinic

Sur  11087   Tumeurs osseuses   ;    550Sur  11087   Tumeurs osseuses   ;    550 DF DF (5%)(5%)

550 550 DFDF

487  (88%)  487  (88%)  MonostotiquesMonostotiques

60   (11%)  60   (11%)  PolyostotiquesPolyostotiques ((SMASMA inclus)inclus)

3    (1%)3    (1%) SMSM

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE



Os longs des membresOs longs des membres

Os de la face                         Os de la face                         

CraneCrane

CôtesCôtes

FFéémur                                                        mur                                                        

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

TibiaTibia

HumHuméérusrus

RadiusRadius

:43% :43% 

:26%:26%

:20%:20%

:11%:11%



Sexe  ratio  =  1Sexe  ratio  =  1

11èère dre déécennie : cennie : SMASMA et formes  et formes  polyostotiquespolyostotiques de de DFDF

22èème et 3me et 3èème dme déécennies :  formes cennies :  formes monostotiquesmonostotiques de de DFDF

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
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MembresMembres

Douleurs  et dDouleurs  et dééformations formations 



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

Douleurs  et  fracturesDouleurs  et  fractures

Forme Forme polyostotiquepolyostotique :   Fractures  dans  80%  :   Fractures  dans  80%  
des  casdes  cas

SSéérie derie de HarrisHarris ::

37  37  DF DF polyostotiquespolyostotiques : : 

85% =  1  Fracture85% =  1  Fracture

40% =  au moins  3  Fractures40% =  au moins  3  Fractures

MembresMembres



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

InInéégalitgalitéé de longueur des membres infde longueur des membres inféérieursrieurs

ILMIILMI

3 cm3 cm
10 atteintes f10 atteintes féémoralesmorales
IppolitoIppolito JPO B 2003JPO B 2003

14 ILMI  1 14 ILMI  1 àà 6 cm6 cm

Julien LEROUX
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DDéésaxationsaxation des membres infdes membres inféérieursrieurs

DDéésaxationsaxation



Femme  64 ansFemme  64 ans

OpOpéérréée 15 ans plus tôte 15 ans plus tôt

DorsalgiesDorsalgies

Syndrome pyramidalSyndrome pyramidal

Compression mCompression méédullairedullaire

Collection S. Collection S. NazarianNazarian

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

RachisRachis
Forme Forme monostotiquemonostotique rachidienne rachidienne 

trtrèès rare, moins de 30 cas publis rare, moins de 30 cas publiééss



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

RachisRachis
Atteintes rachidiennes dans les formes Atteintes rachidiennes dans les formes polyostotiquespolyostotiques

4 4 àà 14 % des cas14 % des cas

Scoliose            Cyphose      Compression mScoliose            Cyphose      Compression méédullairedullaire



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

RachisRachis
Forme Forme monostotiquemonostotique rachidienne :rachidienne :

Biopsie en gBiopsie en géénnééral nral néécessairecessaire

Forme Forme polyostotiquepolyostotique rachidienne :rachidienne :
Biopsie en gBiopsie en géénnééral inutileral inutile

Collection B. Collection B. TomenoTomeno



Frontal Frontal 
SphSphéénonoïïdede
maxillairemaxillaire
EthmoEthmoïïdede

Occipital Occipital 
TemporalTemporal

Crâne et massif facialCrâne et massif facial

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

50% des cas50% des cas
Formes Formes polyostotiquespolyostotiques

Formes Formes monostotiquesmonostotiques
10 10 àà 25 % des cas25 % des cas

>>



Crâne et massif facialCrâne et massif facial

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

Compression du nerf optique                     CCompression du nerf optique                     Céécitcitéé

Atteinte de lAtteinte de l’’oreille interne                      Surditoreille interne                      Surditéé

Lame criblLame cribléée de le de l’’ethmoethmoïïde                       Anosmiede                       Anosmie



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT (SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT (SMASMA))

1  Forme 1  Forme polyostotiquepolyostotique

2  Taches 2  Taches «« cafcaféé au laitau lait »»

3  Pubert3  Pubertéé prpréécocecoce

Julien LEROUX



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHTSYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT

Manifestation en pManifestation en péériode priode pééri natale :ri natale :

DDééfaillance multi viscfaillance multi viscéérale par rale par endocrinopathiesendocrinopathies multiples et multiples et 
atteintes datteintes d’’organe non endocriniens et non osseuxorgane non endocriniens et non osseux

(foie,pancr(foie,pancrééas,cas,cœœur)  ur)  ddééccèès prs préécocecoce



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHTSYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT

Manifestation plus tardive : Manifestation plus tardive : 

mméétrorragies survenant entre trorragies survenant entre 
1 et 10 ans              1 et 10 ans              

(60% des patients)(60% des patients)

Pseudo pubertPseudo pubertéé prpréécoce :coce :

excexcèès de ss de séécrcréétion dtion d’’hormone de croissance, hormone de croissance, 
kystes ovariens, kystes ovariens, hyperprolactinhyperprolactinéémiemie, , 

hyperthyrohyperthyroïïdie, die, hypercortisolismehypercortisolisme………………..



Collection TrousseauCollection Trousseau

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

Les manifestations Les manifestations 
cutancutanéées se retrouventes se retrouvent

dans plus de la moitidans plus de la moitiéé des des 
cascas

Bords dBords dééchiquetchiquetééss

«« CoastCoast ofof MaineMaine »»

SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHTSYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT

Julien LEROUX



RecklinghausenRecklinghausen

Bords rBords rééguliersguliers
«« CoastCoast ofof CaliforniaCalifornia »»

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

SYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHTSYNDROME DE MAC CUNE ALBRIGHT

Dysplasie FibreuseDysplasie Fibreuse

«« CoastCoast ofof MaineMaine »»
Bords dBords dééchiquetchiquetééss

Julien LEROUX



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

SYNDROME  DE  MAZABRAUDSYNDROME  DE  MAZABRAUD

MYXOMEMYXOME

37 Cas d37 Cas déécrits jusqucrits jusqu’’en 2001  en 2001  
CabralCabral

Aucune dAucune dééggéénnéérescence maligne rapportrescence maligne rapportééee

DF    DF    PolyostotiquePolyostotique



Aspect polymorphe, fonction Aspect polymorphe, fonction 
du degrdu degréé dd’’ossification du tissu ossification du tissu 
pathologique, de clartpathologique, de clartéé
homoghomogèène ne àà lléésion densesion dense

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique

LLéésion lytiquesion lytique

LLéésion en sion en «« verre dverre déépolipoli »»

Bien limitBien limitééeses

«« ring ring signsign »»



Aspect dit en Aspect dit en 
«« verre dverre déépolipoli »»

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique

«« GroundGround glassglass »»



Collection R. Collection R. KohlerKohler

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique

Aspect hyper dense du Aspect hyper dense du MerckelMerckel
cementocemento--ossifiantossifiant

FibromeFibrome



Aspect en Aspect en 
«« volutes de fumvolutes de fumééee »»

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique

Encoches Encoches endostendostééalesales
Aspect kystique plurilobAspect kystique plurilobéé

Aspect pseudo Aspect pseudo trabtrabééculaireculaire
due due àà une une éérosion corticale    rosion corticale    
ininéégalegale



ShepherdShepherd’’s  s  crookcrook deformitydeformity

DDééformation en houlette (crosse de bâton de berger)formation en houlette (crosse de bâton de berger)
du col du fdu col du féémurmur

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique



19581958

19681968

Collection B. Collection B. TomenoTomeno

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  radiologiqueAspect  radiologique



Hyperfixation 
scintigraphique hémimèlique

La scintigraphie est trLa scintigraphie est trèès s 
utile pour rutile pour rééaliser une aliser une 
cartographie des lcartographie des léésionssions

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect Aspect scintigraphiquescintigraphique



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect Aspect scintigraphiquescintigraphique et TDMet TDM



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  IRMAspect  IRM

IRM

Pas d’imagge pathhoggnomonique
Pas de syndrome de masse
Pas de réaction inflammatoire périphhérique



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Aspect  biologiqueAspect  biologique

Rechercher une Rechercher une 
hypophosphathypophosphatéémie mie 

avec avec 
hyperphosphaturiehyperphosphaturie

DiabDiabéétete phosphorphosphoréé

OstOstééomalacieomalacie

Accentue la fragilitAccentue la fragilitéé
osseuseosseuse

IppolitoIppolito

16 SMA          7  Diab16 SMA          7  Diabèètes phosphortes phosphorééss



«« CALLIGRAPHIE CHINOISE CALLIGRAPHIE CHINOISE »»

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
AnatomoAnatomo--pathologiepathologie

Trabécule
osseux

TrabTrabééculescules osseux immatures   osseux immatures   «« WovenWoven »» BoneBone OsOs «« tisstisséé »»



AnatomoAnatomo--pathologiepathologie
DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

Composante
cartilagineuse

Fibrome 
cementifiant



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Diagnostic diffDiagnostic difféérentielrentiel

Maladie de Paget Maladie de Paget 

Age avancAge avancéé

Pas dPas d’’hhéémimmimèèlielie

Marqueurs remodelage Marqueurs remodelage 
osseuxosseux

PLURIFOCALPLURIFOCAL



RRéésorption osseuse sous sorption osseuse sous ppéériostriostééee
PolyuroPolyuro polydipsiepolydipsie
Douleurs Douleurs ostostééoo articulairesarticulaires
HypercalcHypercalcéémie et mie et hypercalciuriehypercalciurie
HypophosphorHypophosphoréémiemie hypophosphaturiehypophosphaturie
Parathormone circulanteParathormone circulante

HyperparathyroHyperparathyroïïdiedie

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Diagnostic diffDiagnostic difféérentielrentiel

PLURIFOCALPLURIFOCAL



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Diagnostic diffDiagnostic difféérentielrentiel

EnchondromatoseEnchondromatose ou maladie dou maladie d’’OllierOllier

PLURIFOCALPLURIFOCAL



OstOstééosarcome osarcome intraintra osseux trosseux trèès diffs difféérencirenciéé de de 
bas gradebas grade

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

Diagnostic diffDiagnostic difféérentiel  rentiel  anatomoanatomo--pathologiquepathologique

LLéésions msions méédullaires mal ddullaires mal dééfinies finies 

Destruction corticaleDestruction corticale

2 antig2 antigèènes nuclnes nuclééairesaires agNORagNOR et MIB1 et MIB1 
seraient significativement augmentseraient significativement augmentéés  s  
((OkadaOkada))



OstOstééofibrodysplasieofibrodysplasie

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Diagnostic diffDiagnostic difféérentielrentiel

Localisation tibiale plus rarement  Localisation tibiale plus rarement  
ppééronironièère chez un enfant de re chez un enfant de 
moins de 10 ansmoins de 10 ans

La mutation du gLa mutation du gèène GNAS1 est ne GNAS1 est 
absente absente 

VimentineVimentine +   +   CytokeratineCytokeratine ++



AdamantinomeAdamantinome

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
Diagnostic diffDiagnostic difféérentielrentiel

Localisation tibialeLocalisation tibiale

La mutation du gLa mutation du gèène GNAS1 est ne GNAS1 est 
absente absente 

VimentineVimentine +   +   CytokeratineCytokeratine --



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE
EvolutionEvolution

Nombre de sites osseux atteints constantNombre de sites osseux atteints constant

Fin de croissance = arrêt expansion des lFin de croissance = arrêt expansion des léésionssions

Grossesse ou traitement Grossesse ou traitement oestrogoestrogèèniquenique = pouss= pousséée e 
éévolutivevolutive

ApoptoseApoptose des clones pathologiques avec ldes clones pathologiques avec l’’age? age? 

BiancoBianco



TRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LES DFTRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LESTRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LES DFDF

Un ostUn ostééosarcome sur rosarcome sur rééggéénnéérat aprrat aprèès allongement s allongement 
fféémoral par moral par IlizarovIlizarov dans unedans une DFDF

356 Dysplasies fibreuses   :  15  transformations356 Dysplasies fibreuses   :  15  transformations

1122 Dysplasies fibreuses   : 28  transformations1122 Dysplasies fibreuses   : 28  transformations

XUXU

RUGGIERIRUGGIERI

4.2 %4.2 %

2.5 %2.5 %

sarcomateusessarcomateuses

sarcomateusessarcomateuses



TRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LES DFTRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LESTRANSFORMATIONS   MALIGNES   DANS   LES DFDF

2.5  2.5  àà 4.2%  des  cas4.2%  des  cas

Fukuroku, Ishida, Ruggieri, Luan

4 s4 sééries :  48 transformations sarcomateusesries :  48 transformations sarcomateuses

28 Ost28 Ostééosarcomesosarcomes

10 Fibrosarcomes10 Fibrosarcomes

5 Chondrosarcomes5 Chondrosarcomes

3 Histiocytomes3 Histiocytomes

2 2 AngiosarcomesAngiosarcomes

Collection B. Collection B. TomenoTomeno

malinsmalins



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

TRAITEMENTTRAITEMENT

BUTSBUTS
EviterEviter ou traiter dou traiter d ’é’éventuelles ventuelles 
ddééformationsformations

EviterEviter ou traiter les fracturesou traiter les fractures

EviterEviter ou limiter les douleursou limiter les douleurs

Traiter un Traiter un ééventuel diabventuel diabèète phosphorte phosphoréé



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

TRAITEMENTTRAITEMENT

MOYENSMOYENS

Antalgiques et Antalgiques et BiphosphonatesBiphosphonates pour les pour les 
douleursdouleurs

Phosphore par voie oral si diabPhosphore par voie oral si diabèète phosphorte phosphoréé

Traitement orthopTraitement orthopéédiquedique
OrthOrthèèsesses
ChirurgieChirurgie

DDééformations et formations et 
fracturesfractures



Meunier  et  Chapurlat :      Dysplasie Fibreuse
Glorieux                   :     Ostéogenèse imparfaite 

DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

TRAITEMENTTRAITEMENT

BIPHOSPHONATESBIPHOSPHONATES

Diminution activitDiminution activitéé ostostééoclastiqueoclastique

Diminution douleurs et frDiminution douleurs et frééquence des fracturesquence des fractures

D. Liens, P. Delmas, P. Meunier : Long term effect of
intravenous pamidronate in fibrous dysplasia of bone
Lancet 1994



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

TRAITEMENTTRAITEMENT

BIPHOSPHONATESBIPHOSPHONATES RRéésultatssultats

5959 patients   :  âge moyen 30 ans (5 patients   :  âge moyen 30 ans (5 àà 63 ans) 63 ans) 
Suivi moyen   :  50 mois ( 6 Suivi moyen   :  50 mois ( 6 àà 138 mois)138 mois)
Indice moyen douleur  (Indice moyen douleur  (ééchelle 0 chelle 0 àà 4)    2     O.64)    2     O.6

Avant Avant PamidronatePamidronate AprAprèès s PamidronatePamidronate

Fissures                25                       4Fissures                25                       4

Fractures              41                       13Fractures              41                       13

EvEvéénementsnements 66                       1766                       17

HuguenyHugueny ThThèèse Lyon 2001se Lyon 2001



DYSPLASIE    FIBREUSEDYSPLASIE    FIBREUSEDYSPLASIE    FIBREUSE

TRAITEMENTTRAITEMENT

BIPHOSPHONATESBIPHOSPHONATES Effets indEffets indéésirablessirables

Les Les biphosphonatesbiphosphonates sont sont 
ingingéérréés par les osts par les ostééoclastes  oclastes  
bloquant chez ces derniers bloquant chez ces derniers 
le cycle du le cycle du mevalonatemevalonate

LL ’’ostostééopopéétrosetrose, , 
maladie gmaladie géénnéétique tique 
caractcaractéérisriséée par e par 
ll ’’inactivation des inactivation des 
ostostééoclastesoclastes

M.P.WhiteM.P.White BiphosphonateBiphosphonate--inducedinduced osteopetrosisosteopetrosis New New EnglandEngland 20032003

Un patient de 7 ans,hypophosphatUn patient de 7 ans,hypophosphatéémie mie 
idiopathique,traitidiopathique,traitéée par e par biphosphonatesbiphosphonates, , 
«« ostostééopopéétrosetrose acquiseacquise »»



W.F.  W.F.  EnnekinEnnekingg
J J BoneBone andand Joint  1986Joint  1986

Membre infMembre inféérieur     Prieur     Pééronronéé non vascularisnon vasculariséé
Traitement chirurgical « biologique »Traitement chirurgical Traitement chirurgical «« biologiquebiologique »»

«« creepingcreeping substitution substitution isis incomplete..onlyincomplete..only ofof necroticnecrotic osteonsosteons, , whilewhile
thethe interstitialinterstitial lamellaelamellae persistpersist indefinitelyindefinitely »»



11 ans11 ans

12 ans              15 12 ans              15 ansans

Collection R. Collection R. KohlerKohler

11 ans11 ans

Traitement chirurgical « biologique »Traitement chirurgical Traitement chirurgical «« biologiquebiologique »»

MMééthode dthode d’’EnnekingEnneking



Traitement chirurgical « biologique »Traitement chirurgical Traitement chirurgical «« biologiquebiologique »»

PPéériosterioste
Os cortical sainOs cortical sain
MMéédullaire pathologiquedullaire pathologique
MMéédullaire sainedullaire saine

VaisseauVaisseau

S.M.  S.M.  KumtaKumta

J J BoneBone andand Joint   2000Joint   2000

Membre supMembre supéérieur     Prieur     Pééronronéé vascularisvasculariséé



9 ans            20 9 ans            20 ansans 38 ans38 ans

Traitement chirurgical :fractureTraitement chirurgical :fractureTraitement chirurgical :fracture



Collection D. Collection D. MouliesMoulies

Traitement chirurgical :fractureTraitement chirurgical :fractureTraitement chirurgical :fracture



PauwelsPauwels

Traitement chirurgical : col du fémurTraitement chirurgical : col du fTraitement chirurgical : col du féémurmur



18  mois                                          5 an18  mois                                          5 anss

Collection TrousseauCollection Trousseau

Traitement chirurgical : col du fémurTraitement chirurgical : col du fTraitement chirurgical : col du féémurmur



Traitement chirurgical : col du fémurTraitement chirurgical : col du fTraitement chirurgical : col du féémurmur



Collection B. Collection B. TomenoTomeno

Traitement chirurgical : col du fémurTraitement chirurgical : col du fTraitement chirurgical : col du féémurmur



HumHumééralisationralisation TraversTraverséée de         e de         OstOstééosynthosynthéésese

Pour  Pour  ééviter  lviter  l’’ éévolution  en  volution  en  
crosse  de  bâton  de  bergercrosse  de  bâton  de  berger

la physe                idla physe                idééale ale 

Traitement chirurgical : col du fémurTraitement chirurgical : col du fTraitement chirurgical : col du féémurmur



Traitement chirurgical : hancheTraitement chirurgical : hancheTraitement chirurgical : hanche



J. J. SamaniSamani, , ThThéésese, Lyon 1982, Lyon 1982

Traitement chirurgical : hanche  ?Traitement chirurgical : hanche  ?Traitement chirurgical : hanche  ?



DYSPLASIE   FIBREUSEDYSPLASIE   DYSPLASIE   FIBREUSEFIBREUSE

RachisRachis
Atteintes rachidiennes dans les formes Atteintes rachidiennes dans les formes polyostotiquespolyostotiques

Collection  NeckerCollection  Necker

ATTENTION  AUATTENTION  AU
SAIGNEMENT  !!!!!SAIGNEMENT  !!!!!



1 Diabète phosphoré1 Diab1 Diabèète phosphorte phosphoréé

8 Curetage, greffe spongieuse interdite8 Curetage, greffe spongieuse interdite8 Curetage, greffe spongieuse interdite

2 Scintigraphie2 Scintigraphie2 Scintigraphie

3 Atteinte crânio faciale3 Atteinte 3 Atteinte crâniocrânio facialefaciale

4 Dégénérescence4 D4 Dééggéénnéérescencerescence

5 Biphosphonates5 5 BiphosphonatesBiphosphonates

6 Saignement6 Saignement6 Saignement

7 Greffe osseuse corticale7 Greffe osseuse corticale7 Greffe osseuse corticale

9 Corriger coxa vara < 120°9 Corriger 9 Corriger coxacoxa vara < 120vara < 120°°

10 Enclouage diaphyse solidarisée col10 Enclouage diaphyse solidaris10 Enclouage diaphyse solidariséée cole col

10 COMMANDEMENTS10 COMMANDEMENTS


