
J .  Radiol. Electrol., 1977, i. 58, H" 1, pp. 13-15. 

Coxopathie ochronotique 
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Rhume : -apathie ocbronotique. Etude radio- ochronoriqw. Les irnagrs obfenues ciiflèrent de celles 
logique et scintigraphique qui sont ohervkes au cours des osfdon&cmes aseg- 

par D. R ~ E N T ,  J, N. COLOMB, P. NETTER, tiques et confirment Ies conceptions de LAGIER qui 
G. FAURE et A. NAOUM. dkcrit dans la coxoparhie ochronotique plusieurs 

f ornies de remode16 arrhrosigrsc. 
Etude radiologigtie e6 scintlgmphkpe d'une t&e 

fkmode prklevk d Poccasbn d'une ~mthgs@ totale Muis-cipf~ : O ~ ~ ~ I I O W .  Atticuiation coxo-f*morale : 
de h h e  cher une malade atteinte d'un rhumatisme griphie, sciniigraphic. 

Summary : Ochronotic hjp disease. Radiological wirh oclzronoric rheuniark diseuse. The images ob- 
and scintigraphie study tained difler from thme seen in asepfic osreonecrosis 

by D. REGENT, J. N. COLOMB, P. NETTER, and confirm the hypotheses of Lagier, who has des- 
G. FAURE and A. NAOUN. cribcd se~eral jorms O)' arihrotic remodellirtg in 

ochronoric hip disease. 
A radiological and scintigraphic siudy of the 

femral kead removed ffom a patient a fhe tirne of Key-words : Ochmnosis. Coxo+fernotal articulation : d i o -  
itisertion of a total prosthesis of the hip in a parient iogie, scintigrapb. 

ie rhumatisme ochotique est une complica- laires de I'alcaptonurie est encore mal définie et 
tion tardive de i'dcaptonurie, section métabo- iI est souvent m c i l e  de faire la part entre les 
lique hdréditaire % transmission autosomique lésions dégénératives et les Iësions nkrotiques, 
récessive, se caractérisant par l'émission d'acide comme ce fut le cas dans cette observation. 
homogentisique (ou alcaptone) dam les urines. 
L'aIcaptonurie est Iiée A l'absence d'une enzyme, 
l'homogentisicase, qui assure chez le sujet noma1 O bsewation 
la dégradation de l'acide homogentisique, produit Mme C... Claire, née en 1928, est une alcaptonurique du m6hh1isme de Srosine et de la P ~ ~ Y I -  &nt la maladie a W é e  à râge de 20 m ~ .  Parmi 
alanine. Chez les sujets atteints d'akaptonurie, les membres de sa fratrie, une mur est aussi atteinte 
l'acide homogentisique se transforme en un pig- d'alcaptonurie et 2 fréres mnffrent d'un rhumatisme 
ment bleu-noir qui S t r e  avec pr4diIection les OEhrOnOtique 

cartilages et les fibr0cadiage.s. Ce pigment, par- En mars 1974, Mm' C... dkveloppc unc wxopathie 
droite, mpidement invalidante, se traduisant sur les 

fois visible SOUS la peau (oreilles, nez), OU Sur radiographia, en décembre Je ln meme mit, par une 
lit sclérotique, apparaît ocre l'e-n micro- diarition complète de i'interlignt articulaire et par 
smpique, d'où le terme d'obnose créé en una impo-nte destruction des deux tiers supétie~rs de 
1886 par VIRCHOW, Le d6fit des pig- 

la t&te itrnorale. On note un remodeluge arthrosique A 
In partie externe de l'interligne (fig. l) ,  La hanche gauche mentés de l'acide homogentisique dans les dis- est intacte. L'échec du traitement rntdical justifia la 

ques vertébraux et dans les cartilages articu- mise en place d'une prothhe totale en décembre 1974. 
Iaires conduit au rhumatisme ochronotique qui En novembre 1975, la hanche gauche mt st son tour 
touche essentiellemwit le et les grosses touch&, avec une symptomatologie douloumisc et fonc- 

tionnelle identique B celle qui s'&tait manifcsiçe k droite. articulations 11,2]. La malade est aIon hospitalisée dans le Service de 
La nature exacte des altérations ostéoarticu- Rhumatologie. 

* Service Central de Radiologie J. R o ~ E L ) .  
** Clinique Rhumatofogique Q' A. GAUCHER, PT agr. J. POUREL). 
*8* SerYice de Medecine nucléaire agr. 1. ROBERT). 
Tirés $ part : D. R &nt, Service central de Radiologie, Hhpital de Brnhois, 54500 Vandmuvre-les Nniicy. 



Fm. 3. 

FIO. 2. - Rhumatisme achronotiqua Novembre 1975. 
Chxopathie gauche. . 

FIO. 3. - Rhumatisme ochromtique. Novembre 1975. 
Scintigraphie squeïettique totale. Hyperfixation impor- 
tante sur Ia hanche gauche, M i o n  augmentée s u r  les 
tpaula et les genoux (prothèse totale de la hanche 
droik). 

FIO. 4. - Caxopathie ochronotique. Radiographie d'une 
lame osseuse de la téte fémoraIe. 

FIO. 5 ,  - Coxopathie ochronotique. Scintigraphie de la 
merno lame osseuse. 

FE. 1. - Rhumatisme ochrondique. Décembre 1974. 
Coxopathie droite évoiuée. Hanche gauche normale. 



COXOPATHIE OCHRONOTIQUE 

L'examen clinique wniirms 3t l'entrée Ta sCvCritk de 
l'atteinte coxo-fémorale gauche. Les douleura rendent 
l'appui impowible. ïes mouvements de rotation et de 
flexion de la hanche gauche mnt presque abolis. Le 
diagnostic de rhumatisme achronotiquc, porte par le 
médecin traitant (Dr BUQ~IEY), est étayé par hi anté- 
cédmîa personnsls et famiIiaux dc la patiente et par 
la constatation d'une coloration bleutée d a  cartilagw 
auriculaires et der ongles. 
La détection de l'acide homoaenthioue dans les urines. 

dalhée par chromatographie -en mûchci minces, 
wsitive. h dosaxes urinaire&, effectuCs d o n  la tech- 
hique colorim&ique âa BRIO&, donnent une moyenne 
d'iliminatiw urinaire d'acide homogent isique de 4,50 g/ 
24 heures. 
Les radiographies et tomographies de I'articulation 

coxof~morale gauche effectuks 2 mois aprks le ddbut 
dinique montrent une wxopathie btmctrice  dont 1 '6~0-  
lution a kt6 rapide : l'interiigne a disparu; la partie 
supérieure de la t&te fémorale est aplatie, condensbe et 
renferme qudques géodes; on ne constate pas d'oatéo- 
ph- (fig. 2). Les autre! radiographia révèlent une 
atteinte d a  bpaulea et des genoux, mais le rachis est 
indemne. 
La scintigraphie du squelette entier riiet en tvidencc 

plmienrs foyers hyptractifs intéres~ant h épauls, les 
~ n o u x  et la t&ie fémorale gauche (fig. 3). L'dtude quan- 
titative montre qw l'activitk de la t8ts idmorale gauche 
est 7 fois et dcmie plus élevée que celle de l'cxtrérnité 
supkrieure dw tibias. 

L'importance de la symptomatologie clinique, le degr6 
de l'atteinte radiologisuc et la rapidité de l'évolution 
imposent, comme pow la han& droite, une prothhst 
totale (P agr. I. P, DGLAGO~E). 

L'aspect macroscopique & la t&te fémoraIt gauche 
E ~ R  typique d'me ochronose par la pigmentation noidtre 
d'un cartilage trés altbré, sans coloration des structures 
osseuses avoisinantes. L'os apparait éburné l i  ob le rcv& 
ternent cartilagineux a disparu. 
La piece opkatoire esi wctiannée dans un plan h n t d  

de façon B isoler uns tranche médiane de 5 mm d'bais- 
seur environ, dont on Wse la radiographie (@. 4) et 
la scintigraphie (iïg. 5). Cette deuxikme etude acintigra- 
phique a nécessité une seunide injection de diphosph 
nites marque$ 4 hures avant l'intwvcnlion, étant donné 
la wurte phiode du techn&nm 99m. L'imiigc scintigra- 
phique est obtenue gdke B une gamma-caméra tquipée 
d b  collimateur type B. pin hole qui permet d'obtenir 
k irnagw agrandies et de meilleure danition. Ce docu- 
ment permet de préciser i'hyperihation épiphysaire notée 
sur la scintigraphie osseuse totaIe : l'isotope s'est con- 
centré & la partit suptrieure dc la tete fhoralt, mu 
niveau de la zone d'appui, ce qui correspond à la conden- 
sation osseuse polaire supérieure, 
Les zones de moindre fixation se supernent aux 

&odes s o d o n d r a l ~  misa  en tvidence sur la radiw 
graphie de la lame riss eu^^. 

Dans cet te observation, l'aspect radiologique 
de la tete fémorale droite ressemble h celui cons- 
taté au cours des ostéon6croses aseptiques, mais 
la destruction précoce de l'interligne articulaire 
n'est pas en faveur de ce diagnostic. A gauche, 
I'image est oellc d'une coxopathie destructrice 
rapide, sans qu'aucun dément n'oriente vers une 
6tiopathogéaie particulière. 

ZB scintigraphies effectuées avant l'interven- 
tion rév8lent une fixation trk élevée sur la tête 
fémorde gauche, du m&me ordre de grandeur 
que celles relevées pour les ost8on8cmses, mais 
aussi dans d'autres wxopathies, telles les aigo- 
dyatrophm de Ia hanche et certaina coxites. 
Cette fixation est nettement supérieure 9, celle des 
coxarthroses banales. 

L'étude radiologique et scintigraphique de la 
piéce optratoire (tete fémorale gauche) apporte 
des renseignements très Mérents de ceux qui 
sont recueillis pour les ostéonécmscs aseptiques, 
Sur les radiographies de Ia lame osseuse prove- 
nant de la t2te fémorale ochronotique, on cons- 
tate l'existence de géodes siigeant au sein d'un 
os condensé et non pas l'image & destruction 
&tendue, polaire supérieure, avec pr6sence d'un 
séquestre et zone arciforme de condensation 
osseuse sous-némotique, typique d'une ostéoné- 
crose aseptique. Sur Ies scintigraphies, la fixa- 
tion s'effectue, dans Ie cas de i'ochronose, sur- 
tout $ la partie suptrieure de la tete fdmorale, 
ce qui correspond à la condensation osseuse, les 
zones de moindre fixation traduisant la présence 
de géodes, alors que pour les ostéonécroses asep- 
tiques, il n'y a pas de fixation a la partie su@ 
rieure de la tête fémorale, mais hypemtion au 
niveau du cerne, dest-8-dire sur la zone de 
condensation osseuse périnécrotique. 

Ces constatations rejoignent celles de SITU 
D] pour Iequel les lésions artidaires de I'ochro- 
nose sont rapprocher de celles qui s'observent 
au cours des rhumatismes dkgénératifs, tout en 
étant cependant plus importantes et plus précoces. 

STEIGER et LA~IER [4] décrivent dans les mm- 
pathies &onotiques trois formes de remodelé 
arîhmsique, représentant M6rentea étapes du 
remode14 d'une articulation encore mobile, dans 
Iaquelie le cartilage se trouve altéré par suite d'un 
dtsodre gdnéral et non pour une raison méca- 
nique locale. Le rksultat global de ce remodel& 
est semblable à celui observé dans les coxites 
rhumatoïdes. Notre observation con6tme bien 
par ses aspects radiologiques et scintigraphiques 
les descriptions de SITN et les conceptions de 
LAGIER. 
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