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Résumé

La myosite ossifiante progressive est une maladie génétique rare. Les auteurs en rapportent un cas chez une jeune fille de 10 ans qui présentait de
multiples tuméfactions douloureuses d’apparition spontanée et progressive au niveau du tronc et des membres. Ces tuméfactions étaient associées a une
fébricule et un hallux valgus bilatéral. Les aspects radiologiques et tomodensitométriques étaient largement suffisants pour confirmer le diagnostic. Le
traitement était purement médical, a base d’anti-inflammatoire. L’évolution était marquée par I’apparition d’autres ossifications des fascias et des mus-
cles aboutissant a des raideurs articulaires tres invalidantes. Les particularités de cette pathologie rare sont discutées a travers une revue de la littérature.
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Myositis ossificans progressiva: a case report
Summary

Myositis ossificans progressiva is a rare congenital disease. Authors report a case in a 10 year-old girl who presented many painful tumefactions
appeared spontaneously and progressively in trunk and limbs. These tumefactions were associated with febricula and bilateral hallux valgus. Radiology
and CT findings confirmed easily the diagnosis. Treatment was only medical using anti-inflammatory. Evolution was marked by appearance of other
muscles and fascias ossifications conducting to severely incapacitating joint stiffness. Peculiarities of this rare disease are discussed with a review of the

literature.
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Introduction

La myosite ossifiante progressive (MOP) encore appe-
Iée fibrodysplasie ossifiante progressive (FOP) ou maladie
de Munchmeyer ou maladie de I’lhomme de pierre est une
maladie génétique autosomique extrémement rare qui se
caractérise par une ossification progressive des tissus
musculaires et conjonctifs [1]. Débutant généralement
avant I’age de 10 ans, cette ossification hétérotopique évo-
lue par poussées et méne a des raideurs articulaires invali-
dantes. Les patients se voient comme enfermés dans un
«deuxieme squelette» [2]. Nous rapportons un cas de
MOP observée chez une fillette de 10 ans afin d’en mon-
trer les aspects épidémiologique, étiopathogénique, dia-
gnostique et thérapeutique.

Observation

Une jeune fille de 10 ans consultait pour de multiples
tuméfactions des membres et du tronc. La premiere était
apparue spontanément a I’age de 6ans au niveau de la face
postérieure du cou, au décours de poussées douloureuses
et fébriles. La pratique de massages par un tradipraticien
avait permis d’améliorer les symptdmes. Par la suite, la
maladie évoluait par poussées plus ou moins rapprochées.
Et progressivement, au cours des années, d’autres tumeé-
factions apparaissaient au niveau du tronc et des membres.
Ces poussées étaient douloureuses et occasionnaient une
limitation invalidante de I’amplitude des mouvements. A
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I’examen, ces tuméfactions se localisaient au niveau du
cou en regard des muscles paravertébraux droits, au ni-
veau du dos en regard des muscles paravertébraux et du
sous épineux a la face postérieure de I’omoplate droit, a la
face postéro-externe du bras droit en regard du triceps et a
la face interne de la hanche droite en regard des adduc-
teurs (Figure 1).

Fig. 1: Tuméfactions multiples du dos et bras droit

Ces tuméfactions étaient de taille variable, la plus pe-
tite faisant 3,5 x 3cm et la plus grande 15 x 12cm. Celle
localisée au niveau de I’omoplate était inflammatoire, de
consistance molle et mal limitée. Ailleurs, elles étaient
dures, indolores et adhérant au plan profond. Des réper-
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cussions articulaires étaient notées telles qu’une raideur du
cou avec une faible amplitude de la flexion et extension,
une limitation de I’antépulsion a 70° et de I’abduction a
80° au niveau de I’épaule droite, une limitation de la
flexion du coude droit a 90°, une limitation de I’abduction
a 10° et de la flexion a 90° pour le hanche droite. Par ail-
leurs, elle présentait une déformation en hallux valgus de
ses gros orteils (Figure 2).

Fig. 2: Déformation des gros orteils réalisant un hallux valgus bilatéral

La biologie objectivait un syndrome inflammatoire
avec accélération de la vitesse de sédimentation des héma-
ties (VS) a 60mm a la premiére heure, une élévation de la
C reactive protein (CRP) a 9mg/l ainsi qu’une élévation
des phosphatases alcalines (PAL) a 460Ul/I. La radiogra-
phie du rachis montrait une image de calcification réali-
sant un pont allant de L1 a S1 et une hyperlordose lom-
baire. Celle du bras droit objectivait une calcification a sa
face externe, au niveau du 1/3 moyen, évoquant une at-
teinte du vaste latéral. Celle de la hanche droite montrait
une calcification allant de la tubérosité ischiatique au bord
interne de la diaphyse fémorale, en regard des adducteurs
(Figure 3). Et celle des deux pieds présentait un hallux
valgus bilatéral. Le scanner du rachis mettait en évidence
une ossification corticalisée étendue du muscle spinal sous
cutané a la hauteur de la ligne des apophyses épineuses
dorso-lombaires (Figure 4). Lors des poussées aigues,
I’administration d’anti-inflammatoire non stéroidien ou
I’association de corticoide et biphosphonate atténuait la
douleur. Au recul de 7 mois, I’évolution était marquée par
I’apparition de nouvelles poussées et ossifications intéres-
sant particulierement les muscles du dos et du cou.

Discussion
La MOP, affection génétique extrémement rare, touche en
moyenne 1 personne sur 2 millions. En France, 58 mala-
des ont été répertoriés et génétiquement identifié en 2008.
Le nombre d’individus atteints dans le monde est estimé &
2500, 600 d’entre eux étant recensés par le biais de
consortiums internationaux [3]. A notre connaissance,
notre patiente représente le premier cas de MOP rapporté
a Madagascar. Cette affection est décrite essentiellement
chez le jeune enfant et touche indifféeremment les deux
sexes: 41% des MOP sont dépistés avant I’age de 2 ans,

Fig. 3: Radiographie: calcification corticalisée des adducteurs de la
hanche droite
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Fig. 4: TDM dorso-lombaire: ossification corticalisée étendue du mus-
cle spinal

80% avant 10ans et 95% avant 15 ans [2]. Notre cas cadre
avec la littérature, les premiers symptémes s’étant mani-
festés a I’age de 6 ans. Cette pathologie est en rapport
avec une anomalie du chromosome 4. De transmission
autosomique dominante, elle est due a la mutation du géne
ACVRL1, codant pour un récepteur des protéines BMP4
impliquées dans la croissance et le modelage de I'os [4].
La symptomatologie de la MOP associe une fébricule a
I’apparition de tuméfactions inflammatoires touchant les
tissus conjonctifs et les muscles. Celles-ci vont s’ossifier
et s’étendre progressivement a toutes les régions du corps.
Ce processus affecte initialement les muscles du cou avec
une extension crénio-caudale [1]. Selon Munchmeyer, les
muscles qui ne s’inserent pas sur le squelette par leurs
deux extrémités sont épargnés. Ce qui explique le respect
des muscles oculaires, du diaphragme, de la langue, du
pharynx, du larynx et des muscles lisses [1]. Notre étude
présente une grande similitude avec la littérature concer-
nant les muscles cibles et la progression des lésions et
tend a confirmer I'hypothése de Munchmeyer. Par ailleurs,
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des malformations osseuses essentiellement présentes au
niveau des pouces et des gros orteils sont mises en évi-
dence dans 70a 100% des cas [1]. Elles se traduisent clini-
guement par une microdactylie et un hallux valgus bilaté-
ral. D’autres malformations plus rares et trés variées sont
décrites telles que des anomalies vertébrales, épiphysaires,
rotuliennes, des épines calcanéennes, du col fémoral, des
cinquiémes doigts ou encore des épaississements de la
corticale interne du tibia. Dans notre cas, seul un hallux
valgus bilatéral était observé. Les examens biologiques
font partie des éléments diagnostiques de la MOP mais ils
ont peu d’intérét thérapeutique, évolutif et pronostic [5].
Le minimum d’examens biologiques a demander est rela-
tif au métabolisme osseux dont le taux de PAL et celui
relatif au processus inflammatoire dont la VS et la nume-
ration formule sanguine (NFS) [5]. En début de poussée,
la NFS est souvent normale, le taux de PAL est élevé ainsi
que celui des indicateurs inflammatoires [5]. Les résultats
biologiques de notre patiente plaident en faveur d’un syn-
drome inflammatoire et d’un trouble du métabolisme os-
seux. La radiographie est la piece clé du diagnostic en
montrant des images évocatrices telles qu’une calcifica-
tion corticalisée des muscles atteints et des malformations
osseuses congénitales typiques [6]. Ces caractéristiques
radiologiques typiques de la MOP étaient observées chez
notre patiente. La tomodensitométrie (TDM) comme I’i-
magerie par résonance magnétique (IRM) confirment le
diagnostic en montrant un cedéme des tissus mous en dé-
but de poussée et des ossifications corticalisées des mus-
cles touchés a un stade plus avancé tels observés chez
notre malade[6]. La scintigraphie osseuse a un intérét dia-
gnostique et évolutif [7]. La biopsie permet de mieux
comprendre la physiopathologie. L’étude au microscope
montre des taux élevés de BMP4 et des protéines de mus-
cle lisse, ainsi qu’une élévation du taux de mastocytes [8].
Les diagnostics différentiels sont constitués par les fibro-
mes et fibromatoses durant la phase d’ossification, I’hy-
perplasie ossifiante progressive, la myosite ossifiante cir-
conscrite, les métastases ossifiantes, I’ostéosarcome, les
paraostéoarthropathies neurogenes, les hématomes o0ssi-
fiés, les tendinopathie calcifiantes et les maladies exosto-
santes [7]. Plusieurs moyens thérapeutiques sont proposés
dans la prise en charge des MOP [3]. La kinésithérapie
douce est proposée a visée antalgique lors des poussées.
Le traitement médicamenteux fait appel aux corticoides,
aux inhibiteurs des mastocytes, aux inhibiteurs de la cy-
clo-oxygénase 2, aux anti-inflammatoires non stéroidiens
aux amino-biphosphonates, aux antagonistes de BMP, aux
agents anti-angiogéniques ou encore aux rétinoides avec
des résultats encore aléatoires et insatisfaisants [3]. Le
traitement chirurgical n’a pas sa place dans la prise en
charge de la MOP [9]. Apreés quelques années d’évolution,

la MOP expose inéluctablement aux raideurs articulaires,
ankyloses et invalidité. La mise en jeu du pronostic vital
est possible. Elle est en rapport avec des complications
d’ordres généraux telles que la malnutrition ou les problé-
mes pulmonaires consécutives a I’atteinte des muscles
masticateurs ou des muscles intercostaux entrainant la
soudure des cbtes entre elles [1]. Chez notre patiente, I’ad-
ministration d’anti-inflammatoire non stéroidien ou I’as-
sociation de corticoide et biphosphonate atténuait la dou-
leur lors des poussées. Mais la maladie évoluait par surve-
nues frégquentes et capricieuses des poussées entrecoupées
de rémissions. Des raideurs articulaires avaient commencé
a s’installer la génant dans sa vie quotidienne.

Conclusion

Maladie extrémement rare, la MOP doit étre évoquée
chez tout enfant présentant une masse inflammatoire inex-
pliquée, associée a des anomalies osseuses congénitales.
Des investigations plus poussées doivent étre ainsi entre-
prises. Responsable de raideurs articulaires particuliére-
ment invalidantes, elle peut aussi mettre en jeu le pronos-
tic vital de par les complications d’ordre général qu’elle
occasionne. Aucun traitement préventif ou curatif efficace
n’est disponible a ce jour. Néanmoins, plusieurs molécu-
les sont en cours d’expérimentation, leur utilisation étant
basée sur la connaissance de la physiopathologie.
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