RESeau Rhumatismes Inflammatoires Pédiatriques
- en lle-de-France
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gu'est-ce que c'est ?

Livret destiné aux patients et a leurs proches



Qu'est-ce que TOCMR 7

LOCMR désigne l'ostéomyélite chronique
multifocale récurrente (ou ostéite chronique
non bactérienne).

O = Ostéomyélite

inflammation de 'os et de la moelle osseuse

C = Chronique

qui dure dans le temps

M = Multifocale
présence de foyers d'inflammation osseuse
a plusieurs localisations
ou foyers d'inflammation osseuse

R = Récurrente
évoluant par poussées

L'OCMR est une maladie rare (1 a 5 enfants sur
10000) qui fait partie des maladies dites
auto-inflammatoires; il s'agit d'un groupe de
maladies qui se manifeste par une réaction
inflammatoire secondaire a une réponse exces-
sive ou inappropriée (i.e. en l'absence d'infec-
tion) de certains globules blancs (polynucléaires
neutrophiles). Cette maladie touche le plus sou-
vent les femmes (70% des cas) et débute en
moyenne vers 'age de 10 ans mais peut aussi
se manifester tot dans la vie (2-3 ans) ou plus
tard a l'adolescence. Elle est exceptionnelle-
ment vue chez I'adulte.



Comment se manifeste la maladie 7

La maladie se manifeste essentiellement par L'infammation peut avoir lieu

des épisodes récurrents de douleur ((.))) dans n'importe  quelle
osseuse  localisee  d'intensité région du squelette mais
variable. Ces épisodes sont <((.))> le plus souvent au

parfois associés a un gonfle-
ment en regard de l'inflam-
mation osseuse ou plus (((.)))

niveau des os longs
avec par ordre de
fréequence : membres

rarement a un gonflement

de l'articulation.
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inférieurs  (fémur et
tibia), bassin, rachis,

clavicule, membres
supérieurs,  mandibule.
Certaines localisations

sont assez évocatrices de
cette maladie comme I'atteinte
de la clavicule ou de la mandibule.



Comment se manifeste la maladie 7

La douleur se ressent surtout pendant la jour-
née, mais peut aussi étre présente la nuit. Les
symptomes peuvent limiter I'amplitude du mou-
vement, puisque les articulations peuvent étre
touchées par une arthrite (inflammation au
niveau de l'articulation). La sévérité et la durée
des symptomes peuvent largement varier d'un
patient a I'autre, oscillant entre des crises dou-
loureuses aigues et une régression spontanée.

Les poussées douloureuses peuvent s'accom-
pagner de signes géeneraux comme de la fievre.
Une fatigue et une perte de poids peuvent se
manifester chez certains patients ayant une
forme tres inflammatoire de la maladie (avec la
préesence d'une inflammation dans le sang).
Parfois, une atteinte extra-osseuse s'associe au
tableau comme des signes cutanés (psoriasis,
acné, pustulose palmo-plantaire, aphtes) ou
des signes digestifs (maladies inflammatoires
chronigues intestinales ou MICI comprenant la
maladie de Crohn et la rectocolite hémorra-

gique).




Comment pose-t-on le diagnostic ?

Le diagnostic dOCMR est posé avec I''magerie
et notamment grace a I''RM corps entier qui
montre une inflammation osseuse multifocale (a
plusieurs localisations). L'IRM corps entier est un
examen long (30-45 minutes) mais essentiel
pour faire le diagnostic. Elle objective les diffé-
rentes zones d'inflammation osseuse qui, classi-
guement, se situent au niveau de la zone de
croissance des 0s longs (appelée métaphyse
ou cartilage de conjugaison). Certaines lésions
vues a I''lRM peuvent étre « non-parlantes » ou
asymptomatiques.

Les radiographies standards sont souvent
normales au début de la maladie.

&

Parfois, il est difficile de
confirmer le diagnostic.
Une biopsie osseuse
est alors réalisée pour
éliminer dautres dia-
gnostics  tels  qgu'une
infection ou une tumeur.
Laspect de [IOCMR
sur la biopsie n'est pas tres spécifique, la biopsie
montre seulement de l'inflammation.

Sur le plan bioclogigue, les poussées inflamma-
toires peuvent étre as-
sociées dans 2/3 des
cas a des anomalies
des parametres inflam-
matoires. Cependant, ces
parametres (VS', CRP?)
sont généralement mo-

N

dérément augmentes. \_ )

(1) vitesse de sédimentation (2) C-reactive protein



Quelle est la cause de 'OCMR 7?

Il s'agit d'une maladie auto-inflammatoire qui
résulte d'un déseéquilibre entre les cellules pro et
anti-infammatoires. En effet, un défaut de
secrétion  de  protéines  anti-inflammatoires
seraient a l'origine de ce déséquilibre avec une
production excessive de protéines pro-inflam-
matoires ayant une action sur le remodelage
osseux. Cela aboutit donc a une inflammation et
un remaniement osseux augmente,

protéines anti-inflammatoires

I ne s'agit pas d'une infection, aucun agent
infectieux n'est détecte.

I ne s'agit pas d'une maladie génétique a
probablement parler car il n'y a pas de transmis-
sion d’'une mutation génétique d’'une génération
sur l'autre. Il existe cependant probablement un
terrain génétique au développement de la mala-
die. Il est retrouvé des antécédents de maladies
inflammatoire dans environ 50% des familles
comme le psoriasis ou la maladie de Crohn par
exemple.

Lorigine de IOCMR est probablement multifac-
torielle avec un terrain génétique prédisposant
associé a des facteurs de I'environnement qui
ne sont pas encore bien identifiés.



Quelle est I'évolution de TOCMR 7

L'évolution est longue mais en général bénigne.
La maladie peut éventuellement se résoudre
d'elle-méme. La moyenne d'évolution de la
maladie est d’environ 4 ans. La majorité des
patients n'a plus de symptomes a I'age adulte.
La sévérité de la maladie et le taux de rechute
sont tres variables d'un patient a un autre. Chez
certains patients, elle peut évoluer vers une
spondyloarthrite a I'age adulte. Des complica-
tions sont possibles mais rares : tassements
vertébraux et déformation de la colonne verté-
brale en cas de retard diagnostigue d'une
OCMR avec atteinte vertébrale, une possible
géne esthétiqgue en lien avec la localisation
claviculaire ou mandibulaire.




Quel est le traitement ?

Le traitement de premiere intention est les
anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS). Les
AINS sont utilisés soit au moment des pous-
sées douloureuses aigues, soit au long cours
comme traitement de fond afin d’éviter de nou-
velles pousseées. |l existe une efficacité des AINS
(totale ou partielle) dans au moins 2/3 des cas.

En cas de résistance aux AINS, un traitement
de deuxieme ligne peut étre propose bien
gu'aucune Autorisation de Mise sur le Marché
(AMM) n'ait été obtenue dans cette maladie a
ce jour. Deux traitements sont le plus souvent
proposeés . soit les bisphosphonates, soit les
anti-TNF alpha (adalimumab, etanercept, inflixi-
mab). lls sont utilisés dans d'autres maladies
chronigues et ayant 'AMM dans ces cas. Le
choix du traitement, en I'albbsence de recomman-
dations, est proposé en tenant compte de la
présentation clinique du patient, et apres discus-
sion entre le patient et son médecin référent.



e | es bisphophonates sont des médicaments
injectables par voie intra-veineuse connus pour
leur action sur le remodelage osseux. lls sont
donc utilisés dans le traitement de ['ostéopo-
rose pédiatrique. Par ailleurs, ils ont aussi un
effet anti-inflammatoire et anti-douleur qui est
recherché dans TOCMR.

e |Les anti-TNF (tumor necrosis factor) font
partie des « biothérapies » ou « traitements
biologiques ». Ce sont des médicaments admi-
nistrés par voie sous-cutanée ou intra-vei-
neuse. lls bloguent le TNF, une protéine qui a un
role dans linflammation chronique des os et
des articulations. En empéchant la libération de
TNF, les anti-TNF bloguent une des étapes de
la réaction inflammatoire.

Les corticoides sont

rarement
s'ils  sont
toujours
courte.

utilisés et

prescrits,

en

cure




Quels sont les facteurs

favorisant les poussées
de la maladie ?

Comme décrit dans d'autre maladies auto-in-
flammatoires, des facteurs de stress tel que des
infections, de l'anxiété, de la fatigue peuvent
favoriser les poussées de la maladie.




Est-il possible
de faire du sport ?

OCMR et scolarité

Il est tout a fait possible
de faire du sport vy
compris a I'école. Une
activité physique régu-
liere est par ailleurs
encouragée car elle a
une action anti-inflam-
matoire. En cas de
poussée inflammatoire et de crise douloureuse, |l
faut adapter l'intensité des exercices physiques
en prenant en compte le niveau de douleur et de
fatigue. En cas d'atteinte vertébrale, il est néces-
saire de se référer a son médecin référent quant
a la pratigue de sports de contact/combat, tram-
poline, etc.

Un Projet d'Accuell Individualisé (PAl) peut étre
mis en place afin de définir les adaptations pos-
sibles a I'école comme par exemple un double
de jeu de livres et un casier afin d’éviter le port
de charges lourdes (surtout en cas d'atteinte
vertébrale). Des traitements pour les douleurs
aigues  (paracétamol,  anti-inflammatoires)
peuvent étre administrés a linfirmerie selon
I'ordonnance fournie.




L'éducation thérapeutigue (ETP)

Si vous souhaitez  rencontrer  d'autres Vous pouvez retrouver sur le site de la Fai2r
enfants/parents pour en savoir plus sur la mala- lensemble des programmes ETP existants en
die, ses traitements et les astuces au quotidien, fonction des régions :

il existe des programmes ETP et notamment le https://www.fai2r.org/etp-fai2r/programmes-fai2r/
programme MIRAJE organisé par le RESRIP en

lle de France.
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