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COMPLICATIONS NEUROLOGIQUES
DE LA MALADIE OSSEUSE DE PAGET

M. FOIDART(), J. Y. REGINSTER {*), P. FRANCHIMONT ()

L’os pagétique est le siége d'un remaniement anarchique on se succédent résorption excessive et néo-construction
désordonnée. Cette augmentation du turnover osseux s'accompagne d'une importante bypervascularisation locg,
La taille et le volume des structures osseuses entreprises par la maladie osseuse de Paget sont souvent augmen,
au prix dune perte de la régularité de lenr architecture et de ce fait, &'une diminution de leur capacité de résistay
mécanigue. Les localisations craniennes et vertébrales de ln maladie osseuse de Paget pewvent, du fait des mod
cations structurelles des os entrepris, donner naissance @ un faisceau de complications neurologiques résulty
principalement soit de compressions des nerfs criniens, de la moelle ou des racines périphériques, soit d'un collagh
des structures osseuses, soft encore d'ischémie causée par Phémo-détournement préférentiel réalisé an profit d
zones pageétiques. :

Ce risque de complications newrologiques justifie donc d’envisager un traitement antipagétique chague fois '
la maladie entreprend une structure osseuse dont altération risque & engendrer ce type de complications, c'est-d-d;
principalement la base du crine et la portion du rachis en amont de L2.

La maladie osseuse de Paget est une pathologie trouvant son origine dans une résorptio
ostéoclastique excessive et anarchique (23, 24). :

L’hyperrésorption pagétique est suivie d’une phase de néoformation ostéoblastique co
pensatoire (2).

Le turnover osseux est fortement accru pouvant atteindre vingt fois le niveau retrou
dans I’os normal (1, 26). '

1’0s néoformé dans la maladie osseuse de Paget ne posséde pas les qualités architecturale
de Pos normal, sa structure est primitive, fibreuse, désorganisée, et I'os pagétique est rapide
ment résorbé par les ostéoclastes. Cette apposition osseuse désordonnée donne naissanc
un os pagétique moins résistant, mécaniquement fragile, et siége de fréquentes déformation
(fig. 1)

Le caractére anarchique du remodelage osseux pagétique contribue fréquemment:
une augmentation du volume osseux et un allongement de la diaphyse des os longs (3¢

(fig. 2).

FiG. 1. Biopsie osseuse en tissu pag
tique, noter I"anarchie de la dispos
tion des lamelles osseuses.
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Fic. 2. Diaphyse fémorale
pagétique, aspect en « fame de
sabre ».

Les Iésions pagétiques sont richement vascularisées et le débit vasculaire affecté aux struc-
tures osseuses entrepris par le processus pagétique est souvent fortement accru {18).

Les complications neurologiques de la maladie osseuse de Paget sont connues de longue
date (6, 11, 20). Les os pagétiques, du fait de leur augmentation de volume, peuvent exercer
une pression mécanique sur différentes structures de voisinage et d’autre part, I’hypervascu-
Jarisation des zones osseuses i haut niveau de remodelage peut occasionner un authentique
hémodétournement préjudiciable 2 des tissus particulierement sensibles & I'anoxie (5). Le
pronostic des complications neurologiques établies de la maladie osseuse de Paget est assez
sombre (13, 33).

La connaissance des sites de prédilection du développement de ces complications est donc
d’une importance capitale d’autant plus que les options thérapeutiques a la disposition du
clinicien permettent de contrdler la quasi-totalité des maladies osseuses de Paget avant que
des 1ésions irréversibles aient pu se développer (34, 35, 36, 37).

1. Atteintes des nerfs criniens et parenchyme cérébral.

Le crine est un site fréquent de développement de maladie osseuse de Paget {30 & 50 %)
(32). L'apparition dans la voiite crinienne de lacunes ostéopéniques circonscrites, traduisant
la phase initiale d’hyperrésorption, est suivie d’une ostéoformation compensatoire conduisant
A un épaississement global des os du crine et 3 une oblitération des sutures interosseuses.
La compression du parenchyme cérébral et I'hémodétournement aun préjudice du tissu cortical
occasionnent de rares complications neurologiques de P'atteinte pagétique de la voite crd-
nienne {32} (fig. 3).

L’envahissement de la base du crine est plus fréquemment relié a une symptomatologie
neurologique (fig. 4). Les manifestations prédominantes sont la compression des nerfs crd-
niens et les modifications structurelles de la jonction cranio-céphalique. La prolifération
osseuse peut réduire le diamétre des orifices de passage des nerfs criniens entrainant une
compression patfois sévére. Les nerfs criniens les plus exposés sont les deuxieme (optique),
cinquiéme {trijumean), septitme (facial), et huitiéme (auditif} paires, le nerf olfactif étant
plus rarement comprimé dans I’épaississement de la fame criblée de Pethmoide (32, 40).

Depuis la description princeps de la maladie par Sir J. Paget (31), la cécité est considérée
comme complication directe et classique de fa maladie osseuse de Paget, Plusieurs mécanismes
peuvent étre impliqués. Le plus fréquent est le rétrécissement progressif du foramen optique
interférant dans un premier temps avec le retour veineux, engendrant un eedéme papillaire
(29) puis comprimant jusqu’a P'atrophie le nerf optique (5). La compression de l'artére
centrale ‘de la rétine se traduit par une hémorragie rétinienne, une choriorétinite et une
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FiG, 3. Atteinte pagétique de la Fig. 4. Atteinte pagéiique de la base du crine.

voiite crinienne.

dégénérescence maculaire (5). Exceptionnellement, d’autres manifestations oculaires ont é
décrites telles une exophtalmie par diminution du calibre de Porbite (42), ou une dacryocyst
consécutive 4 ['oblitération du canal lacrymal (42), enfin, la modification des insertions du
muscle grand oblique peut aboutir & Ialtération de la mobilité oculaire, 4 une ptose palpébrale
ou 4 un strabisme avec diplopie (22). '
Une altération des fonctions auditives se retrouve chez 20 a 50 % des patients pagétiqu
et une atteinte vestibulaire est présente dans un quart des cas (16, 28). La surdité pagériqu
peut étre le fait d’une compression du nerf auditif dans le conduit auditif interne, d’ur
atteinte pagétique des osselets de oreille moyenne résultant en leur fixation ou encore dun
envahissement de la cochlée par 'os pagétique (27). La surdité liée i la maladie osseuse de
Paget peut donc étre d’origine sensorineurale, touchant préférentiellement les hautes fréque
ces, de conduction et frappant plutdt les basses fréquences ou encore, le plus souvent; de
type mixte {15). E
Le trijumeau peut aussi étre comprimé au niveau de une ou plusieurs de ses branche
donnant alors naissance A une névralgie atypique {14), g
L’atteinte du nerf facial occasionne un spasme de hémiface, une perte du godt localigé
aux deux tiers antérieurs de la langue, une paralysie ou une parésie faciale (25, 40).
Lors de Penvahissement de la base du crane par le processus pagétique, 'os nouvelleme
formé, de structure insuffisamment résistante, peut étre le siége d’une impression basilair
c’est-a-dire, de I'invagination dans le foramen magnum de la partie supérieure de la colonne
cervicale formée de I'atlas et de Papophyse odontoide de I’axis (3). '
Cette invagination peut induire 'étirement ou 'obstruction des artéres vertébrale et bas
laire, éngendrant un syndrome d’insuffisance vertébro-basilaire (39). Dans le cas d’une
compression directe du tronc cérébral, on verra apparaitre le cortége symptomatique majeur
classique : vertiges, nausées, troubles cérébelleux, hydrocéphalie... (7). '
L’enclavement des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum avec compression;
médullaire aigué a été exceptionnellement décrit {10).
En cas d’hydrocéphalie, un diagnostic rapide autorise un geste neurochirurgical salvateur.
et la récupération peut souvent étre obtenue avec d’autant moins de séquelles que P'acté
thérapeutique a été précoce (17).

2. Compressions médullaires et radiculaires.

La fréquence de Iatteinte pagétique des corps vertébraux explique les nombreuses descrip
tions de complications 4 point de départ médullaire de cette affection {4, 8, 21) (fig. 5).
Plusieurs mécanismes physiopathologiques les expliquent. Les corps vertébraux pagétiques,:
dont la résistance mécanique est diminuée, peuvent étre le siége de tassements fracturaires
compressifs. L’augmentation du débit sanguin dans les zones od siége un remaniement osseux
excessif, détourne le flux sanguin destiné 3 lirrigation médullaire et une insuffisance vascu-
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FIG. 5. Vertébre pagétique, noter V'élargissement des
contours,

laire provient également de I'élargissement des contours osseux vertébraux comprimant les
artéres nourricieres de la moelle. D’autre part, le phénomene d’apposition et d’expansion
osseuse ayant tendance a se développer vers Pintérienr du canal rachidien en'gn rétrécissant
{e diamétre, une compression médullaire mécanique peut survenir 3 ce niveau. La symptorma-
tologie liée 2 ces atteintes neurologiques varie en fonction du niveau des lésions pagétiques,
allant de la quadriplégie décrite dans le décours d'une localisation cervicale haute (33, 38)
i de discretes irritations radiculaires en relation avec un remaniement pagétique de la colonne
Jombaire basse.

[ ’approche thérapeutique médicale de {a maladie osseuse de Paget découle du mécanisme
pathogénique en cause.

Le déréglement quantitatif et qualitatif de la résorption ostéoclastique initie une séquence
de remodelage anarchique qui débouche sur la néoformation d’un tissu osseux prolifératif
mais qualitativement médiocre. Le traitement de choix de la maladie osseuse de Paget recourt
aux substances inhibant sélectivement la fonction des ostéoclastes : la thyrocalcitonine et
les diphosphonates. La thyrocalcitonine inhibe directement et rapidement la résorption
osseuse en sidérant Iactivité des ostéoclastes. Apres un traitement prolongé, cette hormone
produite par les cellules parafolliculaires de la glande thyroide réduit également la transfor-
mation de précurseuts en ostéoclastes actifs. Les diphosphonates sont les analogues de
structures des cristaux de pyrophosphates inorganiques. Le mode d’action par lequel ils
entravent Pactivité des ostéoclastes varie en fonction de leurs structures secondaires (12).
Les modalités d’utilisation de ces thérapeutiques, seules ou en association ont été décrites
exhaustivement {19, 24, 34, 35, 36, 37).

Les localisations pagétiques criniennes et/ou vertébrales, du fait de la gravité des compli-
cations neurologiques qu’elles peuvent engendrer, doivent étre considérées comme des indi-
cations prioritaires A une thérapeutique antiostéoclastique d’autant plus que tant la thyrocal-
citonine que les diphosphonates, a Iexception de PEHDP {Didronel®) connu pour entrainer,
quelle que soit la dose i laquelle on Iutilise, des ostéomalacies, sont des thérapeutiques
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qui, aux posologies recommandées dans la maladie osseuse de Pager, sont quasi totaleme
dépourvues de toxicité ou d’effets secondaires. Une thérapeutique médicale bien condiii
peut contribuer 4 la régression de certaines complications neurologiques de la mal
osseuse de Paget {9), mais en cas d’hydrocéphalie ou de compression médullaire, ou neir
logique sévére, une chirurgie urgente reste la seule alternative permettant despérer’ s
récupération ad integrum. 3

En conclusion, le risque de complications neurologiques justifie d’envisager un traiten
antipagétique chaque fois que la maladie entreprend une structure osseuse dont Uaitérar ¢
risque d’engendrer ce type de complications, cest-3-dire principalement fa base du crine.
la portion du rachis en amont de L2.
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