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RESUME : Le protrusio acetabuli (PA) est une entité clinique
a présentation clinique variable consistant en une déviation
médiale de I'acétabulum en direction pelvienne. Qualifiée
de déformation silencieuse au vu de son caractére asymp-
tomatique jusqu’a la survenue de modifications dégénéra-
tives précoces, le patient présentera une douleur et raideur
articulaire progressivement évolutive jusqu’au développe-
ment d’'une coxarthrose secondaire. Au vu des causes
primaires potentiellement destructrices associées au déve-
loppement d’'un PA secondaire, la mise en évidence radio-
logique de cette pathologie chez le patient jeune ne peut
étre négligée et doit faire rechercher les pathologies sous-
jacentes associées a cette anomalie. Cette entité doit éga-
lement engendrer un suivi clinique et radiologique régulier,
et potentiellement multidisciplinaire en cas d’apparition de
critéres de diagnostic du syndrome de Marfan, variables en
fonction du temps et des individus.

MoTs-CLEs : Protrusio acetabuli - Coxalgie - Syndrome
de Marfan

INTRODUCTION

Le protrusio acetabuli (PA) est une entité cli-
nique a présentation clinique variable consistant
en une déviation médiale de I'acétabulum en
direction pelvienne. Elle est qualifiée de défor-
mation silencieuse, restant asymptomatique
jusqu’a la survenue de modifications dégéné-
ratives précoces. Une fois ces altérations pré-
sentes et le développement d’'une coxarthrose
secondaire, le patient présentera une douleur
et raideur articulaire progressivement évolutive.
Le PA peut étre secondaire a une pathologie
sous-jacente telle qu’'une coxarthrite infectieuse
ou inflammatoire, une dysplasie de hanche, une
pathologie tumorale ou encore un syndrome
d’hypermobilité tel que le syndrome de Marfan;
'anomalie peut également apparaitre de novo,
dite primaire, également connue sous l'appella-
tion de maladie d’Otto.

Au vu des causes primaires potentiellement
destructrices, voire parfois |étales associées au
développement d’'un PA secondaire, la mise en
évidence radiologique de cette pathologie chez
le patient jeune ne peut étre négligée et doit
faire rechercher les pathologies sous-jacentes
associées a cette anomalie.
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SUMMARY : Protrusio acetabuliis a clinical entity with variable
clinical presentation consisting of a medial deviation of the
acetabulum in the pelvic direction. Qualified as a silent
deformity in view of its asymptomatic nature until the onset
of early degenerative changes, the patient will present with
progressive joint pain and stiffness until the development
of secondary osteoarthritis. In view of the potentially des-
tructive primary causes associated with the development of
secondary protrusion acetabuli, the radiological demonstra-
tion of this pathology in young patients cannot be neglec-
ted and should lead to the investigation of the underlying
pathologies associated with this anomaly. This entity must
generate regular clinical and radiological monitoring, and
potentially multidisciplinary approach in the event of the
appearance of diagnostic criteria for Marfan syndrome,
which may vary over time and across individuals.

KEYWORDS : Protrusio acetabuli - Coxalgia - Marfan
syndrome

Nous présentons le cas clinique d’une jeune
patiente atteinte de coxalgies progressivement
croissantes dans le cadre d’'un PA primaire,
avant d’aborder les modalités de mise au point
et de prise en charge d’'un PA.

CAS CLINIQUE

Une patiente de 13 ans est amenée par sa
famille en octobre 2019 en consultation d’ortho-
pédie pédiatrique pour des coxalgies gauches
croissantes depuis juillet 2019 sans notion de
traumatisme évident. Ces douleurs sont de type
meécanique et absentes au repos. Elles inva-
lident tellement la patiente qu’elle se déplace
a l'aide de béquilles sans mise en appui sur le
membre inférieur gauche. Ces douleurs ne sont
pas accompagnées de pyrexie ou autre signe
ou symptdéme. Elle ne présente pas d’antéce-
dents personnels ou familiaux de pathologie
notable, notamment d’ordre ostéo-articulaire ou
rhumatologique.

La patiente mesure 176 cm pour 52 Kkg.
L’examen clinique est marqué par une limitation
hyperalgique de la mobilité de la hanche gauche
tant en rotation interne et externe qu’en flexion.
La mobilité de la hanche controlatérale est net-
tement moins limitée et moins douloureuse.
Le reste de I'examen clinique est normal, avec
notamment 'absence de gonflement ou rougeur
en regard de la hanche gauche, de scoliose ou
d’autre signe clinique.

- La mise au point radiologique a ce stade
démontre une dysplasie coxo-fémorale pre-
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dominante a gauche, avec PA et hypertrophie
relative de la téte fémorale. Le PA existe plus
modérément a droite (Figure 1).

- La mise au point échographique a la recherche
de pathologie musculo-tendineuse, notamment
des muscles pelvitrochantériens, s’avere néga-
tive. Elle ne décele pas non plus d’épanchement
intra-articulaire.

- La mise au point biologique ne démontre pas
de syndrome inflammatoire.

Il est alors prescrit a la patiente une antalgie
par anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS),
la mise en décharge stricte du membre inférieur
gauche, et la mise au point est poursuivie en
ambulatoire.

- La mise au point par résonance magnétique
(IRM) ne démontre pas d’épanchement intra-
articulaire, mais de discrets remaniements
sous-corticaux de la paroi postérieure du cotyle
gauche.
- La mise au point par SPECT-CT démontre une
atteinte focale avec composante inflammatoire
coxo-fémorale gauche, une légére raréfaction
osseuse diffuse et homogeéne de la téte fémo-
rale gauche, sans signe d’ostéonécrose, com-
patible avec une synovite inflammatoire gauche
non spécifique.
- La mise au point génétique, réalisée au vu de
'association décrite entre la présence d’'un PA
et le syndrome de Marfan, n’a pas permis de
mettre en évidence I'un des variants géniques
associés a ce syndrome.

La patiente est revue en consultation un mois
plus tard et, au vu de I'aggravation de I'impo-

Figure 1. La mise au point radiologique, au début
des coxalgies de la patiente, démontre une
dysplasie coxo-fémorale prédominante a gauche,
avec protrusio acetabuli et hypertrophie relative
de la téte fémorale. Le protrusio acetabuli existe
plus modérément a droite.

DEBOUT

tence fonctionnelle de la patiente et des résul-
tats paracliniques obtenus, il est décidé une
hospitalisation pour mise en traction du membre
inférieur gauche a visée antalgique ainsi qu’un
bilan rhumatologique, avec dosage du facteur
rhumatoide, du HLA-B27, des anticorps anti-
nucléaires ou anti-CCP. Ce bilan s’avere négatif.
Le diagnostic de PA primaire ou maladie d’Otto
est alors retenu.

Au terme d’'une période de 15 jours de mise
en traction avec prescription d’AINS, la symp-
tomatologie douloureuse de la patiente s’est
atténuée, et celle-ci est autorisée a regagner le
domicile en se déplagant en chaise roulante et
mise au repos total de la hanche gauche.

La patiente est revue deux mois plus tard en
janvier 2020 et, au vu d’'une amélioration cli-
nique, elle est autorisée a la remise en appui
progressive du membre inférieur gauche au
domicile, mais avec limitation des déplacements
a l'aide de la chaise roulante a I'extérieur.

Cependant, en mars 2020, la symptomatolo-
gie douloureuse de la hanche gauche reprend
progressivement malgré I'arrét sportif et la mise
au repos de l'articulation. La mise au point
radiologique démontre une évolution péjorative,
avec aggravation du pincement articulaire sug-
gérant I'atteinte cartilagineuse, et majoration de
la migration acétabulaire au sein de la cavité
pelvienne (Figure 2).

Il est alors proposé a la patiente et sa famille
la réalisation d’'une arthroplastie totale de la
hanche gauche, afin de récupérer une fonc-
tion normale et durable au vu du jeune age de
la patiente. Avec leur consentement éclairé,

Figure 2. La mise au point radiologique démontre
une évolution péjorative, avec aggravation du
pincement articulaire suggérant I’atteinte
cartilagineuse, et majoration de la migration
acétabulaire au sein de la cavité pelvienne.
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Figure 3. L’intervention réalisée par voie postéro-
latérale permet de mettre en évidence, lors de
I’arthrotomie, un liquide articulaire d’aspect
normal mais une atteinte cartilagineuse sévére
tant au niveau du cotyle que de la téte fémorale.

celle-ci est programmée en juillet 2020. L’inter-
vention, réalisée sous anesthésie générale et
par voie postéro-latérale, permet de mettre en
évidence, lors de l'arthrotomie, un liquide arti-
culaire d’aspect normal, mais une atteinte car-
tilagineuse sévére tant au niveau du cotyle que
de la téte fémorale (Figure 3). L’intervention
est réalisée sans complications peropératoires
ni postopératoires. Le contrdle radiographique
postopératoire, réalisé au lendemain de linter-
vention, démontre un implant stable et bien
orienté (Figure 4).

DisCcuUsSION

HISTOIRE CLINIQUE

L’histoire clinique classique associée au PA
est le développement d’une coxalgie lentement
évolutive, sans notion de traumatisme évident
ou de pathologie sous-jacente, avec limitation
progressive des activités physiques et des dif-
ficultés a s’abaisser. Les coxalgies peuvent
étre responsables d’'une démarche dandinante
observée par I'entourage, ainsi que la majora-
tion d’'un dos creux par hyperlordose lombaire
compensatrice. Le tableau clinique peut évoluer
jusqu’a l'ankylose de hanche, avec impotence
fonctionnelle et impossibilité de marcher.

L’examen clinique démontre une perte pro-
gressive de I'amplitude de mouvement, tant en
flexion qu’en abduction de la hanche atteinte.
Un signe de Trendelenburg peut étre retrouveé
(bascule du bassin du cb6té Iésé en appui mono-
podal) (1).

Figure 4. Le contrdle radiographique
postopératoire réalisé au lendemain de
I’intervention démontre un implant d’arthroplastie
totale de hanche gauche stable et bien orienté.

La présence d’'une coxalgie croissante chez
’enfant, sans notion de traumatisme, ne peut
étre négligée et doit faire I'objet d’'une mise au
point paraclinique.

MISE AU POINT PARACLINIQUE

La radiographie antéro-postérieure standard
est indispensable au diagnostic du PA ainsi
qu’au suivi de sa progression. Il a été décrit
plusieurs signes radiologiques permettant de
dépister le PA, et le diagnostic est désormais
admis en cas de présence de deux des trois
signes suivants (1) :

- le dépassement de la ligne ilio-ischiale ou
ligne de Kohler par le contour acétabulaire d’au
moins 1 mm chez le gargon et 3 mm chez la
fille. Ce signe n’est pas modifié par la position
de la téte fémorale ni par I'angle d’incidence des
rayons X durant 'examen (2);

- le signe de la goutte d’eau, repére sinusoi-
dal représentant radiographiquement le contour
inféro-médial de l'acétabulum. Sa migration
meédiale étant proportionnelle a 'approfondisse-
ment du cotyle, elle pose le diagnostic de PA
en cas de croisement de la ligne ilio-ischiale ou
de déformation de sa forme en U. Il a cepen-
dant été mis en évidence que sa visibilité était
fonction du bon centrage de la radiographie pel-
vienne, et son aspect peut étre variable en fonc-
tion de la rotation du pelvis (3).

- 'angle de Wiberg, utilisé initialement dans le
cadre des dysplasies développementales de
hanche, est déterminé par I'angle entre la per-
pendiculaire a la ligne reliant le centre des deux
tétes fémorales et le bord externe du toit du
cotyle. Un angle supérieur a 40°, témoignant de
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I'approfondissement de I'acétabulum, signe le
diagnostic du PA. Cet angle présente cependant
plusieurs limitations :

- il peut étre altéré par l'incidence des rayons X
durant la réalisation de I'examen;

- il peut également étre difficile de déterminer
avec précision et constance le centre d’'une téte
fémorale déformée;

- sa mesure est affectée en cas de pincement
articulaire ou de développement d’'une ostéo-
phytose au bord supéro-latéral de l'articulation
(2).

A ces signes radiologiques peuvent s’ajou-
ter, plus tardivement par rapport a I'observa-
tion initiale, un pincement articulaire, témoin
de I'atteinte cartilagineuse avancée, une ostéo-
phytose marginale associée, une déformation
allongée de la téte fémorale, une hypertrophie
du grand trochanter, un coxa vara attribué a
'approfondissement du cotyle et une ostéo-
pénie focale. Cependant, ces démonstrations
radiologiques sont généralement observables
plusieurs semaines, voire des mois, aprés l'ap-
parition des symptémes (4).

La réalisation d’'une IRM précocement dans
le décours du tableau clinique associé au PA,
permet la mise en évidence d’'un cedéme médul-
laire central et focal, tant au versant acétabulaire
que féemoral de l'articulation symptomatique.
Cette répartition initialement centrale et focale
permet le diagnostic différentiel avec la maladie
de Legg-Calve-Perthes, dont 'cedéme médul-
laire présente une répartition diffuse homogéne
ou hétérogéne (5), et I'arthrite juvénile idiopa-
thique, pour laquelle cette atteinte focale aty-
pique n’a pas été décrite. Il en va de méme de la
synovite de hanche, ou 'cedéme médullaire est
absent et ou un épanchement intra-articulaire
précoce peut étre observé a moindre mesure
dans I'articulation controlatérale (6). Cet cedeme
médullaire fémoral, précocement observé en
zone sous-chondrale, peut s’étendre jusqu’a
’'ensemble de I'’épiphyse proximale, de fagon
cependant inconstante.

Réalisée plus tardivement, '|RM met en évi-
dence une hypertrophie synoviale modéree,
constatée aprés injection du produit de contraste,
une atteinte cartilagineuse, ainsi qu’'une atro-
phie musculaire des fessiers et abducteurs,
témoins de I'impotence fonctionnelle résultant
d’une atteinte articulaire déja avancée (7).

Enfin, la mise au point biologique doit faire
partie intégrante de la mise au point d’'un PA
et, plus généralement, d'une mono-arthrite de
hanche, incluant :

- un bilan phosphocalcique et un dosage de la
vitamine D afin d’exclure une ostéomalacie;

- un bilan inflammatoire incluant le dosage de
la C-réactive protéine (CRP) et le comptage des
globules blancs, permettant I’exclusion d’'une
atteinte infectieuse ou inflammatoire;

- un bilan rhumatologique incluant le dosage
du facteur rhrumatoide, la détermination du HLA-
B27 et la recherche d’anticorps anti-nucléaires
afin d’exclure une pathologie rhumatologique

(8)

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

La mise en évidence radiologique d’'un PA
sans notion de traumatisme ne peut étre négli-
gée et doit faire rechercher les pathologies
sous-jacentes associées a cette anomalie. Le
Tableau | présente les différents diagnostics dif-
férentiels a exclure face a la découverte radio-
graphique d’'un PA.

PATHOLOGIESTUMORALESETINFECTIEUSES

Dans le diagnostic différentiel des PA secon-
daires, les étiologies devant étre prioritairement
exclues sont les causes tumorales, tel le sar-
come d’Ewing, et infectieuses, notamment les
coxarthrites bactériennes destructrices a strep-
tocoques ou staphylocoques (9). Des germes
moins fréquemment isolés, tel le Mycobacte-
rium tuberculosis, doivent également étre sus-
pectés en cas de tableau insidieux chez tout
patient provenant d’'une région endémique avec
une histoire personnelle ou communautaire de
tuberculose (10). L’histoire et 'examen clinique,
la mise au point radiologique et biologique sont
généralement suffisants pour identifier ces dia-
gnostics prioritaires au vu de leur caractére des-
tructeur, voire létal, en cas d’erreur diagnostique

(11).

PATHOLOGIES RHUMATOLOGIQUES

Les pathologies rhumatologiques ne sont
pas rares au sein de la population pédiatrique.
Cependant, deux points importants sont a noter :

- il est rare que I'atteinte de hanche soit le symp-
tdbme premier ou prédominant dans les atteintes
rhumatologiques, a I'’exception des arthrites a
HLA-B27 ou il est tout aussi rare qu’elle soit iso-
Iée;

- la plupart des pathologies rhumatologiques
évoluent généralement vers une résolution
spontanée ou médiée par les traitements immu-
nosuppresseurs actuels; dans les rares cas d’at-
teinte persistante, I'atteinte de hanche intervient
dans un contexte systémique généralisé (8).
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Tableau I. Diagnostics associés a la découverte
radiologique d’un protrusio acetabuli.

Groupe clinique

Pathologie spécifique

Staphylocoques

Streptocoques

ARTHRITE INFECTIEUSE
Tuberculose

Echinocoques

Arthrite juvénile idiopathique

ARTHRITE INFLAMMATOIRE Arthrite rhumatoide

Arthrite associée au HLA-B27

Syndrome de Marfan

Syndrome d’Ehlers-Danlos

PATHOLOGIE GENETIQUE
Ostéogenese imparfaite

Drépanocytose

Maladie de Paget

PATHOLOGIE METABOLIQUE Ostéomalacie

Hyperparathyroidie

Sarcome d’Ewing

Chondrosarcome

PATHOLOGIE TUMORALE ] ]
Métastase secondaire

Neurofibromatose

Corticothérapie

CAUSE IATROGENE — -
Ostéonécrose post-radique

CAUSE TRAUMATIQUE Fracture cotyloidienne

Maladie de Legg-Calve-Perthes

CAUSE OSTEO-ARTICULAIRE Epiphysiolyse de hanche

Dysplasie développementale
de hanche

Maladie d’Otto

CAUSE IDIOPATHIQUE
Chondrolyse idiopathique

Le diagnostic d’arthrite juvénile idiopathique
était auparavant un important facteur de déve-
loppement d’une coxarthrose précocement
destructrice, devenant ainsi l'indication pre-
miére d’arthroplastie totale de hanche chez les
patients de moins de 30 ans. Cependant, l'ave-
nement des thérapies immunosuppressives tels
que les inhibiteurs du TNF-A, a mené a la baisse
de prés de 50 % du nombre de patients jeunes
atteints redevables d’une arthroplastie totale de
hanche (12).

SYNDROME DE MARFAN

En 1978, Hohle appuyé deux ans plus tard
par Steele furent les premiers a associer le PA
au syndrome de Marfan concluant a I'associa-
tion constante entre les deux anomalies (6). Ce
syndrome héréditaire autosomique dominant,
a haute pénétrance et a expressivité variable,
touche prés de 1 personne sur 5.000 et est dG
a une mutation du géne codant pour la fibril-
line-1, responsable de son déficit au sein des
tissus dérivés du mésenchyme embryonnaire
(13).

Ce syndrome associe comme caractéristiques
ostéo-articulaires les plus reconnaissables :

- des membres disproportionnellement long par
rapport au tronc, avec un rapport envergure/
taille supérieur a 1,05;

- une scoliose pouvant exagérer le rapport
envergure/tronc;

- une limitation de I'extension du coude par rai-
deur articulaire congénitale, considérée signifi-
cative des 170 degrés;

- une déformation thoracique de type pectus
excavatum plus fréquent que le pectus carina-
tum;

- une hypermobilité articulaire, fréquemment
retrouvée, mais toutefois peu spécifique;

- une arachnodactylie, confirmée par le signe du

pouce (projection du pouce au-dela du rebord
ulnaire en opposition maximale) et le signe du
poignet (superposition des derniéres phalanges
des 1°" et 5™ rayons lors de la préhension du
poignet controlatéral);

- I'ectasie durale, élargissement asymptoma-
tique du canal neural retrouvé essentiellement
au niveau lombo-sacré et généralement asymp-
tomatique (1).

Désormais inclus dans les critéres diagnos-
tiques de Gand, le PA est, depuis la version
modifiée de 2010, un critere majeur de dia-
gnostic du syndrome de Marfan, avec une pré-
valence décrite aux environs de 30 % dans la
plus grande série : la découverte d’'un PA durant
I'’enfance doit donc enclencher un dépistage du
syndrome par conseil génétique orienté (14).

En effet, ce syndrome, nécessitant une prise
en charge multidisciplinaire, inclut également
des manifestations cardio-vasculaires (dis-
section aortique, valvulopathies mitrale et aor-
tique), responsables de déces précoces chez
les patients atteints, rendant le dépistage indis-
pensable pour permettre, a ces patients, une
espérance proche de la norme (15).
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CHONDROLYSE IDIOPATHIQUE ET/OU
MALADIE D’OTTO

La maladie d’Otto ou PA primaire, décrite en
1816 par Otto, se définit comme I'apparition d’'un
PA sans cause définie, et est considérée comme
étant un diagnostic d’exclusion aprés élimina-
tion des autres causes de cette anomalie (16).
La chondrolyse idiopathique, décrite pour la
premiére fois en 1930 par Waldenstréom comme
étant secondaire a I’épiphysiolyse de hanche ou
a un traumatisme, a ensuite été décrite comme
une entité primaire sans cause définie (17).
C’est Sherlock en 1995 qui fut le premier a éta-
blir les similitudes entre les deux pathologies
et a émettre 'hypothése qu’elles n’en seraient
en fait qu’'une seule. Ces deux termes, utilisés
indistinctement comme diagnostic d’exclusion
d’une coxarthrite non inflammatoire, sont essen-
tiellement descriptifs et ambigus vis-a-vis de la
pathogénie de I'atteinte articulaire (18).

Les présentations cliniques typiquement
décrites pour ces deux pathologies déemontrent,
en effet, un certain nombre de similitudes : une
prédominance de patientes adolescentes ou
dans leur 2™ décennie de vie, d’ethnie afri-
caine ou asiatique, un tableau clinique d’appari-
tion insidieuse et d’évolution crescendo (19). La
nuance observée pour justifier la pose du dia-
gnostic de maladie d’Otto a été la prédominance
du PA sur I'atteinte cartilagineuse au moment du
diagnostic, a contrario de la chondrolyse idiopa-
thique. Cependant, I'absence des moyens dia-
gnostiques dont nous disposons actuellement,
(notamment I'IRM avec injection au gadolinium)
et l'incertitude étiologique, toujours présente
actuellement, peuvent expliquer la proposition
ancienne de ces deux diagnostics d’exclusion
distincts. L’'observation de ces similitudes a,
depuis Sherlock, été commentée par d’autres
auteurs (18, 19).

CONCLUSION

Au vu des risques fonctionnels, voire vitaux,
liés a la présence d’'un PA chez I'enfant, une
investigation poussée se doit d’étre faite pour
identifier la pathologie qui y est associée, qu’elle
soit systémique ou locale, le PA primaire n’étant
a considérer que comme diagnostic d’exclusion.
Cette entité doit engendrer un suivi clinique et
radiologique régulier et, potentiellement, multi-
disciplinaire en cas d’apparition de criteres de
diagnostic du syndrome de Marfan, variables en
fonction du temps et de 'individu.
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