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J usqu'il y a peu de temps, on croyait
que la CT était une maladie rare, hé-
réditaire (autosomale dominante avec ex-
pression variable) avec anomalies méta-
boliques (hyperparathyréose, hyperphos-
phatémie, hypervitaminose D), survenant
exclusivement chez les adolescents et
adultes jeunes en Afrique et Nouvelle-Gui-
née. Jusqu'en 1993 seulement 282 cas ont
été rapportés dans la littérature occiden-
tale, mais depuis quelques temps nous
avons remarqué une incidence croissante
dans la population de dialyse occidentale,
avec une présentation 1égerement aty-

pique.

CLINIQUE

La Calcinose Tumorale se présente
comme des tumeurs de 2 2 7 cm (fig. 1)

ou plus, présentant une paroi calcifiée et
dure, entourant un fluide « laiteux » et
granulaire avec débris cellulaires.

En générale, la croissance est lente et la
tumeur jouxte toujours un os ou une ar-
ticulation.

L'articulation méme n'est jamais touchée.

Les lésions multiples sont rares dans la
forme classique, mais pas dans la popu-
lation de la dialyse.

Une réapparition aprés résection est rare
dans la forme classique, mais si résection
sans curetage des structures osseuses ad-
jacentes, la tumeur réapparat rapidement
chez les patients de dialyse.

Certains patients souffrant de calcinose
tumorale classique présentent des ano-
malies du métabolisme calcique telles que
hyperparathyroidie primaire et secon-
daire, hyperphosphatémie idiopathique,

Figure 1. — Tissu fibreux-avec liquide laiteux et granuleus.
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syndrome de Milk-Alkali, intoxication 2 la
vitamine D.

D'autres ne souffrent pas de désordres
métaboliques de calcium et de phosphore.
La calcinose tumorale est alors idiopa-
thique ou liée 2 un traumatisme, une pré-
disposition génétique, une vasculite, une
maladie immunologique ou du collageéne.

DESCRIPTION
MACROSCOPIQUE

Un tissu fibreux complétement calcifié en-
ferme le kyste contenant un liquide laiteux
et granuleux (matériel nécrotique
amorphe).

DESCRIPTION
MICROSCOPIQUE (5 2

— Les parois des kystes sont formées de
tissus épithéloides et de cellules géantes
ou cellules de Langhans, sans signes de
malignité,

— Le kyste contient un matériel éosino-
philique et calcifié.

Stade précoce et tardif
de la calcinose tumorale
Le stade précoce consiste en une nécrose
de collagene et une formation incompléte
du kyste. Le stade tardif montre des calci-
fications granulaires suivies de calcifica-
tions denses.

Il est important de détecter les stades pré-
coces et tardifs car diminuer le phosphore
est efficace dans le traitement du stade
précoce chez les patients présentant des
anomalies métaboliques, mais ne I'est
plus dans un stade ultérieur.

IMAGE RAGIOLOGIQUE
(fig. 3¢t 4)

I'image radiologique est typique : nodules
denses et calcifiés des tissus mous, adja-




Figure 2. — Kystes, remplis de matériel calcifié, entourés de macrophages et de cellules géantes.

Figure 3. — Masses calcifides a localisations adjacentes aux structures osseuses.

cents et au contact des grandes articula-
tions ou des os (p.e. les cotes). Les 1é-
sions sont radio-opaques et visibles a
1'échographie.

LOCALISATION

Surtout les hanches (69 %), coudes
(9 %), omoplates (9 %), épaules, sacrum

(6 %), chevilles (3 %), la vofite crinienne -
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(1 %). Toujours, les articulations et les
0s a cOté des 1ésions sont normales.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel doit étre fait avec
la tuberculose, la bursite calcifiée, les cal-
cifications métastatiques, calciphylaxis, la
myosite ossifiante, la « dystrophic calci-
nosis cutis », le kyste calcifié, le sarcome

et autres cancers, 1'onchocerciasis (cal-
ciphylaxis est une complication rare et sé-
vere de I'hyperparathyroidie secondaire
caractérisée par des lésions tachetées
avec ou sans nécrose des mains, des
membres inférieurs, parfois de I'abdomen
inférieur ; (la myosite ossifiante survient
apres des atteintes importantes des tissus
mous, suite 2 un traumatisme ou suite 2
des interventions abdominales hautes).

Autres noms : Maladie de Teutschlaender,
Lipocalcinogranulomatosis, bursite calci-
fiante, collagénolyse calcifiante, bourse
Kikuya, etc.

ETIOLOGIE

L'étiologie de la calcinose tumorale est
inconnue. Plusieurs théories ont été pro-
posées. Les deux premiéres sont la calci-
fication de I'endothélium et la bursite cal-
cifiée. Elles sont basées sur la localisation
des lésions. On retrouve ces lésions dans
la population noire. Ces 1ésions siégent au
niveau des zones de pression lors de la
position couchée 2 terre.

Deux autres hypotheses avancées sont le
tissu synovial aberrant et la forme clinique
de calciphylaxis.

Deux nouvelles explications sont propo-
sées dans la littérature récente. Pour les
uns, il s'agit d'une forme de calcification
dystrophique liée 2 un traumatisme, vu
les 1ésions au niveau des surfaces de pres-
sion (ischémie de pression). Pour
d'autres, la calcinose tumorale est causée
par une anomalie du métabolisme Cal-
cium—Phosphore. Ces derniéres années
plusieurs cas de calcinose tumorale sont
retrouvés dans la population de patients
dialysés. Ceux-ci présentent une hyper-
phosphatémie, une hypercalcémie dans
certains cas. Ils recoivent du 1 alpha hy-
droxycholécalciférol, et souffrent d'une
hyperparathyroidie secondaire (85 %) ou
primaire (13 %).

Les récentes modifications dans le traite-
ment des patients avec insuffisance rénale
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chronique pourraient expliquer I'appari-
tion de calcinose tumorale dans Ia popu-
lation de dialysés. Nous utilisons du cal-
cium plutdt que I'aluminium comme liant
du phosphore. Nous utilisons de plus en
plus le calcitriol (1,25 Dihydroxycholg-
calciférol) per os ou LV L'administration
d'EPO est aussi une nouveauté de ces der-
niéres années.

ANOMALIE DENTAIRE

Dans la forme classique de calcinose tu-
morale, on voit une dentition hypopla-
sique. Les radiographies panoramiques
montrent que les dents affectées présen-
tent des racines bulbaires courtes et une
oblitération souvent totale de Ia cavité pul-
paire.

A I'examen histologique, on note que
I'émail est normal mais Ia dentine de la
partie radiculaire est placée en tourhillon,

METABOLISME

L'hyperphosphatémie est présente dans la
plupart des cas ainsi que I'hyperparathy-
roidie. Le produit phosphore—calcium est

Figure 4. — Masses calcifiées a localisations adjacentes aux structures osseuses.

également souvent augmenté. Dans cer-
tains cas, on note une hypercalcémie, un
taux de 1,25 dihydroxycholécalciférol
élevé. Les phosphatases alcalines sont
augmentées dans certains cas.

Les anomalies génétiques de calcinose tu-
morale sont présentes avec expression va-
riable (calcinose tumorale, anomalies
dentaires, hyperphosphatémie, hypervita-
minose D3).

Figure 5. — Patient 1, deuxiéme récidive.
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COMMENTAIRES —
EXPERIENCE
PERSONNELLE

Récemment, nous avons découvert 4 pa-
tients (4ge moyen : 49 ans et durée de
dialyse moyenne : 11 ans) dans un groupe
non sélectionné de 50 patients blancs en
dialyse chronique, présentant des tu-
meurs de 3 2 4 cm, douloureuses, mul-
tiples et apparaissant apres résection.

Les tumeurs sont histologiquement des
calcinoses tumorales avec localisations ty-
piques. Certains patients présentaient de
la fievre résistante 3 I'antibiothérapie et
disparaissant aprs résection compleéte de
la tumeur.

Apres résection sans curetage des struc-
tures osseuses adjacentes la tumeur ré-
apparait dans les 3 mois (fig. 5 ).

Les récidives sont encore plus impor-
tantes que la tumeur primitive. Les 4 pa-
tients présentaient une hyperparathyréose
et/ou recevaient du carbonate de calcium,
des dérivés de la vitamine D ains; que de
I'EPO.

L'apparition récente d'importantes
masses tumorales bénignes et récidivantes




dans la population de dialysés occiden-
taux est tres intrigante et particulierement
l'incidence anormalement élevée dans
notre centre.

Beaucoup de néphrologues ignorent ce
syndrome. Ceci peut donner une idée
fausse de I'incidence réelle.

Les questions posées sont les sui-
vantes :

e Quelle est l'incidence réelle dans les
autres centres ?

e Pourquoi une apparition relativement
récente et plut6t atypique (Iésions mul-
tiples, récurrentes) de cette maladie
« rare » et « héréditaire » dans notre
population européenne de dialysés ?

o Quelles sont les différences entre notre
centre de dialyse et les autres centres ?

Explications possibles :

e nous utilisons du dialysat bicarbonate
depuis 1979 ;

o nous n'utilisons plus d'Aluminium de-
puis 1979 ;

e nous prescrivons du Carbonate de cal-
cium 2 chaque patient (3 2 6 gr/j) de-
puis 1979 ;

e ]'EPO est prescrit 2 la plupart des pa-
tients depuis sa disponibilité. Nous ef-
fectuons exclusivement des dialyses uni-
punctures avec un certain degré
d'hémodialyse subclinique chronique.

TRAITEMENT

La solution radicale est évidemment I'ex-
cision chirurgicale compléte de la tumeur.
Mais celle-ci n'est pas toujours possible
vu la localisation, 1'infiltration profonde.

D'autre part I'exérese de grandes masses
est parfois suivie de récidive avec infection
secondaire et formation d'abces.

Une parathyroidectomie doit étre réalisée
si nécessaire.

Il faut veiller 2 obtenir des taux bas de
phosphore.

Le traitement par radiothérapie ou corti-
sone n'a pas d'effet.

Des dialyses journalieres au moyen de
dialysat a taux bas de calcium semble le
traitement de choix si une exérese chi-
rurgicale est impossible. L'induction
d'une balance négative de calcium et de
phosphore provoque la mobilisation des
dépdts calciques au niveau des tissus
mous. Une amélioration clinique et ra-
diologique spectaculaire est observée.
Evidemment, un follow-up clinique étroit
est nécessaire durant cette période. Des
dialyses journaliéres au moyen de dialysat
a taux bas de calcium sont alors le traite-
ment de choix si une exéreése chirurgicale
est impossible.

CONCLUSIONS

L'apparition récente d'importantes
masses tumorales bénignes et réci-
divantes dans la population de dialysés
occidentaux est trés intriguante et parti-
culierement I'incidence anormalement
élevée dans notre centre.

Beaucoup de néphrologues ignorent ce
syndrome. Ceci peut donner une idée
fausse de I'incidence réelle.

Le probléme peut étre élucidé grice 2 la
participation de différents centres a
I'étude d'un questionnaire. Ainsi nous

Clinique Tezelman Littérature
Tumeur 100 % 100 %
Douleur 92% 59 %
Prurit 54 % 9%
Fistule 15% 12%
Ulcération 8% 14%
Infection 8% 5%
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vous proposons un exemple de question-
naire a remplir pour chaque cas suspect.
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