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RESUME La maladie d’Ollier ou enchondromatose est une maladie rare congénitale non héréditaire, définie par la

présence de multiples enchondromes qui se développant en intra-osseux a proximité du cartilage de croissance. Le risque

majeur reste la dégénérescence sarcomateuse de la 1ésion. Nous rapportons le cas d’un jeune patient, ayant refusé la

chirurgie initialement, est traité dans notre structure secondairement pour une maladie d’Ollier négligée évoluant sur

une période de 14 ans avec une évolution désastreuse de la lésion et une main gauche devenant non fonctionnelle.

Mots cles maladie d’Ollier, enchondromatose, négligée

Introduction

L’enchondromatose est une maladie rare. Elle est définie par
la présence de multiples enchondromes, qui sont des tumeurs
bégnines cartilagineuses se développant en intra-osseux a prox-
imité du cartilage de croissance. La forme multiple des en-
chondromatoses a prédominance unilatérale est connue sous le
nom de maladie d’Ollier. Nous rapportons le cas d"un patient
présentant une maladie d’Ollier négligée avec une tuméfaction
monstrueuse de la main évoluant sur 14 ans.

Case Report

Il s’agit d’un patient de 25 ans, de sexe masculin, sans antécé-
dents pathologiques particuliers et droitier de latéralité. Il s’est
présenté pour une déformation de la main gauche. La symp-
tomatologie remonte a 1’dge de 10 ans par l’apparition d"une
masse infra centimétrique au niveau de la premiére phalange
du médius gauche. L'évolution fiit marquée par I'augmentation
du volume de la masse pour laquelle le patient a consulté dans
un centre hospitalier périphérique ot1 une biopsie a été réalisée
revenue en faveur d'un chondrome. Le patient été perdu de
vue.
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Quatre ans plus tard, a 'age de 14 ans, le patient a noté
I'apparition d’autres masses au niveau pouce, deuxiéme et qua-
trieme doigts pour lesquelles le patient a consulté dans une
autre structure o1 une amputation ftit indiquée avec refus du
patient le menant a négliger par cela sa tumeur. Apres 10 ans
d’évolution et 'aggravation de la symptomatologie par aug-
mentation énorme de la masse et la main gauche devenu non
fonctionnelle. Le patient a consulté au pavillon de consultation
du centre hospitalier universitaire de Casablanca pour prise en
charge thérapeutique.

ATinspection, on notait un aspect déformé de la main gauche
avec des volumineuses masses les 4 premiers doigts, avec une
peau tendue et une circulation veineuse collatérale. Une cicatrice
de biopsie propre de la premiére phalange du médius. (Fig.1)
A la palpation, la consistance était ferme, les masses étaient
indolore et fixe aux plans superficiel et profond. La mobilisation
des articulations inter-phalangiennes était impossible, ainsi que
celle des métacarpo-phalangiennes qui était génée par le volume
des masses. L'examen Vx-nerveux était normal. Le reste de
I'examen ostéoarticulaire avait objectivé une atteinte unique
de la main droite et une deuxiéme au niveau du pied gauche.
L’examen général était sans particularité.

Un bilan paraclinique fait d"une radiographie de la main de
face et de % a objectivé des lésions d’ostéolyse diffuses intéres-
sant le squelette des phalanges des cing rayons avec effractions
des corticales et envahissement des parties molles sieéges de
calcifications multiples. Les lésions d’ostéolyse intéressaient
aussi les métacarpiens. (Fig.2) Devant 'aspect trés évolué de
la déformation, et la main gauche devenant non fonctionnel,
une amputation au niveau du poignet fut indiquée. L’étude
anatomopathologique de la piéce opératoire n’a pas objectivé de
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dégénérescence sarcomateuse.

Figure 1: Aspect clinique de la déformation volumineuse de la
maladie d’Ollier.

Figure 2: Radiographie de la main gauche montrant les lésions
d’ostéolyse diffuses.

Discussion

L'enchondromatose est une maladie rare congénitale non hérédi-
taire, estimée a 1/100 000.[1] Elle a été décrite pour la premiere
fois par Ollier en 1899. [2] Le fait que la maladie soit causée
par une seule anomalie génétique ou par une combinaison de
mutations (germinales ou somatiques) n’est pas encore été établi.
(3]

Les Iésions se développent a partir de la prolifération de car-
tilage ectopique persistant dans 1’os intramédullaire dti a un dé-
faut d’ossification, ot1 1'os normal est remplacé par des tumeurs
cartilagineuses.[4], [5] Il s’agit souvent d"une atteinte unilatérale.
Parfois elle est bilatérale mais avec une prédominance d"un seul
coté. [6]

Généralement, Le diagnostic repose sur des arguments clin-
iques et radiologiques. Le recours a I'histologie et surtout devant
une suspicion de dégénérescence sarcomateuse. Selon Hunter et
Wiles, les éléments suivant sont pathognomoniques de la mal-
adie d’Ollier : un début durant ’enfance surtout la premiere
décade, une raréfaction osseuse des segments atteints en faveur
d’une prolifération dont I’examen histologique objective du car-
tilage.[7]

Notre malade a présenté une atteinte unilatérale de la main
gauche, avec une lésion découverte a 1’age de onze ans, et dont
I'examen radiologique et anatomopathologique a confirmé le
diagnostic, remplissant les criteres diagnostic de Hunter et Wiles.
Aucun traitement médical n’est disponible & ce jour, la chirurgie
est proposée en cas de complications telles une géne fonction-
nelle, fracture, déformations monstrueuses ou bien une transfor-
mation maligne. [8], [9]

Chez notre patient, une amputation au niveau du poignet a
été indiquée vu l'évolution importante et ’agressivité de la dé-
formation qu’on suspectait étre en rapport avec une dégénéres-

cence maligne. En ce qui concerne le pronostic de la maladie
d’Ollier, la dégénérescence sarcomateuse en chondrosarcome
ou ostéosarcome a été rapporté[10]. Cliniquement, elle se mani-
feste par une augmentation rapide et douloureuse des lésions
qui restent évolutives a I’age adulte. Radiologiquement, elle se
traduit par des érosions corticales avec extension aux parties
molles. Un bilan fait d'une tomodensitométrie avec une IRM est
le plus souvent recommandé. [11] L'évolution monstrueuse re-
vient essentiellement a la mauvaise observance du patient suite
a son refus du traitement initial, causant ainsi ’aggravation de
son état sur une période de plus de 10 ans.

Conclusion

La maladie d’Ollier est rare, il faut savoir y penser devant des
déformations osseuses monstrueuse survenant a un age précoce.
La présentation avec des formes volumineuses est exception-
nelle est le risque majeur reste la transformation maligne. Le
traitement chirurgical reste la seule option thérapeutique.
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