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Résumé

La calciphylaxie ou artériolopathie urémique calcifiante (AUC) est une maladie cutanée rare et grave
survenant surtout chez les patients insuffisants rénaux chroniques. Nous rapportons un cas de calciphylaxie
chez une patiente agée de 52 ans aux antécédents d’obésité, d’hypertension artérielle, d’insuffisance rénale
chronique au stade terminale et d’hyperparathyroidie. La biologie a montré une augmentation de I’hormone
parathyroidienne et de la phosphorémie. L’échographie cardiaque et le scanner thoracique ont objectivé des
calcifications vasculaires diffuses. L’échographie abdominale a révélé des nodules sous cutanés de la paroi
abdominale et des deux cuisses dont la biopsie a confirmé le diagnostic de calciphylaxie. Conclusion: La
calciphylaxie et une pathologie rare et grave. Il faut prévenir son apparition en ménageant les facteurs de
risque et poser a temps le diagnostic.

Mots - clés : Calciphylaxie ; Insuffisance rénale chronique ; Hyperparathyroidie.

Abstract

Calciphylaxis or calcifying uremic arteriopathy is a rare skin disease. It is a serious complication occurring
especially in patients with chronic renal failure. We report a case of calciphylaxis in a 52-year-old patient
with a history of obesity, arterial hypertension, end-stage chronic renal failure and hyperparathyroidism.
Biology has shown an increase in parathyroid hormone and Phosphoremia. Cardiac ultrasound and chest CT
revealed diffuse vascular calcifications. Abdominal ultrasound revealed subcutaneous nodules of the
abdominal wall and both thighs, whose biopsy confirmed the diagnosis of calciphylaxis. Conclusion:
Calciphylaxis is a rare and serious pathology. It is necessary to prevent its appearance by sparing the risk
factors and to make the diagnosis in time.

Keys - words: Calciphylaxis; Chronic renal failure; Hyperparathyroidism.
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CALCIPHYLAXIE

INTRODUCTION

La calciphylaxie ou artériolopathie urémique
calcifiante (AUC) est une maladie cutanée rare et
sévere. Elle est caractérisée par des dépots
phospho-calciques dans les parois artériolaires de
la graisse et de la peau aboutissant a des lésions
cutanées noueuses et extrémement douloureuses.
Celles-ci évoluent rapidement vers I'ulcération et
la nécrose. La calciphylaxie constitue une
complication grave survenant surtout chez les
patients  insuffisants rénaux chroniques. Les
circonstances de survenue sont multiples et la
physiopathologie est imparfaitement élucidee.
Nous rapportons une observation de calciphylaxie
et nous revoyons dans la littérature les mécanismes
physiopathologiques, les caractéristiques cliniques
et thérapeutiques de cette pathologie.

OBSERVATION

Madame K. N &gée de 52 ans aux antécédents
d’obésité, d’hypertension artérielle bien équilibrée,
d’insuffisante rénale chronique sur néphropathie
interstitielle chronique (NIC) au stade terminale
depuis 14 ans et d’hyperparathyroidie secondaire
depuis 8 ans avec indication opératoire de
parathyroidectomie 7/8. Elle a été hospitalisée en
réanimation pour détresse respiratoire.

La patiente a présenté une douleur de la paroi
abdominale au cours de sa derniére seance
d’hémodialyse. 1l s’agit d’une douleur brutale et
intense a type de brulure siégeant au niveau du
flanc droit  puis diffusant a toute la paroi
abdominale suivi d’un état d’agitation nécessitant
I’arrét de la séance d’hémodialyse.

L’examen a trouvé une patiente agitée, non
déficitaire avec une glycémie au doigt a 1.5g/I. La
pression artérielle a été a 270/130 mmHg et la
fréquence cardiaque & 180 batt/min. Elle a été
polypneique a 48 c/min avec des signes de lutte. La
saturation pulsée en O2 a été a 82 % a lair
ambiant. L’auscultation pulmonaire a révélé des
rales crépitants aux deux champs pulmonaires.
L’abdomen a été souple dépressible avec présence
de nodules sous cutanés sans signes
inflammatoires au niveau du flanc droit et de la
face antérieure des deux cuisses.

L électrocardiogramme a montré une tachycardie
sinusale.
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La radiographie thoracique a révélé des images
alvéolo-interstitielles en ailes de papillon.

A la biologie, I’hormone parathyroidienne a été
supérieure a 1500 ng/l, la calcémie a 2,44mmol/l, la
phosphorémie a 1,41mmol/l, le produit
phosphocalcique a 3,44 mmol%I% la kaliémie a
5,4mmol/l, la créatinine plasmatique a 23,5mg/I, la
protéine C- réactive (CRP) a 16 mg/l. Les enzymes
cardiaques et la fonction hépatiqgue ont été
normaux.

Devant I’cedeme aigu du poumon (OAP), la
patiente a été mise en position demi assise, sous
oxygénothérapie a haut débit avec prescription
d’une analgésie, de la nicardipine et d’un dérivé
nitré a la pousse seringue électrique et reprise de la
séance d’hémodialyse.

L’évolution a été marquée par I’amélioration de la
douleur et de la symptomatologie respiratoire et la
correction des chiffres tensionnels.

Une échographie cardiaque a objectivé une
cardiopathie valvulaire et hypertensive, une
dysfonction du ventricule gauche évaluée a 45%,
un rétrécissement mitral calcifié moyennement
serré avec une dilatation de I’oreillette gauche et
une valve aortique calcifiée.

L’échographie abdominale a montré de multiples
nodules hyperéchogénes enchassés dans la graisse
sous cutanée de la paroi abdominale et des deux
cuisses.

Un scanner thoracique a objectivé des
calcifications aortiques et bronchiques sans lésions
parenchymateuses pulmonaires d’allure évolutive.
(Figure 1 et Figure 2)

Devant  I’antécédent  d’insuffisance  rénale
chronique et d’hyperparathyroidie et la présence de
calcifications vasculaires diffuses, le diagnostic de
calciphylaxie a été évoqué et confirmé par une
biopsie cutanée objectivant des dépbts calciques
extravasculaires.

Une parathyroidectomie 7/8 a été réalisée en
urgence. L’évolution a été marquée par une
aggravation des lésions cutanées qui sont devenues
nécrotiques et infectées. (Figure 3)

La patiente est décédée dans un tableau d’état de
choc septique aprés 02 mois.
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Calcification de la
trachée

Calcification de I’aorte
thoracique

Figure 1 : Coupe scanographique montrant des calcifications de
I’aorte thoracique et de la trachée.

Calcification de I’aorte
abdominale
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WL : &0

Figure 2 : Coupe scanographique montrant des calcifications de
I’aorte abdominale.

Nécrose des lésions
cutanées de calciphylaxie

Figure 3 : Lésions cutanées de calciphylaxie évoluant vers la nécrose au
niveau de la cuisse gauche.
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DISCUSSION

L’AUC a été décrite initialement par Selye en
1962 en se basant sur un modele animal. Quelques
années plus tard, plus de cent cas ont été rapportés
chez I’"homme [1]. C’est une maladie rare. Elle
affecte 1 & 4% des patients hémodialysés par an [2,
3]. Son incidence semble en hausse ces dernieres
années [2].L’age habituel de son apparition est
entre 50 et 60 ans [4]. Cependant, des cas d’AUC
ont été décrits chez des patients plus jeunes, y
compris des enfants[5, 6]. Elle est plus fréquente
chez la femme [7]. L’obésité est connue comme un
facteur de risque [8, 9].L’AUC survient en général
chez I’insuffisant rénal chronique au stade terminal
dont I’ancienneté de I’hémodialyse en augmente le
risque [7]. Les troubles du métabolisme
phosphocalcique sont également connus comme un
facteur de risque de survenue de cette pathologie :
I’hyperparathyroidie secondaire, I’augmentation du
produit phosphocalcique, I’hyperphosphatémie et le
déficit en vitamine D [10].Plusieurs médicaments
sont aussi impliqués : les suppléments calciques,
les chélateurs calciques de phosphate, la vitamine
D active, les corticostéroides et les antivitamines K

[11].
La physiopathologie de I’AUC est complexe et non
encore bien élucidée. En effet, il s’agit d’un

phénomeéne de calcification vasculaire touchant la
paroi des artérioles débutant par la média,
aboutissant & leur obstruction sous I’influence de
plusieurs facteurs. Cette pathologie évolue en deux
phases : une premiére qui consiste & un processus
long et insidieux aboutissant a des calcifications de
la média des artérioles et a une fibrose intimale et
une deuxiéme a un processus aigu d’occlusion
thrombotique résultant de la calcification
progressive et de la dysfonction endothéliale [12].

La calcification vasculaire résulte d’un trouble du
métabolisme phosphocalcique. Deux inhibiteurs de
la calcification semblent jouer un role important :
la glycoproteine extra cellulaire fétuine-A (a,-
Heremens-schmid glycoprotein) et la proteine
matricielle Gla (MGP : matrix glaprotein) [12]. La
fétuine —A est produite par le foie, elle lie le
calcium et le phosphate sérique inhibant ainsi la
formation d’hydroxyapatite. La concentration
systémique et locale de cette protéine est diminuée
en cas d’inflammation et en cas d’insuffisance
rénale chronique favorisant les calcifications
vasculaires. La MGP est produite par les cellules
musculaires lisses et agit localement. Elle empéche
la transdifférenciation des cellules musculaires
lisses vasculaires en cellules osteoblasts-like et de
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ce fait, inhibe la calcification. Cette protéine est
vitamine K dépendante. Elle est donc inhibée par
les traitements antivitamine K (AVK) expliquant
I’association entre ces médicaments et I’AUC [10].
Par ailleurs, I’occlusion thrombotique est favorisée
par la dysfonction endothéliale observée lors de
I’état d’hypercoagulabilité [13].

Le diagnostic d’AUC est essentiellement clinique.
Elle est caractérisée par la survenue de plaques
cutanées infiltrées, indurées, inflammatoires puis
violacées aboutissant a des ulcérations creusantes
et nécrotiques. Ces lésions cutanées sont
douloureuses, multiples et bilatérales. Il existe des
formes proximales touchant les zones adipeuses du
tronc et des cuisses de pronostic trés sévere et des
formes distales touchant les jambes et les avant-
bras de pronostic moins sévéres[9, 14].
L’association de ces lésions dans un contexte
d’insuffisance rénale chronique, d’hémodialyse,
d’hyperparathyroidie, de cirrhose ou de traitement
par AVK fait évoquer I’AUC. Cependant, la
biopsie cutanée reste le gold standard pour
confirmer ce diagnostic [12].Néanmoins, elle est
rarement faite a cause des risques de mauvaise
cicatrisation et de surinfection locale. Sa
réalisation est réservée aux patients dont le
diagnostic est incertain [15].L’examen
anatomopathologique montre des calcifications de
la media des artérioles de la peau, une prolifération
intimale, des calcifications tissulaires
extravasculaires et une nécrose de I’épiderme [12].
La  biologie releve  fréquemment  une
hyperparathyroidie secondaire ou tertiaire [16] et
un trouble du métabolisme phosphocalcique
notamment un produit phosphocalcique supérieur a
70mg?/dI*[9, 17].

L’exploration radiologique peut objectiver des
calcifications artérielles diffuses, cependant ces
calcifications peuvent exister chez 20% des
malades dialysés en dehors de toute calciphylaxie
[18]. Notre patiente a présenté des calcifications
artérielles diffuses a type de calcifications de la
valve mitrale et aortique et une calcification de
I’aorte thoracique et abdominale. Ainsi, la nature
hémodynamique de I’OAP observé dans notre cas
pourrait étre expliquée par I’hypertension artérielle
majorée par la douleur, I’atteinte valvulaire et la
surcharge volémique chez un insuffisant rénal
chronique au stade terminal.

Le traitement de I’ACU est multidisciplinaire
reposant sur des avis d’experts. Aucune étude
prospective  thérapeutiqgue n’est actuellement
disponible. La prise en charge est basée sur le
contréle de la douleur et les soins locaux des
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lésions [12]. Des séances d’oxygénothérapie
hyperbare sont proposées par certaines équipes
surtout dans les formes distales a raison de 5
séances par semaine pendant 4 a 8 semaines
[19].La correction du bilan phosphocalcique est
essentielle en arrétant les supplémentations
calciques ainsi que les chélateurs calciques du
phosphore[12].Le  traitement  médical  de
I’hyperparathyroidie secondaire par lecinacalcet
doit étre essayé en premiére intension avant une
éventuelle  parathyroidectomie[14].Celle-ci  a
permis chez certains patients de guérir les Iésions
méme au stade d’ulcération et une amélioration de
la survie [20].Une hémodialyse quotidienne avec
un bain de dialyse pauvre en calcium (1,25
mmol/l) est souhaitable [10].Le thiosulfate de
sodium est un chélateur du calcium, il est
administré par voie intraveineuse, il agit en
dissociant les sels de calcium tissulaires et
vasculaires. Il a aussi une action antioxydante et
une action vasodilatatrice locale [10]. Les
biphosphonates n’ont pas de bénéfice [12].

Malgré ces différentes mesures thérapeutiques, le
pronostic de I’AUC reste sombre avec une
mortalité de 60 a 80% a 1 an [3].En effet, la
surinfection des lésions cutanées constitue la cause
la plus fréquente de déces.

CONCLUSION

La calciphylaxie est une pathologie rare mais grave
survenant  chez [I’insuffisant rénal chronique,
dialysé ou non. Son pronostic reste sombre malgré
les progrés réalisés dans les connaissances des
mécanismes physiopathologiques et dans la prise
en charge thérapeutique. Ainsi, il faut prévenir son
apparition en ménageant les facteurs de risque et
poser a temps le diagnostic.
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