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 RESUME 
 

La polychondrite récidivante (RP) est un trouble inflammatoire rare qui cible principalement les 

structures cartilagineuses. La maladie affecte fréquemment le nez, les oreilles, les voies respiratoires 

et les articulations, mais elle peut également avoir un impact sur des organes qui ne sont pas 

principalement basés sur le cartilage, tels que les vaisseaux sanguins, la peau, l’oreille interne et les 

yeux. Compte tenu de son apparition rare et de ses symptômes récurrents, les patients présentent 

souvent des retards dans un diagnostic approprié. Dernièrement, sur la base des organes impliqués, 

les diverses manifestations de la maladie ont été classées en groupes cliniques spécifiques, sur la base 

de l'atteinte à un organe la plus probable, y compris l'auriculaire, nasal, pulmonaire et 

musculosquelettique. Plus récemment, la découverte d'une nouvelle maladie, appelée (Vacuoles, 

enzyme E1, X-linked, Auto-inflammatoire, Somatic) syndrome de VEXAS, due à des mutations dans 

le gène UBA1, a identifié la cause de 8 % des patients avec un diagnostic clinique de RP. Le VEXAS 

est probablement la cause d'un « sous-groupe hématologique » décrit précédemment dans la RP. Cette 

découverte est la preuve d'un concept selon lequel le RP est probablement plus d'une maladie (Beck 

et al., 31 décembre 2020 ; Ferrada et al., 2021).  

Les personnes diagnostiquées avec le RP font face à de nombreux obstacles, la qualité de leur vie et 

le pronostic général étant affectés. Le diagnostic de la maladie est particulièrement difficile en raison 

de ses symptômes fluctuants, de l'absence de marqueurs spécifiques et de l'absence de critères de 

classification universellement reconnus. Pour un diagnostic correct, il est impératif que les 

professionnels de la santé identifient ses modèles cliniques uniques. De plus, il n'existe pas de 

paramètres de mesure approuvés pour évaluer la gravité de la maladie, ce qui complique la prise en 

charge des patients. Cette revue vise à doter les cliniciens des informations pertinentes pour mieux 

diagnostiquer et s'occuper de ces patients complexes.  

 
 

Introduction 
 

La polychondrite récidivante (RP) est une maladie inflammatoire systémique rare qui affecte principalement 

les structures cartilagineuses du corps. Les organes couramment impliqués comprennent le nez, les oreilles, 

les voies respiratoires et les articulations. Cependant, il peut également affecter les organes non riches en 

cartilage, tels que le système vasculaire, la peau, l’oreille interne et les yeux. En raison de sa rareté et de sa 

nature récurrente, le diagnostic et le traitement de la RP peuvent être difficiles, ce qui entraîne des retards 

dans le cadre de soins appropriés. Récemment, l’hétérogénéité phénotypique de la maladie a été catégorisée 

en sous-groupes cliniques basés sur les systèmes d’organes affectés, tels que l’oreille, le nez,  les poumons, 

le sang. Ces classifications aident à déterminer l’histoire naturelle unique et les résultats associés avec ces 

sous-types.  
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Le diagnostic de la RP repose sur les connaissances du clinicien et la reconnaissance du modèle d’implication 

des organes qui peut être difficile en raison de la rareté de la maladie et de son caractère systémique. Par 

conséquent, les patients atteints de RP peuvent demandez d’abord l’aide de divers spécialistes, notamment 

des rhumatologues, des oto-rhino-laryngologistes et des pneumologues. Il est essentiel que tous les 

spécialistes se familiarisent avec les caractéristiques de RP pour assurer des diagnostics opportuns et précis. 

Il n’existe actuellement aucun traitement approuvé par la FDA (Found and Drug Administration -US-) pour 

la RP, et les essais cliniques pour guider la prise en charge sont limités. En raison des variations de la gravité 

de la maladie et de l’atteinte des organes, les approches thérapeutiques doivent être adapté à chaque patient, 

en tenant compte des organes spécifiques touchés et de l’ampleur de l’inflammation.  

Avec cette revue, nous espérons fournir des connaissances générales sur la maladie, l’évaluation des organes 

et recommandations de traitement. 
 

Épidémiologie 

 

Les données épidémiologiques de la RP sont quelque peu limitées par rapport aux maladies plus 

courantes. Quoique la RP a été décrite dans le monde entier, comme pour de nombreuses maladies rares, la 

prévalence peut être sous-déclarée dans les zones où l’accès aux soins de santé ou aux services médicaux 

spécialisés est limité. Par conséquent, la prévalence exacte de la RP dans le monde n’est pas bien établie. 

Les données de la clinique Mayo dans les années 1980 ont révélé que l’incidence de la RP était de 3,5 cas 

par million au États-Unis [3]. Bien que largement citée, l’étude épidémiologique originale générant ces 

données n’a pas pu être identifiée après un examen approfondi de la littérature [4 - 6]. Des études plus 

récentes ont démontré une incidence beaucoup plus faible, Cependant, ceux-ci ont été effectués dans 

différentes populations. Une étude du Royaume-Uni a signalé une incidence de 0,71 cas par million de 

patients par an de 1990 à 2012 à l’aide des données du Clinical Practice Research Datalink, un échantillon 

représentatif à l’échelle nationale de patients [6]. Des codes de lecture ont été utilisés pour identifier 117 

patients RP et une validation limitée a été effectuée à l’aide d’un questionnaire dont 50 des 61 réponses ont 

été confirmées [6].  

L’étude épidémiologique la plus importante réalisée a consisté en une analyse des dossiers de facturation 

hongrois de 2002 à 2013 qui a permis d’identifier 256 cas sur 124 millions patients/ année [7].  

Bien qu’ils n’aient pas fourni d’incidence, ils peuvent être estimés à 1,8 cas par million de patients par an 

d’après les données publiées. Les patients de cet échantillon ont été identifiés à l’aide des codes de 

diagnostic de la CIM-10 et des achats de médicaments. Aucune étude de validation post-hoc n’a été 

réalisée [7]. 

D’autres séries de cas provenant des États-Unis, du Japon, de la Chine et de l’Inde ont fourni des informations 

en fonction de l’âge, de l’origine ethnique et du sexe. L’âge moyen d’apparition dans toutes les études se 

situait entre 40 et 60 ans. Cependant, des cas pédiatriques ont été signalés et la tranche d’âge au début de la 

maladie serait de 4 à 93 ans. Il n’y a pas de préférence claire pour un groupe ethnique spécifique. Des études 

menées dans différentes populations font état d’une prévalence à peu près similaire. Cependant, il manque 

des études épidémiologiques complètes sur différents groupes ethniques.  

Il y a une légère prédominance féminine, la plupart des études indiquant qu’environ 60 à70 % des patients 

RP sont des femmes [8,9]. 

Le taux de mortalité des patients atteints de RP varie. Certaines études ont suggéré que la survie à 5 ans 

est d’environ 90 %, mais cela peut varier en fonction de facteurs tels que la gravité de l’atteinte respiratoire 

ou cardiaque et l’accès au traitement [8].  

Les principales causes de décès chez les patients atteints de RP comprennent les complications liées à 

l’atteinte des voies respiratoires, complications cardiovasculaires, infections (peut-être liées à un traitement 

immunosuppresseur) et autres complications du système organique. 
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Manifestations cliniques 
 

Les patients atteints de polychondrite récurrente peuvent présenter une combinaison de manifestations 

cliniques en fonction des organes affectés. La maladie étant rare, il a été difficile de détailler l’ensemble des 

manifestations cliniques. Les organes les plus fréquemment impliqués dans la maladie sont les structures 

cartilagineuses telles que les oreilles, le nez, les voies respiratoires et les articulations.  Cependant, l’éventail 

des symptômes associés à ces organes ne sont pas bien définis. 

Nous diviserons les manifestations cliniques en deux catégories, les structures cartilagineuses et les structures 

non cartilagineuses. 

 

Structures cartilagineuses 
 

Oreilles 

     La caractéristique la plus distinctive de la RP est la chondrite auriculaire et celle-ci est présente dans 

environ 90 % des patients atteints de RP bien qu’elle puisse ne pas être présente au début de la maladie 

[10].  Lorsqu’il se présente seul ou unilatéralement, il est important de le distinguer des diagnostics 

alternatifs. La différence pour une « oreille rouge » est large et comprend les infections, les troubles cutanés 

courants et rares et les découvertes cutanées en association avec une néoplasie. 

L’infection de l’oreille externe, l’otite externe, peut résulter d’une infection fongique, virale ou 

infection bactérienne telle que la syphilis, la lèpre, la tuberculose, le zona. Il est important de noter que les 

pseudomonas qui peuvent être nécrosants et progresser rapidement devraient être suspectés chez les patients 

ayant récemment été exposés à l’eau, comme les piscines, et chez les patients présentant des facteurs de 

risque associés, notamment des antécédents de diabète sucré [11].  

Alternativement, les causes non infectieuses comprennent des maladies tout aussi rares telles que la 

chondrodermatite nodularis helicis et le syndrome de l’oreille rouge, [12,13], les causes déclenchées telles 

que les coups de soleil et les engelures peuvent être facilement identifiées. Pour décider si un patient souffre 

d’une chondrite de l’oreille, il est important d’en connaître l’apparition, les symptômes associés ainsi que 

l’exposition. Par exemple, les patients atteints du syndrome de l’oreille rouge ont des maux de tête associés, 

tandis que l’infection doit être suspectée chez les patients ayant déjà été exposés. 
 

Nez 

     Une chondrite nasale est observée chez environ 60 % des patients au cours de la maladie [14], caractérisé 

par une douleur de la zone du pont nasal.  Cela se produit généralement sans autres signes visibles dans les 

signes faciaux. La chondrite nasale peut entraîner la destruction du cartilage conduisant à la déformation 

classique du nez. Le diagnostic différentiel inclut la vestibulite, et elle peut être différenciée de la chondrite 

par l’emplacement. La vestibulite est généralement située autour des narines, en conjonction avec un 

érythème et un gonflement et parfois pustule ou écoulement. Les patients chez qui l’on soupçonne une 

vestibulite auront besoin d’une évaluation d’un ORL et éventuellement d’une imagerie telle que l’IRM ou la 

tomodensitométrie pour exclure une atteinte des tissus profonds. 
 

Cartilage du cou 

     Différentes structures cartilagineuses sont présentes dans le cou, y compris le cartilage thyroïde, qui 

est une grande structure cartilagineuse située dans la partie antérieure du cou, entraînant une cervicalgie 

antérieure aggravée par palpation, qui peut être confondue avec la thyroïdite de De Quervain. Ces attaques 

peuvent être graves et entraîner une consultation à un service d’urgence [15,16]. 

Ces cartilages peuvent être affectés chez les patients atteints de RP et sont difficiles à évaluer en raison de 

l’emplacement à l’extérieur des voies respiratoires, donc pas facilement visualisables et les études 

radiologiques ont également des difficultés à détecter l’inflammation en raison de la minceur de cette 

structure anatomique.  
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Système respiratoire.  

Le cartilage est présent dans de multiples structures respiratoires et les manifestations respiratoires 

sont fréquentes dans la RP en raison d’une inflammation ou de dommages cartilagineux. Il y a du 

cartilage dans le tissu ferme mais flexible le long des voies respiratoires, de la cavité nasale jusqu’aux 

bronchioles respiratoires. La chondrite le long de l’arbre respiratoire est une cause importante de 

morbidité et de mortalité dans la RP, affectant environ 30 à 50 % des patients au cours de la maladie 

[14]. Chondrite laryngée se manifeste par une toux sèche, avec dysphonie ou même aphonie 

secondaire à un œdème et/ou à une paralysie des cordes vocales. Un stridor peut survenir en 

cas d’inflammation glottique ou de sténose sous-glottique. 

L’atteinte trachéobronchique est associée à certaines des complications les plus graves de la RP, et 

Le dépistage est essentiel lorsque l’on soupçonne une RP. Il peut être un symptôme présent jusqu’à 

10 % des patients, mais se développe finalement dans environ la moitié de tous les patients 

diagnostiqués avec RP [10,17].  Les lésions des voies respiratoires dues à une inflammation 

récurrente non traitée peuvent entraîner un épaississement ou un effondrement de la trachée et/ou des 

bronches. Étant donné que les symptômes des patients présentant une atteinte des voies respiratoires 

inférieures peuvent être non spécifiques, y compris la toux sèche, dyspnée et des épisodes 

intermittents de respiration sifflante, ces patients ont très souvent un diagnostic d’asthme difficile à 

traiter chez l’adulte au moment du diagnostic de PR. 

Les indications de bronchoscopie, de biopsie ou d’intubation doivent être soigneusement étudiées, 

car il existe un risque accru de perforation ou de déclenchement d’une flambée en cas d’intervention 

invasive. 

Bien que des infiltrats pulmonaires puissent être observés chez les patients atteints de RP, ils sont 

plus fréquents chez les patients atteints d’un diagnostic de VEXAS [18]. 

 

 

Cage thoracique 

     Le cartilage de la paroi thoracique se trouve dans le tissu situé entre les côtes et le sternum ainsi que les 

extrémités de la cotes flottantes.  

L’inflammation des tissus cartilagineux des côtes, connue sous le nom de costochondrite, est extrêmement 

douloureuse et peut provoquer un défaut ventilatoire restrictif.   

Cette manifestation est fortement évocatrice de la RP et doit être considérée en cas de syndrome de Tietze 

récidivant, décrit par NORD « comme un trouble inflammatoire rare caractérisé par des douleurs thoraciques 

et un gonflement du cartilage d’une ou plusieurs côtes supérieures (jonction costochondrale) ». 

La costochondrite peut être si grave qu’elle incitera les patients à se rendre aux urgences. 

 

 

 

Articulations  

L’atteinte articulaire est fréquente dans la RP (65 % des patients) et peut souvent être confondue avec une 

zéro-RA négative. L’arthralgie inflammatoire est plus fréquente que l’arthrite vraie, mais l’Oligo arthrite 

inflammatoire et rarement la polyarthrite peuvent être vues. Les symptômes articulaires sont souvent présents 

avec un schéma asymétrique intermittent impliquant de petites et de grandes articulations, apparaissant 

parfois migratoires. En l’absence de polyarthrite rhumatoïde concomitante, l’implication articulaire dans la 

RP est séronégative, non érosive et Non-déformante.  

L’articulation la plus fréquemment touchée chez les enfants est le genou et la cheville [19]. 

L’atteinte axiale, en particulier de la colonne cervicale ou lombaire, peut se produire avec la RP, mais cela 

devrait soupçonner une spondylarthrite associée, en particulier, s’il y a des résultats radiologiques 

compatibles chez un patient HLAB27þ. D’autres manifestations rhumatologiques telles que tendinite, 

ténosynovite ou autre atteinte périarticulaire peuvent survenir. 
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Atteinte d’organes non cartilagineux 

 

Yeux 

     L’atteinte oculaire est fréquente (survenant chez environ 50 % des patients) et peut précéder 

l’apparition de l’affection chondrite de plusieurs années [20]. Les manifestations les plus fréquentes 

sont l’épisclérite et la sclérite [21,22].  Cette dernière est le diagnostic oculaire le plus grave car il 

peut entraîner une scléromalacie et augmenter le risque de perforation du globe. Les autres affections 

rencontrées sont, par ordre de fréquence, simples ou ulcérées kérato-conjonctivite sèche (parfois 

associée au syndrome de Sjögren), uvéite, atteinte de la rétine, et des lésions du nerf optique, qui 

peuvent évoluer vers une véritable atrophie du nerf optique. 

 
 

Système cardiovasculaire 

     L’atteinte cardiaque est moins fréquente, survenant chez environ 7,1 % des patients 

[23]. L’atteinte cardiaque survient principalement chez les patients de sexe masculin, tard dans 

l’évolution de la maladie, et peut être associé à un de maladie plus sévère [24]. Elle représente 

aujourd’hui l’une des causes majeures de la mortalité. Le tissu de l’endocarde ainsi que les parois des 

vaisseaux peuvent être impliqués en se manifestant comme une vascularite. La valvulopathie, 

survenant chez environ 10 % des patients au cours de la maladie, implique la valve aortique à l’origine 

d’une insuffisance due à une dilatation de l’anneau (chez 4 à 6 % des patients). L’insuffisance mitrale 

est moins fréquente (2 à 4 % des patients). L’insuffisance valvulaire suit généralement une évolution 

clinique progressive nécessitant une valvuloplastie ou un remplacement valvulaire. La valvulopathie 

devrait inciter un dépistage plus approfondi d’un anévrisme de l’aorte associée. Les anévrismes 

s’étendent très rarement aux vaisseaux artériels distaux et à l’aorte abdominale [25 à 27].  

     D’autres complications cardiovasculaires peuvent inclure une péricardite ou une vascularite du 

milieu (y compris les artères coronaires) et les petits vaisseaux. D’après Michet et al. [24], 5 à 14 % 

des patients présentent une vascularite leucocytoclasique cutanée et 10 % une atteinte microvasculaire 

systémique et sont responsables de complications neurologiques périphériques et centrales.  Plus 

rarement, une vascularite des gros vaisseaux a été signalée [28,29]. L’utilisation croissante de la 

TEP/TDM pourrait faciliter le diagnostic précoce de cette manifestation rare associée à une morbidité 

et une mortalité importantes [30].  

     Une vascularite des gros vaisseaux doit être suspectée chez les patients présentant des symptômes 

associés à la maladie de Bechet, els que les ulcères buccaux et génitaux, qui sont actuellement 

reconnus comme la bouche, et les ulcères génitaux avec le syndrome du cartilage enflammé (MAGIC) 

[31]. 

 

Peau 

     L’atteinte cutanée est polymorphe et non spécifique [32], survenant chez environ 1/3 des patients 

au cours de la maladie. Ulcères aphteux oraux, nodules des membres supérieurs ou inférieurs, 

purpura, papules, pustules aseptiques, phlébite superficielle, réticulite de livedo, ulcérations des 

membres, nécrose des extrémités, dermatoses neutrophiles, y compris le syndrome de Sweet ou les 

lésions érythémateuses du diluvium, l’urticaire et l’œdème de Quincke ont tous été décrits [32].  

     L’atteinte cutanée, et plus particulièrement la dermatose neutrophile, semble être associée à des 

patients atteints de VEXAS et à un diagnostic clinique de polychondrite récidivante (VEXAS-RP) 

[18,33], par conséquent, l’implication de la peau en présence de chondrites devrait inciter à une 

investigation systématique de la myélodysplasie sous-jacente et du VEXAS, en particulier chez les 

patients âgés. 
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Système neurologique 

     Les manifestations neurologiques sont rares et touchent principalement le système nerveux central 

sous la forme de lésions des nerfs crâniens. D’autres manifestations ont été décrites et sont semblables 

à celles rencontrées chez les vascularite cérébrale (troubles focaux, épilepsie, méningite lymphoïde 

aseptique, encéphalite limbique).  Une neuropathie périphérique peut être observée dans certains cas 

avec une vascularite associée [34]. 

 

 

Atteinte rénale 

L’atteinte rénale spécifique à la RP reste vraiment exceptionnelle (<2 % des patients au cours de la 

maladie) et controversée et devrait inciter à envisager un autre diagnostic, comme la GPA ou la 

polyangéite (MPA) [35,36]. 

 
 

Diagnostic 
 

 

     Puisque la pathogenèse sous-jacente et les mécanismes inflammatoires restent inconnus pour RP, 

il n’y a aucun test pathognomonique, sensible, ou spécifique pour confirmer le diagnostic de RP 

Par conséquent, le diagnostic reste basé sur des résultats cliniques, avec le soutien d’études de 

laboratoire et d’imagerie. Les critères diagnostiques de la RP, tels qu’établis par McAdam [10] et 

modifiés par Damiani et Levine [37], impliquent l’évaluation de l’implication de plusieurs systèmes 

d’organes. 

 

     Pour répondre aux critères de McAdam, les patients doivent avoir trois des six organes suivants : 

 

1. Chondrite auriculaire bilatérale 

2. Non érosif, séronégatif dans la polyarthrite inflammatoire 

3. Chondrite nasale 

4. Inflammation oculaire (conjonctivite, kératite, sclérite/épisclérite, uvéite) 

5. Chondrite des voies respiratoires (cartilages laryngés et/ou trachéaux) 

6. Dysfonctionnement cochléaire et/ou vestibulaire (perte auditive neurosensorielle, acouphènes 

et/ou vertiges) 

 

     Ces critères ont été modifiés par Damiani et Levine pour tenir compte de la variabilité du moment 

et des résultats de la présentation et inclure la confirmation histologique, qui n’est pas couramment 

utilisée dans la pratique clinique.  Les critères de Damani et Levine sont les suivants :  

 

1. Avoir 3 critères ou plus 

2. Un ou plusieurs des résultats cliniques inclus dans les critères McAdam, avec confirmation 

histologique positive. 

3. Chondrite à deux ou plusieurs localisations anatomiques distinctes avec une réponse aux 

glucocorticoïdes et/ou Dapsone. 

 

     Bien que ces critères fournissent un cadre, le diagnostic de RP est principalement posé sur la 

base de données cliniques, et d’autres études de laboratoire et d’imagerie peuvent être utilisées pour 

étayer le diagnostic. C’est important de consulter un professionnel de la santé pour une évaluation 

approfondie et gestion appropriée.  Il est essentiel que les prestataires de soins et les patients 

comprennent que, lors de la première évaluation, la maladie peut être présentée de façon incomplète 

et qu’un suivi rapproché continu est justifié en tenant compte d’un essai avec des corticoïdes.  
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Une biopsie auriculaire est d’un bénéfice limité dans l’évaluation de routine, mais peut dans certaines 

circonstances, par exemple pour les patients présentant des symptômes unilatéraux de l’oreille, 

l’absence de et/ou une mauvaise réponse aux stéroïdes.  L’avantage étant de « statuer » sur 

d’autres diagnostics plutôt que RP. 

 

 

Examen physique 

 

     La nature intermittente de la polychondrite récurrente (RP) rend difficile le diagnostic basé sur 

une seule rencontre clinique. Étant donné que les épisodes inflammatoires peuvent être transitoires, 

le fait d’avoir une chronologie des symptômes par le biais de la documentation et des photographies 

du patient peuvent être extrêmement précieux. Les photographies de chondrite de l’oreille prises par 

le patient lors des examens peuvent être particulièrement utiles. Ils peuvent montrer l’évolution de 

l’inflammation, des rougeurs et d’éventuelles déformations au fil du temps.  De la même façon des 

photos de gonflements articulaires, surtout s’ils sont intermittents, peuvent aider au processus de 

diagnostic et à l’évaluation de l’activité de la maladie. 

      Compte tenu de la nature récurrente de la maladie, une anamnèse détaillée, y compris la 

chronologie des symptômes, La fréquence des poussées et des déclencheurs remarqués par le patient 

peut être inestimable. 

     Les propres notes, journaux ou registres de symptômes du patient peuvent fournir un contexte et 

des détails supplémentaires qui peuvent être manqués lors de rencontres cliniques de routine.  

     Bien que la chondrite auriculaire soit souvent le résultat d’examen clinique le plus courant dans la 

RP, survenant dans jusqu’à 90 % des cas tout au long de la progression de la maladie, il est important 

de noter qu’il n’existe actuellement pas de définition claire de la chondrite de l’oreille [14,38,39].  De 

plus, il convient de mentionner que ce symptôme peut se manifester plus tard dans l’évolution de la 

maladie. Par conséquent, en se fiant uniquement à la chondrite de l’oreille pour le diagnostic peut 

potentiellement entraîner des retards dans le diagnostic de la RP.  

     Compte tenu de l’absence d’une définition claire de la chondrite de l’oreille, l’attention portée à 

la description de leurs symptômes devient cruciale. La douleur est un symptôme important, souvent 

révélateur de l’inflammation. L’expérience de la douleur est subjective et varie d’une personne à 

l’autre.  Ce qui pourrait être décrite comme un léger inconfort par un patient peut être une douleur 

intense pour un autre. Les patients qui vivent avec une RP deviennent souvent à l’écoute des réponses 

de leur corps et peuvent fournir des informations précieuses sur l’apparition, la progression et la 

résolution de leurs épisodes de chondrite. Celles-ci peuvent durer d’une heure à des jours et des 

semaines et peuvent régresser spontanément. 

     Puisque la définition de la chondrite de l’oreille n’est pas disponible, nous suggérons d’interpréter 

les symptômes du patient comme le principal outil pour décider si l’étiologie est inflammatoire.  

     Les ulcères nasaux, en particulier ceux situés sur la partie antérieure et autour de la cloison nasale, 

peuvent être Indicateur d’un cartilage nasal inflammatoire. Ils peuvent également servir de marqueur 

de l’activité de la maladie.  

     L’évaluation respiratoire, y compris l’écoute des poumons et l’évaluation du stridor, peut fournir 

des indices pour d’autres évaluations émergentes, y compris ORL 
 

Test en laboratoire 

 

      Une surveillance systématique en laboratoire des complications de la maladie, incluant un 

hémogramme sanguin complet pour évaluer les changements du nombre de globules blancs tels que 

la leucocytose, la neutropénie, la lymphopénie, ainsi que l’anémie et la thrombopénie. Divers types 

d’anémie peuvent être associés à une RP plus fréquemment une anémie de maladie chronique et une 

carence en fer. En outre, des numérations sanguines complètes sont essentielles dans le suivi et 

l’évaluation du dysfonctionnement de moelle osseuse qui peut se produire en raison de la thérapie 
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immunosuppressive ou dans les patients avec Vacuoles, E1 enzyme, X lié, auto-inflammatoire, 

somatique (VEXAS) syndrome.  

      Une évaluation en laboratoire de chimie standard pour évaluer les électrolytes, la fonction rénale, 

la fonction hépatique et les preuves d’hémolyse est systématiquement effectuée en fonction de la 

présentation clinique. L’inflammatoire des marqueurs, tels que la protéine C-réactive (CRP) et le taux 

de sédimentation érythrocytaire (ESR) peuvent être mesurés. Cependant, de nombreux patients 

présentant une inflammation cliniquement significative ont des valeurs normales. Les niveaux 

normaux de CRP et de VS ne sont pas suffisants pour exclure la maladie active et peuvent ne pas être 

utiles pour diagnostiquer la RP. 

 

Autres tests de diagnostic 
 

     Bien que le diagnostic soit clinique, les modalités des tests auxiliaires sont importantes pour 

déterminer l’étendue de l’atteinte des organes, surveiller la réponse au traitement et surveiller le 

développement des complications.  

     Test de la fonction pulmonaire : La principale raison d’obtenir des tests de la fonction pulmonaire 

(TFP) chez les patients atteints de RP est d’exclure d’autres conditions associées, telles que l’asthme. 

Les TFP ne doivent pas être utilisés pour diagnostiquer une maladie des voies aériennes ou suivre 

l’activité de la maladie, car des changements dans des voies aériennes sont observés dans les maladies 

avancées. 

     Tomodensitométrie pulmonaire dynamique : Les patients présentant une RP suspectée ou 

diagnostiquée doivent être évalués par tomodensitométrie pulmonaire dynamique pour l’atteinte des 

voies respiratoires, y compris la trachéomalacie, l’épaississement trachéal (> 2 mm) ou la 

calcification. Des tomodensitogrammes du thorax avec images inspiratoires et expiratoires doivent 

être obtenus pour diagnostiquer la trachéomalacie. 

     Laryngoscopie : Les patients avec la maladie suspectée de voie aérienne devraient être évalués par 

un Oto-Rhino-Laryngologiste expérimenté si possible. Si le patient a un stridor, une évaluation ORL 

urgente est justifiée.  

     Audiologie : Tout patient avec RP suspecté ou diagnostiqué doit subir une audiométrie. Des 

évaluations audiométriques doivent être effectuées périodiquement lors des visites de suivi et en cas 

de nouveaux symptômes.  

     Échocardiogramme : Les patients atteints de RP peuvent rarement développer une valvulite. 

L’échocardiogramme étant un test non invasif, il est prudent de réaliser cette étude à des fins de 

dépistage.  

 

Tomographie par émission de positons de fluorodésoxyglucose / tomodensitométrie (FDG-PET/CT)  

 

     Chez les patients présentant des affections associées comme le syndrome MAGIC (ulcères 

buccaux et génitaux avec cartilage enflammé), le risque d’atteinte vasculaire augmente et le FDG-

PET/CT peut servir d’outil précieux. Bien que FDG-PET/CT puisse être inestimable, il n’est pas sans 

limites. L’absorption physiologique du FDG dans certains tissus, artefacts ou absorption non 

spécifique peut parfois remettre en question l’interprétation. C’est également une modalité plus 

coûteuse avec l’exposition au rayonnement. Par conséquent, son utilisation devrait être basée sur les 

besoins individuels du patient, la présentation clinique et l’étendue suspectée de l’implication de la 

maladie. 

     Biopsie de l’oreille : Les données provenant des biopsies de l’oreille sont fondées sur des rapports 

de cas et, bien qu’elles puissent fournir une compréhension générale de l’immunopathologie de la 

RP, elles sont difficiles à appliquer à la pratique clinique. Compte tenu de la nature invasive des 

biopsies et des risques potentiels, couplés au fait que le diagnostic peut souvent être effectué sur la 

base de manifestations cliniques, de tests de laboratoire et d’imagerie, une biopsie est généralement 

réservée aux cas peu clairs ou lorsqu’un diagnostic différentiel doit être exclu. Il est également 



ARTICLE DE PRESSE – ELSEVIER – Best Practice & Research Clinical Rheumatology 
Octobre 2023 

 

9 
 

intéressant de mentionner que bien que la biopsie offre des informations précieuses sur le processus 

de la maladie, elle ne change pas nécessairement la gestion ou le pronostic de la RP de manière 

significative pour la plupart des patients. 

 
Groupement phénotypique 

 

     Différents groupes étudiant la RP ont reconnu l’hétérogénéité de la maladie et utilisé différentes 

méthodologies pour identifier les sous-groupes cliniques. Il est intéressant de noter qu’un sous-type 

respiratoire a été identifié dans toutes les études, démontrant que les patients avec une atteinte des 

voies respiratoires peuvent être distincts des autres patients. Un autre aspect important de 

l’identification de ces sous-groupes est les différents résultats, la réponse au traitement et les 

complications. 

 

Cohorte RP française de Dion et al. 

 

     Dion et al. ont analysé rétrospectivement une cohorte française de 142 patients RP sur une période 

de 12 ans et ont décrit 3 phénotypes différents à l’aide d’une analyse en grappes [14]. Le premier et 

plus fréquent phénotype (65 %) était principalement caractérisé par des épisodes de chondrites 

mineures récidivantes, tandis que le second (26 %) était caractérisé par une atteinte respiratoire, et le 

troisième (9 %) par des manifestations hématologiques (récemment associé dans la plupart des cas 

au syndrome VEXAS) [8]. 

 

Premier phénotype : « phénotype léger » 

 

Le phénotype le plus fréquent de la RP se caractérise par des épisodes récurrents de chondrites 

mineures du cartilage auriculaire et du pont nasal et laisse présager un meilleur pronostic. La 

chondrite classique observée dans ce phénotype facilite le diagnostic de la RP. 

 

Second phénotype : atteinte respiratoire prédominante. 

Ce phénotype est caractérisé par une chondrite de l’arbre laryngo-trachéo-bronchique, l’une des 

manifestations les plus graves de la maladie pouvant entraîner la mort dans certains cas.  

 

Troisième phénotype : atteinte hématologique et syndrome VEXAS 

 

L’analyse de patients atteints de RP a isolé un phénotype particulier avec le pire pronostic, dans 

lequel les hommes de plus de 60 ans étaient surreprésentés et présentaient des anomalies 

hématologiques (syndrome myélodysplasique dans la plupart des cas). L’atteinte cardiaque était 

également plus fréquente dans ce phénotype. Ce phénotype a été identifié plus récemment comme 

syndrome VEXAS. 

 

Cohorte NIH RP de Ferrada et al. 

 

Ferrada et al. ont analysé prospectivement 73 patients de la cohorte RP des NIH [40] et ont identifié 

trois phénotypes différents. Le premier sous-groupe a été diagnostiqué plus rapidement en raison d’un 

« phénotype classique » avec une chondrite de l’oreille et des lésions étendues du cartilage du nez et 

des voies aériennes supérieures (RP de type 1). Les autres phénotypes ont été définis par la maladie 

prédominante des voies aériennes inférieures (RP de type 2) ou l’absence de lésions cartilagineuses 

(RP de type 3). Quelques patients classés comme RP de type 3 présentaient une atteinte cartilagineuse 

limitée (oreille, nez et articulations) et des anomalies hématologiques, y compris une anémie et un 

MCV élevé, mais aucun ne répondait aux critères diagnostiques du syndrome myélodysplasique 

(SMD). L’atteinte cutanée n’a également été décrite que dans la RP de type 3. Contrairement à Dion 
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et al., il n’y avait pas de différences dans ces caractéristiques épidémiologiques des patients (origine 

géographique, sexe, âge au moment de l’apparition des symptômes, âge au moment du diagnostic) et 

la durée de la maladie entre les sous-groupes identifiés dans cette série.  

 

Cohorte japonaise RP de Shimizu et al. 

 

Shimizu et al. [41] ont comparé les caractéristiques cliniques chez 239 patients atteints de RP. Les 

sous-groupes ont été définis avant l’analyse. Les sous-groupes comprenaient l’atteinte auriculaire 

(groupe A) définie comme l’inflammation de l’oreille externe, l’atteinte respiratoire (groupe R) 

définie comme la déformation du nez de selle et la maladie des grandes voies respiratoires, et la 

maladie progressive et le chevauchement de l’atteinte auriculaire et des voies respiratoires (groupe 

O). Ces trois sous-groupes présentaient des caractéristiques associées et une progression de la maladie 

différentes. 

 

RP-VEXAS 

 

      Le syndrome de VEXAS (vacuoles, enzyme E1, X liée, auto-inflammatoire, somatique) est un 

nouveau syndrome auto-inflammatoire décrit pour la première fois en décembre 2020 [1]. C’est due 

à des mutations somatiques du gène UBA1 limitées aux progéniteurs myéloïdes. VEXAS est 

caractérisé par une inflammation systémique myéloïde et associée à une insuffisance de la moelle 

osseuse. La prévalence estimée des variants pathogènes de l’UBA1 était de 1 sur 13591 dans tous les 

groupes d’âge dans une récente étude observationnelle rétrospective de la cohorte de Geisinger, une 

cohorte américaine de patients [42]. Avant l’identification de cette nouvelle maladie, les patients 

maintenant connus pour avoir le syndrome de VEXAS ont été diagnostiqués avec de nombreuses 

maladies inflammatoires et ont été caractérisés par la résistance au traitement conventionnel et le 

mauvais pronostic. Dans la description initiale du syndrome VEXAS, 60 % des patients répondaient 

aux critères diagnostiques établis pour la RP [1]. Les chondrites dans VEXAS pourraient être moins 

fréquentes qu’on ne le croyait initialement, car une étude récente n’a révélé aucune manifestations 

RP dans la cohorte américaine de Geisinger [42]. Rétrospectivement, les patients du troisième 

phénotype de la cohorte française de Dion et al. [14] peuvent avoir eu une RP associée au syndrome 

VEXAS (VEXAS-RP) et cela peut également être le cas pour le sous-groupe de patients atteints de 

RP de type 3 dans la cohorte américaine de RP au NIH [40]. Dans une étude plus récente, Ferrada et 

al. [33] ont effectué un dépistage prospectif de 92 patients de la cohorte NIH RP pour détecter des 

mutations somatiques d’UBA1 et ont détecté une mutation chez 7,6 % des patients. Ces patients 

présentaient une atteinte cartilagineuse moins sévère limitée à l’oreille et au nez sans aucune atteinte 

cartilagineuse ni atteinte des grandes voies respiratoires, et présentaient généralement une maladie 

inflammatoire infiltrante des poumons et des complications thromboemboliques. Ces résultats ont été 

confirmés par Khitri et al. [18] qui ont comparé les caractéristiques cliniques de VEXAS-RP et de 

RP idiopathique chez les patients de la cohorte française rétrospective et ont constaté une maladie 

plus inflammatoire (prévalence plus élevée de la fièvre et taux médians plus élevés de protéines C-

réactives) avec une prévalence plus élevée d’atteinte oculaire, lésions cutanées, infiltrats pulmonaires 

et atteinte cardiaque. Dans les deux études, les patients étaient plus souvent réfractaires au traitement 

RP standard conduisant à d’autres complications et décès. Le dépistage des mutations UBA1 doit être 

fortement envisagé si le patient est de sexe masculin et a une MCV >100 fL ou une numération 

plaquettaire <200 k/uL [2]. 

 

 

Syndrôme MAGIQUE 

 

     Les ulcères buccaux et génitaux avec syndrome du cartilage enflammé (MAGIC) sont une entité 

extrêmement rare décrite pour la première fois en 1985 chez les patients présentant un chevauchement 
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clinique des manifestations de la RP et de la maladie de Behçet (BD) [31]. L’existence du syndrome 

MAGIC en tant que maladie distincte ou syndrome de chevauchement reste controversée en partie en 

raison de l’absence d’une définition bien caractérisée.  

     En 2022, Luo et al. [31] ont décrit 13 patients (14 %) atteints du syndrome MAGIC sur 96 patients 

dans une cohorte prospective de RP aux NIH. MAGIC a été défini en fonction de la présence d’ulcères 

buccaux et génitaux récurrents et de chondrites. Fait intéressant, aucun patient atteint de VEXAS-RP 

n’a reçu de diagnostic clinique de syndrome MAGIC. Ces 13 patients ont été regroupés avec 27 autres 

patients identifiés à partir d’une revue systématique dans 4 bases de données différentes. Sur les 40 

patients identifiés, la plupart des brevets étaient de sexe féminin (n ¼ 28 ; 70 %) et l’âge médian au 

diagnostic était de 38 ans (IQR 29e43 ans). Il n’y avait pas de différence significative en termes de 

prévalence des manifestations des chondrites, des résultats cliniques, du décès et de l’exposition au 

traitement entre les patients atteints de RP avec et sans syndrome MAGIC. Par rapport à la RP, les 

patients atteints du syndrome MAGIC avaient une prévalence plus élevée d’ulcères cutanéo-

muqueux, de maladies oculaires inflammatoires (uvéite antérieure, panuvéite, vascularite rétinienne, 

28 % vs 4 %, p < 0,01), Les manifestations cutanées (érythème noueux, pseudo-folliculite et 

pathergie, 35 % vs 1 %, p < 0,01), les manifestations (thrombo-embolie veineuse; et caractéristiques 

plus systémiques telles que l’aorte (23 % vs 1 %, p < 0,01) (au lieu de l’anévrisme de l’artère 

pulmonaire), maladie gastro-intestinale (23 % vs 4 %, p < 0,01) et l’implication du SNC (8 % vs 0, p 

¼ 0,04). Le phénomène de Raynaud a été décrit chez 54 % des patients de la cohorte NIH. 

     La définition du syndrome MAGIC a été proposée pour inclure le respect des critères de McAdams 

ou de Damiani pour la RP et des critères internationaux pour la maladie de Behçet (ICBD) pour la 

BD (sensibilité de 100 % et 100 %) spécificité de classification du syndrome MAGIC dans la cohorte 

NIH, excellente sensibilité dans les cas rapportés dans la littérature (96 %) et dans la cohorte 

mutualisée de 40 patients atteints du syndrome MAGIC (98 %). La validation de cette définition dans 

les études prospectives pourrait aider à réduire le délai diagnostique des patients atteints du syndrome 

MAGIC, qui semble être un sous-ensemble clinique courant, mais actuellement sous-reconnu, au sein 

de la population RP. 

 
Traitements 

      

     Les approches thérapeutiques optimales en RP restent mal définies. Outre les recommandations 

thérapeutiques françaises réalisées avec l’aide du réseau français de santé des maladies auto-immunes 

et auto-inflammatoires rares (FAI2R) [13] et des guides de pratique clinique rédigés dans le cadre du 

réseau européen de référence sur les maladies rares et complexes du tissu conjonctif et de l’appareil 

locomoteur (ERN ReCONNET) [43], aucune autre recommandation officielle n’a été publiée à ce 

jour.  

     La plupart des thérapies actuelles découlent de la recherche et des recommandations pour d’autres 

maladies auto-immunes et comprennent l’utilisation d’AINS, de glucocorticoïdes, de ARMM et 

d’anticorps monoclonaux biologiques ciblant un milieu de récepteurs moléculaires tels que TNF-

alpha et IL-6. Les principaux objectifs du traitement de la PR sont de contrôler l’activité de la maladie 

et d’éviter l’accumulation de dommages, qui est associée à une altération importante de la qualité de 

vie. L’efficacité du traitement doit être évaluée par rapport aux effets indésirables et aux 

complications liés au traitement. 

       Les glucocorticoïdes systémiques sont souvent très efficaces et sont indiqués comme traitement 

de première ligne en cas d’atteinte grave ou potentiellement mortelle d’un organe (ophtalmologique, 

laryngée/trachéale/bronchique, cardiaque, atteinte récente de l’oreille interne ou vascularite 

systémique associée de gros à petits vaisseaux). 

Selon l’étendue de l’implication, la dose de stéroïde peut varier de 0,25 à 1 mg/kg/jour prednisone 

équivalent. Dans les cas les plus graves, des perfusions intraveineuses de glucocorticoïdes (500e1000 

mg de méthylprednisolone pendant 3 jours) peuvent être administrées. Il n’y a aucune 

recommandation concernant le régime de traitement d’induction ou la durée de la thérapie stéroïde. 
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     Les anti-inflammatoires non stéroïdiens (AINS) peuvent être utilisés dans des formes très limitées 

de RP comme l’épisclérite (gouttes pour les yeux) ou des épisodes d’arthrite ou de chondrite 

auriculaire / nasale de gravité mineure. La colchicine [7] et la Dapsone [44] peuvent être efficaces 

dans les chondrites auriculaires/nasales de gravité mineure. La Dapsone nécessite un dépistage de la 

carence en glucose-6-phosphate déshydrogénase avant de commencer le traitement et de surveiller la 

méthémoglobinémie [45]. 

     Les DMARDs classiques (cDMARDs) sont indiqués dans les cas de cortico-dépendance ou dans 

les manifestations graves ou potentiellement mortelles ; cependant, il y a une pénurie de preuves de 

haute qualité pour guider dans le choix entre différents agents. Les cDMARDs les plus utilisés sont 

le méthotrexate, le Léflunomide, l’Azathioprine Mycophénolate Mofétil et la Ciclosporine d’après 

l’expérience acquise dans d’autres maladies inflammatoires ou auto-immunes. Le cyclophosphamide 

est recommandé pour les cas graves où d’autres agents moins toxiques ont échoué. 

     Les DMARDS biologiques sont fréquemment utilisés en cas de dépendance aux glucocorticoïdes 

ou dans des manifestations graves ou potentiellement mortelles et peuvent être associés à une 

réduction de certaines manifestations graves, notamment l’atteinte des voies respiratoires selon 

certaines séries récentes [46]. Les antagonistes du TNF sont le traitement biologique le plus 

fréquemment utilisé, l’Infliximab étant le traitement de premier choix en raison de son efficacité chez 

environ 50 % des patients; cependant, le traitement est fréquemment arrêté pour perte d’efficacité 

secondaire due à l’immunisation et aux effets indésirables infectieux [47,48]. Le blocus du TNF avec 

Etanercept semble également être efficace en RP [49]. 

     Plus récemment, le tocilizumab, un agent anti-IL-6, a été signalé comme efficace chez les patients 

présentant des manifestations sévères ou réfractaires [47,50 à 52]. Selon certains rapports de cas, 

l’anakinra (un antagoniste des récepteurs de l’interleukine-1) peut être efficace chez certains patients 

[53,54]. Abatacept (un analogue de CTLA-4 Ig) a également montré l’efficacité dans un cas de 

maladie qui était réfractaire à trois différents TNF-antagonistes et anti-IL1 (32). Cependant, cet agent 

doit être utilisé avec prudence, car certains patients atteints de RP ont signalé une aggravation de la 

maladie [55]. Le rituximab (un médicament appauvrissant anti-CD20) semble moins efficace, avec 

seulement une amélioration partielle chez deux patients sur neuf dans une petite étude rétrospective 

[54,56]. 

     Une revue récente de la littérature sur la polychondrite récidivante [57] a inclus des données de 

117 patients ayant 250 lignes de traitement différentes. Les résultats ont suggéré que le méthotrexate 

avait les données les plus solides avec un taux de réponse combiné dans les études de 56 % [IC à 

95 % : 37 à 73]. Parmi les traitements biologiques, les plus efficaces étaient l’abatacept (taux de 

réponse combiné : 72 % [IC à 95 % : 42 à 95]), le tocilizumab (64 % [IC à 95 % : 53 à 74]), les 

antagonistes du TNF (infliximab, 59 % [IC à 95 % : 42 à 75]), l’anakinra (47 % [IC à 95 % : 26 à 68]) 

et le rituximab (43 % [IC à 95 % : 20 à 68]). 

     L’atteinte laryngée, trachéale ou bronchique peut être traitée par des thérapies locales ou 

interventionnelles, y compris les infiltrations de stéroïdes, l’endoprothèse, la trachéotomie, la 

dilatation mécanique de la sténose, la résection chirurgicale trachéale ou la reconstruction. Les 

patients nécessitant une manipulation des voies respiratoires doivent être surveillés de près, en tenant 

compte de l’observation de nuit. Les auteurs recommandent fortement que ces patients soient traités 

par des médecins très expérimentés, car les interventions procédurales peuvent être associées à des 

complications graves [58,59]. 

     Dans la plupart des cas, la RP a une évolution de la maladie chronique avec une fréquence variable 

de poussées [60 à 62]. Le traitement consiste largement en une gestion aiguë des éruptions et un 

traitement suppresseur de fond pour réduire la fréquence des poussées, réduire la gravité des poussées, 

prévenir les dommages aux organes et faciliter le dosage plus faible des stéroïdes. La prise en charge 

des éruptions peut inclure une prise en charge purement symptomatique, une augmentation des 

stéroïdes et/ou des changements dans d’autres agents immunosuppresseurs. 

 

Programme de recherche et biomarqueurs 
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     Le manque de compréhension plus complète de la physiopathologie de la RP a limité les progrès 

en ce qui concerne l’accélération du diagnostic et l’identification de traitements efficaces. Compte 

tenu de son phénotype hétérogène et de sa présentation variée, la découverte d’un lien 

pathophysiologique commun continue d’être insaisissable. Cependant, les recherches en cours sur 

l’histologie tissulaire et les biomarqueurs de la RP permettent de mieux comprendre la cause et la 

progression de la maladie. 

     La recherche sur les biomarqueurs potentiels et les déclencheurs antigéniques de la RP est en 

cours, et de nouvelles données continuent d’émerger. Très tôt, il y avait un grand intérêt pour le 

collagène anti-type II, le collagène le plus abondant trouvé dans le corps, comme un déclencheur 

antigénique potentiel pour la maladie. Les anticorps de collagène anti-type II ont été étudiés chez des 

patients atteints de RP et d’autres maladies auto-immunes. Foidart et al. ont évalué 15 patients avec 

un diagnostic préalable de RP. Parmi ces patients, 5 ont été testés positifs pour la présence d’anticorps 

de collagène de type II. Pour ces patients, les anticorps sont apparus tôt dans le cours de la maladie 

et le titre d’anticorps corrélé avec la gravité de la maladie et le traitement immunosuppresseur. Les 

auteurs ont émis l’hypothèse que les 10 autres patients étaient négatifs pour les anticorps parce qu’ils 

recevaient déjà un traitement immunosuppresseur [63]. D’autres études ont montré que les anticorps 

de collagène anti-type II peuvent être positifs, mais principalement au début de l’évolution de la 

maladie [31,64,65]. De plus, des anticorps dirigés contre d’autres types de collagènes moins 

abondants, en particulier les types IX et XI, ont été identifiés chez les patients atteints de RP. Les 

anticorps anti-collagènes ne sont pas spécifiques aux patients atteints de RP et ont été identifiés chez 

les patients atteints de polyarthrite rhumatoïde [66], d’arthrite idiopathique juvénile [67] et d’arthrite 

goutteuse chronique [68]. 

     Nous ne recommandons pas l’utilisation d’anticorps anti-collagène II pour diagnostiquer la RP.   

     Les chercheurs ont également commencé à examiner le potentiel antigénique de la matrice de 

soutien du collagène spécifiquement matrilline-1, également connue sous le nom de protéine de 

matrice de collagène, car elle est fortement exprimée dans le cartilage trachéal et auriculaire et les 

protéines de matrice oligomérique de cartilage de sérum (autrement connu sous le nom de COMP). 

Les anti corps à la matriline-1 sont associés à une atteinte respiratoire dans la RP et ont été notés chez 

13 % des patients dans une étude suédoise de 2001. Les anticorps, cependant, ont également été 

identifiés chez les patients atteints de lupus érythémateux systémique et de granulomatose avec 

polyangéite (7 et 12 % respectivement) [69].  Des niveaux anormaux de COMP ont été détectés chez 

les patients atteints de RP. Les taux sériques de COMP se sont avérés faibles pendant la maladie 

active et augmentent pour revenir à des niveaux normaux lorsque l’activité de la maladie s’améliore. 

Cette relation inverse avec l’activité de la maladie suggère que les niveaux de COMP peuvent jouer 

un rôle dans la réparation des tissus après les éruptions [70de la maladie suggère que les niveaux de 

COMP pourraient jouer un rôle dans la réparation des tissus après les poussées [70]. Il est intéressant 

de noter qu’ils se sont également révélés pathogènes chez la souris, induisant l’arthrite, et l’on a émis 

l’hypothèse que ces protéines pourraient jouer un rôle causal dans la destruction des articulations chez 

les patients atteints de polyarthrite rhumatoïde [69,71]. Une étude rétrospective plus récente portant 

sur 21 patients atteints de RP a démontré que des niveaux élevés de COMP peuvent être un 

biomarqueur utile de l’activité de la maladie [48]. 

 

     D’autres biomarqueurs potentiels ont été envisagés, notamment le neuropeptide urinaire de 

collagène de type II. Ce peptide a été étudié à l’origine comme biomarqueur potentiel dans l’arthrose 

(OA) et la polyarthrite rhumatoïde (RA). Kraus et al. ont trouvé une corrélation avec le nouveau 

peptide urinaire de collagène de type II et l’activité de la maladie de RP chez un patient. Les niveaux 

se sont améliorés pendant le traitement avec un inhibiteur du TNF, l’Etanercept, mais ont augmenté 

à nouveau lorsque l’inhibiteur du TNF a été arrêté, et les symptômes respiratoires. De plus, les taux 

urinaires de nouveaux peptides de collagène de type II étaient beaucoup plus élevés chez les patients 
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atteints de RP que les valeurs associées à l’arthrose et à la polyarthrite rhumatoïde [72]. Cependant, 

ces données sont limitées à quelques patients et n’ont pas été validées. 

     Enfin, Sato et al. ont identifié des niveaux élevés de récepteurs déclenchants solubles (STR) 

exprimés sur les cellules myéloïdes-1 comme biomarqueur potentiel d’intérêt pour la RP, avec une 

CRP élevée associée à une maladie active [73]. Cependant, comme les autres marqueurs discutés, les 

résultats anormaux n’étaient pas uniques à RP et CRP également élevés dans les patients avec SLE 

et RA indiquant un manque de spécificité. Bien que la recherche soit en cours, aucun biomarqueur ou 

test de laboratoire n’a été validé pour le diagnostic de la polychondrite récidivante ; cependant, 

certains biomarqueurs peuvent être utiles pour évaluer la maladie active et la réponse à la thérapie. 

      

 

Activité de la maladie : le RPDAI (Relapsing polychondritis Disease Activity Index) 

 

     Malheureusement, il n’y a pas de consensus sur les mesures des résultats dans la RP, ce qui entrave 

le développement des études cliniques. En 2012, Arnaud et al. ont élaboré l’indice d’activité de la 

maladie de la polychondrite récidivante (RPDAI) [74] avec l’aide d’un groupe mondial de médecins 

experts comprenant 27 éléments différents avec des poids individuels. À ce jour, le RPDAI manque 

encore de validation clinique. Une étude récente de Cao et al. [75] a montré une corrélation positive 

entre le RPDAI et trois marqueurs d’inflammation différents (rapport de la protéine C-réactive à 

l’albumine, rapport neutrophile-lymphocyte et rapport plaquette-lymphocyte) chez 170 patients RP.  

 

Dommages : le RPDAM (Relapsing polychondritis Damage Index) 

      

     La distinction entre l’activité de la maladie et les dommages est un défi crucial dans la pratique 

clinique quotidienne pour évaluer avec précision la maladie et cette distinction est particulièrement 

importante dans la RP où les symptômes peuvent être liés à la maladie active et / ou à des dommages 

antérieurs. En 2018, Mertz et coll.[76] ont élaboré un indice spécifique conçu pour évaluer les 

dommages chez les patients atteints de PR, l’indice de dommages causés par la polychondrite 

récidivantes (RPDAM), avec l’aide d’un panel international multicentrique d’experts impliqués dans 

les soins aux patients atteints de PR. Le RPDAM a inclus un total de 17 éléments faisant référence à 

des dommages spécifiques à la maladie (tels que le nez et la gorge de l’oreille, les yeux, les 

manifestations hématologiques respiratoires, cardiovasculaires et associées) ainsi que les dommages 

spécifiques traités. À ce jour, le RPDAM manque également de validation clinique formelle 

 

Conclusion 

 

     En conclusion, la RP est une maladie rare et difficile en raison de sa présentation variée, de ses 

phénotypes cliniques et de son histoire naturelle. La reconnaissance précoce des symptômes et une 

approche multidisciplinaire des soins sont essentielles pour améliorer la qualité de vie et le pronostic 

des patients atteints de RP. Le diagnostic est clinique et est souvent retardé en raison du 

chevauchement des symptômes avec d’autres maladies plus courantes. Les traitements devraient être 

individualisés. La recherche continue sur la physiopathologie de la maladie ainsi que les analyses de 

cohortes prospectives fourniront des données indispensables pour améliorer la vie et les résultats des 

patients atteints de RP 
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Points en pratique  

 
• La polychondrite récidivante va au-delà de la simple inflammation de l’oreille ; c’est une maladie systémique. 

• Les patients avec l’asthme adulte-début qui ne répond pas au traitement peuvent d’abord manifester des symptômes isolés 

de voie aérienne de cette maladie. 

•  Entre 40 et 60 % des personnes diagnostiquées avec VEXAS ont également une RP. Le VEXAS devrait être pris en 

considération pour les patients âgés présentant des symptômes de chondrite, associés à une anémie macrocytaire et à un 

faible nombre de plaquettes. 

• L’approche du traitement est principalement influencée par les manifestations cliniques spécifiques et l’intensité de la 

maladie. 

• Les recherches à venir pourraient se concentrer sur l’identification d’indicateurs cliniques uniques, qui pourraient paver 

la voie à suivre pour les études visant à découvrir l’origine moléculaire de la maladie 
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