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Critères d’identification des microcristaux

Chalès G, Guggenbuhl P. Rev Prat 2013



Microcristal ou microcristaux ?

Différentes formes : 
- Triclinique, stable et connue
- Monoclinique, potentiellement plus pathogène

Campillo-Gimenez L, et al. Front Immunol. 2018



Présentation clinique de l’accès microcristallin

Chalès G, Guggenbuhl P. Rev Prat 2013



Manifestations cliniques de la maladie

Maladie à dépôts de 
CPPD

Manifestations 
articulaires aigues

Manifestations 
articulaires chroniques
Arthropathie métaboliqueAccès microcristallin

Carlsson Å Acta Orthopaedica 2009
COFER Diapothèque
Lioté F. Revue du Rhumatisme. 2010



Articulations fréquemment touchées : 
- Poignet
- Bassin
- Genou
- Rachis cervical

Y penser devant toute arthrose de localisation atypique ++

Maladie à dépôts de PPC

COFER Diapothèque



Formes cliniques

Chr 8 et 5

Pendleton A, et al. The American Journal of Human Genetics. 2002



Physiopathologie générale

Abhishek A. Nature Rev Rheumatol 2011
Rosenthal A. NEJM 2016



Conséquences de la production des microcristaux

Rôle prépondérant de 
l’interleukine 1 et de la 

voie de l’inflammasome

Rôle 
prépondérant de 
la production de 

MMP 

Rosenthal A. NEJM 2016



Transporteur ANKH

Abhishek A. Nature Rev Rheumatol 2011

Mutation activatrice Mutation inhibitriceFonction normale

PPC
CCA

CCAApatite
Apatite

Apatite



Transporteur ANKH

Mutation activatrice Mutation inhibitrice

Kornak U Am J Med Genet 2010
Gruber BL Journal of Clinical Rheumatology 2012



ANKH et Maladie à dépôts de PPC

Formes sporadiques Rôle de facteurs 
extérieurs 

ANKH (CCAL2)

Certains variants du gène ANKH
ont été trouvés chez des patients
atteints de formes sévères de
maladie à dépôts de PPC.
Non prouvé pour ENPP1/Pc-1 et
la Phosphatase alcaline.

Netter P. Joint Bone Spine. 2004
Zhang Y. Arthritis Rheum. 2005
Zhang Y. Rheumatology. 2006
Cailotto F. Arthritis Res Ther. 2007
Zaka R. JBMR. 2009

- Rôle du TGF béta
- Rôle de l’hypoxie (HIF)

Formes génétiques 
familiales



Principalement les 4 H :
- Hypomagnésémie,
- Hypophosphatasie,
- Hémochromatose, 
- Hyperparathyroïdie primitive.

Autres causes plus rares :
- Ochronose,
- Maladie de Wilson,
- Hypercalcémie hypocalciurique familiale.

Maladie à dépôts de PPC secondaire



Surtout pour hypomagnésémie sévère et
chronique,

- Alimentation parentérale,
- Syndrome de Gitelman,
- Dénutrition sévère.

Cofacteur des pyrophosphatases + rôle dans
la solubilité des cristaux de PPC

Bonne évolution après supplémentation

Maladie à dépôts de PPC et hypomagnésémie

Abhishek A. Arthritis Res Ther. 2014.



Maladie à dépôts de PPC et hypomagnésémie

Doherty M. Arthritis & Rheumatism. 1991



Maladie à dépôts de PPC et hypomagnésémie

Richette P. Arthritis Rheum. 2007



Maladie à dépôts de PPC et hémochromatose

Toxicité directe du fer potentielle
- Fer dans les chondrocytes et cartilages de conjugaison
- Ferritine corrélée au nombre et à la sévérité des arthropathies sous-chondrales

PTH 44-68
- Corrélé à la gravité et la sévérité

Inhibition des pyrophosphatases

Rôle de mutation HFE ?
- Altération HLA I et présentation de l’antigène

Association entre polymorphisme de IL1-R et le rhumatisme hémochromatosique

Guggenbuhl P. Best Pract Res Clin Rheumatol 2011



Maladie à dépôts de PPC et hypophosphatasie

Rosenthal A. NEJM 2016



Maladie à dépôts de PPC

Maladie fréquente, principalement du sujet âgé (80% des cas)

Pathogénicité variable des cristaux en fonction de leur stabilité

Présentation clinique variable, penser à l’arthrose de localisation atypique 

Penser aux causes rares en cas d’atteinte étendue et jeune âge (< 50 ans)

Causes rares : principalement les 4H

Gènes ANKH et mutations à rechercher en cas d’atteintes familiales ou atteinte étendue


