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VIVRE AVEC..

UNE POLYCHONDRITE CHRONIQUE
ATROPHIANTE. La polychondrite chronique atrophiante se révéle

par de multiples manifestations inflammatoires et impacte vies professionnelle

et personnelle. Maladie rare mal connue du grand public, mais €galement des
professionnels de santé, elle peut conduire a une errance diagnostique prolongée.
Sa présentation polymorphe nécessite une prise en charge multidisciplinaire.

Parcours diagnostique
complexe

TEMOIGNAGE DE
PATRICIA, 63 ANS

En 2003, alors que je suis agée de
42 ans, unejournée aviré au cauche-
mar. Un de mes talons s’est engour-
di puis est devenu de plus en plus
rouge et enflé. Mon médecin géné-
raliste me demande de passer une
échographie en urgence, il évoque
une rupture du tendon d’Achille.
Seul I'hopital peut pratiquer ce type
d’examenleweek-end. Amonarrivée,
jenepeuxplusposerle pied parterre.
Le service des urgences, soupgon-
nant un traumatisme malgré mes
explications, réalise uneradio et non
une échographie. Résultat : rien ! En
revanche, la prise de sang effectuée
révele une protéine C-réactive (CRP)
trés augmentée. Pour tout traite-
ment, je me vois prescrire du para-
cétamol. « Rentrez chez vous, ¢a va
passer ! » m’assene le médecin.

Le week-end est difficile : le deu-
xieme talon, les yeux, la thyroide
subissent la méme atteinte.

Le lundi, je retourne chezle généra-
liste, stupéfait tant par I’évolution
desdésordres que parladécision des
urgences ! Ilme donne une premiere
ordonnance, puis me téléphone
dans le quart d’heure qui suit. « Ne
prenez rien ! Je viens de vous obtenir
un rendez-vous chez un rhumato-
logue en urgence. Vous avez quelque
chose de sérieux, mais quoi ? »

Il a finalement fallu dix-huit mois
d’errance, de crises (inflammation
dunezetdel'oreille),avecla consul-
tation de plusieurs médecins dans
différents services et régions, avant
que ne soit diagnostiquée la poly-
chondrite chronique atrophiante
(PCA).

Cette maladie m'estinconnue.Jeme
renseigne sur internet, et la, hor-
reur ! Je lis: « Espérance de vie :
cing ans. » Mais non ! Aujourd’hui,
j'ai 63 ans et je suis toujours la!
Certes, avec des hauts et des bas,
avec des épreuves difficiles a vivre,
tant personnellement que pour ma
famille et mon entourage. Je vais
connaitre la surdité (mais je béné-
ficie d’un implant cochléaire), la
perte d’équilibre (mais je reste au-
tonome avec mon déambulateur),
I'insuffisance cardiaque (mais j’ai
pu étre pontée), des sténoses a dif-
férents endroits (mais j’ai subi la
pose de stents)...

Ma vie professionnelle a également
été impactée : trois ans apres mon
premierarrét maladie, je suis convo-
quée par le médecin de la Sécurité
sociale qui, en raison de ma situa-
tion, me propose de passer en inva-
lidité, ce que je refuse: j'ai réussi a
travailler environ neuf mois dans
l'année grace a des aménagements
de poste en accord avec mon em-
ployeur. Mais, un mois plus tard, la
Sécurité sociale m’informe que
je suis mise en invalidité d’office,

n‘ayant pas travaillé douze mois
consécutifs. Je suis effondrée!
Car en plus de gérer la maladie, le
handicap, il me faut affronter les
soucis financiers : toutes les indem-
nités maladie sont supprimées et
remplacées parune prestationinva-
lidité apres quelques mois. Du fait
de cette décision j'ai été licenciée,
alors que ce travail, dans lequel je
m’épanouissais, me permettait de
penseraautre chose qualamaladie !
Heureusement, une rencontre va
m’orienterversl'associatif caritatif,
ce qui m’a permis de me sentir a
nouveau femme, utile, vivante...

Ultime bouffée d’oxygéne : en 2007,
I’Association francophone contre
la polychondrite chronique atro-
phiante (AFPCA) est créée et un pro-
gramme de recherche, en partena-
riat avec I'Institut national de la
santé et de la recherche médicale
(Inserm) de 'hopital de La Pitié-
Salpétriere, estlancé. Dans ce cadre,
l'association fait appel aux malades
atteints de PCA; je participe alors
et je rencontre d’illustres profes-
seurs et médecins spécialistes de
cette maladie (enfin!). A la suite
d’'undéménagement, ils m'orientent
vers une spécialiste des maladies
systémiques de marégion et conti-
nuent de suivre mon dossier en pa-
rallele. Aujourd’hui, j'ai la chance
d’étrebien soignée et accompagnée,
dansun centre comme dansl'autre.
De plus,'AFPCAest une association
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alaquelle je dois beaucoup en rai-
son de son action importante :
soutien entre malades et aupres des
familles, participation a la re-
cherche, informations et communi-
cation aupres du monde médical,
sans oublier un conseil scientifique
prestigieux qui ceuvre pour cette
maladie. J’en suis membre et sou-
haite pouvoir redonner ce que j'ai
recu, carj’aivécumoi-meéme ce par-
cours du combattant, terriblement
éprouvant,la PCA étant une maladie
particulierement mal connue. Je
suis reconnaissante envers tous
mes proches, le monde scientifique
et I’'association, qui m’épaulent
chaque jour. Sans eux, je n'aurais
pas pu tenir!

COMMENTAIRE DU
PRLAURENT ARNAUD,
RHUMATOLOGUE,
COORDONNATEUR PCA
DE L'ERN ReCONNET

La polychondrite chronique atro-
phiante (PCA) est une maladie in-
flammatoire qui affecte principale-
mentle cartilage des oreilles, dunez
et des voies respiratoires mais qui
peut également toucher d’autres
organes ou tissus tels que les yeux,
lesarticulations, le systeme cardio-
vasculaire ou I’'appareil cochléo-
vestibulaire. Sa prévalence est tres
faible, ce qui en fait une maladie
rare et particulierement mal connue
dugrand public mais également des
professionnels de santé.

Lhistoire de Patriciaillustre parfai-
tement la complexité du parcours
diagnostique. Elle rapporte une pé-
riode de dix-huit mois avant que la
maladie ne soit correctement iden-
tifiée, ce qui est une situation mal-
heureusement fréquente. La pré-
sentation polymorphe de la PCA
complique encore la reconnais-
sance de la maladie, et les symp-
tomesinitiaux, tels que les poussées
inflammatoires douloureuses,
peuvent facilement étre attribués
a d’autres pathologies plus cou-
rantes.

ACCOMPAGNER, CONNAITRE
ET RECONNAITRE LE MALADE

['Association francophone contre la polychondrite chronique
atrophiante (AFPCA) accompagne les malades et leur famille,
afin de les éclairer sur les chemins complexes de cette

PCA

NGO ATROFHIANTE

pathologie rare. Lannonce de la PCA est un cataclysme,
et les informations que l'on trouve sur internet sont souvent

angoissantes.

L'AFPCA propose aux patients et a leurs proches une aide individualisée, pour leur permettre
d'accepter cette pathologie, afin de gagner en sérénité et valider cette page de leur histoire
qu'ils doivent maitriser au mieux pour une vie moins perturbge. Par ailleurs, elle les oriente
vers les centres de compétence ou les centres de référence proches de leur domicile,

olrils trouvent beaucoup de soutien. L'association répercute aussi régulierement les conseils
judicieux apportés par la FAR (filiere de santé des maladies auto-immunes et auto-
inflammatoires rares).

La maladie peut affecter une grande
variété d’organes, évoluant parfois
vers deslésions séveres. Celles-cisont
susceptiblesd’entrainer des séquelles
telles que la surdité, I'insuffisance
cardiaque ou des troubles de I’équi-
libre, qui peuvent avoir un fort reten-
tissement surlaqualité devie auquo-
tidien. Le témoignage de Patricia
montreladiversité des complications
liées a cette maladie. Ces probléma-
tiques véritablement systémiques
soulignentlanécessité d’'un suivi plu-
ridisciplinaire (rthumatologue, ORL,
cardiologue, etc.) pour prendre en
charge les différentes complications.
La dimension psychologique est
également cruciale. Patricia évoque
son angoisse de découvrir surinter-
net des informations inquiétantes
sur la PCA, ce qui est malheureu-
sement fréquent pour les patients
atteints de maladies rares, et sou-
ligne I'importance de 'acces a des
informations médicalement vali-
dées. Le soutien de la famille, I'ac-
compagnement des professionnels
de santé et I'implication dans des
associations telles que TAFPCA sont
essentiels pour améliorerla qualité
de vie des patients et leur offrir un
environnement adapté.

Pascale Goutte, présidente de 'AFPCA
presidente@afpca.fr
www.afpca.fr/site/

Une fois la PCA diagnostiquée,
la prise en charge repose dans
certains cas surdes traitements im-
munomodulateurs ou immunosup-
presseurs (corticoides, colchicine,
méthotrexate, anti-TNF a, etc.) pour
controlerl'inflammation et prévenir
les rechutes. La prise en charge des
complications, telles que la surdité
ou les atteintes cardiaques, peut
nécessiter des interventions spéci-
fiques (implant cochléaire, pose de
stent, pontage, etc.), soulignant une
fois encore I'importance de la colla-
boration interdisciplinaire.

Le récit de Patricia souligne I'im-
pact positif du soutien associatif.
L’AFPCA, grace a son partenariat
avec I'Inserm, lui a permis de ren-
contrer des spécialistes et de béné-
ficierd'une prise en charge adaptée.
Le role des associations dans l'ac-
compagnement des malades, I'in-
formation et la promotion de la
recherche est essentiel pour les
maladies rares comme la PCA.
La place des centres nationaux de
référence (CNR) « maladies rares »
est également cruciale, carils per-
mettent d’accéder a des équipes de
référence hautement spécialisées.
Autotal, Patriciamet en lumiere les

Association francophone
contre la polychondrite
chronique atrophiante
(AFPCA)

laurent.arnaud@
chru-strasbourg.fr

contact@afpca.fr

alexis.mathian
@aphp.fr
https://afpca.fr/site/

L. Amaud déclare n‘avoir
aucun lien d'intéréts,

AMathian déclare
avoir des liens durables
avec Astra Zeneca,
avoir participé a
des interventions
ponctuelles pour
AstraZeneca, GSK,
Novartis et Otsuka,
et avoir 6t€ pris en
charge, aloccasion
de déplacements
pour congras, par
AstraZeneca, GSK,
Novartis, Otsuka.
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défis posés par la PCA tant en ma-
tiere de diagnostic que de traite-
ment. Son expérience démontre la
nécessité d’une plus grande sensi-
bilisation des professionnels de
santé aux maladies rares, ainsi que
I'importance d’une approche mul-
tidisciplinaire et d’'un soutien psy-
chosocial. La PCA, bien qu’invali-
dante et difficile a diagnostiquer,
peut étre prise en charge avec suc-
ces grace a des soins coordonnés, a
la gestion des complications etaun
soutien associatif fort.

COMMENTAIRE DU

DR ALEXIS MATHIAN,
CENTRE DE REFERENCE
DES MALADIES
AUTO-IMMUNES ET
AUTO-INFLAMMATOIRES
SYSTEMIQUES RARES
DE LADULTE

Comme son nom I'indique, la poly-
chondrite chronique atrophiante
(PCA) est une maladie caractérisée
par I'inflammation des cartilages
hyalins (nez, oreilles, larynx, tra-
chée, bronches et cotes). Les chon-
drites évoluent par poussées, qui
régressent grace aux traitements
anti-inflammatoires. En cas d’in-
flammation persistante ou de réci-
dives, des altérations telles que
la disparition du cartilage ou sa
calcification et son hypertrophie
peuvent survenir, entrainant, along
terme, des risques esthétiques et

fonctionnels. La PCA est source
d’anxiété chronique pour les pa-
tients, liée a la peur d'un étouffe-
ment ou de déformations visibles
dunezetdesoreilles, exposantleur
maladie au regard de la société.

Si le praticien connait la PCA, le
diagnostic est posé rapidement,
permettant une intervention pré-
coce et réduisant le risque de sé-
quelles. Toutefois, larareté de cette
pathologie (incidence estimée a
1/285 000), associée a une mécon-
naissance des signes de chondrite
et a la diversité des atteintes in-
flammatoires extracartilagineuses
(ophtalmologiques, cardiovascu-
laires, oreille interne), rend le diag-
nostic difficile. Un patient atteint
de PCA peut étre asymptomatique
lors de la consultation. Aucun test
diagnostique n’est disponible, ren-
forcantl'importance del'’expertise
du clinicien.

Il n’existe pas de traitement spéci-
fique pourla PCA, maisles avancées
dans le domaine des maladies auto-
immunes ont permis un meilleur
controle de la maladie, malgré le
recours toujours fréquent a la cor-
ticothérapie. Les progres en radio-
logie interventionnelle et en chi-
rurgie ont également amélioré la
prise encharge des formes séveres.
Il est donc essentiel de s’orienter
vers un réseau de soins spécialisés,
structuré autour des centres de
référence et de compétence pour
les maladies auto-immunes rares,
présents dans les grands hopitaux.
Ces centres disposent d’une exper-

tise précieuse, notamment pourles
formes séveres, commelesatteintes
trachéales. Un protocolenational de
soins a été élaboré (« Polychondrite
chronique atrophiante. Guide mala-
die chronique ». Haute Autorité de
santé, 2021). LAssociation franco-
phone contre la PCAjoue unrole clé
en guidant les patients vers une
prise en charge optimale. Les pro-
gresréalisés ontaméliorélapriseen
charge et la qualité de vie des pa-
tients. Ilslaissent espérer des avan-
cées futures tout aussi promet-
teuses. ®

POUR EN SAVOIR PLUS

® AFPCA (Association francophone
contre la polychondrite chronique
atrophiante)

Site de I'association :
https://afpca.fr/site/

Page Facebook:
https://www.facebook.com/groups/
afpac.association/media/

Page Instagram :
https://www.instagram.com/afpca_
assocpolychondrite/

@ Liste des centres de compétence
et de référence (FAI?R) :
https://www:fai2r.org/les-centres-fai2r/

@ Protocole national de soins.
Polychondrite chronique atrophiante.
Guide maladie chronique.

Haute Autorité de santé, 2021,
https://urlz.fr/s099
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@ Vlivre avec un sarcome (avril 2024)
@ Vivre avec le psoriasis (mai 2024)
@ Vivre avec des séquelles de brilures uin 2029)

@ Vivre avec une neurofibromatose de type 2
(septembre 2024)

@ Vivre avec un trouble obsessionnel compulsif
(octobre 2024)
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