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La pachydermopériostose (PDP) est une forme d'ostéo-arthropathie hypertrophique primitive, héréditaire et rare. 

Elle se manifeste par un hippocratisme digital, des signes rhumatologiques (épanchement articulaire, arthrite, acro-

ostéolyse, ossification périostée) et des signes dermatologiques (pachydermie, épaississement et creusement des 

traits du visage, cutis verticis gyrata, séborrhée, œdème, hyperhidrose). 

La prévalence  de la PDP est inconnue. Elle touche l'homme avec prédilection (sept hommes pour une femme) et 

elle est plus sévère chez l'homme. 

Elle débute en général dans l'enfance ou dans l'adolescence, et peut progresser pendant cinq à 20 ans, pour ensuite 

se stabiliser ou continuer à progresser. 

La PDP se transmet sur un mode autosomique récessif, des mutations du gène HPGD (4q33-q34) ont été 

identifiées, le gène code la 15-hydroxyprostaglandine deshydrogénase (15-PGDH), enzyme clé du catabolisme des 

prostaglandines. 

DISCUSSION /CONCLUSION

La Pachydermopériostose est une maladie orpheline dont la prise en charge est multidisciplinaire 

(rhumatologie, rééducation fonctionnelle, orthopédie, dermatologie, chirurgie plastique, appareillage...).La 

rééducation occupe une place importante dans l'arsenal thérapeutique en luttant contre l’épanchement et la raideur 

articulaires ainsi que l’atrophie musculaire. 
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