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Résumé

Objectifs : La polychondrite atrophiante (PCA) est une maladie inflammatoire, multi-
systémique rare dont les causes sont encore inconnues. Nous ne disposons actuellement
d’aucun score de mesure permettant d’évaluer et de surveiller les 1ésions chez les patients
porteurs de cette pathologie. Notre objectif principal était d’élaborer un outil de mesure
concernant le damage au cours de la polychondrite atrophiante, le Relapsing Polychondritis
Damage Index (RPDAM).

Méthodes : Nous avons réalisé une étude internationale multicentrique par méthode Delphi
en 4 tours durant laquelle des experts ont été invités a évaluer la pertinence des items liés au
damage dans la PCA (141 items ont été obtenus a partir d’une revue de la littérature et 12 ont
été proposés par les experts), en utilisant 1’échelle de Likert. La sélection des items pour
chacun des tours suivants €tait basée sur la cotation médiane attribuée a chaque item.
Résultats : Vingt-quatre experts de 11 nationalités différentes ont participé au premier tour et
22 aux 3 tours suivants. Parmi les 153 items initiaux liés au damage, 44 ont été sélectionnés
durant le tour 1, 30 durant le tour 2 et 16 durant le tour 3. Au cours de la 4e étape, nous avons
affiné le score a un total de 17 items concernant les atteintes cartilagineuses auriculaires,
nasales, laryngo-trachéo-bronchiques et les manifestations ophtalmologiques, respiratoires,
cardiovasculaires et hématologiques ainsi que les effets secondaires liés au traitement.
Conclusion : Nous avons développé, par consensus international, un score 1ésionnel d’évaluer
chez les patients souffrant de PCA. Apres validation, le score RPDAM contribuera a
améliorer la prise en charge des patients souffrant de cette pathologie rare mais également a

standardiser le recueil de données pour de prochains essais cliniques.

MOTS CLES: Maladies auto-inflammatoires, Score de damage, polychondrite

atrophiante



1. Introduction

La polychondrite atrophiante (PCA) est une maladie inflammatoire rare, sévere, multi-
systémique et chronique qui touche les structures cartilagineuses (1) auriculaires, nasales et
laryngo-trachéo-bronchiques (2). Les autres manifestations cliniques concernent des atteintes
ophtalmologique, cardiovasculaire (3), articulaire périphérique, audiovestibulaire,
dermatologique (4) et neurologique (5-7). La rareté de la PCA rend difficile 1’obtention de
données épidémiologiques mais la prévalence de la maladie a récemment été estimée a

environ 4,5/10° (8, 9).

L’une des difficultés de 1’évaluation de la PCA réside dans I’absence de scores de mesure
standardisés d’activité et de dommage 1ésionnel. Ce manque conduit a une prise en charge
non standardisée de la maladie et limite de surcroit la mise en place d’essais cliniques. Par
ailleurs, le spectre clinique de la PCA comprend des manifestations tres spécifiques, telles que
les chondrites et déformations, qui ne sont pas toujours prises en compte par les outils
disponibles pour les autres maladies. Le développement de tels outils constitue une condition

préalable a la mise en oeuvre d’une approche treat-to-target dans le cadre de cette pathologie.

La distinction entre I’activité et le dommage de la maladie constitue un enjeu crucial en
pratique clinique quotidienne pour une prise en charge ciblée de la maladie ; I’activité de la
maladie fait généralement référence aux manifestations réversibles tandis que ledommage
lésionnel (« damage ») représente les lésions irréversibles pour lesquelles une stratégie
d’escalade thérapeutique n’est pas indiquée. En 2012, notre groupe a élaboré un score
d’évaluation de I’activité de la PCA ou RPDAI (Relapsing Polychondritis Disease Activity
Index) par consensus d’experts (10) mais nous ne disposons pas actuellement d’un score

d’évaluation du damage pour la PCA. La mise en place d’un tel outil permettrait d’améliorer



la prise en charge des patients porteurs de PCA mais également d’offrir un outil d’évaluation

standardisé pour la réalisation d’essais cliniques.

Durant cette étude, nous avions pour principal objectif d’élaborer un score de mesure du
damage au cours de la PCA, le Relapsing Polychondritis Damage Index (RPDAM) basé sur

un consensus d’experts internationaux par méthode Delphi.

2. Méthodes

2.1. Définitions

Le comité de pilotage de cette étude a défini le terme « damage » comme la survenue
d’atteintes irréversibles de la maladie pour lesquelles une escalade thérapeutique n’est pas
indiquée, liées a la maladie ou a son traitement, confirmées par I’examen clinique et présentes
depuis au moins 3 mois. Tous les damages rapportés devaient survenir apres le diagnostic de

PCA.

2.2. Caractéristiques de 1'étude

RPDAM est une étude internationale multicentrique basée sur une méthode Delphi en 4 tours.
L’enquéte Delphi consiste en un processus itératif qui comprend plusieurs étapes successives
de recueil et d’exploitation des données, dont 1’objectif est de dégager un éventuel consensus
au sein d’un groupe structuré d’experts sur un sujet précis. Ce processus interactif s’appuie
sur un panel d’experts invités a cOter une liste d’items au cours de plusieurs étapes
consécutives, les réponses retenues par les experts a chaque tour étant renvoyées au tour

suivant a chacun des participants. L’étude a été dirigée par un comité de pilotage composé

d’un rhumatologue spécialisé dans la prise en charge de la PCA (L.A.), un dermatologue



ayant un intérét particulier pour les maladies auto-immunes (F.C.) et un interne en

rhumatologie (P.M.).

2.3. Panel d’experts

Le panel d’experts a été constitué apres avoir contacté les principaux auteurs de toutes les
publications portant sur une série de > 5 patients PCA entre 2006 et 2016 et figurant dans les
bases de données bibliographiques Pubmed et Embase. Ces experts ont été contactés de
maniere individuelle par email et invités a participer a cette étude. Ils n’ont pas été informés
du nombre total d’experts sélectionnés ni de leurs noms afin d’éviter les biais d’opinion
fréquemment associés aux panels d’experts. L’ensemble des réponses formulées par chaque
expert ont été anonymisées avant d’étre envoyées aux autres experts au cours des phases

suivantes.

2.4. Elaboration de la liste initiale des items concernant le damage

Afin de procéder a la sélection initiale des items relatifs au damage au cours de la PCA, le
comité de pilotage a préparé une liste préliminaire d’items inspirée des scores de damage déja
existants pour d’autres pathologies tels que le VDI (Vasculitis Damage Index) (11), le MDI
(IMACS Myositis Damage Index) (12), le SSDDI (Sjogren's Syndrome Disease Damage
Index) (13), le SLICC/ACR Lupus Damage Index (14) et s’appuyant sur I’avis des experts.
Un total de 141 items ont été identifiés par le biais d’une revue de la littérature et 12 items
supplémentaires ont été proposés par le panel d’experts durant les discussions préliminaires
[Annexe A, Tableau S1 ; voir le matériel complémentaire accompagnant la version en
ligne de cet article].

2.5. Méthode Delphi pour la sélection des items

La méthode Delphi a été utilisée pour conserver I’anonymat des experts durant I’étude et ainsi
éviter les biais d’opinion tels que les effets d’influence, les conflits d’intéréts et les pressions

de groupe, fréquemment associés aux panels d’experts. Pour cette enquéte Delphi en 4 tours,
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nous avons utilisé des questionnaires électroniques, protégés par mot de passe, élaborés a
partir du formulaire Google forms. A I'issue de chaque tour, les experts ont recu le résultat
des réponses obtenues lors des tours précédents. L’ensemble des suggestions émises par les
experts durant chaque tour ont été transmises de maniere anonyme a tous les autres experts

afin d’étre prises en considération.

Au cours de I’étape 1 de I’étude RPDAM, les experts ont été invités a coter la pertinence de
chacun des 153 items « damage » en utilisant une échelle de Likert allant de 1 (« Pas du tout
d’accord avec I'inclusion de I’item dans le score RPDAM final ») a 10 (« Tout a fait d’accord
avec Il’inclusion de I'item dans le score RPDAM final »). Conformément aux
recommandations frangaises pour le développement d’un consensus d’experts, seuls les items
ayant obtenu un score médian > 7 ont été sélectionnés pour le deuxieéme tour. Au cours des
tours 2, 3 et 4, nous avons utilisé une échelle de Likert simplifiée cotée de 1 (« Ne devrait pas
étre inclus dans le score RPDAM final ») a 4 (« Devrait étre inclus dans le score RPDAM
final ») et les items ayant obtenu un score médian > 3 sur une échelle de 1 a 4 (premier

quartile) ont été sélectionnés pour les tours suivants.

L’objectif du 4e tour était d’obtenir la validation par les experts des items sélectionnés a
I’issue des 3 premiers tours et d’affiner le score final en s’appuyant sur les observations et

I’expérience des experts.

2.6. Analyses statistiques

Les données quantitatives ont été exprimées en médianes (minimum-maximum) et les
données qualitatives en pourcentages. Les analyses statistiques ont été réalisées a 1’aide du

logiciel JMP version 13 (SAS Institute, Cary, NC, USA).

3. Résultats



3.1. Caractéristiques du panel d’experts

Parmi les 44 experts sollicités, 24 ont participé au tour 1 et 22 (91,7%) aux tours 2, 3 et 4.
L’age médian des experts était de 55 (min-max: 30-67) ans. Tous étaient titulaires d’un MD et
4 d’un PhD. Ces experts exercaient en France (n = 6), au Royaume-Uni (n =4), aux Etats-
Unis (n =4), en Espagne (n = 3), au Japon (n = 2), en Inde (n = 2), a Singapour (n = 2), ainsi
qu’aux Pays-Bas, en Pologne, en Roumanie et en Italie (n =1 pour ces 4 pays). Douze
participants étaient thumatologues, 8 internistes, 2 ORL, 2 dermatologues, 1 néphrologue, 1
pédiatre et 1 pneumologue. Tous les experts ayant participé aux 4 tours avaient une

expérience > 10 ans dans la prise en charge de la PCA.

3.2. Sélection des items durant les tours 1, 2 et 3.

Le score médian pour les 153 items li€s au damage était de 5,5 (1-10) sur I’échelle allant de 1
(pas du tout d’accord avec I’inclusion) a 10 (tout a fait d’accord avec I’inclusion). Un total de

44 items ont recu un score médian > 7 et ont donc été sélectionnés pour le tour 2 (Tableau 1)

[Annexe A, Tableau S2]. Pendant le tour 2, ces 44 items ont été notés a I’aide d’une échelle

de Likert simplifiée allant de 1 (a ne surtout pas retenir dans le RPDAM) a 4 (a retenir
absolument dans le RPDAM). Le score médian attribué aux 44 items était de 3 (1,5-4)
(Tableau 2). Parmi ces 44 items, 30 (ayant un score médian > 3) ont été sélectionnés pour le
tour 3 (Tableau 2). Sur ces 30 items, 9 (évaluant I’atteinte pulmonaire) ont été jugés
sémantiquement redondants et ont ét€é présentés séparément. Il a alors été demandé aux
experts de choisir le terme jugé le plus pertinent pour décrire 1’atteinte pulmonaire. Un total

de 16 items avec un score médian > 3 ont été retenus pour le tour 4 (Tableau 2).

3.3. Tour 4 du Delphi et affinement du score définitif



Sur les 16 items sélectionnés durant le tour 3, 4 items spécifiques a I’atteinte de 1’arbre
respiratoire et 2 a l’atteinte du cartilage nasal ont été considérés comme sémantiquement
redondants par le comité de pilotage. Ces items sémantiquement redondants ont ensuite été
affinés apres soumission séparée au panel d’experts durant la phase 4. Pour chacun de ces 2
domaines, les experts ont été invités a sélectionner I’item le plus spécifique. L’item ayant recu
le plus grand nombre de votes de la part des 22 experts a finalement été sélectionné (Tableau
2). Les 10 items restants ont été validés par consensus d’experts durant la phase 4 (score

médian de 3,5 [3-4]).

Durant la phase finale d’affinement, 6 items supplémentaires relatifs au traitement et les items
potentiellement pertinents liés a la maladie ont été discutés. Parmi eux, 5 items ont finalement

été sélectionnés par vote des experts (score médian de 3 [3-3]) (Tableau 2).

A T’issue des 4 tours Delphi et suivant la phase d’affinement, un total de 17 items ont été

sélectionnés par consensus d’experts et constituent le score RPDAM définitif (Tableau 3).

4. Discussion

Les scores d’activité et de damage sont des outils indispensables a la mise en ceuvre d’essais
cliniques puisqu’ils permettent la standardisation des données collectées. Nous avions
précédemment €laboré un score d’activité de la PCA (10). Dans la présente étude, notre
principal objectif était de développer un score spécifiquement destiné a évaluer le damage au
cours de la PCA. Cet outil a été mis en place au moyen d’un consensus multicentrique
d’experts internationaux, impliqués dans la prise en charge des patients souffrant de PCA. A

partir d’une liste initiale de 153 items potentiels décrivant du damage, les experts ont
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sélectionné par consensus une liste définitive de 17 items spécifques qui constituent le score

RPDAM final.

Une des principales difficultés consistait a faire la distinction entre les items reflétant
I’activité de la maladie et ceux reflétant le damage. Au cours de cette étude, nous avons pris
en considération uniquement les manifestations irréversibles et non celles qui refletent
I’activité de la maladie. A noter que les items relatifs a 1’atteinte rénale n’ont pas été retenus
par les experts pour le score RPDAM final en raison de la rareté de cette atteinte au cours de
la PCA (elle n’a été observée chez aucun des 142 patients de la récente cohorte frangaise PCA
(15)). D’apres la majorité des experts, 1’atteinte rénale doit faire reconsidérer le diagnostic de
PCA et évoquer en premiere intention des diagnostics tels qu’une vascularite a ANCA, et
essentiellement la granulomatose avec polyangéite (GPA) ou polyangéite microscopique
(MPA). De la méme maniere, d’autres items (qui concernent principalement le systtme ORL)
tels que « congestion nasale ou écoulement chronique ou rhinite crouteuse » et « sinusite
chronique ou mise en évidence sur les examens d’imagerie d’une destruction osseuse» ont été
considérés comme plus typiques de GPA que de PCA et par conséquent, n’ont pas été

sélectionnés par le groupe d’experts (16).

Conformément aux autres scores de séquelles tels que le VDI (Vasculitis Damage Index),
nous avons décidé de ne pas pondérer les items constituant le score RPDAM final mais plutot
de privilégier une approche selon laquelle chaque item individuel 1ié au damage est considéré

comme présent ou absent.

La taille du panel d’experts constitue une des limites de cette étude et s’explique par la rareté
de la maladie mais également 1’absence d’un réseau de soins national et international dédié a
la PCA. Cependant, un des atouts majeurs de ce score réside dans le fait que les experts

étaient originaires de 11 pays différents et représentaient un large éventail de spécialités
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médicales impliquées dans la prise en charge de la PCA. La participation de certains experts a
la phase 2 mais leur absence au cours des phases suivantes, constitue une autre limite de cette
étude. Ces derniers ont recu plusieurs rappels les invitant a poursuivre 1’étude, qui sont restés
sans réponse. Cette limite aurait pu étre compensée par la présence d’un plus large panel
d’experts, ce qui n’est pas réalisable dans le cadre de la PCA. Pour finir, de futures études
permettront de déterminer si le score RPDAM est maintenu sous sa forme non pondérée ou

bien si différentes pondérations doivent étre appliquées a ses items individuels.

Nous avons développé, par consensus international, le score RPDAM qui permet d’évaluer le
damage chez les patients souffrant de PCA. Sur un total de 153 items potentiels décrivant du
damage, le panel d’experts a dégagé un score del7 items spécifiques, utilisable en pratique
clinique courante et destiné a homogénéiser ’ensemble des outils nécessaires aux futurs
essais cliniques. Bien que ce score reste a valider, les scores RPDAI et RPDAM peuvent

contribuer a améliorer la prise en charge des patients atteints de cette rare pathologie.

Disponibilité des données et du matériel : Toutes les données produites ou analysées durant

cette étude sont incluses dans le manuscrit publié et dans la documentation supplémentaire.

Déclaration d'intéréts : Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intéréts.
Financement : Cette recherche n’a bénéficié d’aucun financement de la part d’une

organisation publique, commerciale ou a but non lucratif.

Contributions des auteurs
Tous les auteurs ont participé a la rédaction ou a la révision critique du contenu intellectuel du

manuscrit, et ont approuvé la version finale a publier.
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Annexe A. Matériel complémentaire

Du matériel complémentaire (Tableau S1-S2) accompagnant cet article est disponible
Sur ...
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TABLEAUX

Tableau 1 : Items validés au cours du premier tour

ITEMS DU DAMAGE

SCORE :
médiane [Min-Max]

MUSCULO-SQUELETTIQUE

Arthrites déformantes ou érosives (incluant les déformations

réductibles, excluant 1’ostéonécrose aseptique) 7.5 (2-10)
Ostéonécrose aseptique (indépendamment du traitement) 8 (1-10)
Déformations permanentes de la paroi thoracique 7 (1-10)
ORL

Surdité neurosensorielle 10 (7-10)
Surdité de transmission 9 (5-10)
Déformations auriculaires définitives 10 (2-10)
Déformations définitives du cartilage auriculaire 10 (7-10)
Effondrement de la cloison nasale ou perforation septale 9 (7-10)
Déformations nasales définitives 9.5 (1-10)
Déformations définitives du cartilage nasal 10 (7-10)
Congestion nasale ou écoulement chronique ou rhinite croiteuse 7 (2-10)
Sinusite chronique ou mise en évidence sur les examens

d’imagerie d’une destruction osseuse 7 (1-10)
Syndrome vestibulaire 7 (3-10)
PULMONAIRE

Dysphonie 8 (4-10)
Obstruction des voies aériennes supérieures nécessitant le

recours a la chirurgie 10 (2-10)
Obstruction des voies aériennes supérieures ne nécessitant pas

de chirurgie 9 (2-10)
Obstruction symptomatique des voies aériennes supérieures 9 (4-10)
Trachéomalacie 10 (7-10)
Syndrome obstructif dii a une sténose 9 (3-10)
Syndrome obstructif dii a une malacie 9 (2-10)
Syndrome obstructif : sténose/malacie 9.5 (4-10)
Syndrome obstructif (symptomatique) : sténose/malacie 10 (3-10)
Syndrome obstructif laryngé 9 (2-10)
Syndrome obstructif trachéal 9 (2-10)
Syndrome obstructif bronchique 9 (2-10)
Syndrome obstructif (laryngé, trachéal ou bronchique) 10 (3-10)
Oxygénothérapie continue 8 (1-10)
Dyspnée chronique sévere 7 (2-10)
Altération des examens pulmonaires fonctionnelles 7 (1-10)
CARDIOVASCULAIRE

Dilatation de la racine aortique 8 (1-10)
Valvulopathie 7 (1-10)
Deuxieme épisode de perte de substance significative 8 (1-10)
Perte de substance significative 7.5 (1-10)

RENAL

Insuffisance rénale stade terminal

7 (1-10)



Dialyse 7 (1-10)
Transplantation rénale 7 (1-10)
OCULAIRE

Amincissement de la sclérotique (scléromalacie) 8 (1-10)
Amincissement de la sclérotique 7.5 (1-10)
Scléromalacie 7.5 (1-10)
Atrophie du nerf optique 8 (1-10)
Cécité du second ceil 8 (1-10)
Cécité (d’un ou des deux yeux) 8 (1-10)
Cécité d’un ceil 7 (1-10)
Destruction de la paroi orbitaire 7.5 (1-10)



Tableau 2 : Items validés au cours des tours 2, 3 et 4

TOUR 2 TOUR 3 TOUR 4
ITEMS DES ATTEINTES INTTERVALLE (Min-Max) du score : 0-4
MUSCULO-SQUELETTIQUE
Ostéonécrose aseptique (indépendamment du 2.5(1-4) -
traitement) 3(1-4)
Déformations permanentes de la paroi 3(1-4) 3(2-4)
thoracique 3(1-4)

Arthrites déformantes ou érosives (incluant les - -
déformations réductibles, excluant

I’ostéonécrose aseptique) 2.5 (1-4)

ORL

Surdité neurosensorielle 4 (2-4) 4 (3-4) 4 (1-4)
Surdité de transmission 4 (1-4) 3(2-4) 4 (1-4)
Déformations définitives du cartilage 4 (3-4)
auriculaire 4 (1-4) 4 (3-4)

Déformations auriculaires définitives 2 (1-4) - -
Effondrement de la cloisonnasale ou 86.4% i
perforation septale 4 (3-4) 4(1-4)

Déformations définitives du cartilage nasal 4 (1-4) 4 (3-4) ¥
Déformations nasales définitives 2.5-4) -

Congestion nasale ou écoulement chronique ou 1(1-3) -
rhinite croliteuse 3(1-4)

Sinusite chronique ou mise en sur les examens 1.5 (1-3) -
d’imagerie d’une destruction osseuse 3(1-4)

Syndrome vestibulaire 3(1-4) 2 (1-4) -
PULMONAIRE

Dysphonie 3.5(124) 3(1-4) 3(2-4)
Obstruction des voies aériennes supérieures T -
nécessitant le recours a la chirurgie 3(1-4)

Obstruction des voies aériennes supérieures ne - -
nécessitant pas de chirurgie 1.5 (1-4)

Obstruction symptomatique des voies aériennes - -
supérieures 2(1-4)

Trachéomalacie 4 (3-4) T -
Syndrome obstructif : sténose/malacie 3(1-4) T -
Syndrome obstructif (symptomatique) : T -
sténose/malacie 3(1-4)

Syndrome obstructif dii a une sténose 2 (1-4) - -
Syndrome obstructif di a une malacie 2(1-4) - -
Syndrome obstructif laryngé 3(1-4) T -
Syndrome obstructif trachéal 3(1-4) T -
Syndrome obstructif bronchique 3(1-4) T -
Syndrome obstructif (laryngé, trachéal ou 45.5% t 90.9% §
bronchique) 3(1-4)

Oxygénothérapie continue 3(1-4) 3(1-4) §
Dyspnée chronique sévere 3(1-4) 3(1-4) $
Altération des examens pulmonaires 3(1-4) §

fonctionnelles 3(1-4)



CARDIOVASCULAIRE

Dilatation de la racine aortique 4 (2-4) 3(2-4) 3(2-4)
Perte de substance significative 3(1-4) 3(1-4) 3(1-4)
Deuxieme épisode de perte de substance 2 (1-3) -
significative 3(1-4)

Valvulopathie 3(2-4) - -
OCULAIRE

Amincissement de la sclérotique 1.5 (1-4) - -
Scléromalacie 2 (1-4) - -
Amincissement de la sclérotique 3.5(1-4) 4 (2-4)
(scléromalacie) 3.5(1-4)

Atrophie du nerf optique 3(1-4) 2.5(1-4) -
Cécité d’un ceil 2 (1-4) - -
Cécité du second ceil 2 (1-4) - -
Cécité (d’un ou des deux yeux) 3(1-4) 3(2-4) 4 (2-4)
Destruction de la paroi orbitaire 3(1-4) 3(1-4) 3(1-4)
RENAL

Insuffisance rénale stade terminal 2 (1-4) - -
Dialyse 2 (1-4) - -
Transplantation rénale 2(1-4) - -
NOMBRE TOTAL D’ITEMS

SELECTIONNES POUR LE TOUR 30 16 12

SUIVANT

tItems redondants concernant I’atteinte pulmonaire votés durant la phase 3 : Le syndrome
obstructif (laryngé, trachéal ou bronchique) a été sélectionné avec un score total de 45,5%

tItems redondants concernant I’atteinte cartilagineuse nasale, votés durant la phase 4 :

L’effondrement de 1’aréte nasale ou perforation septale a été sélectionné avec un score total

de 86,4%

§Items redondants concernant 1’atteinte pulmonaire votés durant la phase 4 : Le syndrome
obstructif (laryngé, trachéal ou bronchique) a été sélectionné avec un score total de 90,9%



Tableau 3 : RPDAM final

Relapsing Polychondritis Damage Index

(RPDAM)
OREILLE NEZ YEUX
O Déformations définitives du [0 Effondrement de la O Amincissement de la
cartilage auriculaire cloison nasale ou sclérotique (scléromalacie)
perforation septale
O Surdité neurosensorielle O Cécité (de I’un des deux
yeux)
O Surdité de transmission
O Destruction de la paroi

O Syndrome vestibulaire orbitaire
permanent

RESPIRATOIRE CARDIOVASCULAIRE HEMATOLOGIQUE
O Déformations définitives de [ Dilatation de la racine [0 Dépendance
la paroi thoracique aortique transfusionnelle liée a un

) syndrome
O Dysphonie O Insuffisance myélodysplasique
ventriculaire gauche
O Syndrome obstructif
(laryngé, trachéal ou O Perte de substance
bronchique) significative
TRAITEMENT NOMBRE TOTAL D’ITEMS

O Ostéoporose avec fractures ou tassement
vertébral

0 Ostéonécrose aseptique

Le damage est défini comme étant une manifestation irréversible de la maladie
n’indiquant pas une escalade thérapeutique, confirmée par I’examen clinique et
présente depuis au moins 3 mois.

Tous les items de damage rapportés dans le score RPDAM doivent survenir apres le
diagnostic de polychondrite atrophiante.





