 25 Blanc ou rouge, il fallait choisir…

OBSERVATION

Mr B. âgé de 61 ans était atteint d’une maladie de Waldenström diagnostiquée en 1997, avec masse para-ombilicale de 7 cm de diamètre opérée, et initialement un envahissement médullaire, non transplanté et traité par des cures de COAP (cyclophosphamide, vincristine, doxorubicine et prednisone) peu efficaces puis par 6 cures de fludarabine qui permettaient une rémission complète pendant 10 ans. Fin 2008, était découvert, sur un scanner de contrôle, un nodule pulmonaire du lobe supérieur droit dont l’histologie concluait à un lymphome lymphoplasmocytaire, considéré comme une récidive de sa maladie hématologique primitive rIl reçut 5 cures de fludarabine-rituximab. La cinquième cure était réalisée le 24/06/09. Rapidement, le 6/07/09, l’état clinique se dégradait et le patient était hospitalisé en urgence pour  diarrhées aiguës. Il bénéficiait alors d’une antibiothérapie probabiliste, secondairement modifiée avec l’administration de ceftriaxone puis ciprofloxacine, pendant 48 heures. Cette thérapeutique était arrêtée en l’absence d’arguments en faveur d’une origine bactérienne. Dans les jours qui suivaient, apparaissaient un rash cutané maculeux et érythémateux d’allure urticarienne. Une biopsie cutanée réalisée plus tard était en faveur d’une toxidermie. La mise sous corticothérapie quelques jours améliorait la symptomatologie dermatologique et les diarrhées disparaissaient. 

Il était de nouveau hospitalisé le 29/07/09, pour une récidive des diarrhées. Il existait alors un syndrome cholériforme franc avec un volume des selles jusqu'à 12 litres, responsable d’une malabsorption et d’une déshydratation sévère. Dans l’hypothèse d’une parasitose digestive telle qu’une coccidiose ou une microsporidiose non diagnostiquée aux examens parasitologiques des selles, un traitement par albendazole 400 mg/j, débuté le 21/08, entrainait une amélioration franche de la symptomatologie digestive après une semaine. 

L’évolution était marquée fin août et début octobre 2009 par la survenue de deux chocs septiques à Staphylococcus aureus méti-sensibles. Sur le plan hématologique, étaient observées : (1) une anémie d’installation progressive de mécanisme principalement inflammatoire nécessitant la transfusion de 2 concentrés érythrocytaires (CE) tous les 15 jours dès la mi-août (au total 10 CE) ; et (2) une thrombopénie, non immuno-allergique à l’héparine, périphérique, sans association avec une hémolyse, allant de 110 G/l à l’entrée jusqu’à 16 G/l lors du premier choc septique, ayant nécessité une transfusion de concentré plaquettaire au décours d’une épistaxis. Compte tenu de cette thrombopénie et de la présence d’une hypogammaglobulinémie, des perfusions d’immunoglobulines polyvalentes et un traitement par facteur de croissance thrombocytaire étaient débutés. Sur le plan hépatique, une cholestase anictérique puis ictérique allant jusqu’à 80 µmol/l de bilirubinémie apparaissaient à la fin du mois d’août sans qu’on puisse faire la preuve de son étiologie, attribuée à une toxicité médicamenteuse ou à l’alimentation parentérale.

A partir du 14/10/09, apparaissaient une hyperthermie et une tachycardie non dissociées, puis une érythrose cutanée diffuse avec un large décollement bulleux associé (Fig 1 et 2), et de nouveau des diarrhées cholériformes. Le bilan étiologique de ces diarrhées récidivantes était large. Les coprocultures et examens parasitologiques des selles itératifs, la recherche d’inclusions virales à CMV dans les entérocytes comme la recherche de CMV en immunohistochimie de biopsies coliques et la PCR CMV des selles étaient négatives Sur le plan endoscopique, on notait un aspect normal et non inflammatoire du cadre colique. La recherche de tumeur endocrine était effectuée en dosant la chromagranine A, les 5-HIAA urinaires et la gastrinémie, ces résultats étaient normaux.

Deux examens paracliniques, associés à la symptomatologie présentée, évoqueront le diagnostic recherché.

Figures 1 et 2 : photographies au moment de la poussée d’érythrodermie bulleuse (19/10/09)
