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RESUME

Les auteurs rapportent deux cas de leucémie primitive a plasmocytes. La patiente (A) de 38 ans sans
antécédents notables a été adressée pour exploration d’une polyadénopathie cervicale. Le tableau
initial clinico-biologique était trompeur associant une otalgie droite, une polyadénopathie cervicale et
une polynucléose. L’aspect atypique des cellules au frottis sanguin et a I’examen anatomopathologique
de ces adénopathies orientaient le diagnostic vers une adénite réactionnelle a une infection ORL. La
blastose sanguine a conduit au diagnostic d’une leucémie a plasmocyte par la présence des cellules
CD38+, CD45-, CD138-, CD56-. La patiente (B) de 55 ans, avait un tableau clinique inaugural
associant des signes d’infection pulmonaire & une pancytopénie expressive. La plasmocytose sanguine
a permis de porter le diagnostic par la présence des cellules CD38+, CD45+, CD138- a
I’immunophénotypage. Chez ces deux patientes, le tableau clinique était bruyant et agressif faisant
qu’aucun traitement n’a été instauré, avec une évolution vers le décés avant le diagnostic. L’ intérét de
ces observations vient d’une part, de la rareté de cette forme de leucémie dont la fréquence est estimée
entre 1 a 4% et d’autre part, des difficultés diagnostiques et thérapeutiques avec une évolution fatale a
bréve échéance. Ceci doit amener les praticiens a y penser devant toute blastose sanguine.

ABSTRACT

We report two cases of primary plasma cell leukemia. The patient (A) was 38-year-old, with no
pertinent medical history. She was referred for evaluation of cervical lymp nodes. The initial clinical-
biological picture was misleading, associating right ear pain, cervical lymp nodes, and polynucleosis.
The atypical appearance of the cells in the blood and the histology of these lymph nodes led to the
diagnosis of lymphadenitis post ENT infection. But, in front of plasma cells in the peripheral blood,
the diagnosis of primary plasma celle leukemia was made due to the presence of cells expressing
CD38 and not expressing CD45, CD138, and CD56. Patient (B), 55 years old, had an inaugural
clinical picture associating signs of pulmonary infection and expressive pancytopenia. The
immunophenotyping showed cells CD38+, CD45 +, and CD138-. In both patients, the clinical picture
was quite aggressive, with progression to death before definitive diagnosis and treatment. Our
observations are interesting firstly, because of the rarity of this type of leukemia (the frequency is
estimated between 1 to 4%); and secondly, because of the diagnostic, treatment and evolution in our
context were challenging. This should incite the practitioners to think about this very severe disease in
front of any blood blastosis.

INTRODUCTION

La leucémie a plasmocyte est une entité particuliére au
sein des myélomes multiples. Elle se définie par un
nombre de plasmocytes sanguines > 2G/L des leucocytes
[1]. Dans la plus part des cas, elle est secondaire a un
myélome multiple évolutif avec une fréquence estimée
entre 40 a 50%. [2, 3] La leucémie primitive a
plasmocyte est une entité rare et potentiellement
agressive avec fréquence estimée entre 1 a 4% par les
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auteurs [1, 4]. Aux Etats-unis d’ Amérique son incidence
varie entre 0,02 a 0,03 pour 100.000 habitants
majoritairement afro-américains. [5]. En Inde sa
prévalence est estimée a 1,89% en 2016 [6]. Elle serait
principalement  D’affection des sujets  jeunes
contrairement au myélome multiple. L’expression
clinique est polymorphe associant un syndrome tumoral,

les signes d’insuffisances médullaires comme dans les
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autres formes des leucémies [3, 4]. Le traitement actuel
n’est pas bien codifié¢. Des cas de rémission compléte
ont été obtenue avec un traitement identique a celui de
myélome multiple [7, 8]. Nous rapportons dans notre
étude, deux observations, qui constituent des cas rares,
premiers genres de description dans notre service. Cette
étude montre en outre les difficultés diagnostiques,
thérapeutiques et évolutives dans notre contexte et
suscite un intérét d’y penser devant les signes
révélateurs et a moindre doute de pratiquer
systématiquement 1’immunophénotypage pour une prise
de charge rapide du fait de sa gravité.

OBSERVATIONS
Cas N°1:

Mademoiselle T.M.R, agée de 38 ans, célibataire de
profession commergante est adressée a la consultation
dans notre service pour une polyadénopathie cervicale.
L’interrogatoire retrouvait a  un début brutal de
symptomatologie qui remontait a 3 mois par la survenue
d’une adénopathie latéro-cervicale droite puis gauche
indolore, augmentant progressivement de volume. Elle
s’accompagnait d’une otalgie droite. La patiente a
consulté 1’hopital général de la place. Le diagnostic
évoqué était une otite purulente droite avec des
adénopathies cervicales satellites. Une antibiothérapie a
été instaurée associant une C3G, quinolone et imidazole,
conduit pendant 10 jours. L’évolution clinique était
marquée par ’amendement des signes ORL, mais les
adénopathies persistaient et augmentaient
progressivement de volume associées a une fievre
continue, une anorexie, et un amaigrissement subjectif.
La patiente était par la suite adressée dans notre service
pour une exploration. L’examen clinique notait une
patiente consciente et orientée avec un indice de
performans de ’'OMS a 2. Sa température était a 38°C.
On notait une paleur cutanéo-mucqueuse. Il n’y avait pas
des signes hémorragiques cutanés. L’examen des aires
ganglionnaires périphériques notait une poly adénopathie
latéro-cervicale indolore, mobile sous la peau,
symétrique d’environ 3 & 5 cm de diamétre. On notait
une splénomégalie type Ill selon la classification de
Hackett. Il existait aussi une hépatomégalie mesurant 14
cm sur la ligne médio-claviculaire, a surface lisse avec
un bord régulier. Le reste des examens était sans
particularité. Au plan paraclinique, I’hémogramme notait
une hyperlococytose constituée des GB a 20,8G/L, PNN
a 2,4G/L, lymphocyte a 2,4G/L, plasmocytes a 14,35G/L
; une anémie a 7,29/l et le nombre des paquettes a
254G/L. Le myélogramme notait une moelle riche grade
IV avec rareté des mégacaryocytes. Il existait une
plasmocytose médullaire a 24%. L’électrophorese des
protéines sériques, I’immunofixation des protéines
sérique et urinaires étaient strictement normaux. La
radiographie du créne, bassin et dorsolombaire n’avait
pas noté des lésions lytiques. Devant le contexte de
fievre et le profil de I’hémogramme avec le nombre de
plaquettes normales, nous avons évoqué une
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dysérythropoiése d’origine infecticuse probable car la
relecture du myélogramme faisait mention d’une forte
érythroblastose médullaire au lieu de plasmocytose. Ce
qui nous avait amené a réaliser d’autres bilan a s’avoir la
Créatine Réactive Protéine qui était a 48mg/l, le dosage
de la procalcitonone qui était négative et 1’hémoculture
qui notait une culture négative. Le dosage des bilirubines
notaient une hémolyse avec bilirubine totale a 21mg/I et
la bilirubine conjuguée a 10 mg/l. le bilan qui objectivait
un déficit en vitamine B12 et B9, I’hépatite viral B et C
était normal. Devant cette ambiguité diagnostic, nous
avions décidé I’éventuel réalisation d’une biopsie des
ganglions cervicaux pour examen anatomo-pathologique
dont le résultat notait une semaine plus tard un
contingent lymphocytaire et des polynucléaires altérés,
concluait a une myosite. En plus de la réanimation
hématologique en concentré érythrocytaire, nous avions
instauré une tri-antibiothérapie associant imipéneme,
quinolone et imidazole. L’évolution 5 jours plus tard
était marquée par la persistance des symptomes, la
dégradation de 1’état général, 1’apparition d’une
bicytopénie qui devenait de plus en plus profonde avec
une anemie sévére a 4g/dl et une thrombopénie sévere a
7G/L. Nous avions décidé donc la réalisation de
I’immunophénotypage sur la moelle. En attente de
résultat, la patiente était traitée avec le support
transfusionnel en concentré érythrocytaire et plaquettaire
et un bolus de corticothérapie sous couverture
d’antibiothérapie. La patiente était décédée une semaine
plus tard dans un tableau d’une hémorragie cérébrale
probable car il s’était installé une hémorragie sous
conjonctivale avec la difficulté de la disponibilité des
culots plaquettaires. Le résultat de I’immunophénotypage
notait un mois plus tard les cellules qui exprimaient le
CD38, exprimaient pas les CD45, CD56 et CD 138
permettant de retenir le diagnostic en post mortem d’une
leucémie a plasmocyte.

Cas N°2 :

Nous avons recu en hospitalisation Mme N.Y, agée de 55
ans, cultivatrice de profession, célibataire avec trois
enfants, avec antécédent d’exposition aux pesticides
pendant 5 ans. Elle était adressée par le service de
consultation du CHU de Cocody. L’anamnése révélait
un une symptomatologie qui remontait a 3 semaines par
une toux productive, intermittente accompagnée d’une
fiévre permanente, d’une asthénie physique, de perte de
poids subjectif. Elle a été vue & la consultation externe du
CHU de Cocody. Le diagnostic initial d’une
pneumopathie a germe spécifique ou non spécifique a été
évoqué. La radiographie pulmonaire notait une opacité
pulmonaire bilatérale. L’intra-dermo-réactionnelle a la
tuberculine était anergique. Lé tubage gastrique a la
recherche de BAAR et le lavement broncho-alvéolaire
étaient strictement normaux. La patiente était traitée pour
une pneumopathie non spécifique par ’association de
I’amoxicilline-acide clavulanique. L’évolution clinique
était marquée par ’amendement des signes pulmonaires
et de la fievre, la persistance de 1’asthénie physique,
s’ajoute une tachycardie, un vertige. Un hémogramme de
contrdle notait une bicytopénie constituée d’anémie
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sévere a 2,5g/dl et une thrombopénie a 16G/L. Elle était
par la suite adressée dans notre service pour une prise en
charge. L’examen clinique notait une patiente consciente
avec un indice de performans de I’OMS a 3, une
température a 38°C. On notait des paleurs cutanéo-
mucqueuses, des ecchymoses cutanées diffuses. Il n’y
avait pas des adénopathies en périphérique. La rate et le
foie n’étaient pas palpables. L’auscultation pulmonaire
notait des rales dans les champs pulmonaires. Au plan
biologique, I’hémogramme notait une Hyperleucocytose
avec GB a 11,1G/L, PNN a 3,54G/L, Lymphocyte a
1,7G/L plasmocytes a 4,05G/L et une bicytopénie
constituée de 1’anémie a 6,4g/dl, d’'une thrombopénie a
24G/L. Le myélogramme notait une moelle riche avec la
présence des mégacaryocytes d’abondance et de
maturation normale. Il existait une plasmocytose
médullaire & 20%, dont certains sont en division et des
plasmoblastes. L’échographie abdominale notait une
hépato-splénomégalie homogéne. L’électrophorése des
protéines sériques notait une gamapathies polyclonales.
Les bilans explorant ma fonction hépatique notaient
ALAT a 67UIl/L, ASAT a 80UI/L, BT a 19 mg/l, BC a
6mg/l. Le diagnostic d’une leucémie a plasmoblastes
était évoqué du fait de I’évolution bruyante et la patiente
était prélevée pour I’'immunophénotypage qui devait étre
réalisée en France. L’immunofixation des protéines
sériques, la protéinurie de Bence Jones n’avaient pas été
réalisées faute de moyen financier. Une corticothérapie a
base de méthyl prednisone 120mg/jr associé a une
réanimation hématologique par les transfusions en culots
érythrocytaires et plaquettaires avec une double
antibiothérapie étaient initiés. La patiente était décédée
par la suite dans un tableau d’une anémie mal toléré.
L’immunophénotypage trois semaines était en faveur
d’une leucémie a plasmocyte par la présence des cellules
exprimant CD38, CD45 et n’exprimant pas le CD138.

DISCUSSION

Décrit pour la premiére fois par Gluzinski et
Reichenstein, la leucémie plasmocytaire est la variante la
plus agressive des gammapathies monoclonales définie
par une plasmocytose sanguine >20% [3, 9]. Elle
représente 1,4 & 2% des pathologies tumorales malignes
et 10% de toutes les hémopathies malignes [6]. Aux
Etats-Unis d’Amérique, I’incidence de la leucémie a
plasmocytes varie entre 0,02 a 0,03 pour 100.000
habitants majoritairement afro-américains. [5] En Inde la
prévalence est estimée a 1,89% en 2016 [6]. C’est une
entité rare pouvant étre primitive dans 1 a 4% ou
secondaire a un myélome évolutif dans 40 a 50% [1, 2, 3,
4].

Kyle RA et al avait retrouvé une médiane d’age entre 52
a 65 ans dans une étude portant sur 869 cas [10]. Une
autre étude épidémiologique incluant 291 patients
diagnostiqués entre 1973 et 2004, avait retrouvé un
médian de 67 ans [11]. C’est donc une affection qui
survient chez les sujets jeunes contrairement au myélome
multiple qui est une pathologie de ’adulte mir. Nos
deux patientes étaient des sujets jeunes avec les ages
respectifs de 38 ans et 55 ans. Au plan clinique, les
symptdmes sont polymorphes peuvent associés aux
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signes cliniques de myélome multiple. Parallelement a ce
dernier on retrouve des signes d’insuffisance
médullaires, le syndrome tumoral [5, 6]. Ces signes ont
retrouvé chez nos deux patientes. La premiere patiente
présentait des signes cliniques d’anémie, le syndrome
tumoral matérialisé par des adénopathies cervicales et
I’hépatosplénomégalies. Ce dernier signe était retrouvé
chez la deuxiéme patiente.  Au plan diagnostic,
I’hypothése d’une dyscrasie plasmocytaire n’avait pas
été évoquée au plan dans les deux cas. Le tableau
clinique du premier patient était dominé par des signes
d’infections de la sphére ORL. L’aspect atypique des
cellules a I’histologie des adénopathies laissait penser a
une adénite réactionnelle a une infection ORL. Ce qui
faisait omettre le diagnostic au début. L’age jeune de la
patiente, la rareté de la leucémie a plasmocyte, et
I’absence d’antécédent de myélome ni des signes
cliniques de ce dernier étaient ajoutés aux causes de cette
omission. De plus la relecture de myélogrammme réalisé
chez la premiere patiente et qui permet souvent le
diagnostic ~ d’une  leucémie concluait a une
érythroblastose. Les érythroblastes sont des cellules de
grande taille avec un noyau arrondi central, le
cytoplasme est basophile et en fonction du stade de
maturation devient acidophile. Cet aspect est plus proche
des plasmocytes ce qui peut porter confusion. C’est
comme le cas dans 1’étude de CHANL et al ou I’atypie
cellulaire n’a pas permis le diagnostic [12]. De plus le
tableau d’une érythroblastose se voie souvent dans le
contexte d’hémolyse. Effectivement le dosage des
bilirubines notait une discréte hémolyse. De plus
I’électrophorése notait une gammapathies polyclonales
signes commun d’un contexte inflammatoire tel présenté
le tableau clinique. Ces aspects expliquaient 1’omission
du diagnostic de la leucémie a plasmocytes au debut.
Dans les deux cas, I’immunofivation des protéines
sériques, la protéinurie de Bence Jones et le dosage des
chaines légeéres libres dans le sang et les urines devaient
étre utiles pour le diagnostic n’ont pas été réalisé. La
réalisation de ces examens dans notre contexte n’est pas
systématique du fait du cout élevé et ’insuffisance du
plateau technique souvent le recours a I’extérieur pour la
réalisation. Au plan diagnostic, le principal élément au
diagnostic est la présence d’une plasmocytose sanguine
> 2G/L. Ce qui était retrouvé dans notre étude avec
14,35G/L plasmocytes circulant dans le premier cas et
4,05G/L de plasmocytes circulants dans le deuxiéme cas.
Ces plasmocytes exprimaient le CD38 et le CD43. Elles
n’exprimaient pas le CD138, le CD56 et le CD45. Le
CD138 est un marqueur membranaires des plasmocytes
normaux et dysmorphiques et absent a la surface des
plasmocytes immatures. Le CD56 est un marqueur de
population lymphocytaire T, B et NK, son expression est
inconstante dans la dyscrasie plasmocytaire. D’apres
Tembhare PR et al le CD38 et CD138 sont les plus
importants marqueurs pour le diagnostic d’une leucémie
a plasmocytes [13]. L’expression des marqueurs
plasmocytaires CD38 et 1’absence d’expression de
CD138 dans notre étude confronte au diagnostic d’une
leucémie a plasmocyte d’aprées [13]. L’age jeune de nos
patientes, 1’évolution aigue de la symptomatologie,
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I’absence d’antécédent de myélome et cet aspect
immunophénotypique exclut la possibilit¢ d’une
leucémie secondaire a un myélome et laisse penser a une
leucémie primitive. Au plan thérapeutique, aucune
chimiothérapie n’a été instituée dans les deux cas du fait
de retard de diagnostic et 1’agressivité de cette forme de
leucémie qui avait entrainé le décés de nos patientes.
Certes, le traitement de la leucémie a plasmocytes est
mal codifié. Des cas de rémission compléte ont été
obtenus avec le traitement de myélome multiple [6].

CONCLUSION

Nous rapportons deux cas rares de leucémie a
plasmocytes afin de dégager les difficultés diagnostiques,
thérapeutiques et évolutives dans notre contexte et
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