Histiocytose ganglionnaire non langerhansienne revélatrice d’'une Maladie de
Whipple : a propos d’un cas
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€) nTRODUCTION

PRESENTATION DU CAS

« Femme de 62 ans, antécédent de kyste hydatique hpatigue opéré il y & 10 ans

Donneées ¢ Douleurs abdominales diffuses modérées depuis une samaine, sans nausée, vomissement ni diarrhée,

rare causée par Tropheryma whipplei, un bacille intracellulaire cliniques s Asthénie importante, ancraxie ot perte pondérale de 6 kg en 3 mais, sans Hdvre fi sueurs Rocturnes

& Examen : patiente apyrétique, abdomen scuple el indolore, pas d'hépatosplénomeagalie m ' adénopathie,

, ® La maladie de Whipple est une infection bactérienne systémique

gram-positif.

Bilan * Hémogramme norrmal : Hb 12,8 g/dl, lewcocytes & 300¢mm’, plagquettes 280 000/ mm.
* W5 légérement augmentée, CRP 18 mgiL.
& Bilans hépatique, rénal, phosphocalcigue, LDH et B2-micreglobuling : normaux,

#® Elle touche prcipalement Fintestin gréle, mais peut également
atteindre les articulations, le systérme nerveux central, ke coaur,
les yaux ou encore las ganglons lymphatiques [1].

blelogigue

_ Scanner abdomino-pelien : multiples adénopathies coelio-masentériques et rétro-péritonéales,
s dont certaimes néorotgues, (usgqu'd 19 = 13 mm. Pas de masse digestve m o infiltration péritonéale

s Laparssoope exploratnee aves exdrdse ganglionnaine mésenéngue.

Exploration * Histologie - adénite hstiocytlaire diffuse, sand grarulome ni profifération tumorale.
ganglionnaire o \mmunohistochimie | COGB diffus et intense, 5100 faible et focale, CO1a négatif
— prafil d'histioeytose non-Langerharnsenne. CD20, CD3, CD30 négatifs

malabsorption et arthralgies, mais de nombreux cas atypiques
ont &teé décrits, compliguant le diagnostic.

2o [B) <= Pe

* Histologsquement, elle se caractérise p:ar um_!' infiltration |:|E ¢ Causes infectieuses : IDR tuberculinique, PCR mycobacteries et bartonelles négatives,
macrophages spumeus contenant des inclusions PAS-positives sérologies toxoplasmase, EBY, CMY, VIM non contributives

dans la mugueuss digestive, La confirmation repose sur la
detection de FADN de T. whipplei par PCR [1,3].

é #® La présentation clinigue classigue associe diarrhes chrongue,
"9y

Bilan ¢ Causes tumorales - pas de syndrome tumoral perpherique, myelogramme normal, histologie
eticlogigue Aan dvacatrice de lyrmphame,

« Causes auto-imeunes @ bilan ndgatif | pas de gramudomes Svogquant une sarcoidose

s Histiocytose langerhansenne ecartée (COMa et langerine négatifs)

Jo

. : : ;
Mous rapportons le cas d'une femme de 62 ans chez qui le diagnostic * [Biopsies duodénales, jEjunales et iléales - infiltration massive du chorion par des histiocytes spumeus
de la maladie de Whipple a été révélé dans un contexte inhabituel comenant uw matériel PAS-positif.

d'histiocytose ganglionnaire non-Langerhansienne. 13} I:Hagnmtln:. * PCR sur blocs de paraffine positive pour Tropharyma whipglel < diagnostic confirmé de maladie de Whipple
final et prise . Tonement ! céphalosporine de Je géndration IV pendant 2 semaines, relais dosycycline-hydroxychloroguine
en charge pour = 12 mois

* [Evolution favorable ;| amélicration rapide de I'état géndral, disparition des douleurs abdominales,
reprse pondérale de 3 ko d 2 mals,

3. FIGURE : ASPECTS HISTOPATHOLOGIQUES 4. DISCUSSION

(BIOPSIE DUODENALE)

e La maladie de Whipple, décrite pour la premiére fois par George Whipple en 1907,
est une affection systémique rare dont l'incidence est estimée a moins d'un cas par
million d"habitants [1]. Bien qu’elle touche plus fréequemment I'homme d'age moyen,
des cas féminins et gériatriques sont décrits, comme celui de notre patiente.

Les manifestations cliniques typiques associent des diarrhées chroniques,
malabsorption et arthralgies. Cependant, la littérature rapporte de nombreuses
formes atypiques, rendant le diagnostic souvent difficile. Fenollar et Raoult [1] ont
souligné que des présentations extra-digestives isolées, telles que des atteintes
neurologiques, cardiagues ou ganglionnaires, peuvent précéder de plusieurs années
les symptomes digestifs.

Sur le plan histopathologique, le diagnostic repose sur la mise en évidence, dans

les biopsies intestinales, de macrophages spumeux contenant un matériel PAS-positif.
La PCR sur tissu est I'examen de référence pour confirmer l'infection par T.
whipplei [3]. Dans notre cas, le diagnostic a été suspecté suite a une

histiocytose ganglionnaire non-Langerhansienne, entité rarement rapportée comme
mode de révélation de la maladie. Lagier et al. [2] ont décrit des situations similaires
ou I"histiocytose ganglionnaire représentait la manifestation inaugurale, en I'absence
de signes digestifs francs.

Le diagnostic différentiel de |I"histiocytose ganglionnaire est large, incluant les causes
infectieuses (tuberculose, mycobactéries atypiques, bartonellose, VIH), les lymphomes,
les maladies auto-immunes et les histiocytoses langerhansiennes. L'immunohistochimie
joue un roéle clé pour éliminer une origine tumorale ou une histiocytose
langerhansienne (CD1a, langerine négatifs) et orienter les investigations.

3 z : : 1 . e Le traitement repose sur une antibiothérapie prolongeée. La combinaison doxycycline—
Figure 01 : Histopathologie du duodénum dans la maladie de Whipple : hydroxychloroquine est recommandée pour une durée d’au moins 12 mois afin d’eviter

His*tit::cytes avec c}rl:nplasme granulaire FﬂS-anitif et résistant a la les rechutes [4,5]. Le pronostic est bon si le diagnostic est précoce. En |'absence de
diastase dans la lamina propria traitement, |'évolution peut é&tre fatale.

e Ce cas souligne l'importance d’'évoquer la maladie de Whipple devant toute histiocytose
ganglionnaire inexpliquée, méme en I'absence de symptéimes digestifs, afin d'éviter
un retard diagnostique et instaurer un traitement adapte.

S. CONCLUSION

S

QU LA

La maladie de Whipple est une maladie E Dewvant toute histiocytose ganglionnaire E Le diagnostic précoce et l'instauration d'une
systémique rare aux présentations variables. E non expliquée, la réalisation de biopsies E antibiothérapie prolongéee permettent une
L'histiocytose ganglionnaire peut en étre la E digestives et la recherche de T. whipplei E evolution favorable et préviennent

manifestation inaugurale, comme illustrée E doivent étre envisagees. E les complications.

par notre observation.

—
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