De la thrombopénie immune idiopathique au lymphome de Hodgkin :
a propos d’un cas .
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Introduction

Le purpura thrombopénique idiopathique (PTI) est une cytopenie auto-immune acquise ca-
ractérise par une destruction periphéerique des plaquettes, il peut étre primaire ou secon-
daire, notamment dans un contexte infectieux, immunologique ou néeoplasique, son asso-
ciation avec les hemopathies lymphoide est bien decrite, mais demeure rare avec le lym-
phome d’Hodgkin, rapportée dans moins de 1 a 2% des cas selon certain seérie, [1,2] . La
relation physiopathologique reste a discutée: phenomene paranéoplasique auto immun,
terrain immunologique particulier, ou association fortuite, nous rapportons I'observation
d'un jeune adulte, dont un PTIl nouvellement diagnostiqué a precede le diagnostic d'un
lymphome d’Hodgkin classique scléero-nodulaire.

L’objectif

Rapporter un cas rare d’association PTI et ymphome de Hodgkin, discuter des méca-
nismes physiopathologiques possibles et de souligner I'importance d’'une surveillance rap-
prochee des PTI afin de dépister precocement une hémopathie maligne sous-jacente.

L’observation

Un patient de sexe masculin agé de 25 ans, sans antécedents pathologiques particuliers,
qui s’etait présenté a la consultation en 2017 pour un syndrome hémorragique fait de pur-
pura cutaneé diffus, d'ecchymoses spontanées aevc un score hemorragique a 3, En l'ab-
sence de syndrome anemique ou infectieux, I'examen clinique a révele des aires ganglion-
naires libres, sans splenomeégalie ni hepatomegalie. Le reste de I'examen clinique est sans

particularite.

L'hémogramme a montré une thrombopenie symptomatique isolée sévere a 18 G/L, avec
un taux d’hémoglobine et une numération leucocytaire normales. Le frottis sanguin n'a ré-
veéle ni schizocytes ni blastes. Le myélogramme a objectivé un enrichissement médullaire
preserve avec une mégacaryocytose majoree, aspect compatible avec un purpura thrombo-
penique idiopathique (TPI).

Le bilan étiologique a réeveélé des serologies infectieuses negatives (VIH, VHB, VHC), un bi-
lan immunologique normale (FAN, anticorps antiphospholipides), une électrophorese des

protéines sans anomalie et un scanner thoraco-abdomino-pelvien sans particularite.

Le diagnostic de PTI isolé a été retenu. La corticothérapie par prednisone (1 mg/kg/jour) a
permis une récupeération rapide du taux de plaquettes au-dessus de 120 G/L en deux se-

maines, suivie d'une stabilisation autour de 150 G/L, sans recidive hémorragique au suivi.

En janvier 2018, le patient a presente une Bulky cervicale gauche de 10cm, des ADP cervi-
cale droit et micro ADP axillaires bilatérales évolutive, initialement attribuée a une tubercu-
lose ganglionnaire sur la base d'une cytoponction. L'augmentation du volume d’adénopa-
thie a conduit a une biopsie excisionnelle qui a confirmé le diagnostic de lymphome de
Hodgkin classique de type scléeronodulaire (CD15+, CD30+, EMA-). Le bilan d'extension a
revélé un volumineux stade IIB X supradiaphragmatique selon la classification d'Ann Arbor,
avec une volumineuse masse mediastinale et latero cervicale gauche. Le patient a éte pris
en charge par six séances de chimiothérapie type ABVD suivies d'une radiothérapie (30
Gy) des zones ganglionnaires cervicale, sus-claviculaire et médiastinale, obtenant une ré-

ponse complete.

Cependant, trois mois apres la rémission, une réecidive precoce a été observee au niveau
axillaire gauche, dans un territoire non irradié. Une nouvelle biopsie a confirmé le diagnostic
de rechute du lymphome hodgkinien sclérodulaire. Un traitement BEACOPP renforce a été
iInstaure, avec une reponse metaboliqgue complete (score de Deauville 3) obtenue apres
trois séances. Le patient a ensuite éte oriente vers un programme d'intensification thera-
peutique par autogreffe de cellules souches hematopoiétiques.

La re biopsie a confirme la présence d'un lymphome de Hodgkin a forme scléeronodulaire.

Sous traitement BEACOPP intensifie, une reponse metabolique complete (Deauville 3) a
été obtenue apres trois cycles.
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Discussion

L'association Purpura thrombopéenique auto-immun et lymphome de Hodgkin est une situation in-
habituelle dont la description dans la littérature se limite a des cas anecdotiques et dont la fre-
guence ne depasse pas 1-2% de I'ensemble des cas de lymphome hodgkinien [1,2].

Les thrombopénies immunologiques sont en effet beaucoup plus classiquement rencontrées au
cours des syndromes lymphoprolifératifs et le lymphome non hodgkinien que dans

la maladie de Hodgkin [6].

La nature et les mécanismes physiopathologiques restent inconnus . En effet, environ 75% des
cas de purpura thrombopénique auto-immun qui ont été decrits jusqu’a maintenant sont surve-
nus alors que la maladie de hodgkin était en remission complete et ne sont pas accompagnes ou
suivis de rechute ulterieure.

Ceci a permis a plusieurs auteurs de considérer I'association purpura thrombopénique auto-
Immun - maladie de Hodgkin comme étant une simple coincidence sans signification pronostique
particuliere [4,5]. D’autres, en revanche, ont souleve I'hypothese selon laquelle le purpura throm-
bopénique auto-immun serait le reflet d'un désordre immunitaire entrant dans la physiopathologie
de la maladie de hodgkin.

Ce qui expliquerait I'apparition de cas de purpura thrombopénique auto-immun inauguraux d’'un
lymphome hodgkinien ou revélant la rechute d'une maladie de Hodgkin

deja suivie [7,8].

Une étude recente est d'ailleurs venue a I'appui de cette hypothese en montrant une association
entre un certain nombre de maladies dysimmunitaires, dont le purpura thrombopénique auto-
Immun, et un risque accru de developper une maladie de Hodgkin [9].

Les données concernant l'efficacité de la corticotherapie en comparaison avec les purpura
thrombopénique autoimmun classiques isolés sont différentes selon les études avec un pourcen-
tage de rémission compléte qui va de 30% a 100% [6,8,12].

Ce cas illustre le fait que la PTI autant que une pathologie dysimmunitaire, constitue un facteur
de risque de devlopper un lymphome d’Hodgkin, ainsi illustre la complexité des formes volumi-
neuses et a haut risque de rechute precoce.

La prise en charge necessite des protocoles intensifs +/- immunothérapie et un projet
d'autogreffe.

Conclusion

Ce cas illustre une association rare entre une PTIl et un lymphome de Hodgkin.

Il souligne I'importance de surveiller toute les PTI chez I'adulte jeune, et cela a court et a long
terme, en particulier lorsqu'elle s'accompagne d'adenopathies.

L'évolution défavorable d'une maladie de Hodgkin volumineuse souligne le risque de rechute
precoce malgre une reponse initiale complete.

La prise en charge necessite un traitement adapté en particulier avec l'arrivé de 'immunothéra-
pie.

Par consequent, une infection de la prostate ne doit pas toujours étre considéerée comme bé-
nigne, mais peut revéler une hemopathie maligne sous-jacente.
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