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La leucémie a plasmocytes primitive :

a propos d’un cas
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INTRODUCTION

La leucémie a plasmocytes monoclonaux (LP) est un sous-type rare et agressif du myélome multiple. On distingue deux formes : la forme primitive
survenant de novo (la leucemie a plasmocytes primitive) et la forme secondaire survenant dans l'évolution d'un myélome multiple déja connu

(leucémie a plasmocytes secondaire).

International myeloma working group (L'IMWG) , en 2021, établit un nouveau critere de définition a 'hémogramme en admettant un taux de
plasmocytes >5% de la formule leucocytaire ; concretement, les patients ayant une plasmocytose sanguine comprise entre 5 et 20% de la formule
leucocytaire sont éligibles pour les traitements et essais cliniques du « Myelome agressif » (1)

Notre observation fait état d'un cas de LP primitive diagnostiqué recemment au service d'hématologie du CHU Mohammed VI d’'Oujda.

Figure: Myélogramme montrant la présence de plasmocytes matures avec des signes de dystrophie nucléaire/ cytoplasmique et de plasmoblastes

OBSERVATION

DISCUSSION

Nous rapportons le cas d’'un patient agé de 67
ans, admis aux urgences pour un syndrome
hémorragique, un syndrome anémigue avec
alteration de Il'état genéral. Le scanner a
montré des léesions ostéolytigues du corps
vertébral D10-D9.

Le bilan biochimigue a révélé une
hypercalcemie a 110 mg/l, une créeatininémie de
25.47 mg/l, un taux de b2microglobuline a
17.12 mg/l, LDH a 3325 Ul/l et un pic suspect
migrant dans la zone des betal globuline avec
Hypogammaglobulinémie a ['électrophorese
des protéines sérique. L'immunofixation sérique
a mis en évidence une nette bande au niveau
lambda et qui n'a pas de correspondance au
niveau des 1igG, IgA, IgM, igD, IgE
L'immunofixation urinaire mettant en évidence
une chaine I|égere libre de type lambda.
L’hémogramme avait objectivé une anémie
macrocytaire aregénérative a 7 g/dl, ainsi
qu'une thrombopénie a 34 G/l. Le frottis
sanguin a révelé la présence de 19 % de
plasmocytes soit 3760/mm3. Le myelogramme
a montré une Infiltration a 87 % par des
plasmocytes tres dysplasiques avec présence
de tres nombreuses formes immatures. En se
basant sur ces données clinicobiologiques, le
diagnostic d’'une leucémie a plasmocytes a
chaine legere a éte retenu.

La leucémie a plasmocytes représente 1 a 2 % des néoplasies plasmocytaires, elle est
caractérisee par une prolifération maligne de cellules plasmocytaires habituellement sécrétantes
responsable d'une plasmocytose sanguine supeérieure a 0,5G/I ou un taux de plasmocytes
superieur a 5% des leucocytes (2), Elle peut étre primitive dans 50% a 70% des cas. L'age
median au diagnostic est de 55 ans, alors qu’il est de 66 ans pour la leucémie a plasmocytes
secondaire. Elle comporte une présentation clinique classiqgue associant asthénie, douleurs
osseuses, syndrome anemique et hémorragigue. Cependant, le tableau est plus agressif gue
celui du MM avec une plus grande fréquence des atteintes extramédullaires, essentiellement les
atteintes hépatiques et splenigues (3) .La frequence des lesions osseuses lytigues est plus faible
gue dans le MM.

L'examen cytologigue minutieux du frottis sanguin constitue une étape cruciale permettant de
poser le diagnostic d’'une LP. Une hyperleucocytose est frequemment observée. L'anemie et la
thrombopénie sont constantes . Le myélogramme révele une infiltration diffuse par des
plasmocytes variant de 50 a 100%. Elle est faite de plasmocytes matures avec des signes de
dystrophie nucléaire ou cytoplasmique et de plasmoblastes (2).

L’hypercalcemie et l'insuffisance rénale sont plus fréqguentes dans la LP que dans le MM .Un taux
sérique éleve de la b2-microglobuline, reflet de la masse tumorale, est retrouvé dans 65 % des
cas de LP. Le LDH sérigue, facteur de pronostic pejoratif, est augmenté dans 48 % des cas de LP

(3). Une immunoglobuline monoclonale est retrouvée dans plus de 95% des cas. Son profil

Immunophénotypique proche de celui du MM. L’hyperexpression des antigénes de surface CD
38 et du CD138 est freqguente, 'immunophénotypage de ce patient n'’a pas été realisé. Le
caryotype est presgue toujours complexe, avec nombreux gains et pertes de chromosomes et
diverses translocations (translocation 14g32) .

Le traitement de la LP dépendra de l'age, du contexte cliniqgue, du bilan d'extension et des
parametres biologiques (4) il reste pour I'heure tres peu satisfaisant. Toutefois, le développement
de 'immunothérapie : les CAR-T cells et de molécules innovantes visant le micro-environnement

tumoral ont permis une amélioration du pronostic et de la qualité de vie des patients(b) .

CONCLUSION

La leucemie a plasmocytes est une affection rare, elle possede des caracteres communs avec le MM mais présente également des particularités
cliniques, biologiques et pronostiques. L'examen minutieux du frottis sanguin reste un élément clé du diagnostic. La LP se caracterise par un tableau
clinique agressif avec des localisations extra-medullaires frequentes et des anomalies biologiques plus séveres que dans le myelome multiple (MM).
La LP reste une maladie incurable malgré 'emergence de nouvelles thérapies .
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