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= Originaire de Georg1e®é.®a &
& R
= Arrivé en Suisse e 2017 (réfugié) Q@@@
& ¢
. \Q’% . ’ . . . .o(\\(Q
= Patient parlesuniquement le georgien = traduction par interprete
s &
-@"’5 &0&
il &
© . o, 7 Q;é

= Com@tbidités connues: &

et ribavirine &

= Hypothyroidie substituée & ()
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Arrivé en Suisse en Mai 201'7\\(52 ans), reprise du dossier

&

- Aout 2016 (Georgie): boo\‘°°
AVC thalamique gauche ayet&deflcit sensitif hémicorporel droit |
s &
= Depuis Septembre 201€§ (\
faiblesse distale gﬁ membre inférieur droit «sur séquelles d’AVC» & Q’
- Début 2017; .+
falbless%ﬂﬁwembre inférieur gauche @@@é&

stabilité clinique




= Fonctions supérieures: dans la forme

G Q}S\@
= Nerfs craniens: sans deﬁcolt‘ Rotation externe épaules M4+ SM4+
& N4
= Force axiale conservées &
;‘ Extension poignet/doigts M+ F M4+
= Aréflexie généralis\é% ~
Dorsiflexion du pied 3 M3
= Hypoesthésie t@éto algique > \2@’
= en gant (1 /& ‘distal avant- bras) Eversion pied {\0"@ MO MO
= en chaugsette (jusqu’au genou) ‘&é@%
. Hypop%lleste51e Flexion plantaire pied ° M1 M1
&O
* Trouble proprioception orteils Flexion/extension g’tells MO MO
= Légere ataxie proprioceptive m.i. &\fb
= Marche: steppage, funambule difficile 500«5&
= Romberg positif @«@""Q 7Y
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ENMG: étude de\eeﬂnuctmn motrice

Nerve Distance  Latency pﬂrﬂﬂ’e Area % Dur Velocity
recordings (mm) (ms) 8 ml) (mVims) prox/dist  (ms)  [(m/s)
Stimulus Site & (surface)

Median.R Abductor pollicis brayes.R

Wrist (53) 64 26.0 7.4 -

Elbow 215 Q,G 3 Z.0 28.4 108.9 8.0 \Q}b\

Ulnar.R Abductor digitig finimi.R &

Wrist 70 & 4.6 8.4 22.8 6.3 &

Below elbow gfg 9.8 6.3 20.6 90.5 8.4 @ &

Elbow £40 10.6 5.8 19.4 942 7.9 et &

Peroneal.R @tensor digitorum brevis.R \)g;\@(\

Ankle & NR &

Below im‘ée &e@

Pergfieal.R Tibialis anterior.R U©

Fippla (head) 6.3 0.2 1.4 43.5 0.0 °
qﬂgfnpllteal fossa 7.1 0.1 0.6 El.@@@

Peroneal.L Extensor digitorum brevis.L 6&0

Ankle NR <&

Peroneal.L Tibialis anterior.L &

Fibula (head) o

Tibial.R Abductor hallucis.R &

Ankle NR N

Tibial.L Abductor hallucis.L (ﬁo‘o“\ //\
Ankle NR NS \&
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ENMG: ondes F et.conduction sensitive

23
&
Late Spinal Responses (F-wayes)
Nerve recordings M:;mfaf (ms)  Max Laf fms) FPersistence F-M Latency
o . (ms)
Median.R Abductor pollicis @ NR NR Technique? \ég*"”
brevis & &
Ulnar.R Abductor digittnin ~ 20.9 30.0 87.5 12.9 0&@\\0
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En résume .

= Selon anamnese: &

%)
\S‘

installation d’un def1c1t d“e force du MID

e}
o

(probablement sous; e‘stlme dans le contexte du trouble sensitif post: AVC

suivi quelque mQ;i% apres par un déficit du MIG N

Q; Ko

=AU examerléiectro -clinique (1.5 ans depuis le début des symﬂfhtomes) deficit

sensmv@“moteur relativement symétrique et distal, d’ alLMre axonale

= Pas d’autre signe d’atteinte systemique %«%‘2

(hormis ’hypothyroidie et [’hépatite C connueﬁg
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A ce stade, quelle hyy
peut étre evaquee‘?

(plu51eurs reponses p“os&bles)

Polyneuropakﬁe sensitivo-motrice axonale longueuré
dependaﬁte &

Q <
N S
<< @e»

2. Mon@hevrlte multiple, avec déficit conflueno’e

3. PIDC multifocale (syndrome de Lewm-S@Wnner)

&O
&)

4. Radiculopathie multi-étagee
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5. Syndromes canalaires multiples”
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A ce stade, quélle
peut étre evéquee?

o
\S‘

Polyneuropakﬁe sensitivo-motrice axonale longueur«é

dependaﬁte &
& &
) @"*"’6&@ Qéobo*°°
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3. P W
4. Radiculopathie multi-etagee éf&b

5. Syndromes canalaires multipleﬁ
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Investigations effectuées

&

00
S

©

&
<
= Bilan biologique: &

. .

» Formule sanguiste: normale &
X o

& ¢

- Pas de syndrome inflammatoire e

N &

50 7 . ’
- Fonctions hepatique et renale: dans la norme S
©

- HbA1C: 4.7% &
= Vitamines B6, B9, B12 dans la norme &

\ V4 . . \60 . .
= Electrophorese serique avec immunosoustraction: pas de gammapathie
Uil A\
[

v
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Biopsie nerf-muscle

6\0

Muscle tibial antérieur gauche, hIDpSIE Shlrurglcale
- Atrophie neurogene avec g{ﬁnes de réinnervation.
- Rares fibres musculalreé\ en necrosefmyonhau|efreuenerescence
- Traces d’infiltrat Iymgﬁncytalre autour de vaisseaux de tout petit calibre. ¢
- Dépots de la puﬂlqﬁtermlnale du complément dans les capillaires. o

- Cf. description gwt:ruscnplque et commentaire.
5

Diagnostic retenu:
mononévrite multiple sur probable vasculite des petits vaisseaux
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= Poursuite corticothérapie (degres@on lente):

60

bonne réponse initiale ( doulo@urs / force)
s

= Juillet 2018: détectigﬁ‘%’une polyglobulie (Hb 183 g/l, JAK2 et PBM nggatlfs)

Q> @
AN =&
®é< N

= Aout 2018: US K(Sffiivi hépatite C): lésions hepatiques suspectes &

@Q) <9

- IRM: hgmanglomes decouverte d’une «dysplasie flbreusgﬁ du sternum»

- Eté - automne 2019 (prednisone 10 mg): S

Aggravation du déficit moteur avec tetraparesL@ dlstale severe installée sur les 6

. . Qfﬂ© séi
derniers mois *



Quelle attitude face a l’gvi)lutlon défavorable?
(une réponse) 4

Q{b{\\
= Le patient est cortico- dependant et tolére mal le sevrage en corticoides

- j’augmente la dose de predmsone et je le revois dans 1 mois

&O

= Polyglobulie, dysplasie o;ﬁeuse est-ce qu’il y a une atteinte systemique? .\Q\e*

—>je reprends tout l@%bllan (réévaluation clinique, ENMG, examens compl@mentalres)
@ o

= Le patient deveekoppe une myopathie aux corticoides &
N @Q@

—2>je conﬁ#me ce diagnostic par des myographies et accelere la>°decr01$sance de la

preda‘?sone R
0"0

= J’ai un doute sur l’observance thérapeutique (a été blgﬁ pendant plus d’un an et la

decroissance de la prednisone a ete faite correctement)

O

- je remonte la prednisone a 20 mg et contac;g;eé le médecin traitant pour verifier

6”% @
observance v



Quelle attitude face é@ﬁévolution défavorable?

Q
= Le patient est cortico- dependant et tolére mal le sevrage en corticoides

- j’augmente la dose de predmsone et je le revois dans 1 mois

&O

= Le patient deveekoppe une myopathie aux corticoides &
R @Q@
—2>je conﬁ#me ce diagnostic par des myographies et accélére la*décroissance de la

AQ’

preda‘?sone R
0"0

= J’ai un doute sur l’observance thérapeutique (a été blgﬁ pendant plus d’un an et la

decroissance de la prednisone a ete faite correctem’ent)

O

- je remonte la prednisone a 20 mg et contac;g;eé le médecin traitant pour verifier

q/"lx
observance >
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Evolution, suite

&
0606\
= Aggravation progressive de l@@force avec tetraparesie distale severe
S

. . . Q;él'@% . ’ <@
= Apparition de multiples.fiemangiomes cutanes R
© \\Q,
<87 g

= Flush cutanés & &
66\ b\}(,;\\O

= Surcharge hydfique avec cedemes récidivants o
=\

©
w°
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= Bilan ophtalmologique: maculopathie exsudative et papilléedéme bilatéral

&O
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ENMG de controéle’(conduction motrice)

\\00@
c\’o
Nerve recordings Distance «"%arem}f Amplitude Area % prox/arst Dur Velocity (my/s)
Stimulus Site {mmj © (ms) (mi) (mlims) (surface) (ms) .
Median.R Abductor pollicis brevis, s &
Wrist s (88) 03 1.9 05 &5
Elbow @ 255 : 0.1 0.4 19.2 13.0," 15.6
Ulnar.R Abductor digiti rngrlml ,Q)(&Q
Wrist o 80 4.6 0.2 1.2 sH.1
Median.L Ahductnreavnlllcm brevis.L &
Wrist o 0.8 2.2 <& 51
Elbow Q,o@ 240 20.35 0.6 1.6 I-"III‘.%III’\o 4.9 18.8
Ulnar.L Ahqw;?ctnr digiti minimi.L bfg
wrist ¥ 80 5.3 2.6 9.1 & 6.4
Below elbow 215 15.7 1.8 8.5 ,\o&b 93.3 8.9 20.6
\‘bé(éz
'e?%b@
-@"’50&0
q(/-o@
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Lors de ’hospitalisation

[y

= Mise en évidence de:
&\6{@ s

= organomegalie ghgpato-spléno-mégalie)
&

A i, .
: ProgressionQ'QLéQ’sions cutanees avec hemangiomes diffus et hyperpigmentation

@'Q
)
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s°°

: Profusigﬁ&ganglionnaire sus- et sous-diaphragmatique

o .
i &

= Immunosoustraction sérique: normale. &

- Electrophorése protéines urinaires avec immungfixation:

0\(\

présence d’une gammapathie monoclonale%a@%oha?nes lambda

Qflil/@
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Quelle attltuﬂe a ce stade?

(une réponse) &
&

Q)é@
. Dosage anticorps Anti-gangliosides et traitement par IVIG

. Dosage anti MﬁO et Anti PR3; traitement par cyclophogﬁ%amlde

o‘(\ @Q
@

. Dosage, VEGF et PET-CT scan du corps entier .

. Ponction lombaire et nouvelle biopsie nerveuse

&
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Quelle attituide a ce stade?

@Q

<
(=] S\\'@ N

Q;é@
1. Dosage anticorps ahti-gangliosides et traitement par IVIG ¢

S 'S

2. Dosage anti-éMﬁO et Anti PR3; traitement par cyclophgﬁfwamide

o‘(\@ @QK
3 o <
. in]’@(& 'Q?eé@e

V 6\@*

4. Ponction lombaire et nouvelle biopsie nerveuyse
&
‘Q?b@\(b
@50&0
&
619'©q/




X9’
>
)

Dosage VEGF: 1730 pg/ml (N<300 pg/mij
&

<
<&
PET/CT FDG CORPS ENTIER 006@
é\
Au niveau ostéo-médullaire : Q@b\)
Hypermétabolisme intense de la dysg\LaQsie fibreuse connue du manubrium sternal (SUVmax 11.3).
S
>y &
‘Q)@Q’ée ‘(’\@}6
Examen microscopique : s &
\

1,2) Les prélévements adu,a%%és échantillonnent un matériel hématique comportant quelques travées ﬂss%&%es
fragmentées et essentiell@?ﬁent constitué de nappes diffuses de cellules plasmocytaires de taille moyenne [(:-Grqé{f@ntant
une anisocaryose modkréee et des noyaux a la chromatine tantét dense, tantdt motiée, sans nucléole vigble. S'y
entremélent quelqug&"’exceptinnnelles cellules histiocytaires et quelques rares formes segmentées sans c@ﬁidence de
précurseurs hémg@poiétiques formellement reconnaissables. On note par ailleurs de rares dépots hésﬁjsidériniques
épars. L'argentgffon met en évidence une augmentation modérée de la trame réticulinique associéeeia%‘?'inﬂnrat tumoral
(équivalent I\#P—E}. Il n'y a pas de dépdts biréfringents a la coloration de rouge Congo. <>

Anticorps fillisés pour immunohistochimie (accréditée sur plateforme Ventana): CD138 (B-Ag8), CD20 (L26), CD3
(2GVE)nED56/NCAM (CD564), Cycline D1 (SP4), IGA (Dako A0262), IGG (Dako Amza}é@eﬁam (Dako A0425), ch.
Legéres Kappa (Dako A019110), ch. Léegéres Lambda (DakoA019302). &
Les cellules tumorales sont diffusément positives pour CD138, faiblement et partiell-;p%nt positives pour CD56 et
négatives pour cycline D1. CD3 marque quelques éléments lymphoides entrem@les épars et CD20 quelgues
exceptionnels lymphocytes B. Les plasmocytes sont négatifs pour CD20. lls sont mqgﬁtypiques pour Lambda ; Kappa ne
marquant que d'exceptionnels plasmocytes dispersés. Absence de mise en evidgnice d'expression monotypique d'une

chaine lourde ; IgM, IgA et IgG mettent en évidence une imprégnation inet)gfsmielle principalement en bordure du

prélévement. N

s°°

=S

DIAGNOSTIC: &
Sternum, biopsie : néoplasie a plasmocytes Ig Lambda ; absence %@ﬁépﬁtﬁ amyloides (coloration rouge Congo).
v




TABLE I. Criteria for the Diagnosis of PDE\@@ Syndrome?

'\ N
Mandatory major 1. Polynewgbpathy (typically demyelinating)
criteria 2. Mongtlonal plasma cell-proliferative
digbrder (almost always &)
Other major criteria B.Q@i}astleman disease®
One required &eﬁ. Sclerotic bone lesions
*© 5. VEGF elevation o
Minor criteria b&é"’ 6. Organomegaly (splenomegaly, ‘ &‘"@\
5 hepatomegaly, or lymphadenopathy) S
& 7. Extravascular volume overload (edema, {b&e\‘\e
A pleural effusion, or ascites) @
S 8. Endocrinopathy (adrenal, thyroid,P pituitary O
\(b, " ] . ¥ 1 1 \OQ
& gonadal, parathyroid, and &
.006 . b \06
S pancreatic”®) o
_ @"’5 9. Skin changes (hyperpigmentation, ,\06‘&
©ff>°’ hypertrichosis, glomeruloid hemangiamatg@@'
%&” plethora, acrocyanosis, flushing, and &
white nails) &
10. Papilledema >
\ - e K

Dispenzieri - Am J Hematol 2014
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Traitement et evolution

= Traitement de radlotheraple@ﬂbelwrant 38 Gy (en 19 fractions de 2 Gy), du
21.01.2020 au 19.02. 202@‘*

‘\\ &

fb o(\

Au controle a 1Q;annee &

<
5 R

: Amehoraﬁon de la force notamment au niveau des mains, Amélioration marche et

5\@

equ1l1bre périmetre augmenté de 150 a 400 m &o@‘
<&

= Vigorimétre : D 38 = 55 kPa; G 56 > 70 kPa ¢
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ENMG de controle{conduction motrice)

&6
Janvier 2021 (ge@g
&
&
\Q’@
Nerve recordings Dr'sfan:gf\ Latency  Ampiitude Area % prox/dist Dur Velgcity (mys
Stimulus Site {mmff (ms) (mi) (mlims) (surface) (ms) , \(.\@}b
Median.R Abductor pollicis hregt?E R &
\Q)
Wrist & 1.3 4.3 5.8 Q&"’
Elbow eQ 230 - 0.6 2.0 45.6 5{63& 34.7
Ulnar.R Abductor d|g|tym|n|m| R 5
Wrist &@ 80 4.4 0.4 2.6 & & 6.0
Below elbow so‘ 240 10.8 0.8 2.9 110.4 &o@ 7.3 45.3
Median.L Abdgttor pollicis brevis.L <
_ v &°
Wrist ,{),@ 2.8 9.3 ry 2.0
Q 4
Elbow v 230 . 2.8 9.0 &6@5-5 2.9 20.4
Ulnar.L Abductor digiti minimi.L &
Wrist 80 4.1 3.3 0.1 ((éz‘ 6.3
Below elbow 230 11.4 2.8 E.Eée\‘b% /2.9 /.3 31.5
&
@"’50&
q(/-o'@




Lecons au rétroscope
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En retgﬂhpectlve...

= Troubles sensitifs (AVC) et,‘barnere linguistique:

surinterpréetation de La cmethue «en serie» des déeficits

&

: Surinterprétation des resultats histopathologiques f

&
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o
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Muscle tibial antérieur &
\ -
Q’Z’&&
S ;
(((Q' =~ Z
S 2 =0
& « =
Q@b = 3
\ 2 _—
Trés rares lymphocytes Tautour / —
des vaisseaux de petit«alibre - &
& 5
Q
& ‘\\Q)
«o‘)(o Q,b(\\
é{& 54 C5b9
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Dépots dans les petits ‘ A .@b@\ , O .
capillaires intermyocytaires ‘ "-&Qﬁf FUASIA W i N
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; = ‘ V = Q} o - e - - s
Nerf sural gauche | G O, N
P AR BRI ~se. - * Discretinfiltrat
Coupe semi-fine, bleu de toluidine "&QQ?‘ | O B G macrophagique intraneural
Perte axonomyélinique focale prédominant ,OQ@Q I e LR W R (CD68)
sur les fibres de grand calibre gl = AT 5 N\ -,
. ’ . " . ‘\
xs p 5 - !
-, 2
- ‘S @é\\(\
o ; - s
\ &
x oS
&
(QQ)
o)
&
e k. :
& 4
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&
& X
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Infiltrat par de trés ¥ : X

rares lymphocytes T
(CD3) en périphérie de

: vaisseaux de petit
calibre <
(f/b
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Take home@\@m@ssages

@Q

/\°°

'eo.) .\Q) ¢

examen systemlgye complet et detaille ,@&Q

= En cas de susplcmn d’atteinte hematologique et IS serique naﬁ%twe

comple:gé’r par une immunofixation des protéines urmalr@s‘;

\‘0

= Si ’evolution est defavorable ou inattendue: repetgr‘ un examen clinique et

électrophysiologiques complets lors des controles (prev01r du temps!)
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LIQUIDE CEPHALO-RACHIDIEN '0*(\
Numération gﬁ)‘rthmc;rtes [] (0} 1064 o &
Numera\tﬁn leucocytes  [](0-4) 1061 =] &
\S@ﬁlﬁ leucocytaire : [ non &%
<© effectué
'®°.J
&
&
&
<

Aspect avant centrifugation LCR @ Eau de
@ > roche

Couleur avant centrifugation Lc.é.&” ] Eau de
6{6 . roche

Aspect aprés r:entrlfugatlm? CR ] E-ﬁ

Couleur apres centrlfug,ﬁfnn LC.. [] Eau de *
g roche

F'rc-téﬁes totales LCR  [7] (150 - 450) mg4 1463 *H @
Albumnine LCR [ (80 - 300) mg/ 915 4y Pattern IEF: LCR%g@gatlf, sérum négatif.
- N
Quotient albumine (LCR/S b & <
uotient albumine { y O = E' Interprétatj@‘: Bucune anomalie du pattern des IgG n'est détectée.
Bandes oligoclonales IgG (commen... 7] E“‘ X
Glucose LCR [ mmold 32 & o0
L-lactate LCR [ 7](1.3 - 2.6) mmoll 1.65 & &(;@0%
Albumine sérique [ ](35-52) g/ 284 & 050"‘
CGuotient albumine (LCR!S) ] (= 8.0) x10*3 322 *Yy o
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