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Cas clinique

Deux cas de localisation ganglionnaire
de la maladie de Whipple

Two cases of lymphadenopathy localization of Whippl e’s disease
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Résumé

La maladie de Whipple est une maladie bactérienne chronique multisystémique rare due a Tropheryma whipplei d’évolution spontanément
fatale. Bien que les manifestations gastro-intestinales soient les plus fréquentes, les formes extradigestives ne sont pas exceptionnelles. Les
auteurs rapportaient deux cas de maladie de Whipple chez deux hommes de 48 et 57 ans découverte a I'occasion d’'un examen anatomo-
pathologique d’'une piéce biopsique ganglionnaire. lls présentaient une altération de I'état général, une fiévre, des diarrhées et douleurs abdo-
minales, une poly adénopathie et un syndrome de malabsorption. L'évolution sous antibiotique était favorable. Une maladie de Whipple doit
étre évoquée devant un syndrome de malabsorption associé a une polyadénopathie.
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Abstract

Whipple’s disease is a rare multisystemic bacterial chronic disease due to Tropheryma whipplei with spontaneously fatal evolution. Although
gastro-intestinal demonstrations are most frequent, extra digestive forms are not exceptional. The authors reported two cases of Whipple's
disease in two men of 48 and 57 years discovered on pathological examination of a node biopsy. They presented a deterioration of the gen-

eral state, fever, diarrheas and abdominal pain, lymphadenopathy and malabsorption syndrome. Outcome was favorable with antibiotic ther-

apy. Whipple’s disease can be considered in case of malabsorption syndrome associated with a lymphadenopathy.
Keywords: Whipple's disease, Tropheryma whipplei, lymphadenopathy localization, malabsorption syndrome

Introduction

La maladie de Whipple est une maladie bactérien-
ne chronique multisystémique rare due a Tropheryma
whipplei d'évolution spontanément défavorable. Son
expression est habituellement gastro-intestinale mais
les localisations extra digestives ne sont pas excep-
tionnelles telles que les manifestations ganglionnaires.
A travers deux observations, les auteurs rapportaient
des cas de maladie de Whipple découverte a l'occa-
sion d’une manifestation ganglionnaire.

Observations

1. Observation 1

Un homme de 48 ans présentait depuis sept mois
des adénopathies cervicales et axillaires et une diarr-
hée liquidienne quasi-permanente. Il avait une altéra-
tion de I'état général avec perte de poids de 15 kg en 3

mois et une polyarthralgie diffuse. Cliniquement, a I'hé-

pital, il présentait un poids de 47 kg pour une taille de
170 cm (indice de masse corporelle & 16,2 kg/cm?),
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une pression artérielle a 110/70 mmHg, une tempéra-
ture a 38,3C, une fréquence cardiague a 80 batte-
ments par minute, une diarrhée liquidienne chronique,
une hépatomeégalie a bord inférieur mousse, indolore,
des adénopathies axillaires et inguinales bilatérales
(environ 1 cm de grand axe). Sur le plan paraclinique,
il avait une anémie microcytaire (taux d’hémoglobine a
8,01 g/dL, volume globulaire moyen & 71 u°), une hy-
poprotidémie (52 g/L), une hypoalbuminémie (30 g/L),
une hypocalcémie (1,9 mmol/L). La coproculture était
négative. La sérologie VIH et de Wright étaient négati-
ves. Le bilan immunologique (anticorps antinucléaire,
anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutrophi-
les, facteur rhumatoide) était normal. Le test au D xylo-
se était nettement perturbé et la recherche de stéatorr-
hée était positive. La radiographie du thorax était nor-
male. L'échographie et le scanner abdominal mon-
traient une hépatomégalie homogene (fleche hépati-
gue a 16 cm), des masses ganglionnaires en région
cceliaque et mésentérique et une splénomégalie ho-
mogeéne. La fibroscopie cesogastroduodénale montrait
une hernie hiatale, des zones oedematiées, érythéma-
teuses, et couverte de fines élevures blanchéatres au
niveau de la muqueuse duodénale. L'examen anato-
mopathologique des 5 fragments biopsiques du gréle
était normal. L'examen anatomopathologique d’'une
biopsie exérese d'une adénopathie axillaire confirmait
une infiltration majeure épithélioide sans cellule géante
ni nécrose caséeuse, PAS (periodic acid schiff) positi-
ve dont I'aspect était compatible avec une localisation
ganglionnaire d’'une maladie de Whipple. Le traitement
était symptomatique (antidiarrhéique, compléments
nutritionnels) et spécifique (sulfamethoxazole-
triméthoprime pendant 2 ans). L'évolution était mar-
qguée par une amélioration de I'état général, une prise
de poids progressive, une disparition de la diarrhée, et
une régression des adénopathies périphériques. Il n'y
avait pas de rechute clinique apres un recul de 2 ans.

2. Observation 2

Un homme de 57 ans présentait depuis 6 mois une
polyadénopathie périphérique, une altération de I'état
général, une perte de poids de 10 kg associée a des
polyarthralgies des grosses articulations. Il avait un
syndrome douloureux abdominal sus ombilical, a type
de torsion, sans trouble de transit, un état fébrile inter-
mittent avec clochers thermiques a 39T associés a
des frissons et sueurs nocturnes. Cliniquement, a I'en-
trée, il présentait une fievre a 38C, une pression arté-
rielle a 110/70 mmHg, une fréquence cardiaque a 80

Rakotoson et al.

battements par minute, un indice de masse corporelle
& 19,53 kg/cm? (50 kg pour une taille de 160 cm), une
hépatomégalie (fleche hépatique a 16 cm), des adéno-
pathies axillaires (environ 2 cm de grand axe), inguina-
les (environ 3 cm de grand axe) bilatérales, des adéno-
pathies latéro-cervicales gauches. Les examens para-
clinigues montraient une anémie microcytaire sévere
(taux d’hémoglobine a 6,7g/dL, volume globulaire
moyen & 76 p®), une hyperleucocytose (15000 par
mm?) & prédominance polynucléaire neutrophile (8300
par mm?), fer sérique & 5 pmol/L, une capacité de fixa-
tion de la sidérophiline a 39 umol/L, une ferritinémie a
392 ng/mL, une vitesse de sédimentation des hématies
a 86 mm, une hypocalcémie a 1,8 mmol/L, et une hy-
ponatrémie a 129 mmol/L. Le test au D xylose était
perturbé, la recherche de stéatorrhée était positive. La
coproculture et les hémocultures étaient négatives. Le
bilan immunologique (anticorps antinucléaire, anticorps
anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles, fac-
teur rhumatoide) était normal et la sérologie VIH était
négative. L’abdomen sans préparation montrait une
aérocolie et quelques niveaux hydro-aériques gréli-
ques. Le scanner et I'échographie abdominale ainsi
que la coloscopie étaient normaux. Le transit du gréle
montrait un aspect dilaté et inflammatoire du jéjunum.
La fibroscopie cesogastroduodénale montrait une duo-
dénite érosive importante érythémateuse circonféren-
tielle. L’'examen anatomopathologique des 4 fragments
biopsies de la muqueuse duodénale était normal.
L'examen anatomopathologique d'une biopsie gan-
glionnaire axillaire gauche montrait des macrophages
possédant des inclusions a PAS positives confirmant la
maladie de Whipple. Le traitement était symptomatique
(transfusion sanguine, compléments alimentaires, fer)
et spécifique (association doxycycline et hydroxychlo-
roquine pour une durée de 2 ans). L'évolution était cli-
niguement favorable avec une prise de poids et une
amélioration de I'état général aprés un recul de 2 ans.

Discussion

La maladie de Whipple est une maladie bactérienne
chronique multisystémique dont I'évolution est en gé-
néral fatale en I'absence de traitement [1]. Elle est rela-
tivement rare et I'incidence est estimée a 1/1 000
000 habitants [2,3]. Deux cas de maladie de Whipple
seulement étaient identifiés a I'hépital de Dax durant
une période de 16 ans. Cette maladie touche les pa-
tients de sexe masculin, de type caucasien, de race
blanche d’age moyen (80% des cas) [1], présentant
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dans un quart des cas un HLA-B27 positif [4]. C'est
une pathologie a expression gastro-intestinale majeure
et les manifestations extra-intestinales peuvent précé-
der plusieurs années le diagnostic final [1]. La présen-
tation clinique est trés variable et souvent révélée par
des manifestations articulaires (65 %) ou digestives
(15%) [5,6]. Elle associe une altération de I'état géné-
ral et une diarrhée, précédées dans trois quarts des
cas par une atteinte articulaire qui évolue en moyenne
pendant six ans. Malgré la présence de symptomes
gastro-intestinaux chez nos 2 malades, le diagnostic
de la maladie de Whipple était posé devant la positivité
des examens histologiques des prélévements gan-
glionnaires sept mois apres le début des manifesta-
tions clinigues. Néanmoins, I'atteinte gastro-intestinale
peut étre absente cliniguement et méme parfois en
histologie, voire par amplification génique [7,8]. Hirs-
brunner-Erni et al. [9] rapportaient 2 cas de maladie de
Whipple sans manifestation digestive, diagnostiqués
devant la positivité des examens anatomo-
pathologiques des préléevements extra-intestinaux
(ganglionnaire et vertébral).

L'évolution de la maladie est caractérisée par une
progression implacable et conduit au déces en I'absen-
ce d'antibiothérapie [1,10-12]. Les antibiotiques procu-
rent habituellement une amélioration de I'état clinique
du patient et dans la majorité des cas conduisent a une
rémission durable [9,10]. Le choix et la durée du traite-
ment sont probabilistes et des réponses immédiates au
traitement sont constatées [1]. Nous avons choisi le
sulfamethoxazole-triméthoprime chez le premier mala-
de et la doxycycline chez le deuxieme malade de fagon
probabiliste. Ces molécules étaient utilisées pendant
une période suffisamment longue (2 ans chez nos ma-
lades) devant la fréquence élevée des rechutes [13].
La plupart des patients avaient une évolution favorable
sous antibiothérapie particulierement sous trimethopri-
me- sulfamethoxazole [13]. Les patients qui présentent
des rechutes multiples, parfois méme plusieurs années
apres la fin du traitement ne sont pas capables d'élimi-
ner suffisamment la bactérie [13]. Aprés un recul de
deux ans nos deux malades ne présentaient pas de
rechute clinique. Malgré I'efficacité de I'antibiothérapie,
Muller et al. proposaient une immunothérapie
(reconstituant les fonctions immunitaires cellulaires) en
complément de I'antibiothérapie chez les malades pré-
sentant une rechute [13].
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Conclusion

En tant que maladie multisystémique, les présenta-
tions cliniques de la maladie de Whipple sont variables
parmi lesquelles les manifestations ganglionnaires.
Malgré sa sensibilité aux antibiotiques, I'évolution sans
traitement de la maladie de Whipple est fatale. La loca-
lisation ganglionnaire de cette pathologie n’est pas ex-
ceptionnelle et il faut savoir I'évoquer devant une poly-
adénopathie associée a un syndrome de malabsorp-
tion.
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