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1. L’observation

Un homme, dgé de 63 ans, était adressé en consultation de
médecine interne pour altération de I'état général avec perte de
poids évoluant depuis prés d'un an. Ses principaux antécédents
se résumaient en une cardiomyopathie ischémique avec double
pontage aorto-coronarien en 2001 et un tabagisme actif évalué a
22 paquets-années. Il vivait seul, n’avait pas d’enfants ni d’animaux.
Il ne rapportait aucun séjour a I'étranger récent et ne prenait aucun
traitement.

Le patient signalait un amaigrissement progressif de 17 kg
depuis le milieu de I'année 2016, soit une perte pondérale invo-
lontaire de 20 % de sa masse corporelle en un an. Une échographie
abdominale complétée par un scanner thoraco-abdomino-pelvien
(TAP) demandés par son médecin traitant avait retrouvé de nom-
breuses adénopathies mésentériques a centres nécrotiques avec
une taille maximale supérieure a 2 cm.

Ses plaintes somatiques se résumaient a une asthénie et
a des douleurs abdominales chroniques mal systématisées. Il
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ne rapportait pas de fiévre ni de sueurs nocturnes et n’avait
aucun trouble du transit. L’examen physique ne retrouvait pas
d’hépatosplénomégalie, ni de masse palpable. Il n'y avait pas
d’adénopathies périphériques. Le reste de I'examen était stricte-
ment normal. Le bilan biologique ne montrait pas de syndrome
inflammatoire (CRP <4 mg/L). La numération sanguine était la sui-
vante : leucocytes 8 g/L sans anomalie de la formule, hémoglobine
11g/dL avec VGM a 105 fL, plaquettes 498 g/L. La biologie rénale
et hépatique et la TSH étaient normales. La calcémie corrigée était
a 2,15 mmol/L. L’électrophoreése des protéines sériques ne révélait
pas d’anomalie en dehors d’'une hypoprotidémie a 58 g/L avec hypo-
albuminémie a 30 g/L. Les LDH étaient a 145 UI/L (n : 120-246) et la
32-microglobuline a 3,18 mg/L (n : 1,09-2,53). Les sérologies pour
le VIH, le VHB et le VHC étaient négatives. Le bilan immunologique
était normal a I'exception d’anticorps antinucléaires positifs au
1/320¢ isolés (ANCA, anticorps anti-antigénes nucléaires solubles,
anticorps anti-ADN natif, sous-classes d’IgG, complément total et
fractions C3/C4 normaux).

Un TEP-scanner ne mettait pas en évidence de fixation patho-
logique au niveau des adénopathies mésentériques mais un
hypermétabolisme de l'intestin gréle dans le flanc gauche. Un
contrble du scanner a cinq mois complété par une entéro-IRM
retrouvaient une coulée gangliono-tumorale mésentérique para-
médiane gauche de 5x7x13cm, sans anomalie viscérale ni
argument pour une maladie inflammatoire chronique de I'intestin
(Fig. 1).

Une gastroscopie et une coloscopie montraient un aspect
macroscopique normal. Les biopsies digestives ne mettaient pas
en évidence de malignité, mais uniquement une discréte aug-
mentation du nombre de lymphocytes intra-épithéliaux. La PCR
Tropheryma whipplei était négative, que ce soit sur le matériel
biopsique, dans la salive ou dans les selles. Une biopsie sous écho-
graphie d’une adénopathie mésentérique retrouvait une nécrose
d’origine indéterminée avec fibrose discrétement inflammatoire
péri-nécrotique. La coloration de Ziehl était négative. Une ccelio-
scopie exploratrice était finalement réalisée en octobre 2017. Les
constatations peropératoires faisaient état d’'un aspect tumoral
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Fig. 1. Scanner thoraco-abdomino-pelvien : coulée gangliono-tumorale mésentérique paramédiane gauche de 5 x 7 x 13 cm.

infiltrant avec un écoulement trouble séreux aprés la biopsie.
Le nouvel examen anatomopathologique était en faveur d’'une
adiponécrose circonscrite, sans signe de malignité. Les immuno-
marquages ALK et IgG4 étaient négatifs. La culture standard et
mycobactérie restait négative. A ce stade, avec l'aide de confréres
anatomo-pathologistes, un élément passé inapercu a I'imagerie
allait confirmer le diagnostic.

2. L’avis de I'’expert-consultant

Brigitte Ranque, service de médecine interne, hopital européen
Georges-Pompidou, 20, rue Leblanc, 75015 Paris.

I s’agit d'un homme 63 ans qui présente depuis prés d’'un an des
douleurs abdominales et un amaigrissement massif, sans fievre. Il
existe une anémie macrocytaire, la NFS étant normale par ailleurs.
On peut supposer qu’elle est d’origine centrale bien que le taux
de réticulocytes ne soit pas précisé, car LDH et bilirubine normaux
rendent une hémolyse peu probable. Les principales hypothéses
sont alors une hypothyroidie (mais la TSH est normale), une myé-
lodysplasie ou une carence vitaminique B12 ou folates. On constate
également une hypoalbuminémie sans syndrome inflammatoire
(CRP normale), ni protéinurie, ni signe d’insuffisance hépatocellu-
laire, qui semble donc secondaire a carence d’apport, possiblement
par malabsorption si le patient n’est pas anorexique. Enfin, on note
une hypocalcémie, dont il est bien précisé qu’elle est corrigée, qui
est difficile a analyser en I'absence de phosphorémie, calciurie et
parathormone, mais compatible avec une carence en vitamine D.
Au total, si I'on associe a la perte de poids massive une carence en
folate ou B12, en calcium et en albumine, il existe une forte suspi-
cion de malabsorption touchant non seulement les protides et les
lipides mais aussi les vitamines non liposolubles, donc non liée a
une insuffisance pancréatique ou biliaire. Une maladie de I'intestin
gréle est donc trés probable.

La fibroscopie et la coloscopie sont dites normales macroscopi-
quement (notamment on peut supposer qu'il n'y a pas d’atrophie
gastrique), mais il n’est pas précisé si le jéjunum a été observé.
Une biopsie « digestive » (Ia localisation précise n’est pas précisée,
possiblement jéjunale) montre une augmentation des lympho-
cytes intraépithéliaux. Nous pouvons donc évoquer une maladie
ceeliaque, et aimerions savoir s'il existait une atrophie villo-
sitaire sur la biopsie digestive, des IgA anti-transglutaminases
(et éventuellement anti-gliadine et anti-endomysium) et si
I'immunophénotypage des lymphocytes intra-épithéliaux retrou-
vait des cellules CD3+CD8+ et pas de réarrangement du TCR
gamma, pour s'assurer qu'il ne s’agit pas d'une sprue réfrac-
taire ou d’'un lymphome T digestif intraépithélial qui sont aussi
associés a une augmentation des lymphocytes intraépithéliaux.
Les autres causes de malabsorption ne semblent pas compa-
tibles avec le cas présenté. En particulier, il n'y pas d’argument
clinique ou biologique pour une sclérodermie (FAN positif sans
spécificité), une vascularite (pas de localisation extradigestive, de
syndrome inflammatoire ni d’ANCA positif) et 'examen anatomo-
pathologique digestif est peu évocateur de maladie inflammatoire
chronique du tube digestif (MICI).

L’analyse du scanner nous donne des éléments d’orientation
supplémentaires : on observe une infiltration mésentérique consti-
tuée d’éléments arrondis de plusieurs centimétres de diamétre, de
densité centrale liquidienne. La présence d’une paroi de densité tis-
sulaire bien visible permet d’éliminer des 1ésions de lymphangiome
kystique mais peut correspondre a des adénopathies (ou lésions
tumorales) mésentériques nécrotiques. Les biopsies de ces 1ésions
ne retrouvent pas de granulome, ni de cellules tumorales ni méme
d’inflammation mais une nécrose aspécifique entourée de fibrose
(sous échographie) puis une « liponécrose » (sous ccelioscopie).
On sait par ailleurs que ces lésions ne fixent pas au TEP-scanner,
ce qui élimine la majorité des causes infectieuses d’adénopathie
nécrotiques mésentériques (notamment mycobactéries, yersiniose
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