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INTRODUCTION

Avec l'eére des antirétroviraux hautement actifsydidence des cancers non classant SIDA,
notamment celle du lymphome de Hodgkin (LH), restable mais élevée, estimée a
0,65 pour 1000 personnes années [1]. Comparé 2opalgiion générale, le risque de

développer un LH est 20 fois plus élevé chez lesgmnes vivant avec le VIH (PVVIH) [2].

Le LH chez les PVVIH est caractérisé par un stadmeé au moment du diagnostic et par
une fréquence plus élevée des atteintes extra igangires, des symptdmes B, incluant

fievre, sueurs vespérales et amaigrissement ptiessouvent EBV positif [3].

Les localisations digestives sont rares au courdluwontrairement aux lymphomes non
hodgkiniens, comme le lymphome du MALT et lymphoBhéiffus a grandes cellules [4,5].
Nous rapportons le cas d’'une patiente infectéel@diH présentant un LH révélé par une

localisation digestive sans aucune atteinte gamgéioe.

OBSERVATION

Une jeune femme de 28 ans, dorigine Guyanaisef @@mise en réanimation pour
hémophagocytose lymphohistiocytaire. Le diagnodtiofection VIH 1 au stade CDC A3
avait été posé 6 mois auparavant. La charge vWéte était a 214 000 copies/ml et les
lymphocytes CD4 & 150/mimUn traitement antirétroviral associant ténofoeimtricitabine,
darunavir boosté était instauré et permettait édeaction de la charge virale a 228 copies/ml

un mois apres.

A l'admission, I'examen physique révélait une figvd 39°C, un ictére conjonctival, un
abdomen tendu, douloureux en hypochondre droinetdiarrhée. Les aires ganglionnaires

étaient libres, il n’existait pas d’hépatosplénoaiig



Le bilan biologique montrait une bicytopénie (hémbge : 5, 3 g/dl, plaquettes : 21G/L),
une acidose métabolique (pH: 7,25, PCo2: 7 mmHgO3-: 9 mM), une insuffisance
rénale aigue anurique (créatininémie : 1 105 uM} cholestase (bilirubine totale : 264 uM,
gamma glutamyl transférase : 103 Ul/L, phosphatasealines : 281 UI/L) et une cytolyse
hépatique(aspartate aminotransférase : 145 UI/L, alaninenatransférase : 52 UI/L). Le
taux de prothrombine était a 46 % et les triglyde&si a 2,73 mmol/L. La ferritinémie était
augmentée a 25 300 pg/L et les lactates déshydmegénLDH) a quatre fois la normale
supérieure. Les lymphocytes CD4 étaient & 1007minta charge virale était indétectable. Le
myélogramme confirmait le syndrome d’hémophago®/tgmphohistiocytaire. La recherche
d’une infection & mycobactérie Bartonella henselae était négative ainsi que la leishmaniose

et I'histoplasmose. La sérologie HHV8 était négativ

La tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne) imgectée du fait de I'insuffisance
rénale majeure, mettait en évidence un épaissisggragétal avec cedeme sous-muqueux des
parois gastrique et colique ainsi que de l'asdit@’existait pas d’hépatosplénomégalie, ni

d’adénomégalies profondes (Figure 1).

Le prélévement d’ascite ne mettait pas en éviddeceellules anormales. Le taux de protides
était & 9 g/L et les leucocytes étaient & 23/mba coloscopie était macroscopiquement

normale ainsi que les cing biopsies coliques.

Le diagnostic de LH était posé sur la biopsie astullaire qui montrait un aspect de
nécrose tumorale intéressant 80 % des espacesngstaliaires, avec au contact de la nécrose
et au niveau des espaces non nécrosés, une réaetawaphagique et histiocytaire associée a
des lymphocytes et plasmocytes. Au sein de ceadigiol polymorphe, il existait des cellules

de grande taille atypiques de type Reed Sternbeidodgkin like, exprimant le CD30 et



n'exprimant pas le CD20. L’hybridation EBV avecdande EBER était positive au niveau

des cellules tumorales.

Le diagnostic d’hémophagocytose lymphohistiocytasecondaire & un LH EBV+ stade IV
meédullaire étaitretenu. Une corticothérapie forte dose a 3 mg/kg/jet de I'étoposide

100 mg/n? (une injection) étaient prescrites.

L’évolution était lentement favorable avec apyreximrmalisation de la créatinémie et
amélioration du bilan hépatique (bilirubinémie teteéd 22 uM). La tomodensitométrie
thoraco-abdomino-pelvienne montrait une régressjaasi complete de I'épaississement
pariétal pancolique et gastrique. Néanmoins, attesd’aplasie (24 jours aprés étoposide),
I'état de la patiente se dégradait a nouveau, itld’'fene hémorragie digestive, compliquée de
choc hémorragique. Parallélement, le syndrome didpdagocytose lymphohistiocytaire
récidivait. La fibroscopie cesogastroduodénale divjgic des ulcérations multiples bulbaires
et duodénales. La coloscopie était macroscopiquemamale. L’angioscanner montrait a
nouveau un trés important épaississement des pgesisiques, de I'ensemble du cadre
colique et des anses jéjunales ainsi qu'une exdedim du produit de contraste en regard des
premieres anses gréles. Un geste d’embolisatioliqgeé était alors réalisé, suivi d'une
résection jéjunale proximale et une anastomosernertarminale en un temps.

L’analyse macroscopique de la piece opératoireaiteth évidence une zone d’ulcération de
5 mm de diamétre et une zone d’érosion d’aspecioh@gique de 3 mm. Au niveau de la
zone d’érosion, la sous-muqgueuse était infiltréeymagranulome renfermant des cellules de
Hodgkin (Figure 2A), a noyau hyperchromatique, éatd, des polynucléaires et de petits
lymphocytes. L'étude immunohistochimique montrait profil CD20-, CD30+, CD15+
(Figure 2B/C/D). L'hybridation EBV avec la sonde EB ainsi que I'immunohistochimie

avec l'anticorps anti-LMP1 étaient positives (Fig@E/F).



Compte tenu du risque élevé de translocation hiaotg secondaire a la chirurgie digestive,
la chimiothérapie du LH était différée et une ndleveure par étoposide et corticothérapie
(3 mg/kgl/jour) était prescrite. Cependant, I'éviant était malheureusement défavorable en
raison d'une neutropénie profonde compliquée d’tat de choc septique réfractaire sur

bactériémie &. coli secondaire a une translocation digestive.

DISCUSSION

Nous rapportons un cas d’hémophagocytose lymphotysaire sévere révélant un LH

EBV+ chez une PVVIH. A notre connaissance, il Salyi premier cas rapporté de LH avec
atteinte de lI'ensemble du tractus gastro-intestiestomac, intestin gréle et colon. Par
ailleurs, le mode de présentation du LH était égalt inhabituel avec atteinte de I'ensemble
du tractus gastro-intestinal en I'absence d’adétinigs périphériques ou profondes. Il faut
souligner néanmoins quepmpte tenu de la sévérité clinique de la patiener défaillance

multiviscérale, un PET- scan n'a pu étre réaliséndier également que les LH chez les
PVVIH traités par antirétroviraux sont principalemheobservés plus de 2 ans aprés
I'instauration du traitement antirétroviral et chées patients ayant un taux de lymphocytes
CD4 supérieurs & 350/ninfB]. En revanche, chez notre patiente, le LH éaignostiqué 6

mois aprés le début du traitement antirétrovirallest lymphocytes CD4 étaient bas a

100/mn?.

Des cas de LH avec atteinte isolée soit de I'imegtéle, du colon ou de I'estomac ont déja
été rapportés [4,6,7]. Morgan et al rapportait Edde localisation grélique dans une revue de
la littérature. Néanmoins, en raison de l'ancie@rdgs cas, seuls trois cas étaient des LH

confirmés immunohistologiquement [8].



Le diagnostic des lymphomes a localisation digestist souvent porté avec retard, apres des
investigations répétées [5,7,8n effet, I'aspect endoscopique peut étre normahettre en
évidence des lésions aspécifiques [4,7,10]. Aidans notre cas, les deux colonoscopies
étaient normales et la FOGD retrouvait des ulagénataspécifiques. Les biopsies peuvent étre
également non contributives [4] et le recours a dsection chirurgicale parfois nécessaire
[5,6]. Dans notre observation, les biopsies cokgétaient toutes normales, et le diagnostic de
LH au niveau digestif était posé sur une zone lindsée de la piéce opératoire malgré une
résection étendue du gréle (16 cm). En revanchiiolasie ostéo-médullaire entreprise afin
de rechercher une hémopathie expliquant le syndrorddnémophagocytose
lymphohistiocytaire, était d’emblée contributive permettait de poser rapidement le

diagnostic de LH.

Par ailleurs, I'aspect radiologique est le plusvent aspécifique [4—8]. Chez notre patiente, la
tomodensitométrie montrait un épaississement gadai digestive. Celui-ci avait régressé de
maniere concomitante a la régression du syndroméntphagocytose lymphohistiocytaire

sous traitement. Un aspect d'infiltration péri-qoike a déja été décrit associée a un LH de

I'iléon terminal [6] et & un LH colique [7].

CONCLUSION

Le LH compliqué d’'un syndrome d’hémophagocytose diiohistiocytaire est une urgence
diagnostique et thérapeutique. Les LH a localisatiigestive sont de diagnostic difficile avec
un aspect endoscopique, radiologique et des bmp#estives pouvant étre non contributifs.
Ces LH ne sont pas toujours associés a des adé@repadte clinicien se doit donc de réaliser
rapidement une biopsie ostéo-médullaire méme enbsdiace de syndrome

d’hémophagocytose lymphohistiocytaire.
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Figure 1. Coupe axiale de tomodensitométrie de I'abdomen infttée montrant un épaississement pariétal

avec cedéme sous-muqueux de la paroi colique

Figure 2. CT of abdomen showing parietal thickening with subosal edema of the colonic wall



Figure 3. A : coupe grélique (x40 HES) : granulome hodgkiniehe en cellules tumorales de type Hodgkin et
Reed Sternberg). B : CD20 (x40 IHC) : négativité des cellulesidedgkin. C : CD30 (x40 IHC) : positivité
membranaire et en « dot » para-nucléaire des esltle Hodgkin. D : CD15 (x40 IHC) : positivité memteire

et cytoplasmique des cellules de Hodgkin. E : ERER HIS) : positivité nucléaire des cellules dedgkin. F :
LMP1 (x40 IHC) : positivité membranaire et cytoptague des cellules de Hodgkin.

Figure 4. Small intestine slides. A: HES (hematoxylin-eosifiran x40) showing Hodgkin granuloma with
Hodgkin and Reed Sternberg celis), B: CD20 (immunohistochemistry x40) showing nariomoreaction of
Hodgkin cells. C: CD30 (immunohistochemistry x4@gll membrane and paranuclear dot-like staining of
Hodgkin cells. D: CD15 (immunohistochemistry x4@gll membrane and cytoplasmic staining of Hodgkin
cells. E: EBV (EBER in situ hybridization x10): dear staining of Hodgkin cells. F: LMP1
(immunohistochemistry staining x40): membrane aytdglasmic staining of Hodgkin cells.





