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RESUME

La maladie de Castleman est une affection lymphoproliférative rare pouvant se présenter sous
forme unicentrique ou multicentrique, cette derniere étant systémique et plus sévére.
L’atteinte surrénalienne dans la maladie de Castleman constitue une localisation extrémement
rare, rendant le diagnostic particulierement difficile. Nous rapportons I’observation d’un
patient agé de 62 ans, qui consultait pour des douleurs abdominales évoluant depuis plusieurs
mois, associées a une fievre intermittente et un syndrome inflammatoire marqué. La
tomodensitométrie initiale révélait un aspect évoquant une hyperplasie surrénalienne gauche
et un hématome surrénalien droit, sans anomalies endocriniennes ni désordres électrolytiques.
L’évolution clinique était marquée par une altération de 1’état général, I’apparition d’une
splénomégalie et d’adénopathies périphériques multiples. Le myélogramme et la biopsie
ostéo-meédullaire étaient normaux, excluant une infiltration médullaire associée. La biopsie
ganglionnaire retrouvait un aspect histologique typique de la maladie de Castleman hyalino-
vasculaire, avec des zones en bulbe d’oignon et une hyperplasie du manteau. Le traitement
combinant corticothérapie et tocilizumab permettait une amélioration clinique rapide, avec
disparition des adénopathies et des anomalies surrénaliennes au scanner de contrdle.
L’atteinte surrénalienne simulant une tumeur non sécrétante souligne 1’importance
d’envisager la maladie de Castleman dans le diagnostic différentiel des masses
rétropéritonéales. Une approche multidisciplinaire et la réalisation de biopsies ciblées sont
essentielles afin d’éviter une chirurgie inutile et d’optimiser la prise en charge thérapeutique.
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ARTICLE PRINCIPAL

INTRODUCTION :

La maladie de Castleman est ¢galement connue sous le nom d’hyperplasie lymphoadenopathie
angiofolliculaire ; de lymphoadénopathie géante ou Maladie de Castleman de Benjamin. Elle
a été rapportée et nommeée pour la premicre fois en 1956 par Benjamin Castleman ; directeur
du département de pathologic du Massachussetts General Hospital !. A 1’heure actuelle ;
aucune cause précise n’a été identifiée, mais elle pourrait étre liée aux facteurs suivants :
infection virale, immunodéficience et régulation du systéme immunitaire anormale, ou
sécrétion anormale de cytokine. Tous les ganglions lymphatiques peuvent étre touchés la
majorité se situant dans le médiastin, ce qui représente 60% des cas. Viennent ensuite le
rétropéritonéal, le cou et Iaisselle 2. La maladie de castleman peut étre divisée en deux types :
la maladie de Castleman unicentrique (MCU) et la Castleman unicentrique multicentrique 3.
Bien que le site le plus fréquent soit le médiastin, des localisations extra médiastinales sont
rapportées, dont Datteinte surrénalienne qui est exceptionnelle et rare 3¢ L’atteinte
surrénalienne est un défi de diagnostic majeur suite a la rareté de cette localisation, la difficulté
de diagnostic et les enjeux thérapeutiques comme en témoigne 1’observation que nous

rapportons.

OBSERVATION :

Nous apportons le cas de Monsieur C. M. agé de 62 ans, sans antécédent particuliers, qui
consulte pour douleurs abdominales diffuses évoluant depuis 6 mois, associée a une ficvre
intermittente non chiffrée. L’examen physique retrouve un état hémodynamique stable avec
une pression artérielle a 122/81mmHg, une fréquence cardiaque a 85 battements/minute et sans
syndrome tumoral périphérique en particulier abdominal. La numération formule sanguine
objective une anémie microcytaire normochrome avec un taux d’hémoglobine a 11,2g/1, un
volume globulaire moyen a 69,1 fl, une concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine
a 33g/ml et une thrombocytose a 456000/mm3. La CRP a 91,04 mg/l, créatinémie a 10 mg/l,
I’'urée a 0,31 g/1, le débit de filtration glomérulaire a 75,81 ml/mn a la formule MDRD simplifié.
Devant la douleur abdominale, la Tomodensitométrie (Fig 1) a retrouvé une hyperplasie
surrénalienne gauche et un hématome surrénalien droit sans autres anomalies radiologique
associ¢e. Les taux de la cortisolémie, de 1’aldostérone et des dérivés méthoxylés étaient

normaux sans anomalies a I’ionogramme sanguin et le bilan de thrombophilie était négatif,
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réalisé devant la suspicion d’une hémorragie surrénalienne. Sous traitement antispasmodique
et une régression du syndrome inflammatoire, le patient est perdu de vue. Trois mois apres, le
patient consulte pour une altération de 1’état général fébrile et des douleurs abdominales mal
systématisées. L’examen clinique retrouve une splénomégalie classée Hackett stade 2 et de
multiples adénopathies non douloureuses et non compressives au niveau cervicale, sous
maxillaire, axillaire et inguinal.

Le myélogramme et la biopsie ostéo médullaire sont revenus normaux sans infiltration
médullaire. La biopsie ganglionnaire a révélé a I’étude anatomopathologique un parenchyme
ganglionnaire avec une zone de manteau épaissie et avec des lymphocytes disposés en couches

donnant I’aspect en bulbe d’oignon évoquant la Maladie de Castleman (Fig 2).

Tomodensitométrie abdominale (Figure 1).
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Image histologique (Figure 2) : A) montrant un parenchyme ganglionnaire avec une zone de
manteau épaissie avec des lymphocytes disposés en couches donnant [’aspect en bulbe
d’oignon, B) marquage des cellules dendritiques folliculaires péri vasculaires pour le CD23,
C) marquage de cellule tumorale avec ka terminal deoxynucleotidyl transferase positive autour

des zones en bulbe d’oignon et D) marquage intense des lymphocytes B folliculaires pour
CD20.

Nous avons commencé le traitement par la corticothérapie prednisone 1mg/kg par voie orale
pendant un (01) mois associé¢ a un traitement cibl¢, Tocilizumab, inhibiteur de I’interleukine
(IL) 6, en se liant a son récepteur, a la dose de 8mg/kg en perfusion tous les 15 jours.
L’évolution est marquée par I’amélioration clinique, avec apyrexie, la disparition
d’adénopathies et de la masse surrénalienne au scanner fait a 03 mois du traitement. Le
syndrome inflammatoire s’est amélioré sans disparaitre. Le protocole thérapeutique consiste a
poursuivre les cures de Tocilizumab toutes les 2 semaines avec dégression de la corticothérapie

jusqu’a la rémission compléte de la maladie.
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Tomodensitométrie abdominale (fig3): Rate, reins, surrénales et pancréas sont d’aspect
scannographique normal et par ailleurs absence d’anomalie aux différents étages
thoracoabdominopelviens.

DISCUSSION :

La maladie de Castleman ou hyperplasie lymphoide angiofolliculaire est une
lymphoprolifération bénigne dont I’étiologie reste encore mal connue. Plusieurs hypotheses
ont ¢été ¢émises impliquant la surproduction de [I’Interleukine-6 qui entraine une
lymphoprolifération B 7, et la stimulation antigénique chronique de certains virus comme le
virus du VIH ; le virus Epstein-Barr (EBV) ou le virus de ’Herpes associé au sarcome de
Kaposi. On distingue actuellement une forme localisée et une forme multicentrique de la
maladie de Castleman. La forme localisée est rare, elle atteint les sujets jeunes de moins de 30
ans sans distinction de sexe 7# . Elle est souvent asymptomatique de découverte fortuite, mais
dans 3 a 10% des cas observés des signes généraux a types d’asthénie ; de fébricule,
d’amaigrissement et des signes biologiques dont les plus fréquents sont une anémie modérée,
un syndrome inflammatoire, une hypergammaglobulinémie et une hypoalbuminémie °. La
localisation médiastinale est la plus fréquente allant de 65 a 70%. L’atteinte surrénalienne
représente une entité exceptionnellement rare, ce qui en fait un sujet d’intérét majeur pour le
diagnostic différentiel des masses surrénaliennes non sécrétantes, souvent confondues avec des
tumeurs surrénaliennes ou rénales. La reconnaissance de cette localisation rare oriente vers une
prise en charge moins agressive qu’un traitement chirurgical radical et souligne I’importance

de la discussion multidisciplinaire '%-!!

. Le diagnostic positif n’est obtenu que par 1’étude
anatomopathologique de la picce opératoire car le doute persiste malgré I’apparente bénignité
sur les données de I’imagerie !2. Microscopiquement Keller et al. Ont défini les critéres

histologiques de la maladie de castleman et ont distingué trois formes :
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La forme vasculo-hyaline ; la plus fréquente 91%, elle est caractérisée par les follicules
lymphoides anormaux et hypervascularisation de la zone interfolliculaire. La forme
plasmocytaire, moins fréquente 9% ; se voit surtout dans les formes multicentriques et
extrathoracique. Elle est caractérisée par une accumulation massive des plasmocytes dans la
zone interfolliculaire et une hyalinisation des vaisseaux quasi absents '*. La forme mixte ou
transitionnelle, décrite par Frizzera et al, associant les caracteres des deux formes précédentes
14, Le traitement des formes localisées de maladie de Castleman est chirurgical 7, celui de la
forme multicentrique est mal codifié. Il peut comporter une corticothérapie générale, des
immunosuppresseurs, une chimiothérapie, 1’interféron alpha, une radiothérapie a faible doses
sur les aires ganglionnaires, les anticorps monoclonaux anti-IL6, les analogues puriniques ou

les immunoglobuline intraveineux .

CONCLUSION

La maladie de Castleman avec atteinte surrénalienne représente un défi diagnostique rare. Son
inclusion dans le diagnostic différentiel des masses surrénaliennes non sécrétantes est
essentielle et devrait faire discuter la réalisation de biopsies ciblées avant toute intervention
chirurgicale radicale. Elle illustre la nécessité de la collaboration entre cliniciens, radiologues,

chirurgiens et pathologistes pour un diagnostic précis et une prise en charge adaptée.
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