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Leucémie aigué promyélocyaire microgranulaire : A propos
d’un cas chez le trisomique 21
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Introduction

La leucémie aigué myéloide (LAM) est composée de groupes hétérogénes de maladies qui peuvent étre classées par morphologie, lignée et génétique [1].

La leucémie aigué promyélocyaire (LAP) représente 10 % a 15 % de toutes les leucémies myéloides aigués [2]. Bien que les cas de LAP soient rarement décrits chez les patients trisomiques 21 dans la
littérature médicale, il est encore plus rare de trouver la variante microgranulaire (M3v) de la LAP chez ces patients atteints de trisomie 21 [3]

Nous décrivons ici le cas dun adolescent de 16 ans afteint d’'une trisomie 21, présentant un syndrome anémique et hémorragique, chez lequel on a diagnostiqué une LAM3, variante

microgranulaire (leucémie aigué promyélocytaire microgranulaire).

Il s’agit d’'un patient 4gé de 16 ans, atteint d’'une trisomie 21, sans antécédents pathologiques
notables. Il présente depuis 4 mois un syndrome anémique fait d’'une paleur et fatigue, en plus
d’'un syndrome hémorragique fait de gingivorragies provoquées au brossage des dents, le tout
évoluant dans un contexte d’asthénie, amaigrissement et sueurs nocturnes.

L'examen physique a trouvé des stigmates de gingivorragies, avec absence
d’hépatosplénomégalie, aires ganglionnaires libres, et aucune autre particularité notable.

La numération formule sanguine retrouve une anémie normocytaire normochrome avec taux
d’hémoglobine a 8,5 g/dl, une hyperleucocytose a 14000/ul et une thrombopénie a 26000/pl. Le
frottis sanguin a retrouvé un taux de blastes a 65%.

Le bilan d’hémostase trouve des d dimeres a 3,64 pg/ml, TP bas a 51%, TCA ration a 1,66 et
fibrinogéne a 4,6 g/dl.

Le myélogramme a mis en évidence un envahissement blastique de 89%, fait de blastes de
taile moyenne avec un rapport nucléocytoplasmique élevé, un noyau irrégulier en aile de
papillon, nucléolé et a chromatine fine. Le cytoplasme est basophile, parfois a peine granuleux :
aspect de promyélocytes malins microgranulaires (figure 1).

L'immunophénotypage est celui d’'une leucémie aigué myéloide HLA DR négative. La réaction
cytochimique a la MPO est positive a 100% des blastes. Le diagnostic de Leucémie myéloide
aigué est posé .

Le patient a été mis sous acide tout-trans-rétinoique, en plus d’un support transfusionnel par PFC
et CG.

A j15 du traitement, on a retrouvé le patient fébrile & 38,5 °C, stable surle plan
hémodynamique, avec un bilan infectieux retrouvant a la coproculture une infection a
pseudomonas aeruginosa. Le patient était mis sous antibiothérapie a large spectre.

La NFS retrouve une neutropénie a 20/pl, une thrombopénie & 8000/ul, un TP a 50%, TCA ration
a 1 etfibrinogéne a 6 g/dl.

A j20, le patient fait une éruption nécrotique généralisée, avec instabilité hémodynamique ne
répondant pas au remplissage nia la noradrénaline.

Il fait un arrét cardio-circulatoire irrécupérable.
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figure 1 : image de myélogramme montrant un envahissementdes promyelocytes
microgranulairesavec l'aspect bilobé des noyaux

Discussion

La leucémie aigué promyélocytaire est un type de leucémie myéloide aigué avec des caractéristiques cliniques, morphologiques, immunophénotypiques et cytogénétiques distinctes [4]. La LAP a deux
sous-types morphologiques : APL hypergranulaire (typique) et TAPL microgranulaire. Les deux sous-types sont associés a une coagulation intravasculaire disséminée. Contrairementa I'LAP typique,
le nombre de leucocytes dans la LAP microgranulaire est trés élevé. Le marqueur génétique de la LAP est t(15;17)(g22;921), qui peut étre détectée dans > 90 % des cas de LAP [5, 6].

Parmi les caractéristiques de la LAP, il existe une anomalie génétique unique consistant en une translocation chromosomique qui fusionne la région 3' du gene du récepteur de l'acide rétinoique A
(RARA) a la région 5' du géne promyélocytaire (PML) donnant I'oncoprotéine chimérique PML-RARA, et une sensibilité exquise des blastes APL a l'acide rétinoique qui induit, in vitro et in vivo, une
maturation granulocytaire terminale des cellules leucémiques[9]. Cependant, un sous-ensemble de cas avec caractéristiques de LAP et des translocations variantes, telles que t(11;17) et t(5;17), ont été
signalés comme ne répondant pas a IATRA [7]. et ont été associés a un pronostic défavorable [8] .

Environ 90 % des patients présentent des complications hé morragiques, secondaires a la coagulation intravasculaire disséminée (CIVD) et fibrinolyse excessive. Jusqu'a 30% des patients risquent de
mourirtdt par hémorragie mortelle [10].

Bien que le traitement de la LAP ait connu un succeés incroyable au cours des derniéres décennies, il reste encore des problemes liés a cette maladie qui doivent étre résolus. Le diagnostic initial de
LAP doit continuer a étre géré comme une urgence médicale, carla mortalité précoce par hémorragie, syndrome de différenciation et infection persiste a un taux important [11 , 12]

Chez notre patient, nous avons des caractéristiques compatibles avec le diagnostic dune LAP de type microgranulaire, avec une hyperleucocytose, anémie et thrombopénie a la FNS. Les cellules
présentent un aspect typique promyélocytaire avec un noyau en aile de papillon, un cytoplasme a peine granuleux et une activité peroxydase fortement positive. Malheureusement, l'analyse
cytogénétique conventionnelle n'a pas été effectuée chez notre patient pour affirmer avec certitude le sous-type de la LAM.

Le cas de notre patient peut étre ainsi ajouté a la série des rares cas de leucémie aigué promyélocytaire microgranulaire chez des patients atteints de trisomie 21.

Conclusion

En étudiant le cas de notre patient, on déduit importance d'évoquer le diagnostic d'une LAP microgranulaire chez un patient trisomique 21, en présence de critéres en faveur, malgré la rareté de ces
cas dans la littérature médicale.
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