		Maladie de Kahler
· Affection maligne due à la prolifération plasmocytaire au niveau de la MO et les autres organes
· La sécrétion par ces plasmocytes d’une Ig monoclonale et d’autres facteurs hormonaux explique les complications rénales, les dépôts d’amylose et de l’ostéolyse.
· Cause inconnue
· Augmente avec l’âge au-delà de 50 ans

Physiopath :

· Le myélome représente l’exemple caractéristique d’une prolifération monoclonale
· L’étude du phénotype confirme qu’il s’agit d’une prolifération B à des stades de différenciation variable
· Evolution en 3 phases : chronique, accélérée, aigue ou terminale
· Une ostéolyse est fréquente dans le myélome multiple, plusieurs cytokines sont impliquées dans la croissance de la tumeur : IL1, IL6, TNF, CSF et GM.CSF
· IL1 est un puissant facteur stimulant la résorption osseuse.
· La synthèse des Ig polyclonales est diminuée

Clinique :
CDD :
· Fortuite (NFS : anémie, thrombopénie / VS élevée / protides élevées / Pic monoclonal a l’ESE) 
· AEG
· Fièvre inexpliquée
· Amaigrissement 
· Douleurs osseuses 
· Fractures pathologiques
· Complications inaugurales : infection et compression médullaire 

Ex.clinique :

1- Douleur osseuse : fqt +++ (80%) :
Permanentes ou intermittentes
Diffuse ou fixe sans irradiation
Non calmées par les antalgiques usuels
Siege au niveau du rachis, cotes, bassin
2- Autres signes osseux :
Fractures spontanées
Tumeurs osseuses
 
PAS DE SPLENOMEGALIE OU ADENOPATHIE, PAS D’HEPATOMEGALIE

              Ex. Complémentaires :
1- Radio : Lésion typique : lyse à l’emporte-pièce sans liseré périf d’osteocondensation
Multifocales atteignant les territoires ou la moelle demeure productive (crane, cotes, sternum, rachis, ext sup des os longs, clavicule et bassin)
· Déminéralisation diffuse 
· Fracture / tassement vertébraux 

2- Signes hématologiques :

· FNS : peut-être normale
Anémie dans 60 % des cas
GB variables
Plaquettes normales ou diminuées
· Frottis : hématies en rouleaux
· Myélogramme : indispensable au diagnostic 
Infiltration plasmocytaire supérieure a 15 %
Asynchronisme nucléo-cytoplasmique constant
· Protides :
· Sang :
VS accélérée 
Protides élevées
Ese des protéines : Pic monoclonal à base étroite caractéristique 
Immuno Ese : type Ig G ou Ig A ou rarement Ig D Ig E
· Urines :
Protéine de Bences Jones : 60 % des cas, elle est thermo soluble
· Bilan rénal perturbé
· Bilan phosphocalcique : hyper Ca++ (trouble de la conscience, dlrs abdominales, polyurie et polydipsie)
· Hémostase : allongement du TS, anomalie de l’agrégation plaquettaire parfois trouble de la coagulation
Diagnostic positif : 2 des 3 signes suivants
· Signes osseux
· Infiltration plasmocytaire de la moelle
· Présence dans le plasma ou dans les urines d’une protéine anormale






Evolution : marquée par les complications

1- Rénales :
IR fréquente et révélatrice due à plusieurs facteurs : hypercalcémie, hyperviscosité, DSH
Tubulopathie fréquente (excès de chaines légères)
Syndrome néphrotique en rapport avec une amylose rénale
2- Neurologiques : fréquentes et révélatrices
Compression médullaire, en rapport avec une lyse osseuse ou épidurite
Neuropathies périphériques
3- Les infections : pneumopathie récidivante, urinaires ou septicémie
4- Hyper viscosité : saignements muqueux, vertiges et cephalees, coma
Modification au FO constante +++ 
5- Amylose : 10% révélée par un syndrome du canal carpien ou un syndrome néphrotique
              Pronostic :
            Classification de Salmon et Durie : Evaluation de masse tumorale, n’est pas le seul facteur Pc
              CABRI : Calcèmie / Anémie / Bences Jones / Radio / Ig G et Ig A

	Stades
	Masse tumorale
	Médiane de survie

	Stade 1
	Hb >10g/dl
Ca <120mg/l
Rx normale ou plasmocytome
IgG <50g/l
IgA <30g/l
PBJ <4g/j
	>72 mois

	Stade 3
	Hb <8.5g/dl
Ca >120mg/l
Rx : lyses multiples
IgG >70
IgA >50
PBJ >12
	28mois

	Stade 2
	Intermédiaire 
	52mois




Traitement :
· Symptomatique :
Antalgiques 
Transfusion 
Plasmaphérèse
Hydratation 
Hémodialyse

· Spécifique : poly chimiothérapie
Cyclophosphamide + Prednisone ++++
Greffe de moelle
Interféron alpha













Maladie de Walenstrom

· Hémopathie maligne caractérisée par une prolifération médullaire lympho-plamsocytaire monoclonale produisant des IgM >5g/l
· Sd tumoral, ADP +/- SPM chez un sujet âgé >50ans
· Signes d’hyperviscosité sanguine, s.neurologiques, hémorragies
· [bookmark: _GoBack]NFS pancytopénie anémie par hémodilution
· Médullogramme : infiltrat lympho-plasmocytaire >20%

TRT maladie de Waldenstrom :
· Symptomatique : plasmaphérèse, transfusion
· Abstention dans les formes asymptomatiques

· Spécifique : chimiothérapie 

· Monochimio : Endoxan ou Melphalan => rémission complète dans 10%cas
· Polychimio : CHOP Cyclophosphamide (E) Hydrabucine, Oncovin (V), Prednisone
1cycle/mois pendant 6 cycles





 

