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Examens cyto-morphologiques clans 
1 ataxie télangiectasie

P a r

L. S c h ö n g u t , G y . S z á sz  e t  J. R o m h á n y i

C lin ique de  P éd ia trie  N o. 1 de  l ’U n iv e rs ité  M édicale Sem m elw eis e t  Serv ice d e  M édecine 
In te rn e  N o. 2 d e  l ’H ô p ita l K o rv in  O ttó  de B u d ap es t

(R eçu  le 17 ja n v ie r  1970)

L es A . o n t é tu d ié  le fro ttis  m édu lla ire  de 10 en fan ts  a t t e in t s  d ’a ta x ie  
té lang iec tasie  ty p iq u e , Ü fro ttis  o b ten u s p a r  ponction  des am y g d a le s  e t  enfin  
les coupes h is to log iques des am ygdales d ’une  en fan t m o rte  d ’u n e  tu m e u r 
m aligne généralisée. L es en fan ts  é ta ie n t âgés de 4 1/2 à  15 an s .

1. I ls  a t t i r e n t  l ’a t te n tio n  su r la  d im in u tio n  d u  ra p p o r t  d es é lém en ts 
e ry th ro ïd e s e t  des é lém en ts  m yélo ïdes qu i baisse de l ’h a b itu e l 1 : 3, à  1 : 5, 
1 : 8 e t  d an s  u n  cas à  1 : 12,9. C o n tra irem en t au x  données d e  la  l i tté ra tu re  
ils o n t re tro u v é  la  p résence  des p lasm o cy tes  d an s to u s les cas.

2. L es A. o n t é tu d ié  égalem en t la  m orph t logie des p la sm o cy te s . Chez 
0 en fan ts  su r  10 ils o n t tro u v é  des form es d ’ap p a ritio n  — p la sm o c y te s  à  11 
noyaux , p lasm o cy tes  flam m és, p lasm ocy tes rem plis de c r is ta u x , de  m icro- 
g ranulom es, îlo ts  de p lasm o cy tes  — no n  signalés à  leur conna issance  ju s q u ’à  
p résen t d an s  l ’a ta x ie  té lang iec tasie . O n a  d éc rit ces asp ec ts  m orpho log iques 
en  général d an s  des affec tions en ra p p o r t avec l ’a tte in te  d u  sy s tèm e  im m u n i­
ta ire  (p o ly a rth r ite  p rim a ire  ch ronique, c irrhose h ép a tiq u e , c ry og lobu liné­
m ie, e tc .). Selon l ’av is  des A. ces a lté ra tio n s  p eu v en t ê tre  considérées dans 
l ’a tax ie  té lang iec tasie  aussi com m e la tra d u c tio n  m orphologique d e  l ’a tte in te  
de  ce systèm e. L es A . n ’o n t pas tro u v é  de co rré la tion  e n tre  l ’a t te in te  des 
au tre s  p a ra m è tre s  de  l ’im m u n ité  hum ora le  e t  les a lté ra tio n s  m orpho log iques 
constatées.

3. L ’ex am en  cy to -m orpho log ique  des am ygdales a  é té  p ra tiq u é  
grâce  à  l ’é tu d e  des f ro tt is  o b ten u s p a r  ponction . Les ré s u lta ts  o b te n u s , p a u ­
v re té  des é lém en ts  lym pho ïdes, co rrespondaien t à  ceux re la té s  d a n s  la  l i tté ­
ra tu re .

4. L es coupes h isto log iques de  l ’am ygdale  de  leu r m a la d e  m orte  
d ’une tu m e u r généralisée o n t m o n tré  égalem en t une p a u v re té  en  élém ents 
lym phoïdes. Ils  n ’o n t p a s  tro u v é  de  p lasm ocytes.

Nous avons étudié 10 frottis de 
moelle osseuse, 6 frottis obtenus par 
ponction des amygdales provenants 
d’enfants atteints d’ataxie télangiec­
tasie typique et enfin les coupes 
histologiques de l’amygdale de notre 
malade No. 1. morte à l’âge de 15 ans 
d’une tumeur maligne généralisée.

En dépit du fait que l’ataxie 
télangiectasie ce modèle clinique

de carence immunitaire touchant à 
la fois l’immunité humorale et l’im­
munité cellulaire intéresse vive­
ment ces dernières années les immuno­
logistes du monde entier, nous n’avons 
trouvé dans la littérature que relative­
ment peu de données concernant la 
morphologie des éléments du frottis 
médullaire et l’histologie des amyg­
dales.
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P eterso n , K elly  e t  G ood [9] 
d a n s  4 cas n ’ont pas tro u v é  de plas­
m ocy tes dans la m oelle osseuse. Le 
ta u x  des lym phocytes é t a i t  dim inué 
d a n s  2 cas. Marie e t  coll. [8] dans 1 
cas o n t trouvé 1% de plasm ocytes 
d a n s  la  moelle. R osenthal  e t  coll. [11] 
d a n s  1 cas ont co n sta té  l ’augm enta­
tio n  d u  taux  des p lasm ocy tes. E isen  
e t  coll. [4] par contre t ro u v e n t dans 
u n  cas que le m édullogram m e donne 
des valeurs normales. Stro ber  et 
coll. [12] sont du m êm e av is après 
a v o ir  examiné dans 4 cas le frottis 
m édullaire  de ces m alades.

En pratiquant des biopsies de 
l’amygdale J eune et coll. [6] consta­
tent que la structure des amygdales 
est normale mais elle est pauvre en 
éléments lymphoïdes. Us décrivent 
une hyperplasie réticulaire, peu de 
lymphoblastes et l’absence totale de 
plasmocytes. P eterso n  et coll. [10] 
ont pratiqué 4 biopsies d ’amygdale. 
Macroscopiquement les amygdales 
étaient petites et les cryptes parais­
saient normales. Microscopiquement 
les cryptes secondaires et les follicu­
les faisaient défaut et on ne voyait 
que quelques follicules rudimentaires. 
G e r b e a u x  et coll. [5] ont étudié 
un cas, leur constatation confirment 
celle de Jeune avec la différence 
qu’ils ont trouvé dans les coupes 
la présence de nombreux plasmocytes. 
L é v ê q u e  et coll. [7] dans 4 cas arri­
vent aux mêmes conclusions. Us trou­
vent une atrophie prononcée des 
éléments lymphoïdes. Les centres 
germinatifs font défaut. Le nombre 
des lymphocytes et des lymphoblastes 
est diminué. Us ont rencontré quelques

plasmocytes et quelques éléments dif­
ficiles à classer, probablement des 
cellules réticulaires.

Nous réprésentons au Tableau No.
1. nos constatations faites lors de 
l’étude des frottis médullaires. Nous y 
faisons figurer la présence — en 
quantité correspondant à l’âge des 
enfants — de l’IgA par une croix; 
la diminution du taux de Г IgA par 
rapport à l’âge de l’enfant par une 
flèche inclinée; et l’absence totale 
de l’IgA par un trait horizontal.* 
Nous symbolisons les infections gra­
ves présentées par nos malades par 
deux croix, les infections moins gra­
ves par une croix, et l’absence des 
infections par un trait horizontal. 
Nous faisons figurer encore au Ta­
bleau I les taux de céruloplasmine 
exprimés en unité Ravin.

Le fait le plus constant non 
signalé à notre connaissance jusqu’ici 
dans la littérature — que nous avons 
constaté lors de l’examen des frottis 
médullaires de nos malades concerne 
la diminution du rapport des éléments 
érythroïdes et des éléments myeloïdes 
qui baissent du taux habituel de 
1 :3  — à 1 : 5 et à 1 : 8 et dans un 
cas à 1 : 12,9. Un phénomène moins 
fréquent était — dans 4 cas sur 10 — 
la diminution des lymphocytes de la 
moelle en même temps que baisse 
également le nombre des cellules 
réticulaires lymphoïdes. Nous avons 
trouvé d’autre part aussi des taux

* L es d é te rm in a tio n s  des ta u x  de  l ’IgA  
sérique  o n t  é té  p ra tiq u ées p a r  le m édecin  
chef R . B ack h au sz  e t  ses co llab o ra teu rs  
(L ab o ra to ire  de R echerche de l ’In s t i tu t  
H u m án ). N o u s  les rem ercions p o u r leu r 
aide p réc ieuse .
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T a b l e a u  I

Aspect morphologique
R apport

erythroïde
myeloïde

Cérulo­
p las­
m ine

№ Nom И. %
îlo ts

G ranu­
lome

Forme
pathologique

L.v % L. R. % IgA Inf.

î. Sz. Zs. 0,4 _ — + 14,7 3 1 : 1,8 — +  + 490

2. s. s. 1,2 — 3 noyaux 10 7 1 : 4,9 H- + 515

3. D. L. 1,2 — — flammé 5,2 5,2 1 : 3,5 — — 452

4. Sz. G. 1,6 + + + flammé 20 1,2 1 : 6,2 + + + 450

5. H. L. 0,4 4 ,8 2 1 : 6,6 4 + + 595

t>. P. J. 1,6 — 18 6,8 1 : 10,6 — — 444,8

7. P. M. 3,6 + flammé 12 () 1 : 3,5 + + 460

8. T. F. 2,4 goutte­
lettes
protéi­
niques 7,6 2,8 1 : 12,9 +  + 550

9. T. H. 1,5 — — — 6,9 5,4 1 : 7,5 \ 497

10. N. M. 1,0 — — flammé 16 4,5 1 : 5,0 — + 495

nettement élevés de lymphocyte, la 
plus forte augmentation atteignait 
20 ,0% .

C’est le comportement des plasmo­
cytes qui nous paraît être le plus 
intéressant. Contrairement aux don­
nées de la littérature concernant leur 
nombre nous avons retrouvé leur 
présence dans un pourcentage variant 
entre 0,5 à 1,6 à condition de compter 
un chiffre suffisamment élevé de 3 à 
10 mille cellules. Dans un seul cas 
seulement le taux des plasmocytes 
s’est élevé à 3,6%. Mais c’est l’aspect 
morphologique — qui à notre connais­
sance n’a pas été étudié d’une mani­
ère systématique au microscope opti­
que dans cette affection — qui nous 
paraît particulièrement intéressant.

Nous connaissons le rôle des plasmo­
cytes dans le métabolisme des proti­
des ainsi que leur aspect particulière­
ment variable en rapport justement 
avec leurs fonctions. Il serait malaisé 
de parler des formes pathologiques 
des plasmocytes. Il ne fait pas de 
doute cependant qu’il existe des 
formes que nous pouvons observer 
en premier lieux dans des circonstan­
ces pathologiques. Ainsi nous ne 
trouvons pas dans des conditions 
habituelles des plasmocytes à 3 noy­
aux. Jusqu’à maintenant c’est avant 
tout dans la polyarthrite primaire 
chronique [13] et dans la cirrhose 
hépatique [14] que nous avons trouvé 
des plasmocytes flammés. Nous avons 
rencontré aussi des plasmocytes
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remplis de cristaux comme dans la 
moelle des malades atteints de cryo­
globulinémie [5]. Si l’apparition d’îlots 
des plasmocytes ne nous permet que 
d’évoquer l’hyperfonctionnement du 
système immunitaire, l’apparition des 
microgranulomes peut être considé­
rée comme pathologique.

Chez quatre de nos dix enfants 
atteints d’ataxie télangiectasie nous 
n’avons constaté aucune altération

morphologique des plasmocytes. Ces 
quatre enfants étaient ceux qui pré­
sentaient dans leur moelle les taux 
les plus bas de plasmocytes. Chez les 
6 enfants restants nous avons cons­
taté en tout dix altérations morpholo­
giques: trois fois des îlots de plasmo­
cytes, une fois un granulome de plas­
mocyte, chez un enfant un plasmo­
cyte à 3 noyaux, chez un autre un 
plasmocyte rempli de gouttelettes de

F i g . 1. Sz. S. F ro ttis  de  m oelle . C oloration M. G . G . G r.: 1 : 800. P lasm o cy te  à  3 n o y au x

F ig . 2. T . F .  P la s m o c y te  g é a n t  a v ec  fo r m a t io n s  en  fo rm e  d e  g o u t te s
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protéine et enfin chez quatre enfants 
— c’était l’altération la plus fréquem­
ment observée — nous avons constaté 
la présence de plasmocytes flammés.

Nous n’avons pas retrouvé ces 
altérations groupées et nous ne les 
avons pas trouvées régulièrement. En 
plus de la diminution du nombre des 
plasmocytes, ces altérations morpho­
logiques traduisent néanmoins pour 
nous l’atteinte du système plasmocy­

taire. Leur comparaison avec les 
autres paramètres de l’atteinte du 
système immunitaire dans cette ma­
ladie apportera peut-être un élément 
nouveau.

Dans les figures suivantes nous 
illustrons les altérations morpholo­
giques des plasmocytes.

Les amygdales de notre malade 
No. L, décédée à  l’âge de 15 ans 
d’une tumeur maligne, étaient apla-

F m . 3. P . M. P lasm ocy te  rem p li d e  c ris tau x

F ig . 4. P . M. P lasm o cy te  flam m é
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F i g . 5. Sz. G. î lo t  de  p lasm ocy tes

ties et avaient la taille d’un petit phatiques. Par endroit on retrouve des 
haricot. Histologiquement le tissu lymphocytes petits et grands, pas de 
lymphatique est plus pauvre qu’habi- plasmocytes.
tuellement, on retrouve des formations Dans 6 cas nous avons pratiqué la 
rappelant l’aspect des follicules lym- ponction des amygdales. Les frottis

F ig . 6. Sz. Zs. C oupe d ’am ygdale . C o lo ra tion  H . E . G r.: 1 : 200
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F ig . 7. S. S. F ro t t is  de po n c tio n  d ’am y g d a le . C oloration  M. G. G. G r.: 1 : 800. F ro t t is  
p a u v re  en  cellules, quelques ly m p h o cy te s  g ran d s e t  p e tits , u n  p la sm o cy te

F i g . 8. L e m êm e m alad e  que su r  la  F ig u re  7. A u  m ilieu  un  m acrophage rem p li d e  b ac té rie s . 
I l  e s t en to u ré  p a r  des lym phocy tes  m ais  q u i n e  p é n è tre n t pas d an s le  m acro p h ag e . L a  

m a jo rité  des ly m p h o cy te s  e s t a lté rée

obtenus sont caractérisés dans leur 
ensemble par une grande pauvreté en 
cellule et l’extrême fragilité des 
lymphocytes. Dans un seul cas seule­
ment nous avons trouvé des blastes 
et quelques plasmocytes. Chez le 
môme enfant l’aspect du frottis rap-

pèle celui d’un empéripolèse mais 
les lymphocytes ne pénètrent pas 
dans les macrophages visiblement 
remplies de bactéries (Fig. 8.). Dans 
2 autres cas les cellules éparses rappel­
lent plutôt des petits lymphocytes 
fragiles. Nous voyons quelques cellu-
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F i g . 9. D . L . P o n c tio n  d ’am ygdale . F ro ttis  p a u v re  en  cellules qu i en  leurs m a jo rité s  so n t 
co n s titu é e s  p a r  des p e ti ts  ly m p h o c y te s  a lté rés

les plus grandes sans retrouver des 
grands lymphocytes, des blastes ou 
des plasmocytes. Enfin on voit quel­
ques cellules réticulaires éparses. Chez 
un autre enfant nous ne voyons 
pas de lymphocytes, seulement un 
réseau de cellules épithéliales.
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