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Examens cyto-morphologiques clans
lataxie télangiectasie

Par
L. Schongut, Gy. Szasz et J. Romhanyi

Clinique de Pédiatrie No. 1de I'Université Médicale Semmelweis et Service de Médecine
Interne No. 2 de I'Ho6pital Korvin Otté de Budapest

(Regu le 17 janvier 1970)

Les A. ont étudié le frottis médullaire de 10 enfants atteints d’ataxie
télangiectasie typique, Ufrottis obtenus par ponction des amygdales et enfin
les coupes histologiques des amygdales d’une enfant morte d’une tumeur
maligne généralisée. Les enfants étaient agés de 4 1/2 a 15 ans.

1. lls attirent I'attention sur la diminution du rapport des éléments
erythroides et des éléments myéloides qui baisse de I'habituel 1:3, a 1:5,
1:8etdans un cas a 1:12,9. Contrairement aux données de la littérature
ils ont retrouvé la présence des plasmocytes dans tous les cas.

2. Les A. ont étudié également la morpht logie des plasmocytes. Chez
0 enfants sur 10 ils ont trouvé des formes d’apparition — plasmocytes a 1
noyaux, plasmocytes flammés, plasmocytes remplis de cristaux, de micro-
granulomes, Tlots de plasmocytes — non signalés a leur connaissance jusqu’a
présent dans l’ataxie télangiectasie. On a décrit ces aspects morphologiques
en général dans des affections en rapport avec l’atteinte du systéme immuni-
taire (polyarthrite primaire chronique, cirrhose hépatique, cryoglobuliné-
mie, etc.). Selon l'avis des A. ces altérations peuvent étre considérées dans
I'ataxie télangiectasie aussi comme la traduction morphologique de I’atteinte
de ce systéme. Les A. n’ont pas trouvé de corrélation entre l’atteinte des
autres parameétres de I'immunité humorale et les altérations morphologiques
constatées.

3. L’examen cyto-morphologique des amygdales a été pratiqué
grace a I'6tude des frottis obtenus par ponction. Les résultats obtenus, pau-
vreté des éléments lymphoides, correspondaient a ceux relatés dans la litté-
rature.

4. Les coupes histologiques de I'amygdale de leur malade morte
d’une tumeur généralisée ont montré également une pauvreté en éléments

lymphoides.

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 I’'amygdale de notre
malade No. 1 morte a I’age de 15 ans
d’une tumeur maligne généralisée.

En dépit du fait que I’ataxie
télangiectasie ce modéle clinique

IlIs nont pas trouvé de plasmocytes.

de carence immunitaire touchant a
la fois I'immunité humorale et I'im-
munité cellulaire intéresse vive-
ment ces derniéres 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 I’histologie des amyg-
dales.
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Peterson, Kelly et Good [9]
dans 4 cas n’ont pas trouvé de plas-
mocytes dans la moelle osseuse. Le
taux des lymphocytes était diminué
dans 2 cas. Marie et coll. [8] dans 1
cas ont trouvé 1% de plasmocytes
dans lamoelle. Rosenthal et coll. [11]
dans 1 cas ont constaté l’augmenta-
tion du taux des plasmocytes. Eisen
et coll. [4] par contre trouvent dans
un cas que le médullogramme donne
des valeurs normales. Strober et
coll. [12] sont du méme avis apres
avoir examiné dans 4 cas le frottis
médullaire de ces malades.

En pratiquant des biopsies de
I'amygdale Jeune et coll. [6] consta-
tent que la structure des amygdales
est normale mais elle est pauvre en
éléments lymphoides. Us décrivent
une hyperplasie réticulaire, peu de
lymphoblastes et I’absence totale de
plasmocytes. Peterson 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
gue quelques follicules rudimentaires.
Gerbeaux et coll. [5] ont étudié
un cas, leur constatation confirment
celle de Jeune avec la différence
gu’ils ont trouvé dans les coupes
la présence de nombreux plasmocytes.
Leveque et coll. [7] dans 4 cas arri-
vent aux mémes conclusions. Us trou-
vent une atrophie prononcée des
éléments lymphoides. Les centres
germinatifs font défaut. Le nombre
des lymphocytes et des lymphoblastes
est diminué. Us ont rencontré quelques

Cyto-morphologie dans Il'ataxie télangiectasie

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

Nous réprésentons au Tableau No.
1 nos constatations faites lors de
I’étude des frottis médullaires. Nous y

faisons figurer la présence — en
guantité correspondant a I’age des
enfants — de I'lgA par une croix;

la diminution du taux de I'lgA par
rapport & I'dge de I’enfant par une
fleche inclinée; et I’absence totale
de I'lgA 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 | les taux de céruloplasmine
exprimés en unité Ravin.

Le fait le plus constant non
signalé a notre connaissance jusqu’ici
dans la littérature — que nous avons
constaté lors de I’examen des frottis
médullaires de nos malades concerne
la diminution du rapport des éléments
érythroides et des éléments myeloides
qgui baissent du taux habituel de
1:3 —al:5etal:8etdansun
cas a 1:129. Un phénoméne moins
fréquent était — dans 4 cas sur 10 —
la diminution des lymphocytes de la
moelle en méme temps que baisse
également le nombre des cellules
réticulaires lymphoides. Nous avons
trouvé d’autre part aussi des taux

* Les déterminations des taux de I'IgA
sérique ont été pratiquées par le médecin
chef R. Backhausz et ses collaborateurs
(Laboratoire de Recherche de [I’Institut
Human). Nous les remercions pour leur
aide précieuse.
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Tableau |

Aspect morphologique

No Nom no Granu- Forme
flots lome  pathologique

1. Sz. Zs. 0,4 _ — +

2 S. S 1,2 — 3 noyaux

3. DL 12 — — flammé

4, Sz. G 16 + + + flammé

5 H. L 0,4

= P.J 1,6 —

7. P. M 3,6 + flammé

8 T.F 2,4 goutte-
lettes
protéi-
niques

9 T.H 15 — — —

10 N. M. 1,0 — — flammé

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

C’est le comportement des plasmo-
cytes qui nous parait étre 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 a 1,6 a condition de compter
un chiffre suffisamment élevé de 3 a
10 mille cellules. Dans un seul cas
seulement le taux des plasmocytes
s’est élevé a 3,6%. Mais c’est I’'aspect
morphologique — qui a notre connais-
sance n’a pas été étudié d’une mani-
ere systématique au microscope opti-
gue dans cette affection — qui nous
parait particulierement intéressant.

Rapport

- Cérulo-

Lv% L R% e{;Vytehlg%dee IgA Inf. plas-
14,7 3 1:18 — o+ 4+ 490
10 7 1:49 H- ¥ 515
52 52 1:35 — — 452
20 12 1:62 + ++ 450
4,8 2 1:6,6 4 o+ 595

18 68 1:106 — — 4448
12 0 1:35 + + 460
7,6 28 1:129 ++ 550
6,9 54 1:75 497
16 45 1:50 — + 495

Nous connaissons le réle des plasmo-
cytes dans le métabolisme des proti-
des ainsi que leur aspect particuliére-
ment variable en rapport justement
avec leurs fonctions. 1l 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 a 3 noy-
aux. Jusqu’a maintenant c’est avant
tout dans la polyarthrite primaire
chronique [13] et dans la cirrhose
hépatique [14] que nous avons trouve
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 I’'apparition d’Tlots
des plasmocytes ne nous permet que
d’évoquer I’hyperfonctionnement du
systéme immunitaire, I’apparition des
microgranulomes peut étre considé-
rée comme pathologique.

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

Cyto-morphologie dans I’ataxie télangiectasie

morphologique des plasmocytes. Ces
qguatre 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 flots de plasmo-
cytes, une fois un granulome de plas-
mocyte, chez un enfant un plasmo-
cyte & 3 noyaux, chez un autre un
plasmocyte rempli de gouttelettes de

Fig. 1. Sz. S. Frottis de moelle. Coloration M. G. G. Gr.: 1:800. Plasmocyte a 3 noyaux

Fig. 2. T. F. Plasmocyte géant avec formations en forme de gouttes
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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 flammeés.

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

taire. Leur comparaison avec les
autres paramétres de l’atteinte du
systeme immunitaire dans cette ma-
ladie apportera peut-étre un élément
nouveau.

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

Les amygdales de notre malade
No. L, décédée a I’dge de 15 ans
d’une tumeur maligne, étaient apla-

Fm. 3. P. M. Plasmocyte rempli de cristaux

Fig. 4. P. M. Plasmocyte flammé
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Fig. 5. Sz. G. Tlot de plasmocytes

ties et avaient la taille d’un petit
haricot. Histologiquement le tissu
lymphatique est plus pauvre qu’habi-
tuellement, on retrouve des formations
rappelant I’aspect des follicules lym-

phatiques. Par endroit on retrouve des
lymphocytes petits et grands, pas de
plasmocytes.

Dans 6 cas nous avons pratiqué la
ponction des amygdales. Les frottis

Fig. 6. Sz. Zs. Coupe d’amygdale. Coloration H. E. Gr.: 1:200
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Fig. 7. S. S. Frottis de ponction d’amygdale. Coloration M. G. G. Gr.: 1:800. Frottis
pauvre en cellules, quelques lymphocytes grands et petits, un plasmocyte

Fig. 8. Leméme malade que sur la Figure 7. Au milieuun macrophage rempli de bactéries.
Il est entouré par des lymphocytes mais qui ne pénetrent pas dans le macrophage. La
majorité des lymphocytes est altérée

obtenus sont caractérisés dans leur
ensemble par une grande pauvreté en
cellule et [I'extréme fragilit¢ des
lymphocytes. Dans un seul cas seule-
ment nous avons trouvé des blastes
et quelques plasmocytes. Chez le
mome enfant I’aspect du frottis rap-

péle celui d’un empéripolése mais
les lymphocytes ne pénétrent pas
dans les macrophages visiblement
remplies de bactéries (Fig. 8.). Dans
2 autres cas les cellules éparses rappel-
lent plutdét des petits lymphocytes
fragiles. Nous voyons quelques cellu-
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Fig. 9. D. L. Ponction d’amygdale. Frottis pauvre en cellules qui en leurs majorités sont
constituées par des petits lymphocytes altérés

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.

1.

2.

3.
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