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RESUME

Nous rapportons le cas d'une patiente de 55 ans qui a présenté une polykystose rénale avec des
kystes lithiasiques hémorragiques et surinfectés associée a une leucémie myéloide chronique (LMC).
Le diagnostic de la polykystose rénale a été faite selon les critéres échographiques de Pei. La confir-
mation diagnostique de la LMC a été faite par le médulogramme et la recherche de chromosome
Philadelphie qui est positive a 79%. Le score de Sokal = 1,08 et le score pronostique de
Hasford = 1459 retrouvent un risque intermédiaire tandis que le score dEUTOS = 84 confére a la
LMC un risque faible.

L'éwolution sous Imatinib & 12 mois est marquée par une amélioration clinique, une rémission hémato-
logique compléte. Ce traitement été bien toléré et aucun effet secondaire n'a été noté sur la fonction
rénale.

Mots clés : Polykystose rénale, Leucémie myéloide chronique, Kystes lithiasiques, Imatinib, Bénin.

ABSTRACT

POLYCYSTIC KIDNEY DISEASE AND CHRONIC MYELOID LEUKEMIA: UNCOMMON
ASSOCIATION

We report the case of a patient aged 55 who presented polycystic renal with calculi hemorrhagic cysts
and superinfected associated with Chronic Myeloid Leukemia (CML). The diagnosis of the polycystic
kidney disease has been made according to the ultrasonographic criterias of Pei. Diagnostic confima-
tion of LMC was made by the research médulogramme and Philadelphia chromosome positive is 79%.
Sokal score= 1.08 and Hasford prognostic score = 1459 reflected a risk intermediate; and EUTOS
Score = 84 reflected a low risk.

Changes in imatinib at 12 months was marked by a clinical improvement and a complete hematologic
remission. This treatment was well tolerated and no side effects were noted on renal function.

Keywords: Polycystic kidney disease, Chronic myeloid leukemia, calculi cysts, Imatinib, Benin.

CAS CLINIQUE

Madame D. C. 4gée de 55 ans, juriste de pro-
fession, a été admise, le 14 juin 2011, dans la
Clinique Universitaire de Néphrologie-Hémo-
dialyse pour une douleur lombaire droite a type
de broiement, de survenue brutale, irradiant
vers 'hypogastre et la cuisse droite associée a
une hématurie totale et une hyperthermie. Elle
présente dans ses antécédents personnels
une hémoglobinopathie hétérozygote AS, deux
césariennes (en 1986 et 1992), une cholécys-
tectomie en 2000, une polykystose rénale de-
couverte depuis 2002, une hemie hiatale de
grand wlume découverte en mars 2010. Les
antécédents familiaux réwélent que la mere a
été eégalement suivie pour une polykystose
rénale dans le méme senice.

L'examen clinique rapporte un état général
passable; un poids = 63 kg; FR=19 cycles
/min, température = 36°5 C; tension arté-
rielle = 120/60 mmHg ; fréquence cardiaque =
85 battements/min; muqueuses palpébrales
pales, une hépatomégalie indolore, bien limitée
de consistance ferme ; une masse au niveau
des flancs réalisant un contact lombaire et un
ballottement rénal. Les points urétéraux droits
sont trés douloureux. Il n'y a pas de spléno-
mégalie. Le reste de I'examen clinique est
sans particularité.

Le bilan biologique a montré une urémie a
0,41g/L, une créatininémie a 22mg/L. La cal-
cémie est égale a 89 mg/l. L'ionogramme san-
quin, le bilan hépatique et lipidique sont nor-
maux. L'’hémogramme réwle un taux
d’hémoglobine a 10,6g/dL; une hématocrite a
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32,9% . un wlume globulaire moyen a
82,3g/L et la teneur corpusculaire moyenne de
I'hémoglobine a 26,5 pg. Les leucocytes sont a
86,3 G/L awec une prédominance des polynu-
cléaires neutrophiles & 77% (soit 66,45 GIL).
Les basophiles représentent 4% (soit 2,373
GIL) ; les lymphocytes sont & 3% (soit 2,589
GIL) et les plaquettes a 127 G/L. Il n'y a pas de
blastes, ni d'éosinophiles dans le sang péri-
phérique. Il faut noter la présence de promyé-
locytes: 2%, myélocytes: 6%, métamyélocytes:
8% et d'une myélémie modérée. La protéine C
réactive est égale a 96 mg/L.

L'némoculture est négative. L'examen cyto-
bactériologique des urines a isolé et identifié
un Eschérichia coli sensible a Céfuroxime,
Ceftriaxone, Imipénéme, Gentamycine, Nétil-
mycine.

L'échographie rénale a mis en évidence la
présence de plus de 4 kystes dans chaque
rein. Elle a réwlé également la présence de
kystes hépatiques, d'une hémorragie intra-
kystique rénale droite et de lithiases intra-
kystiques rénales bilatérales. Par ailleurs, il n'y
a pas de splénomégalie (14 cm). Elle a conclu
a une polykystose hépato-rénale.

A la radiographie de I'abdomen sans prépara-
tion, un calcul radio-opaque de 4 mm de dia-
métre se projette au niveau de l'aire rénale
gauche et de micro-calcifications de 15 mm de
grand axe au niveau de l'aire rénale droite. Le
myélegramme a conclu & une leucémie myé-
loide chronique en montrant une moelle hyper-
plasique essentiellement constituée de granu-
locytes a divers stades de maturation. La pré-
sence d'assez nombreux mégacaryocytes
awec dimportants amas plaquettaires a été
obsenie. Les lignées érythroblastiques et
lymphoides sont sous-représentées awec res-
pectivement 2,5 et 1,5%.

La recherche de Chromosome Philadelphie est
revenue positive a 79%.

Il s'agit dune polykystose rénale (PKD) avec
des kystes lithiasiques hémorragiques et surin-
fectés associée a une leucémie myéloide
chronique (LMC).

DISCUSSION

C'est une association de deux maladies géne-
tiques dont I'une est acquise la LMC qui n'a
pas encore été rapportée dans la littérature.
Des auteurs ont rapporté des cas de leucémie
aigug¢ dans les suites d'une transplantation
d'organe notamment la grefie rénale [1, 2, 3].
Burke a précisément rapporté un cas de leu-
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cémie aigué myéloide survenue quelques se-
maines aprés une transplantation rénale suite
3 une polykystose rénale. Il a éwoqué le rble
possible de Granulocyte-Macrophage Colony
Stimulating Factor (GMCSF), de I'interferon
gamma (gamma IFN) qui sont élevés associés
a un pic subséquent des Interleukines 2, 4 et
6. Le dosage des cytokines n‘a pas été effec-

tué [3].

L'antécédent familial de polykystose rénale
chez la meére et la présence de plus de 2
kystes dans chaque rein 4 55ans suffisent
pour retenir le diagnostic de polykystose rénale
chez notre patiente. Selon les critéres écho-
graphiques universels, indépendants du géno-
type PK1 et PK2 de Pei, le diagnostic est rete-
nu devant la présence :
« d'au moins trois kystes rénaux unis ou
bilatéraux entre 15 et 39 ans ;
. d'au moins deux kystes dans chaque
rein entre 40 et 59 ans ;
. d'au moins quatre kystes dans chaque
rein chez un sujet 2 60 ans [4].

La LMC est la conséquence d'une anomalie de
fusion entre les chromosomes 9 et 22. Les
causes de Papparition de cette anomalie sont
inconnues jusqu'a présent. Des facteurs étio-
pathogéniques tels que les radiations ioni-
santes ont été éwoquées sans preuve formelle.
Le chromosome Philadelphie qui résulte de
cette anomalie est & l'origine du géne BCR-
ABL. Ce geéne produit anormalement une en-
zyme, la tyrosine kinase, responsable de la
production accrue des globules blancs [5, 6].
Chez cette patiente, la polykystose rénale
seule ou associée a la présence de kystes
lithiasiques surinfectés par Escherichia coli ne
semblent pas suffire pour expliquer la surve-
nue de cette LMC.

Le score de Sckal = 1,08 (Risque faible < 0,8 ;
Risque intermédiaire 0,8 — 1,2 ; Risque élewé >
1,2) (7] et lindice pronostique de Hasford=
1459 (Risque faible<781 ; Risque intermédiaire
781-1480 ; Risque élevé >1480) [6, 8] retrou-
vent un risque intermédiaire tandis que le
score dEUTOS =84 confére a la LMC un
risque faible (Risque faible < 87 ; Risque élewe
>87) [9].

Elle a bénéficié d'antalgiques, d'antibiotiques
pendant trois semaines, puis  apres
d'Erythropoiétine et d'lmatinib 400 mg/jour per
os le matin. L'éwolution immédiate est marquée
par une dispartion des douleurs, de
I'hématurie suivie d'une régression progressive
du syndrome infectieux. Une rémission héma-
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tolqgique compléte a été notée au bout de 3
mois de traitement. L'évaluation aprés 12 mois
retrouve une patiente en bon état général. Le
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recherche de leucocyturie et de microalbumi-
nurie est négative. Ce traitement a été bien
toléré et n'a pas eu de répercussion sur une

fonction rénale. Il faut noter qu'il ne s'agit que
d'un seul cas.

taux d’hémoglobine est égale a 11,4 g/dL et le
nombre des blancs = 7,6 G/L. Le traitement a
été bien supporté. La créatininémie est &
18mg/L soit une clairance de créatininémie
(MDRD) = 38 mLIminl1,73mz. Il n'y a plus
d'hématurie, ni méme microscopique et la

La patiente fait partie d'un protocole et son
suivi est bien organisé suivant les recomman-

dations de LMC [5].

CONCLUSION

Patiente de 55 ans qui a présenté une association rare, polykystose rénale et leucémie myéloide
chronique. L'éwolution sous Imatinib est marquée par une rémission hématologique compléte, sans

répercussion sur la fonction rénale.
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