MALADIE DE WALDENSTROM 

DÉFINITION

Hémopathie lymphoïde chronique caractérisée par la sécrétion d'une immunoglobuline IgM monoclonale et par une infiltration lymphoplasmocytaire.

ÉPIDÉMIOLOGIE

Hémopathie rare, prédominant chez l'homme

Âge 50 à 70 ans

CLINIQUE

Polyadénopathie superficielle

Splénomégalie, hépatomégalie

Plus rarement : atteinte amygdalienne, pulmonaire, digestive...

BIOLOGIE

Hémogramme :

·  il peut exister une hyperlymphocytose 

·  Immunoélectrophorèse des protéïnes sériques : pic d'IgM monoclonal
COMPLICATIONS

•Neurologiques:

Hyperviscosité (en rapport avec la sécrétion d'IgM) :

- céphalées, vertiges, troubles de consciences pouvant aller jusqu'au coma 

- hémorragies muqueuses

- complications oculaires (hémorragies rétiniennes, oedème papillaire) 

Périphérique : neuropathie sensitivo-motrice

• Hématologiques : anémie, thrombopénie

• Rénales : spécifique, amylose

• spécifiques digestive, cutanée, ostéo-articulaire (déminéralisation diffuse), pulmonaire (micro ou macro nodules)

ÉVOLUTION

La maladie peut rester stable durant de nombreuses années.

La réponse au traitement est un élément important du pronostic 

Médiane de survie :

- pas de réponse au traitement : 4 ans 1/2 

- Réponse au traitement : 9 ans ½

TRAITEMENT

Chimiothérapie

Elle est indiquée dans les formes symptomatiques ou en cas d'augmentation importante du taux d'IgM

Monochimiothérapie : chlorambucil (Chloraminophène®) 

Polychimiothérapie : protocole type lymphome 

Traitement symptomatique :

Syndrome d'hyperviscosité sanguine : échanges plasmatiques 

Transfusion
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