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CHRONIC DEMYELINATING POLYRADICULONEUROPATHY REVEALING
A SOLITARY PLASMACYTOMA OF THE RIGHT ILIAC BONE
SumMARY : Solitary bone plasmacytoma (PSO) is a rare tumor,
made of malignant plasma cells observed in a single bone,
and without systemic proliferation. We report the case of a 33
year-old man who was admitted with chronic demyelinating
sensorimotor polyneuropathy. Immunoelectrophoresis with
immunofixation of serum proteins showed a monoclonal peak
IgG with lambda light chain and the workup was in favour of
right hipbone secreting solitary plasmacytoma. The patient
was treated with radiotherapy and steroids, and the evolution
has been marked by a partial recovery of the motor deficit. An
acute demyelinating sensorimotor polyneuropathy has often
been described in association with PSO. However, subacute
and chronic demyelinating polyradiculoneuropathies have
rarely been described in such patients with PSO.The diagno-
sis should differentiate PSO, POEMS and multiple myeloma.
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REsuME : Le plasmocytome solitaire osseux (PSO) est une
tumeur rare, faite de plasmocytes malins qu’on observe dans
un seul os, sans atteinte plasmocytaire proliférative systé-
mique. Nous rapportons I’observation clinique d’un patient
de 33 ans qui a été admis pour une polyradiculonévrite chro-
nique sensitivo-motrice démyélinisante. L’ immunoélectro-
phorése avec immunofixation des protéines sériques a révélé
un pic monoclonal IgG a chaine légére de type lambda et le
bilan étiologique a mis en évidence un plasmocytome solitaire
sécrétant de I’os iliaque droit. Le patient a été traité par radio-
thérapie et corticothérapie, et I’évolution a été marquée par
une récupération partielle du déficit moteur. C’est la polyneu-
ropathie sensitivo-motrice démyélinisante aigué qui a été le
plus souvent décrite en association avec le PSO alors que les
polyradiculoneuropathies démyélinisantes subaigués ou chro-
niques ont été rarement rapportées. Le diagnostic différentiel,
parfois difficile, doit se faire entre un PSO, un POEMS et un
myélome multiple.

Morts-cLEs : Plasmocytome - POEMS — Myélome - Neuropathie

sensitifs subjectifs a type de brilures au niveau
de la plante des pieds. Cette symptomatologie
a €té suivie, un mois plus tard, de la survenue
d’une lourdeur des quatre membres, de fagon
ascendante bilatérale et symétrique, le tout dans
un contexte d’amaigrissement chiffré a 10 kg et

INTRODUCTION

Le cas clinique rapporté dans cet article offre
trois points d’intérét : premiérement, la des-
cription d’un nouveau cas, rare, de neuropathie

périphérique (polyradiculonévrite chronique)
associée a un plasmocytome solitaire osseux
(PSO); deuxiémement, la nécessité de penser a
ce diagnostic devant une gammapathie mono-
clonale ou une neuropathie d’étiologie indéter-
minée; et troisiemement, la difficulté rencontrée
parfois dans le diagnostic différentiel entre un
PSO, un «POEMS» [syndrome défini par la
présence d’une neuropathie périphérique (P),
une anomalie des plasmocytes (M), et d’autres
manifestations paranéoplasiques, les plus fré-
quentes d’entre elles étant I’organomégalie (O),
I’endocrinopathie (E), les altérations cutanées
(S pour skin)] et un myélome multiple (MM).

CAS CLINIQUE

Il s’agit d’un patient de 33 ans, sans anté-
cédent pathologique notable, qui a présenté de
fagon progressive, sur 10 mois, des troubles

sans contexe de pyrexie.

L’examen neurologique a montré une tétra-
parésie flasque aréflexique, prédominant sur
les membres inférieurs (3/5), avec un déficit
moteur proximo-distal et une hypoesthésie
vibratoire. Le reste de I’examen somatique
a été sans particularité. L’électroneuromyo-
gramme a objectivé une polyneuropathie sen-
sitivo-motrice démyélinisante, compatible avec
le diagnostic de polyradiculonévrite chronique,
et la ponction lombaire a révélé une dissocia-
tion albumino-cytologique.

L’immunoélectrophorése avec immuno-
fixation des protéines sériques a montré un
pic monoclonal IgG a chaine légere de type
lambda et la numération de la formule sanguine
a révélé une thrombocytose a 907.000/mm?,
sans anémie. La recherche d’une protéinurie de
Bence-Jones a été négative et la ponction ster-
nale avec biopsie ostéomédullaire a révélé une
plasmocytose inférieure a 10 %. Les radiogra-
phies conventionnelles du squelette ont montré
une image lytique de 1’os iliaque droit et I'IRM
médullaire et pelvienne a mis en évidence un
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de I’os iliaque droit, arrivant jusqu’au cotyle,
en hypersignal T2 hétérogéne rehaussé en péri-
phérie et une zone centrale en hyposignal, avec
un aspect aminci et lysé par endroit de la cor-
ticale antérieure et infiltration de la partie pro-
fonde du muscle iliaque droit (Figure 1A-B).

L’étude anatomopathologique de la biopsie
osseuse, réalisée a ce niveau, a objectivé une
prolifération plasmocytaire en nappes avec
des plasmocytes dystrophiques ayant des ano-
malies nucléaires et un cytoplasme normal.
L’immunohistochimie a confirmé la nature
monoclonale des cellules tumorales. Un bilan
d’extension large et extensif a été réalisé en vue
d’¢éliminer un MM ou un POEMS (bilan rénal,
dosage du taux béta-2 microglobulines, bilan
phosphocalcique et inflammatoire, bilan endo-
crinien complet, tomodensitométrie thoraco-
abdomino-pelvienne, scintigraphie osseuse) et
s’est révelé négatif. Dées lors, le diagnostic d’un
PSO sécrétant de 1’os iliaque droit a été retenu.

Le patient a été traité par radiothérapie a la
dose de 46 Gy, associée a une corticothérapie
a fortes doses, et 1’évolution a été marquée par
une récupération partielle du déficit moteur.
Avec un recul de 17 mois, le patient a été sous
20 mg/jour de prednisone avec un état neuro-
logique stationnaire. Cependant, le bilan systé-
matique de surveillance a montré la persistance
de la gammapathie monoclonale et de la throm-
bocytose. Par contre, le contréle IRM a mon-
tré un bon contrdle local avec un aspect stable
du processus tissulaire de 1’os iliaque droit et
I’absence d’apparition de nouvelles 1ésions.

Malheureusement, chez notre malade, une
tomographie a émission de positons (TEP) au
18F-FDG n’a pu étre réalisée a la recherche
d’autres localisations de la maladie, ni d’ail-

Figure 1A-B. IRM pelvienne montrant une Iésion soufflante de I’os iliaque droit, en hypersignal T2 hétérogéne rehaussé en périphérie avec une zone centrale en
hyposignal. Par endroits, il y a rupture de la corticale antérieure avec infiltration du muscle iliaque.

leurs un dosage du VEGF («Vascular Endo-
thelial Growth Factor»), marqueur prédictif
important du développement du POEMS. Les
résultats auraient pu changer le diagnostic et la
stratégie thérapeutique. Seule une surveillance
réguliére et continue du malade a été proposée
a la recherche d’apparition de nouveaux élé-
ments en faveur d’un POEMS ou d’un MM.

Di1ScUSSION

Le PSO est une tumeur rare, faite de plas-
mocytes malins qu’on observe dans un seul os,
sans atteinte plasmocytaire proliférative sys-
témique (1, 2). La protéine monoclonale est
soit absente, soit présente a des taux faibles,
vu le caractere localisé et solitaire de la Iésion
osseuse. Des lors, elle doit étre recherchée par
les tests les plus sensibles d’immunoélectro-
phorése des protéines plasmatiques et d’immu-
nofixation (3, 4).

Si la neuropathie périphérique est observée
chez presque 3 % des patients atteints de MM
et représente souvent la premiére manifestation
du POEMS, son association avec le PSO a été
rarement décrite dans la littérature (4, 5). Cette
neuropathie précéde souvent les autres mani-
festations cliniques d’un PSO souvent indo-
lore. C’est la polyneuropathie sensitivo-motrice
démy¢linisante aigué qui a été le plus souvent
rapportée en association avec le PSO (6-8). Par
contre, les polyradiculoneuropathies démyéli-
nisantes subaigués ou chroniques ont été rare-
ment décrites (8, 9). Un seul cas de syndrome
de Guillain-Barré et un autre cas de neuropa-
thie avec contractures, mimant un «stiff man
syndrome», ont été rapportés dans la littérature,
en association avec un PSO (6, 7). Ces neuro-
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pathies périphériques s’améliorent progressi- CONCLUSION
vement apreés traitement de la 1ésion osseuse

. . ) Cet article relate un nouveau cas de neuro-
focale par radiothérapie et/ou chirurgie (3, 9).

pathie périphérique (polyradiculonévrite chro-
nique), associée a un PSO et permet d’insister
sur la nécessité de penser a ce diagnostic devant
une gammapathie monoclonale (avant de rete-
nir le diagnostic de MGUS pour «Monoclonal
Gammapathy of Undetermined Significance»)
ou une neuropathie d’étiologie indéterminée. Il
est cependant parfois difficile de faire la diffé-
renciation entre un PSO, un POEMS et un myé-
lome multiple dont le pronostic et les prises en

11 faut cependant noter que le PSO peut étre
rarement inaugural du POEMS, avec un inter-
valle qui varie entre 6 et 216 mois. La présence
de 1ésions ostéocondensantes, avec IgG por-
tant une chaine légeére lambda, un taux élevé
de VEGTF, la persistance ou la progression de
la gammapathie apres traitement du PSO, sont
des facteurs prédictifs de coexistence ou d’évo-

lution vers un POEMS (3, 6-9). Dans le cas du
patient précité, le POEMS a été éliminé devant
I’absence d’organomégalie, d’endocrinopathie,
d’oedémes et d’épanchements, de signes cuta-
nés (hyperpigmentation), d’cedéme papillaire
et de Iésions osseuses condensantes. Toutefois,
la présence d’une thrombocytose représente
un élément mineur en faveur du POEMS. De

charge thérapeutiques sont pourtant différents.
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Chez notre patient, la persistance de la gam-
mapathie monoclonale et d’une thrombocytose
aprés traitement sont des facteurs de risque
potentiels d’évolution vers un MM ou un PSO
multifocal et surtout vers un POEMS. La dis-
tinction entre ces différentes entités a un impact
thérapeutique majeur : traitement local en cas
de PSO, ou prise en charge thérapeutique plus
agressive en cas de PSO a risque de dissémi-
nation et transformation myélomateuse (MM).

Neuropathies périphériques et proliférations plasmocy-
taires. A propos de 17 cases. Ann Med Interne, 1990,
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