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L’actualité 2014 en médecine interne avec un lien avec
I’allergie a été riche et nous présentons ici une sélection de ce
qui nous semble le plus important dans cette thématique.

1. Mastocytose systémique

Les mastocytoses sont un groupe hétérogene de maladies
définies par une expansion et une accumulation de mastocytes
clonaux dans un ou plusieurs organes. La mastocytose systé-
mique doit étre connue des allergologues, car elle peut s’ associer
a des manifestations allergiques, voire des chocs anaphylac-
tiques. Elle est parfois difficile & diagnostiquer et nous allons
aborder dans ce chapitre quelques éléments récents sur le dia-
gnostic de mastocytose systémique et sur ses associations avec
les allergies et 1’anaphylaxie.

Concernant le diagnostic, une équipe internationale vient de
publier un algorithme diagnostique lorsqu’on suspecte une mas-
tocytose systémique [1]. Ils précisent notamment la conduite a
tenir dans les cas complexes, par exemple lorsqu’il existe des
signes évocateurs de mastocytose systémique telles une anaphy-
laxie ou des flush ou une ostéoporose, mais qu’il n’y a pas de
mastocytose au niveau cutané évidente. La, c’estI’élévation de la
tryptase qui permet d’orienter le diagnostic. Ces auteurs recom-
mandent, lorsqu’il existe une anaphylaxie, notamment au venin
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d’hyménopteres, avec une tryptase élevée de réaliser systémati-
quement une biopsie ostéomédullaire afin d’avoir un diagnostic
définitif, ce qui va modifier ensuite la prise en charge, notamment
en ce qui concerne la désensibilisation [1].

S’il est important de faire le diagnostic de mastocytose, c’est
que ces patients ont une haute prévalence de 1’anaphylaxie,
comme vient de le démontrer un article récent qui rapporte chez
42 % des patients ayant une mastocytose systémique au moins
un épisode de réaction anaphylactique, le plus souvent sévere,
dont 72 % de syncopes [2]. La majorité survenait apres piqlire
d’hyménopteres mais dans 39 %, il n’y avait pas d’étiologie
claire. Cette fréquence importante d’anaphylaxie au cours de
la mastocytose a amené des auteurs espagnols a proposer un
score REMA, permettant d’évaluer, chez un patient présentant
une anaphylaxie, la probabilité qu’il ait une mastocytose systé-
mique. Ce score qui repose le sexe, sur les symptdmes cliniques
et sur la tryptase, permet une bonne sensibilité et spécificité
et permet souvent, lorsqu’il est supérieur ou égal a 2, d’aller
plus loin d’aller dans les examens complémentaires, notamment
d’aller a la biopsie ostéomédullaire [3].

Une revue récente fait un point global sur cette thématique
de ’allergie, de I’anaphylaxie de la mastocytose, notamment
sur la désensibilisation chez les patients ayant une mastocytose
systémique [4]. On note parfois une tolérance qui est un peu
moins bonne que chez les patients non mastocytose, suggérant
que I’induction doit étre moins agressive chez ces patients ayant
une mastocytose systémique. Deux déces ont été rapportés apres
avoir arrété la désensibilisation, ce qui incite a maintenir celle-ci.
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2. Hyperéosinophilie et syndrome hyperéosinophilique

L’éosinophile est bien slir I’une des cellules importantes dans
I’allergie. Les hyperéosinophilies ont cependant de multiples
causes dont les causes allergiques mais également les causes
parasitaires, tumorales, inflammatoires et enfin les causes idio-
pathiques, tel le syndrome hyperéosinophilique. Il est important
de noter que dans ces syndromes hyperéosinophiliques idiopa-
thiques, que ce soit le variant lymphoide ou myéloide, on peut
observer des manifestations de type atopique ou allergique.

Des données récentes sont apparues, permettant d’éclairer
au mieux ces différentes manifestations. Ainsi Lefévre et al. ont
publié récemment les caractéristiques cliniques de patients ayant
le variant lymphoide du syndrome hyperéosinophilique, carac-
térisé par I’existence d’une clone lymphocytaire T, produisant
un exces d’interleukine 5 [5].

Dans cette étude, 21 patients frangais sont rapportés. Quatre-
vingts pour cent des patients ont une atteinte cutanée,
essentiellement un prurit, de 1'urticaire, des papules ou des
angicedémes épisodiques. A peu prés la moitié des patients avait
des signes atopiques avant le diagnostic de syndrome hyper-
éosinophilique, variant lymphoide. Cinq des 6 patients avec
angicedéme ont une élévation des IgM, définissant un syndrome
de Gleich. Quatre-vingt-six pour cent des patients ont une élé-
vation des IgE. Seize des 18 patients, traités par corticoides
seuls initialement, sont répondeurs avec une rémission biolo-
gique complete chez 14 patients. Le message essentiel est que
les manifestations d’atopie sont fréquentes et les manifestations
cutanées, également tres fréquentes dans ce variant lymphoide
qui doit étre connu des allergologues. Une hyperéosinophilie a
plus de 1500 et/ou I’apparition de signes d’atteinte viscérale,
notamment gastro-intestinale, articulaire ou pulmonaire, doit
faire évoquer le diagnostic chez les patients atopiques et considé-
rer laréalisation d’un phénotypage lymphocytaire a la recherche
de lymphocytes CD3—, CD4+.

Une autre étude récente s’est intéressée aux étiologies des
patients ayant une hyperéosinophilie importante et persistante
en I’absence de manifestation clinique [6]. Cette question est
importante car, avec la multiplication des bilans systématiques,
il n’est pas rare de tomber sur une hyperéosinophilie impor-
tante, parfois asymptomatique, pour laquelle il faut savoir
que proposer. Dans cette étude, 8sujets FIP1 négatifs avec
une hyperéosinophilie importante et sans cause ont été inclus.
Parmi ces 8 patients ayant une hyperéosinophilie inexpliquée,
3 avaient un variant lymphoide CD3— CD4+, 4 une clonalité T,
62 % d’élévation de Tarc. Cette étude montre que les patients
ayant une hyperéosinophilie inexpliquée a plus de 1500 sont
finalement assez proches des patients ayant un syndrome hyper-
éosinophilique, avec notamment des marques d’activation de
I’éosinophile et des cytokines de niveau identique. Ceci incite a
bien surveiller ces patients ayant une hyperéosinophilie isolée.

3. Angicedéme

Si I’angicedeme fait partie des signes cliniques des syn-
dromes hyperéosinophiliques, il peut également étre totalement

isolé et étre soit d’origine histaminique, soit d’origine bradyki-
nique. Les angicedemes bradykiniques doivent étre connus des
allergologues, car ces patients peuvent €tre adressés en aller-
gologie pour un bilan devant un angicedéme isolé. Un bilan
allergologique négatif n’élimine pas I’origine histaminique de
I’angicedeéme ; il est parfois délicat de faire le diagnostic dif-
férentiel entre un angicedéme histaminique sans urticaire et
un angicedeme bradykinique. Des publications récentes tentent
d’aider les cliniciens a faire ces diagnostics et a prendre en charge
ces patients ayant un angicedéme bradykinique. Une publication
internationale récente propose des criteres de classification de
diagnostic et thérapeutique chez des patients ayant un angice-
deme cicardi [7]. L’idée centrale est qu’il faut regarder tout
d’abord si le patient a des antécédents d’urticaire. En I’absence
d’urticaire, il est licite d’évoquer un angicedéme bradykinique
qui peut étre soit acquis, soit héréditaire. En cas de contexte
familial, la présence ou 1’absence de déficit en Cl inhibiteur
est recherchée. Lorsqu’il n’y a pas de caractere familial, on
recherche également le déficit en C1 inhibiteur car, s’il est pré-
sent, un angicedéme acquis doit étre évoqué. En 1’absence de
déficit en Cl inhibiteur et en 1’absence de cause identifiée,
le traitement d’épreuve par antihistaminiques est alors néces-
saire, permettant d’identifier soit un patient ayant un angicedéme
acquis idiopathique histaminique, soit un angicedeme acquis
idiopathique non histaminique, lorsque celui-ci ne répond pas
aux antihistaminiques. C’est dans ces angicedémes acquis idio-
pathiques non histaminiques que 1’acide tranexamique vient de
démontrer son efficacité par une équipe francaise [8].

Enfin, une étude internationale récente s’intéresse plus
particulierement a ces patients ayant un angicedéme acquis idio-
pathique non histaminique [9] et montre qu’ils font fréquemment
plus de 5 crises par an avec une localisation préférentielle pour la
face, la langue et la cavité buccale (68 et 56 % respectivement).
Quatre-vingt-dix-neuf pour cent des patients, dans cette étude,
répondent & I’acide tranexamique.

4. Syndrome de Schnitzler et vascularite urticarienne

L urticaire, élément décisif devant le diagnostic d’un angice-
deme, est un motif fréquent de consultation en allergologie.
Les causes d’urticaire chronique sont fréquentes mais cer-
taines beaucoup plus rares, doivent cependant étre connues des
allergologues, du fait des conséquences thérapeutiques qu’elles
impliquent. Parmi celles-ci le syndrome de Schnitzler est un syn-
drome auto-inflammatoire particulier, caractérisé par I’existence
d’un rashurticarien, de fievre récurrente et d’un pic monoclo-
nal IgM. Il s’agit d’un syndrome auto-inflammatoire, car une
étude récente vient de démontrer que ce syndrome était carac-
térisé par une production anormale et importante de cytokine
pro-inflammatoire comme I’'IL1, I'IL6 et le TNF, par les cel-
lules mononucléées circulantes des patients atteints du syndrome
de Schnitzler [10]. Cette découverte a permis de comprendre
une avancée thérapeutique majeure, car ces patients auparavant
étaient traités par corticoides avec une corticodépendance impor-
tante : I’anakinra, qui est un antagoniste récepteur de I’'IL.1. Dans
I’étude présentée, I’anakinra était capable d’inhiber la sécrétion
d’IL1, d’IL6 et de TNF par les cellules mononucléées circulantes
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des patients atteints de Schnitzler, a la fois in vitro, lorsqu’il était
ajouté au contact de ces cellules mononucléées ou également in
vivo, un mois apres le début du traitement chez 2 patients atteints
de syndrome de Schnitzler [10].

Déclaration d’intéréts

L’ auteur déclare ne pas avoir de conflits d’intéréts en relation
avec cet article.
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