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RÉSUMÉ
Une femme anorexique mentale sévère et diabétique dialysée, est hospitalisée en réanimation pour 

fi èvre avec dyspnée. Les examens réalisés révèlent une pancytopénie, un syndrome infl ammatoire avec 

début de coagulation intravasculaire disséminée, des hémocultures positives à Escherichia coli et un 

bilan hépatique perturbé. Un myélogramme met en évidence un syndrome d’activation macrophagique 

associé à une dégénérescence oedémateuse de la moelle due à l’anorexie sévère, dans un tableau 

cytologique médullaire caractéristique. L’évolution est rapidement fatale.

L’article développé sous cette rubrique correspond à l’adaptation d’une présentation réalisée lors d’une 

réunion de cytologie du Collège d’Hématologie des Hôpitaux. Cette journée a été organisée le 30 

novembre 2006 grâce à la collaboration de la société A. MENARINI. 

MOTS-CLÉS 
Dégénérescence oedémateuse de la moelle, syndrome d’activation macrophagique 

An unusual case of macrophage activation syndrome associated with gelatinous 
degeneration of bone morrow
SUMMARY

A dialysed anorexic and diabetic woman was hospitalized in emergency service for fever and severe dyspnea. 
The examinations carried out revealed a pancytopeny, an infl ammatory syndrome with a beginning coagulopathy, 
positive blood cultures with Escherichia coli and a disturbed hepatic assessment. A bone marrow aspirate 
highlighted a macrophage activation syndrome associated with a gelatinous degeneration due to the severe 
anorexia, showing a characteristic feature. The evolution was quickly fatal.
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I - Présentation du cas

Mme Z. Valérie, 39 ans, diabétique insulinodépen-
dante depuis une quinzaine d’années, souff re d’une 
glomérulosclérose ayant évolué en insuffi  sance ré-
nale chronique, dans un contexte d’anorexie men-
tale sévère avec aménorrhée, stéatose hépatique, 
ostéoporose. La patiente fébrile est admise au centre 
d’hémodialyse et se plaint d’arthralgies et de dou-
leurs de la base thoracique droite. Rapidement prise 
en charge en réanimation, son état se dégrade. Elle 
présente une hypotension artérielle importante, des 
signes d’hypoxie et une polypnée avec crépitant à 
la base pulmonaire droite. La radiographie pulmo-
naire confi rme un aspect de pleuropneumopathie 
droite. L’ensemble fait suspecter un choc septique à 
porte d’entrée pulmonaire. Le bilan biologique con-
fi rme l’insuffi  sance rénale (créatinine 287 μmol/L), 
avec hypoprotidémie (41 g/L) et hypoglycémie 
(2,3 mmol/L). Le bilan hépatique est très perturbé 

(PAL 364 UI/L, GGT 65 UI/L, bilirubine totale 170 
μmol/L). Il existe un syndrome infl ammatoire im-
portant (CRP 224 mg/L) associé à une acidose lacti-
que (lactates 10 mmol/L) Des hémocultures isolent 
Escherichia coli producteur de pénicillinase. Le bi-
lan de coagulation montre un début de coagulation 
intravasculaire disséminée.

II - Examens complémentaires 
et diagnostic

L’hémogramme révèle une leucopénie profonde 
(globules blancs = 0,6 G/L), une anémie normo-
cytaire normochrome (hémoglobine = 110 g/L, 
VGM = 94,7 fL) et une thrombopénie (plaquettes 
= 64 G/L). La formule leucocytaire est vérifi ée sur 
lame et ne comporte pas de cellules suspectes (po-
lynucléaires neutrophiles 75 %, lymphocytes 20 %, 
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monocytes 5 %). Un myélogramme est réalisé 
pour explorer la pancytopénie. Les grains médul-
laires, globalement hypoplasiques, sont compo-
sés le plus souvent de trame conjonctive et vascu-
laire. Autour du réseau vasculaire, se répartissent 
de nombreuses et abondantes «fl aques» d’une 
substance acidophile correspondant à ce que 
l’on observe dans les phénomènes de dégénéres-
cence oedémateuse de la moelle (images 1, 2) ici à 
un stade très avancé et cadrant avec le contexte 
d’anorexie mentale. Les cellules sont en majorité 
des macrophages, parfois regroupés en grand 
nombre (image 2), souvent avec des débris cel-
lulaires, certains avec des images de phagocytose 
d’hématies (image 3), de plaquettes (image 4) et 
de polynucléaires neutrophiles (image 5), faisant 
évoquer un syndrome d’activation macrophagi-
que. Dans les zones où l’hématopoïèse est mieux 
représentée, on identifi e quelques mégacaryo-
cytes. La lignée granuleuse (60 % environ) est 
déviée vers les précurseurs qui sont hypergranu-
leux, d’aspect irritatif. On note la présence de ra-
res monocytes et de 10 à 15 % d’érythroblastes. 
On voit aussi 15 à 20 % de lymphocytes, plus  
représentés dans certaines zones, et quelques 

plasmocytes. On ne voit pas de cellules suspec-
tes de malignité. 

III - Traitement et évolution 

Le traitement symptomatique du choc septique est 
mis en place dès l’admission en réanimation par 
remplissage et maintien de la glycémie associés à 
une ventilation artifi cielle et  à une hémofi ltration 
continue. Une antibiothérapie probabiliste par une 
association de céphalosporines de 3e génération et 
fl uoroquinolones est administrée par voie intravei-
neuse, des culots globulaires sont transfusés afi n 
de pallier les cytopénies. La patiente est cependant 
rapidement en échappement thérapeutique du fait 
de son état de dénutrition sévère : aggravation de 
l’acidose lactique (18 mmol/L) et du bilan hépati-
que (bilirubine 280 mmol/L), épisodes d’hypogly-
cémie sévère. Mme Z. décède dans un tableau de 
défaillance multiviscérale d’origine septique associé 
à un syndrome d’activation macrophagique, sur 
fond de dégénérescence oedémateuse de la moelle, 
10 jours après l’admission.

Image 1
Objectif x 10, moelle 

pauvre, fl aques de 

substance acidophile 

autour de la trame 

vasculaire.

Image 2 
Objectif x 10, fl aques 

de substance 

acidophile et amas 

de macrophages.

Image 3
Objectif x 100, hémophagocytose.

Image 4
Objectif x 100, phagocytose de plaquettes.

Image 5
Objectif x 100, phagocytose 

de polynucléaire neutrophile et 

érythroblaste.
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Une association rare d’un syndrome d’activation macrophagique 

et d’une dégénérescence œdémateuse de la moelle. 
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IV - Discussion-conclusion
Il s’agit d’une association de deux entités cytolo-
giques rares qui apparaissent typiques dans leur 
présentation cytologique : une dégénérescence 
œdémateuse de la moelle associée à un syndrome 
d’activation macrophagique. La dégénérescence 
œdémateuse se présente sous l’aspect de fl aques 
acidophiles de substance rosée dans une moelle 
pauvre où souvent ne persiste que la trame vas-
culaire (images 1 et 2), refl et d’un phénomène 
métabolique observé dans un contexte de dénu-
trition avancé (cancer, anorexie, cachexie, insuf-
fi sance rénale, malabsorption, SIDA…) (1-7). Cet 
aspect caractéristique est dû à l’augmentation de 
mucopolysaccharides (acide hyaluronique princi-
palement) normalement présents dans la matrice 
extracellulaire, qui remplacent la graisse médul-
laire mobilisée pour le maintien des réserves éner-
gétiques (1). Le retentissement hématologique est 
sévère avec inhibition de l’hématopoïèse et pan-
cytopénie. Ce phénomène est réversible avec la 
reprise de l’alimentation. Le diagnostic diff érentiel 
doit se faire avec le cas de la nécrose médullaire, 
où les éléments cellulaires sont inidentifi ables sur 
un fond hétérogène rosé (image 6). Un autre dia-
gnostic différentiel est celui de l’amylose, où l’on 
observe au niveau médullaire un dépôt de subs-
tance amorphe, d’aspect plutôt rose violacé, et 
cotonneux (image 7). Le syndrome d’activation 
macrophagique consiste en une activation non 

spécifique des monocytes/macrophages avec 
infiltration tissulaire des macrophages activés 
(foie, moelle…) (8). Les cytopénies sont très 
importantes (thrombopénie, anémie, leucopé-
nie) et l’on observe une hyperferritinémie dans 
80 % des cas (non explorée ici), une hypertrigly-
céridémie dans 20 % des cas et des manifesta-
tions hépatiques (cytolyse…). Le myélogramme 
dont l’étude reste indispensable au diagnostic 
montre une prolifération de macrophages avec 
phagocytose d’au moins 5 % d’éléments nucléés 
médullaires (images 3-5) (9). Cliniquement, la 
fièvre est quasi constante, associée à une hépa-
tomégalie dans 50 % des cas, une splénomégalie 
dans 45 % des cas, des adénopathies dans 35 % 
des cas. Ce syndrome rare peut avoir diverses 
origines : infectieuse, auto-immune, maligne, 
dysimmunitaire, toxique. Le pronostic est som-
bre, la mortalité atteignant 50 %. Le traitement 
dépend de l’étiologie et consiste en un blocage 
de l’activation lymphocytaire par immunosup-
presseurs/modulateurs (corticoïdes, cyclospori-
ne, immunoglobulines intraveineuses), voire un 
blocage de la lignée macrophagique (étoposide, 
corticoïdes, anti-TNF …). Dans le cas rapporté, 
l’évolution est rapidement fatale, la patiente pré-
sentant d’emblée un terrain délétère de dégéné-
rescence de la moelle ayant pu favoriser dans un 
contexte de choc septique le développement du 
syndrome d’activation macrophagique. 

Image 6
Objectif x 100, nécrose.

Image 7
Objectif x 100, dépôt de 

substance amyloïde.


