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Liste des principales abréviations

Abréviations :

ASAT ALAT : Aspartate aminotransférase, alanine aminotransférase
BOM : biopsie ostéo-médullaire

CMV : Cytomégalovirus

CNIL : Commission nationale de I'informatique et des libertés
CRP : Protéine C réactive

DLBCL: Lymphome B diffus a grandes cellules

EBV : Epstein barr virus

EPP : électrophorese des protéines plasmatiques

HCL : Leucémie a tricholeucocytes

LDH : Lactate déshydrogénase

LGL : Leucémie a grands lymphocytes a grains

LNH : Lymphome non Hodgkinien

LNH B diffus : Lymphome B diffus a grandes cellules

LZM : Lymphome de la zone marginale

OPSI : Overwhelming post splenectomy infection

PEC : Prise en charge

POEMS : Polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, myeloma protein, skin
changes

PMSI : Programme de médicalisation des systéemes d'information
PTI : Purpura thrombopénique immunologique

Scanner TAP : scanner thoraco-abdomino-pelvien

TEP scanner : Tomographie par émission de positons.

VIH : Virus de I'immunodéficience humaine

ND : données non disponibles

10



INTRODUCTION

A. Larate

1. Rappel anatomique et physiologique

Située sous le diaphragme, la rate est un organe lymphatique qui vient se positionner

contre les parois latérales de I'estomac dans la partie supérieure gauche de la cavité

abdominale. 1l s’agit d'un organe mou. On la retrouve environ au niveau de la 10éme et

derniere cote (les cotes 11 et 12 étant considérées comme des cotes flottantes), que I'on

qualifie de cote splénique. En situation normale, la rate n’est pas palpable. Elle pese en

moyenne 200 grammes, ce qui fait d’elle le plus gros des organes lymphatiques.

Elle se structure en deux parties principales que sont la pulpe rouge et la pulpe blanche

avec des organisations différentes dans leur architecture, leur vascularisation et leur

composition cellulaire ce qui lui permet d’assurer plusieurs fonctions a la fois. (1)

La rate posséede trois principales fonctions :(2)
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Une fonction de réservoir essentiellement pour les plaquettes et les leucocytes. Le
stockage des globules rouges dans la rate est quant a lui insignifiant, ne concernant
qu'environ 1-2% des hématies circulantes. L’ablation de la rate ou son
dysfonctionnement empéche le stockage de ces cellules, ce qui provoquera une
accumulation de ces cellules dans le compartiment circulant et donc une
thrombocytose notamment. Les réticulocytes finissent leur maturation dans la
pulpe rouge splénique. La rate est également capable de fournir une hématopoiese
extra médullaire.

Une fonction de filtration possible grace a la structure particuliére de la rate est
réalisée au moyen de deux techniques différentes qui sont le pitting et le culling.
Enfin la rate assure une fonction immunologique, indispensable pour la prévention
des infections aux microorganismes encapsulés et intra-érythrocytaires. Elle
élimine les bactéries pauvrement opsonisées, ce qui est principalement le cas des
germes  encapsulés  tels  que Streptococcus = pneumoniae, Haemophilus

influenzae ou Neisseiria meningitidis.



2. Splénectomie : techniques chirurgicales et préparation pré opératoire

L’ablation chirurgicale de la rate peut se faire par laparoscopie c’est-a-dire apres
réalisation de discrets orifices pour introduire les trocarts dans la cavité abdominale et
sous controle vidéoscopique. La voie laparoscopique (3,4) est actuellement la voie
d’abord de référence dans les splénectomies programmeées mais ne peut étre effectuée
dans les traumatismes majeurs abdominaux et en cas de splénomégalies massives ou la
laparotomie médiane garde son indication .

En cas de chirurgie programmée le patient devra étre vacciné au préalable et cela au
moins deux semaines avant l'intervention contre les germes cités ci-dessus.

En cas de chirurgie urgente la vaccination sera réalisée dans les deux semaines suivant
I'opération. (5)

L’antibioprophylaxie orale est recommandée chez les enfants quelle que soit la cause de
la splénectomie et chez les adultes atteints d’'une maladie hématologique sous-jacente et

ce pour une durée de 2 ans. (6)

Figure 1. Voie d’abord chirurgicale par laparotomie (7) Légende : 1. Piquet de Toupet ; 2. voie d’abord

médiane. 3. agrandissement possible vers la gauche ou la droite.
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Foot end

S-Surgeon, A-Assistant, C-Camera port, R-Retracting port, M-Monitor
LHW- Lt hand working port, RHW- Rt hand working port

Figure 2. Voie d'abord chirurgicale par ccelioscopie (8)

3. Splénectomie, complications post opératoires

Les complications induites par la splénectomie sont nombreuses et peuvent étre classées
en fonction du délai vis-a-vis de la date d’intervention. (9)

On identifie donc les complications précoces survenant dans les 7 a 14 jours suivant
I'opération. Elles peuvent étre locales a type de pancréatite aigué, d’hémorragie, de
thrombose, de lésion d’organes adjacents (poumon, diaphragme, estomac) ou
systémiques a type de thrombocytose ou hyperleucocytose réactionnelles.

Les complications a court et long termes surviennent dans des délais plus variables et
peuvent aller jusqu’a plusieurs années. Ce sont principalement les infections a germes
encapsulés (OPSI : overwhelming post splenectomy infection) et le risque de thrombose
du réseau veineux porte méme a distance avec le possible développement d’une

hypertension artérielle pulmonaire.
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B. Indications de la splénectomie

1. Indications chirurgicales

a. Traumatiques
Les lacérations ou les ruptures de rate sont des indications absolues de splénectomie a
visée hémostatique. Ces atteintes spléniques peuvent survenir lors de polytraumatismes
comme dans les accidents de la voie publique, lors d’'une rupture sur rate pathologique ou

lors d’une atteinte per opératoire lors de chirurgie d’organe adjacent. (10)

b. Chirurgie de réduction tumorale
Les chirurgies de réduction tumorale dans le cadre de la prise en charge des néoplasies
digestives ou gynécologiques sont une cause fréquente de splénectomie comme l'illustre
le nombre de chirurgies de « réduction » ou « débulking » réalisées chaque année. La
splénectomie fait alors partie intégrante de la stratégie thérapeutique anti tumorale tout

en prenant en compte le rapport bénéfice risque.(11)

2. Indications médicales

a. Pathologies hématologiques
Les indications de splénectomie dans les maladies hématologiques sont variées (12).
Il peut s’agir d’hémoglobinopathies constitutionnelles pourvoyeuses d’hémolyse comme
la sphérocytose héréditaire, l'elliptocytose héréditaire, la drépanocytose ou les
thalassémies.
La splénectomie fait partie de I'arsenal thérapeutique dans le traitement des maladies
immuno hématologiques comme le purpura thrombopénique immunologique ou 'anémie
hémolytique auto-immune. (13-15)
Enfin I'indication de la splénectomie dans les pathologies onco-hématologiques a évolué
ces derniéres années, en étant revue a la baisse et ce notamment grace aux progres
thérapeutiques constitués par les thérapies ciblées et les anticorps monoclonaux. Parmi
les hémopathies malignes concernées on note une grande diversité de pathologies: les
lymphomes B diffus a grandes cellules (DLBCL), les lymphomes spléniques de la zone

marginales (LZM splénique) (16), les lymphomes T hépato-spléniques, les lymphomes de
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Hodgkin, les leucémies a tricholeucocytes (HCL) ou encore les syndromes

myéloprolifératifs. (17)

b. Pathologies autres

La splénectomie peut étre également pratiquée dans de nombreuses pathologies en
dehors de tout contexte d’hémopathie.

Il peut s’agir de splénectomie pour des splénomégalies a risque de rupture notamment en
contexte infectieux. Parmi ces pathologies infectieuses on compte les pathologies
infectieuses virales (EBV, CMV), bactériennes, mycobactériennes (tuberculose) et
parasitaires (paludisme, leishmaniose viscérale).

Les maladies de surcharge comme la maladie de Gaucher, les maladies immunologiques
et systémiques comme le Lupus Erythemateux Disséminé et enfin les pathologies

kystiques (18) peuvent étre également des indications de splénectomie.

C. Recours a la splénectomie diagnostique

1. Revue de la littérature

Les indications thérapeutiques médicales de splénectomie sont bien décrites (19) et liées
pour la majorité aux pathologies hématologiques acquises, malignes ou non, et
congénitales. Des revues de littérature récentes (12,17) rapportent ces indications qui

ont peu évolué sur la derniere décennie (20).

Le recours a la splénectomie diagnostique est plus rare et par conséquent tres peu décrit.
Il représente une proportion minime des interventions de splénectomie en comparaison
aux indications chirurgicales ou médicales décrites ci-dessus. (21-25)

La littérature est pauvre a ce sujet. On retrouve certaines études rétrospectives
monocentriques rarement en Europe qui se sont attachées essentiellement a rapporter
I'expérience de splénectomie en détaillant I'aspect chirurgical et les complications post
opératoires mais rarement de fagon précise le caractere thérapeutique ou diagnostique

de la splénectomie et les pathologies prises en charge (26) (27) (28).
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2. Rationnel de lI'étude

Compte tenu des données limitées en Europe concernant le recours a la splénectomie
diagnostique dans des études principalement moncentriques et sur des périodes
variables et pour certaines études antérieures a 2005, nous avons décidé d’analyser les
indications médicales de splénectomie sur deux centres et de détailler le dossier des

patients pour lesquels la splénectomie a été réalisée a visée diagnostique.
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MATERIEL ET METHODES

A. Description de I'étude

1. Caractéristique de I'étude

a. Type d’étude
Il s’agit d’'une étude rétrospective multicentrique menée sur le centre hospitalier
universitaire de Bicétre (94270 Le Kremlin-Bicétre) et sur I'hopital d’instruction des
armées Percy (92140 Clamart). Ces deux hopitaux abritent des services de médecine
interne, d’hématologie et de chirurgie viscérale et, pour le CHU de Bicétre, des services de
pédiatrie.

L’hopital Percy est ouvert aux patients civils et militaires.

b. Population et critéres d’inclusion et d’exclusion
La population étudiée correspond a tous les patients dont le codage PMSI fait mention
d’une splénectomie de janvier 2010 a décembre 2019.
Criteres d’inclusion : tous les patients d’age supérieur ou égal a 15 ans et ayant bénéficié
d’'une splénectomie pour un motif médical, qu'il s’agisse d'une démarche thérapeutique
ou diagnostique.
Criteres d’exclusion: tous les patients ayant bénéficié d’'une splénectomie suite a un
traumatisme de la rate dans le cadre d’'un polytraumatisme, dans le cadre d’une
intervention chirurgicale avec l1ésion peropératoire de la rate ou enfin dans le cadre d’'une
chirurgie de réduction tumorale.
Les patients inclus ont donc bénéficié d’'une splénectomie que 'on qualifie de médicale

par opposition a la splénectomie chirurgicale.

c. Aspects réglementaires
Conformité avec les réglementations :
MRO004 "projet de recherche, étude ou évaluation n'impliquant pas la personne humaine".

( MR0510290520)
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Déclaration de conformité ala CNIL: (2218207 v 0)
Convention entre le CHU Bicétre et I’ HIA Percy
Recueil sur logiciel Excel sur un ordinateur sécurisé avec codes d’acces.

Anonymisation des observations.

2. Objectifs de I'étude

a. Objectif principal
L’objectif principal est la description des étiologies identifiées chez les patients opérés
d’une splénectomie médicale a visée diagnostique, entre janvier 2010 et décembre 2019,
sur le centre hospitalier universitaire de Bicétre et sur ’hdpital d’instruction des armées

de Percy.

b. Objectifs secondaires
-Description des caractéristiques cliniques, biologiques, morphologiques des patients
ayant été opérés d’'une splénectomie médicale a visée diagnostique et description de
I'enquéte étiologique pré-splénectomie.

-Description des causes de splénectomies médicales thérapeutiques.

B. Recueil et analyse des données

1. Description des données recueillies

Pour tous les patients (splénectomies médicales thérapeutiques et diagnostiques) les
variables suivantes ont été recueillies et analysées :

-Sexe.

-Date de naissance.

-Pays d’origine.

-Age a la splénectomie.

-Date de la splénectomie.

-Nature de la splénectomie (thérapeutique ou diagnostique).

-Diagnostic sous-jacent si connu.

-Date de prise en charge initiale.
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-Délai entre la prise en charge initiale et la splénectomie.

-Le mode opératoire (laparotomie ou laparoscopie).

Pour les patients ayant bénéficié d’'une splénectomie a visée étiologique les données

supplémentaires listées ci-dessous ont été recueillies et analysées :

-Existence d'une fieévre et/ou de signes B (définis par une asthénie, de la fievre, des sueurs
et un amaigrissement) et le mode évolutif des symptomes.

-Présence de splénomégalie, d’hépatomégalie, d’adénopathies superficielles et/ou
profondes.

-Existence de manifestations cutanées, pulmonaires, cardiaques, rénales ou atteinte d'un
autre organe.

-Caractéristiques biologiques: Leucocytes, lymphocytes, éosinophiles, monocytes,
hémoglobine, plaquettes, fibrinogene, ferritine, CRP, cytolyse, cholestase, calcémie, acide
urique, LDH, électrophorese des protéines plasmatiques.

-Existence d'un syndrome d’activation macrophagique.

-Examens microbiologiques : sérologies, bactériologie, hémocultures.

-Examens morphologiques: échographie cardiaque trans-thoracique ou trans-
oesophagienne, TEP scanner.

-Examens autres : phénotypage lymphocytaire (médullaire ou circulant), myélogramme,
biopsie ostéo médullaire, caryotype (médullaire ou circulant).

-Biopsie ou ponction autre.

-Complications post opératoires.

-Date de dernier suivi et éventuel déces.

2. Analyse des données

Utilisation des logiciels de soins médicaux :

ORBIS sur le CHU Bicétre, AMADEUS sur I'HIA Percy.

Recueil sur logiciel Excel sur un ordinateur sécurisé avec codes d’acces.
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Les données sont exprimées :
- en médiane pour les effectifs n < 30 avec les valeurs des interquartiles 1 et 3 si
I'effectif est compris entre 10 et 30 et les valeurs extrémes minimales et maximales
sin< 10.
- en moyenne pour les effectifs > 30 avec les valeurs extrémes minimales et

maximales.

Les comparaisons entre les groupes ont été faites en utilisant le test exact de Fisher ou le
test de Mann-Whitney U selon les variables de distribution d’usage.

La significativité statistique a été définie par p < 0,05.

Les données ont été analysées et enregistrées a 'aide du logiciel Graph Pad PRISM (0,8)

(LaJolla, CA, USA).
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RESULTATS

A. Flow chart (Figure 3)

AThopital Percy : nous comptons 55 splénectomies entre 2010 et 2019.
Parmi elles, nous avons exclu 21 patients qui ont été opérés d'une splénectomie
chirurgicale. Nous avons ensuite retenu 34 splénectomies médicales : 9 diagnostiques, 25

thérapeutiques.

A I'hdpital Bicétre : nous comptons 87 splénectomies entre 2010 et 2019. Nous avons

retenu 52 splénectomies médicales : 11 diagnostiques, 41 thérapeutiques.

Au total : nous avons donc étudié 142 dossiers de patients splénectomisés sur les deux
sites entre 2010 et 2019. 56 patients ont été exclus (splénectomie non médicale) et 86
patients ont été analysés selon les grilles de recueil décrites ci-dessus. Parmi ces 86
patients on dénombre 20 splénectomies diagnostiques et 66 splénectomies

thérapeutiques.
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n=142

Splénectomies toutes causes

Splénectomies médicales
n=2386

Exclusions : n=56
Splénectomies hémostase post
traumatique
Splénectomies hémostase péri opératoire
Splénectomies chirurgie de réduction
tumorale

Splénectomies
diagnostiques
n=20

Splénectomies
thérapeutiques
n=66

Figure 3. Flow chart, description des patients selon les motifs de splénectomie

B. Splénectomies médicales a visée étiologique

Vingt patients ont eu une splénectomie diagnostique : 13 en raison d’'une splénomégalie

inexpliquée (associée dans 8 cas a une fievre prolongée inexpliquée), les autres

principales indications étant des symptomes abdominaux conduisant a identifier des

lésions spléniques (n=3), et une fievre prolongée sans splénomégalie (n=2). Nous

décrirons d’abord les données démographiques de ces patients, leurs caractéristiques

cliniques et biologiques, les diagnostics obtenus et enfin nous comparerons plusieurs

groupes de patients avec des situations cliniques différentes et passerons en revue les

meéthodes diagnostiques utilisées.
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1. Caractéristiques démographiques

Nous présentons dans le tableau 1 les caractéristiques démographiques de notre
population, le mode opératoire et la survenue de complication et/ou de déces.

On compte 13 hommes pour 7 femmes. L’age médian a la splénectomie est de 65 ans.
Concernant les pays d’origine, on observe une majorité de patients originaire de France
(14), 3 patients venant d’Algérie et enfin 3 patients venant chacun d’'un pays d’Afrique

(Angola, Cameroun, Centrafrique).

Tableau 1. Splénectomie diagnostique : caractéristiques démographiques et modes opératoires

Caractéristiques population splénectomies diagnostiques

Sexe Masculin 13 (65%)
Sexe Féminin 7 (35%)
Ccelioscopie 8 (40%)
Laparotomie 12 (60%)
Age médian a la splénectomie (ans) 65 [59,5; 76,5]
Délai médian PEC initiale-splénectomie (mois) 5[1,4; 14,3]
Complications post opératoires 5 (25%)
Déces 5 (25%)
Etiologies retrouvées 17 (85%)

Concernant le mode opératoire, 12 laparotomies ont été effectuées contre 8 ccelioscopies.
Le délai médian d’'investigation est de 5 mois avant la réalisation de la splénectomie. Celle-
ci a permis de révéler le diagnostic dans 85% des cas soit 17 patients.

On constate 5 déces dans la cohorte de patients (tous dans 'année suivant la splénectomie
sauf un cas survenu 4 ans apres).

Quatorze patients sont encore suivis en décembre 2019 et un patient a été perdu de vue.
Nous avons identifié 5 cas ayant présenté des complications post opératoires a la date de
fin de recueil, en décembre 2019. Ces complications sont survenues précocement. L'une
d’elles a conduit au déces du patient (infection de liquide d’ascite post opératoire) et les
quatre autres ont évolué favorablement (un hémopéritoine de moyenne abondance, deux

thromboses partielles de la veine porte, une occlusion digestive sur iléus paralytique).
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2. Criteres cliniques, biologiques et morphologiques des patients a la prise en

charge initiale.

La splénectomie a visée étiologique a été réalisée dans notre cohorte pour explorer
différentes situations cliniques ( principalement splénomégalie inexpliquée et fievre
d’origine indéterminée ) et biologiques (cytopénies, syndrome inflammatoire inexpliqué).
Nous décrivons dans un premier temps les caractéristiques cliniques, biologiques et

morphologiques des patients ayant bénéficié d'une splénectomie a visée étiologique.

a. Criteres cliniques

Tableau 2a. Splénectomie diagnostique : caractéristiques cliniques

Caractéristiques cliniques n=20

Fievre /signes B 10 (50%)
Splénomégalie 13 (65%)
Hépatomégalie 6 (30%)
Aires ganglionnaires superficielles 4 (20%)
Aires ganglionnaires profondes 7 (35%)
Atteintes organes : peau, coceur, poumon, rein 4 (20%)
Symptémes abdominaux isolés 3 (15%)

Parmi les atteintes cliniques nous avons défini la fievre comme une hyperthermie > 38,2°
et les signes B comme la présence de fievre, de sueurs ou d'un amaigrissement significatif
(>10% du poids corporel).

On note que 50 % des patients présentaient ces symptomes au début de leur prise en

charge médicale.

Une splénomégalie est définie par une augmentation du volume de la rate. Une rate
palpable a I'examen clinique est par définition augmentée de volume. La splénomeégalie
peut étre mesurée par les examens morphologiques (tomodensitométrie ou échographie)
qui confirment un grand axe >12 cm.

Sur les 20 patients de notre échantillon, 13 patients (65%) présentaient une
splénomégalie.

7 patients avaient donc une rate de taille normale. Parmi ces 7 patients, 3 ont présenté

des symptdmes abdominaux isolés a type de douleur et/ou pesanteur abdominale ayant
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fait découvrir des lésions intra splénique a I'imagerie (échographie ou tomodensitométrie

abdomino-pelvienne).

Concernant les autres caractéristiques cliniques nous avons recensé :

-La présence d'une hépatomégalie dans 30% des cas.

-La présence d’'un syndrome tumoral superficiel avec des adénopathies périphériques
palpables et supra-centimétriques chez 20% des patients.

-La présence d'un syndrome tumoral profond avec des adénomégalies profondes
visualisées au scanner chez 35% des patients. Nous décrivons dans les méthodes

diagnostiques utilisées I’exploration des adénopathies superficielles et profondes.

Quatre patients ont présenté des atteintes cliniques d’organes: 1 patient a présenté un
syndrome cedémateux cutané, 1 patient a présenté un épanchement pleural, 1 patient a
présenté une dysfonction cardiaque et un syndrome hémorragique cutané (ecchymoses)

etun 1 patient a présenté un tableau d’épanchement intra-abdominal.

Enfin un patient a présenté un syndrome d’activation macrophagique défini par
I'association de signes cliniques (fievre, organomégalie) et biologiques (cytopénies,

hyperferritinémie, hypertriglycéridémie et images d’hémophagocytose) (29).

b. Criteres biologiques
Nous présentons dans le tableau 2b les principales caractéristiques biologiques des

patients a la prise en charge initiale

Tableau 2b. Caractéristiques biologiques des 20 patients

Caractéristiques biologiques

Anémie (Hémoglobine <12g/dl) 16/19 (84%)
Thrombopénie (Plaquettes <150 000 /mm3) 10/19 (53%)
Leucopénie (Leucocytes < 4000/mm3) 5/19 (26%)
Lymphopénie (Lymphocytes <1500 /mm3) 4/17 (24%)
Pancytopénie 4/19 (21%)
Cytolyse et cholestase 4/15 (27%)
LDH augmentés (>430 ui/l) 7/17 (41%)
EPP anormales 11/14 (79%)
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Les valeurs normales sont indiquées entre parentheses.

Les anomalies de la numération formule sanguine sont majoritaires avec 16 patients qui
présentaient une anémie, 10 patients une thrombopénie et 4 patients au total qui
présentaient une pancytopénie.

Quatre patients sur 20 avaient une numération formule sanguine strictement normale.
Enfin 11 des 14 patients ayant bénéficié d’'une EPP présentaient une anomalie de résultat
a type de dysglobulinémie monoclonale, d’hypogammaglobulinémie ou de profil

inflammatoire.

Le tableau 2c présente les valeurs médianes des parametres biologiques mesurés a la

prise en charge initiale chez les 20 patients de notre série.

Dans le tableau 2c il est intéressant de constater que les valeurs médianes des parametres
de 'hémogramme sont normales ou voisines de la normale lors de la réalisation de la

splénectomie.

Tableau 2c. Description des valeurs des paramétres biologiques

Caractéristiques biologiques Médiane Nombre de patients avec dosages
Leucocytes (4000-10000/mm3) 5850 [4 750; 7 960] 19
Hémoglobine (12 a 16 g/d) 10,95[10,6; 12,45] 19
Plaquettes(150000-400000/mm3) 165 000 [109 000;226000] 19
Lymphocytes (1400-4000/mm3) 1350[1000; 2 150] 17
Eosinophiles (100 a 500/mm3) 100 [45; 130] 15
Monocytes (200 a 1000/mm3) 425[315; 675] 17
Ferritine (20 -200 ng/ml) 615 [140; 7156] 4
Fibrinogéne (1,5-4 g/1) 4,4 [3,4;5,4] 11
CRP (<5 mg/]) 26,9 [12,25; 77,75] 16
Calcémie (2,2-2,6mmol /1) 2,28 [2,20; 2, 33] 12
LDH (200 -400 UI/L) 372 [308;711] 17

On note une ferritinémie nettement supérieure a la norme mais avec seulement 4 patients
pour lesquels 'analyse est disponible dont un patient présentant une ferritinémie a 7186

ng/ml dans le cadre de son syndrome d’activation macrophagique.
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3. Etiologies identifiées

Dans notre étude ou nous avons pu colliger 20 patients splénectomisés a visée
étiologique, nous observons que la majorité des causes retrouvées est constituée de
lymphomes non Hodgkiniens et principalement de lymphomes B diffus a grandes cellules
(7 patients) (Figure 4).

On compte par ailleurs 4 hémopathies lymphoides de bas grade (2 lymphomes

folliculaires et 2 lymphomes de la zone marginale).

Les autres hémopathies (2 patients) sont également de type lymphoide : un lymphome de

Hodgkin et une lymphoprolifération T Gamma Delta splénique.

Deux patients présentaient une tumeur bégnine de la rate : un hamartome splénique et

un hémangiome.

La splénectomie a également révélé un sarcome histiocytaire et une pseudo tumeur
inflammatoire que nous avons classé en étiologies autres.
Enfin, sur I'’ensemble des 20 splénectomies réalisés, seulement 3 d’entre elles n’ont pas

été contributives, avec des histologies aspécifiques et n’orientant pas le diagnostic final.
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REPARTITION DES ETIOLOGIES DES
SPLENECTOMIES DIAGNOSTIQUES

Autres étiologies
2

Tumeurs bégnines

de la rate 2 LNH B diffus 7

Indéterminées 3
Autres

hémopathies 2
LNH bas grade 4

Figure 4. Répartition des étiologies identifiées des splénectomies diagnostiques

4. Comparaison des caractéristiques des patients atteints de lymphome

Le tableau 3a compare les caractéristiques biologiques entre les deux groupes
étiologiques majeurs identifiés a savoir les lymphomes non Hodgkinien B diffus a grandes

cellules et les lymphomes non Hodgkinien de bas grade.
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Tableau 3a. Comparaison des caractéristiques biologiques selon les deux principaux groupes étiologiques

Comparaison entre groupes étiologiques LNH B diffus (n=7) LNH bas grade (n=4) p
Anémie (Hémoglobine <12g/dl) 5/6 (83) 3(75) 1
Thrombopénie (Plaquettes <150 000 /mm3) 4/6 (67) 2 (50) 1
Leucopénie (Leucocytes < 4000/mm3) 3/6 (50) 1(25) 0.57
Pancytopénie 3/4(75) 0 0,14
LDH augmentés (>430 ui/l) 6 (86) 0 0.02
Inflammation 3/4 (75) 1(25) 0,49

On note que 3 patients pancytopéniques sur 4 sont issus du groupe étiologique lymphome
B diffus a grandes cellules.

Aucun patient avec un lymphome B de bas grade n’a présenté de pancytopénie.

Le taux de LDH est augmenté chez 7 patients parmi les 20 mais c’est dans la majorité des
cas chez des patients atteints de LNH B diffus (6 patients).

Les patients atteints d’'un lymphome de bas grade avaient tous un taux de LDH dans la
norme.

Le tableau 3b quant a lui compare ces valeurs entre les deux groupes étiologiques majeurs

identifiés.

Tableau 3b. Comparaison des descriptions des valeurs médianes des parameétres biologiques selon les deux

principaux groupes étiologiques

Comparaison entre groupes étiologiques LNH B diffus (n=7) LNH bas grade (n=4)
Leucocytes (4000-10000/mm3) 5300 [2 560 ;28 900] 6520 [3 400; 31 250]
Hémoglobine (12 a 16 g/dl) 10,9 [8,4; 13,0] 11,65[9,5; 13,5]
Plaquettes (150000-400000/mm3) 141 000 176 500

[94 000;258 000] [131 000;231 000]
Lymphocytes (1400-4000/mm3) 1340 [460 ; 2900] 1855 [800; 26 855]
Eosinophiles (100 a 500/mm3) 76 [30;1100] 52 [10;100]
Monocytes (200 2 1000/mm3) 530 [300 ; 1400] 205 [0 ; 430]
Ferritine (20 -200 ng/ml) 4019 [882; 7156] ND
Fibrinogéne (1,5-4 g/1) 1,7 [1,03; 4,4] ND
CRP (<5 mg/]) 22,35[1,0;199] 531[2,2;26,8]
Calcémie (2,2-2,6mmol/1) 2,30 [2,15; 2,51] 2,29 [2,19;2,37]
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Quand on compare les deux groupes de lymphomes, on ne constate pas de différence
concernant les médianes respectives des taux d’hémoglobine, de plaquettes, de
leucocytes et de lymphocytes qui sont sensiblement identiques. Il en est de méme pour

les lignées des éosinophiles et des monocytes.

Concernant les autres analyses biologiques on note :

-Une CRP élevée avec une médiane a 26.9 mg/l et plus élevée dans le groupe LNH B diffus
(22.35 mg/I contre 5.3 mg/1).

- Un taux de LDH augmenté a deux fois la normale dans le groupe LNH B diffus contre des

résultats normaux pour tous les patients du groupe LNH de bas grade.

5. Comparaison des caractéristiques des patients avec ou sans
splénomégalie

La splénectomie fait partie d’'une démarche diagnostique logique chez des patients avec
splénomégalie pour qui 'enquéte étiologique préalable est négative. Cette démarche
diagnostique n’est cependant plus valable pour les patients sans splénomégalie a la prise
en charge et pour qui I'indication de splénectomie repose sur d’autres criteres.

Afin de comprendre le raisonnement guidant 'indication chirurgicale dans notre cohorte
nous avons fait la synthese des caractéristiques cliniques et biologiques des patients selon
la présence ou non d’un splénomégalie a la prise en charge. Nous détaillons également les
examens de '’enquéte pré splénectomie et les diagnostics définitifs.

Nous présentons ces informations dans le tableau 4.
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Tableau 4. Synthese selon présentation clinique

Patients avec Patients sans

splénomégalie

splénomégalie

Présentation clinique

n=13

n=7

Fiévre/signes B, n (%)

Adénopathies, n (%)

8 (62)

9 (69)

2 (29)

2 (29)

0.35

Leucopénie

Pancytopénie

5/12 (42)

4/12 (33)

0/7 (0)

0/7 (0)

Symptomes abdominaux isolés, n (%) 0(0) 3 (43) 0.03
Présentation biologique
Anémie 12/12 (100) 4/7 (57) 0.04

0.25

TEP avec hyper métabolisme splénique

Pathologies identifiées

10/12 (83)

6/6 (100)

LDH augmentés ( >430 ui/l) 6/12 (50) 1/5 (20) 0.34
Examens pré-splénectomie informatifs
Médiane [IQR] délai d’investigation 5[2.25-29.5] 5[1-14] 0.55

Diagnostic définitif

DLBCL

10 (77)

5(38)

7 (100)

2 (29)

(8]
—




Nous constatons que les patients sans splénomégalie a la prise en charge présentaient
moins de syndrome tumoral (pas d’hépatomégalie, rares adénopathies), moins d’atteintes

d’organes et moins de cytopénies.

Chez ces patients sans splénomégalie la splénectomie a été guidée par les données du TEP
scanner qui a permis d’identifier un hyper métabolisme splénique dans 100% des cas ou
il a été réalisé. Le TEP scanner a lui-méme été réalisé pour des raisons diverses chez ces
patients sans splénomégalie:

- Exploration d'une asthénie et d’'une bi cytopénie .

- Suspicion de récidive d’hémopathie maligne chez deux patients.

- Syndrome inflammatoire biologique prolongé inexpliqué.

- Découverte des lésions intra-splénique sur imageries réalisées pour cause de

symptdomes abdominaux isolées (pesanteur abdominale, douleur épigastrique)

chez trois patients.

En I'absence de splénomégalie nous avons retrouvé un diagnostic dans 100 % des cas.

Les 10 patients avec un diagnostic définitif dans le groupe splénomégalie présentaient
majoritairement un TEP scanner avec hyper métabolisme splénique ( 7 sur 10 ) mais pas
uniquement. En effet les trois patients de notre cohorte sans diagnostic final présentaient

pourtant I'association splénomégalie/ hyper métabolisme splénique au TEP scanner.

6. Méthodes diagnostiques

Apres avoir décrit les parameétres cliniques et biologiques des patients, nous décrivons
dans le tableau 5 les examens réalisés en pré splénectomie. Nous détaillons le nombre
de fois ou chaque examen a été réalisé ainsi que les nombre d’examens contributifs. Nous
précisons ensuite les hypotheses diagnostiques orientés par les résultats des examens et

enfin le diagnostic final retenu en post splénectomie.
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Tableau 5. Méthodes diagnostiques utilisées en pré splénectomie

Examens réalisés en pré

N. N.

Diagnostic suspecté ou

z : d’examens d’examens informations Diagnostic définitif post splénectomie
splénectomie s . . o
réalisés informatifs contributives
3 orientant vers LNH 2 DLBCL compliquant des LNH de bas
o de bas grade grade, ILNH de bas grade
Biopsie de moelle osseuse 13 4 )
1 orientant vers un . .
1 tumeur pseudo inflammatoire
lymphome T
Sipsio bt 5 ||| Ly T 1 L}rrpphoprollferatlon T Gamma Delta
splénique
B10p51e§ d’adénopathies 3 1 LzM LZM
superficielles
4 orientant vers LNH 3 LNH de bas grade, | DBCL compliquant
bas grade un LNH de bas grade
) . 1 orientant vers LGL . .
Phénotypage lymphocytaire 10 6 | secondaire 1 sarcome histiocytaire
1 orientant vers 1 Lymphoprolifération T Gamma Delta
Lymphome T splénique
1 VIHI
Examens microbiologiques 16 3 [ 1 hépatite B répliquante
1 hépatite C active
16 hyper métabolismes
spléniques, 8 patients
avec des hyper
TEP scanner 18 16 [ métabolismes autres
(amygdales,
adénopathies, os,
muscle )
Echocardiographie 7 0
My¢élogramme 10 0
Caryotype 5 0
Biopsie de glandes salivaires 1 0
accessoires
Biopsie disco-vertébrale et ) 0
ponction osseuse percutanée
Biopsies
gastriques/duodénales/ 4 0
rectales
Biopsies de rate 2 0
Biopsie artere temporale 1 0
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La recherche d’hémopathie a été menée par la réalisation de biopsie ostéo-médullaire
chez 13 patients, de myélogramme chez 10 patients, de phénotypages lymphocytaires

meédullaires ou sanguins chez 10 patients et de caryotypes médullaires ou sanguins.

Ces examens ont permis d’apporter des éléments dans la démarche diagnostique puisque
'on retrouvait 4 BOM anormales sur les 13 réalisées:

-3 BOM orientaient vers une hémopathie lymphoide B de bas grade. Dans ces cas-la, la
splénectomie a quand méme été réalisée devant I’absence de diagnostic formel associé a
la forte suspicion de lymphome de haut grade, en s’appuyant notamment sur les données
du TEP scanner. Les diagnostics histologiques retenus apres splénectomie étaient un
lymphome folliculaire et deux lymphomes B diffus transformant des lymphomes de la
zone marginale.

-1 BOM orientait vers le diagnostic de lymphome de Hodgkin mais était d’'interprétation
difficile. Dans ce contexte, la splénectomie a dii étre pratiquée, menant au diagnostic
histologique final de pseudo tumeur inflammatoire.

Six phénotypages médullaires et sanguins se sont révélés contributifs sur les 10 réalisés,
mettant notamment en évidence des populations lymphocytaires monoclonales.

Aucun myélogramme n’a en revanche apporté d’information pertinente pouvant mener
au diagnostic.

3 caryotypes se sont révélés anormaux sans anomalie pathognomonique et étaient
associés a un lymphome B diffus a grandes cellules et a deux lymphomes de bas grade.
La recherche d’hémopathie a également été menée par la réalisation de biopsies

ganglionnaires superficielles chez 3 patients. Nous détaillons les résultats des biopsies

ganglionnaires ci-apres avec les résultats des autres prélevements invasifs.

Pour 9 patients des prélevements ont été réalisés au cours de chirurgie ou d’examens
invasifs (hors biopsies ostéo médullaires). Certains patients ont été prélevés plusieurs
fois.

Parmi les prélévements on retrouve :

-Une biopsie des glandes salivaires accessoires.

-Une biopsie d’artere temporale.

-Une biopsie disco vertébrale et une ponction osseuse percutanée.

-Deux ponctions de rate.
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-Deux ponctions biopsies hépatiques.
-Deux biopsies gastroduodénales étagées.
-Deux biopsies rectales.

-Trois biopsies d’adénopathies superficielles (axillaires, cervicales, péri amygdalienne).

Concernant les résultats histologiques des 15 prélevements cités ci-dessus et effectués
sur 9 patients, on note deux préléevements pour lesquels I'anatomopathologie a apporté
des informations :

-Une biopsie axillaire a révélé un contingent lymphomateux compatible avec un
lymphome de la zone marginale et sans argument pour une transformation en lymphome
de haut grade. La splénectomie a quand méme été réalisée du fait d'un nodule hyper
meétabolique au TEP scanner évocateur d'un lymphome de haut grade mais a confirmé le
diagnostic de lymphome de la zone marginale.

-Une ponction biopsie hépatique a révélé une population lymphoide T intra-sinusoidale
peu abondante mais de phénotype aberrant (T CD3+ mais CD5- CD4- CD8-). La
splénectomie a permis ensuite de poser le diagnostic de lymphoprolifération T gamma

delta.

L’examen le plus fréquemment réalisé était le TEP scanner, avec 18 patients bénéficiaires,
permettant de mettre en évidence un hyper métabolisme splénique chez 16 d’entre eux.
Le TEP scanner a également permis d’identifier des foyers hyper métaboliques extra
splénique chez 8 patients (amygdales, adénopathies profondes ou superficielles, foyers
de fixation disco vertébrales, foyers de fixation musculo tissulaires) motivant la
réalisation de biopsies chirurgicales ou de ponctions biopsies chez 6 patients.

Malheureusement aucune de ces biopsies ciblées n’a été informative.

Une enquéte infectieuse a été menée par :

-La réalisation de sérologies chez 16 patients a la recherche d’agents infectieux variés :
VIH, VHB, VHC, EBV, CMV, parvovirus B19, borréliose, bartonellose, syphilis, rickettsiose,
brucellose. Dans seulement 3 cas nous avons retrouvé des sérologies positives avec une
sérologie VIH 1, une hépatite B répliquante et une hépatite C active.

-La réalisation d’examens bactériologiques (hémocultures, examen cytobactériologique

des urines ou des crachats) chez 7 patients, tous ayant présenté de la fievre excepté un.
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-La recherche de mycobactéries, mentionnée uniquement chez 3 patients qui avaient

également eu des examens bactériologiques standard, et s’est avérée négative.

Enfin une échographie cardiaque a été pratiquée pour environ un tiers des patients a la
recherche d’une endocardite infectieuse mais aucune ne s’est révélée en faveur de ce

diagnostic.

C. Splénectomies médicales a visée thérapeutique

1. Caractéristiques démographiques

Nous présentons ici le tableau 6 recensant les caractéristiques démographiques et le
mode opératoire de 66 patients opérés d’'une splénectomie thérapeutique.
On compte 35 hommes pour 31 femmes. Il y a eu 39 opérations par voie coelioscopique

et 27 par laparotomie.

L’age moyen est d’environ 43 ans mais biaisé par la prise en charge plus précoce des
patients atteints de sphérocytose et elliptocytose. Le délai moyen entre la prise en charge
initiale et la splénectomie est d’environ 45 mois, apres avoir exclu les patients atteints de
sphérocytose ou d’elliptocytose pour lesquels les dates de diagnostic et de prise en charge

initiale ne sont pas précisément définies dans les dossiers cliniques.

Le pays d’origine est la encore variable bien que largement représenté par la France (53).
Les autres pays sont la Russie (2) et un patient pour chaque pays suivant: Cambodge,

Canada, Espagne, Italie, Madagascar, Mali, Maroc, Sénégal, Sri Lanka, Tunisie, ND.

Tableau 6. Caractéristiques démographiques et modes opératoires

Caractéristiques démographiques splénectomies thérapeutiques

Sexe M 35 (53%)
Sexe F 31 (47%)
Ccelioscopie 39 (59%)
Laparotomie 27 (41%)
Age moyen a la splénectomie (ans) 42,8 (17 ; 82)
Délai moyen prise en charge initiale -splénectomie (mois) 44,7 (0,1; 300)
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2. Répartition étiologique

Les splénectomies thérapeutiques sont réalisées principalement dans le cadre de
pathologies hématologiques bénignes comme nous I'avons précisé dans l'introduction.
La cause principale retrouvée dans notre étude est le PTI avec 25 patients sur 66.

Les hémoglobinopathies représentent I'autre grande cause de splénectomie
thérapeutique avec 17 patients ayant été opérés pour une sphérocytose héréditaire ou
une elliptocytose.

Il y a néanmoins un effet centre, compte tenu de l'activité du CHU Bicétre qui possede
une consultation de référence dans les pathologies du globule rouge ayant entrainé un
recrutement spécifique de patients suivis dans I’enfance puis splénectomisés a 'dge

adulte.

Les tumeurs bégnines au nombre de 7 sont principalement des pathologies kystiques
(kyste épidermique, kyste mésothélial, kyste post-traumatique) mais on trouve aussi un
angiomyolipome épithélioide ou encore une tumeur dysembroplasique (hamartome

splénique).

Nous recensons ensuite 5 patients présentant des hémopathies lymphoides avec une
hétérogénéité des causes : lymphome B diffus, leucémie a tricholeucocytes, lymphome de
la zone marginale ou encore lymphome T hépato splénique révélé par un syndrome
d’activation macrophagique.

Les pathologies myéloides sont elles aussi représentées avec les syndromes
myéloprolifératifs qu’ils soient primitifs ou secondaires, la leucémie myélomonocytaire

chronique et enfin deux cas de leucémies aigues myéloides.
Les causes infectieuses de splénomégalie nécessitant une splénectomie sont au nombre

de 3 dans notre étude avec un cas de mycobactériose atypique, un cas de mucormycose et

un cas d’abces nécrotique de la rate secondaire a une fasciite nécrosante.
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Enfin les derniers cas de splénectomie thérapeutique dans notre étude sont des
diagnostics isolés : une rupture de rate sur POEMS syndrome, une splénomégalie
métastatique d'un adénocarcinome colique et enfin une maladie de Castelmann HHV8+

VIH+.

On observe donc en premier lieu une majorité de pathologies immunologiques ou
hématologiques bénignes. La répartition des étiologies de splénectomies thérapeutiques

est rapportée dans la figure 5.

REPARTITION DES ETIOLOGIES DE
SPLENECTOMIES THERAPEUTIQUES

Leucémies aigues
myéloides 2 Autres 3

Syndromes Infectieuses 3

myéloprolifératifs 4

Hémopathies

lymhpoides 5 PTI25

Tumeurs bégnines
7

Sphérocytoses
/Elliptocytoses 17

Figure 5. Répartition des étiologies identifiées des splénectomies thérapeutiques
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DISCUSSION

Notre étude observationnelle s’est attachée a analyser les dossiers des patients ayant été
opérés de splénectomies médicales entre 2010 et 2019.
Grace au codage PMSI et a l'identification des tous les patients opérés de splénectomie sur

les deux centres, nous avons pu extraire la population d’étude sans biais de sélection.

Quelques études rétrospectives moncentriques (21-25) décrivent des cohortes de
patients ayant bénéficié d’'une splénectomie a visée étiologique. Parmi ces études,
seulement deux études récentes ( 2018/2019) ont bien détaillé les parametres cliniques
et biologiques des patients, et en partie I'’enquéte étiologique (23,24). Ces deux études
ont ainsi décrit les examens réalisés (TEP scanner, BOM) et leur fréquence mais sans
préciser les résultats. Il manque également les précision sur les éventuelles enquétes

infectiologiques alors méme que des diagnostics infectieux sont retrouvés.

La splénectomie a permis de poser le diagnostic pour 85 % des patients dans notre étude.
Ce résultat est discréetement supérieur aux études précédemment décrites qui retrouvent
un diagnostic dans 70 a 80 % des cas.

Concernant la description des étiologies retrouvées, ce qui était notre objectif principal,
on note une majorité de pathologies hématologiques malignes (13 cas sur 20). On note
également une absence de pathologie infectieuse. Ce résultat contraste avec ceux des
études antérieures menées en Inde entre 2017 et 2019 (24) ou en Chine entre 1982 et
2015 (21,22) qui retrouvent des causes infectieuses et notamment des infections a
mycobactéries (tuberculeuses ou non).

Cette différence peut s’expliquer par un effet pays puisque les études décrivant ces
infections sont de études menées au sein de pays ou la prévalence de la maladie

tuberculeuse est plus forte qu’en France.
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Concernant la présentation clinique des patients, on note que la splénomégalie et la
présence de signes B sont les deux parametres cliniques majoritaires qui sont également

retrouvés dans d’autres études. (21,22)

Biologiquement on note surtout des anomalies de la numération formule sanguine avec
la présence de cytopénies. Les autres parametres anormaux sont la CRP, les
électrophoreses des protéines plasmatiques et le taux de LDH.

Le groupe étiologique lymphome B diffus a grandes cellules se différencie du groupe
lymphome B non Hodgkinien de bas grade selon 3 types de parametres biologiques
anormaux :

- Une plus forte tendance a la pancytopénie : 3 pancytopénies sur 4 dans le groupe
LNH B diffus, la derniére cause de pancytopénie étant la lymphoprolifération T
gamma delta.

- Un syndrome inflammatoire biologique plus important (22.35 mg/l contre 5.3
mg/1)

- Une élévation du taux de LDH a deux fois la normale.

Ces parametres sont tout a fait cohérents avec la pathologie causale puisque les LNH de
bas grade sont classiquement décrits comme des maladies plus indolentes.

Nous n’avons pas pu comparer les autres groupes étiologiques avec les deux groupes
principaux, ni entre eux, du fait de l'effectif réduit par groupe, rendant difficile

'interprétation des parametres biologiques.

Concernant les examens diagnostiques et leurs performances respectives, les résultats
sont également a nuancer du fait de la taille de notre effectif, mais ils permettent la encore
de dégager quelques tendances.

On constate surtout la place importante du TEP scanner qui apporte des informations
contributives dans 89% des cas. En I'absence de splénomégalie, le TEP scanner a permis
d’identifier un hyper métabolisme splénique dans 100% des cas ou il a été réalisé. La
place du TEP scanner comme pierre angulaire de la démarche diagnostique a
particulierement été étudiée dans les fievres d’origine indéterminées, et de nombreuses
études (30,31) et méta analyses (32) ont prouvé l'intérét de cet examen qui contribue a

augmenter de fagon significative les taux de diagnostics.
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Les autres examens utiles et ayant apporté des informations pertinentes dans 'enquéte
étiologique sans qu'’ils n'aient permis a eux seuls de poser le diagnostic sont les suivants:
- Labiopsie ostéo médullaire.
- Le phénotypage lymphocytaire circulant.

- Labiopsie ou ponction des lésions plus accessibles que la rate.

Parmi les ponctions/biopsies pratiqués en pré-splénectomie, nous observons la
réalisation de seulement deux biopsies de rate. Des études récentes (33,34) rapportent
pourtant des parametres diagnostiques excellents (sensibilité, spécificité, précision
diagnostique) pour ce geste sans complications majeures.

L’'intérét de la ponction sous contrdle radiologique réside en grande partie dans
'existence d'une lésion cible a ponctionner dans le parenchyme splénique.

Cette limite de la biopsie de rate est déja entrevue dans une série plus ancienne datant de
1985 (35) ou 24 patients a parenchyme morphologiquement normal avaient été biopsiés
pour seulement 5 diagnostics retrouvés contre 7 diagnostics sur 8 biopsies ciblés.

De fagon similaire, dans la série plus récente datant de 2016 (33), les biopsies étaient
rentables lorsqu’elles étaient ciblées (87/91 contre 4/6). 1l est intéressant de constater
dans cette étude que chez 6 patients sans diagnostic mais suspects d’hémopathie
lymphoide, la splénectomie a finalement confirmé le diagnostic de lymphome dans 5 cas.
Dans notre cohorte les patients présentaient rarement une lésion focale mais davantage
des splénomégalies diffuses, ce qui a probablement été un critere décisionnel dans la
réalisation d'une chirurgie d’emblée.

Le caractere rétrospectif de I'étude ne permet pas de déterminer précisément si la
ponction/biopsie de rate a pu étre discutée.

Un avis de radiologie interventionnelle semble en tout cas justifié dans le processus

décisionnel.

L’enquéte infectieuse est importante et doit étre effectuée méme si elle s’est révélée
infructueuse dans notre cohorte. Des sérologies ont été réalisées pour la majorité des
patients (16/20) mais peu de dossiers rapportent la recherche de bactéries ou
mycobactéries. Ce constat est étonnant puisque les études cités précédemment décrivent

des infections bactériennes/mycobactériennes. Cela nous laisse penser que certains
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examens microbiologiques ne figuraient pas dans les dossiers des patients, constituant un

biais de mesure.

Grace a l'ensemble des résultats de notre étude, nous avons élaboré un diagnostic
décisionnel orientant la démarche a entreprendre et précisant les examens a réaliser a la

prise en charge initiale et la place de la splénectomie diagnostique.

Ainsi pour des patients sans diagnostic et présentant des symptomes a type d’asthénie, de
fievre, signes B, avec ou sans splénomégalie, avec ou sans symptomes abdominaux, nous
proposons la réalisation d'un bilan biologique et radiologique de premiere intention.
Selon les résultats de ce bilan nous proposons soit des investigations complémentaires
qui dépendent des hypothéses diagnostiques élaborées, soit la réalisation d’'un TEP
scanner.

La place de la splénectomie dépendra ensuite des résultats antérieurs comme l'illustre

'arbre décisionnel de la figure 6.
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Présentation clinique

PAS DE DIAGNOSTIC et présence d'un ou plusleurs sympidmes parmi :

-Flévre, signes B

-Splénomégalle, adénopathies périphériques
-Symptdmes abdominaux Isclés

Examens biologiques Examens radiologiques
NFS plaquettes Scanner TAP
+/- Phénotypage lymphocytaire Echographle abdominale
CRP
Créatinine
ASAT ALAT Echomgeraphlo cardlaque selon :
Elect t - du de fievre
Lll;l-l D - positivité des hémocultures
Ferritine

Seérologles ( HIV, HBV, HCV )
Hémocultures

Recherche de mycobactéries
Recherche de pathologles tropicales
+/- examens bactériologiques selon
point d'appel

Selon point d'appel discuter autre imagerie
diagnostique ( IRM, échographile, scanner)

—

Orient

ation

diagnostique

QuI ' 1 NON
1
! i
Examens complémentaires '
selon hypothéses diagnostiques :
Hémopathie lymphoide :
-BOM
-Blopsies adénopathles TEP SCANNER
Infections: —
-Blopsl| ctl
- @s ou ponctions Shes hyper - m:ty’gz;m
métaboliques splénique
: hors rate isolé
]
1 NON l
Diagnostic définitif
Blopsles ciblées
QuI
Diagnostic définitif
Y
QuI NON
Pas de
SPLENECTOMIE € »| SPLENECTOMIE

Figure 6. Algorithme décisionnel splénectomie diagnostique
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A propos du suivi post opératoire, nous recensons 5 complications qui sont survenues
précocement. Les études décrites au préalable rapportent des taux similaires de

complications : 25.9% (22) et 26.5% (21).

Tous les patients de notre étude ont été vaccinés et ont bénéficiés d’une
antibioprophylaxie orale en accord avec les recommandations.

Alinstar des études citées précédemment nous ne rapportons pas d’infections a germes
encapsulés ou de sepsis tardifs (23,24) . Ce résultat est a nuancer du fait d’'une période de
suivi des patients parfois courtes, alors que des sepsis tardifs ont été décrits jusqu’a 12
ans apres la splénectomie (36). Une revue récente consacrée aux OPSI rapporte une
prévalence de 0,1 a 0, 5% dans la population splénectomisée/asplénique et rappelle les
regles de bonnes pratiques de prévention qui ont été respectées dans notre échantillon
de patients. (37)

Le risque de survenue d'un événement thromboembolique veineux est décrit dans la
littérature et notre étude rapporte ainsila survenue de deux thromboses de la veine porte.

(38)

Concernant les splénectomies thérapeutiques, les étiologies retrouvées sont variées et
correspondent a I'heure actuelle aux principales indications que nous avions citées

précédemment.

Notre étude comporte cependant plusieurs limites, une de ces limites étant le caractere
rétrospectif de I'étude.
Malgré une grille de recueil et des objectifs bien définis avant la réalisation de I'étude nous
avons plusieurs données manquantes. Cela peut étre expliqué par différent phénomenes :
- Il s’agit d’'une étude rétrospective donc les données ont été récupérées a posteriori
et les enquétes étiologiques n’ont pas pu étre standardisées
- La durée d’inclusion étant de 10 ans, les hopitaux ont évolué de méme que les
supports de stockage d’informations (transition dossier papier/dossier
informatique), et ainsi certaines informations ont pu étre perdues. C'est

probablement le cas de résultats de microbiologie.
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- Enfin certains patients sont arrivés au CHU Bicétre et a ’'HIA Percy apres des suivis
meédicaux parfois longs hors de ces établissements avec une perte d’information

possible.

On observe également un effet centre sur les étiologies des splénectomies thérapeutiques
avec un grand nombre de patients opérés du fait d’'une hémoglobinopathie et suivis au

CHU Bicétre en consultation spécialisée.

Enfin notre effectif limité, en lien avec le faible nombre de splénectomie diagnostique
réalisé en pratique courante, est un frein a la validité externe de I'étude.

De plus grands effectifs avec des enquétes préopératoires standardisées comme nous le
proposons permettraient de définir de manieére plus précise des critéres forts
d’orientation diagnostique et d’évaluer plus précisément l'intérét et la place de la
splénectomie dans une démarche diagnostique. Il serait également intéressant d’étudier
en détails les données des TEP scanners afin de pouvoir éventuellement utiliser les SUV

max comme argument décisionnel dans la démarche diagnostique.
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CONCLUSION

Sur une période de 10 ans, nous avons recensé sur deux centres de la région parisienne
une cohorte de 20 patients ayant été opérés d’'une splénectomie a visée diagnostique.

La présentation clinique de ces patients était assez similaire avec la présence de signes B,
de fievre et de splénomégalie le plus fréquemment.

La splénectomie a permis de confirmer pour 13 de ces 20 patients le diagnostic
d’hémopathie lymphoide maligne et parmi eux on compte 7 lymphomes B diffus a grandes
cellules. Les autres étiologies sont moins fréquentes voire isolées (pathologies kystiques,
sarcome) ou non définies. On ne retrouve pas de pathologie infectieuse.

Les patients ayant présenté un lymphome B diffus sont plus volontiers pancytopéniques,
plus inflammatoires et avec un taux de LDH plus élevé a la présentation comme

classiquement en pratique clinique.

L’analyse des enquétes étiologiques permet de constater l'intérét du TEP scanner dans
ces situations et la nécessité d’'une enquéte complete hématologique et infectieuse avant

de réaliser une splénectomie a visée étiologique.
Enfin cette étude nous a également permis de recenser 66 splénectomies médicales

réalisées a visée thérapeutique. Les deux causes principales retrouvées sont le purpura

thrombopénique immunologique et les sphérocytoses/elliptocytoses.
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ANNEXE 1 : FIGURES

Figure 1. Voie d’abord chirurgicale par laparotomie (7) Légende : 1. Piquet de Toupet ; 2. voie d’abord

médiane. 3. agrandissement possible vers la gauche ou la droite.

Foot end

S-Surgeon, A-Assistant, C-Camera port, R-Retracting port, M-Monitor
LHW- Lt hand working port, RHW- Rt hand working port

Figure 2. Voie d'abord chirurgicale par ccelioscopie (8)
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Splénectomies toutes causes

n=142

Exclusions : n=56
Splénectomies hémostase post
traumatique
Splénectomies hémostase péri opératoire
Splénectomies chirurgie de réduction
tumorale

_________________ >
Splénectomies médicales
n =386
Splénectomies Splénectomies
diagnostiques thérapeutiques

n=20

n=66

Figure 3. Flow chart, description des patients selon les motifs de splénectomie
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REPARTITION DES ETIOLOGIES DES SPLENECTOMIES
DIAGNOSTIQUES

Autres étiologies 2

Tumeurs bégnines

te 2
de la rate LNH B diffus 7

Indéterminées 3

Autres hémopathies
2
LNH bas grade 4

Figure 4. Répartition des étiologies identifiées des splénectomies diagnostiques
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REPARTITION DES ETIOLOGIES DE SPLENECTOMIES
THERAPEUTIQUES

Leucémies aigues
myéloides 2 Autres 3

Syndromes Infectieuses 3

myéloprolifératifs 4

Hémopathies

lymhpoides 5 PTI25

Tumeurs bégnines 7

Sphérocytoses
/Elliptocytoses 17

Figure 5. Répartition des étiologies identifiées des splénectomies thérapeutiques
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Présentation clinique

PAS DE DIAGNOSTIC et présence d'un ou plusleurs sympidmes parmi :

-Flévre, signes B

-Splénomégalle, adénopathies périphériques
-Symptdmes abdominaux Isclés

Examens biologiques Examens radiologiques
NFS plaquettes Scanner TAP
+/- Phénotypage lymphocytaire Echographle abdominale
CRP
Créatinine
ASAT ALAT Echomgeraphlo cardlaque selon :
Elect t - du de fievre
Lll;l-l D - positivité des hémocultures
Ferritine

Seérologles ( HIV, HBV, HCV )
Hémocultures

Recherche de mycobactéries
Recherche de pathologles tropicales
+/- examens bactériologiques selon
point d'appel

Selon point d'appel discuter autre imagerie
diagnostique ( IRM, échographile, scanner)

—

Orient

ation

diagnostique

QuI ' 1 NON
1
! i
Examens complémentaires '
selon hypothéses diagnostiques :
Hémopathie lymphoide :
-BOM
-Blopsies adénopathles TEP SCANNER
Infections: —
-Blopsl| ctl
- @s ou ponctions Shes hyper - m:ty’gz;m
métaboliques splénique
: hors rate isolé
]
1 NON l
Diagnostic définitif
Blopsles ciblées
QuI
Diagnostic définitif
Y
QuI NON
Pas de
SPLENECTOMIE € »| SPLENECTOMIE

Figure 6. Algorithme décisionnel splénectomie diagnostique
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Annexe 2 : Tableaux

Tableau 1. Splénectomie diagnostique : caractéristiques démographiques et modes opératoires

Caractéristiques population splénectomies diagnostiques

Sexe Masculin 13 (65%)
Sexe Féminin 7 (35%)
Ccelioscopie 8 (40%)
Laparotomie 12 (60%)
Age médian a la splénectomie (ans) 65 [59,5; 76,5]
Délai médian PEC initiale-splénectomie (mois) 5[1,4; 14,3]
Complications post opératoires 5 (25%)
Déces 5(25%)
Etiologies retrouvées 17 (85%)

Tableau 2a. Splénectomie diagnostique : caractéristiques cliniques

Caractéristiques cliniques n=20

Fievre /signes B 10 (50%)
Splénomégalie 13 (65%)
Hépatomégalie 6 (30%)
Aires ganglionnaires superficielles 4 (20%)
Aires ganglionnaires profondes 7 (35%)
Atteintes organes : peau, cceur, poumon, rein 4 (20%)
Symptomes abdominaux isolés 3 (15%)
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Tableau 2b. Caractéristiques biologiques des 20 patients

Caractéristiques biologiques

Anémie (Hémoglobine <12g/dl) 16/19 (84%)
Thrombopénie (Plaquettes <150 000 /mm3) 10/19 (53%)
Leucopénie (Leucocytes < 4000/mm3) 5/19 (26%)
Lymphopénie (Lymphocytes <1500 /mm3) 4/17 (24%)
Pancytopénie 4/19 (21%)
Cytolyse et cholestase 4/15 (27%)
LDH augmentés (>430 ui/l) 7/17 (41%)
EPP anormales 11/14 (79%)

Tableau 2c. Description des valeurs des paramétres biologiques

Caractéristiques biologiques Médiane Nombre de patients avec dosages
Leucocytes (4000-10000/mm3) 58504 750; 7 960] 19
Hémoglobine (12 a 16 g/d) 10,95 [10,6; 12,45] 19
Plaquettes(150000-400000/mm3) 165 000 [109 000;226000] 19
Lymphocytes (1400-4000/mm3) 1350[1000; 2 150] 17
Eosinophiles (100 a 500/mm3) 100 [45; 130] 15
Monocytes (200 a 1000/mm3) 425[315; 675] 17
Ferritine (20 -200 ng/ml) 615 [140; 7156] 4
Fibrinogéne (1,5-4 g/1) 4,4[3,4;54] 11
CRP (<5 mg/]) 26,9 [12,25; 77,75] 16
Calcémie (2,2-2,6mmol /1) 2,28 [2,20; 2, 33] 12
LDH (200 -400 UI/L) 372 [308;711] 17
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Tableau 3a. Comparaison des caractéristiques biologiques selon les deux principaux groupes étiologiques

LNH B diffus (n=7) LNH bas grade (n=4) p

Comparaison entre groupes étiologiques

Anémie (Hémoglobine <12g/dl) 5/6 (83) 3(75) 1
Thrombopénie (Plaquettes <150 000 /mm3) 4/6 (67) 2 (50) 1
Leucopénie (Leucocytes < 4000/mm3) 3/6 (50) 1(25) 0.57
Pancytopénie 3/4(75) 0 0,14
LDH augmentés (>430 ui/l) 6 (86) 0 0.02
Inflammation 3/4 (75) 1(25) 0,49

Tableau 3b. Comparaison des descriptions des valeurs médianes des paramétres biologiques selon les deux
principaux groupes étiologiques
LNH B diffus (n=7) LNH bas grade (n=4)
Leucocytes (4000-10000/mm3) 5300 [2 560 ;28 900] 6520 [3 400; 31 250]
Hémoglobine (12 a 16 g/dl) 10,9 [8,4; 13,0] 11,65 [9,5; 13,5]
Plaquettes (150000-400000/mm3) 141 000 176 500

[94 000;258 000] [131 000;231 000]

1340 [460 ; 2900] 1855 [800; 26 855]

Comparaison entre groupes étiologiques

Lymphocytes (1400-4000/mm3)

Eosinophiles (100 a 500/mm3) 76 [30;1100] 52 [10;100]
Monocytes (200 a 1000/mm3) 530 [300; 1400] 205[0; 430]
Ferritine (20 -200 ng/ml) 4019 [882; 7156] ND
Fibrinogéne (1,5-4 g/1) 1,7 [1,03; 4,4] ND
CRP (<5 mg/]) 22,35[1,0;199] 531[2,2;26,8]

Calcémie (2,2-2,6mmol/1)

2,30 [2,15; 2,51]

2,29[2,19; 2,37]
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Tableau 4. Synthese selon présentation clinique

Patients avec Patients sans

splénomégalie

splénomégalie

Présentation clinique

n=13

n=7

Fiévre/signes B, n (%)

Adénopathies, n (%)

8 (62)

9 (69)

2 (29)

2 (29)

0.35

Leucopénie

Pancytopénie

5/12 (42)

4/12 (33)

0/7 (0)

0/7 (0)

Symptomes abdominaux isolés, n (%) 0(0) 3 (43) 0.03
Présentation biologique
Anémie 12/12 (100) 4/7 (57) 0.04

0.25

TEP avec hyper métabolisme splénique

Pathologies identifiées

10/12 (83)

6/6 (100)

LDH augmentés ( >430 ui/1) 6/12 (50) 1/5 (20) 0.34
Examens pré-splénectomie informatifs
Médiane [IQR] délai d’investigation 5[2.25-29.5] 5[1-14] 0.55

Diagnostic définitif

DLBCL

10 (77)

5(38)

7 (100)

2 (29)

W

7




Tableau 5. Méthodes diagnostiques utilisées en pré splénectomie

Examens réalisés en pré

N. N.

Diagnostic suspecté ou

a ; d’examens d’examens informations Diagnostic définitif
splénectomie o . . o
réalisés informatifs contributives
3 orientant vers LNH 2 DLBCL compliquant des LNH de bas
o de bas grade grade, 1LNH de bas grade
Biopsie de moelle osseuse 13 4 .
1 orientant vers un . .
1 tumeur pseudo inflammatoire
lymphome T
Sipsio bt 5 ||| Ly T 1 L}rrpphoprollferatlon T Gamma Delta
splénique
B10p51e§ d’adénopathies 3 1 LzM LZM
superficielles
4 orientant vers LNH 3 LNH de bas grade, | DBCL compliquant
bas grade un LNH de bas grade
: . 1 orientant vers LGL . .
Phénotypage lymphocytaire 10 6 | secondaire 1 sarcome histiocytaire
1 orientant vers 1 Lymphoprolifération T Gamma Delta
Lymphome T splénique
1 VIHI
Examens microbiologiques 16 3 [ 1 hépatite B répliquante
1 hépatite C active
16 hyper métabolismes
spléniques, 8 patients
avec des hyper
TEP scanner 18 16 [ métabolismes autres
(amygdales,
adénopathies, os,
muscle )
Echocardiographie 7 0
My¢élogramme 10 0
Caryotype 5 0
Biopsie de glandes salivaires 1 0
accessoires
Biopsie disco-vertébrale et ) 0
ponction osseuse percutanée
Biopsies
gastriques/duodénales/ 4 0
rectales
Biopsies de rate 2 0
Biopsie artere temporale 1 0
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Tableau 6. Caractéristiques démographiques et modes opératoires

Caractéristiques démographiques splénectomies thérapeutiques

Sexe M 35 (53%)
Sexe F 31 (47%)
Ccelioscopie 39 (59%)
Laparotomie 27 (41%)
Age moyen a la splénectomie (ans) 42,8 (17 ;82)
Délai moyen prise en charge initiale -splénectomie (mois) 44,7 (0,1; 300)
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Titre : Recours a la splénectomie diagnostique : caractéristiques de 20 patients et étiologies identifiées
sur le CHU Bicétre et I'HIA Percy de 2010 a 2019.

Résumé :

La splénectomie consiste en I'ablation de la rate. Il s’agit d'une chirurgie a risque de complications.

La splénectomie est indiquée en cas de traumatisme de la rate, lors de chirurgie de réduction tumorale ou
encore en cas de lésion secondaire a une chirurgie abdominale majeure. Ces indications sont dites
chirurgicales. La splénectomie estindiquée dans des maladies hématologiques, immunologiques ou encore
dans des pathologies kystiques. Ces indications sont dites médicales.

Plus rarement la splénectomie est réalisée a visée diagnostique dans le cadre d’'une enquéte étiologique
préalable infructueuse.

Afin d’explorer les pathologies ayant conduit a la réalisation d’'une splénectomie diagnostique, nous avons
étudié sur deux centres hospitaliers, les dossiers de 142 patients ayant été opérés d'une splénectomie tous
motifs confondus sur une période de 10 ans. Nous avons recensé un total de 20 splénectomies réalisées a
visée étiologique. Celles-ci ont principalement été réalisées pour explorer des splénomégalies inexpliquées
et des fievres d’origine indéterminée. La splénectomie a contribué au diagnostic dans 17 cas sur 20 avec
en majorité des hémopathies lymphoides (n=13). La pathologie la plus fréquemment retrouvée est le
lymphome B diffus a grandes cellules (n=7).

Notre étude a permis d’identifier et de caractériser les patients pour lesquels une splénectomie a visée
diagnostique a été effectuée. Nous avons détaillé les enquétes étiologiques pré-splénectomie pour préciser
les examens complémentaires effectués au cours de la démarche diagnostique et leur intérét. Cette étude
souligne la place prépondérante du TEP scanner et I'importance d’'une enquéte étiologique exhaustive.

Mots clés : Splénectomie diagnostique, enquéte étiologique, hémopathie lymphoide, TEP scanner.

Title : Diagnostic splenectomy: about 20 patients’ characteristics and identified pathologies from 2010
to 2019 at Bicétre university hospital and Percy military hospital.

Abstract :

Splenectomy is the surgical removal of the spleen and it can lead to complications.

Splenectomy is indicated in the case of trauma to the spleen, during tumor reduction surgery or even
during another abdominal surgery with secondary lesion. These indications are called surgical.
Splenectomy is indicated in haematological diseases, immunological diseases or even in cystic diseases.
These indications are said to be medical.

Less frequently splenectomy is performed for diagnostic purposes as part of an unsuccessful prior
etiological investigation.

In order to explore the pathologies which led to perform a diagnostic splenectomy, we studied on two
hospital centers, the medical files of 142 patients who underwent a splenectomy for all reasons over a 10
years period.

We identified 20 diagnostic splenectomies. Diagnostic splenectomy was mainly performed to explore
unexplained splenomegaly for 13 patients and fever of unknown origin since at least 3 weeks for 10
patients. The others patients had the surgery for different causes ( cytopenias, abdominal symptoms ,
malignant hemopathies relapse suspicion). Splenectomy contributed to the diagnosis in 17 out of 20 cases
with a majority of lymphoid hematological malignancies (n=13). The main pathology found is the diffuse
large B-cell lymphoma (n=7).

Our study made it possible to identify and characterize the patients for whom a diagnostic splenectomy
was performed. We have described the etiological surveys in order to specify the pre-operative
investigations carried out during the diagnostic process. This highlighted the importance of the PET
scanner.

Keywords : Diagnostic splenectomy, diagnostic investigations, haematologic disorders, PET scanner.
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