LE CAS CLINIQUE DU MOIS
Le Syndrome de Lady Windermere

RESUME : Nous présentons le cas d’une patiente dgée de 68
ans présentant un pectus excavatum et une toux réguliére avec
hypoxie, et fébricule. Le CT scan décele des infiltrats inhomo-
geénes et des bronchectasies. Les prélevements bactériologiques
mettent en évidence le M.B.A.I.C (complexe Mycobacterium
avium-intracellulare). Une trithérapie est instaurée et, apres 10
mois, la patiente est considérablement améliorée.

Mors-cLEs : Syndrome de Lady Windermere - Mycobacterium
avium-intracellulare - Infitrats pulmonaires - Bronchectasies

HISTOIRE CLINIQUE

Nous décrivons le cas d’une patiente de 68
ans, non fumeuse, de corpulence mince, qui se
présente aux Urgences avec une toux et une dys-
pnée en aggravation depuis quelques jours.

Elle a déja été traitée, a de multiples reprises,
par des antibiotiques prescrits de fagon empiri-
que.

A cette symptomatologie récurrente s’ajoute
actuellement une hypoxie avec une saturation
artérielle en oxygéne, mesurée a 1’air ambiant,
de 91%.

Les surinfections se produisent en moyenne
trois fois par an et, ce, depuis 8 années; clles
sont, a chaque fois, accompagnées d’un fébri-
cule.

I n’y a pas d’antécédents de reflux gas-
tro-oesophagien, ou d’anorexie. La patiente a
cependant perdu deux kilos en un an. Aucun
médicament inducteur de toux n’a été prescrit.

Lexamen clinique montre une patiente mai-
gre avec un pectus excavatum.

A I’auscultation, on note la présence de cra-
quements fixes au niveau des bases pulmonaires
et, en antérieur, au niveau des apex, bilatérale-
ment.

Les analyses sanguines révelent une augmen-
tation du nombre des GB a 11.000 par mm? avec
72% de neutrophiles. La protéine C-réactive est
a 0,96 mg/dl.

(1) Urgentiste, (2) Anesthésiste-Réanimateur, Service
des Urgences, Centre Hospitalier du Bois de I’Abbaye
et de Hesbaye, Seraing.

(3) Pneumologue, Service de Pneumologie, Centre Hos-
pitalier du Bois de ’Abbaye et de Hesbaye, Seraing.
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LApy WINDERMERE SYNDROME
SUMMARY : We describe the case of a 68 year old lady with a

pectus excavatum, chronic cough, dyspnoea, and fever. The CT

scan showed fibronodular infiltrates and bronchectases. Bac-
terial culture revealed a Mycobacterium avium-intracellulare
infection. A tritherapy was initiated and, 10 months later, the
patient had greatly improved.
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La radiographie et le scanner thoraciques met-
tent en évidence des infiltrats bilatéraux; ils sont
inhomogenes, avec un aspect alvéolo-interstitiel
et nodulaire, et associés a des bronchectasies
tubulaires au niveau du lobe moyen et de la lin-
gula.

La patiente présentant une toux non produc-
tive, I’analyse des expectorations n’est pas pos-
sible.

Lors de la bronchoscopie avec lavage bron-
chiolo-alvéolaire, I’examen direct met en
évidence une mycobactérie ultérieurement carac-
térisée comme correspondant au Mycobacterium
avium-intracellulare.

Sur base de I’ensemble des tableaux clinique,
radiologique et bactériologique, le diagnostic de
syndrome de Lady Windermere est posé (1).

La patiente est alors traitée par une trithérapie
faite de clarithromycine 500 mg 2x/jour, rifabu-
tine 300 mg/jour et éthambutol 25 mg/kg/jour.
Apres dix mois, la tolérance est satisfaisante et
une régression significative des symptdomes et
des Iésions radiologiques est observée (Fig.1A,
1B) (2, 3).

DISCUSSION

Les Mycobactéries Infectieuses Non Tubercu-
leuses (MINT) sont des organismes ubiquitaires;
elles font partie de la flore environnementale;
on les retrouve au niveau du sol et de 1’eau, et,
parfois, dans des produits alimentaires.

Leur pathogénicité s’exprime dans des condi-
tions bien spécifiques et suite a 1’inhalation a
partir des réservoirs naturels des mycobactéries.

Les MINT les plus fréquentes dans nos
contrées sont Mycobacterium avium-intracellu-
lare, Mycobacterium xenopi et, dans une moin-
dre mesure, Mycobacterium kansaii.



Figure 1A. 2006 —
Pachypleurite apicale
droite et infiltrats
inhomogenes, paramé-
diastinaux, a I’apex du
lobe supérieur gauche.
Figure 1B. Dilatations
tubulokystiques de
bronches au niveau de
la lingula qui apparait
rétractée. Quelques
dilatations de bronches
segmentaires antérieu-
res du lobe inférieur
gauche.Infiltrats sous-
pleuraux a droite.
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Chez les patients immunodéprimés, ’infec-
tion a Mycobacterium atypique peut étre gravis-
sime avec dissémination et évolution rapidement
péjorative.

Les manifestations chez I’héte non immuno-
déprimé sont plus torpides et se caractérisent
par trois présentations cliniques et radiologiques
différentes.

Les femmes entre 30 et 70 ans développent
préférentiellement des formes radiologiques
a caractére interstitiel et nodulaire tandis que
I’homme agé a plutdt tendance a présenter des
Iésions cavitaires. La troisiéme présentation,
décrite en 1992 (1), correspond au syndrome de
Lady Windermere.

Ce syndrome apparait habituellement chez
des patientes maigres éprouvant des difficultés
a expectorer (2, 3). Elles présentent, a la radio-
graphie, une association d’infiltrats alvéolo-réti-
culo-nodulaires et de bronchectasies tubulaires
et cylindriques, essentiellement au niveau du
lobe moyen et de la lingula.

Notre observation répond a ces critéres puis-
que le CT scan met en évidence des bronchecta-
sies dans les territoires concernés ainsi que des
infiltrats réticulo-nodulaires inhomogenes.

La toux peu productive entraine une stagnation
des sécrétions pouvant favoriser la croissance de
I’inoculum (2). D’autres pathologies pourraient
aussi contribuer a cette évolution (ex. : un pectus
excavatum comme chez notre malade, ou encore
une scoliose, un prolapsus valvulaire mitral, ou
d’autres prédispositions génétiques) (3).

Le diagnostic reste difficile en raison du
tableau clinique peu spécifique et de I’absence

Figure 2. 2009 — Majoration de I’infiltrat paramédiastinal du lobe supérieur
gauche qui apparait inhomogene avec de petites zones de condensation dis-
tale. Persistance de la pachypleurite apicale droite. fiable.

d’expectorations permettant une analyse aisée et

Un test de réactivité épidermique existe, mais
est peu utilisé. Le diagnostic reste donc essen-
tiellement basé sur une confrontation des don-
nées cliniques, radiologiques et bactériologiques
ainsi que le précise 1’ American Thoracic Society
dans sa publication de 1997 et sa mise a jour de
2007 (4, 5).

Dans la plupart des cas, la découverte de ce
syndrome n’entraine pas la mise en train sys-
tématique d’un traitement. Néanmoins, la sur-
veillance des patients montrant une dégradation
a la fois clinique et radio-scannographique jus-
tifie une thérapeutique qui sera, cette fois, de
longue durée. Une triple association comportant
clarithromycine, rifabutine et éthambucol (6) est
conseillée; elle exige une surveillance biologi-
que et ophtalmologique attentive. Des cas de
résistance ont été décrits et 1’on observe parfois
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Figure 3. 2011 — Apres traitement, nette régression de Iinfiltrat paramédias-
tinal du lobe supérieur gauche. Présence d’un infiltrat sous-pleural dorsal du
lobe supérieur droit.
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