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CASE REPORT

Lady Windermere Syndrome: A case report

Le Syndrome De Lady Windermere: A propos d’'un cas
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ABSTRACT

We report the case of a 91-year-old female presenting chronic recurrent cough with mucopurulent sputum for
ten years. This resulted in several hospitalizations which had an impact on her quality of life. Her physical
assessment was relevant for kyphoscoliosis, weight loss and crackles on chest auscultation. Past medical histo-
ry was contributive for Gastroesophageal reflux, mitral and aortic valve disease and idiopathic bone marrow
aplasia. The thoracic CT-Scan revealed bronchial dilation localized in the lingula and middle pulmonary lobes
associated with right basal alveolar consolidation. AFB on bronchial aspirate was negative where as a series of
sputum analysis isolated Mycobacterium avium and intracellulare respectively. Despite accurate treatment with
Ethambutol, Clarithromycin and Rifampicin, patient died six months later.
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RESUME

Nous rapportons le cas d'une femme de 91 ans présentant une toux chronique récurrente avec expectoration
mucopurulente depuis dix ans. Cela a entrainé plusieurs hospitalisations qui ont eu un impact sur sa qualité
de vie. Son évaluation physique était pertinente pour la cyphoscoliose, la perte de poids et les crépitements a
l'auscultation thoracique. Les antécédents médicaux ont contribué au reflux gastro-oesophagien, a la maladie
des valves mitrale et aortique et a l'aplasie idiopathique de la moelle osseuse. Le scanner thoracique a révélé
une dilatation bronchique localisée au niveau de la lingula et des lobes pulmonaires moyens associée a une
consolidation alvéolaire basale droite. L'AFB sur l'aspiration bronchique était négative alors qu'une série
d'analyses d'expectorations a isolé respectivement Mycobacterium avium et intracellulare. Malgré un traite-
ment précis a 1'éthambutol, a la clarithromycine et a la rifampicine, le patient est décédé six mois plus tard.

MOTS CLES: MAG; Diagnostic tardif; 3¢éme dge; Comorbidités.
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LE SYNDROME DE LADY WINDERMERE

INTRODUCTION

Le syndrome de Lady Windermere est une forme cli-
nique d’infection a Mycobacterium avium complex
(MACQ) associant une dilatation des bronches du lobe
moyen et de la lingula. Il survient généralement chez
les femmes agées, le plus souvent non fumeuses.

Depuis 1992, ou il a été décrit par Reich et al [1], plu-
sieurs cas cliniques ont été rapportés avec quelques
différences sur les facteurs de risque, 'histoire clinique
et les données de l'examen clinique. Néanmoins, il
reste indéniable que le diagnostic clinique n’est pas
toujours évident et pose la problématique de la prise
en charge chez les patients du 3e 4ge.

OBSERVATION

Mme C.M, agée de 91 ans, présente depuis une dizaine
d’année, une toux récurrente avec des expectorations
mucopurulentes, quelques fois associées a de la fievre
avec une perte pondérale récente de plus 10 % de son
poids habituel en une année. Plusieurs fois, elle a été
hospitalisée et traitée comme pneumonie aigue com-
munautaire. Son examen clinique retrouvait une pa-
tiente amaigrie, avec un indice de masse corporelle a
18,4 kg/m? une cyphoscoliose, une absence d hippo-
cratisme digital et I'examen pulmonaire retrouvait des
ronchis et des sous-crépitants bilatéraux. Elle avait
comme antécédents, un reflux gastrocesophagien
symptomatique, une hypertension artérielle, une ma-
ladie mitro-aortique , une aplasie médullaire idiopa-
thique traitée par Norethandrolone. Au décours d'un
nouvel épisode de surinfection bronchique, elle avait
présenté une hémoptysie de petite abondance sur fond
d’expectoration mucopurulente. La radiographie tho-
racique de face objectivait un syndrome interstitiel
réticulo-nodulaire bilatéral avec comblement du cul-de
-sac costo-diaphragmatique gauche (Figure 1).

FIGURE 1. Syndrome interstitiel réticulo-nodulaire
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Le scanner thoracique avait retrouvé des images
réticulaires des sommets, des multiples condensa-
tions sous-pleurales bilatérales et une dilatation des
bronches prédominant au lobe moyen (Figure 2).

FIGURE 2. Dilatation des bronches du lobe moyen et de
la Lingula. Condensation postéro basale droite.

L’hémogramme retrouvait, une anémie modérée
macrocytaire arégénérative a 9.7 g/dl, une thrombo-
pénie a 114.000 G/L, une lymphopénie a 700 G/L. la
fonction rénale et hépatique étaient normales. Les
sérologies virales de 'hépatite B, C et du VIH étaient
négatives.

Le bilan d’auto-immunité était négatif. Les sérolo-
gies virales a Chlamydiae pneumoniae, Legionella
pneumophila et Mycoplasma pneumoniae étaient
négatives. La CRP était positive a 20 mg/1.

La fibroscopie bronchique retrouvait de nombreuses
sécrétions purulentes et un aspect tres inflammatoire
de I'arbre bronchique droit et gauche. La recherche
du bacille de Koch dans le liquide d’aspiration bron-
chique était négative a 'examen direct et a la PCR.

La culture mycobactériologique des expectorations
réalisées quatre mois avant son hospitalisation était
revenue positive a Mycobacterium avium sensible a
la clarithromycine.

Une deuxiéme série de culture des expectorations
retrouvaait Mycobacterium intracellulaire.

Nous avons retenu en appliquant les criteres ATS
(American thoracic society), le diagnostic d'infection
a MAC plus particulierement le syndrome de Lady
Windermere et initié un traitement comprenant de
la Clarithromycine, Ethambutol et de la Rifampicine.
Malgré la nette diminution des expectorations, et de
la toux, elle est décédée 06 mois plutard dans un
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tableau de dénutrition sévere.
DISCUSSION

Mycobacterium avium et Mycobacterium intracellu-
lare sont des mycobactéries non tuberculeuses
(MNT) qui appartiennent au complexe MAC.
L’infection a MAC est la cause la plus fréquente
d'infections a MNT chez I'homme, et le systéme
respiratoire est le site d'infection le plus courant [3].

En France, l'infection & MAC est la premiere infec-
tion chez I'immunodéprimé non VIH retrouvée dans
47.7% [4]. 11 existe classiquement trois formes cli-
niques dont la forme bronchiectasiante ou syndrome
de Lady Windermere qui est rapportée dans plu-
sieurs observations [5,6]. En 1992, Reich et Johnson
décrivaient ce syndrome, comme étant une infection
a MAC qui survient généralement chez les femmes
agées non fumeuses, ayant une dilatation des
bronches (DDB) du lobe moyen et de la Lingula (1).
L'une des hypotheses a cette localisation préféren-
tielle est la rétention volontaire ou la suppression de
la toux qui altere la clairance mucociliaire et aussi la
particularité anatomique du lobe moyen et de la lin-
gula.

Dans notre cas, on ne retrouve pas cette suppression
de la toux, mais 'age avancé, I'absence de taba-
gisme, et la présence de DDB concordent avec des
cas rapportés [1, 4, 6,7, 8]. Quelques facteurs de risque
ont été évoqués dont le reflux gastroeosophagien, la
présence d'une maladie mitrale, et la cyphoscoliose
par les mémes auteurs, tandis que Simon P et al ne
retrouvent aucun antécédent [9].
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Notre patiente avait une longue histoire de surinfec-
tion bronchique, son état général s’est dégradé pro-
gressivement, ainsi que sa qualité de vie génée par la
fréquence de la toux et des hospitalisations. La pré-
sence de Mycobacterium avium dans le premier pré-
levement et de Mycobacterium intracellulare dans le
deuxiéme prélevement est une des particularités de
ce cas, car bien qu'appartenant au méme complexe
nous n’‘avons pas trouvé de séries identiques.
La décision de traiter notre patiente était motivée par
sa qualité de vie dégradée, la perte pondérale, et la
chronicité de la toux. Nous avons eu recours a l'avis
du centre national de référence des mycobactéries et
de la résistance des mycobactéries aux antitubercu-
leux de Paris, qui nous a proposé d’initier un traite-
ment avec une surveillance rapprochée des effets
secondaires. L’évolution défavorable pouvait s’expli-
quer par le diagnostic tardif, la présence des comor-
bidités et la possibilité d’effets secondaires.

CONCLUSION

La recherche d"une infection a MAC doit étre systé-
matique chez les patients présentant une DDB avec
une longue histoire de surinfection bronchique. Le
profil clinique chez la femme 4gée non fumeuse pré-
sentant certains antécédents dont le RGO, une mala-
die mitrale et une déformation thoracique doit attirer
I'attention pour porter le diagnostic du syndrome de
Lady Windermere. L’approche thérapeutique doit se
discuter au cas par cas, compte tenu de la durée de
traitement et de la tolérance des médicaments utili-
sés.
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