
Nous rapportons l’observation d'une
patiente âgée de 78 ans, aux antécédents
d'hypertension artérielle, de fibrillation
atriale, de dysthyroïdie ; aux antécédents
familiaux de père décédé des suites d'une
hémopathie maligne, suivie pour maladie de
Gaucher de type 1 diagnostiquée à l'âge de
58 ans dans le cadre d'une enquête
familiale, mise sous traitement enzymatique
substitutif : Imiglucérase en 2014, avec
bonne évolution clinico-biologique depuis. 
Lors du suivi, une électrophorèse des
protéines sériques a été demandée
systématiquement, revenue en faveur d'un
pic en position gamma globulines.
L'immunoélectrophorèse a retrouvé un
composant monoclonal sérique dont
l'exploration est revenue en faveur d'un
MGUS.
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Discussion
La maladie de Gaucher est associée à une
activation chronique du système immunitaire,
susceptible de favoriser l'émergence de
gammapathies monoclonales. Selon les etudes, La
prévalence du MGUS est significativement plus
élevée dans la population Gaucher que dans la
population générale, avec un risque majoré de
transformation vers un myélome multiple ou
d'autres hémopathies lymphoplasmocytaires. 

Chez notre patiente, la découverte fortuite d'un pic
monoclonal lors du suivi a permis de diagnostiquer
un MGUS, sans manifestation clinique
d'hémopathie maligne. Cette observation illustre
l'intérêt crucial d'un dépistage biologique régulier
par EPS chez tout patient suivi pour maladie de
Gaucher, y compris chez les patients cliniquement
stables sous enzymothérapie substitutive..
L'association Gaucher–MGUS demeure rare et
probablement sous-diagnostiquée, justifiant une
vigilance particulière au long cours.

Conclusion
La survenue d’un MGUS au cours de la maladie de
Gaucher de type 1 souligne le rôle central de
l'activation immunitaire chronique dans cette
pathologie de surcharge. L'intégration
systématique de l'électrophorèse des protéines
sériques dans l'algorithme de surveillance au long
cours est indispensable afin de détecter
précocement ces anomalies clonales et d'en
surveiller l'éventuelle évolutivité.
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Introduction
La maladie de Gaucher est une maladie
lysosomale rare associée à des
manifestations hématologiques, viscérales
et osseuses variées. Plusieurs études ont
rapporté une augmentation du risque de
gammapathies monoclonales, notamment
de MGUS, chez ces patients.
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