patient 35 ans se plaint de fievre sueurs nocturnes et perte de poids

oedeme du visage et comblement des creux sus claviculaires

Vos hypothéses diagnostiques
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syndrome cave supérieur

diagnostics a évoquer :

‘,‘.]nnrrna.nn HS R ER - Hodgkin
rale. 0N RYINE
—— - thymome invasif

- tumeur a cellules
germinales ,séminomateuse
ou non séminomateuse




lymphomes malins

= hémopathies malignes provenant de la prolifération
des cellules lymphoides (phénotype B ou T)
atteignant des organes lymphoides (ganglions, rate,
moelle, amygdales) et non lymphoides

incidence en augmentation constante  surtout formes
non hodgkiniennes et agressives

2 types : LMNH et lymphomes hodgkiniens

élément d'actualité : quelle imagerie pour le bilan
d'extension initial et pour le suivi (TEP CT 0 et TEP
CT2)

Ensemble hétérogéne selon le type histologique, cytologique, immunologique;
grande diversité clinique et pronostique

- lymphomes ' ‘'indolents" (folliculaires)

- lymphomes ' 'agressifs" Hodgkiniens et non hodgkiniens (LBDGC)



Lymphome malin non hodgkinien (LMNH

age moyen H: 63 ans, F: 66ans

sex ratio H/F 1,2/1 ; prédominance urbaine (2/1)

facteurs favorisants ?

bactéries Helicobacter pylori et ymphome du MALT gastrique ,

campylobacter jejuni et polypose lymphomateuse digestive

viraux EBV et lymphome de Burkitt (t8 c - myc)
HTLV1 I ymphomes T de | 6adulte
VHC réle ?/ HHV -8/

VIH /déficits immunitaires constitutionnels ou acquis (traitements
immunodépresseurs )




Lymphome malin non hodgkinien (LMNH)

facteurs favorisants ?
hérédité  (+50% si atteinte parent 1 ¢ degré ,surtout pour Hodgkin et leucémie aigué
obésité , alimentation carnée ,exposition a la dioxine , a certains pesticides

réle protecteur de I'exposition solaire

survie a 10 ans : 36% chez I'homme , 39% chez la femme

Lymphome de Hodgkin (LH) cause inconnue incidence stable

2 pics de frequence : 15 et 64 ans

survie a 5 ans : 85% chez 'homme ; 92% chez la femme

)
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Phase pré antigénique Phase post antigenique

Lymphome diffus

Lymphome de Buriitt

[ centre germinatif

Origine
Lymphome de la zone marginale (MALT...) cellulaire 9
Lymphome diffus A grandes celhules
Leucémie lymphoide chronique des lymphomes B.




Centre germinatif Zone marginale

Antigéne de H. pylori
' J Cytokines

00 -6-.@ —%

Cytokines
Stimulation T spécifique Stimulation T non spécifique Lymphome du MALT  Lymphome transformé

Accumulation de modifications
Progression de la maladie

Modéle physiopathologique du lymphome du Malt gastrique.

Nomenclature des cellules lymphoides matures

Petites cellules Grandes cellules
les atteintes des petites

. /"\ cellules sont des formes
LYMPHOCYTE | | CENTROBLASTE indolentes avec une évolution
BQOUT (B par rechutes et rémissions ,
évoluant vers une forme

agressive
CENTROCYTE ' IMMUNOBLASTE

(B) _ B OU T




Classification OMS (2001)

63%

phénotype B

--> De la zone marginale extraganglion.

9%

Diffus & grandes cellules B

38%

A cellules du manteau
7%

De Burkitt
0.8%

Folliculaires

29%

Lymphome de la zone marginale

Lymphome du manteau CDS-, CD10-, CD23-, u+, &-/+
CD5+, CD10-, CD23-, i+, 5-/+

Lymphome folliculaire
CD5-, CD10+ '
CFD+

Centre germinatif.

7%

phénotype T/NK

30%

L hodgkiniens




1980-1983 1984-1987 1988-1991 1992-1995 1906-1999  2000-2003

Evolution des taux d'incidence standardisée a la population
mondiale de différentes entités de lymphomes non hodgkiniens (LNH) B
et T entre 1980 et 2003. Données du registre des hémopathies malignes
de Cote-d'Or.

LBDGC : lymphome B diffus a grandes cellules ; LF : lymphome folliculaire ;
L/L : leucémie/lymphome ; LM : lymphome du manteau ; LPL : lymphome
lymphoplasmocytaire ; LTp : lymphomes T périphériques ; LZM : lymphome
de la zone marginale ; MF/SS : mycosis fungoide/syndrome de Sézary,
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Taux d’incidence standardisée a la population mondiale en
fonction de I'dge, de différentes entités de lymphomes non hodgkiniens.
Données du registre des hémopathies malignes de Cote-d’Or 1980-2003.
LBDGC : lymphome B diffus a grandes cellules ; LF : lymphome folliculaire ;
L/L : leucémie/lymphome ; LM : lymphome du manteau ; LPL : lymphome
lymphoplasmocytaire ; LTp : lymphomes T péripheriques ; LZM : lymphome de
la zone marginale ; MF/SS : mycosis fungoide/syndrome de Sézary.




Lymphome folliculaire
29 % des lymphomes non hodgkiniens de phénotype B
A incidence ®gale dans | es

pic dans la 6e décennie
exceptionnel avant 20 ans

A ad®nopathies indolores,
souvent asymptomatiqus , indolent +++

A atteinte médullaire (75 %) splénique et hépatique fréquente

Prolifération de cellules centro - folliculaires (centrocytes et centroblastes) en
proportions variables pas de CD5, translocation t(14;18)(q23;21)

A survie m®di adames) | ongue (7
A histoire naturelle peu influenc®e par | a t

A transformation en |ymphome ~ grandes cell




Lymphome a cellules du manteau

A 7% des lymphomes non hodgkiniens de phénotype B

A prolifération diffuse et vaguement nodulaire de
cellules de petite taille

A atteinte ganglionnaire disséminée, splénique, avec
envahissement médullaire et sanguin

Alocalisations extra ganglionnaires digestives (polypose
lymphomateuse , réle de Campylobacter jejuni)

A survie a 5 ans inférieure a 30%




Lymphome diffus a grandes cellules = agressif

A 40 % des lymphomes non hodgkiniens

A morphol ogie: centroblastes mmunobl astes

i
A ph®notype B (CD 20 et CD 19)

masse rapidement progressive, souvent localisée
A 50 % stade | et |I1; atteinte de | a moell e

A sites: ganglions |l ymphatiques

rate, thymus Lymphome diffius a grandes cellules B

A Localisation
extraganglionnaire dans

40 % des cas (tractus digestif,
SNC, os, tissus mous,ORL)

A "de novo" ou secondaire
a un lymphome B indolent a petites
cellules (transformation)

A potentiellement curable++++




Lymphome de Burkitt (type B)

rare (0.6 % des LMNH B)
enfant>adulte

A end®mi que en Afrique (
A sporadique en Europe (
A classiqguement associ ®
A sites: extraganglionnai

gonades, ORL, sein, méningée ) ganglions, moelle
osseuse et sang

A hautement agressif ; potentiellement curable

A morphol ogi e aspect mono
ocoh®sifo; prolif®ratif ( mi
étoilé di aux macrophages phagocytant des cellules
tumorales en apoptose

A g®notype: t(8;14) omret (2;

A génome du virus Epstein - Barr (EBV) dans 95 % des
cas endémiques, 15 a 20 % des cas sporadiques
30 a 40 % des cas HIV+

ymphome de Burkitt: cellules tumorales + macrophage

tone de cellul es
toses); aspect er
8) ou t(8;22)



Lymphome de phénotype T

A7 % des lymphomes non hodgkiniens

Asur maladie coeliaque ++

Agroupe hétérogéne

Anauvais pronostic

A atteinte ganglionnaire disséminée, localisations
cutanées, médiastinales (thymus), spléniques

Ksignes généraux fréquents




Lymphome de Hodgkin
A plus rare 3PWee ldnddiie déslymphomes )

A composé de cellules mono multinucléées (respectivement
cellules de Hodgkin et de  Reed- Sternberg ) et de cellules
réactives (lymphocytes, plasmocytes, €osinophiles, histiocytes)

A hypertrophie progressive et j B
ganglion ou d'un groupe de ganglions souvent dans la région '
cervicale

Aatteinte médiastinale classique chez l'adulte jeune
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ASymptomes généraux plus fréquents  dans que dans les non hodgkiniens

A Pr emi eadultp jeune ,répartition égale selon les sexes,
localisation cervicale et/ou type histologique favorable (sclérose nodulaire)

A Deuxi me pic: patients de plus de 50 ans,
,type histologique défavorable




Forme a sclérose Nodulaire (SN) 95% des LH ; LH dits "classiques”

Atype |l e plus fr®quemment observ® en Europe
Ararement observé aprés 50 ans)

A localisations gumg®fs®arvecautdue tlagisulaires , médiastinaux

A progr s de | a th®rapie gu®rison dans une f

Risque d' h®mopathie induite par | a th®rapi

Destruction de | &aft
ganglion

Cellules géantes cytoplasme abondant
plurinucléolée polylobée CD 30 CD 15

LH,a prédominance lymphocytaire
nodulaire (paragranulome nodulaire
de Poppema- Lennert)

A5% des LH

de Hodgkin, sclerose nodulaire ¥




Que recherchez vouls

N

| O examen

A antécédents de maladie immunitaire,
HIV?...

A état général (échelle OMS)

A examen de toutes les aires
ganglionnaires et mesures

A ORL (anneau de Waldeyer) peau /
testicules

A palpation masse abdominale, rate, foie

Arecherche doéun

séreuses

®panc

formes extra ganglionnaires  OMYS)

Aocalisations cutanées mycosis
fungoides

Aocalisations digestives (gastriques H
pylori; LMHN T associé aux
entéropathies (maladie coeliague)

Aocalisations cérébrales

Aocalisations ORL (LMNH T/NK ;
cavités naso - sinusiennes)

hement des
Aocalisations hépatiques
Aocalisations mammaires
Aocalisations rénales
Aocalisations testiculaires
Aocalisations osseuses
Aocalisations pulmonaires

Aocalisations spléniques




