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Les localisations rénales primitives

L’atteinte lymphomateuse rénale primitive peut faire croire & un néphroblastome. Le
diagnostic est rectifié apres étude histologique de la néphrectomie [10].

De nombreuses autres localisations sont observées : au niveau d’un sein, du foie, de la rate,
d’un ovaire, d’un testicule, de la thyroide, d’une paupiére, d’un orbite, d’une paroi de I’espace

intrarachidien. Tous les types histo-immunologiques sont rencontres [9].

I1-6 Les localisations multiples des LMNH de I’enfant

L’extension du lymphome se fait dans la majorité des cas par voie lymphatique et rarement
par voie hématogéne [13]. Parfois elle semble n’obéir & aucune régle, faisant penser que
plusieurs tumeurs se sont développées en méme temps dans des localisations différentes.
Des localisations testiculaires habituellement secondaires sont & rechercher chez le gargon.
L’extension médullaire et neuroméningée sont observées, elles sont un mode fréquent de
rechute [9,10,11]. L envahissement médullaire est rarement a I’origine d’une pan-cytopénie
périphérique. L atteinte neuroméningée peut étre diagnostiquée sur :

e La présence de lymphoblastes dans le liquide céphalo-rachidien

e La paralysie d’un ou plusieurs paires craniennes.

e L’atteinte radiculaire ou la compression medullaire.

11-7 Bilan initial dans la prise en charge des LMNH

I1 n’y a pas un bilan spécifique pour les LMNH. Apres un interrogatoire complet sur I’histoire
de la maladie, son mode d’évolution et I’examen clinique minutieux, les patients bénéficieront
d’un bilan d’extension de la maladie et d’un bilan pré thérapeutique. Il est nécessaire de
commencer le bilan initial par un bilan radiologique [24]:

e Radiographie du thorax face et profil.

e Radiographie du cavum de profil.

e Echographie abdominale : il est recommandé de la faire pour toutes les localisations.

e Echographie testiculaire indiquée dans le cadre d’un bilan d’extension de la maladie.

e Scanner ou IRM abdominal : il est souvent demandé pour confirmer les stades des

LMNH localisés, et en cas ou les données de I’échographie sont incomplétes. Il est

préférable de mesurer les masses tumorales dans 2, ou si possible 3 dimensions.

10



Scintigraphie osseuse indiquée dans les LMNH a localisation osseuse et ORL.
Scanner ou IRM de la téte ou du rachis : lls sont nécessaires en présence de signes

cliniques neurologiques pathologiques ou lorsque le LCR est envahi par des blastes.

11-7-1 Bilan d’extension

Le bilan d’extension des LMNH repose sur :

Myélogramme (pratiqué de préférence aux niveaux des deux crétes iliaques): dans
certains cas de lymphomes avec atteinte médullaire, le diagnostic positif est confirmé
par le médullogramme.

En cas de lymphome a grandes cellules, il est recommandé de faire aussi deux biopsies
médullaires (BM).

Ponction lombaire avec numération cellulaire et étude cytologique [23,24].

11-7-2 Bilan pré thérapeutique:

Le bilan pré thérapeutique est fait avant de commencer le protocole thérapeutique

Dosage du taux de la lacticodéshydrogénase (LDH) : Il est important de doser le taux
de LDH chez les patients atteints de LMNH. La LDH est une enzyme tissulaire
responsable de la transformation du pyruvate en lactate, elle constitue un marqueur de
masse tumorale €levée dans une pathologie maligne. La LDH est souvent un facteur
pronostique comme dans les lymphomes B [42].

Bilan hématologique comprend un hémogramme, un bilan d’hémostase et la vitesse
de sédimentation (VS).

Bilan biochimique comprend la fonction rénale (créatinémie, urée sanguin, acide
urique), la fonction hépatique (transaminases, phosphatases alcaline et gamma GT) et
un ionogramme sanguin.

Bilan nutritionnel comprend une protidémie, une albuminémie, une calcémie, une
phosphorémie et une magnésémie,

Sérologie virale,

Echographie cardiaque : Il est important de la faire avant le début de la chimiothérapie
et au cours des contrbles pour évaluer la fonction d’éjection systolique (EFS). Des
molécules utilisées dans le protocole de chimiothérapie des LMNH, appelées

antracyclines sont contre indiquées quand la EFS < 50 mm Hg [18].
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111 DIAGNOSTIC ANATOMOPATHOLOGIQUE ET
CLASSIFICATION

I11-1 Confirmation diagnostique des LMNH

Le diagnostic des LMNH regroupe des critéres cliniques, radiologiques, morphologiques,
immunologiques, et génétiques. Les caractéristiques morphologiques restent comparables aux
lymphomes de I’adulte et la classification de ces tumeurs repose sur la classification de
I’OMS publiée en 2001 et révisée en 2008.

Le pathologiste joue un réle capital dans le diagnostic positif des LMNH.

La classification des LMNH est déterminante dans la définition de la stratégie thérapeutique

et donc permet d’optimiser les chances de guérison [43, 44,45].

I11-1-1 Modalités de réalisation des prélevements

Contrairement a I’adulte, I’examen cytologique par ponction d’une masse a I’aiguille fine
seul a sa place devant des LMNH étendus avec un état général altéré. Les ponctions d’ascite,
ponction pleurale et ponction de masse abdominale peuvent suffire pour le diagnostic [10,13].
Dans les LMNH a localisation ganglionnaire, cette technique peut avoir des limites en cas de
matériel insuffisant. Le recoure a la biopsie chirurgicale de I’adénopathie est plus fiable pour

le diagnostique positif [46].

a/ La cytoponction et ou la ponction biopsie a I’aiguille

En dehors de I’indication d’un geste chirurgical d’urgence abdominale (syndrome occlusif,
invagination intestinale), la cytoponction constitue le mode habituel de prélévement des
localisations profondes. Elles s’effectuent par voie transcutanée, aprés repérage
échographique ou scannographique, selon la topographie et le volume de la tumeur. Les
tumeurs abdominales, souvent volumineuses associées parfois a une ascite, sont
habituellement ponctionnées apres repérage échographique. Dans les tumeurs médiastinales,
la ponction pleurale devrait étre pratiquée en premier lorsque ces tumeurs sont associées a un

épanchement pleural. Dans la majorité des cas, la ponction biopsie est réalisée sous anesthésie
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générale, elle nécessite un examen scannographique pour repérer les axes vasculaires et les
zones de réflexion pleurale [47].

Le préléevement se fait en réalisant une ponction aspiration. Le matériel est recueilli sur une
lame pour effectuer des empreintes cytologiques. Le matériel de la biopsie par ponction est
placé dans un liquide fixateur (formol tamponné ou AFA) pour I’examen histologique et
I’immunomarquage.

En cas de lésion trop petite ou trop profonde, il est nécessaire de recourir a d’autres
techniques pour obtenir une biopsie (mini-laparotomie ou laparoscopie).

La ponction biopsie a I’aiguille peut étre utilisée pour documenter une rechute [44].

b/ Biopsie chirurgicale

La biopsie exérése au bloc opératoire, comme technique de diagnostic initial des LMNH reste
limitée dans des situations particuliéres qui sont les suivantes :

- En cas de tumeur médiastinale, la biopsie ne doit étre pratiquée que si le diagnostic n’est
pas posé par la cytoponction de I’épanchement pleural.

- Une biopsie chirurgicale ganglionnaire, lorsqu’il est souhaitable d’enlever le ganglion en
totalité et de faire des empreintes ganglionnaires en apposant des tranches de ganglion coupé
a I’état frais avant de le mettre dans un fixateur [48].

- Une urgence chirurgicale : occlusion, invagination intestinale, appendicite, le geste pratiqué
est & visée thérapeutique et diagnostique.

Au bloc opératoire, le prélevement est placé sur une compresse stérile non tissée, bien
imprégnée de sérum physiologique pour éviter toute possibilité de dessiccation. Le
prélevement tissulaire qu’il soit adressé dans des pots, étaler sur des lames ou épinglé sur un
support rigide doit étre étiqueté (non et prénom du patient et le site de la biopsie) [46]. Parfois
le chirurgien a un recours a un examen extemporané lorsque la pathologie lymphomateuse
n’est pas suspectée, cette technique nécessite la congélation rapide du fragment prélevé et la
réalisation de coupe de tissus a I’état frais, apposé sur des lames au bloc opératoire.
L’acheminement des prélevements doit parvenir le plus rapidement possible dans le
laboratoire d’Anatomie Pathologique, quinze a trente minutes est la durée optimale, il est
impératif de ne pas dépasser une heure afin d’éviter la lyse tissulaire ou cellulaire qui

compromet les possibilités de diagnostique et de recherche [49].
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I11-1-2 Bases et principes de la classification des LMNH de I’enfant

a/ Morphologie

L’étude des cellules proliférantes permet souvent d’établir un diagnostic initial. Elle précise
deux types d’aspect : I’un architectural sur tissus d’un ganglion ou d’une masse permettant
une étude histologique, I’autre cytologique permettant d’analyser la morphologie en précisant
la taille de la cellule (petite ou grande), les critéres tinctoriaux du cytoplasme (réduit ou
abondant basophile ou grisatre, présence ou non d’inclusion cytoplasmique), les critéres
nucléaires ( le rapport nucléo-cytoplasmique, I’aspect du noyau, le nombre de nucléoles) et
I’aspect de la chromatine (blocs denses ou chromatine dispersée claire) [1,43].

Le diagnostic des LMNH de I’enfant est facile quand I’aspect morphologique est celui d’une
prolifération tumorale monomorphe, riche en mitoses, c’est le cas des lymphomes type
Burkitt. Et il est difficile quand la prolifération est polymorphe, ou atypique, c’est le cas du

lymphome cutané anaplasique [48].

b/ Immuno-phénotype

Il compléte I’analyse morphologique. 1l est possible aujourd’hui en raison du grand nombre
d’anticorps monoclonaux, de distinguer les lymphomes B (CD19, CD20, CD79a), des
lymphomes T (CD3, CD5, CD7, CD10). L’immunophénotypage se fait sur les coupes
histologiques par immunohistochimie [45,49,50] et sur le matériel fixé en paraffine et/ou
congelé. L’immunomarquage sur une suspension cellulaire se fait par Cytométrie en flux
(CMF), cette technique permet la mesure des propriétés optiques des cellules transportées par
un liquide vecteur (flux) jusqu’a une source d’excitation lumineuse constituée par un laser
[51,52]. Les résultats atteints ne sont interprétables que grace a une maitrise des principes de
la physique, de la mécanique des fluides, des propriétés des lasers, des photo-détecteurs, de
I’électronique et de I’informatique [53]. La CMF offre la possibilité de séparer physiquement

les sous populations mises en évidence par les analyses [54,55].

c/ Génétique
Elle a toujours sa place dans la caractérisation des proliférations lymphoides, pour établir le

diagnostic positif d’une variété de lymphomes.
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Cependant, le génotypage est au-dela des moyens de la plupart des laboratoires Algériens. Le
fragment destiné a I’étude cytogénétique est immédiatement placé dans un milieu de transport
préparée pour la mise en culture, puis il passe par plusieurs étapes : choc hypotonique, fixation,

étalement et marquage. L’interprétation se fait par des généticiens [56].

1/ La cytogénétique
La cytogénétique permet de mettre en évidence des anomalies clonales dans 80 & 85% des
tumeurs ganglionnaires mais elle n’est pas optimale dans tous les cas des sous groupes de
lymphomes [57]. L’interprétation des résultats cytogénétiques dépend du contexte général,
clinique, anatomopathologique et immunologique. Elle est souvent difficile en raison de la

multiplicité et de la complexité des réarrangements.

2/ Fish
C’est une technique d’hybridation in situ fluorescente, elle permet I’identification des
anomalies chromosomiques. Les translocations les plus fréquentes chez I’enfant sont : t(8;14)
(024,;932), t(2;8)(q24;911), t(8;22)(g24;q11) pour le lymphome de burkitt, t(14;18)(q32;921)
pour les lymphomes a grandes cellules et t(2;5)(p23;935), 1(1;2)(q25;p23),
t(2;3)(p23;021),(2)(p23;935) pour les lymphomes anaplasique a grandes cellules [57,58].

3/La biologie moléculaire

On assiste a I’explosion de nouvelles connaissances grace a la biologie moléculaire qui
permet d’étudier un grand nombre de genes ou de produit de génes. Elle tend a remplacer la
cytogénétique classique; elle nécessite idéalement du matériel tumoral cryo-préservé, mais
elle peut étre également réalisée avec un moins bon rendement sur du matériel tissulaire fixé.
La biologie moléculaire permet I’étude des réarrangements clonaux [59,50].

Il est possible d’utiliser cette technigue comme aide au diagnostic et au pronostic dans la
détection des malades a risque de rechute désescalade de I’intensité de traitement pour les
risques standards. Elle est utilisée aussi pour intensifier les formes graves a haut risque, elle
permet d’assurer le suivi de la maladie résiduelle et d’identifier des nouvelles molécules et

cibles thérapeutiques. C’est un outil de recherche et d’analyse pangénomique [60].
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I11-1-3 Historique et caractéristiques morphologiques immunologiques et
cytogénétiques des lymphomes malins non hodgkiniens de I’enfant

La classification des LMNH a été établie dans le but de définir les caractéristiques
cytologiques, histologiques, immuno-histo-chimiques et génétiques des entités cellulaires.
Elle repose sur des critéres morphologiques précis, permet la classification de la quasi-totalité
des cas et la séparation en sous groupes homogenes de pronostics différents. Cette
classification aide a étre conforme aux connaissances les plus récentes.

De nombreuses classifications des LMNH ont été proposées :

1958 : Premiére description des lymphomes du maxillaire en Afrique tropicale par Denis
Burkitt .

1964 : Isolement des particules virales dans les cultures de lymphoblastes par Epstein et Barr.
1965 : Les lymphomes abdominaux observés aux Etats-Unis et en Europe ont le méme aspect
histologique que les lymphomes décrits par Burkitt en Afrique.

1966 : Premiére classification basée sur les critéres architecturaux et évolutifs des LMNH,
donnée par Rappaport.

1972-1975 : Premiére description des leucémies aigués lymphoblastiques de type Burkitt
(LAL3) de la classification FAB (1976) mise en évidence d’immunoglobulines de surface sur
les cellules leucémiques.

1976-1981 : Découverte des anomalies chromosomiques spécifiques impliquant le
chromosome 8 : t(8;14); t(8;22); t(2;8).

1988: Classification & usage clinique réviseé par la Working Formulation.

1993: Classification de REAL « Revised European American Lymphoma ». C’est

un consensus euro-americain établi par les experts en hémato-pathologistes de renom réunis a
Berlin.

1998: L’OMS a permis de classer de fagcon définitive certaines entités considérées comme
provisoires dans la REAL.

2001: Cette classification de I’'OMS reprend les principes de la classification REAL et la

compléte.

a) Caractéristiques des lymphomes type Burkitt

Il correspond a une prolifération lymphomateuse B |périphériqug centro-folliculaire, le

cytoplasme relativement abondant, fortement basophile souvent micro vacuolisé. Le

diagnostic de Ilymphome de Burkitt est cytologique (myélogramme, liquide
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b)

d’épanchement). Ces cellules lymphomateuses expriment des marqueurs (CD19,
CD20, CD22, CD79a); dans la majorité des cas I’analyse du caryotype met en
évidence une translocation t(8,14) (924, q32) ; la recherche du génome de I’EBV dans
les cellules tumorales par analyse moléculaire montre sa présence dans la majorité des
cas de I’Afrique (90% des cas) [61].

Caractéristique des lymphomes type lymphoblastiques (LL)

Il s’agit d’une prolifération tumorale d’architecture diffuse constituée de cellules
lymphoides de taille petite a moyenne, a cytoplasme peu abondant, monomorphes
pourvues de noyaux arrondis a chromatine fine de type blastique. Les mitoses sont
nombreuses. Le LL de I’enfant est de phénotype T dans 85-90% des cas. Les cellules
tumorales expriment la terminale déoxynucleotidyl transférase (TdT) et de facon
variable les antigenes T tels que le CD2, CD3, CD5,CD7, CD4 et CD8 selon le degré
de maturation de la cellule tumorale, le CD 3 et le CD7 étant le plus souvent positif.
Le CD1a et le CD10 sont habituellement exprimés. Le LL est de phénotype pré-B
dans 10% des cas, les cellules tumorales sont habituellement TDT et CD10 positive et
expriment les marqueurs B, CD19, CD20, CD79a. Dans un tiers des LLT des
réarrangements impliquant des génes de TCR et des genes codant pour des facteurs de
transcriptions tels que TAL1, RBTN1, RBTN2, HOX11 ont été rapportés. Des
délétions microscopiques dans la région régulatrice située en 5’ du géne TAL1 sont
observées dans 25% des LLT [49,2].

Caractéristiques des lymphomes type T

Les lymphomes T sont caractérisés par leur remarquable hétérogénéité phénotypique.
La signification biologique de cette hétérogénéité n’est pas encore connue. Les
lymphomes T sont divisés en deux principaux groupes : les LLT d’origine thymique,
qui sont CD1+ dans plus de 50% des cas et les lymphomes T périphériques qui sont
toujours CD1-. Les LLT expriment les marqueurs (CD2, CD3, CD5, CD7, CD34),
alors gu’environ 80% d’entre eux sont CD4-/ CD8- ou CD4+/ CD8+ [49].
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d) Caractéristique des lymphomes type diffus a grandes cellules B

Il s’agit d’une catégorie hétérogene de lymphome B périphérique, la population
tumorale est constituée de cellules de grandes tailles, le cytoplasme est basophile, ce
sont des cellules lymphomateuses de type B matures. Elles expriment des
immunoglobulines de surfaces (Slg+) monotypiques, et des antigenes de lignée B
(CD19+ , CD20+, CD22+, CD79at).

Un réarrangement de C-Myc peut étre observé dans quelques cas ; I’implication de
I’oncogene Bc L6(3g27) est une des anomalies génétiques les plus fréquentes des

lymphomes a grandes cellules [52, 62].

e) Les lymphomes anaplasiques a grandes cellules (ALCL)

L’ALCL systémique doit étre distingué de I’ALCL primitif cutané qui touche
principalement I’adulte. L’ALCL systémique est de présentation ganglionnaire ou
extra ganglionnaire. Sur le plan morphologique, les cellules tumorales sont de trés
grandes tailles a noyaux réniformes, et de topographie sinusale préférentielle. Il existe
des variantes histologiques, telles que la forme lympho-histiocytaire, a petites cellules
ou encore « Hodgkin-like » de diagnostic particulierement difficile. Les cellules
tumorales présentent un phénotype T (CD3+) ou nul (CD3-, CD20-), expriment le
CD30, PEMA, et les protéines de cytotoxicité TiAl+ et GrB+.

Les analyses moléculaires retrouvent un réarrangement clonal des génes des
récepteurs T dans 90% des ALCL qu’ils soient de phénotype T ou nul. Sur le plan
cytogénétique, une translocation t(2;5) (p23;g35) impliqguant les génes NPM
(NucléoPhosmine) et ALK (Anaplasic Lymphoma Kinase) est observée dans 80% des
cas. Cette translocation entraine une hyper expression de la protéine ALK qui est
détectée dans les cellules tumorales par immunohistochimie sous la forme d’un

marquage nucléaire et cytoplasmique [60].

2008 : La classification OMS 2008 a inclus des variantes pédiatriques de plusieurs types des
LMNH et la reconnaissance des lésions précoces lymphomateuses « In situ » et « Early
lesion », & savoir :
1. Hyperplasie folliculaire de I’enfant CD10+ clonales, papuloses lymphomatoides T
CD30+.
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2. Individualisation d’entités particuliéres: le lymphome folliculaire de I’enfant

(souvent grade 3, CD10+ bcl2- sans translocation t (14 ; 18).

3. Les sous types des lymphomes diffus a grandes cellules BDGC posent des

problemes de diagnostic différentiel avec d’autres lésions tumorales (Hodgkin,

carcinome, métastase). Ces lymphomes sont traités par le méme protocole

thérapeutique des lymphomes a cellules B matures [14].

4. Introduction d’entités frontiéres « bordeline » ou « gray zone » : lésions
inclassables reflétant les difficultés diagnostic qui sont : les lymphomes B inclassables avec
figures intermédiaires entre lymphome diffus a grandes cellules et le lymphome de Burkitt, et

le lymphome de Hodgkin classique [64,14].
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Classification OMS des LMNH 2008 [54]

LYMPHOME B

Lymphomes des précurseurs B : Lymphomes / Leucémie lymphoblastique B

o~ L N oE

10.
11.
12.

13.

14.

15.
16.

I1- Lymphomes des cellules B Matures :

Leucémie lymphoide chronique / lymphome lymphocytaire B.
Leucémie prolymphocytaire.
Lymphome B Splénique de la zone marginale.
Leucémie a tricholeucocytes.
Lymphomes / leucémie splénique inclassable.
¢ Lymphomes B diffus a petites cellules de la pulpe rouge
e Leucémie a tricholeucocytes variante.
Lymphome lymphoplasmocytaire.
¢ Maladie de Waldenstrom.
Maladies a chaines lourdes.
e Maladies a chaines lourdes Alpha.
e Maladies a chaines lourdes Gamma.
e Maladies a chaines lourdes Mu.
Myélome Multiple
Plasmocytome solitaire osseux
Plasmocytome extra-0Sseux.
Lymphome B de la zone marginale extra nodale (de type MALT)
Lymphome B de la zone marginale nodale
e Lymphome B de la zone marginale nodale de I’enfant
Lymphome folliculaire.
e Lymphome folliculaire de I’enfant.
Lymphome centro-folliculaire cutané.
Lymphome du manteau.
Lymphome B diffus a grandes cellules (DLBCL) :
e DLBCL riche en cellules T / histiocytes
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Abstract

Non Hodgkin’s malignant lymphomas of the childhood are represented a very heteregenous
group of lymphoid proliferation malignancies called “high grade malancies” usually with
extra nodal clinical presentations and a very fast tumoral aggressiveness, in particular in bone
marrow and central nervous system(CNS). Chemotherapy represents the only treatment. Since
1996 LMB89 protocol has been the only treatment used in our CEA center according stage I,
I1, 11l and 1V in B-cell lymphomas applied to three therapeutic groups A, B, C. The aims of
the study is to set an epidemiologic approach of the children’s NHL at CEA hospital and to
estimate Overall survival and event free survival (EFS) of NHL child treated by LMB 89 over
a ten years period [ January 1st, 2000 -December 31st, 2009]. Results: In this study 213 LNH
patients were included. Twenty three percent of our patients were from Oran department. A
large number of patients were recorded in spring with a frequency of 34%. A male sex
predominance, with a sex-ratio=1,8:1 the median age at the diagnosis was 7+ 4 years. The
evolution time of the disease to the diagnosis was less than two months at 76% of our
patients. The abdominal localization was in the first place 47% rate followed by the thoracic,
nodal and ORL localization with 20%, 14%, 8% respectively. The frequency of stages Il is
highest 61%. The positive diagnosis is confirmed on the cytological study in 189 cases (89%)
and or histological in 66 cases (31%), the immunostaining was made only in 45 patients
(21%). The lymphoblastic histological type predomined with a frequency of 47%, followed
by the type Burkitt 23%, the type T 19%, the diffue type with large cells 06% and the
standard anaplasic 05%. A hundred fifty five NHL patients were treated by LMB 89 protocol
in which 09 case stages | undergone into LMB89 groups A treatment, 114 cases stages Il and
111 were treated by the LMB 89 groups B and 35 cases stages 1V put under LMB89 group C.
The therapeutic follow-up over 10 years showed that among the 106 patients who finished
their treatments, 59 (56%) alive, 12 (11%) deaths, 26 (25%) relapses, 08 (7%) lost of
considering and one patient (01%) developed a secondary cancer. The histological type which
respond well to LMB 89 protocol is the type Burkitt (38%). The survival probability of group
A at 3 years and 5 years was 87.7%, for the group B the median of survival was 103 months,
for the group C the median of survival is 9 months. The response of over 80% to the first
week of treatment (COP) remains the only factor forecast in our series. In conclusion, in order
to improve the LNH therapeutic results in childhood, the immune-phenotyping must be
carried out in all the diagnoses of these patients in order to define under histological types
which remain the major tool for the orientation of the treatment protocols. Cytology is an
examination of orientation and and not of confirmation of diagnosis. The lymphoblastic LNH
type must be treated by a protocol different from the LMB89. The LMB 89 groups A gave
satisfactory results for stage I, in addition it is important to modify it for the therapeutic
groups B and C with an aim of improving survival of these patients.

Keywords:  non Hodgkin’s malignant lymphomas, children, epidemiologic profile,
histological classification, LNH clinical aspects, LMB 89evaluation.
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Résumé

Les lymphomes malins non hodgkiniens de I’enfant sont un groupe hétérogéne de
proliférations lymphoides malignes dites de «haut grade de malignité » avec des
présentations cliniques habituellement extra ganglionnaires et une agressivité tumorale tres
rapide, en particulier dans la moelle osseuse et le systéme nerveux central. La chimiothérapie
représente leur seul traitement. Depuis 1996, le protocole LMB89 est le seul traitement des
lymphomes malins non hodgkiniens type B stade I, Il, 111 et 1V, appliqué au CEA selon trois
groupes thérapeutiques A, B, C et dont I’intensité du traitement est croissante. Les objectifs de
ce travail sont de faire une approche épidémiologique des LMNH de I’enfant au CEA d’Oran,
d’estimer la survie globale et la survie sans évenement des enfants atteints des LMNH type B
traités par le LMB89 et d’évaluer les facteurs pronostiques sur une période de dix ans [01
janvier 2000 - 31 Décembre 2009].

Résultats : nous avons colligé 213 dossiers atteints de LMNH sur dix ans. Vingt-trois pour
cent de nos patients sont originaires d’Oran. Un pic de fréquence élevé des patients a été
observé au printemps avec une fréquence de 34%. Le sexe masculin prédomine avec un sex-
ratio de 1,8. L’age moyen au diagnostic était de 7+ 4 ans avec un pic a un age de 2 a 8 ans.
Les LMNH avant 2 ans sont rares avec une fréquence de 1,8%. Le délai d’évolution de la
maladie au diagnostic était inférieur de deux mois chez 76% de nos malades. La localisation
abdominale occupait la premiére place avec un taux de 47%, suivie par les localisations
thoraciques, ganglionnaires et ORL avec, respectivement 20%, 14%, 8%. Les localisations
rares sont estimees a 11%. La fréquence des stades I11 était la plus élevée 61%. Le diagnostic
positif a été confirmé sur I’étude cytologique dans 189 cas (89%) et ou histologiques dans 66
cas (31%). L’immunomarquage a été fait chez 45 patients (21%). Le type histologique
lymphoblastique prédominait avec une fréquence de 47%, suivi par le type Burkitt (23%), le
type T (19%), le type diffus a grandes cellules (06%) et le type anaplasique (05%). Cent
cinquante huit patients des LMNH type B ont bénéficié du protocole LMB89 dont 09 cas
stade | mis sous traitement LMB89 groupe A, 114 cas stades Il et Il traités par le LMB89
groupe B et 35 cas stade IV mis sous LMB89 groupe C. L’évaluation thérapeutique sur 10
ans montre que parmi les 106 patients qui ont terminé leurs traitements 59 (56%) sont vivants,
12 (11%) sont décédés, 26 (25%) ont rechuté, 08 (7%) sont perdus de vue et un patient (01%)
a développé un cancer secondaire. Le type histologique qui a bien répondu au protocole LMB
89 est le type Burkitt (38%). La probabilité de survie du groupe A a 3 ans et a 5 ans était de
87,5%. Pour le groupe B, la survie globale a 3 ans est de 62,7% et a 5 ans de 59,7%. Pour le
groupe C, la survie globale a 3 ans et 5 ans est de 22%. Le seul facteur pronostique dans la
série du groupe B thérapeutique reste| la réponse| a la premiére semaine de traitement (COP)
estimée a > 80%.
En conclusion, pour améliorer les résultats thérapeutiques des LMNH de [I’enfant,
I’immunomarquage doit étre réalisé chez tous les malades afin de définir les sous types
histologiques qui restent I’outil majeur pour I’orientation des protocoles de traitement. La
cytologie est un examen d’orientation et non pas de confirmation de diagnostic. Les LMNH
type lymphoblastique doivent étre traités par un protocole différent du LMB89. Le LMB89
groupe A a donné des résultats satisfaisants pour le stade I, cependant il est important de
modifier le LMB89 pour les groupes thérapeutiques B et C dans le but d’améliorer la survie
de ces patients.

Mots-clés : Lymphomes non hodgkinien, enfants, profil épidémiologique, classification
histologique, aspects cliniques des LMNH, évaluation du LMB89.
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