Syndromes lymphoprolifératifs

Prolifération maligne sans blocage de maturatiochant les cellules de la lignée lymphoide
(Lymphocytes ou Plasmocytes).

Elle peut étre localisée au niveau :

= De la moelle et du sang (LLC, Waldenstrém).
= De la moelle uniguement (Kahler).
= Des organes lymphoides secondaires (lymphomes).

1° Leucémies Lymphoides Chroniques (LLC) :
1.1. Définition-Caractéristique :

C’est une prolifération malignes de lymphocytes smnomorphes, soit mixte, d’apparence
normale mais anormaux au niveau de la maturatisil€aont incapable de se transformer en
Plasmocytes producteurs d’anticorps.

C’est la plus courant des syndromes lymphoproflifisrgqui touche des sujets d’age mar (50-
60 ans). Aucun enfant n’est touché par la LLC.

1.2. Etude clinique et biologique :
1.2.1. Signes cliniques :
lls sont peu caractéristiques :

= Adénopathies (cervicales, axillaires).
= Splénomégalie modérée.

http://www.arnobio2.com Arnaud Delahaye




1.2.2. Tableau biologique :

Examens complémentaires

Marqueurs immunologiques:
normaux : CD19, CD20
malins: CD19, CD20, CD3

Hémogramme

Anomalies génétiques:
trisomie 12 (30% des cas)

Hyperleucocytose forte (30-100 G/L)
Lymphocytose monomorphe ou mixte -— — | Synthése d'anticorps anti-hématies
Ombres de Giimprecht D"u anti-plagnettes

Electrophorese:
diminution ou absence des Gamma globulines

Légére anémie ou normale ou thrombopénie l

Myélogramme

Nloelle riche et infiltration lymphocytaire (= 40%0)

1.2.3. Evolution-Traitement :
La LLC évolue sur 10 ans avec une augmentationtantesdes lymphocytes.
Le traitement s’effectue par chimiothérapie (rémisenviron de 1 an).

La neutropénie et la diminution des Gamma globsliertraient les infections qui sont traités
par sérothérapie et antibiothérapie.

2° Maladie de Kahler :
2.1. Définition :

C’est une prolifération maligne de Plasmocytesusigcement situés dans la moelle. Elle est
exponentielle (surtout en début de maladie).

Ce sont des Plasmocytes dystrophiques :

= Noyau : plusieurs, incisé, bourgeonnement.
= Chromatine : non mottée, nucléolée.
= Cytoplasme :flammé.

lls sécretent une Ig anormale (G ou A, Kappa ou lhde

2.2. Pathologies spécifiques :
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* Atteintes osseuses :

Prolifération plasmocytaire ——  Sécrétion intense de cyvtokines (IL1, IFN)

|

Activation des Ostéoclastes

|

Libération de calcinm

] A tati A
Augmentation duo ryvthme +——— nsmen a’ o s Trritibilité
de la calcémie

|

Vomissement
Perte de I'apétit

*  Problemes rénaux :

Atrophie

i des tubules
Sclérose

Excés de chaies légéres — » Rein

|

Urines
protéinurie de
Bence-Jone

2.3. Tableau hématologique :

* Hémogramme :normale ou anémie, thrombopénie, neutropénie med®aréc des
rouleaux d’hématies due a 'augmentation de al tjiéade globuline anormale.
Formule leucocytaire normale.

* Myeélogramme : Infiltration Plasmocytaire (> 10%).

* Dosage des protéines sériqueaugmenter (90-100 g/L).

* Electrophorese :pic de globuline localisé dans les Gamma, Alpt&taB

* Immunofixation ou immunoélectrophorese :Nature des Ig anormale (IgG ou IgA),
(Kappa ou Lambda).

* VS :augmenter.
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2.4. Evolution-Traitement :

C’est une maladie grave ayant une évolution foualnts (4-5 ans puis mort).

Il y a des complications (fractures osseuses spéet problémes rénaux, problemes
d’infections).

3° Maladie de Waldenstrom :

3.1. Définition :

C’est une hémopathie maligne qui se traduit parprokfération monoclonale de
Lymphocytes B. lIs sont capables d’une transforomagiartielle en Plasmocytes.

3.2. Circonstances du diagnostic :

Signes cliniques :
= Adénopathie cervicale.
= Splénomégalie modérée.
= Altération de I'état général.
Au cours d’'une investigation hémolytique :

VS augmenté.

Sujets d’ages mars > 60 ans ; Maladie trés rare.

3.3. Tableau clinique :

Hémogramme :leucytose élevée ou leucopénie + lymphocytose omalp anémie
arégénérative modérée et des hématies en roulglagxettes normales.
Myélogramme ou Biopsie :infiltration lymphocytaire + lymphoplasmocytaire.
VS :augmente.

Dosage des protéines seriqueaugmenté (100 g/L).

Electrophorese des protéines séeriguesGamma globuline étroit.
Immunoélectrophorese ou Immunofixation :IgM.

3.4. Evolution-Traitement :

La maladie a une évolution lente (environ 10 ans).

Il y a un étouffement progressif des autres ligri@esiffisance médullaire). Il peut y avoir
des complications infectieuses.
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4° Leucémie a Tricholeucocytes :

Elle est rare et touche les hommes entre 40 eh$0 a

4.1. Signes biologiques :

= Anémie, normocytaire, normochrome, arégénérative.
» Neutropénie.

= Thrombopénie.

= Hypoplasie due a une fibrose.

= Marqueurs du Lymphocyte B avec, en plus CD103.

4.2. Evolution :

Infection a répétition avec des accidents hémonuaes.

5° Syndromes lymphoprolifératifs a lymphocytes T :
5.1. A grand lymphocytes granuleux :
C’est une prolifération de lymphocytes T cytotoxaqu

Il y a une hyperleucocytose modérée due a une Igaoybse (> 25% de lymphocytes
granuleux).

lls envahissent la moelle, le foie et la rate. Elgche les adultes de plus de 50 ans.
L’évolution est trés lente.

5.2. Syndrome de Sézary :

C’est un lymphome sous-cutané. Il s’agit de Lympies T Helper (CD4, CD3 et CD29). Il
y a beaucoup d’IL2.

Cette prolifération va entrainer une réaction épillerme sous forme eczéma ou psoriasis.

L’hémoglobine et les plaquettes sont normales.alune hyperlymphocytose modérée
(chromatine cérébriforme). Il peut y avoir une hgasinophilie.

Le diagnostic est posé par la biopsie cutanée petire en évidence la prolifération
cellulaire.

L'évolution est trés lente.
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5.3. Associé au virus HTLV :
Ce sont des virus oncogéenes qui parasitent les hgoypes T4.
Il peut y avoir une hyperéosinophilie.

Le diagnostic est posé par la biopsie cutanée mpettre en évidence la prolifération
cellulaire. L'évolution est trés lente.

6° Lymphomes malins :

Prolifération monoclonal localisée dans les gamglio

6.1. Maladie de Hodgkin :

La prolifération montre la cellule de SternberdeBEbuche I'adulte jeune et I'adolescent
grand.

Il y a des adénopathies fébriles la nuit.
L’hémogramme est normale, une VS augmentée. Lendsdig est posé par la biopsie.

Le traitement se fait par chimiothérapie puis, go#r définitive.

6.2. Lymphomes de Burkitts :

L’EBV est le parasite du Lymphocyte B. Il est respable de la MNI mais 'EBV va rester
dans les Lymphocytes B. |l peut donner des lymplsothest oncogéne.

Le diagnostic est posé par la mise en évidencamt@orps anti-VSA et anti-EBNA.

http://www.arnobio2.com Arnaud Delahaye




