Dévoiler I'inhabituel : un cas rare de lymphome pleural primitif

Youssef Farissil,3, George Kouevidjin-Eppoul, Ouadii Abakarim?2

1- Service de pneumologie, Hopital Castres-Mazamet, Faculté de santé, Université Paul-Sabatier, Toulouse, France.

2- Service d'oncohématologie, Hopital Castres-Mazamet, Faculté de Santé, Université Paul-Sabatier, Toulouse, France

3-Service de pneumologie, CHU Mohamed 6 Tanger, Faculté de médecine et de pharmacie de Tanger, Université Abdelmalek Essaadi, Tanger, Maroc

INTRODUCTION

Le lymphome pleural primitif est une forme
exceptionnellement rare de lymphome non hodgkinien qui
se caractérise par la présence de cellules lymphoides
malignes dans la cavité pleurale, sans preuve de lymphome
allleurs dans le corps.(1) En raison de sa rarete, peu
d'informations specifiqgues sont disponibles sur cette entite
clinigue distincte, ce qui rend le diagnostic et la prise en
charge des patients atteints d'un lymphome pleural primitif
particulierement complexes.(2)

Nous rapportons ici le cas d'un patient qui s’est préesente
avec une masse pleurale isolee revélant un lymphome
pleural primitif en absence d'un contexte d'inflammation
chronigue ou d’'un déficit immunitaire.

CAS CLINIQUE

Il s'agit d'un homme de 75 ans, de nationalité francaise
ayant comme antecédents une hypertension arterielle sous
Amlodipine, un diabete de type 2 sous Metformine, et un
tabagisme actif estime a 25 paquet-année, sevre il y a 30
ans. Le patient a consulté devant des douleurs thoraciques
latérales droites évoluant depuis 20 jours environ,
d’'aggravation progressive, associees a une toux seche
occasionnelle avec des sueurs et un amaigrissement de 4
Kg en 15 jours, sans autres signes associees. Le patient
était en bon etat genéral, avec un score OMS a 1, stable sur
le plan héeémodynamique et respiratoire, avec un examen
clinigue normal.

Il avait une hemoglobine a 15,3 g/dl, des leucocytes a 6,7
G/l, des plaguettes a 265 G/I, une CRP a 5,8 mg/l, un debit
de filtration glomérulaire a 78 ml/min.

Un angioscanner thoracigue montrait I'absence d'embolie
oulmonaire avec la présence d'une masse pleurale droite
interessant la plevre postéerieure a hauteur de T4 a T6
mesurant 51 mm de hauteur, 57 mm d’épaisseur, 44 mm de
largeur, a limites nettes, non calcifiee et qui infiltre les 5 et 6
espaces Intercostaux avec l'absence de tout epanchement
pleural ou péricardique.

Une imagerie par resonance magnétique (IRM) thoracique
est faite par la suite pour delimiter les rapports de cette
masse avec le corps vertebral. L'IRM a revelé un contact
des corps vertebraux de T4 et T5 sans les envahir de
maniere nette avec un aspect envahi des foramens en T4,
T5 et T6 a droite, et une discrete epidurite sans caractere
compressif en T4 et T5.

Pour compléeter le bilan de cette masse, on a realise une
filoroscopie bronchique qui n'a revelee aucune anomalie
tracheéale ou endo Dbronchigue suspecte. Un scanner
cérebral ne montrant pas d’anomalies, La tomographie par
éemission de positons (TEP) (Figurel) est faite egalement
montrant une masse pleurale droite intensément
nypermetaboligue suspecte avec lame d’épanchement
nleural hyperfixante associée. Une adenopathie obturatrice
gauche intensement hypermetabolique egalement suspecte
et un hypermetabolisme prostatigue modere.

L'immunophenotypage etait positif aux marqueurs suivants
CD20, CD/9a, CD3, CD5, BCL6, MUM1, BCL2 et positif a

25% pour c-MYC et a 75% pour Ki67, MYC non
surexprimee/ BCL2 positif en Iimmunohistochimie,
phénotype non GC selon Hans

Un traitement Initial par un  protocole COP
(Cyclophosphamide, Vincristine et Prednisone)

cytoréducteur a été mise en place avec stabilite de la masse
sur I''RM medullaire de controle et absence de déficit
neurologique clinique apres 1 mois.

Ensuite, le protocole therapeutique validé était un protocole
RCHOP 21 (Rituximab - Cyclophosphamide - Hydroxy
Doxorubicine - Vincristine — Prednisone) pour 6 cycles avec
une chimiotherapie intrathécale prophylactique au premier
cycle et 2 cycles de rituximab. Un TEP scanner apres le 4eme
cycle a objectivé une réponse metabolique complete en faveur
d'un profil métabolique de bon repondeur, Deauvillel

Tableau 1 : Comparaison des cas rapportés avec des
LBDGC

Figure 1 : images du TEP scanner montrant la masse pleurale
droite ; A1+A2 : avant chimiothérapie ; B1+B2 : apres 4 cycles de
chimiothérapie

DISCUSSION

Le lymphome B diffus a grandes cellules (LBDGC) est le type
le plus frequent des lymphomes non hodgkiniens, survient le
plus souvent chez la population agee(2,3)

En general, [latteinte secondaire de plusieurs sites
anatomiques, plevre Incluse, est habituel dans les
lymphomes. Mais l'atteinte pleurale comme étant un site
primaire d'oncogenese est un phenomene rare.(4,5)
Actuellement, la classification 2016 de 'OMS retient 2 entites
de lymphome pleural primitif lymphome primitif des
séreuses associé avec l'infection a HHV8 et LBDGC associe
avec l'infection a EBV(6)

Le lymphome primitif des séreuses se préesente par des
épanchements séreux surtout de la plevre, des
adenopathies, des masses tumorales solides et Il survient
chez soit des adultes jeunes de 45 ans avec une Iinfection
VIH, soit des transplantés des organes solides soit des sujets
ages avec immunosénescence(6)

Tandis que le LBDGC avec inflammation chronique survient
chez des sujets plus agees (65ans en moyenne), le delai
entre la survenue de l'inflammation chronique et la survenue
du Ilymphome peut atteindre 10 ans ou plus. (6)
Habituellement, l'immunophénotypage tumoral est positif
pour le leucocyte commun antigene (CD45) et antigenes
pnan—cellules B (CD19, CD20 et CD7/79a). La plupart des cas
peuvent montrer un phenotype post-centre germinal (CD10,
Bcl-6, IRF4/ MUM1p, PRDM1/BLIMP-1p). (7)

La particularité de notre cas c’est la survenue d’'un lymphome
pleural primitive sans aucun antecedent pleural ou
inflammation pleural chronigue comme c’est le cas pour des
cas rares recents de lymphome pleural primitive sans preuve
d'inflammation pleural chronigue ou Immunodépression
(tableaul)
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Etude Age et Site Autres Type de Traitement
Sexe primaire structures |cancer
touchées
lwasa et 48, Plevre | Paroi LBDGC  etoposide
al.(8) femme |gauche |thoracique
, pleurésie
gauche et
destructio
n costale
Gia et 82, Plevre |Paroi LBDGC | Inconnu
al.(2) femme |gauche |thoracique
, 5eme
cote
Guerra et 52, Plevre | Pleurésie |LBDGC | Inconnu
al. (3) femme |droite droite
Sun et 73, Plevre  Pleurésie |LBDGC |Cyclophophamide,
al.(1) homme |gauche gauche pirarubicin,
vincristine, et
prednisolone
(CHOP)
chimiothérapie
Notre 75, Plévre LBDGC Rituximab,
étude homme  droite Cyclophosphamid
e, Hydroxy
doxorubicine,
Vincristine et
Prednisone
(RCHOP)
chimiothérapie

CONCLUSION

Le lymphome pleural primitif reste une entité clinique rare et
complexe. La presence de cellules lymphoides malignes
dans l'espace pleural sans signe de lymphome alilleurs dans
le corps pose un defi diagnostique en raison des symptomes
non speéecifiques et de la proximite de la plevre avec d'autres
structures anatomiques. Les progres dans la comprehension
de la pathogenese suggerent des associations potentielles
avec une inflammation chronique et des troubles du systeme
Immunitaire.

Le traitement, bien que compliqué par la nature heterogene
de la maladie, impligue toujours une approche individualisee
avec des schémas de chimiothérapie appropriés a décider en
reunion de concertation pluridisciplinaire. L'ajout du rituximab
a la chimiotherapie a montré un beénefice significatif dans
I'amélioration de la survie, mais les résultats varient selon les
études.

Enfin, cette étude souligne l'importance d'une approche
multidisciplinaire et individualisée dans le diagnostic et la
prise en charge du lymphome pleural primitif. La rarete de
cette maladie met egalement en évidence la nécessite de
poursuivre les recherches pour ameliorer la comprehension
de sa pathogenese, ainsi que pour evaluer l'efficacité des
différentes strategies de traitement.
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