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INTRODUCTION
Les lymphomes sont des tumeurs qui touchent lesyestymphatique.

lIs peuvent se développer dans n'importe quel argaomtenant du tissu lymphoide et
participant au systeme lymphatique (1). Mais ilsléeelopperont surtout la ou ce tissu
lymphoide est le plus dense, plus particulierendant les ganglions lymphatiques, les

amygdales, la muqueuse de l'intestin gréle (2).

On distingue deux grands types de lymphomes : ladieade Hodgkin et les
lymphomes non Hodgkiniens. Les lymphomes a lodatisadigestive représentent
12,5% de I'ensemble des lymphomes non HodgkinieNgd] et 36% des LNH extra-
ganglionnaires (3). La rareté de ces cancersietligersité sur le plan anatomoclinique
fait que leur étude connait un bouleversement peepédans le domaine des
classifications histologiques et pronostiques, gergnd les indications thérapeutiques

tres polymorphes et hétérogenes d’'un groupe d'@udeautre (1).

Le Lymphome de Burkitt (LB) est une variété de Lyrome Malin non
Hodgkinien (LMNH). Il représente environ 35 a 50%sd_MNH de I'enfant, 2% des
LMNH de l'adulte et 3,6% des cancers de I'enfait (4a localisation duodénale

primitive de cette tumeur est extrémement rareositign pathologie pédiatrique (2).

Nous rapportons dans cette étude le premier calyndghome de Burkitt a
localisation duodénale observé dans le servicehikeirgie viscérale pédiatrique du
Centre Hospitalier Universitaire d’Antananarivoosdph Ravoahangy Andrianavalona
(CHUA-JRA).Le but de notre étude est de montreragsects cliniques, thérapeutiques
et évolutifs de cette localisation inhabituelleserréférant aux données de la littérature.

Notre travail se divise en trois parties :

- la premiere partie présente une revue de la littézasur les lymphomes en
particulier les lymphomes gastro-intestinaux ;

- la deuxieme partie rapporte I'observation médic&d’enfant ;

- et la troisieme partie comporte les commentairedisgtussion, les suggestions

suivies de la conclusion.
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PREMIERE PARTIE : REVUE DE LA LITTERATURE

I. GENERALITES SUR LES LYMPHOMES

| -1. DEFINITION

Les lymphomes sont des tumeurs malignes développéeartir du systeme
lymphatique, qui participe aux réactions de défafesBorganisme et comprend (5):

- des lymphocytes, qui ont un rdle prépondéransdas réactions de défense
immunitaire. Une partie de ces cellules circulesdi@nsang, d'autres sont réparties dans
divers endroits de I'organisme tels les gangligngphatiques, les amygdales ; mais ces
cellules sont également présentes dans tous lasesdgen particulier la moelle osseuse,
l'intestin, les glandes, etc.) (2). Un lymphometmsaudévelopper a partir d'une des deux
grandes familles de lymphocytes : les lymphocytesiBes lymphocytes T (4).

- un réseau lymphatique fait de fins vaisseauxsrartant ces cellules dans un
liquide translucide, le liquide lymphatique ou lyhgpTout organe, tout viscere a tissu

lymphoide abondant peut abriter un lymphome Hodgkiou non Hodgkinien (6).
| -2. LA MALADIE DE HODGKIN

C’est une hémopathie maligne d’étiologie inconnueagactérisée a I'histologie
par la présence de cellules de Sternberg (7).Leali$ations sont généralement

ganglionnaire et ou splénique.

Elles sont plus rarement extranodales a tous tesotees ganglionnaires qu'ils

soient superficiels ou profond (3).

Fréquente et touchant tous les ages (avec un pie l&ge de 20 et 30 ans), elle

est observée deux fois plus souvent chez I’hommeechez la femme (8).

| .2-1- DIAGNOSTIC POSITIF



C’est un temps essentiel car il conditionne le xhdu traitement et le

pronostic de la maladidl repose sur (9) :

'examen clinique et le bilan biologique (pour afger I'évolutivité de la
maladie) ;
les examens paracliniques (pour classer la makadiéonction des territoires

atteints).
a. Circonstances de découverte

La maladie de Hodgkin peut étre révélée par (10) :

La découverte d'une adénopathie isolée ou polygushe . Elle est
superficielle et le plus souvent cervicale, indelet non inflammatoire, ferme et
mobile, de volume variable.

L’apparition d’'une fiévre au long cours : isolée associée a un prurit, des
sueurs nocturnes, une altération de I'état général.

Manifestation viscérale isolée (bronchique avecsiiedors , splénique avec une

splénomégalie, osseuse avec des fractures pathoés)i

b. Examen clinique

L’examen clinique aura trois buts (11) :

réaliser la cartographie ganglionnaire (en prétigataille des adénopathies) ;
apprécier le volume de la rate et du foie, et Seice de signes d’extension
extraganglionnaire) ;

rechercher les signes généraux: fiévre (irrégulieu ondulante), sueurs
profuses (surtout nocturnes), et amaigrissememqé(sur a 10% du poids du
corps). lls sont témoins d’'une dissémination deddadie et indispensables pour
apprécier son pronostic. La présence d’au moinsigme fait classer le malade
« B », son absence « A » (7).

c. Examens complémentaires

i. Exam@mmatomopathologique



Le diagnostic repose sur l'étude cytologique ett@mapathologique d’'un
ganglion (biopsie), qui permet de classer la maladi 4 formes histologiques (12) :

bY

- la forme a prédominance lymphocytaire (type 1) awkc rares cellules de
Sternberg ;

- la forme scléronodulaire (type Il) avec des traviesollagene intranodulaire, et
guelques cellules de Sternberg ;

- La forme a cellularité mixte (type Ill) avec de nomauses cellules de Sternberg,
mais aussi des plasmocytes, des histiocytes, dgauatéaires neutrophiles et
basophiles ;

- La forme a déplétion lymphocytaire (type IV) qui ssit a fibrose diffuse (rares
lymphocytes et quelques cellules de Sternberg), smicomateuse (avec la
présence quasi exclusive de cellules de Sternberg).

ii. Biologie
Le bilan biologique repose sur (13):

- I'hémogramme : il est normal ou met en évidence anémie inflammatoire
associée ou non a une éosinophilie et une lymphepén

- le dosage des protéines de linflammation (alphaet2gammaglobulines,
fibrinogene), et mesure de la vitesse de sédiment@yS) ;

- lamesure du fer sérique et de la transferrine ;

- le dosage de l'uricémie et de la créatininémie aison des tubulopathies
souvent associées mais aussi de la lactate dégiéydree (LDH) et de la 5’
nucléotidase.

- Le bilan immunitaire : 'immunité cellulaire est nherbée avec une anergie
tuberculeuse et une lymphopénie. Plus rarementexiste une anémie
hémolytique auto-immune révélant un phénoméne draamunisation.

Les anomalies de I'hémogramme et de tous les autpssages et mesures
biologiques ci-haut cités, servent plus a surveide malades traités pour dépister une
rechute, qu'a donner une valeur pronostique. Cepdntlexistence d’'une ou de
'ensemble de ces anomalies biologiques fait ctassmaladie en « b » et son absence
en « a » (14).



iii. Imagerie

iii-1. Pour les localisations ganglionnags (15)

une radiographie pulmonaire et un scanner thoraci(pour I'étage sus
diaphragmatique) ;
une lymphographie (pour les chaines iliaques ebtaortiques ), et un scanner

abdominal (pour I'étage sous diaphragmatique).

lii-2. Pour les localisations extra ganglioires(14)

des radiographies et ou une scintigraphie osseuse ;
d’autres examens seront demandés en cas de susgeidocalisations plus
rares . neurologiques (scanner cérébral), rénakéshofraphie, scanner

abdominal).
[.2-2. CLASSIFICATION

On individualise ainsi 4 stades topographiques (16)

Stade | : envahissement d’un seul territoire ganglaire.

Stade Il : atteinte de 2 ou de plusieurs terriloganglionnaires d’'un méme coté
du diaphragme.

Stade Il : atteinte sus et sous diaphragmatiquais fimitée aux territoires
ganglionnaires et la rate.

Stade IV : atteinte extraganglionnaire (moelle,pmymons, etc.).
[.2-3. EVOLUTION ET PRONOSTIC

Sous traitement, la maladie peut évoluer selonséipiités (17):

rémission compléte (principalement pour les stadest Il A), avec disparition
de tous les signes (cliniques, biologiques, etog@iphiques) ;

rémission incompléte (pour les stades IIB et Ill&yec persistance d’'une partie
des symptémes ;

absence de rémission (pour les stades IIIB et $ui) ;



- rechute qui est définie par la réapparition desesgchez un sujet en rémission
depuis au moins un an.Des complications peuventillémaoutes ces
évolutions :

- les complications infectieuses : une tuberculose,wirose, une septicémie, une
aspergillose ;

- les complications liées au traitement: [I'aplasia leucémie aigue
(myéloblastique +++), ou d’autres cancers (lymphemet).

Globalement le pronostic dépend du stade topognyaphi de la forme
histologique ou de la présence ou non de signesrgéx. La survie a 5 ans est a 95%
pour les stades IA et 1A, 80 a 90% pour les sdée IIB et IlIA, 40 a 50% pour les
stades IlIB et IV (18).

[.2-4. TRAITEMENT
a. Buts

le traitement doit etre le plus adapté en termegsdgies vitales et fonctionnel
pour I'enfant a court, & moyen ou a long termeaction du risque déterminé par les

facteurs cliniques et biologiques. Les buts dudraent sont

- éradiquer le tumeur primitive

- éradiquer les adénopathies

- détruire les métastases et cellules tumoralesuéiéad
- Soulager la douleur et améliorer I'état générapatient

b. Moyens

Difféerents protocoles thérapeutiques sont utilisés sont basés surla

radiothérapie et la chimiothérapie.

i. Rathiérapie
L’irradiation se fait en « mantelet » pour le ii@ire sus diaphragmatique, ou en
« Y inversé » pour le territoire sous- diaphragosi Ses principales complications
sont I'hypothyroidie, I'asialie, la ménopause, lardse pulmonaire, la péricardite, la

myélite post radique (19).



ii. Chimiothérapie
Les deux principaux protocoles utilisés sont (20) :

- le MOPP (Caryolysine a la dose de 6mg&+ Oncovin a la dose del,4mg/m?
IV sont données de J1 a J8 + Atulan a la dose d#n@On2?/j per os +
Prednisone a la dose de 45mg/m?/j sont donnéek ad15) ;
- I'’ABVD (Adriablastine, Bléomycine, Velbe , et Detine).
Ses principales complications sont l|'alopécie, pbplasie ou I'aplasie
meédullaire, les troubles neurologiques (pour I'Onod et ou digestifs, la fibrose

pulmonaire (pour la Bléomycine), I'azoospermie (13)
c. Indications.

- La Radiothérapieest utilisée pour les localisations ganglionnaifes dose
délivrée est de 4000 rads étalés sur 4 semaines.
- La Chimiothérapieest utilisée pour les localisations extra-ganglares et en

traitement d’appoint des formes localisées.
[-3. LES LYMPHOMES NON HODGKINIENS

Ce sont des proliférations malignes développéesdaépend des lymphocytes

(plus rarement des histiocytes), et débutant demerganes lymphoides (2).

lls différent de la maladie de Hodgkin par leur plyrande fréquence chez le
sujet agé, et par leur extension importante pag ganguine, expliquant la fréquence

des localisations viscérales, médullaires et samegui21).

Le pronostic dépend essentiellement de 'aspetlbque.
1.3-1. DIAGNOSTIC POSITIF
a. Circonstances de découverte

Elles varient selon le type anatomopathologiqué/dyphome (16).



- La découverte d’adénopathie : soit isolée (le @asvent superficielle), soit
poly adénopathie (superficielle ou profonde aves gknglions compressif plus
ou moins douloureux) ;

- Une splénomégalie isolée.

- L’'apparition d’'une fievre : soit associée aux adsthies, soit dans le cadre
d’une altération de I'état générale isolée ;

- Les localisations Vviscérales: sphére oto-rhingrigologie (avec des
amygdalites a répétition), digestives (essentigdigingastriques et gréliques a
type de méléna ou hématémese), cutanées (fréqueratissd’apparition tardive,
a type déruptions cutanées d’aspect nodulairedndyilaire (thyroidienne :
hyper ou hypothyroidie), osseuses (rares mais doelises a type de boiterie de
'enfant), pulmonaires (parenchymateuses ou plesral pleurésies), et

cérébrales (signes d’hypertension intracranienne).

b. L’examen clinique

Cet examen cliniquerécisera :
- la cartographie ganglionnaire ;
- et l'existence de signes généraux : fievre, suersturnes, amaigrissement
(>10% du poids du corps).

c. Examens complémentaires
i .Examen anat@aihologique

Il repose sur I'étude cytologique (qui préciseyleet cellulaire du lymphome), et
anatomopathologique (qui précise la structure radlou diffuse du lymphome)
ganglionnaire et permet de classifier les lymphoeregroupe de malignité croissante
(22).

ii. Biologie (23)

Le bilan biologique repose sur



L’hémogramme (a la recherche d'une anémie, d'unénpcléose, d’une
pancytopénie, d’'une myélémie) ;

L’'urémie et la créatininémie (a la recherche d'wsfdnctionnement rénal par
compression ou tubulopathie) ;

Le dosage de I'acide urique (augmenté).

Les bilans phosphocalcique (hypercalcémie) et gyt

La sérologie du virus Epstein-Barr (EBV) ;

Le dosage des protéines de l'inflammation, du éigsie et la mesure de la VS
(a la recherche d’'un syndrome inflammatoire), Isade du taux des LDH.

Une immunité humorale perturbée mettant en évideaite une auto-
immunisation (test de Coombs positif), soit une immaglobuline monoclonale.
Une immunité cellulaire trés rarement perturbée.

ii. Imagerie

Comprend des examens systématiques et spécifiques

des examens systématiques: radiographies, scatireacique, scanner
abdominal, lymphographie et biopsie médullaire ;

des examens spécifiques en fonction de la clinigjueu type histologique :
endoscopie digestive, tomographies du cavum (@ofarine immunoblastique).

Ceci permet donc de distinguer 4 types topogra@sifl)

.3-2. CLASSIFICATION (20)

- Groupe | (faible malignité) : les lymphomes nadids a petites cellules irrégulieres,

les lymphomes diffus a petites cellules réguliéetdes lymphomes nodulaires mixtes

(petites et grandes cellules).

- Groupe Il (malignité intermédiaire) : les lymphesnnodulaires a grandes cellules

lymphoides, les lymphomes diffus a petites cellilggulieres, les lymphomes diffus

mixtes et les lymphomes diffus a grandes cellules.

- Groupe 1l (haute malignité) : les lymphomes Iymoplastique et immunoblastique, le

lymphome de Burkitt.
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Figure n°1 : Lymphoblaste de type Burkitt (Deth2)(

[.3-3. EVOLUTION ET PRONOSTIC

lls dépendent surtout du type histologique, detéagion de la maladie, de la

sensibilité a la chimiothérapie (rémission ou neinjle ses éventuelles complications.

Globalement les médianes de survie vont de 7 ang (ps formes nodulaires) a
10-12 mois (pour le lymphome lymphoblastique), asgant par 20 a 60 mois (pour les

formes diffuses a malignité intermédiaire) (6).
1.3-4. TRAITEMENT
a. buts

le traitement doit etre le plus adapté en termesisipies vital et fonctionnel
pour I'enfant a court, & moyen ou a long termeaction du risque déterminé par les
facteurs cliniques et biologiques. Il vise a éradigla tumeur primitive et les

adénopathies au prix d'un minimum de risques etséguelles et a détruire les
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métastases et les cellules tumorales résiduellgise également a soulager la douleur

et améliorer I'état général du patient.

b. Moyens
» La chimiothérapie (10) :
- soit une monochimiothérapie (Chlorambucil per 0s),
- soit une polychimiothérapie associant diversemetyiclophosphamide, la
Vinblastine, la Prednisone et les Anthracyclines.
» La radiothérapie (20)
- soit localisée (15 a 30gray),
- soit diffuse (75gray en 15 jours).
» La chirurgie (20)
- splénectomie,

- laparotomie exploratrice (pour les formes digesijve

c. Indications

Le traitement dépend du type histologique et ddestdinique de la maladie :
Schématiquement (20),

» dans les formes localisées : mono chimiothérapieadliation (voire chirurgie
pour les formes digestives) ;

» dans les formes diffuses : polychimiothérapie.

[I. LES LYMPHOMES GASTRO-INTESTINAUX

lI-1. LE TISSU LYMPHOIDE ASSOCIE AUX MUQUEUSES (MAT)

Le MALT est constitué par I'ensemble des lymphosygei sont présents dans
les muqueuses digestives. La caractéristique corardences derniers est d’avoir une
capacité de «Homing» dans le tube digestif. llg sépartis dans les plaques de Peyer,
dans la lamina propria, au niveau de I'épithéliuigedtif et au niveau des ganglions
lymphatiques mésentériques (24).Tous les lymphordegestifs primitifs sont
originaires du MALT. Le lymphome dit «du MALT» negu’'un des lymphomes
pouvant étre issu du MALT ; il s’agit d’'un lymphonagant I'immunophénotype des
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lymphocytes de la zone marginale normalement oBseau niveau des plagues de
Peyer a I'état primitif et a la périphérie desifalles lymphoides réactionnels que I'on

observe notamment en cas d’infection a Helicobamtkanri (15).

lI-2. ETIOPATHOGENIE

Selon la plupart des auteurs, la cause exacteydgghbmes n'est pas connue.
On sait cependant que les personnes dont les ééfemsnunitaires sont affaiblies
(aprés un traitement ou lors de différentes madent un plus fort risque de
développer un lymphome digestif (10) :

- syndrome de Wiskott-Aldrich : déficit immunitailié au chromosome X ;

- syndrdme de I'immunodéficience acquise (SIDARd@@lement a un stade avancé de
la maladie (dans 17% des cas au niveau de l'intggéle et dans 3,4% au niveau du
rectum). Certaines infections peuvent favorisgpparition d'un lymphome digestif

mais il ne s'agit en aucun cas d'une maladie cmntsg (13):

- L'intervention du virus d’Epstein-Barr (EBV) eptopre aux lymphomes de Burkitt,

souvent de localisation intestinale ou mésentérgjsairvenant chez le sujet jeune.

- L'Helicobacter pylori (H pylori) est impliquée da la pathogénie du lymphome

gastrique.

- Certains lymphomes T intestinaux sont associéesa stigmates d’infection par le
virus HTLV-1 (human T-cell lymphocytic virus), pldequent au Japon, aux Caraibes

ou en Afrique noire qu'en Europe. D’autres facsgurédisposant ont été évoques (25) :

- lIs peuvent survenir au cours de I'évolution durolite ulcéreuse, d’'une maladie de

Crohn ou d’une jéjuno-iléite non spécifique.

- L’hyperplasie folliculaire extensive de lintestigréle peut se compliquer d’un

lymphome ; il s’agit généralement de formes saffisiién immunoglobuline.

- Certains cas ont également été décrits chez @ézdes antérieurement traités par

radiothérapie, chimiothérapie ou immunosuppresseurs
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- La maladie coeliaque de l'adulte et les Iésiontestinales analogues au cours de la
dermatite herpétiforme peuvent se compliquer dgohywmes T du gréle.

lI-3. EPIDEMIOLOGIE

Les lymphomes a localisation digestive représent@b% de I'ensemble des
lymphomes non hodgkiniens (LNH) et 36% des LNH aganglionnaires (12). Le
gastroentérologue peut étre confronté a ce typepakhologie par le biais de
'endoscopie digestive haute ou basse. Il s’agitnd’ pathologie rare puisque les
lymphomes ne représentent que 3% des tumeurs realdm I'estomac, moins de 1%
de celles du cdlon et du rectum et moins de 18%uesurs malignes du gréle qui sont

elles-mémes tres rares (20).

Dans les pays occidentaux, les localisations gass sont le plus souvent
rencontrées suivies de celles du gréle, du céloduetectum (16). Certaines études
épidémiologiques ont démontré que leur incidencgmantait (son incidence ayant
pratiguement doublée en vingt ans). Les causesette augmentation ne sont pas
connues avec précision mais des facteurs liés rvirlbmnement sont suspectés
(dioxines, pesticides) (21). Toutefois, on peutdsenander si cette augmentation est
réelle ou le fait d’'une meilleure performance diegfique, ou bien les deux (20).

La plupart des malades ont entre 50 et 70 ans anemiodu diagnostic et il
existe une prédominance masculine (2/1) (2). Ghdtaiére est plus nette chez I'enfant
ou l'adulte jeune ou les lymphomes gastro-intestinsont plus souvent de localisation

intestinale et généralement des lymphomes de typltB(16).
[I-4. CLASSIFICATION

Les classifications anciennes qui distinguaientyegphosarcomes, les lympho-
réticulosarcomes, les sarcomes lymphoblastiquek/mphocytiques n'ont pas résisté
aux progres dans la physiopathogénie du systemehlgide (19). La formulation
internationale a usage clinique ou Working formolat (WF), née en 1982 d'un
compromis entre plusieurs classifications, reposaiiquement sur des critéres
morphologiques (20). Si elle s'est avérée relater@mpratigue en reconnaissant

certaines catégories frequentes de lymphomes (lgmpk diffus a petits lymphocytes
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type lymphome lymphoide chronique ; lymphomes daliires ; lymphomes diffus a
grandes cellules ; lymphomes de Burkitt), elle dé&tormais dépassée, méconnaissant
de nombreuses entités décrites plus récemment L@).classification de Kiel,
réactualisée en 1988, est la premiére a avoir liaétkgy données de I'immunologie, en
séparant les lymphomes B et T, et les données gaysiologie du tissu lymphoide
normal. De nombreuses entités de la classificaenKiel se retrouvent dans la
classification récemment publiée, mieux connue $otsrme de REAL classification et
dans la classification de I'Organisation Mondia¢ela santé (OMS) (26).

En intégrant I'ensemble des données morphologigésnotypiques, génétiques
et cliniques acquises ces dernieres décennieslalesifications ont I'avantage de fournir
la liste actualisée des entités anatomocliniquedyadgmhomes, fréquentes ou rares,
actuellement reconnues (15). L'absence de regroemteen grade histologique de
malignité peut surprendre, mais peut s'expliquerl@anécessité de prendre aussi en
compte les facteurs pronostiques cliniques, epilegrés thérapeutiques qui effacent en
partie I'évolution tumorale spontanée (4). Sché&mament, les critéres sur lesquels
reposent ces classifications sont (21) :

- l'architecture (folliculaire ou diffuse) et la tojogie (taille cellulaire, contours

nucléaires ; cytoplasme) ;
- le phénotype B ou T, et souvent une analyse gigigue plus précise ;

- les données de la cytogénétique et de la biologikculaire, parfois nécessaires au

diagnostic.

A ces données, il convient d'ajouter la localmatiumorale. Des lymphomes
d'aspect morphologique similaire, mais survenamisddes sites différents, peuvent
avoir des comportements cliniques et pronostiquesindts (7). Ceci pourrait
s'expliquer par des différences dans le profil gfegsion de molécules d'adhésion, de
cytokines ou d'oncogenes susceptibles d'induire rdedifications de la croissance
tumorale dans des tumeurs d'aspect morphologicridggie. Ceci est bien connu pour
les lymphomes T anaplasiques (CD30+) cutanés pfisimiéputés de meilleur pronostic

que leurs équivalents non cutanés (27).
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[I-5. LES PRINCIPALES ENTITES ANATOMOCLINIQUES

[1.5-1. LES LYMPHOMES B A PETITES CELLULES

Il est trés important sur le plan diagnostiquerapéutique et pronostique de
distinguer les différents lymphomes a petites tesdlgue I'on peut rencontrer au niveau
du tube digestif. lls se développent soit a pais lymphocytes B normalement
présents au centre des follicules lymphoides oniaeau de la zone du manteau des
follicules lymphoides, soit de la zone marginals fidlicules lymphoides (24).

a. Les lymphomes de zone marginale du MALT

Les lymphomes de zone marginale du MALT dit lymplesmdu MALT sont des
lymphomes a petites cellules les plus fréquensssdl distinguent par leur caractéere
localisé, le plus souvent au niveau de I'estomaar dépendance a une stimulation

antigénique bactérienne, leur bon pronostic hab{8).

b. Le lymphome folliculaire

Il correspond a une prolifération lymphocytaire cuila morphologie des
lymphocytes centro-folliculaires. La localisationgektive peut étre primitive, sans
aucune traduction dans les ganglions périphériquesassociée a une prolifération
ganglionnaire périphérique (7). La localisation editive la plus fréquente est le
duodénum ou les Iésions vont se manifester sousriae de nodules blanchatres
pouvant en imposer pour des polypes, voire desriégplus importantes aboutissant a
des sténoses duodénales (5). Ces lésions peuvenis@eées ou associées a d'autres
localisations sur lintestin gréle. L’atteinte mdldire est fréquente. Le diagnostic
positif est basé non seulement sur I'aspect moggplie des lymphocytes mais surtout
sur leurs caractéristiques immuno-histochimiques, lgmphocytes exprimant CD20 et
CD10 mais ni CD5 ni CD23 (13). Les techniques maices sont d'un apport
important en montrant la présence d’'une translogati{14;18) impliquant le géene de
BCL2. Le pourcentage de cellules centroblastiquesmpt de déterminer le grade
d’activité de ce lymphome (entre 1 et 3) qui esélément important dans l'indication
thérapeutique (19). En ce qui concerne le traitémealui-ci va de I'abstention

thérapeutique avec surveillance en cas de lymplgmade | de faible masse tumorale
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jusqu’a l'association CHOP et rituximab dans lemphomes a forte masse tumorale.
Des études sont en cours pour déterminer l'intdei anticorps anti-CD20 radio-

marqués dans ce type de lymphomes (28).

c. Les lymphomes du manteau

lls sont développés a partir des lymphocytes pitésan niveau du manteau des
follicules lymphoides. Deux grands types de tabldaique peuvent étre réalisés soit
un tableau purement digestif avec, dans ce cgdugesouvent, un aspect de polypose
lymphomateuse associant des Iésions coliguesedigabire gastriques ; soit un tableau
de lymphome ganglionnaire avec atteinte digestvenanifestant par des adénopathies
périphériques associées a une ou plusieurs lotahsaligestives. La particularité de ce
type de lymphome est son évolution rapide. Powlitécien, une croissance tumorale
rapide contrastant avec un diagnostic de lymphorpetides cellules doit faire évoquer

le diagnostic de lymphome du manteau (21).

Le diagnostic repose sur l'analyse des biopsies ldsgons digestives ;
I'histologie met en évidence une prolifération @edlules tumorales de petite taille a
noyaux clivés, au cytoplasme parfois peu abondéentrainant pas de lésion lympho-
épithéliale, contrairement au lymphome du MALT avequel il peut-étre confondu
(16).

L'immuno-histochimie montre que les cellules lymptadieuses expriment les
marqueurs suivants : CD20+, CD5+ et cycline D1+,1GD CD23-. Les études de
biologie moléculaire sont particulierement utileoup mettre en évidence la
translocation t(11;14) qui entraine un réarrangéndengene BCL1 et s’accompagne

d’'une hyper expression de la cycline D1 (29).

Le traitement de ce lymphome implique la prise &arge dans une unité
spécialisée. En effet, en I'absence de traitememsensuel efficace, ces malades
doivent étre inclus dans des protocoles d’étudestayour but de trouver le traitement
optimal. Les traitements utilisés jusqu’alors oninporté de la chimiothérapie type
CHOP associée ou non au rituximab et plus récemrassatciée a la greffe de cellules

souches autologues traitées préalablement ouraffe gle cellules allogénes (10).
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I1.5-2. LES LYMPHOMES B A GRANDES CELLULES.

La classification OMS classe dans cette catégotie les lymphomes a grandes
cellules gu’ils soient associés ou non a un coetihgle petites cellules (22). En effet,
bien que cette association fasse évoquer la pbisiliune transformation d’'un
lymphome a petites cellules en grandes cellules;eikiste pas d’éléments définitifs
pour affirmer cette transformation et d’autre paette particularité n’a pas d’influence

sur le pronostic et le traitement (8).

Ces lymphomes sont le plus souvent uniques etssiagét au niveau de
I'estomac, soit au niveau du reste du tube digdstifocalisation iléo-caecale étant la
plus fréquente. lls se présentent sous la formeedgrosse tumeur souvent ulcérée

pouvant étre responsable d’obstruction tumoralg. (13

lls sont généralement assez rapidement évolutisngtinent des symptémes
avec altération de l'état géenéral (10). lls sonseasaisément reconnus par les
histologistes, I'immunohistochimie permettant de tattacher a la lignée B (12). Le
seul probleme diagnostigue qui peut étre posé coeckes lymphomes a grandes
cellules avec contingent de petites cellules enction du pourcentage et du
regroupement des grandes cellules pouvant faireehés diagnostic entre lymphome a

petites cellules avec contingent de grandes cslktiéinverse (2).

Le traitement de ces lymphomes a fait I'objet decdssions par le passeé. Il est
actuellement trés clair que le traitement par Ienathérapie avec ou sans radiothérapie
apporte des résultats au moins égaux a ceux denr@mt associant la chirurgie, la
chimiothérapie et radiothérapie (4). Le traitemeéatréférence est le traitement de type

CHORP + rituximab avec éventuelle radiothérapielssimasses résiduelles (21).
[1.5-3. LES LYMPHOMES DE BURKITT.

Le lymphome de Burkitt se révele frequemment par mmasse abdominale, soit
de la région iléoceecale, soit de I'estomac, quiccmpagne tres fréquemment
d’adénopathies mésentériques et dans 20% desadéndpathies périphériques. Sur le
plan endoscopique, il s’agit le plus souvent de Wr@umineuses tumeurs obstructives,

largement ulcérées, parfois hémorragiques (28).
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Le diagnostic est évoqué en histologie devant Boletion d’une infiltration
monotone par des cellules de taille moyenne dotnleyaux contiennent plusieurs
nucléoles centraux associés a de nombreux macrephagsponsables de I'aspect
caractéristique en ciel étoilé (26). Ces cellulgprienent I'lGM, le CD20 et le plus
souvent le CD10. Elles sont caractérisées par dexirde prolifération tres élevée,
voisine de 100% (29). La biologie moléculaire ratr® un réarrangement clonal du
gene de la chaine lourde des immunoglobulines ettamslocation soit t(8;14), soit
t(8;22) impliquant le gene c-myc (30).Ces lymphonmsmnt caractérisés par la
possibilité d'une atteinte du systéme nerveux eénfyui peut nécessiter une
chimiothérapie intra-thécale (12).

[1.5-4. LES LYMPHOMES T

Les lymphomes T sont des tumeurs rares auxquellegendant, le
gastroentérologue peut étre confronté car ils sanent le plus souvent en association
avec une entéropathie type maladie coeliaque auatie herpétiforme, se manifestant
par une atrophie villositaire du gréle avec malgison (3). Ce lymphome peut
survenir au cours d’'une maladie coeliague connuétoal la premiere manifestation
conduisant a la découverte d'une atrophie villagtadu gréle. Sur le plan
morphologique, il se manifeste par des lésionsifoa#fles du jéjunum associées tres

fréguemment a des adénopathies mésentériques (6).

Sur le plan histologique, il s’agit de lymphomerargles cellules ou a cellules
moyennes (22). Des cellules tumorales peuventditservées dans I'épithélium de la
muqueuse atrophique de voisinage non apparemmerdratll (6). Le caractere T du
lymphocyte tumoral est caractérisé par I'immunddukimie et I'étude moléculaire qui
permettent de définir la nature clonale de la fgddtion. Les cellules tumorales
expriment un phénotype particulier, suggérant uitiatibn avec les lymphocytes
intestinaux intra épithéliaux. Elles sont le pluangent CD7+, CD3+/-, CD5-, CD4-,
CD8- ou CD8+ et expriment l'antigene CD103 qui catease les différentes sous

populations normales des lymphocytes T intra éfahe (12).

Certains lymphomes T ayant un aspect morphologiquperposable au

précédent surviennent en dehors.de toute entéiepbociée (5).
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Sur le plan thérapeutigue, ces lymphomes sontal®optic péjoratif et n’ont pas
actuellement de traitement bien codifié. Le tragatme peut étre que la chimiothérapie

associée ou non a une transplantation de cellaleshes (10).
[I-6. DIAGNOSTIC DES LYMPHOMES DIGESTIFS.

Le diagnostic des lymphomes digestifs repose suptélevements biopsiques
réalisés lors d'une endoscopie digestive (21). leeours a des prélévements
chirurgicaux reste exceptionnel. Les prélevemenisetit étre multiples et porter sur
les Iésions macroscopiques et sur la muqueuseidmage d’apparence normale (15).
Aucun autre fixateur que le formol ne doit étrdis#i de maniére a ce que les biopsies
puissent étre disponibles pour I'histologie staddarais aussi pour les techniques
d'immunohistochimie et de biologie moléculaire (1%)es biopsies doivent étre
congelées chaque fois que cela est possible (12).

[I-7. BILAN D’EXTENSION ET EVALUATION DU PRONOSTIC

Lorsque I'on effectue le bilan d’extension d’'un lghome découvert au niveau

du tube digestif, il est important de savoir deaxgmetres (11):

- Il est possible qu'il s’agisse d’'un lymphome ditie primitif avec possible

extension de voisinage, voire a distance;

- Il est possible qu’il s’agisse d'une localisatigiigestive d’'un lymphome
ganglionnaire avec possibilité d'atteinte gangliaine périphérique et d’extension a

distance comme le précédent.

Par ailleurs, le bilan d’extension a une grandeoirtgnce dans la stratégie
thérapeutique, seuls les lymphomes strictementisésaa un organe digestif pouvant
faire I'objet d’'un traitement local type traitemegudr radiothérapie (7). Le tableau | (6)
donne les éléments du bilan d’extension standard ifmphome gastro-intestinal avec
pour certains types de lymphomes les éléments éungpitaires qui nécessitent d'étre
recherchés. La classification d’Ann Arbor permetatesser les malades en différents
stades qui sont fonction de I'extension du lymphofi@ableau 1) (12). Cette

classification associée a la détermination dedadne d’age (> ou < 60 ans), a la notion
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d’augmentation des LDH, a lindice d'activité, et la répartition des atteintes,
permettent d’établir 'index de pronostic interoai@l qui a été validé comme ayant une
bonne fiabilité dans la prédiction du pronostic (8s constituants du score et I'impact

de celui-ci sur la survie des malades sont donags ks tableaux II, lll et IV (16) (27).

Tableau | : Bilan d’extension d’'un lymphome gastrointestinal (Kippers) (6)

Bilan standard
— Recherche adénopathies périphériques

— Gastroscopie, coloscopmidéocapsulelu gréle

— Tomodensitométrie thoraco-abdominale

— Biopsie médullaire

Bilan particulier
— Imagerie Systeme nerveux central (Burkitt)

— Echoendoscopie (Lymphome du MALT)

Tableau Il : index pronostique international (IPI) (Hermine) (16)

» |'&ge< 60 ansvs > 60 ans

= |e stade d’Ann Arbor : I-Il vs IlI-IV

» [indice d’activité ECOG : 0-1 vg 2

* |e nombre de localisations extra ganglionnaired v@> 2

» e taux sérique de la LDH<N vs > N
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Tableau 111 : Evaluation de I'extension des LNH en stade sdlon la classification
d’Ann - Arbor révisée par Musshoff (Willis) (10)

Stade |A Atteinte d’un ou plusieurs sites du tube digestif sans atteinte
ganglionnaire
Stade l1A Atteinte d'un ou plusieurs sites du tube digestif et des ganglions

régionalx sans atteinte extra abdominale.

Modification de Musshoff :

Stade |1 1E = atteinte des seuls ganglions contigus ;

Stade |12E = atteinte des ganglions régionaux non contigus.

Stadell1A Atteinte localisée du tube digestif associée a une atteinte
ganglionnaire de part et d’ autre du diaphragme

Stade |V Atteinte d’ un ou plusieurs organes extra ganglionnaires, avec ou
sans atteinte ganglionnaire associée

Tableau IV : Surviea5 ansen fonction du score [Pl (Tilly) (27)

Groupe§ Nombrgdefacteurs Survieglobalea 5 ans (%)
pronostiques pronostiques

Faible 0-1 73 %

I ntermédiaire 2 51 %

faible

Intermédiaire 3 43 %

dlevé

Elevé 4-5 26 %

Rapport- gratuit.com %\‘/g
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[ll. GENERALITES SUR L'ICTERE
[lI-1. DEFINITION

L’ictére ou jaunisse est la coloratjannatre de la peau et des conjonctives, due
a I'élévation de concentration de la bilirubinenslde sang. L’ictére devient perceptible

quand la bilirubinémie atteint ou dépasse 30 mg/l.
ll1-2. METABOLISME DE LA BIIRUBINE.

La bilirubine provient de 'hémoglokiproduite lors de la destruction des
globules rouges vieillis dans le systéme réticuldeghélial. L’'hémoglobine est
transférée dans les hépatocytes et elle est tramééoen bilirubine. Une faible partie de
la bilirubine provient de la destruction de ’heméa bilirubine libre est fixée dans le
plasma a une albumine puis captée par la membrheépatocyte. Elle est
transportée dans les microsomes du protoplasmespatonjuguer a une molécule
d’acide glucuronique, par l'intermédiaire de laaltonyltransférase. La bilirubine
monoconjuguée est transformée par la membraneralioale biliaire en forme

diconjuguée, puis excrétée dans les voies biliaires
[11-3. DIAGNOSTIC.POSITIF

- Anamnése : notion d’alcoolisme, de toxicomaniepdse de médicaments
hépatotoxiques, de colique hépatique

- Examen physique : la palpation objective un foimadi et ou douloureux, une
vésicule biliaire palpable.

- Biologie : Phosphatase alcaline augmentée, tramses®s augmentées,
bilirubinémie (bilirubine conjuguée et non conjugiidugmentée.

- Imagerie : L’échographie objective une dilatati@s @danalicules biliaires et
peut mettre en évidence un calcul, une tumeur.drefon biopsie pour préciser

I'étiologie d’'une cholestase intrahépatique d’é&gé obscure.
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[lI-4. ETIOLOGIES

[11.4-1. CHOLESTASE EXTRA-HEPATIQUE

a. Obstacle au niveau du hile hépatique

Cholangiocarcinome
Cancer primitif du hile.
Adénopathies métastatiques compressives.

b. Obstacle du bas cholédoque

Empierrement du bas cholédoque
Ampuliome Vatérien

Cancer de la téte du pancréas
Sténose cicatricielle post chirurgicale
Parasitoses comme ascaridiose.

Compression extrinseque de la voie biliaire priakzp

[11.4-2. CHOLESTASE INTRA-HEPATIQUE

a. Sans anomalie focale du parenchyme hépatique.

Hépatite médicamenteuses, alcoolique, virale.
Cirrhose hépatique

Cholestase récurrente bénigne
Cholangiocarcinome

Cholangite sclérosante

Cirrhose biliaire primitive.
b. Avec anomalies focale du parenchyme hépatique

Tumeur hépatique maligne primitive ou secondaire.
Abcés amibien ou bactérien
Kyste hydatique rompue dans les voies biliaires.

Amylose.
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DEUXIEME PARTIE : OBSERVATION MEDICALE
.  MATERIEL ET PATIENT

I-1. CADRE DE L’ETUDE

Nous avons effectué notre étude dans le servicghiteirgie Viscérale Infantile
du Centre Hospitalier Universitaire d’Antananarive Joseph Ravoahangy
Andrianavalona (CHUA-JRA).

Ce service fait partie du département de chirudgiecCHUA-JRA, qui est un
établissement public, construit en 1969 sur finerer@ de la Communauté Economique
Européenne. Il avait recu la dénomination Hopltadeph Ravoahangy Andrianavalona
ou HJRA en 1973 et commencait a fonctionner en 19é5nom a été changé en
CHUA-HJRA suivant la reforme hospitaliere promulgygar le Ministere de la Santé
en 1995.

Le service de Chirurgie Viscérale Infantile seutre au troisieme étage de ce
Centre Hospitalier, rattaché a la Chirurgie Ortliigpgée Pédiatrique, dirigé

actuellement par un Professeur Agrégé en Chirddgaatrique.

En ce qui concerne les activités, ce service adaudalisation de prestations en
chirurgie pédiatrique courante entre autres lesutations externes, I'acte chirurgical
et le suivi des post-opérés. Les activitées comporéissi la recherche scientifique,
I'encadrement des étudiants et des thésards daclaté de Médecine d’Antananarivo

ainsi que ceux des étudiants de I'Institut de Foionades Paramédicaux.

La grande visite dirigée par le chef de servicéoas les personnels médicaux
est effectuée dans les deux services de chirugigapique chaque mercredi matin,
suivi d’'un staff pour la discussion des cas intgmass notés pendant la visite. Mais a
part cela, tous les jours, les médecins du sefeiceune visite dans la matinée et une
contre-visite dans I'aprés midi. Les journées opémes du service sont fixées tous les
lundis et les vendredis suivant un programme apigeapréétabli. En cas d’'urgence
chirurgicale, le bloc opératoire des urgences isgiodible a tout moment. Il existe une

répartition des médecins pour les consultationsregs.
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La visite pré anesthésigue est systématique avatd intervention chirurgicale.
Elle est effectuée en collaboration avec un méde&gamimateur anesthésiste tous les
mercredis matin, au service de réanimation chicatgiDu c6té logistique, la chirurgie

viscérale infantile possede au total 10 chambr8$ dts dont :

= quatre salles communes, dotée chacune de 7 lits ;

= une salle payante dé"¥ catégorie, contenant 3 lits ;

= (uatre salles payantes oééeﬂ:atégorie, avec un seul lit et une salle d’eau ;

= et une salle de jeux pour les enfants hospitalisés le service de chirurgie
pédiatrique.
En ce qui concerne le personnel de la chirurgieévade infantile, il est

composés de :

= un professeur agrégé en chirurgie pédiatrique,egtile chef de service de la
chirurgie pédiatrique (viscérale et orthopédique) ;

= deux chefs de clinique ;

= un chirurgien ;

» un assistant de chirurgie ;

= une infirmiére major ;

» trois infirmiéres ;

» deux hommes de peines ;

= et une secrétaire médicale.

[-2. SELECTION DES DOSSIERS
[.2-1. CRITERES D’INCLUSION

Nous avons sélectionné les dossiers de patientst &é diagnostiqués d’'un
lymphome a localisation digestive, pris en chargesde service de Chirurgie Viscérale
Infantile du Centre Hospitalier Universitaire d’Amanarivo - Joseph Ravoahangy
Andrianavalona (CHUA-JRA) depuis janvier 2002 arieéwv2009. Ces dossiers doivent
contenir les renseignements cliniques et paragles (examen anatomopathologique)

complets permettant de confirmer le diagnostic gemphome. Nous avons retenu un
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dossier de Lymphome de Burkitt a localisation dunadi& révélé par un ictére
cholestatique.

[.2-2. CRITERES D’EXCLUSION

Nous avons exclus de I'étude, les dossiers dematiee contenant pas tous les
renseignements cliniques et paracliniques (exanmathamopathologique) complets
pour affirmer le diagnostic de Lyphome a locatiagedtive. Nous avons également
exclus les dossiers de patients ayant présenttuohesirs a localisation digestive, autre

que des lymphomes.

[I. OBSERVATION

[I-1. ETAT CIVIL.

Il s'agissait d'un garcon de 1lans, @dlid@ & Soanierana Ivongo ( Toamasina),
admis dans 'USFR de chirurgie pédiatrigue du CHRAJ pour une douleur de

I’'hypochondre droit accompagné d’hématémese.
[I-2. 'HISTOIRE DE LA MALADIE

La maladie aurait débuté une semaine avant I'adomistu patient dans notre
service par une hémorragie digestive haute deefaabbndance, évoluant depuis une
semaine, accompagnée d'un ictere et d’'une douleur’ypochondre droit sans

irradiation.
[1-3. ANTECEDANTS.

Nous n’avons pas identifié d’antécédents persorpaatéculiers du point de vue
médical ni chirurgical. Nous n’avons pas noté déagtients familiaux de cancer ou de

maladie héréditaire.



27

lI-4. EXAMEN CLINIQUE

[1.4-1.SIGNES GENERAUX.

Nous avons remarqué une fiévre avedem@eérature chiffrée a 39°C,
accompagneé d’une Iégére paleur conjonctivale.alaurs, I'état général était bien

conserve.
[1.4-2. SIGNES FONCTIONNELS.
L’enfant se plaignait a son entrée, d'douleur de I'hypochondre droit.
11.4.3. SIGNES PHYSIQUES
a .Examen de I'appareil digefs

- Inspection :

L’abdomen respire bien avec absence de circulation
Collatérale.

- Palpation :
Nous avons noté une masse arrondie, bien lindeepnsistance

ferme, non mobilisable et sensible a la palpation..
b. Autres examens

- Les aires ganglionnaires étaient libres ;
- Ictére évoluant depuis environ une semaine.

- Par ailleurs, le reste de I'examen clinique étaitssparticularité

[I-5. EXAMENS COMPLEMENTAIRES.

I1.5-1. EXAMENS BIOLOGIQUES.
L’examen biologique était en faveur :

- d'une discréte anémie normocytaire normochromen detére

choléstatique, et d’'une cytolyse hépatique (tabiaaet VI).
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Le dosage des marqueurs tumoraux (alpha-foetoipepténtigene

carcino embryonnaire) montrait des résultats noxknau

La sérologie amibienne, sérologie EBV et HIV étamégatives.

11.5-2. IMAGERIE.

- Laradiographie de 'abdomen sans préparation gtaihale

- L’examen endoscopique trouvait un résidu hémortagimtra
gastrigue, mais cet examen ne permettait pas deedrdorigine
du saignement.

- L’'examen échographique montrait une image en fawBune
hydrocholecyste, une dilatation des voies biliagega hépatiques,
un épaississement irrégulier de la paroi duodédalkordre de 6
a 12mm, se trouvant autour de I'ampoule de Vateusa hauteur
de 10cm environ et un épaississement pariétal duchalédoque
de 6mm sur une hauteur de 2cm dont 12mm faisdliiesa

(protrusion) dans la lumiére duodénale (figure 2).
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Tableau V: Résultats de la NFS:

normochrome, VSH trés augmentée, et hémostase norfaa

discréte anémie iomocytaire

HEMOGRAMME

Globules rouges :
Numeération des hématies
Taux d’hématocrite

Taux d’hémoglobine
Constantes globulaires :
VGM

TGMH

CCMH

Globules blancs

FORMULE LEUCOCYTAIRE
Polynucléaires neutrophiles
Polynucléaires éosinophiles
Polynucléaires basophiles
Lymphocytes

Monocytes

Plaquettes

Vitesse de sédimentation des hématies

HEMOSTASE
Temps de Quick : patient
Taux de prothrombine

Temps de céphaline activée

4,05

0,348
114

86
28,1
327
4,4

52 (2,288)
02 (0,088)
0

43 (1,892)
03 (0,132)
497

122 mm

13,3s
90,25%
28,30s/30,1s

4,2-55 167

0,4-0,55
120-180g/!

85-95p
27-31pg
320-360g/I
4-10.106/

2,2-6,5.18/
0,04-0,4.181
<0,1.10/1
0,8-4.10/
0,12-1.11
150-400.16]

4-7 mm

Témoin
75-100%

Témoin
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Tableau VI : Résultat des analyses biochimiques ctére choléstatique et
cytolyse hépatique.

Glucose 4,79 4,2-6,40mmol/l
Créatinine 68 44-105pumol/l
Transaminases ALAT 164 <32ull
ASAT 167 <31
Bilirubine Totale 6,1 0,2-1,2
Bilirubine conjuguée 4,1 <0,3
Gamma GT 216 11-50
Acide urique 223 140-340umol/l
lonogramme sanguin
2,19 2,02-2,60mmol/l
Calcium 1,41 0,81-162 mmol/l
Phosphore 108 96-108 mmol/I
3,8 3,4-5,0 mmol/l
Chlore 140 134-146 mmol/l
Potassium AB Rhésus positif
Sodium

Groupage sanguin
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Figure n° 2 : Echographie abdominale objectivant oe dilatation des voies
biliaires extra hépatiques, un épaississement de j@roi duodénale,

épaississement pariétal du bas cholédoque.
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Figure n° 3 : Résultats de I'électrocardiogramme (armal).
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Figure n° 4 : Radiographie thoracique de face



34

Figure n° 5 : Résultat de I'examen histologiqye ymphome de Burkitt

(Aspect de ciel étoilé de la tumeur).


http://www.rapport-gratuit.com/
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Tableau VIl : compte rendu de 'examen anatomopathlmgique

RESULTAT

5 fragments tissulaires blancs jaunatres dontus giand mesure 10x6x0,8cm nous

sont parvenus.

A I'examen histologique, les fragments communige@sespondent a du tissus
ganglionnaire dont I'architecture normale est rei@apar une prolifération lymphoide
diffuse constituée de lymphocytes taille petita@enne, d’allure activée. La
prolifération est parsemée de macrophages a dogblés donnant un aspect de ciel

étoilé a la tumeur.
L’aspect histologique évogque en premier lieu ungimome de Burkitt.

Une étude immunohistochimique de confirmation ésessaire.

CONCLUSION

Ganglions intra abdominaux - pieces opératoiespect évocateur d’'un un lymphome
de Burkitt
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[I-6. TRAITEMENT ET EVOLUTION.

Un traitement associant un antiulcéreux (oméprazele des antibiotiques

(amoxicilline, métronidazole) était institué parslate.

Apres deux semaines de traitement, I'évolution tétearactérisée par
I'aggravation du tableau clinique : altération tidt général, vomissements répétitifs,

amaigrissement, aggravation de 'hémorragie digestt de l'ictére.

La fibroscopie digestive haute de contrdle visadtisine sténose serrée du

duodénum probablement par compression extrinseque.

La radiographie de I'abdomen sans préparation de faontrait une image
d’opacité homogene, ronde, au niveau de la régios sostale droite (figure n° 6), qui

n'était pas encore visible lors du premier examen.

=

Figure n° 6 : Radiographie de I'abdomen sans prépation de face : image

d’opacité homogéne, ronde, au niveau de la régionss costale droite
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[1.6-1. TRAIMTEENT CHIRURGICAL.

Une laparotomie était décidée apres 20 jours d’ hospitalisation pour faire une

exploration et une dérivation bilio-digestive.

Le bilan préopératoire comportait notamment : la numération formule sanguine,
I”ionogramme sanguin, la glycémie, la créatininémie, I’ urée sanguine, I’ acide urique, les
transaminases (ALAT et ASAT), la phosphatase acaline, le gamma glutamyl
transférase, le lactate deshydrogénase, et le bilan de coagulation (tableaux V, VI);
I’ électrocardiogramme et la radiographie pulmonaire montraient des résultats normaux
(figures 3 et 4).

Au cours de I'intervention chirurgicale, I'exploration révélait un processus
tumoral, daspect blanchétre, ferme, développée aux dépens du cadre duodénal et
adhérant au bas cholédoque (figure 7). Une anastomose cholédocho-jéunale et gastro-
jgunae était réalisée, suivie d une anastomose au pied de |’ anse j§unale, terminée par

un prélevement biopsique de latumeur au vu de I’ impossibilité de la résection tumorale.

La recherche d autres localisations abdominales ou d’ extensions métastatiques

en particulier hépatigue et ganglionnaire était négative.

Les suites opératoires étaient ssmples. L’ évolution postopératoire était marquee
par la disparition rapide de I’ictére et des vomissements ainsi que la normalisation des

examens biologiques.

L’ examen histologique de la piece biopsique était en faveur d un lymphome de
Burkitt (figure n° 5) (Tableau VI1).

Notre cas était classe au stade I11A de la classification de Ann Arbor car il n'y
avait pas d envahissement de |a moelle (myélogramme normal) ni d autre localisation

extra abdominal e des cellules de Burkitt.

Rapport- gmfa/fcom @

b MUMERS A MONDIAL .OU MEMO
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Figure n° 7 : Tumeur blanchéatre, ferme, développéaux dépens du
cadre duodénal — vue per-opératoire.

[1.6-2. CHIMIOTHERAPIE

Une polychimiotherapie était prescrite par la saékn le protocole COMP :

= Cyclophosphamide
= Vincristine

= Methotrexate

*= Prednisone

Le protocole n'avait pas été respecté faute deem®fjinanciers.

[1.6-3. EVOLUTION.

L’évolution était spectaculaire avec une prise dielpet une réduction tumorale
considérable apres seulement 2 cures de chimigileéra
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Le scanner abdominal montrait seulement une hyyshie homogéne circulaire
du segment horizontal du duodénum sans sténos@dlerapres un recul de six mois
(figure 8). Les autres examens biologiques de dianee (NFS-VSH, transaminases,
créatinine, acide urique, bilirubine, ionogrammegsan) montraient également des

résultats normaux.

Le patient étant originaire d’'une région éloignée rbtre établissement, il a
rapidement été perdue de vue ; il avait été vu pauterniére fois trois mois aprés
I'intervention chirurgicale. Cet état de fait neusoa donc pas permis de suivre

efficacement I'évolution dans le temps.

Figure n° 8 : Scanner abdominal montrant une hypemophie homogene

circulaire du segment horizontal du duodénum sangénose luminale



TROISIEME PARTIE : COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS
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TROISIEME PARTIE : COMMENTAIRES ET DISCUSSIO NS

|- EPIDEMIOLOGIE

I-1. FREQUENCE

Le Lymphome de Burkitt (LB) est un lymphome malin ron
hodgkinien(LMNH) décrit en 1957 par Denis Burkitt en Afrique, a

Kampala (Ouganda) (30).

C’est une affection tres fréquente en Afrique, & grend le nom de lymphome
de Burkitt «<endémique», a I'opposé de la forme dgporadique» décrite en Europe et

aux Etats-Unis.

Hirreara A. et Solal-Celgny P, dans leur étudeiséal en 1984 au Cameroun
portant sur 35 cas, ont rapporté que le LymphomBudkitt représente 40 a 70% des
tumeurs malignes de I'enfant en Afrique (31).

La plupart des cas sont observés dans la « ceihymmghatique de I'Afrique »
autour de I'équateur (32). Sous ces latitudegnwhome de Burkitt est observé dans
des régions chaudes (>15.5°C), humides et notamdagstles régions marécageuses et
forestieres toujours d’apres Hirreara A et Solalg@y P. (31). Le Lymphome de
Burkitt n’est pas resté longtemps limité au contirefricain et trés rapidement, des cas
ont été rapportés en Europe et en Amérique (32).

Il représente 35 a 50% des LMNH de I'enfant, 2% d&¥NH de l'adulte et
3,6% des cancers de l'enfant selon une étude ééalen 2002 par Ruskone-
Fourmestraux A, Lavergne-Slove A et Delmer A. (D)est la premiere pathologie
maligne humaine dans laquelle le réle étiologiquen dvirus, le virus Epstein-Barr
(EBV) a été démontré. D'autres virus sont égalerassbciés a des lymphomes chez
I'hnomme: I'HTLV-1, 'HHVS, le VHC et le VIH (32).

Toutefois la fréquence du Lymphome de Burkitt n')gas vraiment connue a

Madagascar faute d’étude globale effectuée dansers a nos jours. Le fait que les
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patients n’ont pas un acces facile aux centresitatieps de référence rend difficile et
souligne déja les limites de la réalisation d’usléetétude.

I-2. AGE

La maladie concerne essentiellement les enfantsaiies de 15 ans, avec un pic

de fréquence aux alentours de 6 ou 7 ans (33).

D’apres une étude réalisée par Lelo incluant 24deasymphome de Burkitt,

80% des patients étaient agés de 3 a 15 ans aygc de fréquence a 6 ans ;

La tranche d’age la plus touchée au Camerounagspiise entre 6 et 10 ans
(31).

L’explication serait la conjonction a cet age, enta malnutrition et les
stimulations immunitaires multiples et répétées sar terrain immunologiquement

immature (34).

Toutefois, certains auteurs ont rapporté un ageemdgrgement élevé par
rapport a la littérature.

Sur une étude rétrospective incluant 42 patieafj et al ont rapporté un age

moyen de 28 ans avec des extrémes de 5 a 51 gns (35

Nous soulignerons donc ainsi que dans notre caatient est agé de l1lans,

confirmant pour ainsi dire, les données de larhtigre.

I-3. SEXE.

Selon la littérature, le lymphome de Burkitt petieimdre les deux sexes mais
avec une prédominance masculine et des variatelos tes pays : 1,3 garcons pour 1
fille au Zaire, 2 garcons pour 1 fille dans laevitle Kinshasa, et de 2,5 garcons pour 1
fille a Abidjan (36).

Tous les patients rapportés par N'Drik ont été ebeeamasculin (37).Le patient
de notre étude est également de sexe masculin.lugngpand nombre de cas nous

aurait peut étre permis de dégager cet aspectntéppear la littérature.
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[I- ETIOLOGIES

lI-1. LE VIRUS EPSTEIN-BARR (EBV)

Le rble etiologique du virus Epstein-Barr (EBV) data pathogénie du
lymphome de Burkitt a été démontré (33).

EBV est un virus ubiquitaire qui infecte la quastalité de la population adulte
mondiale et qui se transmet principalement paralaves (32) (33). Dans les zones
tropicales, I'EBV se transmet de la mere au naons(2). Ainsi, prés de 100% des
enfants de 5 ans sont infecté en Afrique tropi¢a#. Dans les pays occidentaux, la
transmission survient souvent durant l'adolescemtepeut alors se manifester

cliniquement par une mononucléose infectieuse (MM).

L'EBV est associé a la quasi-totalité des lymphoae®Burkitt endémiques et
des cancers du nasophaynx, a une proportion imgertée maladie de Hodgkin et a
certains lymphomes non hodgkiniens survenant chegz gatients ayant une
immunodépression acquise (transplantés, sida,u.)congénitale. Les arguments

épidémiologiques, cliniques et biologiques lieEBYV a ces affections (38).

Dans notre étude, la sérologie EBV et la sérolétlé étaient toutes négatives.
Alors, a quoi correspond I'étiologie de ce cas gmphome de Burkitt a Madagascar ?
Selon la littérature, il est rapporté qu'il existeis formes cliniques de Lymphome de

Burkitt nettement individualisées (39).

. 11.1-1. LA FORME ENDEMIQUE

C'est la forme décrite par Burkitt. Cette maladteiat classiquement les jeunes
enfants africains. Son incidence est élevée : B aat pour 100.000 habitants par an
pendant les 15 premiéres années de la vie (39) (40¥istribution géographique en
Afriqgue Noire coincide avec lI'endémie palustre @uést: 10° latitude nord, 15°
latitude sud, et a I'est : 5° latitude nord, 2Qftlale sud), avec des facteurs climatiques

bien définis : température > 16°C, altitude < 15@0pluviométrie annuelle supérieure
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a 50 cm. Une incidence identigue au LB endémiquitéaretrouvée en Papouasie
Nouvelle-Guinée.

Les études sérologiques des cas africains ont endatrcoexistence d'une

infection antérieure par EBV.

Selon une étude réalisée par Rain JD et Tea DNidjakba propos de 250 cas
de maladie de Burkitt observé sur 12 ans, une #ibmoun immunitaire prolongée
provoque la prolifération des lymphocytes, et faules conditions optimales pour la
transformation maligne (41). Ceci expliquerait @blement I'existence du LB dans les
régions d’endémie palustre a Madagascar.

Notre patient vient de la région de Soanierana deo(famatave) qui est une
zone hyper endémique en paludisme.

Il a été mis en évidence au niveau des cellulesBleandémique une aberration
chromosomique avec la présence du réarrangemeptatio-roncogéne c-myc soit au

sein de la translocation t(8;14), soit au seinrdediocations variantes (11) (42).

I1.1-2. LA FORME SPORADIQUE.

Cette forme domine chez les enfants en Occident s'@bserve aussi chez les
jeunes adultes. L'infection & EBV n’'a été mise emdénce que dans 20% des cas.
L’aberration chromosomique est constante (43).

Nous n'avons pas menée une enquéte génétique pettneren évidence une
aberration chromosomique dans le cas de notre éflalitefois, nous n’avons relevée

aucun antécédent familial de maladie malformatmegénitale ou de maladie rare.

[I-2. LE VIH.

La forme liée a l'infection par le VIH se manifesfe dans la progression vers le
sida. L'intégration du génome de I'EBV est forteéalerration chromosomique est
constante. Le lymphome de Burkitt lié au sida ar@pporté en Occident surtout chez

des homosexuels. Des cas ont été rapportés erulfcioez des hétérosexuels.
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Selon Berger C et ses collaborateurs, en pratigyarévalence du LB est faible
dans le cadre du sida (44).

La pathogénie de ces trois formes de LB peutrégemée comme suit (45)
(46):

- infection initiale par 'EBV,
- conditions climatiques particuliéres avec endépaikeistre,
- aberration chromosomique
Les 2 premiers événements ne sont constammengésauwen Afrique (36).

Dans notre cas, la physio pathogénie que nousdrmula plus probable est celle
en rapport avec les conditions climatiques paiitces avec endémie palustre, le patient

vivant dans la province de Toamasina a forte enel@alustre.

. PHYSIOPATHOLOGIE.

Le virus EBV est intégré dans les cellules malggret son réle dans la
transformation cellulaire est étayé par I'expresgie protéines nucléaires spécifiques.
Le lymphome de Burkitt peut étre également assackeétats d’immunosuppression.

I1I-1. LA CELLULE RESPONSABLE : LE LYMPHOBLASTE DEPE

BURKITT

Il s'agit de grands lymphoblastes a cytoplasme Hygsophile vacuolaire. Le
noyau est rond ou ovalaire, contenant 1 ou plusiaucléoles volumineux. Le rapport
nucléo-cytoplasmique est moyen (47).

[11-2. DU LYMPHOBLASTE NORMAL AU LYMPHOBLASTE DEPEY

BURKITT (48)

Le lymphome de type Burkitt est toujours associdaaprésence d’une

translocation chromosomique 1(8;14)(g24;932) ou kKee de ses variantes:
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t(2;8)(p11;924) ou t(8;22)(g34;q11) (48). Ces tlaoastions mettent en contact
I'oncogene Myc (situé en 8g24) avec le gene detnekdourdes des Ig en 14932 ou
plus rarement celui des chaines légeres kappa J2plhmbda (22p11). Ces variantes
ont la méme conséquence d’activation de 'oncodéye que la t(8 ;14) : le produit de

fusion active c-Myc de fagon inappropriée et stienaihsi le cycle cellulaire.

I11-3. DU LYMPHOBLASTE TUMORAL AU LYMPHOME DE BURKI

D’aprés leur étude, Burkitt DP et O’'Conor GT onpparté que I'étude
histologique révéle une prolifération des cellylesites et moyennes, a noyau régulier,
avec des chromatines réticulées immatures compaygtariques nucléoles en situation
souvent centrale. Il existe une importante basaptil cytoplasme et un aspect pseudo
cohésif des cytoplasmes. Il existe enfin un asggpique en «ciel étoilé» tel
gu’'objectivé dans notre cas, provoqué par la clae8 macrophages réactionnels
dispersés dans une population tumorale dense @pliées (49).

IV . LOCALISATIONS

Les localisations maxillo-faciales et abdomino-peines sont les plus
fréquentes, les autres localisations sont trépsarvées (31).

Les atteintes abdominales représentent 17,9% deHEias sont associées a
d’autres localisations ou isolées dans 30% deg3$s Elles intéressent les ovaires, le

foie, 'estomac, l'intestin, les reins, les surr@sales ganglions abdominaux (32).

Les localisations digestives peuvent également @irsitives ou plus souvent

secondaires, et siegent électivement au niveaa dglon iléo-caecale (50).

Selon Barek L et son collaborateur Orron D, I'aiteiduodénale reste tres rare

car son tissu lymphoide est pauvre (32).

Peu de cas ont été rapportés dans la littératuteuehent préférentiellement
'adulte (32). A ce niveau, le développement de niasse tumorale peut étre
endoluminal, prenant la forme polypoide, ou exohahiavec des effets possibles de

compression extrinseque (7).
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Méme s’il n’existe pas encore de statistigue vaapbur I'ensemble des
lymphomes a Madagascar, nous pouvons dire quenipHgme de Burkitt duodénal
chez I'enfant est également rare chez les malgaéhastre connaissance, notre étude
rapporte le premier et le seul cas pris en chaeges de service de chirurgie viscérale

pédiatrique du CHU-JRA, qui est un centre de réi@aational a Madagascar.

V. DIAGNOSTIC

V-1. SIGNES CLINIQUES

Selon Koffi KG et al les signes cliniques sont ghtes. C’est souvent I'effet de
masse qui est le symptome révélateur, associé phda®menes douloureux en rapport
avec une masse abdominale palpable (35). L'étatrgérst souvent conservé comme

le cas de notre malade.

Le lymphome de Burkitt peut étre également a lioegd'une hémorragie

digestive comme dans notre étude (31).

Notre cas était révélé par une hémorragie digeshaete et un ictere
choléstatigue secondaire a une compression du Hmédoque par le lymphome de
Burkitt duodénal. Il s’agit également d’'une évefitadares rare. De rares cas similaire
ont été trouvés dans la littérature sous formeadsidrs cliniques.

Chat L, Mahi M, Chellaoui M, et Benamour-Ammar Hit eapporté en 2003, un
autre cas de lymphome duodénal primitif chez uga@ade 10 ans, révelé par un ictére
(51).

V-2. EXAMENS COMPLEMENTAIRES

V.2-1. ECHOGRAPHIE
L’échographie met en évidence la nature tissuldégda masse et la distingue
d’'un kyste du cholédoque, d’'un lymphangiome, d'wplication ou d’'un kyste du

meésentere, par I'absence de contingent liquidiéh (3
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Le diagnostic différentiel dans cette localisatiem pose également avec les
adénopathies péripancréatiques, un rhabdomyosaraesevoies biliaires ou une
tumeur de la téte du pancréas. Mais ces lésionsonk pas centrées par la lumiere

duodénale qui est plutét refoulée (31) (36).

Olweny CLM, Katongo LE et M’Biddie, Otiho ont rappé. qu’a I'’échographie,
l'infiltration lymphomateuse pariétale du duodénuse traduit par une masse
hypoéchogene, homogene, contenant une zone trégeseh centrale, qui correspond a
du gaz intraluminal. Cet aspect est tres évocataars non pathognomonique : il est
identique dans les atteintes inflammatoires digestiet en cas d’hématome pariétal
(52).

Dans notre étude, cet examen montrait en plus deirteeur duodénale se
trouvant autour de l'ampoule de Vater avec un é&mEement pariétal du bas
cholédoque, une image en faveur d’une hydrocholeaysi est la conséquence de la

rétention biliaire.

L’association a une autre localisation abdominalente vers le diagnostic de
lymphome et doit amener immédiatement a la ponadidiiguille fine qui permettra

d’affirmer et de typer le lymphome (34).

V.2-2. SCANNER ABDOMINAL.

Le scanner abdominal, apres opacification préaldélé& lumiére digestive par
ingestion de Gastrographine diluée et injectionpdeduit de contraste intraveineux,
montre un épaississement de la paroi duodénaleghaussé par le contraste. Il précise

mieux que I'’échographie, la topographie et I'exiengle la lésion (7) (35).

Dans notre étude, le scanner abdominale réaliss dprtraitement montnene
hypertrophie homogene circulaire du segment hotédendu duodénum sans sténose

luminale

V.2-3. PONCTIONS BIOPSIES

L’aspiration a l'aiguille fine de la Iésion pouraxen cytologique a récemment
été décrite. Au cours des lymphomes, les ponctiamssies sont souvent le seul moyen
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peu agressif d'obtenir le diagnostic, en l'abserttadénopathies périphériques
facilement accessibles (53).

Cette technique est peu colteuse et sa morbiditguesi-nulle. Elle permet
d’obtenir, a I'aide d’aiguilles fines (22G), au bés sous guidage échographique, des
aspirations cellulaires trés contributives. Ellé bsaucoup moins agressive que la

biopsie et peut étre pratiquée sous anesthésik lolsaz I'enfant (54).

La ponction biopsique doit étre réalisée soigneeseren évitant de traverser
les structures digestives et vasculaires. Cependlargst pas toujours facile de trouver
un trajet de ponction idéal évitant les structuéales (les ganglions sont souvent

profonds). Dans ce cas, la biopsie chirurgicaleésessaire (53).

Selon Olwenycl M et Katongo LE, linterprétationsd&sions doit cependant
étre prudente. En effet, cette technique se heupiesieurs problémes, principalement

celui de I'erreur de I'échantillonnage (40).

Cependant, certains auteurs reprochent a cettsibitp risque de diffusion de

cellules malignes sur le trajet de la ponction (53)

A Madagascar ces ponctions biopsiques ne sontéadisables faute d’aiguilles
adéquates au regard des localisations tres sopkaiondes des ganglions a explorer.

V.2-4. EXAMENS HISTOLOGIQUE ET CYTOGENETIQUE.

Le diagnostic repose sur lI'analyse histologiquecybgénétique de la piéce
biopsique. L’'aspect caractéristique est celui d'ymelifération de petites cellules
basophiles avec des vacuoles intra cytoplasmigb®s Cet aspect histologique est
singulier par la présence de macrophages régul@remépartis au milieu de la
prolifération cellulaire, réalisant le classiqupes en ciel étoilé qui a été retrouvé dans

notre étude.

Dans notre étude, a I'examen histologjdes fragments de pieces opératoires
correspondent a du tissus ganglionnaire dont lisecture normale est remaniée par
une prolifération lymphoide diffuse constituée gimphocytes de taille petite a
moyenne, d'allure activée. La prolifération estgganée de macrophages a corps
tingibles donnant un aspect de ciel étoilé a lacium
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L’examen cytogénétique confirme le résultat de dimen histologique en
montrant I'existence d’une translocation t(8;14XmB2) ou de variante t(2;8)(p11;q24)
ou t(8 ;22)(g34 ;ql11) (56). Cet examen n’existe grasore chez nous.

VI- BILAN D’EXTENSION ANATOMO-CLINIQUE (31)

VI-1. EXAMEN CLINIQUE

L’examen cliniqgue a pour objectif de trouver d’astdocalisations tumorales :
exploration des aires ganglionnaires superficieltes la rate et du foie et des aires

lymphoides ORL de I'anneau de Waldeyer (amaygdzleavum) (57).

Dans notre étude, I'examen clinique ne permettag @'objectiver une autre

localisation de la tumeur, en particulier au nivdas ganglions périphériques.

VI-2. EXPLORATION DES CHAINES GANGLIONNAIRES SOUS

DIAPHRAGMATIQUES (58)

L’analyse est réalisée par 2 techniques d’examensamt complémentaires :

- latomodensitométrie abdominale ;
- I'échographie hépato-splénique peut aider a I'sswlyde I'homogénéité

parenchymateuse de ces tissus.

VI.2-1.LA TOMODENSITOMETRIE ABDOMINALE

L'’examen permet I'exploration des chaines lymphgg) intramésentériques,
rétropéritonéales, spléniques et hépatiques quigmelétre atteintes par le processus
lymphomateux ainsi que I'analyse de 'homogénéés parenchymes hépato-splénique
(recherche de lésions nodulaires). Il permet égaterd’étudier la région iléo-ceecale,

qui est la principale localisation de cette tummwmniveau du tube digestif (59).
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Dans notre étude, le scanner abdominale montraithypertrophie homogene
circulaire du segment horizontale du duodénum séérsose luminale, et ne montrait

aucune anomalie sur 'homogeneité des parenchygpsdrspléniques.

VI.2-2. ’ECHOGRAPHIE HEPATO-SPLENIQUE

Berger C, a rapporté que I'échographie hépato-gpiéraugmente la sensibilité
de détection des lésions digestives et des adémnepatmésentériques et

rétropéritonéales. Elle évaluera ’lhomogénéitémrenchymes hépato-spléniques (44).

Dans notre cas, I'échographie n’a objectivé auamenalie dans I’'homogeneité
des parenchymes hépato-spléniques.

VI-3. EXPLORATION DES CHAINES GANGLIONNAIRES DU WMESTIN

L’exploration clinique des chaines ganglionnairesntédiastin est réalisée par

la radiographie pulmonaire et 'examen tomodenséivigue thoracique avec injection
de produit de contraste (32).

Dans notre étude, la radiographie pulmonaire n’adlyé aucune anomalie

notable. Nous n'avons pas réalisé de tomodensit@nittoracique faute de moyens
financiers.

VI-4. ETUDE DE L’'EXTENSION EXTRA-LYMPHATIQUE

L’étude de I'extension extra lymphatique concerrs#t@s principaux (34):

- la moelle osseuse ;

- le liquide céphalo-rachidien (LCR), voire le sys&merveux central par une
Imagerie par Résonance Magnétique (IRM).
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La détection d’'une atteinte sanguine sera recherg# la réalisation d’'un
hémogramme et éventuellement une analyse immunoplpéque, a la recherche de

lymphocytes pathologiques B du lymphome de Bu(ki).

Dans notre étude, ’lhémogramme a objectivé uner@is@némie microcytaire

normochrome, avec une hemostase normale.

Le myélogramme permet de rechercher une atteintulla@e du lymphome :

I'atteinte médullaire dans le lymphome de Burkét par définition inférieure a 20%.

La biopsie osteo-médullaire en raison des atteimégullaires et leucémiques,
et la ponction lombaire systématique a cause dealidations neuromeningées

fréquentes, font partie de ce lourd bilan d’extengB3).
Une IRM cérébrale sera réalisée en cas d’attelimigjge neuro-méningée (61).

Dans notre étude, ni le myélogramme, ni la biopsieo-médullaire, ni I'IRM
cérébrale n'ont été réalisés. L'IRM n’existe pas@e chez nous.

VI-5. RECHERCHE D’UN SYNDROME INFLAMMATOIRE

La recherche des signes biologigques témoignantedestence d’'un syndrome
inflammatoire est habituellement réalisée. Unelséie VIH et la sérologie EBV sont

eégalement effectuées systématiquement (33).

Dans notre étude, la VSH était tres élevée etdeslagies VIH et EBV étaient

négatives.

VI-6. AUTRES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Une élévation du taux de la LDH supérieure a lanabe signifie I'agressivité
du lymphome de Burkitt (32).

Un contexte d'immunodéficience sous-jacent seraamhé (les lymphomes B
immunoblastiques et les lymphomes B a grandesleslhnaplasiques survenant sur un

terrain d’'immunodéficience sont graves) (37).
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Dans notre étude, I'examen clinique et les exantensplémentaires effectués
n'ont trouvé aucune autre localisation tumorale.s’hgit donc d'une localisation

duodénale isolée.

VII. CLASSIFICATION ET PRONOSTIC

Le pronostic est déterminé aprés un staging pigis’évalue par un examen

clinigue minutieux et un bilan paraclinique (imageat biologie) (44).

Plusieurs classifications pronostiques ont été gsées : la classification de

Kiel-Lennert et celle de Murphy sont les plus sékes (31).

La « Formulation internationale a usage cliniquaasse le LB parmi les LMNH

a haute malignité (31).

La classification en stades cliniques d’Ann Arboéta adoptée pour définir le

stade anatomo-clinique du lymphome de Burkitt (32).

Les patients du groupe A représentent moins de d€84cas (formes localisées

et réséquées) (31).

Les stades B représentent 68% des cas (stadea Hbamminaux, abdominaux
et extranodaux non réséqués et stades Ill) (31).

Le groupe C représente plus de 30% des cas (ateaieuro-méningées et/ou les

formes avec envahissement médullaire).

L’application de l'index pronostique internationdit IPl (« International
pronostic index ») peut également dans le lymphao@eBurkitt constituer un outil

pronostique performant (62).

Selon Hamilton-Dutoit SJ et ses collaborateurgy@méral, les formes localisées
guérissent dans 90% des cas, les formes diffuses5®6. Les rechutes sont quasiment
inexistantes apres 1 an (63).

Le cas de notre étude peut étre classé parmi tentsadu groupe A a formes
localisées et réséquées.
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VIIl. TRAITEMENT

Les traitements combinés sont nécessaires danmdepe thérapeutique de ce
cancer.

VIII-1. CHIMIOTHERAPIE

Le traitement est essentiellement médical. En ,efi@itrairement a I'adulte, la
chimiothérapie seule, est le traitement dans tesi€és, avec une survie globale de 75%

a 5 ans, tous stades confondus (64).

Le traitement fait appel a des cures de polychiné@pie et a drogues
traversant la barriere neuroméningée (65). Cepandas rémissions prolongées ont été
obtenues avec une monothérapie par cyclophosphart@igde Actuellement, le
traitement est proche de celui des leucoses ailyu@shoblastiques. Ces traitements
comportent : corticoides, alcaloides de la perven¢hincristine ou vindésine),
anthracyclines, asparaginase et injections IR éthotrexate (66). lls sont toujours
difficiles a mettre en ceuvre en Afrique.Plusieuntqroles ont été élaborés par certains

auteurs, dont les plus récents sont plus lourds (66

- M-BACOD (methotrexate, leucovorine, bleomycine, dmbicine,
cyclophosphamidejncristine, and dexamethasone)

- PRO-MACE/MOPP (prednisolone, methotrexate, doxaniabi
cyclophosphamide, etoposide, mustine, vincrisfimecarbazine)

- MACOP-B (methotrexate, leucovorine, doxorubicineyclophosphamide,
vincristine prednisone, bleomycine).

Les protocoles classiques sont :

- CM (Cyclophosphamide, Méthotrexate)

- CM renforcé (Cyclophosphamide, Méthotrexate en B&430cié au Méthotrexate
intrathécal)

- CMA ou protocole SANGARE (Cyclophosphamide, Métbaate, cytosine-
arabinoside)

- VACM (Vincristine, Adriamycine, Cyclophosphamide éihotrexate)

- COP (Cyclophosphamide, Vincristine, Prednisone)
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- CHOP (Cyclophosphamide, Adriamycine, Vincristinegdhisone)
- CHOP Bléo (Cyclophosphamide, Adriamycine, Vincristi Prednisone,
Bléomycine)
- COMP Cyclophosphamide, Vincristine, Methotrexatedhisone
Compte tenu de la diversité des protocoles utilidass la littérature, il est
difficile de faire le choix. Cependant, la plupdds auteurs ont utilisé avec succes le
protocole COM comprenant : Endoxan, MéthotrexateQecovin, avec un taux de

rémission compléte de I'ordre de 60-70% (67).

Le protocole CHOP était le protocole utilisé dang@ étude. L’évolution a été
spectaculaire avec une prise de poids et une fiédutimorale considérable apres
seulement 2 cures de chimiothérapie (64). Malhesgn@ent, le protocole n’avait pas
été respecté faute de moyens, et le patient aeétitl ple vue. Chez nous, il s'agit d’'un
probleme fréquemment rencontré concernant la priseharge des malades cancéreux
en général : certains patients se croient totalemeeri apres le traitement chirurgical
et ne veulent plus débuter la chimiothérapie ; ti&supatients sont motivés mais n’ont
pas de moyens financiers suffisants; et souvesd, dures ne sont pas suivies

correctement (€loignement, co(t, effets secondairgs

Ces traitements sont responsables de périodesadiaphédullaire et justifient
que les malades soient suivis par des servicesasipés. Ces traitements entrainent
dans le cas du LB de I'enfant un pourcentage &evéuérison : plus de 80% dans les

formes localisées, 60% dans les formes dissém(Bdgs

La surveillance en cours de chimiothérapie fait ehpp I'’échographie
abdominale. La régression de cette tumeur trésioh@nsible peut étre spectaculaire,

en guelques jours (7) telle a été le cas dans pticdke.

VIII-2. RADIOTHERAPIE

Le lymphome de Burkitt est sensible a la radiotp@amais il existe une

cinétique cellulaire particuliere, c'est-a-dire de¢emps de dédoublement est de 100%

en 24 heures, donc la tumeur croit dans les intesvales séances (38). Malgré de
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nouveaux protocoles qui tiennent compte de cette particularité (fractionnement de la
dose d'irradiation en 3 séances espacées de 4 heures), elle comporte tellement de
risques, qui lui font perdre ses indications restantes comme complément de la chirurgie

ou de la chimiothérapie (68).

Ce sont ces faits qui nous ont dissuadés de pratiquer la radiothérapie dans le cas

de notre éude

VIII-3. TRAITEMENT CHIRURGICAL

D’ apres la littérature, il n'y a pas de place pour le traitement chirurgical. 1l est
réservé seulement ala prise en charge des complications perforatives ou hémorragiques
pouvant nécessiter une exérese durgence de la lésion causale (66). Il existe un
consensus actuellement selon lequel la résection tumorale, dans le meilleur des cas
n'améliore pas le pronostic des lymphomes par rapport a un traitement conservateur
(69) ; dle aun role pgoratif du fait des complications post-opératoires, notamment en
cas d'exérese incompléte et du fait du retard a la mise en route des traitements:
chimiothérapies et radiothérapies (68) (69) (70).

Dans notre étude, la chirurgie nous a permis de faire une biopsie de la tumeur.
Une anastomose chol édocho-j§unale et gastro-j&unale suivie d’ une anastomose au pied

del’ansejgunale étaient réalisees a cause de la sténose duodénale.
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SUGGESTIONS

Cette étude a permis de démontrer la possibilitéh dymphome de Burkitt
duodénal chez Il'enfant. Le diagnostic est essémtient histologique et la
chimiothérapie permet a elle seule d’avoir une s&n compléte dans la majorité des

cas.

Cette étude a permis également de montrer les éacdans la prise en charge

des cancers a Madagascar.
A la lumiere de cette étude, nous suggérons :

- de penser a la possibilité de ce diagnostic cle#dht devant un ictére et une
hémorragie digestive ;

- de faire systématiquement et le plus tét que plessibe biopsie devant toute
suspicion pour avoir un diagnostic histologique céetitude. L'idéal étant de
réaliser une ponction biopsique pour éviter uneerugntion chirurgicale
invasive ;

- de référer les patients dans les meilleurs dékais din service d’oncologie pour
la suite de la prise en charge ;

- de décentraliser les examens anatomopathologicares lds différents centres
hospitaliers de districts

- de vulgariser les examens histologiques extempesrna@énettant d’avoir un
diagnostic en per opératoire ;

- d'équiper les centres hospitaliers de référencesnt(es hospitaliers
universitaires et régionaux) de service d’oncolpgle nouvelles techniques
d’'imagerie (Scanner, IRM, Scintigraphie, etc.) ‘apgareils de radiothérapie

- de requérir une subvention par I'état sur la paeecharge des cancers. Cette
prise en charge est le plus souvent financiéreinsopportable pour la plupart
des patients : rendre gratuit les examens compl&mes et surtout le traitement

(chimiothérapie).
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CONCLUSION

Le lymphome de Burkitt duodénal est une tumeur gnalirare surtout chez

I'enfant.
Il peut étre réveélé par un ictére choléstatiquenet hémorragie digestive.

Malgré I'intérét de la tomodensitométrie et I'imaigepar résonance magnétique

dans le diagnostic, la certitude reste anatomopaittue.

Le pronostic est déterminé apres un staging piggis’'évalue par un examen

clinigue minutieux et un bilan paraclinique (imageat biologie).

Le traitement est essentiellement médical : il fagpel a des cures de

polychimiothérapie avec des drogues traversaraiadoe neuroméningée.

Il N’y a pas de place pour le traitement chirurjitiaest réservé seulement a la
prise en charge des complications perforativesémndnragiques pouvant nécessiter une

exérese d’'urgence de la Iésion causale.
L'intérét de la radiothérapie est discutable.

Le pronostic est en général favorable et les reshsthnt quasiment inexistantes.
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Aspects anatomo-pathologiques immunophénotypiquest cytogénétiques du
lymphome de Burkitt : classification de REAL (Bellan) (56)

Dénomination

Lymphome de Burkitt

Lymphome B de haut grade

REAL type Burkitt («Burkitt-like»)
Equivalence Diffus a petites cellules nonDiffus a petites cellules ngn
WE clivées de type Burkitt clivées, non Burkitt

Aspects anatomo-

pathologiques

- Prolifération diffuse
monomorphe de cellules de
taille moyenne, au noyau ron
avec plusieurs nucléoles, a

cytoplasme basophile
- Index mitotique élevé

- Vacuoles lipidiques
intracytoplasmiques sur les

empreintes ganglionnaires

-Présence de macrophages
ayant ingéré des cellules
tumorales en apoptose : aspe

en «ciel étoilé»

Forme intermédiaire entre
lymphome a grandes cellules
et lymphome de Burkitt

ct

Immunophénotype CD19+, CD20+, CD10+, CDH%;D19+, CD20+, CD5-, CD10}
CD23-, S IgM+ S Igt/-, c Ig-/+
Anomalie t(8;14) ou t(2 ;8) ou t(8 ;22) | Réarrangement c-Myc-;

cytogénétique eu/ou

moléculaire

Réarrangement c-myc+

Liaison avec EBV

réarrangement bcl2+(30%)

de



Recommandations pour le bilan initial du lymphomede Burkitt (Hirrera)

Sont recommandes :
Imagerie
Radiographie pulmonaire de face
Scanner thoracique
Scanner abdomino-pelvien
IRM cérébrale si atteinte méningée
Bilan de la fonction hépatique
Tests fonctionnels hépatiques
LDH
Hématologie
Hémogramme*
Myélogramme
Caryotype sur sang et/ou moelle osseuse s'il enisteatteinte sanguine et/ou
médullaire
Biochimie
Controle du LCR
Calcémie*
Créatininémie,

lonogramme sanguin




Extension anatomo-clinique du lymphome de Bu(Btrek) (32)

Stade |
Stade IR
Stade |l
Stade IlIA
Stade 1lIB

Stade IV

Tumeur unique, localisée, extra-abdominale

Tumeur abdominale enlevée chirurgicalement enitétal

Tumeurs extra-abdominales multiples (sans atteiata

moelle osseuse, ni du SNC)

Tumeur(s) abdominale(s) non extirpable(s)

Tumeurs intra- et extra-abdominales (sans atteiata
moelle ni du SNC)

Atteinte de la moelle osseuse et/ou du SNC




Les zones de prédilection des tumeurs d&iB« ceinture

lymphatique de I'Afrique ») (Barek) (32)
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Translocationslgmphome de Burkitt (Klein) (48)



Lymphome de Burkitt classique (Klein) (49)
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SUMMARY

Burkitt's lymphoma in primary duodenal locatioreidremely rare especially in
pediatric pathology.

We report in this study, a case in 11 Year Old affgcted by jaundice, upper
gastrointestinal bleeding, and pain of right upgpgadrant. Clinical examination showed
a section of right upper quadrant mass rounded,deeharcated, firm, fixed, sensitive
to palpation. The laboratory test was carried outfdiscrete norm chromic normocytic
anemia, cholestatic jaundice, and hepatic cytal¥sisloscopic examination revealed a
residual intra gastric bleeding without finding gmurce of bleeding. Ultrasound
examination showed a picture for a mucocele, deatilaxtra hepatic bile duct and a
duodenal mass. Surgical exploration found a tumdhneé duodenal part, attached to the
bottom duct. A bile duct-jejunal anastomosis anstrgajejunal was performed,
followed by an anastomosis at the foot of the jajuoop, ending in a biopsy specimen
of the tumor. Multidrug therapy was prescribed dadter according to the protocol
COMP. The change was dramatic with a weight andraficant tumor reduction after
only 2 courses of chemotherapy. The specific epidegical, clinical and therapeutic

aspects of Burkitt's lymphoma have been discussed.
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RESUME

Le lymphome de Burkitt & localisation duodénalenitive est extrémement rare
surtout en pathologie pédiatrique.Nous rapportoassdcette étude un cas chez un
garcon de 11 ans, se manifestant par un icterehémerragie digestive haute, et une
douleur de [I'hypochondre droit. L'examen clinique omtrait au niveau de
I'hypochondre droit une masse arrondie, bien limitéle consistance ferme, fixe,
sensible a la palpation. L'examen biologique était faveur d’'une discrete anémie
normocytaire normochrome, d'un ictére choléstatigeie d'une cytolyse hépatique.
L’examen endoscopique trouvait un résidu hémortagioptra gastrique sans trouver
I'origine du saignement. L’examen échographique madinune image en faveur d’'une
hydrocholecyste, une dilatation des voies biliaieedra hépatiques, et une masse
duodénale. L'exploration chirurgicale trouvait umgessus tumoral du cadre duodénal,
adhérant au bas cholédoque. Une anastomose chiotepipenale et gastro-jéjunale
était réalisée, suivie d'une anastomose au piedathse jéjunale, terminée par un
prélevement biopsique de la tumeur. Une polychingi@pie était prescrite par la suite
selon le protocole COMP. L’évolution était spectaoe avec une prise de poids et une
réduction tumorale considérable apres seulementur2scde chimiothérapie. Les
particularités épidémiologiques, cliniques et tpérgiques des lymphomes de Burkitt

ont été discutées.
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