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I.  DEFINITION :

La maladie d’hodgkin est considérée aujourd’hui comme un lymphome B d’un type

particulier.
Caractérisé par la prolifération de grandes cellules appelées cellules de Reed-Stenberg au

sein d’un tissu lymphoide réactionnel d’architecture caractéristique.

ll.  EPIDEMIOLOGIE :

La maladie de Hodgkin est une tumeur rare, (-1 % des tumeurs malignes). Plus
fréquente chez 'homme que chez la femme.

02 Pics:

un pic situé entre 15 et 35 ans (sex- ratio =1) avec une prédominance de la forme
sclérose nodulaire et une évolution favorable.

un second pic aprés 50 ans avec prédominance masculine et une évolution plus
agressive car souvent de cellularité mixte.

En termes d’incidence, la maladie de Hodgkin correspond environ a 14% de tous les
lymphomes.

Le virus d'Epstein-Barr (EBV) est présent dans 1/3 a la 1/2 des cas (3/4 des formes
cellularité mixte, 10 a 40% des formes sclérose nodulaire)

Les formes pédiatriques et du vieillard sont souvent associés a I'EBV contrairement a
celle des adultes jeunes.

Ill.  CLINIQUE
®» présence d'adénopathies cervicales ou sus-claviculaires (75%). L'atteinte

médiastinale est fréquente, surtout dans les formes scléro-nodulaires, parfois
de découverte radiologique fortuite ou suite a une dyspnée (hémoptysie rare)

®» Signes généraux (fievre intermittente sueurs, amaigrissement) observés dans 4
des cas, avec prurit souvent associé.

IV.  CLASSIFICATION ACTUELLE : (OMS 2008)

Il existe 02 entités différentes selon :

> Laspect clinique et évolutif
» La morphologie et I immunophénotype des cellules tumorales et la
composition de la réaction tissulaire
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1. lymphome hodgkinien nodulaire & prédominance lymphocytaire (NLPHL)
appelé également paragranulome nodulaire de Poppema et Lennert, il est
assimilé a un lymphome B de bas grade
2. maladie de Hodgkin classique: qui comporte 4 sous-types

» Le sclérosant nodulaire

» A cellularité mixte

»> riche en lymphocytes

> A déplétion lymphoide

A. LYMPHOME HODGKINIEN A PREDOMINANCE LYMPHOCYTAIRE NODULAIRE (LH PLN)
Appelé également paragranulome nodulaire de Poppema et Lennert
Définition: néoplasie monoclonale B, d’architecture nodulaire ou nodulaire et diffuse,
caractérisée par la prolifération de cellules de type « popcorn », dispersées sur un fond
de petits lymphocytes(B).
Il représente 5 % des lymphomes hodgkiniens, a prédominance masculine et se voit entre
30-50 ans.
Cliniguement il se traduit par devolumineux ganglions cervicaux ou axillaires, inguinaux.
a) Microscopie :
> son architecture est totalement ou partiellement effacée sous forme Nodulaire
(macro nodules) ou nodulaire et diffuse mais sans fibrose réalisant un aspect
caractéristique « mité »
> présence de cellules dites : popcorn, a noyau bosselé, volumineux, irrégulier centré
par un nucléole basophile proéminant.

b) Immunophénotype des cellules tumorales :

®» (D20+, CD79a+, bcl-6+, CD45+, EMA+/- (50 %)
®» (CD30- CD15- EBV-

¢) Evolution:

= Bonne réponse a la chimiothérapie

» |’évolution est lente mais les rechutes fréquentes (méme territoire ou autre)
® |3 survie est sup a 80% aux stades | et

» Risque de transformation en un lymphome non hodgkinien a grande cellules B

B. LYMPHOME HODGKINIEN CLASSIQUE (LHC)

Il représente 30% des lymphomes,

a) Histologie :
® Présence d’une petite population tumorale, faite :
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e De Cellules de reed-sternberg(RS) : volumineuse cellules binuclées, a noyau
disposés en miroir, a cytoplasme abondant mal limité, cernant 02 noyaux
volumineux, centrés par un nucléole éosinophile et proéminant.

e cellules lacunaires : mononucléées, comportant un halo clair péri nucléaire

e cellules de hodgkin : monocléees, a cytoplasme abondant mal limité, cernant un
noyau volumineux, centré par un nucléole éosinophile et proéminant.

abondante population réactionnelle abondante (plasmocytes, PNéo... avec parfois un
fond granulomateux

La présence ou non de fibrose détermine les différents sous types.
Immunohistochimie:

CD30+, CD15+ (60-70%), CD45-, EMA-, CD20+ hétérogéne et faible (30%), CD79a -

Détection de I’'EBV dans 10 a 40%

1. Lymphome Hodgkinien Classique SCLERO-NODULAIRE (70%)

Diagnostic positif : Repose sur 04 critéres:

La présence de Cellules lacunaires.

L’Epaississement fibreux de la capsule

Le Découpage du parenchyme ganglionnaire en nodules

® |3 Fibrose annulaire.

La population cellulaire est polymorphe faite decellules de hodgkin et RS, petits

lymphocytes, PNN/ PNéo, Histiocytes.

b) Diagnostic Différentiel : se pose avec:

® Hodgkin a prédominance lymphocytaire nodulaire: Importance de

I'immunohistochimie ++

Hodgkin classigue
* CD30 +

 CD15 +/-

* CD45-

CD20 -/+ faible

* CD79a - rarement + faible
-EMA - /+

* Bcl6-

°* Mum1+

* LMP +/-

Hodgkin nodulaire Poppéma)
* CD30 -

e CD15-

* (CDA45+

e CD20+

* CD79 a+

- EMA+

* Bcle+

* Mum1l-

* CD57 +(cellules
réactionnelles )
e LMP -
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® |[ésion réactionnelle a Cytomégalovirus +

2. Lymphome Hodgkinien Classique a Cellularité Mixte (20-25%)
Histologie :

Architecture diffuse

Absence d’organisation nodulaire

Absence de fibrose annulaire

Cellules de RS dispersée

Fond cellulaire inflammatoire

Amas d’histiocytes et granulomes parfois trompeur (il faut rechercher les cellules de
RS)

EBV+ dans 75% des cas

LI B B B R B2

3. Lymphome Hodgkinien Classigue Riche en lymphocytes (- 5%)

® Aspect nodulaire ou rarement diffus.
® Pas de fibrose

® Pas de fond inflammatoire (PNN/Pnéo)
® présence de petit LB CD20+,

LHC Avec Déplétion lymphocytaire ou riche en cellules tumorales (- 1%)

Fréguent en cas de VIH+

Architecture diffuse.

2 Formes sont individualisées:

Forme riche en cellules

Forme riche en fibrose
Le CD+ permet d’écarter le diagnostic différentiel d’'un lymphome anaplasique a
grandes cellules

Evolution sous traitement

ocowewd

® QObjectif est la rémission compléte aprés traitement
® Dés la mise en route du traitement adapté (chimio et radiothérapie): les signes
cliniques (fievre et sueur) disparaissent en quelques jours.
® |es ganglions superficiels ou de taille modérée en quelques semaines
Evolution apres rechute

® |es rechutes aprés radiothérapie exclusive, peuvent étre rattrapées par une chimiothérapie
simple.

® |es rechutes tardives, peuvent traitées avec sucées, surtout si la rechutes survient longtemps
apres la poussée initiale.

® |esrechutes précoces survenant moins d’un an apreés la fin du traitement initial, sont de trés
mauvais pronostic et nécessites une chimio intensive et parfois une greffe de moelle.
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