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Lymphomes de l’enfant



Lymphomes de l’enfant
 Représentent 10 à 15 % des cancers des enfants de moins de 15 ans

◦ Hodgkin un peu moins de 50%

◦ Lymphomes non hodgkiniens un peu plus de 50%

 L’incidence varie avec l’âge :



Classification facile !



Classification difficile ! OMS 2016 => 2024



Staging
Initial DIAG
•LH : Ann Arbor
•LNH : Murphy St Jude, IPNHLSS
Réevaluation : critères Lugano



Staging LH (Ann Arbor)

•Stade I: un seul groupe ganglionnaire 
•Stade II: plusieurs groupes 
ganglionnaires du même côté du 
diaphragme 
•Stade III: plusieurs groupes 
ganglionnaires de part et d’autre du 
diaphragme 
•Stade IV: atteinte d’un organe extra 
lymphatique 
•Stade E: atteinte extra lymphatique 
contiguë à une atteinte ganglionnaire 

•On ajoute B si signes d’évolutivité 
tumorale (perte de poids 10% fièvre 
sueurs nocturnes) b si sd inf 
(VS>30mm H1)



Staging des LNH



Lymphome de Burkitt



Quelques spécificités

 Décrit initialement par le Dr Burkitt en Afrique Equatoriale : 

lymphome de la mâchoire du petit enfant

 Lymphome à cellules B matures (présence d’Ig de surface)

 Translocations t(8;14), t(8;22) et t(2;8) impliquant 

l’oncogène c-myc et un gène d’immunoglobuline

 Souvent lié à l’EBV :

 En Afrique (lymphome de la mâchoire)

 Au Maghreb (lymphome du cavum)

 Pays industrialisés : lymphomes sporadiques



Présentations cliniques
 Présentations habituelles :

 Lymphome abdominal



Mais aussi une invagination intestinale chez le 

grand enfant





 Autres localisations 

Orl (grosse amygdale asymétrique par 

exemple)

Médiastinales

Autres (rein, ovaire…)



IRM:



TEP/TDM:



TDM pelvien



 A RETENIR : 

 développement rapide (temps de 

doublement de 24 à 48h) et 

 urgence diagnostique et thérapeutique



Diagnostic

 Clinique ++++

◦ bilan d’extension rapide 

◦ Echographie abdominale, scanner

 Prélèvement tumoral :

◦ ponction +++

 Anapath

 Cytogénétique

 Immunophénotypage

 Biologie moléculaire

◦ Biopsie à l’aiguille fine

 Eviter la chirurgie



Bilan pré-thérapeutique

 Risque de syndrome de lyse+++

 Bilan rénal

 Bilan phospho-calcique

 Pose KTC et échographie cardiaque dans la semaine

 Bilan nutritionnel

 Bilan d’extension :

 Myélogrammes (pas de BOM)

 Ponction lombaire



Traitement

 Préphase sur VVP, eval à j7 puis Polychimiothérapie

 Un groupe de risque standard : recommandations suivant 

le LMB

 Un groupe de haut risque (LDH>N, stade IV, atteinte du 

SNC ou du LCR)

=Ajout d’un anticorps monoclonal (Anti CD20) associé à la 

chimiothérapie (Rituximab)

=> InterB RituxNHL

 Si rechute : très précoce (<1an et pronostic très sombre)



Autres lymphomes B matures

 DLBCL : 30% des LNH 

 Présentation clinique hétérogène (découvert souvent sur 

biopsie pour bilan d’adénopathie, ou atteinte ORL)

 Même bilan d’extension que pour Burkitt sauf BOM bilatérale 

en plus requise

 Traitement même protocole que Burkitt : type LMB avec Ritux 

si facteur de mauvais pronostique 

 PMBL : + rare

 Présentation sur bilan d’une masse médiastinale 

symptomatique++

 Bilan idem DLBCL

 Traitement LMB modifié mais systématiquement avec Ritux car 

moins bon pronostic et maintenance en plus 



Survie Inter B Ritux NHL



Lymphomes lymphoblastiques T/B



 Classiquement masse médiastinale avec épanchement 

pleural

 Evoquée sur :

 Une dyspnée, une toux, une détresse respiratoire

 Un syndrome cave supérieur

 Une orthopnée : Risque +++ d’arrêt cardio-respiratoire

 Peut être associé à une hépato-splénomégalie, une atteinte 

neurologique

 Mais d’autres localisations sont possibles :

 Peau

 Adénopathie isolée…

Clinique T



Diagnostic T
 Clinique ++++ Bio (attention bilan du syndrome de lyse)

 Bilan d’extension rapide

◦ Radio thorax, Echographie abdominale, scanner CTAP, TEP 
souvent difficile en U

 Prélèvement tumoral :

◦ ponction +++
 Anapath

 Cytogénétique

 Immunophénotypage

 Biologie moléculaire

◦ Biopsie à l’aiguille fine

 Eviter la chirurgie









 Clinique différente :

 Signes osseux

 Localisations sous-cutanées

 Atteinte ganglionnaire 

 Atteinte gonadique … etc

Lymphome lymphoblastique B 



Bilan d’extension B ou T

 Biologie (NFS, IUC, surveillance paramètres de lyse)

 Ponction des épanchements

 2 Myélogrammes

 PL

 Scanner surtout thoracique ++

 ETT pré thérapeutique …



Traitement B ou T 

 Chimiothérapie selon le protocole de traitement des 

leucémies (CAALLF01), avant EUROLB (cf courbe survie)

 Stratification selon certains marqueurs (ex : NOTCH muté 

pour le T, meilleur pronostic)

 Evaluation en cours concernant le suivi en MDD/MRD

 Bon pronostic actuel 

avec survie > 85% à 5 ans,

mais pronostic + sombre 

si rechute



Lymphome anaplasique



Présentations 
 Adénopathies isolées, fluctuantes, 

inflammatoires, douloureuses 80%

 Signes ge ́ne ́raux 60% (fièvre, AEG)

 Signes cutane ́s 25% 

 Atteinte visce ́rale 50% 

 Atteinte osseuse 15% 

 Tumeur des tissus mous 15% 

 Atteinte medullaire 15%

 Atteinte du SNC 5% 

 SAM associé parfois



BILAN
 Diagnostic sur la biopsie 

 Plusieurs sous-types (moins bon pronostic des formes 

lymphohistiocytiques, à petites cellules, des formes CD3+)

 Présence d’une translocation (2;5) impliquant ALK

 Permet un suivi de MRD

 Biologie standard avec bilan de SAM ++

 Scanner cervico-thoraco-abdomino-pelvien 

 PET scan 

 Bilan médullaire (2 moelles et 2 BM) avec recherche de 

t(2;5) dans la moelle et le sang 

 PL (+ IRM en cas de signes neuro) 

 Dosage des anticorps anti ALK non fait en routine



Traitement

• Velbé 2ans (essai ALCL 

VLB) si bas risque 

(MDD neg CNS-)

• Selon ALCL99 sinon

Polychimiothérapie après 

une préphase

Alternant deux cures A et 

B avec du MTX  3g/m²

• Risque de 

rechutes+++ mais 

souvent très 

chimiosensibles

• Anti ALK en 

traitement dans les 

2é, 3é ligne 

+/- allogreffe ? 





Lymphome de Hodgkin



Maladie de Hodgkin classique

 2 pics de fréquence: 25 et 65 ans

 Rare chez l’enfant

 Touche surtout l’adolescent

 3 garçons pour 1 fille

 Plus fréquente chez l’immunodéprimé

 Le diagnostic repose sur l’étude histologique du ganglion 

(présence de cellules de Reed Sternberg++)



Classification de Lukes-Rye

1. Forme à prédominance lymphocytaire

2. Forme avec sclérose nodulaire

3. Forme à cellularité mixte

4. Forme à déplétion lymphocytaire

Remarque : ne pas confondre avec lymphome de Popema à part 

(traitement parfois chirurgical seul, rechutes fréquentes)



Clinique
 Adénopathies superficielles: siège cervical moyen et inférieur 

dans 80% 

 Signes respiratoires ou Rx thorax systématique

 Signes généraux dans 30%

 Fièvre 

 Amaigrissement

 Sueurs nocturnes

 Parfois prurit inexpliqué+++



Bilan d’extension 

 Biologie : VS+++ (> 30mm facteur de moins bon 

pronostic) Fibrinogène Hyper Alpha2 globuline Hyper 

leucocytose avec polynucléose Anémie Lymphopénie …

 Exploration ORL (nasofibro)

 Exploration du médiastin:

 Radio de thorax (rapport M/T)

 Scanner thoracique

 Exploration sous diaphragmatique

 Échographie abdominale  et pelvienne obligatoire

 Scanner abdominal et pelvien

 TEP (supplémente les myelo/BOM plus indiqués)

 PAS DE PL 











Classification de Ann-Arbor
 Stade I: un seul groupe ganglionnaire

 Stade II: plusieurs groupes ganglionnaires du même côté du  diaphragme

 Stade III: plusieurs groupes ganglionnaires de part et d’autre du diaphragme

 Stade IV: atteinte d’un organe extra lymphatique

 Stade E: atteinte extra lymphatique contiguë à une atteinte ganglionnaire

+ Signes d’évolutivité tumorale

 Cliniques: A (absence) ou B : Fièvre > 38° pendant 8 jours

Amaigrissement > 10%

Sueurs nocturnes mouillant le linge

 Biologiques: a (absence) ou b : VS > 30 ++



Principes thérapeutiques
 Chimiothérapie : Protocole EURONETPHLC2 

 La moins à risque de séquelles à long terme (fertilité, cardiotoxicité)

 Si réponse aux chimiothérapie insuffisante : Radiothérapie limitée aux territoires atteints si mauvaise réponse aux 

chimiothérapies initiales 



Un mot sur le Poppema
 Cellule pop corn CD20+

 Traitement selon Euronet PHLP1

 Staging initial important +++ : 
 LP0 : IA+ exérèse chair unique (stade 0 post op)
• LP1 : IA ou IIA non bulky
• LP2 : IA ou IIA BUlky et/ou VS >30mm
• LP3 : III ou IV ou signes B ou masse médiastinale en plus
• Rappel : bulky : plus de 5cm contigu ganglionnaire, B signes 
tumoraux (fièvre
plus de 38 plus d’une sem, amaigrissement 10% poids du corps)

 Bonne OS mais moins bonne EFS, Risque de transformation 
DLBCL,

Risque de rechute tardive jusqu’à 8-10ans après 





Diagnostics différentiels

 Infectieux : 

 MNI +++, Autre PolyADP virale (CMV, VIH…)

 Adénite suppurée (abcès, griffe du chat..etc)

 BK, mycobactérie…

 Maladie de système : sarcoidose

 Autre pathologie maligne : TGM, Neuroblastome … (dosage 

biologique possible : BHCG AFP catécho…)

 Autre (thymus physiologique,  kyste cervical …)



Conclusion TAKE HOME MESSAGE 
 Drapeaux rouges : IIA du grand enfant, grosse amygdale 

asymétrique, orthopnée, symptômes BK-like

 Suspicion de Burkitt = urgence diagnostique et 

thérapeutique+++

 Attention à la compression médiastinale (risque arrêt 

cardiorespiratoire) si signes respiratoire/orthopnée, ne 

pas allonger le malade (LLT++)

 Management du Syndrome de lyse initiale ++

 Jamais de cortico à l’aveugle devant découverte 

d’adénopathie

 Etre le moins invasive possible pour le diagnostic (ponction, 

aiguille fine, pas de place à la chirurgie de résection 

large) 
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