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Lymphome T primitif du systeme nerveux central : caractérisation
morphologique, immunohistochimique et moléculaire d’une série multicentrique
de 29 cas
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Définition & Histologie des LPSNC

Lymphome touchant exclusivement le systeme nerveux central (SNC) au moment
de la présentation (cerveau, méninges, moelle ou ceil)

e 2-3% de toutes les tumeurs cérébrales
* 4-6% de tous les lymphomes extra-ganglionnaires

» Lymphome B diffus a grandes cellules (90-95%)

*** Lymphomes T:2 a 8,5%
** ~ 100 cas / 1 série clinique et 2 séries histo-moléculaires

 JClin Oncol. 2005,;23(10):2233-2239.
e AmJSurg Pathol. 2015,39(12):1719-1729.
* AmJSurg Pathol. 2022;46(4):486-497.

Lymphome anaplasique a grandes cellules (ALCL), et ALK-
Lymphome NK/T extra-ganglionnaire de type nasal (ENKTCL)
Lymphome T périphérique, sans autre précision (PTCL-NOS)



Objectif de I'étude

Caractérisation de ces lymphomes T primitifs du SNC sur les plans
morphologique, immunohistochimique et moléculaire



Matériel et Méthodes
Constitution de la cohorte - centralisation du matériel
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Période : 2010 - 2023

Filtres par codes ICDO-3
* Siege de lalésion : C729 (SNC)
* Code de lalésion : Tout lymphome T
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Sélection des
patients

Lymphopath
n=37

Erreur de codage
n=3

27 diagnostics confirmés
2 cas reclassés
o TLAI - PTCL-NOS
o Lymphome NK
—> PTCL-NOS
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Caractéristiques Nombre de patients Pourcentage

L. (n =29)
Caracteristiques Age (médiane) 5-79 (61)
cliniques de la Sexe
: Homme 21 72
pOpUIatlon Femme 8 28
Antécédents
Aucun 14/23 61
Maladie auto-immune 4/23 17
AVC 2/23 9
Lymphome B 1/23 4
Greffe 1/23 4
Maladie infectieuse 1/23 4
(Lyme)
Suspicion radiologique
Lymphome 3/18 17
Gliome de haut grade 9/18 50

Autres 6/18 33



I ——————————————
Diagnostic histo-moléculaire selon les classifications OMS et

ICC 2022 (n = 29)

Données Lymphopath
(J Clin Oncol. 2017;35(18):2008-2017.)

c Other PTCL Extranodal

Unclassified T-  138;6.73% NKTCL 123; 6% PTCL-NOS
551; 26.89%

NHL 84; 4.1%

EATL
77; 3.76%

ALK'ALCL _~
161; 7.86%

ALK*ALCL AITL
176; 8.59% 739; 36.07%

ATLL

ENKTCL

ALCL ALK-

PTCL-NOS

3 (10,3%)
ALCL ALK+

» Réarrangement clonal T trouvé dans 100% des cas (n =17)
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I ———————————————
Lymphome anaplasique
a grandes cellules : 7 cas

o Réarrangement DUSP22 en
FISH: 3/4

Ratio H/F : 2/2
Age médian : 64 ans
2 patients vivants a 6 et 21 mois ~ ALK-positif : 3 cas
1 patient décédé a 12 mois o RatioH/F:3/0
o Age médian: 25 ans
o Patients vivants (102 et 153 mois)

O O O O



Lymphome NK/T extra-ganglionnaire de type nasal
4 cas

O RatioH/F:3/1
O Age médian : 61 ans

O Histologie : nécrose tumorale (50%),
|ésions angiocentriques (100%)

o Déces: 100% a 10 mois



Lymphome/leucémie a cellules T de I'adulte
1 cas

Homme 71 ans
Masse frontale unique

o Histologie : plages de lymphocytes
de taille moyenne a grande

o IHC classique : CD3+, CD7-, CD4+,
CD8-, CD25+

o Sérologie HTLV-1 positive
o Bilan d'extension négatif
o Déces au bout de 62 mois
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Lymphome T périphérique, sans autre précision
17 cas
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Données de suivi (n = 24)

Traitement (n = 20) : A ce jour (médiane = 8 mois) :
* Induction : polychimiothérapie avec .
Meéthotrexate forte dose (90%)
e Consolidation ° Rechute:1
o Autogreffe : 20% e Déces: 15
o Radiothérapie cérébrale : 5%

Rémission complete : 8

Probabilité de survie
0.4
|

0.2
|

0.0

Temps (mois) 12



Discussion
Diagnostic difficile et exceptionnel

Cohorte rétrospective de 29 patients atteints de LT-PSNC sur 13 ans

Difficultés
29

: : : ——— — 120
Diagnostic exceptionnel 768 L 70

Imagerie atypique
Biopsie de petite taille

PTCL-NOS : Cellules de taille
petite a moyenne
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Discussion
Diagnostic difficile et exceptionnel

Cohorte rétrospective de 29 patients atteints de LT-PSNC sur 13 ans

Difficultés Aide au diagnostic

Diagnostic exceptionnel Densité cellulaire - Angiotropisme
Imagerie atypique Absence d'infiltrat polymorphe
Biopsie de petite taille Phénotype cytotoxique

PTCL-NOS : Cellules de taille

s Perte d'un antigene T
petite a moyenne

Clone T
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Conclusion

O Diagnostic exceptionnel
O Présentation clinigue et imagerie non évocatrices

O Lymphomes cytotoxiques :

§ ALCL
§ ENKTCL
§ PTCL-NOS

O PTCL-NOS CD30+ : cible thérapeutique potentielle

? Terrain ? Dysimmunité ? Cytotoxicité ?
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