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Introduction:-

Background:  Primary  cutaneous  follicle  center  B-cell
lymphoma(PCFCL) is a low-grade lymphoma that affects adults around
the age of fifty. We report the case of an atypical presentation.

Cas Report:4 years after the complete excision of a lesion above the
left eyebrow leading to the diagnosis of a lymphocytic infiltrate in
favor of a lymphocytoma. A 55-year-old woman developed bilateral
lesions in the ears, treated surgically. One year later, two masses,
pseudo tumoral temporal and frontalappeared. After excisional biopsy
with immunohistological study and an extension assessment, the
diagnosis of PCFCL was retained and polychemotherapy of the CHOP
type was undertaken.

Discussion :The two localizations, at the level of the ear and fronto-
temporal, the antecedent of lymphocytic infiltrate, conferred to our
observation its atypical character.
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Les lymphomes B cutanés, représentent 20 & 25 % de I'ensemble des lymphomes cutanés.

lls se distinguent des lymphomes B systémiques avec localisations cutanées secondaires par leur aspectanatomo cliniques
différents et leur prise en charge spécifique.

Les lymphomes B centro folliculaires cutanés primitifs (LBCFCP) ont généralement une évolution indolente et ils sont de bon

pronostic.

La biopsie cutanée pose le diagnostic, mais la confrontationanatomo cliniquereste trés utile dans la démarche diagnostique.’

Nous rapportons l'observation d'une femme de 55 ans, atteinte d'une forme atypiquede lymphome B centro folliculaire cutané

primitif.

Observation:-

Une femme agée de 55 ans, chez qui I’interrogatoire ne trouvait pas de notion de morsure de tique, pas d’activité en zone
d’endémie borélienne et pas de notion de prise médicamenteuse, le seul antécédent qu’elle présentait était une lésion supra
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sourciliére gauche dont I’exérése compléte avec études histologiques avaient montré un infiltrat lymphocytaire dense organisé en
follicules lymphoides a centres claires et le profil immunohistochimique est en faveur d’un lymphocytome.

4 ans apres cet épisode, survenait des Iésions au niveau de I’oreille de fagconbilatérale

L’examen clinique trouvait des nodules erythémato-violacés, disposés en chapelet sur 1’hélix et le lobule des deux oreilles, de
consistance ferme, mesurant de 0,5 a 2 cm de grand axe (figure 1). Sans autres signes associés

La biopsie exérése chirurgicale avec études histologiques et un complément d’immunohistochimique montre une expression
diffuse de I'anti CD20. L'anti CD3 est également exprimé de facon moins intense. L'anti BCL2 et I'anti CD23 marquent les
centres germinatifs. Le Ki67 est d'environ 15%.

Un an plus tard, la patiente consultait pour des 1ésions d’allure tumorales, une frontale de 01 cm de diamétre et ’autre temporale
gauche de 05 cm de diametre, de consistances dures, mobiles par rapport au plan profond (Figure 2).

Le tout évoluant dans un contexte de conservation de I’état général : pas d’asthénie, pasd’amaigrissement ni sueurs nocturnes
L’examen des aires ganglionnaires ne trouvait pas d’adénopathies palpables.

Vu que le diagnostic est méconnu et les deux Iésions étaient accessibles, une biopsie exérése chirurgicale a été
réalisé, avec couverture de la perte de substance par une greffe de peau mince aprés bourgeonnement (Figure 3).

L’étude histologique montrait un épiderme atrophique, le derme sous-jacent est massivement infiltré par une
prolifération tumorale d'allure lymphoide, d'architecture vaguement nodulaire. 1l s'agit essentiellement de
centrocytes et parfois des centroblastes. Cette prolifération est séparée de I'épiderme par une grenz-zone et infiltre
I'nypoderme et le muscle en profondeur

Le profil immunohistochimique montrent un marquage positif des cellules lymphoides aux anticorps anti CD20, anti
BCL2, anti BCLS6, anti CD10, anti Ki67 et un marquage négatif au CD 3(Figure 4).

Les examens biologiques (NFS, Bilan hépatique, électrophorese des protides, LDH, Beta2 microglobuline, sérologie
de borréliose) étaient sans particularités.

L’examen tomodensitométrique thoraco-abdomino-pelvienne et la biopsie ostéo médullaire étaient normaux.
Au terme de I’ensemble des investigations le diagnostic de lymphome B centro folliculaire cutané primitif était
retenu et un traitement par trois cure de CHOP (cyclophosphamide, hydroxydaunorubicine, oncovin, prednisone)

était proposé aprés une réunion de concertation pluridisciplinaire (RCP).

L’évolution était favorable, sans signe de récidive locale ou a distance.
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Figure 1:- Nodules erythémato-violacés, disposés en chapelet sur centrofolliculaire cutané primitif
I’hélix et le lobule des deux oreilles A : oreille droite, B : oreille gauche.
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Figure 3 :

A : deux tumeurs cutanées frontale et temporale gauche en rapport avec un lymphome B centrofolliculaire cutané
primitif

B : exérese la Iésion temporale gauche avec des marges de sécurité de 1 cm

C : bourgeonnement de la perte de substance temporale gauche laissée en cicatrisation dirigée en vue d’étre greffée
secondairement

D : j 31 post couverture de la perte de substance tempor
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Figure 4:- Image microscopique montrant I'histologie avec coloration a I'hématoxyline et a I'éosine (HE) et le profil
immunohistochimique du lymphome B centro-folliculaire cutané primitif.
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(A) (HE x 200) montrant la présence de cellules tumorales lymphoides de taille moyenne a grande aux noyaux
atypiques.

Résultats d'immunohistochimie (X 200) :(B) positivité pour CD20, (C) positivité pour Bcl2, (D) positivité pour
Blc6, (E) positivité pour CD10, (F) positivité pour Ki-67 (Index de prolifération) estimé a 40%.

Discussion:-

Le lymphome B centrofolliculaire cutané primitif est I’entité la plus fréquente des lymphomes B cutanés primitifs ".
Il s'agit d'une prolifération cutanée de cellules d'origine centrofolliculaire : grands centrocytes, petits centrocytes
et/ou centroblastes.

Il se caractérise cliniquement par des lésions qui siégent préférentiellement au niveau de la téte et le tronc. Il s'agit de
papules, nodules ou plaques, rose violacé, le plus souvent arciformes, voire de tumeurs (Figure 2). Ces lésions sont
souvent uniques ou peu nombreuses, regroupées dans un méme territoire. L'age moyen au diagnostic est de 60 ans,
avec une prédominance masculine. La régression spontanée des Iésions est exceptionnelle. La dissémination
extracutanée des Iésions est rare : de 5et 10 % ".

Les principaux diagnostics différentiels sont une hyperplasie lymphocytaire bénigne et une localisation cutanée
secondaire d’un lymphome systémique ".

L'examen clinique doit évaluer la taille et le nombre des Iésions, afin d'établir le stade T du lymphome cutané. Ainsi
que la recherchedes adénopathies et des signes d’altération de 1’état général (amaigrissement, asthénie, sueurs
nocturnes) pouvant orienter vers un lymphome systémique.

Une biopsie cutanée, qui posera le diagnostic, doit étre réalisée avec si possible un fragment congelé pour réaliser
les techniques de biologie moléculaire. La confrontation anatomoclinique est primordiale pour la démarche
diagnostique.

L'étude histologique a un double intérét, d’une part elle permetde faire le diagnostic différentiel entre un lymphome
et un infiltrat réactionnel pseudo-lymphomateux, et d’autre part de distinguer un LBCFCP d'un autre lymphome B
plus agressif.

L'histologie du LBCFCP est variable, dans notre cas, il s’agit d’un infiltrat séparé de 1'épiderme par une grenz-zone, folliculaire
ou diffus, composé de petits centrocytes, grands centrocytes et centroblastes en proportions variables, associés a des
lymphocytes T réactionnels.

A l'immunophénotypage, les lymphocytes B tumoraux sontCD20+, CD79a+, BCL6+, CD10 +

A noter dans notre cas un faible marquage positif focal des cellules lymphoides aux anticorps anti BCL2, ce qui est
rarement retrouvé dans les LBCFCP

Une forte expression de ce marqueur, peut traduire, mais pas toujours, une translocation impliquant le géne BCL2 et celui des
chaines lourdes d'immunoglobulines (IGH), ce qui conduit & une surexpression du BCL2. Elle est trés fréquente dans les
lymphomes folliculaires, mais peut également étre retrouvée dans une proportion minoritaire de LBCFCP*"'

Lorsque cette anomalie moléculaire est trouvée, un bilan d'extension rigoureux doit étre réalisé, car elle ne suffit pas
a affirmer une localisation cutanée secondaire d’un lymphome B folliculaire ganglionnaire.L'hybridation in situ
fluorescente (FISH)est la meilleure technique pour chercher cette anomalie.

Le bilan d’extension doit inclure un bilan biologique comportant une numérationformule sanguine, un dosage de
LDH et béta-2-microglobuline, une électrophorese des protides sériques. Les bilans hépatique et rénal ainsi que les
sérologies virales sont plutdt effectués dans le cadre du bilan pré thérapeutique.

Une TDM thoraco-abdomino-pelvien doit étre effectuer systématiquement pour éliminer la possibilité d'une
localisation cutanée secondaire d'un lymphome systémique.
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La biopsie ostéomédullaire se discute au cas par cas, une étude ayant suggéré que l’existence d'une atteinte
Vil

médullaire isolée aggrave nettement le pronostic par rapport aux formes purement cutanées ™.

Sur le plan thérapeutique, la radiothérapie est le traitement de choix en cas de lésions uniques ou peu nombreuses.
La chirurgie peut &tre recommandée en casde Iésions bien délimitées dont la taille et le nombre sont minimes*".

Une surveillance simple peut étre proposée devant des lésions multiples, peu évolutives avec une faible masse
tumorale, avec un traitement des Iésions symptomatiques a la demande.

En cas de lésions multiples évolutives ou de forte masse tumorale, un traitement par rituximab est indiqué par voie
intraveineuse, mais les rechutes sont fréquentes ™.

Les polychimiothérapies associées au rituximab type R-CHOP (rituximab, cyclophosphamide,
hydroxydaunorubicine, oncovin, prednisone) ou R-COP (rituximab, cyclophosphamide, oncovin, prednisone) sont
réservées aux formes progressives qui échappent aux autres traitements ou aux cas avec extension extracutanée™.

L'utilisation de Il'interféron alpha ou du rituximab en intra-lésionnel a été citée dans de petites séries avec des
résultats probants *',

La stratégie thérapeutique des rechutes cutanées est souvent la méme qu'en cas de lésion initiale.

La discussion du dossier en réunion de concertation pluridisciplinaire est trés recommandée.

Conclusion:-

Les LBCFCP sont les plus fréquents des lymphomes B cutanés primitifs, dont le diagnostic nécessite une bonne
coopération entre les cliniciens et les pathologistesayant une bonne connaissance de ces tumeurset dont le traitement
sera idéalement discuté, comme pour tout lymphome cutané, dans le cadre d'une RCP spécialiséeincluant le
chirurgien plastique, radiologue,dermatologue, radiothérapeute et oncohématologue avec la collaboration du médecin
traitant du patient."
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