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Résumé

Le lymphome primitif de la surrénale est une pathologie rare ou moins d’une centaine de cas seulement ont été rapportés
dans la littérature, il est souvent bilatéral et de phénotype B, le phénotype T est exceptionnel. Notre objectif, est de
rapporter, a travers une observation et une revue de la littérature, les caractéristiques épidémiologiques, anatomocliniques
et thérapeutiques de cette affection.

Observation

Le patient O.S agé de 33 ans a été exploré suite a des lombalgies intenses associées a un amaigrissement d’apparition
récente, évoluant depuis 2 mois. La tomodensitométrie abdominale avait objectivé une masse surrénalienne bilatérale de
75 x43 mm de grands axes a gauche et de 77 x 44 mm de grands axes a droite. Une surrenalectomie laparoscopique gauche
était réalisée, a droite la laparoconversion avait permis de confirmer Pinextirpabilité de la tumeur, une biopsie tumorale
avait été réalisée. Les résultats anatomopathologiques étaient en faveur d’un lymphome anaplasique bilatéral de la
surrénale de phénotype T. Les suites opératoires précoces étaient simples, le patient avait bénéficié de 5Scures de
chimiothérapie et est décédé au bout de 5 mois des suites de I’évolution de sa maladie.

Discussion

La surrénale est une localisation rare du lymphome non Hodgkinien ou environ moins de 100 cas ont été rapportés dans
la littérature, P'atteinte est le plus souvent bilatérale et le phénotype T est exceptionnel. Les facteurs etiopathogeniques ne
sont pas élucidés et il n’existe aucune spécificité clinique et iconographique. La biopsie demeure le moyen diagnostique le
plus fiable. La chirurgie n’est pas d’un grand intérét et le traitement repose essentiellement sur la chimiothérapie. Le
pronostic est sombre.

Conclusion
La rareté des lymphomes surrénaliens explique I’absence de stratégie thérapeutique consensuelle, la chirurgie d’exérése
n’est pas justifiée, seule des études multicentriques pourront aboutir 2 une démarche de prise en charge, consensuelle.

Mots cles : lymphome surrénalien, phénotype T, traitement chirurgical, chimiothérapie.

Summary

the primitive lymphoma of the adrenal gland consist on a rare pathology where less than hundred of case only were
reported in the literature, it’s often bilateral and B phenotype, the T phenotype is exceptional. Etiological factors are not
clarified and there is not clinical and radiological specificity. The histopathological results remains the most reliable mean
for diagnosis. The surgery has not a big interest and the treatment is essentially based on the chemotherapy. The forecast
is pessimistic. The following case report illustrates this rare event.

Kgywords : adrenal lymphoma, T phenotype, surgical treatment, chemotherapy.

Introduction:
Le lymphome primitif de la surrénale est une affection rare,
il est souvent bilatéral et de phénotype B, moins dune
centaine de cas seulement ont été rapportés dans la
littérature. Le phénotype T est exceptionnel et notre objectif
est de rapporter, a travers une observation et une revue de
la littérature, les

caractéristiques  épidémiologiques,

anatomocliniques et thérapeutiques de cette affection.

Observation:

11 s’agissait du patient (O.S) de sexe masculin agé de 33 ans qui
avait consulté pour des douleurs lombaires intenses,
bilatérales, d’apparition récente et évoluant depuis 2 mois, ne
cédant pas sous antalgiques usuels. Cette symptomatologie
avait évolué dans un contexte d’amaigrissement chiffré a 7 kg,
L’examen physique de tous les appareils était sans
particularités. L’échographie abdominale avait objectivé 2
masses surrénaliennes hétérogénes mesurant environ 8 x 5
cm de grands axes.
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Une exploration en endoctinologie navait objectivé aucune anomalie
dela sécrétion de la cortico et de la médullo-surrénale.

Une tomodensitométrie abdominale avec injection de produit
de contraste avait permis d’affiner les résultats de I'échographie,
en montrant une masse surrénalienne bilatérale de densité
hétérogéne, de 75 x43 mm de grands axes a gauche avec
présence d’un liseré de séparation avec les structures

anatomiques adjacentes notamment avec la veine rénale gauche,
etde 77 x 44 mm de grands axes a droite, irréguliére et semblant
infiltrer le bord droit de la veine cave inferieure (Figure 1, 2, 3).

Figure 1: TDM abdominale: Deus formations de densité tissulaire
hétérogéne aprés injection de produit de contraste,
en projection surrénalienne, droite mesurant 77x 44 mm,
et gauche de 75 x 43 mm de grands axes.

Figure 2 : TDM abdominale: Masse surrénalienne gauche, a noter le

liseré de séparation avec les structures de voisinage.

Figure 3: Image de reconstruction coronale.

Une surrenalectomie laparoscopique gauche était réalisée
(Figure 4), a droite et devant la présence d’adénopathies
profondes latéro-cave droite et le long du pédicule rénal et
devant linfiltration tumorale du bord droit de la veine
cave inferieure, la décision d’une laparoconversion avait
été prise. Une laparotomie sous-costale droite avait permis
de confirmer linextirpabilité de la tumeur du fait de
I’envahissement du bord droit et de la face postérieure de
la veine cave inférieure ainsi que du pédicule rénal droit.
Une biopsie tumorale avait été effectuée.

- d

Figure 4: Surrénale gauche.

Les résultats histopathologiques étaient en faveur d’un

lymphome anaplasique bilatéral de la surrénale, a grandes

cellules de phénotype T (Figures 5, 6, 7, 8, 9).
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Figure 5 : Prolifération diffuse de grandes cellules (HEx20).
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Figure 6: Prolifération diffuse de grandes cellules tumorales aux noyaux
irréguliers polylobés, nucléolés (HEx40)

Figure 7: Immunohistochimie : CD 3, positivité diffuse
de la population tumorale (G x 20).

Figure 8 : Marquage hétérogéne membranaire de la population
tumorale pour I'anti-corps anti CD 30 (G x40).

Figure 9 : Marquage nucléaire de plus de 70 % de la population
tumorale (Gx20).
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LLa recherche d’autres localisations était sans particularités,
en effet I'examen physique ne retrouvait pas
d’adénopathies périphériques, ni d” hépato-splénomégalie;
sur le plan paraclinique le scanner thoraco-abdomino-
pelvien ne retrouve pas d’anomalies hormis Datteinte
surrénalienne, les endoscopies avec biopsies multiples au
niveau du tractus digestif haut, rectocolique, trachéo-
bronchique et du carrefour aéro-digestif supérieur étaient
normales, la biopsie de la créte iliaque était normale.

Les suites opératoires précoces étaient simples, le patient
avait bénéficié de 5 cures de chimiothérapie type CHOP
(cyclophosphamide,  doxorubicine,  vincristine et
prédnisone), espacées de 21 jours. Le cyclophosphamide a
raison de 750 mg / mg? par cure d’un jour en intraveineux,
la doxorubicine a raison de 50 mg / m? par cure d’un jour
en intraveineux, la vinctistine a raison de 1,4 mg / mg? en
intraveineux et la prédnisone a raison de 100 mg par jour,
par cure de cing jours, par voie orale. Le patient est décédé
au bout de 5 mois des suites de I’évolution de sa maladie.

Discussion:

L’atteinte surrénalienne d’un lymphome non hodgkinien
digestif, pulmonaire, mammaire, osseux ou cutané
représente 25% selon les autopsies (1), en revanche le
lymphome surrénalien primitif unilatéral ou bilatéral est
rare et il s’agit le plus souvent du phénotype B selon la
classification REAL / OMS (REAL: Revised European-
American Lymphoma (REAL) (2), le phénotype T est
exceptionnel, en effet, une série portant sur 202 masses
surrénaliennes unilatérales ou bilatérales a révélé un cas de
lymphome surrénalien primaire soit un taux de 0,5% (3).

Le nombre total de lymphomes surrénaliens primitifs
décrits a cette date (1998) a été estimé a 65 (4) dont un cas
uniquement de type T (5). Dans un article récent datant de
2008, les auteurs ont recensé 71 cas de lymphomes
primitifs bilatéraux de la surrénale, il s’agissait presque
toujours d’un phénotype B et le type T était observé
seulement dans 2 cas incluant le cas décrit en 1998 (6).
Latteinte est bilatérale dans 80% des cas (7, 8).

Les hommes sont plus fréquemment atteints que les
femmes avec un sex ratio de 2/1 a 3/1.

L’age des patients au moment du diagnostic se situe entre
39 et 89 ans et il ne semble pas y avoir de prédisposition
ethnique. Aucune relation n’a été établit entre les facteurs
de risque d’un lymphome en général et le lymphome
primitif de la surrénale.

Etant donné le caractére « silencieux » des loges
surrénaliennes, les masses se développant dans cette
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région peuvent atteindre des volumes importants avant de
donner des symptomes locaux, ce qui explique le caractére
fortuit et tardif de leur découverte dans bien des cas,
ailleurs la symptomatologie peut étre en rapport avec le
lymphome lui-méme, une insuffisance surrénalienne
aigué (9, 10, 11) voire un purpura
thrombopénique idiopathique (12, 13). L’'imagerie basée

fruste ou

sur ’échographie, le scanner et 'imagerie par résonnance
magnétique (IRM) permet d’objectiver une masse
surrénalienne bilatérale sans arguments formels du
caractére bénin ou malin et de la nature lymphomateuse
(14,15). Le TEP scanner (tomographie par émissions de
positrons) représente une alternative pour le diagnostic
différentiel entre une lésion bénigne et maligne de la
surrénale, son apport dans le diagnostic de la nature
histologique n’est pas bien évalué (16). Le diagnostic
définitif repose sur les données anatomopathologiques
dont les prélévements sont effectués par voie chirurgicale
ou par ponction a I'aiguille fine guidée par échographie ou
par scanner aprés avoir éliminé un phéochromocytome ou
un trouble de la coagulation (17).

Pour retenir le caractére primitif du lymphome, un bilan
soigneux doit étre réalisé et il ne doit montrer aucune autre
localisation, bilan  est (recherche
d’adénopathies et d’hépato-splénomégalie) et paraclinique
(scanner thoraco-abdomino-pelvien, endoscopie
digestive, trachéo-bronchique et du carrefour aéro-digestif
supérieur avec biopsies multiples ainsi qu’une biopsie

ce clinique

osseuse).

Le traitement repose sur la chimiothérapie du fait du caractére
agressif de la maladie, faisant appel a une polychimiothérapie
type CHOP ou MACOP-B (7, 13), la chirurgie seule ou
associée a une radiothérapie ou a une chimiothérapie ne semble
apporter que rarement un bénéfice (18).

Pronostic:

Le pronostic est sombre, certains auteurs ont décrit une
survie entre 10 jours et 11 mois (19), quelques cas de
longues survies entre 4 et 8 ans ont été décrits dans la
littérature (20).

Conclusion:

Le lymphome primitif bilatéral de la surrénale, le plus
souvent de phénotype B, est rare, celui de phénotype T est
exceptionnel. Il faut y penser devant une masse
surrénalienne bilatérale et en Dabsence d’autres
localisations. Cette rareté explique I'absence de stratégie
thérapeutique, le traitement est basé essentiellement sur la
chimiothérapie et la resection chirurgicale n’est pas
justifiée. Le pronostic est mauvais.
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