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Introduction

Le lymphome hodgkinien (LH) est une hemopathie maligne caracterisee par la presence de cellules de Reed-Sternberg dans
un contexte inflammatoire. Si la majorite des cas sont sporadiques , des forms familiales ont ete rapporteées , suggérant une
predisposition genetique et/ ou des facteurs environnementaux partages . Ces forms rares (<5 % des cas) , soulevent des

enjeux diagnostiques , pronostiques et de dépistage familial .

Matériel et Méthodes

Etude multicentrique, rétrospective descriptive menée sur 5 ans (2019—2024) au niveau des services
d’hematologie (HCA et HMRUC). Population : patients atteints de LH avec au moins un apparenté (ler ou 2eme
degré) attaint , pris en charge dans les deux centres. Les données recueillies incluaient : age au diagnostic, sexe,
lien de parenté, type histologique, stade Ann Arbor, traitement, réponse, suivi et survie globale.

Résultats :

Nombre total de cas : 163, dont 3,68 % de formes familiales. La population était composée de 61,3 % d’hommes
et 38,7 % de femmes, avec un age médian au diagnostic de 30 ans. Les formes histologigues prédominantes
étaient : type 2 (83,8 %) , type 3 (13,1 %) , formes riches en lymphocytes (2,5 %) et déplétion lymphocytaire ( 0,6
%) . Les stades au diagnostic etaient : 1 (14,1 %), Il (32,1 %), Ill (10,3 %) et IV (43,6 %) . La survie globale a 5
ans était estimée a 92,5 % .

Discussion :

_es formes familiales de lymphome hodgkinien (LH) demeurent rares , représentant moins de 5 % des cas dans
a plupart des séries , ce qui est concordant avec nos resultats (3,68 %). Toutefois , leur étude offre une occasion
unique d'explorer les interactions complexes entre facteurs génetiques et environnementaux dans la
lymphomagenese.

Sur le plan epidémiologique, plusieurs études (Mack et al., 1995 ; Goldin et al., 2009) ont montré une incidence
plus élevee du LH chez les apparentés au premier degre des patients atteints, suggerant une predisposition
familiale . La concordance observée chez les jumeaux monozygotes (Mack et al., 1995) renforce I'hypothese
d'un déterminisme généetique partiel. Dans notre serie , les cas familiaux concernaient le plus souvent des fratries
ou des parents-enfants , rejoignant les observations de la littérature .

Sur le plan clinique, les formes familiales semblent survenir a un age plus jeune, souvent avant 30 ans, ce gque
nous confirmons avec un age médian de 30 ans. Ce rajeunissement pourrait étre lié a une susceptibilite
genétique favorisant une reponse immunitaire anormale a certains agents infectieux, notamment le virus
d'Epstein-Barr (EBV), dont le r6le dans la lymphomagenese hodgkinienne est bien documenté.

Concernant le profil histologique, notre étude retrouve une nette prédominance du type 2 (scléronodulaire)
représentant 83,8 % des cas, ce qui concorde avec les grandes séries européennes et nord-americaines ou ce
sous-type represente entre 60 et 80 % des formes familiales. Certains auteurs suggerent gue la distribution
histologique des formes familiales pourrait étre influencee par les haplotypes HLA, notamment HLA-A1, B8 et
DR3, souvent associes a la forme scléronodulaire.

Sur le plan pronostique, la survie globale a 5 ans de 92,5 % observée dans notre cohorte reste favorable,
comparable a celle rapportée dans les formes sporadiques. Cependant, certains travaux (Diepstra et al., 2007)
ont souligné le rbéle pronostique de I'expression de HLA de classe |l sur les cellules de Reed-Sternberg, suggeérant
gue des caractéristigues immunogeénétiques propres pourraient influencer la reponse thérapeutique.

Enfin, les facteurs environnementaux partages , tels que I'exposition précoce a des agents infectieux, des
habitudes de vie communes ou le statut socio-économique familial pourraient agir comme cofacteurs favorisant la
survenue de la maladie chez des sujets génétiguement prédisposeés.
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Parametre Notre série Mack et al. Goldin et al. Diepstra et al.
(1995) (2009) (2007)

Age médian 30 25 28 32
(ans)
Sexe ratio 1,6 1,3 1,4 1,2
(H/F)
Formes 3,7 3,5 4,2 3,0
familiales (%)
Stades avancés 54 50 48 52
(111-1V) (%)
Survie globale 92,5 90 88 91

a 5 ans (%)

Conclusion

Les formes familiales du lymphome hodgkinien, bien que rares,
confirment 'implication de facteurs genetiques dans la genese de la
maladie.

Elles se distinguent par un age plus jeune au diagnostic et une
predominance du type scléronodulaire.

Leur identification préecoce, associée a un suivi familial adapté, pourrait
améliorer la prise en charge et la compréhension des mécanismes
étiopathogéniques du LH.
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