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INRODUCTION :

Le lymphome a cellules du manteau (LCM) est une hémopathie maligne rare qui debute généralement par une atteinte ganglionnaire.
Cependant, il peut se manifester d'emblée par des localisations extra-ganglionnaires variées, telles que la moelle osseuse, le tube digestif, les

voies aériennes supérieures, la peau ou le systeme nerveux central (SNC).

OBJECTIF:

Rapporter trois cas cliniqgues de LCM avec une présentation initiale extra-ganglionnaire afin de souligner I'hétérogénéité de la maladie et les

défis diagnostiques
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MATERIEL ET METHODES:

Cas cliniquel (Atteinte digestive):

Le patient Z.I agé de 66 ans, aux ATCD personnel d’une maladie
hémorroidaire, et des ATCD familiaux d’un pére décédé suite a une
néoplasie thyroidienne, il présente depuis 10 mois des épisodes de
rectorragies a répétition mis sous traitement on ambulatoire mais sans
amelioration. L'examen clinique retrouve un EGC des douleurs
abdominales et notion des rectorragies a répétition sans syndrome
tumorale périphérique ni signes généraux. Le biologique était sans
particularité. Une colonoscopie a révélé la présence des formations
polypoides dont la biopsie a confirmé un LCM de forme classique.

Le bilan d'extension comporte une TDM thoraco-abdomino-pélvienne
qui montre la présence des formations polypodies colorectale et des
ADP coliques, la PBO, la nasofibroscopie, et la fibroscopie
eosogastrodudénale revenant sans particularités permettant de classer
la maladie en stade Il E et un score de MIPI: 2. Le patient a recu 6
cures de protocole R-VCAP, apres lesquelles il a présenté une toxicité
neurologique de grade 3-4. L’évaluation de fin du traitement a
objectivé une rémission compléte qui se maintient depuis 77 mois. A
noter que le patient n’a pas recu le traitement d’entretien.

Cas clinique 2 (Atteinte oto-rhino-laryngologique):

Le patient M. T agé de 59 ans, aux ATCD de diabete type 1l sous TRT,
se plaigne depuis 3 mois pour une obstruction nasale et
bourdonnement d’oreille traitée on ambulatoire sans réponse. A
I’examen clinique, il a un PS: 1, des signes généraux positifs, une
hypertrophie amygdalienne bilatérale, une masse du voile du palais et
une obstruction nasale. Les données de I’hémogrammes sont correctes
et le reste du bilan biochimique est sans anomalie. Sur le plan
radiologique, la naso-fibroscopie montre une tumeur cavaire
bourgeonnante, dont la biopsie et I’étude anatomopathologique est
faveur d’un MCL forme classique. Le bilan d’extension est complété
par une FOGD qui objective une gastrite complétée par une biopsie
gastrique , elle aussi conclue a la présence d’un MCL de forme
classique . La PBO et la ponction lombaire sont normales. Apres ce
bilan la maladie est classée stade IVE avec un MIPI:1. Le patient est
traité par I’alternance RCHOP/RDHAP, au total de 8 cures sont regues
avec bonne tolérance permettant I’obtention d’une RC, le traitement
par Rituximab est compléter jusqu’au 11 cures ou il a rechuté apres
40 mois de remission. Une reprise du protocole initial
RCHOP/RDHAP, dont il a regu 2 cures, puis apparition des troubles
neurologiques type paraplégie, dont I’évolution conduit au deces du
patient est décédé par syndrome de Guillin Bare.

CONLUSION:

Cas clinique 3 (Atteinte amygdalienne isolée):

Monsieur A.L., 74 ans, hypertendu, a ete traité on ambulatoire
pendant 2 mois pour une angine sans succes. L'examen ORL a
révelé une hypertrophie amygdalienne. La biopsie a confirmé un
LCM de forme classique. Le bilan d'extension (FOGD, TDM
TAP, PBO) était negatif, classant la maladie en stade | E avec un
score pronostique MIPI: 4. Le patient a recu 6 cures de R-
Benda, permettant I’obtention d’une RC, mais avant de débuter
le traitement de maintenance vers le 3 mois, le patient a
développé un syndrome infectieux a point de départ pulmonaire
nécessitant I’hospitalisation d’environ un moins. Mais,
malheureusement I’évolution était défavorable et il est décedé
suite a cette complication .

DISCUSSION:

> La présentation clinique de lymphome a cellule du manteaux
est hétérogene.

> Les localisations extra ganglionnaires peuvent étre des signes
de révélation de la maladie , et sont fréquemment observées
dans les formes disséminées et métastatique.

> Plusieurs séries rapporte que 30 % des MCL ont une
implication gastro-intestinale detectable.

> Elles pouvant s’intégrer dans le cadre d’une polypose
lymphomateuse multiple ou des lésions polyploides
segmentaires.

> Les localisation ORL/ cavitaires sont moins fréquentes, elles
existent mais sont considerées rares et parfois diagnostiquees
tardivement car les symptomes sont non speécifiques

» Le MCL peut étre mimique ( polype, tumeur cavaire,
hypertrophie amygdalienne), le diagnostique histologique et
IHC ( Cycline D1, SOX11) est essentiel.

> Les choix thérapeutiques: Cas 1 (R-VCAP) : Le VR-CAP a
montré une efficacité supérieure au R-CHOP (essai LY M-
3002), mais au prix d’une toxicité accrue, notamment
neurologique. Le patient a obtenu une RC prolongée malgré
I’absence de traitement de maintenance par rituximab

» Cas 2 (R-CHOP/R-DHAP + maintenance) : Les protocoles
alternés avec consolidation et entretien rituximab ont démontré
une amelioration du PFS, ce qui explique la RC durable avant
la rechute.

» Cas 3 (R-Bendamustine) : Ce schema est recommandé chez
les patients agés, avec bonne efficacité, mais un risque
infectieux important, ce qui a été observé.

» Les inhibiteurs de BTK (ibrutinib) sont devenus une option
majeure en rechute, bien que les réponses restent souvent
temporaires. D’autres associations (ibrutinib + venetoclax)
sont en cours d’évaluation.

Le lymphome a cellules du manteau (LCM) est une maladie rare caractérisée par une présentation clinique et anatomopathologique
hétérogene. Son diagnostic nécessite une approche multidisciplinaire, car les atteintes extra-ganglionnaires sont fréquentes et variées. Pour
cette raison, un bilan d'extension complet est indispensable avant de commencer tout traitement. Ce bilan inclut la recherche d'adénopathies
périphériques, un examen ORL spécialisé, une endoscopie digestive haute (FOGD) et basse (coloscopie), une vidéocapsule de I'intestin
gréle si possible, une tomodensitométrie thoraco-abdominale pelvienne, une ponction-biopsie ostéomedullaire et une ponction lombaire.

Le long délai entre les premiers symptomes et le diagnostic (10 mois pour le cas 1), montre que ces localisations atypiques peuvent retarder
le diagnostic et doit inciter les cliniciens a 'y penser plus tot.
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