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RESUME
Le lymphome de Burkitt dans sa forme Africaine peut se manifester sous des signes d’emprunt ORL a type de tuméfac-
tion orbito-maxillo-faciale. Le diagnostic peut étre fait par les ORL a travers un faisceau de signes cliniques et une cyto-
ponction. La prise en charge se fait dans des unités d’oncologie médicale ou le bilan d’extension et le lancement de la
chimiothérapie sont des impératifs incontournables.

Actuellement cette tumeur a potentiel trés agressif répond a une poly chimiothérapie bien conduite.
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SUMMARY
Burkitt's lymphoma in its African form can be expressed with a maxillofacial swelling. The diagnosis can be made through
a set of clinical signs and a fine needle aspiration cytology. The management of this disease is well done in an oncology
department, where extension status and chemotherapy are essential requirements. This aggressive lymphoma responds

well to polychemotherapy.

Keywords: Burkitt's lymphoma, upper aerodigestive tract cancer, pediatric oncology.

INTRODUCTION
Faisant partie du groupe des LMNH, le Lymphome de
Burkitt (LB) est un lymphome malin a cellule B mature
d'aspect trés caractéristique décrit en 1958 par Denis
Burkitt a Kampala (Ouganda). Trois formes existent :
I'une est endémique (Afrique noire), liée au virus Epstein
Barr (EBV) ; l'autre est sporadique (occidentale), non liée
a I'EBV et la forme liée a I'HIV. Cette tumeur trés prolifé-
rante peut envahir la moelle osseuse, les méninges et les
séreuses. C’est le plus fréquent des lymphomes malins
de I'enfant (35 a 45% des lymphomes). Il est beaucoup
plus rare chez I'adulte (1).

Le lymphome de Burkitt au niveau de la sphére ORL
garde les caracteres communs a I'ensemble des lym-
phomes et des caracteres particuliers. Les caractéeres
communs sont la possibilité d’extension a distance, et la
réponse habituelle a la chimiothérapie. Les caracteres
particuliers liés a la localisation ORL impliquent certaines
conduites dans la recherche de I'extension initiale, dans
le traitement et dans la surveillance (2).

Actuellement un traitement adapté couplé a une sur-
veillance clinique et biologique vigilante donne au lym-
phome de Burkitt une survie globale de 90% méme a un
stade avancé (3).

Notre but a travers ces observations est de rappeler la
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clinique de cette tumeur fréquente de I’enfant en Afrique
subsaharienne et de montrer les résultats de nos proto-
coles chimiothérapiques basés sur ceux du LMB89 et sur
celui de Hesseling au Malawi avec des drogues fournies
par le Groupe Franco-Africain d’Oncologie Pédiatrique.

OBSERVATIONS
Observation N°1 :

S.C, 8 ans, éléve, quatrieme enfant d’une fratrie de 7, a
été admis en ORL le 6 novembre 2006 pour exophtalmie
gauche et tuméfaction cervico-faciale homolatérale.

A I'admission il s’agissait d’un garconnet de 8 ans pré-
sentant depuis deux mois et demi une exophtalmie non
fébrile et non axile avec un important chémosis entrainant
une occlusion palpébrale. A cette exophtalmie était asso-
ciée une infiltration des tissus mous de I'hémiface homo-
latérale. On notait en plus une poly adénopathie en sous
maxillaire et jugulodigastrique, trés dure a la palpation,
non mobilisable et sans note douloureuse.

Le reste de I'examen retrouvait un garcon amaigri pesant
dix sept kilogrammes avec une surface corporelle a 0,7
m2. L’'examen abdominale objectivait une masse de la
région épigastrique de taille 15-10 cm, non douloureuse a
la palpation, ferme, de contour régulier et a surface lisse.
Devant ce tableau, nous avons réalisé :
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- un bilan du malade avec une recherche de pathologies
infectieuses sous jacentes (tuberculose, hépatite B et
VIH) négative ;

- un bilan de la maladie comportant : une cytoponction
ganglionnaire, une ponction médullaire, la TDM cérébra-
le, la cytologie du LCR, un hémogramme, une goutte
épaisse , une Radiographie du thorax de face et une
échographie abdominale.

- Un ionogramme sanguin, la LDH, uricémie, furent réali-
ser aussi.

La radiographie du thorax mettait en évidence un élargis-
sement du médiastin supérieur gauche. L'échographie
abdominale montrait une hépato-splénomégalie homoge-
ne et des paquets dadénopathies profondes.
L'ionogramme sanguin était normal.

L’hémogramme mettait en évidence une discréte anémie
normochrome.

La lecture cytologique a retrouvé des cellules lymphoides
de taille moyenne a grande, au rapport nucléo-cytoplas-
mique et index mitotique élevés, et un cytoplasme baso-
phile renfermant des vacuoles. On notait la présence de
macrophages au sein de cette figure rappelant un ciel
étoilé du lymphome de Burkitt. Le patient a été transféré
en oncologie pédiatrique

Le patient a regu trois cures de chimiothérapie a une
semaine d’intervalle suivie de quatre cures de rattrapage
a 18 jours d’intervalles.

Le patient a regu une dose de 680 mg d’Endoxan en IVD
associé a une injection intrathecale de ledertrexate (15
mg) et de methylprednisolone (15 mg). Le patient était en
rémission partielle au bilan du J21, ce qui a motivé les
cures de rattrapage :

- 2 cures dinduction COPM (Cyclophosphamide-
Oncovin- Prednisone- Methotrexate a haute dose)

- 2 cures de consolidation CYM (Cytarabine -
Cyclophosphamide- Methotrexate a haute dose). La
rémission complete fut obtenue a la fin de la seconde
cure COPM et se poursuit.

Observation N°2 :

A.D, 6 ans, M, a été recu le 19/09/06 dans le service ORL
pour tuméfaction maxillo-cervicale gauche. L'histoire de la
maladie a retrouvé une notion d’adénopathies inguinales
apparues sept mois plutét et qui aurait disparu sous anti-
biothérapie non spécifié. Mais, un mois aprés le patient a
présenté une asthénie permanente. En plus de cette
asthénie, 'augmentation progressive de la taille de la
tumeur a motivé la demande de soins actuels.

A I'admission le patient présentait un chapelet d’adéno-
pathies maxillo-cervicale gauche, dure a la palpation
avec une peau en regard normale, non douloureuse. Le
reste de 'examen ORL a été normal.

A l'examen général, le patient était amaigri avec des
cotes saillantes. Il pesait 14 kg

(-2DS) avec une surface corporelle a 0,61 m2.La paleur
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conjonctivale était franche. L’examen cardio-pulmonaire
était normal, il n’y avait pas d’organomégalie.

Nous avons procédé a un bilan du malade : un hémo-
gramme (anémie normochrome a 8g/dl), une goutte
épaisse (positive) et une recherche de VIH et de tuber-
culose négatives.

Le bilan de la maladie a été fait : la radiographie du tho-
rax et I'’échographie abdominale n’ont révélé aucune
localisation secondaire.

La cytologie a retenu un lymphome de Burkitt et le trans-
fert sur I'unité d’oncologie pédiatrique a été fait.

Le patient a regu trois cures de chimiothérapie a une
semaine d’intervalle.

-une dose de 560 mg d’Endoxan en IVD associé a une
injection intrathecale de ledertrexate (15 mg) et de
methylprednisolone (15 mg). Le patient était en rémission
partielle au bilan du J21.

Il a présenté une aplasie médullaire profonde a la fin de
la fin de la troisieme cure. Il en est décédé a la suite des
complications infectieuses, dans un tableau de syndrome
pseudo-occlusif avec wune fievre en plateau a
38°5/10éme.

Observation N°3 :

DS, 6 ans, sexe F, a été admise en hospitalisation ORL le
5/11/07 pour masse sous orbitaire droite.

Linterrogatoire a retrouvée une notion de masse sous
orbitaire droite installée de fagon progressive depuis
quatre mois sans contexte douloureux associée a une
altération progressive de I'état général. Les antécédents
tant personnels que familiaux de la patiente ont été sans
particularité.

L’examen ORL a trouvé une masse rénitente de la région
sous orbitaire droite de la taille d’'un ceuf de poule, non
douloureuse, avec aspect d’infiltration des régions adja-
centes.

Le reste de I'examen ORL a été normal ainsi que I'exa-
men cardio-pulmonaire.

L'examen général a trouvé une patiente cachectique,
pesant 12kgs (-3 DS) pour une surface corporelle de
0,54m2. On notait une péaleur conjonctivale et une volu-
mineuse ascite. On notait une douleur du membre infe-
rieur gauche réveillée par la mobilisation.

Nous avons procédé a un bilan de la maladie et du mala-
de qui a retrouvé une discrete anémie microcytaire nor-
mochrome a 10g/dl et une goutte épaisse positive. La
TDM maxillo-faciale a mise en évidence une masse de
densité homogéne occupant la région sous orbitaire sans
lyse osseuse.

La TDM cérébrale a retrouvé un processus de la fosse
temporale droite en faveur d’un méningiome ou d’une
métastase. La radiographie du thorax de face a été nor-
male. L’échographie abdominale a retrouvé une image
orientant vers une importante coulée ganglionnaire abdo-
minale avec infiltration pancréatique et splénique et un
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épanchement liquidien intra-péritonéal pouvant faire évo-
quer soit un processus lymphomateux soit des lésions
secondaires.

La cytologie a objectivé des plages de cellules arrondies
ou ovalaires de taille moyenne avec un noyau dense
hyperchromatique, un cytoplasme peu abondant. Ces cel-
lules étaient parsemées de rares cellules macropha-
giques. L’Aspect cytologique a été tres suspect d’un lym-
phome de Burkitt.

Nous avons retenu le diagnostic de Lymphome de
Burkitt Facial et la patiente a été admise en oncologie
pédiatrique.

La patiente a regu trois cures de chimiothérapie a une
semaine d'’intervalle suivie de quatre cures de rattrapage
a 21 jours d'intervalles.

La patiente a recu une dose de 480 mg d’Endoxan en IVD
associé a une injection intrathecale de ledertrexate (15
mg) et de methylprednisolone (15 mg). Un effet objectif fut
obtenu au bilan du J21, ce qui a motivé les cures de rat-
trapage :

- 2 cures d’induction COPM (Cyclophosphamide-
Oncovin- Prednisone- Methotrexate a haute dose)

- 2 cures de consolidation CYM (Cytarabine -
Cyclophosphamide- Methotrexate a haute dose). La
rémission compléte fut obtenue a la fin de la premiére
cure COPM en fin janvier 07 et se poursuit.

DISCUSSION
La distribution anatomique varie selon I'endémicité du
lymphome. Deux de nos patients comme décrit dans le
Burkitt africain (1), ont présenté des localisations préfé-
rentielles au niveau du massif facial sous forme de volu-
mineuses tumeurs avec déformation maxillo-orbito-malai-
re. lls avaient un age moyen de 6 ans et étaient de sexe
masculin. Dans la littérature occidentale I'enfant, de sexe
masculin, vers I'dge de 3 ans est le plus souvent atteint.
Les autres localisations intéressent les organes génitaux
primaires, les reins, les poumons et le SNC.

Cependant nous sommes en accord avec les constats
africains ou il semble que I'age moyen est de 6-7 ans
(4,5,6,7).

La prédominance chez le gargon est un constat établi (8).
Il semble également dans cette forme que les localisa-
tions abdominales deviennent plus fréquentes avec I'age.
Dans une étude en Ouganda, 70% des enfants de moins
de 5 ans avaient une localisation mandibulaire, alors que
celle-ci n’était présente que dans 25% des cas apres 14
ans (9).

Dans le Burkitt non africain, la distribution anatomique est
différente. La majorité des patients présente une tumeur
abdominale. Les ganglions sont souvent atteints notam-
ment abdominaux et cervicaux. Les localisations extra-
ganglionnaires ORL se retrouvent dans 24% des cas
(Pattee, 1980) et intéressent surtout I'amygdale et le
cavum (1).
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Cependant tous les lymphomes de Burkitt africain ou non,
sont semblables sur le plan anatomo-pathologique,
immunologique et chromosomique (5).

Nous sommes en accord avec la littérature qui estime que
la variété des signes cliniques et des localisations tumo-
rales simultanées sont des caractéristiques bien spéci-
fiques de la maladie de Burkitt probablement en rapport
avec la déficience immunitaire, contrairement aux autres
cancers ou l'extension a plutdt tendance a s’échelonner
dans le temps. Le début est caractérisé par la forme
tumorale isolée ou associée a d’autres signes ou a
d’autres événements tels que des extractions dentaires
intempestives (5). Cependant comme rapporté par notre
observation N°2 il est dit (4) que l'atteinte ganglionnaire
cervicale peut, a elle seule, résumer le tableau clinique en
dehors de toute manifestation maxillo-faciale ou abdomi-
nale.

Notre diagnostic a été fondé sur I'étude des frottis des
diverses cytoponctions réalisées au sein des masses
tumorales. Dans un cas nous avons eu recours a I’histo-
logie par la lecture d’une biopsie ganglionnaire.

Ce diagnostic est basé ailleurs sur la cytologie mais aussi
sur l'histologie (4,9). La tumeur de Burkitt est un lympho-
me a cellules B mature, avec un aspect histologique
caractéristique en ciel étoilé causé par la présence de
phagocytes mdrs, grands et clairs, dans un environne-
ment de cellules lymphoides monomorphes au rapport
nucléocytoplasmique élevé et contenant des vacuoles. Le
cytoplasme est basophile avec un indice mitotique élevé.
C’est une maladie d’évolution rapide, avec un temps de
duplication estimé de 24 a 66 heures (10).

Ce diagnostic dans les centres plus équipés établi le phé-
notype et recherche un réarrangement de c-myc en cyto-
génétique ou en biologie moléculaire. Ce c-myc a été I'un
des premiers oncogéne reconnu en pathologie tumorale.
Les auteurs sont unanimes sur la grande agressivité du
LB et trouve comme essentiel de faire rapidement un
bilan d’extension a la recherche de localisations notam-
ment neuromeningée et médullaire d’ou l'intérét du myé-
logramme.

Pour nos patients nous avons réalisé un bilan de la mala-
die (échographie abdomino-pelvienne, radiographie tho-
racique, TDM maxillo-faciale et cérébrale) a la recherche
d’extension. Ce qui a permis d’isoler une extension viscé-
rale chez deux de nos patients et une suspicion de locali-
sation cérébrale associé dans un cas, lesquelles exten-
sions associées a la tumeur maxillo-faciale donne le
stade Il et IV selon la stadification clinique de Murphy
(tableau ). La prédominance du stade Il et IV de Murphy
s’expliqueraient selon la littérature par le délai tardif de
consultation.
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Stades cliniques d’extension de la maladie
de Burkitt selon la classification de Murphy (1980)

Stade1

- tumeur unique extraganglionnaire

- ou un seul territoire ganglionnaire a I’exclusion du
médiastion et de 'abdomen

Stade 2

- Tumeur unique extraganglionnaire avec extension gan-
glionnaire régionale

- Deux tumeurs extraganglionnaires avec ou sans attein-
te ganglionnaire régionale du méme c6té du diaphragme
- Tumeur primitive du tube digestif avec ou sans atteinte
des ganglions mésentériques satellites

Stade 3

- deux tumeurs extraganglionnaires de part et d’autre du
Diaphragme

- deux ou plusieurs atteintes ganglionnaires de part et
d’autre du diaphragme

- toute tumeur primitive abdominale dépassant le tube
digestif et les ganglions mésenteriques

- toute atteinte vertébrale avec ou sans autre localisation
Stade 4

- toute atteinte déja mentionnée avec envahissement du
systéme nerveux central ou atteinte de la moelle osseuse
- atteintes neuromenigées ou médullaires initiales quelles
que soient les autres localisations.

Tableau I: Stadification clinique de Murphy

Au début du traitement chimiothérapique, il est rapporté
que I'évolution peut étre marquée par la survenue de
troubles métaboliques parfois mortels constituant le syn-
drome de lyse tumorale aigue (Cohen 1980) se manifes-
tant par une hyperkaliémie, une hyperphosphoremie, une
hyper uricémie et une hypocalcémie. Le risque de surve-
nue de ce syndrome est proportionnel au volume tumoral
initial et au taux sérique de la lacticodéhydrogénase
(Arseneau, 1975).

Nous avons complété le bilan de nos malades par la créa-
tinémie et I'uricémie et un ionogramme répété en cours
de traitement pour déceler les risques sus-cités (1).

Par contre nous n’avons pas pu réaliser la sérologie EBV,
or on estime la fréquence de cette association autour de
80 a 100%.(7). L’étape finale commune de la pathogénie
du LB fait intervenir I’activation d’'un oncogéne cellulaire
cité plus haut le c-myc.

Quand a la stratégie thérapeutique comme rapportée par
la littérature (2,4, 6, 11,12) nous avons opté pour l'utilisa-
tion polychimiothérapie intensive et de durée bréve. Nous
avons pour chaque patient réalisé 3 cures initiales a une
semaine d’intervalle. La suite de la chimiothérapie était
conditionnée au bilan du J21.Une réponse insuffisante
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apres trois cures, nécessitait une chimiothérapie de rat-
trapage. Le cyclophosphamide et le methothrexate
constituaient la base de notre traitement, comme dans
d’autres associations utilisées actuellement dans le traite-
ment des lymphomes de Burkitt.

Quand aux traitements adjuvant rapporté dans la littéra-
ture (6) nous avons eu d’énormes difficultés a gérer les
aplasies médullaires consécutives a la chimiothérapie, vu
la pauvreté des familles. Les mesures d’hygiéne a type
d’isolement en chambre individuelle n’ont pu étre exécu-
tées et la disponibilité d’antifongique et de décontamina-
tion digestive a I'aide d’antibiotique n’a pas été systéma-
tique.

L’évolution dans un cas a été dramatique aboutissant
rapidement au déces. Dans les deux autres cas nous
avons été confrontés a des effets secondaires et a des
difficultés liées a I'impossibilité de suivi biologique répété
de nos patients sous chimiothérapies suite a des pro-
blémes structurelles.

Ailleurs il est rapporté que I’évolution est caractérisée par
la rapidité de la croissance tumorale parfois responsable
de complications mécaniques pouvant étre Iétales (obs-
truction des VADS, Insuffisance Rénale aigue). Les com-
plications précoces et gravissimes soulignent lintérét
d’un diagnostic et d’un traitement urgent.

A travers la littérature il est dit que la réponse immédiate
au traitement représente un facteur pronostique essentiel
: tous les patients qui ne répondent pas favorablement a
la premiére chimiothérapie décedent dans les mois qui
suivent (10% selon Ziegler, 1972) (1,13). La majorité des
patients entrent en rémission complete, mais un certain
nombre présenteront des rechutes, soit précoces (3 pre-
miers mois) caractérisées par la récidive tumorale au
niveau du site primitif et par I'envahissement du SNC de
mauvais pronostic ; soit tardives marquées par I'appari-
tion de nouvelles localisations néoplasiques sans atteinte
du SNC, de meilleur pronostic et chimiosensibles.

CONCLUSION
Le lymphome de Burkitt mérite d’étre connu d’autant que
les traitements actuels ont permis d’allonger le taux de
survie a plus de 90%. Cette pathologie dépistée t6t, per-
mettra sous nos contrées de définir le schéma thérapeu-
tique précocement. Cette démarche permetira de mettre
en marche le clan familial pour faire face au colt de la chi-
miothérapie qui reste encore hors de portée de nos
citoyens moyens.
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