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Mr A. 77 ans

Pancytopénie fébrile

Antécédents :
- Décompensation cardiaque, dysfonction biventriculaire rythmique et ischémique
- Flutter commun
- Coronarographie : lésions tritronculaire
- Hypertension artérielle
- Dyslipidémie
- Diabète type 2
- Insuffisance rénale chronique
- Pneumopathie base droite en 2020

Clinique : 
Altération de l’état général, hyperthermie 39°5, 
Toux, dyspnée, pas d’adénopathie, pas de splénomégalie

Scanner TAP : bronchiolo-alvéolite étendue, 
pas d’adénopathie profonde, pas de splénomégalie, pas de masse tumorale 

Patient transféré en réanimation



Bilan sanguin

CRP = 321 mg/L
Hémoculture positive à Streptocoque



Frottis sanguin : 
5% de cellules lymphoïdes anormales : 
taille moyenne, rapport N/C élevé, noyau rond ou un peu irrégulier, 1 ou 2 nucléoles cerclés,
cytoplasme très basophile avec vacuoles

Myélogramme : cellules altérées, 7% de cellules lymphoïdes anormales 

Hypothèses diagnostiques : 
- Lymphome de Burkitt
- Lymphome B de haut grade
- ? « double/triple hit »



Présence d'une population homogène de lymphocytes B (restriction isotypique des chaînes 
légères d'Ig de type kappa). 
Ces cellules sont de taille moyenne en CMF, IgKappa, CD20+, CD5-, CD24+, CD10+, CD44+ 
phénotype compatible avec un diagnostic de lymphome B mature. 
Ces cellules représentent 5% de la population totale.

Immunophénotypage (moelle) :



Caryotype sur moelle
Culture non synchronisée 1h

?

?



Caryotype sur moelle
Culture non synchronisée 1h

47,Y,del(X)(p12p23),der(3)t(3;?10)(q27;q?21),+7,del(7)(q21q35),
t(8;14)(q24;q32),-10,add(11)(q24),-13,?21,+mars[6]/
46,sl,dup(1)(q12q43),-13[6]

??



Sonde IGH/MYC DF

Réarrangement IGH::MYC par t(8;14)(q24;q32)
Signal IGH surnuméraire sur marqueur

FISH



Sonde BCL6 BA

Réarrangement BCL6 : partenaire ? 

FISH



Sonde IGH/BCL2 DF

Absence de réarrangement IGH::BCL2, absence de gain BCL2

FISH

der(8)t(8;14)der(8)t(8;14)



Sonde 11q23.3 / 11q24 / CEN11

Profil de gain 11q23.3 / délétion 11q24  aberration 11q

FISH



L’anomalie 11q est le résultat d’une duplication segmentaire avec inversion

 der(11)dup(11)(q23q12)del(11)(q24q25)

Sonde CCND1 ba (11q13.3) Sonde KMT2A ba (11q23.3)

FISH



Diagnostic de lymphome B agressif avec double réarrangement MYC et BCL6
Réarrangements IGH::MYC et BCL6::?
Accompagné d’un profil d’aberration 11q : gain 11q23.3 et délétion 11q24.
Présentation clinique : extra-ganglionnaire.

Les lymphomes B de haut grade/ à grandes cellules avec réarrangement MYC/BCL2 ou MYC/BCL6 peuvent 
s’accompagner d’un profil d’aberration 11q.

Le diagnostic d’un lymphome B à grandes cellules avec aberration 11q doit nécessairement être associé à un 
profil non réarrangé pour les cibles MYC, BCL2, BCL6.
La sonde KMT2A seule ne peut être utilisée pour établir le diagnostic de lymphome B avec aberration 11q.

Intérêt d’une culture minimale (« direct ») : métaphases déjà présentes, noyaux préservés.

DIAGNOSTIC



Pathogenesis …

Dénomination

WHO 2023 (site officiel blue books)  ne constitue pas une entité
mais un sous-type de HGBL, NOS ou DLBCL, NOS (LBCL/HGBL avec réarrangements MYC et BCL6)

ICC 2022 : catégorie provisoire  HGBL avec réarrangements MYC et BCL6

Campo, Blood, 2022



Entities Karyotype
MYC 

rearrangement
BCL2 

rearrangement
BCL6

rearrangement
IRF4

rearrangement

11q23 gain/
11q24 loss d

References

BL Simple a
100%
Always IG::MYC

No No No Rare [1,67,92,98]

DLBCL, NOS Complex 8-12% 15-20% 30% Rare b Rare [1,5,71,75,100,101]

HG/DLBCL-
MYC/BCL2

Complex
100% :
60% IG::MYC
40% non-IG::MYC

100%, mostly 
IGH::BCL2

10-15% Rare c Rare
[1,2,74,96]

HG/DLBCL, NOS-
MYC/BCL6 

Complex
100%
30% BCL6::MYC

No
100%
30% BCL6::MYC

Unknown Rare [1,2,75,77,97]

HG/LBCL-11q Complex No No No No 100% d,e [92,93]

LBCL-IRF4 Unknown No No ~10% 100% c No [1,92,100,101]

Table 3: Distribution and frequency of cytogenetic abnormalities in aggressive B-cell lymphomas

(excluding primary mediastinal B-cell lymphoma).









Dénomination

WHO 2023 (site officiel blue book)  ne constitue pas une entité
Est considéré comme sous-type de HGBL, NOS ou DLBCL, NOS (DLBCL/HGBL avec réarrangements MYC et BCL6)

ICC 2022 : catégorie provisoire  HGBL avec réarrangements MYC et BCL6



Caryotype sur moelle
Culture non synchronisée 1h


