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Prolymphocytes

Leucémie 
prolymphocytaire B 
(LPL-B) 
Taux >55%
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Progression (>15%)
CD5+
Matutes 4-5

LZM
Progression
t(2;7) IGK::CDK6

Syndromes lymphoprolifératifs B avec prolymphocytes
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Lymphomes spléniques inclassables
SDRPL/HCLv



Alaggio et al., Leukemia, OMS 2022

CD5+

CD5-
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LPL-B : une entité débattue



99 cas proposés
Triple/quadruple relecture cytologique : L Baseggio (Lyon), K Maloum (Paris), C Settegrana (Paris), JF Lesesve (Nancy)

LPL-B de novo
n=42

3 LPL-B secondaires

6 LCM prolymphocytaires
t(11;14)+

SLPB 
Prolymphocytes >30% 

n=27

SLPB avec taux de prolymphocytes >30% par 
au moins 2 experts

Au diagnostic : 25
Au cours du suivi : 2

Taux de prolymphocytes avec morphologie 
typique >55% des lymphocytes totaux

Au diagnostic
Unanimité des 3 ou 4 experts

PL<10%, n=14

Taux de PL discordant, n=4

Données clinico-bio 
manquantes, n=3

Etude « Caractérisation génomique des LPL-B »

Multicentrique, rétrospective

34 premiers cas inclus :

48 exclus
Sans t(11;14)
Sans notion d’hémopathie B antérieure



Objectifs 

Immunophénotypage
Cytogénétique (Caryotype/FISH)

Séquençage IGHV (n=47)
Mutations géniques (26 exomes et 19 panels 129 gènes)

Evolution clinique

Paramètres distinctifs ? 

1) LPL-B CD5+ vs. CD5-

2) LPL-B vs. autres SLPB avec prolymphocytes

LPL-B de novo
n=42

SLPB 
Prolymphocytes >30% 

n=27



LPL-B (n=42 ) SLPB/PL (n=27)

Age 72 (45 - 87) 75 (51-90)

H/F 26/16 (1.6) 17/10 (1.7)

Splénomégalie 24/40 (60%) 12/24 (50%)

Adénopathie 11/40  (27.5%) 5/25 (20%)

Lymphocytose 25.5 (4.6 - 459) 17.4 (2.4 - 232)

% prolymphocytes* (médiane, range) 80% [61-100] 42% [30-85]

CD5+ 24/42 (57%) 13/27 (48%)

Score de Matutes <3 35/40 (87.5%) 25/27 (92%)

* Moyenne des 3 ou 4 relecteurs

Caractéristiques des patients 
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Profil cytogénétique et moléculaire similaire, avec majoritairement un statut IGHV muté

Caractéristiques cytogénétiques et moléculaires : LPL-B CD5- vs. CD5+ 

CD5- (n=18)
CD5+ (n=24)



Années

LPL-B CD5-, n=18

LPL-B CD5+, n=24

P=NSMédianes : CD5- : 8 ans [3.4-12.6]

CD5+:  5 ans [3.8-6.2]

Survie globale : LPL-B CD5+ vs. CD5-
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LPL-B : fréquence plus élevée de t(MYC) et de mutation MYC

SLPB/PL : fréquence plus élevée d’anomalies TP53 et de gain MYC

Caractéristiques cytogénétiques et moléculaires : LPL-B vs. SLPB/PL 
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Survie globale : LPL-B vs SLPB/PL

Années

P=NS

LPL-B, n=42

SLPB/PL, n=26

Médianes : LPL-B      : 5 ans [1.5-8.4]

SLPB/PL : 7 ans [4,2-9,7]



▪ Anapath : n=7 (5 BOM, 1 rate, 1 ganglion)

• 5 : LZM

• 2 : SLPB inclassable

▪ Immunophénotypage

• 20 LZM-like : CD5+/-, CD23+/-, CD20 fort, CD200+, CD180+

• 4 LLC-like : CD5+, CD23+, CD20 faible, CD43+ (score Matutes <3)

• 3 LCM-like : CD5+, CD23-, CD20 fort, CD200-, CD180-, CD38+/-

▪ Anomalies cytogénétiques et moléculaires associées au LZM splénique : peu représentées

• Del(7q) : 4/24

• Trisomie 3 : 4/24; trisomie 18 : 3/24

• Mutations NOTCH2/KLF2 : 0/16

Quels diagnostics pour les 27 SLPB/PL ?



Conclusions

1) LPL-B CD5+ vs. CD5-

Profil cytogénétique et moléculaire similaire
- Réarrangements MYC (62%)
- Mutations MYC (26%)
- Statut IGHV muté (78%)

→ LPL-B CD5+ ≠ LLC en progression

LLC agressives
Réarrangements/mutations MYC <5%
Statut IGHV non muté +++

2) LPL-B vs. autres SLPB avec prolymphocytes

Profil cytogénétique et moléculaire différent

→ Plaide pour une séparation LPL-B/autres SLPB 

avec prolymphocytes

→ Seuil de PL à 55% pertinent 

SLPB/PL
- Réarrangements MYC <20 %
- Caryotype complexe
- Gain MYC : 45%
- Anomalies TP53 : 75%

LZM en progression 
Autres ? Leucémies/lymphomes B spléniques avec nucléole 

proéminant (SLBPN) ?

Haberl et al., Cancer Genetics, 2016
Li et al., Modern Pathology, 2016
Chapiro et al., unpublished

LPL-B CD5+/CD5- : une entité à part entière 
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