Lupus et Lymphome 2016


Fiche à renvoyer au Dr Alexis MATHIAN et Pr Zahir AMOURA
Alexis.mathian@aphp.fr
Et zahir.amoura@aphp.fr
Lymphome-Lupus, recueil des données

Médecin(s) référent(s) du patient pour le

suivi du lupus dans le CHU :
Critère d’inclusion :

-
Lupus systémique remplissant au moins 4 critères ACR dans l’HDM : 
oui/non 

-
Lymphome malin prouvé par une histologie : 



oui/non

Critère d’exclusion :

-
Infection par le virus de l’hépatite C avec PCR+


oui/non/non testé

-
Infection par le VIH





oui/non/non testé

Lupus systémique (suite)
□ Neurologique : oui/non, si oui préciser

Méningite aseptique : oui/non


Vascularite cérébrale : oui/non


Syndrome confusionnel aigu: oui/non


Myélopathie : oui/non


Syndrome démyélinisant : oui/non


Psychose : oui/non


Mono-neuropathie (simple ou multiple) : oui/non


Poly-neuropathie : oui/non


Anomalie des paires crâniennes : oui/non


Epilepsie : oui/non


Chorée : oui/non


Céphalées liées au lupus : oui/non

□ Atteinte musculo-squelettique : oui/non


Myosite : oui/non


Articulaire : oui/non, si oui préciser

□ Atteinte cardio-respiratoire


Myocardite : oui/non


Péricardite : oui/non


Pleurésie : oui/non


Hémorragie alvéolaire : oui/non


Pneumopathie interstitielle : oui/non

□ Atteintes gastro-interstinales


Ascite : oui/non


Entérite lupique : oui/non


Hépatite lupique : oui/non


Pancréatite lupique : oui/non
□ Nombre approximatif de poussées de lupus entre le diagnostic de lupus et le lymphome : 
□ Maladie auto-immune associée (définis selon les critères internationaux) :

□ syndrome de SHARP et autres connectivites mixtes: non / oui 

□ syndrome des antiphospholipides obstétrical (Sydney) : non / oui / homme
□ syndrome des antiphospholipides thrombotique (Sydney): non/ oui
□ syndrome de Gougerot Sjögren (Consensus Américano-Européen 2002) : non/ oui

□ BGSA : non faite/ Stade I/ Stade II / Stade III / Stade IV

□ sécheresse salivaire: non / subjective (interrogatoire) / objective (baisse du volume salivaire)

□ sécheresse oculaire : non / subjective (interrogatoire) / objective (confirmé par Cs OPH)
□ Autres antécédents médicaux notables

Si oui, préciser : 

ATCD d’infection à Hélicobacter Pilori : oui/non (si oui : méthode diagnostique                )

□ Tabac : oui (en PA :          )/non, 
□ Métier(s) :
Traitement du lupus au diagnostic du lymphome
Antipaludéens : □ Oui (Plaquenil / Nivaquine) / □ Non
Corticothérapie : □ Oui (nom              et posologie              )/ □ Non

Immunosuppresseur : □ Oui (nom              et posologie              ) / □ Non
Thalidomide : □ Oui / □ Non
Traitement historique du lupus
Antipaludéens : □ Oui (Plaquenil / Nivaquine) / □ Non
□ Date du Début


□ Si arrêt, date : 

Corticothérapie


□ Oui / □ Non

□ Date du Début :

□ Si arrêt, date : 

□ Cyclophosphamide: 
□ dose cumulée totale :



□ Date début :



□ Date fin:

□ Mycophenolate Mofetil: □ posologie en mg/j :



    □ Date début:

    


    □ Date fin:

□ Azathioprine : □ posologie en mg/j :



  □ Date début :



  □Date fin :
□ Ciclosporine/Tacrolimus: □ posologie en mg/j :

    

  
 □ Date début:

   
   

 □ Date fin:

□ Methotrexate : □ posologie en mg/s :



  □ Date début :



  □ Date fin :

□ Thalidomide : □  posologie en mg/j :



□ Date début :



□ Date fin :

□ Rituximab : □ nombre de perfusion au total :


           □ Date début :


           □ Date fin :

□ Autres : antiTNFa, belimumab, Arava….. 

□ Biologie 

Répondre par « positif » ou « négatif » ou « non fait »
au moins une fois pos. dans l’historique du lupus 
au diag. du Lymphome

□ FAN……………………………………………………………………………………………

□ AntiDNA Elisa………………………..……………………………………………………….

□ AntiDNA Farr……………………..…………………………………………………………...
□ SSA…………………………………………………………………………………………….

□ SSB…………………………..………………………………………………………………...
□ anti-Sm………………………………..……………………………………………………….

□ anti-RNP……………………………………………………………………………………….
□ Facteur Rhumatoïde..…………………….…………………………………………………….
□ Anticardiolipides IgG …………………………………………………………………………

□ Anticardiolipides IgM…………………………………………………………………………

□ AntiB2GP1 IgG………………………..………………………………………………………

□ AntiB2GP1 IgM……………………….………………………………………………………

□ Anticoagulant circulant ……………….………………………………………………………
□ Coombs direct …………………………………………………………………………………

□ Cryoglobuline…………………………...……………………………………………………..
Mettre « le chiffre » ou « non fait »
Valeur la plus basse dans l’historique du lupus au diagnostic du Lymphome

□ Plaquettes………………………………...…………………………………………………….

□ C3……………………………………..……………………………………………………….
□ C4……………………………………..……………………………………………………….
□ Lymphocytes totaux……………………..…………………………………………………….

Valeur la plus haute dans l’historique du lupus au diagnostic du Lymphome

□ Gamma globuline (EPP)………………..…………………………………………………………..
□ IgG ………………..…………………………………………………………………………………
□ IgA ………………..…………………………………………………………………………………
□ IgM ………………..………………………………………………………………………………….
□ Immunofixation……..………………………………………………………………………………..

□ LDH……..…………………………………………………..…………………………………………

□ B2 Microglobuline……..………………………………..……………………………………………

□ sérologie VIH : positive, négative, non faite


□ sérologie hépatite C : positive, négative, non faite


□ sérologie hépatite B : positive, négative, vacciné, non faite
□ Sérologie EBV :
Non faite : oui/non

Négative : oui/non

En faveur infection ancienne ou récente : 

IgG antVCA oui/non, IgG anti-EBNA oui/non, IgM anti EBNA oui/non
□ PCR EBV (au diagnostic du lymphome) :         log/ml        copie/ml       non faite
Lymphome
□ Date du diagnostique :   mois :

année : 

□ SLICC (cf annexe) au moment du diagnostic de lymphome 
□ Type de lymphome…………………………………………………………………………

Joindre le scan du Compte Rendu de la biopsie anonymisé
□ Marquage avec sonde EBER sur histologie : positif / négatif / non fait
□ Résultats Biopsie Ostéo-médullaire : envahissement/ pas d’envahissement / non fait
□ Stade I, II, III ou IV selon classification Ann Arbor (cf annexe)
□ Score pronostic (cf annexe)
□ Traitement : CHOP, RCHOP, ACVBP, ACP, ACP, COP-CVP, R-COP, DHAP, ESHAP

Autres :

□ Evolution (cf annexe) : réponse complète, réponse partielle, stable, progression/rechute, décès
Score SLICC

[image: image1.emf]Séquelles Score

Ophtalmiques Cataracte
Atteinte rétinienne ou atrophie optique
Neuropsychiatriques Psychose ou séquelles cognitives

Epilepsie avec ttt>6 mois

AVC (score a 2 si >1)

Neuropathie cranienne ou périphérique

Myélite transverse

Rénales DFG<60ml/min

Protéinurie >3g/24h

Ou IRC stade IV

Pulmonaires Hypertension pulmonaire

Fibrose pulmonaire

Shrinking lung

Fibrose pleurale

Infarctus pulmonaire

Cardio-vasculaire Cardiopathie ischémique

Syndrome coronarien aigu (score 2 si >1)

Cardiomyopathie

eme)

Valvulopathie (souffle>3/6

Péricardite/Péricardotomie

Vasculaire périphérique Claudication 26 mois

Trouble trophique mineur

Amputation (score a 2 si plusieurs sites)

Syndrome post-phlébitique

Gastro-intesinale Infarctus ou résection intestinale, splénique,
hépatique ou vésicale (score 2 si >1)

Insuffisance mésentérique

Péritonite chronique

Chirurgie gastro-oesophagienne

Musculo-squelettique Atrophie ou faiblesse musculaire

Déformations articulaires ou érosions

Ostéoporose fracturaire

Ostéonécrose aseptique

Ostéomyélite

Cutanée Alopécie cicatricielle

Autres cicatrice ou lipoatrophie

Ulcére cutané =6 mois

Insuffisance gonadotrope précoce

Diabete

Néoplasie (score 2 si >1)

Score total

« Damage » = Iésion séquellaire non réversible, non liée a une inflammation active, survenu depuis le
début du lupus, constatée par I'évaluation clinique et présents depuis au moins 6 mois, sauf
indication contraire. Coter 2, le cas échéant, uniquement si les épisodes sont survenus a au moins 6
mois d’intervalle. La méme |ésion ne peut étre cotée deux fois.





http://www.lupus-reference.info








STADIFICATION et SCORES PRONOSTICS DES LYMPHOMES

STANDARD : Classification Ann Arbor
Stade I un seul site ganglionnaire ou deux sites contiguës. 

Stade II plusieurs sites non contiguës du même côté du diaphragme (attention : le médiastin compte 1 quel que soit la taille et chaque hiles compte 1)

Stade III plusieurs sites des deux côtés du diaphragme

Stade IV atteinte viscérale étendue ou pluri-focale. 

NB : la moelle osseuse est un viscère, la rate est un ganglion sauf pour le lymphome folliculaire. 

E atteintes de contiguïté. 

A pas de signes généraux cliniques d’évolutivité. 

B présences de signes généraux cliniques d’évolutivité (fièvre, amaigrissement >10% poids du corps, sueurs nocturnes). 

a pas de signe biologique d’évolutivité. 

b présence de signes biologiques d’évolutivité (VS).

LYMPHOMES FOLLICULAIRES  (/5)
FLIPI 2 (2009) : nouvel index pronostic international des lymphomes folliculaires :

Age : > à 60 ans.

Hémoglobine : <12 g/dl.

Moelle osseuse : envahie.

Béta-2-microglobuline : > à la norme du laboratoire.

Diamètre de la plus grosse masse : > à 6 cm 

SCORE PRONOSTIC HASENCLEAVER Lymphome Hodgkinien (/7)

Albumine<40g/l

	 Âge ≥ 45 ans
	
	 

	 Sexe masculin
	 
	

	 Stade IV

GB>15 000G/l

Lymphopénie <8% ou 0 ,6G/l

Hb <10,5g/dl
	 

	


SCORE PRONOSTIC IPI Lymphome Non Hodgkinien (/5)
Age>60
Stade du LNH>II
Taux de lacticodéshydrogénase, ou LDH (mesuré dans le sang) > normale
Sièges extraganglionnaires >1
Indice fonctionnel

LYMPHOMES LYMPHO-PLASMOCYTAIRES
Index IPSS:  (/6)

Age : > 65 ans 

Beta-2-microglobuline : > 3 mg/l

Pic IgM > 70 g/l 

Cytopénies (Hb<11,5, plaquettes<100000, PNN<1500)  1, 2 ou 3
CRITERES DE REPONSE SELON international Working Group 2007

	Réponse
	Définition
	Masse Ganglionnaire
	Rate, foie
	Moëlle osseuse

	RC
	Disparition de toutes les anomalies
	(a) TEP0 positive : toutes les masses négatives quelle que soit leur taille
	Non palpable
	Absence ou disparition de l’infiltration

	RP
	Régression des lésions mesurables
	> 50% régression SPD d’un maximum de 6 cibles principales. Absence de progression des autres lésions
	> 50% de diminution de la SPD des nodules (du plus grand diamètre en cas de nodule unique)
	non significative

	
	Absence de nouvelles lésions
	(a) TEP0 positive : > 1 cibles initiales restent  positives
	Rate et foie de taille normale
	si initiale positive

	
	
	(b) TEP0 négative ou faiblement fixante : régression complète des masses en TDM
	
	

	Stable
	
	Absence de réponse complète ou partielle, sans critères de progression
	(a) TEP0 positive : TEP positive sur une ou plusieurs lésions initiales. Absence de nouvelle lésion sur TDM ou TEP
	

	
	
	
	(b) TEP0 négative ou faiblement fixante: taille des lésions initiales inchangée sur TDM
	

	Progression ou rechute
	Apparition de nouvelle lésion, ou progression  > 50% / nadir lorsqu’elle a diminué
	Apparition d’une ou plusieurs nouvelles lésions  > 1.5 cm de grand axe, ou progression > 50% de la SPD de plus d’un ganglion, ou progression > 50% du plus grand diamètre d’un ganglion > 1 cm petit axe
	Progression > 50% de la SPD de toute lésion initiale
	Nouvelle atteinteou réapparition

	
	
	Lésions toujours positives en TEP, lorsque initialement positives
	
	



TEP0: TEP initiale
TDM: tomodensitométrie
SPD: somme des produits des plus grands diamètres
RC: rémission complète
RP: réponse partielle
Nom/Prénom  (Deux 1ère initiales) : No/Pre 


Date de naissance ___/___/_______


Sexe M □	F ⁪□ 


Date de la dernière visite dans le centre :


___/___/_______








Lupus systémique





□ Date du diagnostique :   mois :		année : 


□ Manifestations cliniques présentes ou passées (au cours de l’histoire de la maladie), en lien avec le lupus


□ Constitutionnelles (en lien avec le lupus, et non avec le lymphome) : oui/non, si oui préciser


	Fièvre>37,5 indépendamment d’une infection : oui/non


	Perte de poids>5% : oui/non


	Anorexie : oui/non


	Splénomégalie, adénopathies : oui/non


Biopsie ganglionnaire montrant une histologie bénigne antérieure au diagnostic de lymphome: oui/non, si oui préciser le résultat histologique et dans l’idéal joindre une copie anonymisé du CR anapath


□ Cutanée : oui/non, si oui préciser


Eruption cutanée : Oui/non, si oui type : Aigüe, subaigüe, ou chronique


Angioedème : Oui/non


Ulcération des muqueuses : Oui/non 


Panniculite : Oui/non


Vascularite digitale [= lésions ischémique ou nodulaire] : Oui/non


Alopécie diffuse: Oui/non


Purpura : Oui/non


□ Hématologique : oui/non, si oui préciser type : 


Anémie hémolytique auto-immune (Coombs+)


PTI


□ Rénal : oui/non, si oui préciser la classe














	


















