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Résumé  
Une nouvelle entité de leucémie aiguë co-exprimant les marqueurs CD4+ CD56+, dérivée des cellules 
dendritiques plasmocytoïdes a été récemment caractérisée par le Groupe d’Etude Immunologique des 
Leucémies (GEIL). Elle est dénommée leucémie CD4+ CD56+ ou leucémie dérivée des cellules dendritiques 
plasmocytoïdes (LpDC). Nous décrivons les critères de définition de cette entité d’après les données 
issues d’une centaine de cas décrits dans la littérature. Afin de poursuivre la caractérisation de cette 
entité et devant la rareté des cas, nous avons mis en place un réseau national «leucémie pDC » afin de 
recruter de nouveaux cas et d’étudier les caractéristiques cytologiques, phénotypiques, cytogénétiques, 
anatomopathologiques et moléculaires de ces cellules. A terme, ce travail permettra peut-être de donner 
une définition plus large de l’entité LpDC et de préciser, les critères diagnostics spécifiques de cette 
leucémie, appliqués aux laboratoires d’hématologie.
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A new entity of leukemia : CD4+ CD56+ leukemia or plasmacytoïd 
dendritic cells leukemia
Summary : 
A new entity of acute leukemia co-expressing CD4+ CD56+ markers without any other lineage-specific markers 
has recently been identified as arising from lymphoid-related plasmacytoid dendritic cells (pDC). We propose to 
call this type of leukemia plasmacytoid dendritic cell leukemia (pDCL). After a review of the literature, we describe 
the biological features (morphological aspects, cytometric and molecular markers, cytogenetic abnormalities) of 
pDCL. In order to better characterize pDCL, we are organizing a French pDC leukemia network. Through this 
network, we intend to record new cases and collect data on this rare leukemia. In the long term, we should be 
able to define specific criteria for its routine diagnosis in hematological and immunological laboratories.
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I - Introduction
Depuis quelques années, plusieurs articles dans la 
littérature ont relaté des cas de leucémies aiguës 
ou de lymphomes cutanés co-exprimant les mar-

queurs CD4+ CD56+ sans marqueurs forts ou spé-
cifiques des lignées myéloïdes, lymphoïdes B, T ou 
NK (1-3). Ces pathologies ont été classées selon les 
auteurs comme : pathologie maligne histiocytaire 
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(4), lymphome cutané agranulaire CD4+ CD56+ ou 
hématodermie agranulaire CD4+ CD56+ (2, 3, 5, 6), 
leucémie/lymphome NK blastique (7-11), lympho-
mes NK (12, 13). Pendant longtemps l’origine on-
togénique des cellules n’a pas été clairement établie 
(précurseur myélomonocytaire ? précurseur mixte 
NK/myélomonocytaire ?) et a été principalement 
fondée sur la seule expression de marqueurs phé-
notypiques associés à telle ou telle lignée.
En 1999, Orfao et al ont évoqué l’origine dendri-
tique pour un cas inhabituel de lymphome (14). 
Finalement, les travaux de T. Petrella sur les lo-
calisations cutanées de ces pathologies d’une 
part et, l’étude du GEIL qui a caractérisé 23 cas 
de leucémie aiguë possédant des caractéristiques 
phénotypiques, morphologiques, cliniques et 
fonctionnelles homogènes d’autre part, ont mon-
tré que ces cellules leucémiques possédaient les 
caractéristiques des cellules dendritiques plasmo-
cytoïdes (pDC). Ainsi ces leucémies CD4+ CD56+ 
correspondraient  à la contre partie maligne des 
pDC normales (1, 15) d’où le terme leucémie aiguë 
derivée des pDC (LpDC).
La classification WHO, classe cette pathologie 
en lymphome à cellules NK blastiques (16). Un 
phénotype de « monocyte plasmocytoïde » CD4+ 
CD56+ est également évoqué dans le chapitre con-
sacré à la LMMC (16). En fait, les propositions 
actuelles de réactualisation des classifications des 
lymphomes T indiquent clairement que les lym-
phomes à cellules NK blastiques étaient mal clas-
sés et correspondent à des proliférations de cellu-
les dendritiques plasmocytoïdes (17).

II - Définition de l’entité 
L’entité LpDC a été définie par les articles prin-
ceps que nous avons cités (1-3, 15). Nous parti-
rons de ces données que nous pourrons compa-
rer aux autres cas publiés dans la littérature sur 
de plus petites séries et avec des données parfois 
parcellaires. Globalement, environ 100 cas pou-
vant se rattacher aux LpDC sont décrits dans la 
littérature (18).

1. Fréquence
Il s’agit d’une entité rare qui représente moins de 
1% des leucémies aiguës.

2. présentation clinique
La présentation clinique des cas reportés dans la 
littérature est relativement homogène. La LpDC 
est décrite chez les femmes comme chez les hom-
mes mais avec une nette prédominance masculine 
(sexe ratio : 3/1). Elle atteint préférentiellement les 
sujets âgés (67 % des patients ont plus de 50 ans ; 
moyenne : 70 ans ; (18)), mais quelques cas pédia-
triques sont décrits. 
La présentation clinique classique consiste en une 
lésion cutanée isolée au moment du diagnostic 

évoluant rapidement (en quelques mois) en loca-
lisation multiple avec essaimage sanguin, médul-
laire, ganglionnaire et extraganglionnaire (rate, 
foie, système nerveux central, amygdales, mu-
queuses, poumons, reins, muscles…). De rares cas 
présentent une localisation cutanée isolée pendant 
plus de 6 mois. L’atteinte cutanée est donc le ca-
ractère le plus constant (90 % des patients), sou-
vent le principal motif de consultation. Les lésions 
sont groupées dans un territoire ou disséminées 
sans prédilection topographique. Leur taille va de 
quelques millimètres à plus de 10 cm et elles enva-
hissent le derme sans atteinte de l’épiderme. Elles 
sont décrites comme des plaques, papules, tumé-
factions ou nodules sous cutanés, érythémateu-
ses, hyper pigmentées, purpuriques, nécrotiques, 
rouge sombre, violacés. 
L’état général des patients est en général bien con-
servé au diagnostic sans signes généraux associés. 
Par contre, l’évolution clinique est très agressive et 
rapidement fatale.

3. cytologie – cytochimie

La plupart des patients se présentent avec des cy-
topénies en relation avec l’infiltration médullaire : 
thrombopénie (78 % des cas), anémie (34 %), neu-
tropénie (34 %). L’hyperleucocytose est peu fré-
quente (13 %), mais la présence de blastes dans 
le sang est observée le plus souvent. L’infiltration 
médullaire au diagnostic est constatée dans 87 % 
des cas à des taux très variables.
La morphologie des blastes est pléomorphe : la 
taille des cellules est variable de petite à grande, 
le noyau est de forme régulière rond ou ovale. La 
chromatine est fine d’allure blastique souvent nu-
cléolée. Le cytoplasme est moyennement abon-
dant, légèrement basophile, non granuleux mais 
possède une structure hétérogène et des micro-
vacuoles en couronne («collier de perles») sous la 
membrane cytoplasmique (figure 1.C, page 54) qui 
peuvent correspondre aux vacuoles de pinocytose 
observées dans les pDC normales (19). La mem-
brane cytoplasmique présente fréquemment des 
pseudopodes. Les réactions de cytochimie (pé-
roxydases et butyrates estérases) sont négatives 
(1).
Dans l’étude du GEIL, des signes de myélodyspla-
sie sont retrouvés pour 5 patients sur 23 et con-
cernent de une à trois lignées (1). D’autres auteurs 
relatent aussi l’association de dysplasies avec les 
proliférations cutanées CD4+ CD56+ (20, 21). 

4. Histopathologie

L’analyse des lésions cutanées montre une infil-
tration dermique de cellules mononucléées sans 
angiotropisme, sans destruction des vaisseaux at-
teignant le tissu adipeux, mais épargnant toujours 
l’épiderme.
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5. immunophénotypage
5.1 - Vers l’identification de l’entité leucémie 
dérivée des cellules dendritiques plasmocy-
toïdes
L’analyse phénotypique de ces cellules montre l’ex-
pression conjointe de CD4+ et CD56+, sans mar-
queurs spécifiques d’aucune lignée : lymphoïdes 
B, T NK, myéloïdes. Il n’y a pas d’expression du 
CD34, de la Tdt (1 seul cas positif dans l’étude du 
GEIL) et de CD10.
L’expression du CD45 indique bien l’origine hémato-
poïétique de ces cellules. Son intensité est faible com-
me pour les populations blastiques immatures (22). 
Ce profil phénotypique ne correspondrait à aucun 
de ceux connus pour les lignées B, T, myéloïdes à 
quelque stade de différenciation que ce soit (18). 
Par contre, il est identique à celui des pDC norma-
les circulantes. L’expression de marqueurs spécifi-
ques des pDC normales se retrouve sur les LpDC. 
En effet, les cellules des LpDC expriment le phé-
notype : CD123+fort(récepteur à l’IL-3), HLA-DR+, 
CD45RA+, CD45R0- BDCA-2+ (« Blood dendritic 
cells antigen »), BDCA-4+, ILT-3+ (« Immunoglo-
bulin like transcrit ») (23). Dans l’étude du GEIL, 
Les LpDC expriment aussi le plus souvent CD36 
(85 %) et CD68 (92 %) (2 marqueurs associés à la 
lignée myélo-monocytaire) et certains cas expri-
ment CD2 (9 %) et CD7 (61 %) comme les pDC 
normales. Leur phénotype est donc identique à 
celui des pDC normales (tableau I), à l’exception 
de l’expression de CD56, caractéristique des LpDC 
dont l’expression sur les pDC normales n’est re-
trouvée que sur une sous fraction minoritaire (2, 
24, 25) qui représente ainsi la contrepartie nor-
male des LpDC. 
Il est aussi intéressant de noter que certains cas de 
LpDC décrits dans la littérature n’expriment pas 
le CD56 (26, 27, 28). Dans l’étude du GEIL, un cas 
n’exprime le CD56 que sur 10 % des cellules, bien 
qu’il ait été parfaitement caractérisé comme LpDC 
(15). Ainsi, il est vraisemblable que des cas de Leu-
cémies aiguës CD4+ CD56- Lin- (ou qui expriment 
certains marqueurs de lignées, mais avec un score 
EGIL inférieur à 2) puissent correspondre à des 
LpDC CD56-. Ces LA sont probablement clas-
sées actuellement comme des LA indifférenciées 
(«stem cell leukemia») (29). En effet, l’utilisation 
des marqueurs BDCA n’est le fait que de très peu 
de centres, et cela depuis très récemment, et le 
travail de Trimoreau et col (30)  montre bien la 
perte de spécificité du profil LpDC en l’absence de 
CD56. Ces cas semblent très rares et il sera inté-
ressant de les évaluer.

Patients LpDC DC d’origine 
myéloïde

DC d’origine plasmocytoïde 

Marqueurs de la lignée T

cD2 -/+ - -/+

cD3 - - -

cD4 + + +

cD7 -/+ - -/+

cD8 - - -

cD5 - - -/+

Marqueurs myélo-monocytaires

cD14 - - -

cD13 - + -

cD33 -/+ + -

cD36 + ? +

Marqueurs de la lignée Natural Killer (NK)

cD16 - -/+ -

cD56 + - -/+

cD57 - - -

Marqueurs de la lignée B

cD19 - - -

Récepteurs pour des cytokines

cD116 -/(+) + -

cD123 ++ (+) ++

Marqueurs des cellules dendritiques et molécules de co-
stimulation

cD1a - + -

cD11c - ++ -

cD83 -/+ -/+ -/+

Hla classe i + + +

Hla-Dr + + +

cD40 -/+ -/+ -/+

cD80 -/+ -/+ -/+

cD86 -/+ -/+ -/+

BDca- 2 + - +

BDca -4 + - +

BDca -3 - + -

BDca -1 - + -

Marqueurs de progéniteurs hématopoïétiques

cD38 + ? +

cD34 - - -

Marqueurs pan leucocytaires

cD45 ra + - +

cD45 ro - + -

Tableau I
Comparaison du phénotype des blastes de LpDC, des cellules dendritiques 
plasmocytoïdes et myéloïdes.
Les données sont issues de la littérature. Symboles utilisés : + positif ; ++ 
positif fort ; (+) positif faible ; - négatif ; +/- expression variable selon 
les cas.
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5.2 - Les différences phénotypiques  
retrouvées
Les différences phénotypiques retrouvées dans la 
littérature par rapport à la définition donnée (1, 
15) portent sur :
• L’expression de marqueurs myéloïdes : le CD33  
est le plus fréquemment retrouvé dans la littéra-
ture (4, 11, 20, 28, 31, 32, 33, 34, 35) de façon isolé 
le plus souvent et avec une intensité d’expression 
faible (36). L’expression de CD13 (37), CD117 
(20,28,33,38) a été décrite aussi.
• L’expression de marqueurs NK : CD94 et TIA1 a 
été retrouvée dans 2/6 cas et 4/24 cas respective-
ment (9, 10, 21, 39). Les cas décrits n’exprimaient 
pas les autres marqueurs NK, CD16 et CD57, ni la 
perforine.
• L’expression de CD34 et /ou TdT : dans 2 cas (10, 
21)

6. Etudes moléculaires
Dans tous les cas décrits dans l’étude du GEIL, les 
gènes du TCRγ et les gènes des chaînes lourdes des 
immunoglobulines (Ig-JH) étaient non réarrangés, 
en configuration germinale (15). Dans la littéra-
ture, il est retrouvé de rares cas qui possèdent un 
TCR réarrangé (37, 40, 41).
Les études menées sur les pDC normales ont per-
mis d’identifier différents transcrits associés aux 
lignées lymphoïdes comme la chaîne invariante du 
pré-récepteur T (pré-Tα), la chaîne λ-like associée 
au récepteur B (BCR), le facteur de transcription 
SpiB et granzyme B (42). Ces marqueurs ont été 
aussi retrouvés dans les LpDC (15).

7. Etudes fonctionnelles
Les pDC possèdent des propriétés fonctionnelles 
qui ont permis de les rattacher de manière indiscu-
table à la lignée dendritique, et en particulier aux 
pDC (15). En effet, en culture, en présence d’IL-3 
et de CD40L ou en présence de virus, les cellules 
leucémiques peuvent se différencier en DC matu-
res et elles sont capables d’activer des lymphocytes 
T CD4+ naïfs allogéniques. De plus, dans la plu-
part des cas, elles sécrètent de l’interféron-α après 
contact avec le virus influenzae (23). 
Par contre, en culture dans différentes conditions, 
les LpDC ne sont pas capables de se différencier en 
cellules NK, en lymphocytes B, en cellules myéloïdes  
ou en monocytes (18) et donc, seule la différencia-
tion en pDC mature a été possible confirmant leur 
affiliation à ces cellules et la dénomination LpDC.

8. Cytogénétique
Deux tiers des patients atteints de LpDC possè-
dent des anomalies cytogénétiques au diagnostic 
(43). Dans la plupart des cas, les caryotypes sont 
complexes et associent au sein du même clone une 
combinaison originale d’anomalies récurrentes 
touchant 6 régions chromosomiques : 
• anomalies du bras long du chromosome 5 avec 2 
régions cibles : 5q21 ou 5q34 (72 %) ;
• anomalies du bras court du chromosome 12 : 
12p13 (64 %) ;

• anomalies du chromosome 13 (64 %) ;
• perte du bras long du chromosome 6 ou les délé-
tions de 6q23-qter (50 %) ;
• monosomie 15p (43 %) ;
• monosomie 9 (28 %).
Ces anomalies sont retrouvées dans les patholo-
gies lymphoïdes ou myéloïdes et aucune ne peut 
être considérée comme spécifique de la LpDC, 
mais leur association au sein d’un même clone est 
particulière.

9. Statut viral
La recherche des antigènes associés à une infec-
tion par le virus d’Epstein Barr (EBV) a été réalisée 
dans la plupart des cas et retrouvée négative, sauf 
dans 2 cas (18). Ceci contraste avec l’implication 
du virus EBV dans la majorité des pathologies 
NK matures. Il n’a pas été établi de relation avec 
d’autres virus (VIH, Hépatite B, C, HHV8, HHV6, 
CMV et HTLV-1).

10. Prise en charge thérapeutique et évolu-
tion clinique
La LpDC est relativement chimiosensible puisque, 
quelque soit le type de polychimiothérapie admi-
nistrée par les différentes équipes (différents pro-
tocoles de LAL, LAM, lymphome), la rémission 
complète est facilement obtenue (plus de 2/3 des 
patients). Par contre les rechutes sont fréquentes 
et précoces (médiane 9 mois) avec des atteintes 
neuroméningées fréquentes (33 %) et seulement 
52 % des patients sont en vie à un an de suivi. La 
médiane de survie globale est de 13 mois et n’est 
pas meilleure pour les patients présentant une for-
me cutanée pure (44). 
Globalement, d’après les données de la littératu-
re, l’allogreffe de cellules hématopoïétiques est la 
seule thérapeutique curative qui a permis d’obtenir 
des rémissions à long terme (1, 9, 11-13, 45). Les 
protocoles de polychimiothérapies de type LAL 
ou LAM ainsi que l’autogreffe (44) ne permettent 
pas d’obtenir une rémission durable et une survie 
à long terme. Une prévention systématique des re-
chutes neuroméningées semble indispensable.

11. Diagnostic différentiel 
Le diagnostic différentiel de la LpDC avec diffé-
rentes hémopathies doit être évoqué, en particu-
lier pour les cas qui n’expriment pas un phénotype 
typique.
• Les lymphomes NK CD56+ (nasal ou extranasal) 
sont différenciés par la présence de grains azuro-
philes dans le cytoplasme, l’association fréquente 
avec l’infection par le virus EBV, la mise en éviden-
ce de perforine et granzyme B intra cytoplasmique 
et d’autres marqueurs NK (CD16+ CD57+ TiA1+) 
ainsi que CD2+ et CD7+. De plus, ces pathologies 
n’expriment pratiquement jamais le CD4 (16).
• Les  Leucémies  Aiguës  Myéloïdes  CD33+ qui 
expriment CD4+ et CD56+ représentent 10 à 20 % 
des LAM. Le diagnostic différentiel ne se pose pas 
pour les LAM exprimant d’autres marqueurs myé-
loïdes et des réactions cytochimiques typiques, 
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mais pour les cas de LAM très indifférenciés où 
les marqueurs myéloïdes classiques sont faible-
ment exprimés ou pour les LAM monoblastiques 
indifférenciées (estérases négatives). C’est dans ce 
type de pathologies que le profil pDC est intéres-
sant à rechercher, ainsi que les marqueurs associés 
aux pDC tels que BDCA-2 et BDCA-4.
• Les  Leucémies  aiguës  mixtes  myéloïdes/NK : 
il s’agit de leucémies myéloïdes co-exprimant les 
marqueurs CD7+ CD33+ et CD56+ qui correspon-
draient à la prolifération d’un précurseur imma-
ture ayant des potentialités myéloïdes et NK (46). 
Leur phénotype est différent de celui des pDC 
puisque, dans tous les cas décrits par Suzuki et 
al, le CD4 et le CD36 ne sont pas exprimés, alors 
que d’autres marqueurs myéloïdes le sont (CD13+ 
MPO+ CD11b+). De plus, ces cellules expriment 
CD34+. 
Pour conclure, l’entité LpDC est caractérisée sur 
des bases phénotypiques (CD4+ CD56+ CD123++ 
Lin- CD45RA+ CD45RO- HLA-DR+ BDCA-2+ 
BDCA-4+) et fonctionnelles (activation des lym-
phocytes T naïfs, sécrétion d’IFNα). L’existence 
de leucémies possédant des caractéristiques com-
munes (expression de CD56, CD4 et absence de 
marqueurs de lignées forts), mais qui présentent 
des différences par rapport à la définition de base 
(expression de marqueurs myéloïdes, absence 
d’expression de CD56,….) nécessite une nouvelle 
évaluation de ces cas par l’analyse des marqueurs 
de pDC (CD123, BDCA-2, BDCA-4) si ceux-ci 
sont validés comme spécifiques des LpDC.

III – Création d’un réseau « leucémie 
pDC »
L’observation de l’expression du marqueur myé-
loïde CD33 sur les LpDC (36) nous a conduit à 
nous interroger sur la possible expression d’autres 
marqueurs « atypiques » sur ces blastes et si cela 
était le cas, le problème du diagnostic différentiel 
des LpDC avec les autres leucémies aigues (LA). 
Nous avons mis en place un « réseau leucémie 
pDC » afin de recruter des nouveaux cas sur un 
plan national et de vérifier l’existence d’un profil 
d’expression atypique par rapport à la définition 
de base. Ce réseau regroupe des biologistes appar-
tenant aux différentes disciplines hématologiques 
(cytologie, immunophénotypage, cytogénétique, 
anatomopathologie et biologie moléculaire) qui 
s’intéressent à cette pathologie et souhaitent tra-
vailler ensemble dans le cadre d’un travail multi-
disciplinaire.
L’objectif de ce travail est de continuer la caracté-
risation de cette entité dans ces différents aspects 
biologiques. Grâce à l’étude de ces cas, nous sou-
haitons déterminer les outils permettant de faire 
le diagnostic différentiel de LpDC dans les labora-
toires d’hématologie et de répondre à la question 
souvent complexe de l’origine dendritique plasmo-
cytoïde d’une prolifération leucémique. Les outils 

que nous souhaitons développer sont la recherche 
de marqueurs membranaires (recherche de profil 
phénotypique ou de marqueurs spécifiques par 
cytométrie en flux) ou moléculaires (recherche 
de l’expression de transcrits exprimés par les pDC 
normales). 

IV - Premiers résultats - Discussion
Les premiers cas répertoriés dans le « réseau na-
tional LpDC » nous montrent qu’effectivement, 
un certain nombre de leucémies aiguës (16/24 
cas) présentant un phénotype compatible avec les 
LpDC et diagnostiquées comme telles par les bio-
logistes présentent en fait, une « atypie » au moins 
par rapport à la définition de base (1, 15). Celles-ci 
portent sur l’expression souvent isolée d’un mar-
queur non classiquement décrit dans les LpDC 
(CD22, CD10, CD20, CD33, CD65, CD117, TdT, 
CD11c, CD2) et le score EGIL (47) dans chacune 
des lignées n’est jamais supérieur à 2. Nous déplo-
rons dans ce cas l’absence de marqueurs reconnus 
comme spécifiques des LpDC. Les meilleurs can-
didats actuellement sont BDCA-2 et BDCA-4 qui 
ont été validés comme spécifiques des pDC nor-
males dans le sang et dans la moelle osseuse. Par 
contre, dans d’autres sites (ganglions (48)) et dans 
certaines conditions in vitro (49) ils ne le sont pas. 
Il paraît donc indispensable de les tester à grande 
échelle dans les LpDC et sur d’autres LAM et LAL, 
afin d’apprécier leur spécificité. Chaperot et al ont 
déjà montré l’expression de BDCA-2 dans 6 cas 
de LpDC sur 7 et une expression faible à forte de 
BDCA-4 dans tous les cas (23). Dans les LAM, nos 
premiers résultats sont encourageants, puisque 
parmi les 8 cas de LAM testés aucun n’exprime 
BDCA-2 et 4 et CD123 (un autre marqueur po-
tentiel) est exprimé faiblement. Cette étude est en 
cours dans différents laboratoires et permettra à 
terme, nous l’espérons, de déboucher sur un profil 
phénotypique spécifique des LpDC. 
D’autres points peuvent être dégagés de l’étude pré-
liminaire des cas du « réseau national LpDC » : 
• La morphologie des cellules peut prendre des as-
pects très variables en fonction des patients (figu-
re 1 page suivante) et le diagnostic de cette entité 
ne peut être exclu sur un aspect de cellules diffé-
rentes de celui qui a été décrit initialement (1).
• Il est intéressant aussi de noter la fréquence 
élevée de signes de myélodysplasie associée 
à la LpDC (figure 2 page 55). Cet aspect sera 
également étudié et il est d’autant plus intéres-
sant qu’il soulève le problème de l’origine on-
togénique des pDC qui n’est pas encore clarifié 
d’après les données de la littérature. En effet, 
les différents arguments issus des données cli-
nico-biologiques des patients atteints de LpDC, 
évoquent des points communs entre pDC et la 
lignée myéloïde. Des patients souffrant initiale-
ment de LpDC développent de véritables leucé-
mies myélomonocytaires chroniques ou des leu-
cémies aiguës myéloïdes (21, 50). Nous avons un 
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cas de ce type dans le réseau national (P Mosko-
vtchenko, Colmar). De plus, l’association systé-
matique des lymphomes T plasmocytoïdes (une 
autre pathologie qui dérive vraisemblablement 
des pDC) avec des désordres myéloïdes évoque 
que le processus malin touche un précurseur qui 
possède des potentialités myéloïdes et dendriti-
ques (51-55). Par contre, à notre connaissance, 
il n’a jamais été décrit d’évolution des LpDC ou 
des lymphomes T plasmocytoïdes en leucémie 
aiguë lymphoblastique. Les travaux intéressants 
de Herling et al (50) montrent l’expression du 
proto-oncogène TCL1 dans les néoplasies cu-
tanées CD4+ CD56+ ainsi que dans les blastes 

myélomonocytaires apparus lors de la transfor-
mation aiguë de cette pathologie. Par contre, 
TCL1 n’est que très rarement observé dans les 
LAM de novo. Des marqueurs myéloïdes com-
me le CD33 ou d’autres (CD13 et CD11c) peu-
vent aussi être exprimés sur les pDC normales 
et tumorales (au diagnostic, à la rechute ou en 
culture in vitro) (1, 4, 11, 20, 28, 31-36, 37).
Au final, malgré les nombreux travaux publiés sur les 
pDC normales, l’origine ontogénique de ces cellules 
n’est toujours pas formellement établie. Les argu-
ments évoquant l’origine lymphoïde des pDC sont 
largement décrits dans la littérature (voir ref (56)) 
et nous venons de citer des arguments rapprochant 

Figure 1
La morphologie des blastes est très variable selon les patients : cellules rondes de grande taille d’aspect blastique (M. Degenne, 
Tours) (A), petites cellules d’allure lymphocytaire (R. Garand, Nantes) (B) et cellules d’aspect plus typique, présentant des 
prolongements cytoplasmiques et des vacuoles en collier de perles (P. Lepelley, Lille) (C). Coloration May Grundwald Giemsa, 
grossissement x1000.
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les pDC des cellules myeloïdes. Les nouveaux sché-
mas de l’hématopoïèse (57-61) proposant, non plus 
une vision binaire de l’hématopoïèse (progéniteurs 
myéloïdes d’un côté et lymphoïdes de l’autre), mais 
la présence d’un ou de plusieurs progéniteurs myélo-
lymphoïdes possédant des potentialités doubles, voi-
re triples (myéloïdes, lymphoïde B,T et DC) (57, 62) 
permet de réinterpréter les données concernant les 
pDC. En effet, les pDC pourraient dériver d’un ou de 
progéniteur(s) de ce type, ce qui pourrait expliquer 
la persistance dans ces cellules de « marqueurs » des 
lignées lymphoïdes B, T ou NK, en même temps 
que des potentialités myéloïdes. L’étude étendue des 
LpDC et la comparaison avec les critères des autres 
LA devraient permettre d’apporter des éléments en 
faveur de cette nouvelle vision de l’hématopoïèse.

V – Conclusion 
En conclusion, les leucémies CD4+ CD56+ que 
nous proposons de dénommer de façon plus 
générale leucémie dérivées des cellules den-
dritiques plasmocytoïdes (LpDC) représentent 
une entité rare de leucémies aiguës qui com-
mencent à être mieux caractérisées. Leur dia-
gnostic n’est pas toujours aisé et se base sur une 
approche multidisciplinaire du fait de l’absence 
de marqueurs spécifiques validés et accessibles 
aux laboratoires de diagnostic (figure 3 page 
suivante) et ce d’autant que de nombreux cas 
présentent des « atypies » par rapport à la défi-
nition de base consensuelle.

Figure 2
Les dysmorphies sont très importantes sur les cellules de la lignée granuleuse de ce patient : présence de corps d’Auer dans 

les polynucléaires neutrophiles (B) et polynucléaires neutrophiles très dégranulés (C). Les blastes (A) ont une chromatine 
fine, nucléolée et présentent des microvacuoles sous la membrane cytoplasmique (S. Daliphard, Reims). Coloration May 

Grundwald Giemsa, grossissement x1000.
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Figure 3 
Critères diagnostiques de la LpDC (Illustration : A. Puyraimond).
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o  Je souhaite recevoir une facture acquittée.  (Facture N° ........................... du n°....................... au n° ......................... )
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À compléter et retourner à : PCI – 176, rue du Temple – 75003 Paris

Bulletin d’abonnement  (tient lieu de facture )

merCi de Compléter votre profil

L’abonnement à une publication spécialisée peut être pris en compte au titre de la formation professionnelle continue ou des frais généraux3

* Prix au numéro 12 e

o   Je préfère le couplage 1 an (7n°/ 84 e) + le Guide de la Biologie Médicale (150 e ttc) – L’édition 2006 sera fournie  
pour : FRance (dont TVA 19,60 %) étRangeR (exonéré) 
 o 160 e ttc (port inclus) o 210 e (port inclus) o Envoi par avion + 16 e

Date :  ..........................................................................................
Signature :

Secteur d’activité

 A- LABM
 B- Laboratoire hospitalier  Y- Fournisseur de réactifs,
 C- ETS   matériels ou services
 D- Enseignement  Z- Autre

Fonction

 A- Directeur de laboratoire
 B- Adjoint au directeur
 de laboratoire
 C- Assistant ou praticien
 hospitalier
 D- Enseignant
 E- Technicien  Z- Autre

Centres d’intérêts 

 A- Immunologie  C- Bactériologie
 B- Biochimie  D- Virologie
  E- Parasitologie
  F- Hématologie /hémostase
  G- Biologie moléculaire
  Z- Autre

Nb de dossiers / jour

 A- < à 30
 B- 30 à 100
 C- 100 à 200
 D- > à 200

dès septembre 2005
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