Lymphomes cutanés



Les types

* Lymphomes B
* Lymphomes T
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Lymphomes B (20 a 25 %)

Rl
Lymphome B centrofolliculaire du cuir chevelu. Lymphome B a grandes cellules Bcl-2 négatif.



Lymphome B a grandes cellules type
« jambe »,

Confirmation de la nature B-cellulaire
de l'infiltrat par le marquage CD20, par-
fois présence de lymphocytes T revéles
par le CD3, constituant la population
réactionnelle ; nature monotypique des
cellules B confirmée par I'étude des
immunoglobulines cytoplasmiques et de
surface.

Différents immunomarquages aident a
une meilleure caractérisation du sous-
type et au diagnostic différentiel avec un
pseudo-lymphome B: Bel-2, Bel-6, CD10,
MUMI1, FOXP1, Jun-B, CD5, cycline D1.
Par exemple, les lymphomes B centrofol-
liculaires sont negatifs pour le Bcl-2 et le
MUMI1, tandis que les lymphomes B diffus
a grandes cellules type « jambe » sont
positifs pour ces deux marqueurs. Cela
permet donc de différencier, outre la
morphologie des cellules, un lymphome B
centrofolliculaire a agencement diffus
dun lymphome B diffus a grandes cellules
type « Jambe ¥



TABLEAU 1

Type
de lymphome B

Extension

Solitaire/localisé

Multifocal

Solitaire/localisé

Multifocal

Solitaire/localise

Multifocal

Traitement des lymphomes cutanés B

Traitement de premiére
intention

Radiothérapie

Exérése

Antibiotiques (si arguments

pour borréliose)

Abstention
Radiothérapie
Chlorambucil
Rituximab [V
Antibiotiques (si arguments
pour borréliose)
Radiothérapie
Exérése

Abstention
Radiothérapie
Rituximab [V
Chimiothérapie

+ rituximab R-CHOP
=+ radiothérapie

R-CHOP

Alternatives

Interféron intralésionnel
Rituximah intralésionnel®
Corticoides intralésionnels

Inferferon intralésionnel
Rituximab intralésionnel
Corticoides locaux
ou intralésionnels

Interféron intralésionnel
Rituximah intralésionnel

Chimiotherapie CVP
ou CHOP + rituximab
(R-CVP/CHOP)

Radiothérapie
Rituximah IV seul

Rituximab IV

D’aprés la réf. 2. CVP: cyclophosphamide + vincristine + prednisone ; CGHOP: cyclophosphamide
+ adriamycine + vincristine + prednisone ; IV: par voie intraveineuse.
*10 a 30 mg par Iésion 3 fois par semaine pendant 2 a 6 semaines (réf. 16).



Lymphomes T (75 a 80 %)

TABLEAU 2

Type histologique

Pronostic

Bon

Bon

Bon
Bon

Intermédiaire

Bon

Bon
Bon
Matvais
Mauvais
Mauvais
Mauvais

Bon

Fréquence (% des
lymphomes cutanés T)

44
4

<1

12

<1

<1

Survie & 5 ans (%)

88
80

100
100
24

95

100
82
Pas de données
16
18
Médiane survie 15 mois

75



Mycosts fongoide

Mycosis fongoide en plagues non infiltrées. Mycosis fongoide tumoral.



Syndrome de Sézary

Mycosis fongoide hypopigmenté.
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Syndrome de Sézary.

Le syndrome de Sézary, beaucoup plus
rare (8 % des lymphomes cutanés), de
nettement moins bon pronostic que le
mycosis fongoide, est défini clinique-
ment par une erythrodermie prurigi-
neuse (fig. 7) associee a une kératoder-
mie palmoplantaire et a une alopécie, et
biologiquement par la circulation leuce-
mique de plus de 1000 cellules de
Sezary/mm® ou 'association d'un clone T
majoritaire dans le sang et d'une hyper-
Iymphocytose. La recherche de cellules
de Séezary peut se faire soit par méthode
cytologique (cellules Iymphoides a noyau
cerebriforme), soit par immunophénoty-
page (cellules CD44+ CD7-). L'histologie
est la meme que celle du mycosis fon-
goide, meme si l'infiltrat est souvent
moins dense et un peu moins epidermo-
trope.



[’homme rouge (érythrodermie): AA

Principales causes des érythrodermies

Dermatoses érythrodermiques
B eczéma

F psoriasis

B dermite séborrhéique

Toxidermies

Hémopathies
B lymphomes cutanés T épidermotropes

Erythrodermies infectieuses
E mycosique

¥ infection par le VIH

I gale

Erythrodermie de cause indéterminée

[T Erythrodermie.
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TABLEAU 3

Localisation Stade

D'aprés la réf. 10. SC: surface corporelle.

Extension
Lesions infiltrées ou non << 10 % SC
Lesions infiltrées ou non = 10 % SC
1 0u + tumeurs
Erytheme couvrant = 80 % SC
Pas de ganglion palpable cliniquement
Ganglion palpable; histologie = dermopathique
Clone négatif
Clone positif
Histologie = infiltration par cellules de mycosis fongoide
mais architecture ganglionnaire préservée
Clone négatif
Clone positif
Effacement de I"architecture ganglionnaire, clone + ou —
Ganglion palpable mais non biopsié
Pas d'atteinte viscérale
Afteinte viscérale (confirmation histologique nécessaire)
= 5 % de cellules de Sezary
Clone négatif
Clone positif
= 5 % de cellules de Sézary mais < 1000/mm?
Clone négatif
Clone positif
= 1000 cellules de Sézary/mm? avec clone +
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En gras, I'élément Important déterminant le stade. D'aprés la réf. 10.



Autres lymphomes cutanés T

Papulose lymphomatoide.



Traitement

Mycosis fongoide stade T1-2 NO-1

* Corticoides locaux si quelques plagues seulement
* Caryolysine locale

o Sj échec ou allergie: BCNU

* Photothérapie (PUVA ou UVBTLO1)

= Si échappement & ces traitements : inferféron alpha, MTX faible dose, bexaroténe®, électronthérapie
+ Carylolysine

Mycosis fongoide stacde T3 NO-1

* |nterféron alpha: 3 4 6 millions d’unités 3 fois par semaine; risque de syndrome pseudo-grippal,
d'asthénie, de cytopénie

o MTX faibles doses: 15 4 30 mg/semaine

* Boxaroténe (Targreting: 150 & 300 mg/m&/; risgue d'élévation importante des lipides
et d'hypothyroidie

+ Traitement local:

* Radigthérapie

* Caryolysine ou BCNU sur plaques
¢ PU\VAthérapie

= Si échappement ou non réponse : doxorubicine liposomale (Caelyx), polychimiothérapie, gemcitabine,
alemtuzumab (MabCampath, anticorps monoclonal anti-CD52, risque infectieux important)



Mycosis fongoide stade T2-3 ganglion envahi
* |nterféron alpha
o MTX faibles doses
* Beyaroténe
 Doxorubicine liposomale
* Polychimiothérapie (ex: CHOP), gemcitabine **

+ Traitement local (cf. ci-dessus)

Mpycosis fongoide érythrodermique ou syndrome de Sézary
* |nterféron alpha
o MTX faibles doses
* Bexaroténe
* Photochimiothérapie extracorporelle + interféron
 Chlorambucil 2 4 4 ma/j + prednisone faibles doses (10 & 20 mg/j), association thérapeutique
bien tolérée chez les patients Agés

+ Traitement local (cf. ci-dessus)

= Si échappement ou non réponse: électrothérapie + Caryolysine, doxorubicine lippsomale,
alemtuzumab, polychimiothérapie, gemcitabine

Mycosis fongoide/syndrome de Sézary avec atteinte viscérale M1

 Beyaroténe

* Polychimiothérapie, gemcitabine
® Alemtuzumab

* Soins palliatifs

* Daprés la réf. 14: ** d’aprés la réf. 15.
BCNU : carmustine; PUVA: photothérapie ultraviolets type A ; UVBTLO1 : photothérapie UVB a spectre étroit
(TLO1); MTX : méthotrexate : CHOP: cyclophosphamide + adriamycine + vincristine + prednisone.



