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ARTICLE 3 FOCUS EN DERMATOLOGIE

LYMPHOMES CUTANÉS

Article rédigé par Dr Laure BELLANGE.

Les lymphomes cutanés sont un ensemble divers de lymphomes que les dermatologues doivent prendre en charge. Cette session tournée FMC permet de faire le point sur les différentes stratégies thérapeutiques de prise en charge.
Pour en savoir plus (lien sur le reste de l’article)
COMMENT PRENDRE EN CHARGE UN MYCOSIS FONGOÏDE DÉBUTANT/PEU ÉTENDU ?
Saskia Oro

Le mycosis fongoïde (MF) est le lymphome cutané primitif le plus fréquent. 70 % sont diagnostiqués au stade précoce (IA, IB, IIA). L’âge moyen au diagnostic est de 60 ans, avec une prédominance masculine.
Il y a 85 à 90 % de survie à 5 ans pour les stades IA-IB.
Le risque de progression vers un stade avancé est de 3 % par an.
Il faut suspecter un MF devant des plaques peu prurigineuses, peu ou pas infiltrées, de taille variable, avec limites nettes, encochées, parfois digitiformes. Les lésions ont une prédominance sur les zones non photo exposées. Il existe des formes hypo/hyperpigmentées, des formes pilotropes, psoriasiformes, poïkilodermiques…
Une biopsie cutanée est indispensable. Elle sera concluante si un aspect typique avec un infiltrat T CD4 +, épidermotrope, avec des cellules sérazyformes est observé. Elle peut être peu spécifique, il faudra alors des examens complémentaires (comme un immunomarquage, ou une clonalité T).
Le bilan d’extension sera fait dès le stade T2 étendu ou évolutif, ou si des plaques infiltrées et adénopathies de plus de 15 mm sont présentes.
L’annonce diagnostique est importante. Il faut expliquer la maladie, sans cacher qu’il s’agit d’un cancer, mais rassurer les patients en leur disant que c’est indolent dans la majorité des cas. C’est important de bien informer, car sans leur dire, ils iront chercher l’information sur internet, et seront souvent inutilement affolés…
Il existe différents traitements : les topiques (dermocorticoïdes, mechloréthamine Ledaga®), la photothérapie, les traitements modulateurs de la réponse cellulaire (méthotrexate, béxarotène Targretin®, interféron alpha pégylé), les traitements systémiques complexes (chimiothérapie, immunothérapie, allogreffe), la radiothérapie.
Concernant la stratégie thérapeutique :
Au stade T1, on peut proposer une abstention et surveillance. Il est aussi possible d’utiliser les dermocorticoïdes, le ledaga et une héliothérapie.
Au stade T2, le ledaga et les dermocorticoïdes sont possibles. On utilisera aussi l’héliothérapie et la photothérapie. Les traitements systémiques (méthotrexate, bexarotene, interféron) sont aussi possibles.
Enfin, la surveillance est primordiale. Elle est clinique, avec examen dermatologique et palpation des aires ganglionnaires, tous les 6 à 12 mois.

COMMENT PRENDRE EN CHARGE UN LYMPHOME CUTANÉ B ?
Florent Grange

Les lymphomes B cutanés sont indolents dans 80 %. Il y en a 2 types : de la zone marginale et centro-folliculaires.
Les lymphomes B de la zone marginale touchent souvent les personnes de moins de 50 ans. La biopsie permettra d’écarter le lymphome centro-folliculaire et l’hyperplasie lymphoïde bénigne.
Les lymphomes centro-folliculaires apparaîtront plutôt à l’âge de 60 ans, principalement des hommes. Il y a une croissance régionale majeure, sans dissémination extra-cutanée. La biopsie mettra en évidence des nodules lymphoïdes lymphomateux et non réactionnels.
Un bilan d’extension est nécessaire, avec un bilan biologique (sérologie borrelia, NFS, bilan hépatique, EPP, LDH, beta 2 microglobuline). Le TDM TAP est indispensable.
Une antibiothérapie d’épreuve est parfois proposée dans les zones d’endémie de borréliose. La biopsie exérèse complète est possible, mais s’il y a une forme non évolutive à faible masse tumorale, l’abstention est possible. En cas de forme diffuse, une radiothérapie ou chimiothérapie est proposée.
Les récidives cutanées sont fréquentes, mais limitées à la peau.

À côté des lymphomes indolents, il y a les lymphomes B à grandes cellules. L’âge moyen au diagnostic est de 78 ans. Ces lymphomes sont favorisés par l’œdème et la stase.
À la biopsie, on aura un infiltrat diffus, monotone du derme et de l’hypoderme, avec de grandes cellules aux noyaux arrondis et de nombreuses mitoses. La mutation MYD88 est souvent présente.
Le bilan d’extension est le même que pour les lymphomes B indolents, avec en plus une évaluation neurologique et de l’état général et des comorbidités.
La survie à 5 ans est de 50 %, nettement inférieure aux lymphomes B indolents, donc le traitement va donc être différent.
Ce traitement repose sur une radiothérapie et une chimiothérapie par poly chimiothérapie et rituximab. Les formes réfractaires ou récidivantes peuvent être incluses dans des essais thérapeutiques.

COMMENT PRENDRE EN CHARGE UNE LYMPHOPROLIFÉRATION CUTANÉE T CD30 + ?
Marie Beylot-Barry

Le lymphome cutané B regroupe toutes les lymphoproliférations cutanées T CD30 +. C’est un spectre de maladies avec des caractéristiques communes, allant de la papulose lymphomatoïde aux lymphomes anaplasiques à grandes cellules T CD30 +.
Lymphome anaplasique à grande cellule T : l’âge moyen du diagnostic est de 60 ans. La lésion est unique, avec des nodules ou tumeurs, avec une évolution rapide. Il y a une régression spontanée dans 30 % des cas. Le pronostic est excellent. Le diagnostic se fait grâce à la biopsie cutanée. On retrouve des marqueurs T CD3 +CD4 +CD8 + mais ils peuvent être absents. Il y a une expression de CD30.
La survie est de 90 95 % à 5 ans, mais les récidives cutanées ne sont pas exceptionnelles. Il existe rarement des maladies réfractaires ou difficiles à traiter, notamment quand les lésions sont multiples.
La stratégie thérapeutique est adaptée au stade cutané et à l’évolutivité. L’abstention est possible, la radiothérapie ou la chirurgie sont possibles. Si l’atteinte est étendue ou multiple, on peut utiliser le méthotrexate ou la radiothérapie multisite.
Devant des atteintes multiples réfractaires ou avec adénopathie de drainage, il faudra organiser une réunion de concertation pluridisciplinaire.

Papulose lymphomatoïde : l’âge moyen du diagnostic est de 45 ans. Pour confirmer le diagnostic, la biopsie est incontournable. Elle mettra en évidence quelques cellules CD30 mélangées la plupart du temps. Aucun bilan d’extension n’est nécessaire. Il y a une association à un autre lymphome dans 10 à 20 % des cas. Les lésions régressent souvent spontanément, mais peuvent laisser des cicatrices gênantes. Les dermocorticoïdes ou le ledaga peuvent être utilisés comme topique. Si les lésions sont nombreuses, la photothérapie est proposée. Devant des lésions étendues, le méthotrexate est possible.



Messages clés :
· Toujours biopsier une lésion suspecte.
· Penser à rassurer et expliquer au patient la maladie et le traitement, avant qu’il ne fasse ses propres recherches sur internet.
· Penser au bilan d’extension biologique et TDM TAP si suspicion de lymphome cutané.



QUIZ DE FORMATION :
Devant une suspicion de lymphome, quel est l’examen incontournable ?
· Une biopsie cutanée
· Un bilan d’extension
· Un bilan biologique

La prise en charge des lymphomes est forcément systématique
· Oui 
· Non 


RÉPONSES :
Devant une suspicion de lymphome, quel est l’examen incontournable ?
· Une biopsie cutanée

La prise en charge des lymphomes est forcément systématique
· Non 



