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INTRODUCTION

Les Lymphomes cutanés primitifs (LCP) correspondent a des lymphomes T
ou B localisés au niveau de la peau sans atteinte extra cutanée évidente au moment
du diagnostic. lIs représentent le deuxieme site de lymphomes extra ganglionnaires,
apres les lymphomes digestifs. Ils constituent un groupe d’entités tres hétérogenes
par leurs caractéristiques cliniques, morphologiques, moléculaires, évolutives,

thérapeutiques et pronostiques (1).

La pathogénie des lymphomes cutanés primitifs est encore mal connue
(2). Néanmoins des progres récents en biologie moléculaire et en immunologie ont
apporté des moyens pour étudier les aberrations génétiques les plus fréquentes

(3,4).

Le mycosis fongoide (MF) est le type de lymphome cutané T primitif (LCTP)
le plus fréquent et représente pres de la moitié de tous les lymphomes cutanés

primitifs (5)

La classification WHO/EORTC 2018, actualisée en 2022 (6-8) avec la
classification de I’OMS sont les premieres classifications largement acceptées pour
les lymphomes dans lesquelles le spectre complet des lymphomes cutanés primitifs

est inclus.

Ces classifications ont pour but de regrouper ensemble les entités
présentant les mémes caractéristigues anatomocliniques importantes pour le

diagnostic, le pronostic et la prise en charge thérapeutique.

Le role du pathologiste est primordial pour le diagnostic des LTCP, la

confirmation du sous type histologique et I’orientation thérapeutique.

Docteur Mouaddine Amal 11
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Le but de ce travail est d’étudier les aspects cliniques et anatomo-
pathologiques chez les patients diagnostiqués de lymphome cutané primitif au
niveau du service d’anatomie et cytologie pathologiques de I’hdpital Universitaire

Hassan Il de Fes avec une revue de la littérature.

Docteur Mouaddine Amal 12
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CLASSIFICATIONS

Tableau 1. Classification WHO-EORTC 2018 des lymphomes cutanés (5)

Lymphomes cutanés T

-Mycosis fongoide (MF)
-Variantes de MF
*Réticulose pagétoide
*MF folliculotrope
*Chalazodermie granulomateuse
- Syndrome de sézary
-leucémie /lymphome T de I'adulte
—-Lymphoproliférations CD30+ primitive cutanée
*Lymphome anaplasique cutané primaire a grandes cellules
*Papulose lymphomatoide
-Lymphome T sous-cutané de type panniculite
-Lymphome NK/T extranodal, type nasal
-Infection chronique active a EBV
- Lymphome T périphérique cutané primitif, sous-types rares
*Lymphome T cutané primitif y/d
*Lymphome Cutané primitif CD8+ cytotoxique épidermotrope agressif (provisoire)
*Lymphoprolifération cutané primitif CD4+ a petites/moyennes cellules T (provisoire)
*Lymphome T cutané primitif CD8+ acral (provisoire)

- Lymphome cutané primitif a cellules T périphériques, non spécifié

Lymphomes cutanés B

-Lymphome cutané primitif de la zone marginale

-Lymphome cutané primitif centrofolliculaire

-Lymphome cutané primitif B diffus a grandes cellules, type jambe
-Ulcére cutanéo-muqueux EBV + (provisoire)

-Lymphome intravasculaire a grandes cellules B

Docteur Mouaddine Amal
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Derniere mise a jour :

La 5éme édition de classification OMS des tumeurs hématolymphoides (the
5th edition of the world health organization classification of haematolymphoid
tumors : WHO-HAEM 5R), publiée en 2022 par R. Alaggio et al et Campo et al (7,8),
a répertorié des entités auparavant regroupées sous le terme de « lymphome cutané
périphérique a cellules T, sous-types rares » comme des entités distinctes,
reconnaissant leurs caractéristiques clinicopathologiques et génétiques
spécifiques :

A Le lymphome cutané primitif a cellules T gamma/ delta

A Le lymphome a cellules T épidermotrope cytotoxique agressif CD8 positif

A La lymphoprolifération a petites ou moyennes cellules T CD4 positif.

A La lymphoprolifération a cellules T CD8 positif acral anciennement appelé
Lymphome T cutané primitif CD8+ acral dans la 4éme édition de
classification OMS des tumeurs hématolymphoides (the 4th edition of the
world health organization classification of haematolymphoid tumors :
WHO-HAEM 4R). Ceci est di a son évolution trés indolente malgré sa
morphologie trés monotone et atypique.

« Le lymphome cutané primitif a cellules T périphérique, NOS » est une nouvelle
entité qui a été rajoutée dans la WHO-HAEM 5R ; comportant les rares cas qui he
rentrent pas dans les autres entités CTCL connues, en attendant d'autres études

pour clarifier leur nature.

Docteur Mouaddine Amal 14
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2- Classification TNMB

Cette classification differe selon le type de LTCP : type mycosis fongoide/
syndrome de Sézary ou non mycosis fongoide/ syndrome de Sézary (MF/SS).

2-1 Classification des lymphomes T cutanés de type Mycosis fongoide/

syndrome de Sezary (MF/SS)

La classification TNMB de la MF et de la SS a été proposée et révisée en 2007
par la société internationale des lymphomes cutanés (ISCL) et du groupe de travail
sur les lymphomes cutanés de I'organisation européenne de recherche et de
traitement du cancer (EORTC) (9,10).

Le stade T est classé par les types et I'étendue des |ésions cutanées, Le stade
N est déterminé en fonction de I'étendue pathologique de la distribution des
cellules tumorales dans les ganglions lymphatiques, Le stade M est basé sur la
présence ou l'absence d’une atteinte viscérale, Le stade B est classé en fonction de
I'étendue des lymphocytes atypiques dans le sang périphérique (11).

Tableau 2. Classification TNM des LTCP MF/SS (EORTC/ISCL) (12)

T = tumeur T1 Plagues < 10 % de la surface corporelle
T2 Plagues > 10 % de la surface corporelle
T3 Tumeur(s)
T4 Erythrodermie
N = ganglion NO Absence d’adénopathie clinique ou histologique
N1 Adénopathie(s) périphérique(s) avec histologie non spécifique
N2 Absence d’adénopathie clinique avec envahissement
histologique
N3 Adénopathie(s) clinique(s) avec envahissementhistologique
Nx Adénopathie(s) clinique(s) sans confirmation histologique
M = métastase MO Absence d’envahissement viscéral
M1 Atteinte viscérale prouvée histologiquement
B = sang BO < 5% lymphocytes atypiques dans le sang
B1 > 5 % lymphocytes atypiques dans le sang
B2 Cellules de Sézary > 1000/mm3
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Tableau 3. Classification et staging actualisés par I'ISCL/EORTC du MF/SS (12)

Stade évolutif T N M B
1A 1 0 0 0-1
IB 2 0 0 0-1
I1A 1-2 1-2 0 0-1
I1B 3 0-2 0 0-1
A 4 0-2 0 0

1B 4 0-2 0 1
IVA1 1-4 0-2 0 2
IVA2 1-4 3 0 0-2
IVB 1-4 0-3 1 0-2

2-2 Classification TNM des lymphomes cutanés autres que le MF/SS

Cette classification est reproductible, utilisable pour tous les PCL hors MF/SS
et corrélée a leur évolution et a leur pronostic. Il s’agit toutefois d’une information
nécessaire mais non suffisante. D’autres facteurs pronostiques étant a prendre en
considération (age, LDH, marqueurs biologiques et moléculaires...), le pronostic

dépend également du type de lymphome et de son potentiel évolutif (13).
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Tableau 4. Classification TNMB des lymphomes cutanés autres que le MF/SS(13)

T1 Lésion cutanée unique

Tla Lésion de diametre inférieura 5 cm

T1b Lésion de diameétre supérieur a 5 cm

T2 Atteinte cutanée régionale (affectant un ou deux secteur(s) cutané(s)
contigu(s))

T2a Lésions cutanées réparties sur une aire de moins de 15 cm de diamétre

T2b Lésions cutanées réparties sur une aire de diameétre compris entre 15
et 30 cm

T2c Lésions cutanées réparties sur une aire de plus de 30 cm de diametre

T3 Atteinte cutanée généralisée

T3a Lésions cutanées multiples affectant deux secteurs cutanés non
contigus

T3b Lésions cutanées multiples affectant trois secteurs cutanés ou plus

NO Absence d’adénomégalie palpable ou absence d’envahissement
histologique ganglionnaire

N1 Atteinte exclusive d’une aire ganglionnaire superficielle qui draine un
secteur cutané actuellement ouantérieurement atteint

N2 Atteinte de deux ou plus aires ganglionnaires superficielles ou bien
atteinte d’une aire ganglionnaire qui ne draine pas de secteur cutané
actuellement ou antérieurement atteint

N3 Atteinte d’un ganglion profond

MO Absence d’atteinte viscérale (hors ganglion profond)

M1 Présence d’une atteinte viscérale (hors ganglion profond)

Docteur Mouaddine Amal
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MATERIELS ET METHODES
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Matériel d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive réalisée au service d’anatomie
pathologique du centre hospitalier universitaire Hassan |l de Fes. Cette étude a

porté sur une période de 9 ans et 6 mois, allant d’Aout 2013 a Mars 2023.

|. Population d’étude :

Notre travail a porté sur 40 cas de lymphomes T cutanés primitifs.

Les criteres d’inclusion nécessaires pour retenir les patients étaient les suivants

A Le diagnostic histologique et immunohistochimique de lymphome cutané.

A Une localisation initialement cutanée avec ou sans atteinte extra-cutanée
secondaire.

Le critere d’exclusion était le caractere secondaire de la localisation cutanée

lymphomateuse.

II. Recueil des données :

Les différentes données étaient recueillies au niveau du service d’anatomie
pathologique du centre

hospitalier universitaire Hassan Il de Fes.

Une fiche d’exploitation préétablie (annexe ci-joint) a permis le recueil des
données épidémiologiques, cliniques, histologiques, paracliniques a partir des

dossiers des malades.

llIl. Analyse des données :

Les données recueillies ont été informatisées et traitées avec les logiciels

MicrosoftOffice Excel et SPSS.

Docteur Mouaddine Amal 19



Les lymphomes T cutanés primitifs

FICHE D’EXPLOITATION DES LYMPHOMES T CUTANES PRIMITIFS

|) Identité
*Nom et prénom *Age : *Sexe: *Qrigine :  *Niveau socio-économique :
l)  Atcos
* Personnels :
- Médicaux :
0) Tabagisme : o) Irradiation :

o) Alcoolisme :
o) Prise médicamenteuse :

o) Autres :
-Chirurgicaux
*Familiaux :
[I)  HISTORE DE MALADIE
1- Signes fonctionnels
® Prurit
® Douleur
2- Durée d’évolution
IV)_-EXAMEN CLINIQUE
1- Ex général :
2- Ex dermatologique :
*Ex de la peau
o) Type de lésion : Macule érythémateuse O Plaque érythémato-squameuse O Papule O
v Papule folliculaire @ Tumeur O Ulcération O Erythrodermie O
Kératodermie palmo plantaire O Poikilodermie O Macules homochromiques O
0) Siege :
o) Surface corporelle atteinte :
v 10%0 >10% O
*Ex des muqueuses :
* Ex des phanéres :
3- Examen des aires ganglionnaires
4-  Autres :
V)-_ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE
Histologie cutanée
* Siege de linfiltrat :
— Epidermotrope et ou annexotrope. — Hypodermique.

— Dermique péri vasculaire ou diffus.
* Type de cellules :

— Dermoépidermique.

— Grandes cellules — Petites cellules
* Critéres cytologiques de malignité :

— Atypies cytonucléaires : ouiO nond
* Mucinose folliculaire.

”*
Présence de micro-abces de Pautrier

o) Cancer : si oui, le (s) quel (s)

Nodule O

* Immunohistochimie : -CD3 -CD 4 ~CD5

- CD7

VIl) -Diagnostic retenu : * -CD2 B ~R40 B -kt ?

- CD30

VII)-BILAN D’EXTENSION =t

*Bilan biologique : -NFS: -LDH:
*Frottis sanguin : -Présence de cellules de Sézary : Oui (pourcentage) O Non
* TDM TAP :
*Biopsie/excerese ganglionnaire
* Biopsie ostéo-médullaire :
IX) -Stadification

Docteur Mouaddine Amal
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V. Matériel et moyens d’étude :

L’étude anatomopathologique a porté sur des biopsies cutanées.
Les prélevements ont été fixés au formol 10% puis inclus en paraffine. Apres la
coupe, ils ont été colorés a I’hématéine- éosine- safran. Des colorations spéciales a

type de PAS ou de Bleu Alcian ont été réalisées pour rechercher la mucine.

V. Etude immunohistochimigue

Elle a été réalisée en utilisant les automates (Leica, Dako) a I’aide des anticorps
ciblant les antigenes listés ci-dessous:
A CD3,CD4, CD8: LTCP versus toxidermie, eczémas de contact, photo-
allergie.
A CD20: exclure une origine lymphomateuse B.
A CD30 : PL, LAGC.
A ALK1: réalisé dans tout lymphome CD30+.
A CD68 ou CD163 : MF granulomateux versus MF transformé

Tableau 5. Les anticorps utilisés pour I’étude immunohistochimique effectuée dans

notre étude

Anticorps Type de marquage Clone
CD2 Membranaire T1F11
CD3 Membranaire F7.2.38
CD4 Membranaire 4B12
CD5 Membranaire 4C7
CD7 Membranaire LP15
CD8 Membranaire 4B11
CD20 Membranaire et cytoplasmique L26
CD30 Membranaire et cytoplasmique JCM182
ALK1 Membranaire, cytoplasmique et nucléaire CD246
CD68 Membranaire et cytoplasmique KP1
EMA Membranaire et cytoplasmique E29
Ki67 Nucléaire Mib1
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RESULTATS
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|. Caractéristiques épidémiologigues

1. L'incidence annuelle

Notre étude a colligé 40 patients atteints de LTCP au cours de la période

d’étude, avec un taux annuel moyen de 4,2 cas/an (graphique 1) :

B Incidence annuelle des lymphomes T cutanés primitifs

12

Graphiqgue 1 . Incidence annuelle des LTCP diagnostiqués au service d’anatomie et cytologie
pathologiques du CHU Hassan Il de Fés entre Aout 2013 et janvier 2023

2. Répartition selon I’age

A L’age moyen de nos patients était de 61.3 ans avec des extrémes, de 27
ans et 85 ans.

A L’age moyen était de 62,7 ans chez les hommes et 59,6 ans chez les
femmes.

A L’age moyen pour les LTCP type Mycosis fongoide était de 60,6 ans, de
60,5 ans pour les LTCP type Syndrome de sézary, de 73 ans pour la
papulose lymphomatoide et de 56,5 ans pour le lymphome T anaplasique

primitif a grandes cellules CD 30+ (Graphique 2).
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Age moyen en fonction du chaque type histologique

80
70
60
50
40
30
20
10

’ i Lymphome T

Mycosis Syndrome de Papulose . .

fongoide sézary lymphomatoide anaplasique a

grande cellules

W Age moyen en fonction du chaque 60,6 60,5 s s

type histologique

B Age moyen en fonction du chaque type histologique

Graphiqgue 2.Age moyen en fonction du chaque type histologique

3. Répartition selon le sexe

Le sex-ratio H/F était de 1,2.

Il s’agissait de 22 hommes soit 55 % des cas et de 18 femmes soit 45 % des
cas (graphique 3).

La répartition des lymphomes T cutanés primitifs en fonction du sexe et des

formes anatomo-pathologiques est rapportée dans le tableau 6.

Répartition des lymphomes cutanés primitifs selon le
sexe

B Hommes

B Femmes

Graphique 3. Répartition des lymphomes cutanés primitifs selon le sexe
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Tableau 6.Répartition des LTCP en fonction du sexe et du type

anatomopathologique

Type histologique Nombres Sexe Sexe Sexe ratio
de cas masculin féminin H/F

LTCP : 40 22 18 1,3

Mycosis fongoide 33 19 14 1,2

Syndrome de Sézary 2 1 1 1

Lymphome T anaplasique 2 1 1 1

a grandes cellules

Papulose lymphomatoide 3 1 2 0.5
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II. Aspects cliniques :

1. Antécédents des patients :

13 patients étaient des tabagiques chroniques soit 32,5 % des cas, 4 patients
étaient alcooliques, parmi eux 3 avec des antécédents de cannabisme.

4 de nos patients était suivis pour une hypertension artérielle (10%).

3 patients étaient diabétiques (7,5%),

5 patients étaient suivis pour cardiopathie (12,5%),

1 patient avait une insuffisance rénale aigue,

1 patient était suivi pour un accident vasculaire cérébral hémorragique (2,5%),

1 patient était suivi pour une pneumopathie non documentée (2,5%)

1 autre patient était suivi pour asthme (2,5%).

- 1l n’a pas été noté d'autres antécédents notamment pas d’antécédent de

cancer, de prise médicamenteuse ni d'exposition professionnelle.

2. Délai de la consultation :

Les délais diagnostiques entre les premiers signes cliniques et le diagnostic
de lymphome étaient de 78,1 mois avec des extrémes allant de 5 mois a 480 mois.
Le délai moyen de consultation en fonction du type histologique était comme

suit (tableau 7) :

Tableau 7. délai moyen de diagnostic en fonction du type histologique

Type histologique Délai moyen de consultation (en mois)
MF 87 mois

SS 27 mois

LT anaplasique a grande cellules 12 mois

PLA 57,6 mois
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3. Motifs de consultation :

% Les différents motifs de consultation étaient les suivants (tableau 8 et
graphique 4):

Tableau 8. Répartition des malades selon le motif de consultation

Motif de consultation Nombre de cas Pourcentage
Lésions prurigineuses 30 75%
Douleur 4 10%
Lésions érythémato-squameuses 2 5%
Lésion tumorale 1 2,5%
Erythrodermie 2 5%
Découverte fortuite 2 5%
LTCP déja connu 5 12,5%

4. Etat général

La majorité des patients (37 cas, soit 92,5%) avait un état général conservé
au moment du diagnostic.
Seuls 3 patients (soit 7,5% des cas) présentaient une altération de I|’état

général au moment du diagnostic.
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5. Examen dermatologique :

A. Typologie lésionnelle :

Chez les 40 cas colligés, les |ésions étaient comme suit (graphique 4) :

KERATODERMIE PALMOPLANTAIRE
PAPULES

ERYTHRODERMIE

MACULE

NODULES

TUMEURS

PLAQUES ERYTHEMATO-
SQUAMEUSES

o

5 10 15 20 25 30 35

Plagues
érythémato- Tumeurs Nodules Macule Erythrodermie Papules
sguameuses
m Répartition des lésions cutanées du mycosis fongoide 29 11 10 9 8 7 6

Kératodermie
palmoplantaire

Graphique 4. Répartition des lésions cutanées des LTCP

Tableau 9. Aspect clinique des lésions selon la couleur

Aspects Nombre de cas (%)
Violacé 28 cas (70%)

Rose 8 cas (20%)
Brunatre 2 cas (5%)
hypochromique/ achromique 1 cas (2,5%)
hypochromique/ achromique, combiné a des lésions violacées 1 cas (2,5%)

NB : A noter gu’un seul patient peut avoir des lésions combinées.
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Fiqure 1. Aspect clinique du mycosis fongoide (images du service de dermatologie, CHU

Hassan I, Fés)

A : Macules érythémateuses et violacées avec des fines squames.

B : Plaques infiltrées érythémateuses.

B. Topographie :

A La majorité des lésions étaient généralisées a tout le corps (36 cas, soit
90%).

A Les lésions étaient focales dans 4 cas (10%) se situant au niveau des
membres inférieurs dans deux cas, du bras dans un cas et de la région

cranio-cervicale dans un cas.
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C. Surface cutanée atteinte (Graphique 5)

Etendue des lésions cutanées au moment du diagnostic des
lymphomes T cutanés primitifs

H<10%

B>10%

Graphique 5. Etendue des lésions cutanées au moment du diagnostic des LTCP

D. Diagnostic évoqué cliniquement :

- Le MF était suspecté dans 16 cas (40% des cas) : Tableau 10

Tableau 10. Répartition des diagnostics évoqués cliniguement dans notre série

Type Nombre de cas Pourcentage
Pathologie inflammatoire Psoriasis 6 cas 15%
Parapsoriasis 1 cas 2.5%
Lichen plan 1 cas 2.5%
Eczéma 1 cas 2.5%
Dress Syndrome 1 cas 2.5%
Pathologie infectieuse 1 cas 2.5%
Origine tumorale Non déterminée 5 cas 12.5%
Sarcome de Kaposi 1 cas 2.5%
Lymphome cutané Mycosis fongoide 16 cas 40 %
Patients déja suivi pour LTCP Patients déja  suivi 7 cas 17.5%

pour LTCP
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- Parmi les 7 cas déja suivis pour LTCP, 6 étaient déja diagnostiqués comme
ayant un MF et un autre patient était déja suivi pour LTCP de type anaplasique a
grande cellules. Ces patients étaient adressés a notre structure pour complément

de prise en charge.
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[Il. Etude anatomopathologique

Une biopsie cutanée avec étude immunohistochimique a été réalisée chez
tous nos patients montrant les résultats suivants (graphique 6) :
A 33 cas de Mycosis fongoide (soit 82,5%) dont 30 MF classiques, 2 cas de
MF folliculotrope et 1 cas de chalazodermie granulomateuse.
A 3 cas de papulose lymphomatoide A (soit 7,5%).
A 2 cas de syndrome de Sézary (soit 5%).
A 2 cas de lymphome T anaplasique primitif a grandes cellules CD 30+ (soit

5%).

m Mycosis fongoide ®papulose lymphomatoide A ®syndrome de Sézary ® Lymphome T anaplasique a grande cellules CD30+/ ALK-

Graphique 6. Répartition des lymphomes cutanés primitifs en fonction du type histologique.
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1. Mycosis fongoide :

A. Mycosis fongoide classique :

Le mycosis fongoide classique (MFC) était retrouvé chez 30 cas soit 75% des
cas LTCP.

% Aspect histopathologique :

- Siege de l'infiltrat :

La topographie de l'infiltrat inflammatoire dans les cas de MFC était :
e Dermique superficielle dans 18 cas soit 60 % des cas de MFC
e Dermique superficielle et profonde dans 12 cas soit 40 % des cas des
MFC.
- L’épidermotropisme était retrouvé dans 29 cas, ce qui correspond a 96,6% des

cas de MFC.

- Le derme était acanthosique dans 26 cas, soit 86,6% des cas de MFC.

Figure 2. (A. B) : Aspects microscopiques montrant un tissu cutané siege d’un
infiltrat lymphoide tumoral disposé en bande dermique faisant évoguer un
lymphome cutané de type mycosis fongoide avec des images d’épidermotropisme
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 Taille des cellules :

A Petite taille: dans 6 cas soit 20 % des cas de MFC.
A Cellules de taille moyenne dans 24 cas soit 8 % des cas de MFC.

«» Atypies cyto-nucléaires :

A Discretes dans 17 cas soit 56,6% des cas de MFC.

A Modérées dans 13 cas (soit 43,3% des cas de MFC) et dont 7 étaient des
cas de MF transformés présentant des cellules de grande taille,
représentant plus de 25% de I’ensemble de la prolifération tumorale,

dotées de noyaux rond ou ovalaire et nucléolés.

Figure 3. Aspects microscopiques du MF montrant un tissu cutané siege d’un infiltrat
lymphoide tumoral fait de cellules discréetement atypiques, incurvées avec des images
d’épidermotropisme

« Etude immunohistochimique :

Les cellules tumorales exprimaient, a I’étude immunohistochimique,
I’anticorps anti-CD3 et I’anticorps anti- CD4 dans tous les cas. L’anticorps anti CD8
était négatif dans la totalité des cas.

Le CD 30 était positif au niveau des cellules de grandes tailles (>25%) dans 5

cas parmi les 6 de MF classiques transformés.
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Il était également positif d’une facon faible au niveau de quelques rares
cellules de taille modérée a grande, mais ne dépassant pas les 10 %, dans un cas

de MFC.

Figure 4. étude immunohistochimique d’un cas de MF

A : marquages des cellules tumorales par I'anticorps anti CD3.
B: marquages des cellules tumorales par I'anticorps anti CD4.
C : perte d’expression du CD7.

D

. Absence d’expression par les cellules tumorales du CDS8.

m

:Absence d’expression par les cellules tumorales du CD20.

B. Le MF folliculotrope :

-2 cas ont été retrouvés dans notre série soit 6 % des cas de MF.

« Aspect histopathologique :

A L’épidermotropisme était présent chez un seul cas. Le folliculotropisme
était observé chez les deux cas.
A Absence de mucinose folliculaire.

A Linfiltrat inflammatoire était dermique superficiel dans un cas et au
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niveau du derme superficiel et profond dans un cas.
A Dans les deux cas les atypies étaient discretes et le noyau était arrondi,
volumineux et anguleux.

«» Etude immunohistochimique :

A Dans les deux cas les cellules tumorales étaient positives pour le CD3, le
CD4 et négatives pour le CDS8.
A Le CD 30 était positif au niveau des cellules de grandes tailles (>25%)

dans 1 cas de MF folliculotrope transformé.

- Ve, 4 n 1' ‘ - vvv ~'l g o 3
™ (o o3 t"'l'l. . Qo Bo YV
B ™~ »
‘

Figure 5. Coupe histologique d’un patient suivi pour un MF pilotrope : la gaine pilaire est

infiltrée par les cellules lymphoides atypiques

C. Chalazodermie granulomateuse :

A 1 cas a été retrouvé dans notre série, soit 3,1 % des cas de MF.

*» Aspect histopathologique :

A |’épiderme était acanthosique avec épidermotropisme et tropisme pilaire
mais sans mucinose folliculaire.

A Linfiltrat inflammatoire était fait de lymphocytes mélés a des cellules
géantes. Il se disposait en bandes au niveau au niveau du derme

superficiel et profond.
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A Les atypies cytonucléaires étaient discretes et le noyau était arrondi,
volumineux et anguleux.

«» Etude immunohistochimique :

A Les cellules tumorales étaient positives pour le CD3, le CD4 et négatives

pour le CDS8.

Figure 6.Coupe histologique d’un patient suivi pour un MF Chalazodermie granulomateuse

2. Papulose lymphomatoide:

3 cas de papulose lymphomatoide A ont été retrouvés dans notre série, soit
7,5 % des cas de LTCP.

L’épiderme était acanthosique dans 1 cas.

L’épidermotropisme était présent également dans deux cas et le tropisme
pilaire était observé dans un seul cas.

L’infiltrat inflammatoire était disposé en bandes au niveau du derme
superficiel dans un cas, dans le derme profond dans un cas et dans le derme
superficiel et profond dans 1 cas.

Les atypies cytonucléaires étaient discretes dans deux cas et modérées dans
un cas. Le noyau était arrondi et volumineux dans un seul cas.

Toutes les cellules tumorales étaient positives pour le CD3, le CD4, le CD30

et négatives pour le CDS8.
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Figure 7.Aspect histologique et immunohistochimique d’une PL
A : Coupe histologique d’un patient atteint de PL montrant un tissu cutané

infiltré par des cellules lymphoidesen bande avec sur I'image B des cellules
tumorales d’aspect anguleux, irréguliers et hyperchromatiques.

C: les lymphocytes épidermotropes sont marqués par |'anticorps anti-CD4
D : Absence de marquage par I’anticorps anti-CD8

E . marquage des cellules tumorales par |'anticorps anti CD30

3. Syndrome de sézary :

Le syndrome de sézary était retrouvé chez 2 cas soit 5% des LTCP.

La topographie de l'infiltrat était dermique superficielle dans les 2 cas

Le pidermotropisme était présent dans tous les cas.

L’infiltrat lymphoide était composé de cellules montrant des atypies
modérées, a noyau de taille moyenne a grande, irrégulier et anguleux.

Les cellules tumorales exprimaient, a I’étude immunohistochimique, les

anticorps anti-CD3, et anti CD4, et elles étaient négatives pour I’anticorps anti CD8.

C’est la présence de cellules de Sézary au frottis sanguin qui a permis le

diagnostic.
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4. Lymphome T anaplasique a grandes cellules CD30+ :

Le lymphome T a grandes cellules CD30+ était retrouvé chez 2 cas soit 5 %
des LTCP.

L’histologie a montré un infiltrat lymphocytaire dermique superficiel dans un
cas et au niveau dermo-hypodermique dans un cas. Il est disposé en nappe sans
épidermotropisme fait de cellules de taille moyenne, a noyaux ovoides, irréguliers
avec des mitoses multiples.

A I'immunohistochimie, le CD 30 était positif dans les deux cas, sans

expression du CD2, du CD3, du CD5 ni du CD8. L’ALK était négatif.
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V. Bilan d’extension :

1. Bilan biologique :

1.1. Numération formule sanqguine

Elle a été indiquée dans tous les cas.

Tableau 11. Résultats de la numération formule sanguine de tous les cas de notre série

NFS Nombre de MF SS PL LAGC
cas (%)
Normale 18 cas (47,5%) 16 cas - - 2 cas
Anémie normochrome normocytaire 7 cas (17,5%) 5 cas - 1 1 cas
(ANN) cas
ANN + Hyper éosinophilie 4 cas (10%) 3 cas - 1 -
cas
ANN + leucopénie lymphopénique 1 cas (2,5%) 1 cas - - -
Hyper éosinophilie 5 cas (10%) 4 cas 1 cas - -
Lymphopénie 1 cas (2,5%) - - - 1 cas
Hyperleucocytose 4 cas (10%) 3 cas 1 cas - -

1.2. Frottis sanquin :

La recherche de cellules de Sézary circulantes a été réalisée chez 38 cas (95%)
de notre série.

Parmi les MF pour lesquels la recherche était effectuée, seuls 2 cas (5%)
avaient plus de 5% de cellules de Sézary circulantes correspondant a un MF
classique.

Les 3 cas du syndrome de sézary dans notre série ont été confirmés par frottis

sanguin en mettant en évidence des cellules de Sézary (>1000 éléments/uL).
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1.3. Taux du LDH

Le dosage des LDH, était élevé chez 12 patients (soit 30% des cas). Il s'agissait

d’un cas de syndrome de Sezary présentant une infiltration ganglionnaire et une

métastase pulmonaire (stade IVB).

2. TDM thoraco-abdomino-pelvienne :

Elle a été réalisée chez 36 les patients.

Tableau 12. résultats de la TDM thoraco-abdomino-pelvienne chez les cas de notre

série

TDM thoraco-abdomino-pelvienne Nombre de cas (%)

Normale 25 cas (69,4%)

Adénopathies suspectes 9 cas (25%)

Adénopathies sans signes de malignité radiologique 1 cas (2,7%)

Adénocarcinome sigmoidien concomitant de découverte fortuite 1 cas (2,7%)

*Parmi les 9 cas d’adénopathies suspectes, 8 cas ont été confirmés
histologiquement, dont un était associé a une métastase pulmonaire.

3. Biopsie/Exérese ganglionnaire :

Elle a été pratiquée chez les 21 patients ayant des adénopathies (ADP)

cliniquement suspectes, soit 52,5 % de tous les cas de LTCP :

Tableau 13. Résultats de |la Biopsie/Exérese ganglionnaire chez les cas de notre série

Biopsie/Exérése ganglionnaire Nombre de cas (%) MF SS PL LAGC
Métastase ganglionnaire 9 cas (42,8%) 6 2 - 1
Normale 12 cas (57,1 %) 10 - 1 1

4. Biopsie ostéomédullaire :

Elle a été réalisée chez 2 patients soit 5% de tous les cas.

Elle était indiquée dans les lymphomes T cutanés étendus et en stades avancés

et elle était normale dans les 2 cas de notre série.

Docteur Mouaddine Amal 41




Les lymphomes T cutanés primitifs

V. Stadification :

La stadification est basée sur la classification TNMB de WHO/EORTC 2007

1. Lymphomes cutanés primitifs type MF/SS :

- Les 33 cas de MF étaient classés comme suit :

IA IB A 1B 1] IVA
4 12 5 5 1 6

Graphique 7 . Répartition des cas de MF de notre série selon le stade de la maladie

14

12

10

0

m Série 1

A savoir que les cas de MF au stade IVA2 correspondent a 4 cas de MF
transformés et a 2 cas de MF avec extension ganglionnaire.

Les 2 cas de Syndrome de Sezary étaient classés comme suit :

A VA2 : 01 cas.

A IVB: 01 cas.

2. Lymphomes T cutanés primitifs non MF/SS :

A Les 3 cas de papulose lymphoide étaient classés T3NOMO lors du
diagnostic.
A Pour 2 cas de lymphome T anaplasique primitif a grandes cellules CD 30+, I'un

était classé TIbN1MO et I'autre T1bNOMO.
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Evolution:

L’évolution de la maladie était marquée par des poussées rémissions avec :
v Une régression/une stabilisation de la maladie chez 34 patients (soit
85% des cas).
v' Une progression/aggravation des signes cliniques chez 6 patients (15%
des cas) :
e 3 cas de MF transformé avec des métastases ganglionnaires.
e 2 cas de syndrome de Sezary avec des métastases ganglionnaires.
e 1 cas de MF transformé
La moyenne de suivi était 35 mois avec des extrémes allant de 1 moisa 111
mois :
e Les patients qui sont toujours sous surveillance sont estimés a 10 cas, avec
une moyenne de suivi estimée a 39,3 mois.
e 27 patients sont perdus de vue apres une moyenne de suivi de 34,7 mois
e 3 cas sont décédés apres une moyenne de suivi de 21 mois. La cause de déces
n’était pas en rapport avec le LTCP :

v Un patient été sous anticoagulant pour cardiopathie valvulaire et il
avait présenté un choc hemorragique sur des hématomes
intraperitoneaux spontanés.

v Le deuxieéme cas était décédé suite a une péritonite secondaire a une
colectomie.

v' Le dernier cas était décédé suite a un choc septique suite a une

infection nosocomiale.
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7

+» Analyse de survie :

Le suivi des patients inclus dans cette étude a été réalisé rétrospectivement. Le
taux de survie globale a 5 ans était de 97,27% [83,85 %; 110,69%].

Fonction de survie

—TFonction de survie
{—Censuré

03

06

04

Survie cumulée

02

00

0 0 40 &0 80 100 120

Survie globale

Graphiqgue 8. Courbe de survie a 5 ans les LTCP dans notre série.
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Corrélation anatomoclinique

Dans notre étude on a pu étudier I’association entre la présence d’une LTCP
de type MF avec plusieurs parametres anatomo-cliniques (tableau 13) et on note
une association significative entre :

®,

% Le LTCP de type MF et I’absence de tumeur avec un p value de 0.017.

% Le LTCP de type MF et des Iésion cutanées supérieures a 10% de la surface
cutanée totale avec un p value a 0.02.

% Le LTCP de type MF et la présence d’épidermotropisme avec un p value a
0.03.

A noter qu’en raison de la petite taille de I’échantillon, on n’a pas pu retrouver

une corrélation significative entre le sous type histologique et la plupart des

criteres.
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Tableau 14. Corrélation anatomo-cliniques avec les LTCP de type MF et les LTCP autre que

MF/SS

A LTCP de type MF LTCP autre que MF P value
ge
<55 83,3% 16,7% 0,6
>55 82,1% 17,9%
Sexe
F 77,8% 22,2% 0,3
M 86,4% 13,6%
Macule
. Oui 90,0% 10,0% 0,4
. Non 80,0% 20,0%
Plaque
. Oui 86,7% 13,3% 0,2
. Non 70,0% 30,0%
Papule
. Oui 75,0% 25,0% 0,4
. Non 84,4% 15,6%
Nodule
. Oui 80,0% 20,0% 0,5
. Non 83,3% 16,7%
Tumeur
. Qui 58,3% 41,7% 0,017
. Non 92,9% 7,1%
Erythrodermie
. Oui 87,5% 12,5% 0,5
. Non 81,3% 18,8%
Kératose palmo-plaantaire
. Oui 100,0% 0,0% 0,2
. Non 79,4% 20,6%
Stade
. Précoce 100,0% 0,0% 0,1
. Tardif 85,7% 14,3%
Bien limitée
. Oui 80,6% 19,4% 0,4
. Non 88,9% 11,1%
Squames
. Oui 82,4% 17,6% 0,7
. Non 83,3% 16,7%
Lésion
. Localisée 50,0% 50,0% 0,1
. Généralisée 86,1% 13,9%
Surface cutanée
<10% 50,0% 50,0% 0.02
>10% 90,6% 9,4% ’
Topographie de I'infiltrat tumorale :
Derme superficiel
. Oui
. Non 82,6% 17,4% 0.6
Derme superficiel et profond 82,4% 17,6%
. Oui
. Non 92,9% 71% 0,2
Dermo-hypodermique 76,9% 23,1%
. Oui
. Non 60,0% 40,0% 0.2
85,7% 14,3%
Architecture :
Bande
. Oui 76,9% 23,1% 0,2
. Non 92,9% 7,1%
Nodule/nids
. Oui 91,7% 8,3% 0,3
. Non 78,6% 21,4%
Infiltrat discret
. Oui 100,0% 0,0% 0,3
. Non 80,0% 20,0%
Epidermotropisme
. Oui 88,6% 11,4% 0,03
. Non 40,0% 60,0%
Folliculotropisme
. Oui 60,0% 40,0% 0,2
. Non 85,7% 14,3%
Epiderme acanthosique
. Oui 87,5% 12,5% 0,1
. Non 62,5% 37,5%
Atypie :
o Discret 90,0% 10,0% 0.2
. Modérée 75,0% 25,0% '
Noyau :
Volumineux
. Oui 86,7% 13,3% 0,2
. Non 70,0% 30,0%
Anguleux
. Oui 84,2% 15,8% 0,3
. Non 50,0% 50,0%
Evolution
Régression
o Oui 80,0% 20,0% 0,4
. Non 90,0% 10,0%
Progression
. Oui 80,0% 20,0% 0,6
. Non 82,9 17,1%
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DISCUSSION
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ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES

Notre étude a colligé 40 cas de lymphomes T cutanés primitifs (LTCP) sur une
période de 9 ans et 6 mois_avec une incidence annuelle estimée a 4,2 cas par an.

Cette incidence annuelle est plus importante que celle observée au CHU de
Marrakech avec 20 cas des LTCP colligés sur une période de 8 ans, soit 2,5 cas de
LTCP par an (14).

Elle est inférieure de celle retrouvée en Algérie par I’équipe de Etablissement
Hospitalier Universitaire (EHU) d'Oran qui a colligé 22 cas de LTCP sur une période
de 03 ans, ce qui correspond a une incidence de 7,3 cas de LTCP par an (15).
L'incidence mondiale des LTCP est de 0,64/100 000 habitants/an (16).

Les lymphomes T cutanés primitifs épidermotropes constituent environ 50%
des LCP (17).

Le MF est l'entité la plus fréquente, représentant 95 % des LTC
épidermotropes (18).

1. Sexe

L'incidence est plus marquée chez les hommes que chez les femmes (sex-
ratio de 1,6 a 2) (16).

Les lymphoproliférations CD30+ touchent principalement les hommes (sex-
ratio de 1,5 pour les papuloses lymphomatoides (LP) et de 2 a 3 pour les lymphome

T anaplasiques a grande cellules (LAGC) (19).
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Tableau 15. Sex-ratio des différents lymphomes cutanés primitifs et comparaison

aux données de la littérature

Classification

Sex-ratio H/F

Notre étude

Yasukawa et al

Fink-Puches et

(20) al(21)
LTCP 1,3 2,6 1,7
MF 1,2 2,7 2
SS 1 2 1
LP 1/2 1 1,38
LAGC 1 0/1 3,5
2. Age

L'age moyen au cours du diagnostic est de 55- 60 ans (18). Ces données sont

similaires a celles du Japon et de I'Autriche (20,21).

Dans notre série ’age moyen pour les cas de MF/SS était de 60,5 ans, ce qui

concorde avec les données de la littérature.

Pour la PL, I'age moyen au moment du diagnostic est estimé a 45 ans et de

55 ans pour le LAGC (20-22).

Dans notre série, I’dge moyen au moment du diagnostic était de 56,5 ans

pour le lymphome T anaplasique a grande cellules ce qui est concordant avec les

données de la littérature et de 73 ans pour la papulose lymphomatoide, ce qui est

considérablement un age plus avancé par rapport a la moyenne rapportée dans la

littérature (23).
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Tableau 16. Moyenne d’age au diagnostic des différents lymphomes T cutanés

primitifs et données de la littérature

Moyenne d’age au diagnostic
Classification Notre étude Yasukawa et al Fink-Puches et al
(20) Japon (21) Autriche

LTCP 61,3 NR NR

MF 60,6 58 60

SS 60,5 74 51

PL 73 47 47

LAGC 56,5 55 56

NR : non renseigné

Il.  ASPECTS CLINIQUES :

Le diagnostic de lymphome cutané se base sur une confrontation de I’aspect
cliniqueaux données histologiques, immunohistochimiques et parfois moléculaires.

< Signes fonctionnels :

Dans notre série, le prurit était rapporté comme signe fonctionnel par 30
patients soit 75% des cas, dont 27 étaient des MF, 2 cas de SS et 1 cas de PL. Alors
qgue dans la série de Dahbi et al (14), il n’était présent que chez 24% des cas. Au
brésil, 43% des patients ayant un lymphome T cutané avaient un prurit (14,24).
Cette prévalence élevée du prurit dans notre série serait expliquée par le

pourcentage élevé du MF et du SS.
Marrakech
Brésil

Notre série

10 20 30 40 50 60 70 80

o

Graphique 9. Prévalence du prurit chez les LCP de type T dans notre série comparée a celles
de la littérature.
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% Signes généraux :

Au moment du diagnostic, 2 cas (soit 5% des patients) dans notre série
présentaient une altération de I’état général. Ce chiffre est concordant avec celui
retrouvé dans la série de Grenoble portant sur 105 cas de LCP dont 80 cas étaient
des LTCP. Dans cette série, seuls 2% des patients ayant des LTCP, avaient une
altération de I’état général (25). Il s’agissait d’un patient présentant un MF
érythrodermique et d’un patient atteint d’'une LP développé dans les suites une
maladie de Hodgkin cutanéo-ganglionnaire (25). Dans notre série les 2 patients
présentaient une érythrodermie généralisée intéressant plus de 90% de la surface
cutanée totale.

Signes cliniques :

1.Le mycosis fongoide

Le mycosis fongoide classique suit une progression tres lente s’étendant sur
des années, évolue en trois phases cliniques caractéristiques, décrites par Alibert
et Bazin en 1876 (26,27):

Stade d’érythéme pré-mycosique (figure 8) :

Les lésions cutanées débutent sous forme de plaques érythémateuses et
finement squameuses, non infiltrées, bien limitées. Ces Iésions sont prurigineuses.

Au début elles sont localisées sur les zones non photo exposées mais peuvent
ensuite atteindre des zones photo exposées.

En pratique, le diagnostic précoce de MF peut étre tres difficile car les aspects
cliniques se chevauchent avec diverses dermatoses réactives et inflammatoires (28).

Stade des plaques infiltrées (figure 9) :

Ces lésions peuvent ensuite s’épaissir progressivement pour aboutir a des
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plaques plus ou moins infiltrées, parfois érosives voire méme ulcérées (54). L’état
général est toujours conservé.

Dans notre étude I'analyse des corrélations entre le LTCP de type MF et les
caractéristiques anatomocliniques ont révélé une association significative entre
I’absence de lésion tumorale et le mycosis fongoide, ce qui parait étre expliqué par
le diagnostic relativement précoce n’atteignant pas le stade tumoral.

Stade tumoral (figure 10) :

Des lésions tumorales souvent ulcérées apparaissent soit sur les plaques
infiltrées présentes antérieurement, soit de novo. Les muqueuses notamment
buccale et génitale peuvent étre touchées a ce stade sous forme de lésions
nodulaires voire tumorales et ulcérées.

L’érythrodermie est rare, peut-étre de novo ou résulter de la progression des
plagues érythémateuses.

Le prurit est inconstant et peut apparaitre au début de la maladie ou plus
tard (29).

Dans notre série on note la prédominance des plaques érythémato-
squameuses (26 cas) de MF soit 78,7% (tableau 16). Cette prédominance des
plaques était également notée dans la série de Casablanca qui avait objectivé un
pourcentage de 52% de plaques érythémato-squameuses infiltrées (30). Dans la
série du CHU Mohammed VI de Marrakech, les |ésions cutanées les plus retrouvées
étaient les nodules/ macules suivis d’érythrodermie (14).

Toutefois, I’étude du CHU de Grenoble avait comme résultat une fréquence
plus élevée des lésions non infiltrées (46.5%) par rapport au lésions infiltrées
(21.5%) (25). Ceci peut étre expliqué par un délai de consultation plus court par

rapport a celui de notre population.
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Tableau 17. Type des lésions cutanées de MF dans notre étude et comparaison aux

données de la littérature

Type de lésions cutanées Notre étude Marrakech (n: Casablanca (30) Grenoble
20) (14) (n:155) (n: 80)
(25)

Plaques érythémato- 78,7% 15% 52% 21,5%

squameuses

Macules érythémato- 27,2% 38% - 46,5%

squameuses

Nodules 24,2% 38% - 1%

Tumeurs 21,2% - 27% (nodules et <1%

tumeurs)

Erythrodermie 21,2% 25% 27% 7%

Papules 18,1% - - 6,5%

Kératodermie palmo- 18,1% 6% 14% -

plantaire

Ces lésions cutanées étaient accompagnées dans la grande majorité des cas de
prurit (75% des cas), aussi bien dans notre série que dans la série de Marrakech.

En ce qui concerne le siege des lésions cutanées dans notre série, elles
intéressaient dans tous les cas les zones photo cachées (les membres et le tronc)
comme ce qui est rapporté dans la littérature. Il y avait également 11 cas associant

des zone non photo-exposées a des zones photo-exposées comme la région

palmoplantaire et cervicofaciale.

Figure 10. MF au stade de Figure 9. MF au stade de

P Figure 8. MF au stade
plaques non infiltrées (32) plaques infiltrées (32) 9

tumoral (31)
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La difficulté du diagnostic clinique réside dans le chevauchement de I'aspect
des lésions principalement a un stade précoce. Surtout que le MF peut imiter des
maladies inflammatoires tels que I'eczéma, le psoriasis, la dermatite non spécifique,
le lichen, le lupus, le parapsoriasis et la toxidermie (28). Dans notre série, 11 cas
avaient un aspect clinigue évocateur d’une dermatose inflammatoire de
type psoriasis, parapsoriasis, lichen plan, eczéma ..

Dans une étude menée au niveau du Centre Hospitalier Universitaire Hassan
Il de Fés en 2017 par Kelati et al (28). Il a été démontré I'existence d’une corrélation
entre des caractéristiques cliniques (Tableau 17) et le LTCP de type MF (28), chose
qui devrait étre prise en considération pour mieux cibler le diagnostic.

Tableau 18. caractéristiques cliniques corrélées au LTCP de type MF (28)

Caractéristiques liées au LTCP de type MF p Value
Evolution chronique 0.052
Prurit 0.000
Altération de I’état général 0.000
Plaque 0.000
Ulcération 0.001
Adénopathies 0.000
Plaques pigmentées 0.000
Plaques érythémato-squameuse 0.000
Plaques érythémateuses 0.000
Dépilation du corps 0.0004
Poikilodermie 0.000
Etat ichtyosiforme 0.000
Nodule 0.000
Tumeur 0.000
Erythrodermie 0.000
Localisation dans des zones cachées 0.000
Localisation au niveau du scalpe 0.000
Atteinte des ongles 0.000
Facies léonine 0.000
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2.Variantes du mycosis fongoide

Il existe 3 variantes de MF reconnues dans la classification WHO-EORTC avec
différentes caractéristiques cliniques et histologiques (1,5). A coté de ces variantes,
il existe de nombreuses variantes cliniques, comme le mycosis fongoide bulleux ou
le mycosis fongoide hyper- et hypo pigmenté (34,35).

A. Mycosis fongoide folliculotrope (FMF) :

Les Iésions prédominent souvent sur la téte et le tronc et l'atteinte pilaire
réalise des lésions évocatrices : papules folliculaires, kystes, comédons, alopécie
(figure 11)

Le prurit est important et l'inflammation des lésions est fréquente. Ces
l[ésions caractéristiques sont associées aux lésions classiques du mycosis
fongoide.

Dans de rares cas, la MF folliculotrope peut se présenter sous la forme d'une
l[ésion cutanée solitaire (MF folliculotrope solitaire ou uni lésionnelle) ou d'une
érythrodermie (36,37).

Dans notre série, les deux cas de MF folliculotrope se présentent sous forme
de plaques érythémato-squameuses et prurigineuses dans un cas, avec des

papules folliculaires comme ce qui est rapporté dans la littérature.
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Figure 11. les Manifestations cliniques de la MF folliculotrope. (A) Plaque infiltrée avec
alopécie et lésions kystiques au-dessus de I'oeil gauche : (B) papules folliculaires groupées

sur le bras droit ; (C) plaque infiltrée avec papules hyperkératosiques sur la joue gauche ;
(D) tumeur érythémateuse et nombreuses lésions kystiques (38).

B. la réticulose pagétoide :

I s’agit d’'une lésion unique en plagque érythémato- squameuse,
hyperkératosique (figure 12), siégeant souvent sur I'extrémité d’'un membre et

d’évolution lentement progressive (39).

Figure 12. Réticulose pagétoide : une plaque hyperkératosique sur le poignet droit (38).
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C. Chalazodermie granulomateuse (granulomatous slack skin)

Elle se caractérise cliniquement par une atteinte des plis axillaires et
inguinaux. Les lésions initiales sont des petites plaques rouges violacé, initialement
fermes puis atrophiques au centre pour donner des zones de peau flasque
caractéristiques (40) (figure 13).

Dans notre série, le patient présentait une érythrodermie généralisée avec
présence de macules dépigmentées, de placards infiltrés érythémateux, et de
nombreuses tumeurs de 5 cm a 10 cm. Il s’y associait également des papules a

surface rugueuse.

Figure 13. Chalazodermie granulomateuse (CG) peau flasque caractéristique

1. Syndrome de Sézary (SS) :

Le syndrome de sezary (SS) est une variante leucémique agressive rare des
lymphomes cutanés T (41), et souvent regroupé avec le MF a un stade avancé, ce
qui rend I'étude de son épidémiologie difficile. Dans notre série, le syndrome de
Sézary était retrouvé chez 2 cas soit 5% des lymphomes T cutanés primitifs.

La plupart des patients atteints de SS sont des adultes agés (le plus souvent
des hommes blancs). Ce qui rejoint notre série ou on a que des hommes avec un

age moyen de 71 ans. Le syndrome de Sézary est caractérisé par la triade:

Docteur Mouaddine Amal 57



Les lymphomes T cutanés primitifs

érythrodermie souvent seche, prurit intense (figure 14), et des adénopathies avec
la présence de 5% ou plus de cellules de Sézary dans le sang (42,43).

Dans notre série, un patient avait une érythrodermie et le deuxieme cas avait
des plaques, des nodules et une tumeur, le tout associé a des lésions de
poikilodermie. Les deux cas présentaient un prurit et des adénopathies
métastatiques.

La kératodermie palmoplantaire, une onychodystrophie, l'alopécie et un

ectropion sont d'autres manifestations fréquemment associées (42).

Figure 14:Erythrodermie chez un patient atteint de SS (44)

2. Lymphoproliférations cutanés CD30+ :

Les lymphoproliférations cutanées CD30+ sont des lymphomes indolents
représentant la deuxiéme forme la plus courante de lymphome cutané représentant
environ 25% de tous les lymphomes cutanés. Ils comprennent la papulose
lymphomatoide, le lymphome anaplasique cutané primaire a grandes cellules
(1,45).

Malgré I'expression du CD30 par les cellules néoplasiques, ces lymphomes
different dans leur présentation clinique, leurs caractéristiques histologiques ainsi

que dans le traitement et le pronostic (45).
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3. Le lymphome anaplasique cutané primitif a grande cellule CD30+

Sur le plan clinique il se manifeste par des tumeurs uniques (80%) ou
multiples (20%) mesurant entre 1 cm et 10 cm de diametre (figure 15). Les lésions
sont de couleur érythémato-violacée, de consistance ferme et évoluent
freiguemment vers l'ulcération. Ce lymphome affecte principalement les adultes
(60ans) et rarement les enfants. Il affecte fréquemment le sexe masculin avec un
sexe ratio homme/femme de I'ordre de 3/1 (19).

Lorsque les lésions cutanées sont multiples, elles siegent volontiers sur un
méme territoire ou sur deux territoires contigus et sont plus rarement disséminés
sur le tégument (46).

La ou les tumeurs peuvent régresser spontanément de facon complete ou
partielle dans 10 a 42 % des cas. Les récidives aprés une régression spontanée sont
toutefois fréquentes. Mais la dissémination extra cutanée ne survient que chez 10%
a 15% des patients (45).

2 cas ont été colligés dans notre série, avec a I’examen clinique une tumeur

isolée ce qui concorde avec les aspects cliniques décrits dans la littérature.

Figure 14. Aspect clinique du LAGC: nodule solitaire ulcéré (19)
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4. La papulose lymphomatoide (PL) :

La PL atteint I'adulte agé de 34 a 71 ans avec une légere prédominance
masculine, mais les enfants peuvent étre également affectés (47).

Cliniguement, elle se caractérise par des papules et des nodules de petite
taille inférieure a 2cm (le plus souvent quelques millimetres) de couleur
érythémateuse a brune (figure 16), Dans de rares cas, des lésions pustuleuses ou
des ulceres peuvent étre observés. Ces lésions régressent spontanément en 3 a 12
semaines (6 semaines en moyenne). Le nombre de |ésions varie de quelques-unes

a des centaines de lésions (45).

Figure 15. Papulose lymphomatoide : papules et des nodules de petite taille. (48)
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ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE

1. Distribution des LTCP selon le sous type histologigue

Nous avons étudié la répartition des 40 cas de LTCP entre les différentes entités

anatomocliniques de la classification WHO-EORTC 2018 et mis en parallele nos

résultats avec plusieurs séries de la littérature (tableau 18).

Dans notre série, comme pour ce qui est des séries de la littérature, le MF

représente I’entité principale suit par les lymphoproliférations CD30+.

Tableau 19. Répartition des LTCP en différents types histologiques selon la

classification WHO-EORTC et comparaison avec les données de la littérature

Classification

Nombre de cas (%)

Notre Willemze (1) | Riou-Gotta |Assaf (50) Zackheim(51)
étude Pays-Bas (49) Allemagne | Etats-Unis
n (%) France n (%) n (%)
(Doubs) n (%)
Nombre de cas de LTCP 40 1476 58 848 721
MF 33 (82.5%) | 904 (61,2%) | 35 (60%) 649 (76,5%) 621 (86,1%)
SS 2 (5%) 52 (3,5%) 6 (10,3%) 70 (8,2%) (MF + SS)
Lymphoprolifération CD30+ 5(12.5%) | 382 (25,8%) | 9 (15,5%) 140 (16,5%) 102 (14,1%)
*LP 3 236 2 NR 95
* LAGC 2 146 7 NR 7
Lymphome T sous cutané 0 (0) 18 (1,2%) 0 (0) NR NR
de type panniculite
Lymphome T/ NK cutané 0 (0) 7 (0,4%) 2 (3,4%) NR NR
de type nasal
Autres 0 (0) 113 (7,6%) 5 (8,6%) NR 22 (3%)
NR : non renseigné
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2. Aspect anatomopathologique des différents sous types de LTCP

A. Le mycosis fongoide

L’aspect du MF a un stade précoce varie d'une personne a l'autre, dans le
temps et méme entre plusieurs sites chez un méme patient. De plus, une
corticothérapie locale et les médicaments immunosuppresseurs systémiques
peuvent influencer les résultats jusqu'a 2 a 4 semaines en aval de la prise
médiamenteuse (28).

Au stade précoce, l'infiltrat est caractérisé par sa topographie. Il a une
situation dermique superficielle et il forme une bande continue sous épidermique
a limite inférieure nette (figure 17), avec exocytose dans le corps muqueux. Cette
exocytose peut donner différents aspects, selon que les cellules sont isolées les
unes des autres ou, au contraire, réparties en « file indienne » le long de la basale,
ou groupées en theque intra épidermique : formant I'aspect classique des «
microabces » de Pautrier (figure 18). Ces microabces sont spécifiques du MF (52),
mais ils peuvent étre absents dans les lésions précoces (32).

L’infiltrat est aussi caractéristique par sa composition : constitué
principalement de cellules monomorphes de taille petite a intermédiaire, contenant
de gros noyaux hyperchromatiques, cérébriformes, et un cytoplasme clair (53).

Les MF précoces (stade macules-papules) sont difficiles a distinguer des
dermatoses bénignes, les cellules atypiques étant peu nombreuses et
I’épidermotropisme peu fréquent (54).

A noter qu’il existe des caractéristiques histopathologique spécifiques et qui
sont corrélées au LTCP de type MF (28). Ces caractéristiques sont la présence
d’épidermotropisme, les abces de Pautrier, la présence d’un Halo clair

périnucléaire, le noyau d’aspect cérébriforme, un infiltrat lymphoide supérficiel et
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la positivité du CD3/ CD4.

L’histologie des MF au stade plaque bien constituée est plus évocatrice, avec
un infiltrat plus important de lymphocytes alignés « en collier de perles », et des
abces de Pautrier dans un tiers des cas et un épidermotropisme fréquent.

Au stade tumoral (figure 19), I’épidermotropisme devient en revanche moins
fréquent, et I'infiltrat se fait plus massif et diffus, avec possibilité de transformation
en lymphome a grandes cellules. Cette transformation se caractérise par la
présence de plus de 25% de grandes cellules CD30+ ou CD30-, incluant des
cellules blastiques aux nucléoles proéminents et des cellules larges anaplasiques
(57).

Dans notre série, l'infiltrat était dermique superficiel chez 18 patients (soit
57,5% de tous les cas présentant un MF), constitué de cellules de petite taille dans
13 cas avec I'aspect volumineux des noyaux chez 15 cas et tout comme dans la série

de Marrakech, I’épidermotropisme était retrouvé dans tous les cas.
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Figure 17. Aspect histologique du MF au stade Figure 16. Aspect histologique d’un abcés
précoce Infiltrat bandes sous-épidermique de Pautrier (32)

avec épidermotropisme et microabces de
pautrier (32)
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Fiqure 18. Aspect histologigue du MF au stade tumorale (A) : infiltrats lvmphoides diffus et
denses, sans épidermotropisme. (B) : des grandes cellules pléomorphes prédominent
(transformation en lymphome a grandes cellules) (32)

L’étude de Kelati et al (28) a su identifier de nombreux critéres histologiques
liés au Mycosis fongoide (Tableau 19).

L’épidermotropisme est fortement lié au mycosis fongoide. Il a été retrouvé
dans 96% des cas dans I’étude menée par Massone et al (55), dans 89,4% dans I'étude
de Kelati et al (28) et dans 93,9% des MF de notre étude. Ces données sont
concordantes avec les résultats de notre étude et qui ont révélés une forte corrélation

épidermotropisme-MF avec un p-Value de 0.03.

Tableau 20. caractéristiqgues cliniques corrélées au LTCP de type MF (28)

Criteres p Value
Epidermotropisme 0.000
Microabces de Pautrier 0.000
Cytoplasme clair 0.000
Noyaux de grande taille, cérébriforme hyperchromatique 0.000
Infiltrat inflammatoire superficiel 0.003
Expression positive de CD3 et CD4 0.001

A noter que dans notre étude la petite taille de I’échantillon était une limite pour
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étudier les corrélations avec les autres caractéristiques révélées par la littérature.

% Immunohistochimie :

L’immunophénotypage des cellules tumorales est généralement celui de
lymphocytes T matures ( CD3+, CD45+), exprimant, comme la majorité des lymphomes T
cutanés, le phénotype T auxiliaire de type « mémoire » : CD2+, CD3+, CD4+, CD5+, CDw29+,
CD45R0O+, CD45RA-. Dans les lésions tumorales, il peut y avoir une perte des antigenes des
cellules T (CD2, CD3, CD5) (32). Les marqueurs cytotoxiques sont presque toujours négatifs
dans les cas classiques de MF (58).

% Variantes de mycosis fongoide

Il existe 3 variantes de MF reconnus dans la classification WHO-EORTC avec
différentes caractéristiques cliniques et histologiques (1,5).

B. Mycosis fongoide folliculotrope (FMF) :

Sur le plan histologique, le MF folliculotrope linfiltrat dermique a une
localisation essentiellement périvasculaire et périannexielle avec une infiltration
marquée de I’épithélium folliculaire, Les lymphocytes atypiques avec des noyaux
cérébriformes et hyperchromatiques infiltrent et entourent les follicules pileux.

Des dépots de mucine, colorés en bleu par le bleu alcian, peuvent étre observés
dans I’épithélium folliculaire envahi: la mucinose folliculaire (figure 20). lls étaient
absents dans les cas de MF folliculaires rapportés dans notre série.

L'infiltration de I'épithélium folliculaire peut s'accompagner d'une infiltration
des glandes sudoripares eccrines (syringotropisme), une combinaison souvent

désignée sous le nom de MF syringotrope (59,60).
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La transformation en lymphome a grandes cellules a été signalée dans plus de
20 % des cas de MF folliculotrope et elle est plus fréquente que dans le MF classique

61).

Figure 19. Infiltrats périfolliculaires avec mucinose folliculaire étendue (38)

C. La réticulose pagétoide :

La réticulose pagétoide est une variante rare du MF (1,39). L’épidermotropisme
de l'infiltrat est massif, avec une acanthose et une désagrégation des couches
basales de I'épiderme. L’infiltrat est entierement intra épidermique constitué de
cellules de taille moyenne a grande (figure 21). Dans I’épiderme, elles sont isolées
ou disposées en nids ou en amas, d’ou le terme de pagétoide.

Les cellules tumorales expriment le phénotype CD3+, CD4+, CD8- ou, dans
50 % des cas, le phénotype CD3+, CD4-, CD8+, voire CD4-, CD8-. L’antigene CD30
peut étre exprimé. Dans quelques cas, une perte de I’expression de I’antigene CD7

a été rapportée (58).
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Figure 20. Réticulose pagétoide : infiltrat entierement épidermigue constitué de cellules de
grande taille (38).

D. Chalazodermie granulomateuse (granulomatous slack skin)

La chalazodermie granulomateuse est une variante extrémement rare du MF.

Il existe un infiltrat granulomateux massif du derme et de ’hypoderme, qui
détruit le tissu élastique. Il est constitué de petits lymphocytes a noyau modérément
convoluté, avec épidermotropisme sous forme d’éléments isolés ou groupés en
petits amas, avec de nombreuses cellules géantes multinucléées et des
macrophages (figure 22). La présence de cellules géantes multinucléées contenant
plus de 10 noyaux par cellule est considérée comme un élément caractéristique
(40).

Dans le cas rapporté dans notre série, l'infiltrat tumoral était dermique fait
de petits lymphocytes discréetement atypiques, a noyaux anguleux et mélés a de

nombreuses cellules géantes. Il s’y associait un épidermotropisme.
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Figure 21. Aspect histologique de la Chalazodermie granulomateuse

3. Syndrome de Sézary (SS) :

Dans notre série, le syndrome de Sézary était retrouvé chez 2 cas soit 5% des
lymphomes T cutanés primitifs.

Sur le plan anatomopathologique, les caractéristiques histologiques cutanées
sont similaires a celles du mycosis fongoide.

L’analyse du sang périphérique est cruciale pour le diagnostic du SS. Les
criteres d'atteinte sanguine comprennent, outre la détection d’un clone T circulant,
soit un nombre absolu de cellules de Sézary >1000/yL, soit une population élargie
de cellules T CD4+ se traduisant par un rapport CD4/CD8 =10, des cellules

CD4+/CD7- =40%, ou des cellules CD4+/CD26- =30% (5).
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Figure 22. Frottis sanquin coloré au MGG: Cellule de Sézary a noyau encoché avec une
chromatine dense (44).

4. Lymphoproliférations cutanées CD30+ :

A. Lymphome anaplasique cutané primitif a grandes cellules

L'épidermotropisme est rare. L’infiltrat est nodulaire, dermique s’étendant a
I’lhypoderme. Il comporte des cellules de grande taille, a gros noyau irrégulier,
hyperchromatique, ayant un ou plusieurs nucléoles éosinophiles (45). Cet aspect a
également été noté dans nos deux cas.

Le CD30+ est exprimé par plus de 75%des cellules tumorales (figure 24). Le
phénotype est le plus souvent CD4+. Contrairement aux lymphomes anaplasiques
a grandes cellules systémiques, les cellules tumorales expriment 'antigene CLA
(cutaneous lymphocyte antigen) associé a un tropisme cutané mais elles
n’expriment pas I’antigene ALK (anaplasic lymphoma kinase) (45,56).

Ce lymphome n’est pas associé a la translocation t (2 ; 5) (p23; q35) qui est

caractéristique des lymphomes CD30+ systémiques (62).
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Figure 23. Le CD30 est exprimé par la plupart des cellules tumorale dans le LAGC (19)

B. La papulose lymphomatoide (PL) :

Cing variantes histologiques (A-E) et un type génotypique distinct de la LP
Avec réarrangement de 6p25.3 sont reconnus dans l'actualisation 2018 de la
Classification de WHO-EORTC (tableau 20) (1,5).

Il est important de noter que plusieurs types histologiques peuvent étre
présents de maniere synchrone chez le méme patient. Les types A et C sont les
manifestations histologiques les plus courantes, représentant 80 % de toutes les
biopsies de la LP (22). Les types D et type E, présentent un risque particulier d'étre
interprétés a tort comme des lymphomes agressifs. Les caractéristiques principales
des différents types histologiques de la LP sont présentées dans le tableau ci-

dessous.
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Figure 24. Papulose lymphomatoide: Infiltrat mixte composé de lymphocytes, d'histiocytes, de
guelques éosinophiles et de blastes (les blastes sont marqués par des fleches). Les blastes
expriment CD30 (48)

Docteur Mouaddine Amal 71



Les lymphomes T cutanés primitifs

Tableau 21. Papulose lymphomatoide : types histologiques et diagnostic différentiel

(45).
Types Histologie Diagnostic différentiel Criteres dedistinction

Type A —Infiltrat diffus ou en -Mycosis,fongoide -Macules et plagquesdans
amas avec presence transformé le MF contre lésions
de grands Eapulonodulalres dans la
lymphocytes CD30+ | ~Lymphome hodgkinien P
atypiques. s A . . -
-Infiltrat riche en -Réaction a une piqdre -Présentation clinique,
histiocytes, d'arthropode (prurit)
eosmoplp]l, es eten PN
Neutrophiles.

Type B -Infiltrat _ - Mycosis fongoide - Les plaques du MF Vs
épidermotropique de (stade patch/plaque) les lésions papulo-
lymphocytes de taille nodulairesautorégressives
petite a moyenne dela LP.
avec expressi
variabfépde 890

Type C -Infiltrat nodulaire -Lymphome anaplasique -Présentation clinique
de gros IymBhocytes a grandes cellules (forme avec des nodules
atypiques CD30+. primaire cutanée ou solitaires ou groupés dans

) systémique). le ALCL.
--Présence de .
seulement quelques -Mycosis fongoide -Taches et plaques
rares cellules transformé. précédant les tumeurs
réactionnelles. dans le MF.
-Lvmﬁhome .
Rle”p érique a cellulesT, -Absence de CD30 ou
OS (Forme primaire expression seulement par
cutanée ou_ une minorité des cellules
ganglionnaire). tumorales.
- LP/mphome/Ieucémieé - Intégration du HTLV-
cellules T de I'adulte. 1 /ﬁ (ilans le génome des
ules tumorales.
Type D -Epidermotropisme -Reticulose pagetoide -Lésion localisée ou
rononcé des -Lymphome cutanée solitaire, érythémateuse et
ymphocytes agressive squameuse.
atypiques avec cytotoxique CD8+.
expression de CD8 Y : -Plagues et nodules
et CD30. multiples a évolution
rapide avec érosions et
necroses.

Type E -Infiltrats angio- -Lymphome extranodal a -Association avec I'EBV
invasifs de cellulesNK/T, type nasal .
lymphocytes -IHC : Expression du TCR
atypiques CD30+. -Lymphome i ﬁamma/ Jelta, absence de

) _ gamma/delta cutané expression du TCR
-Hémorragie, _ alpha/beta.
Nécrose extensive et  |-Lymphome anaplasique ]
ulcération. a grandescellules (Forme -Présentation clinique
angio-invasive) avec des nodules
solitaires ou groupés
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IV. STADIFICATION :

A. Classification TNMB des LTCP de type MF/SS

L’étendue de I'atteinte cutanée lors de la présentation initiale des MF a été
évaluée grace au stade T de la classification TNM des LTCP de type MF/SS. Les lésions
étaient classées T1 dans 4 cas (12,1% des patients atteints de MF), T2 dans 19 cas
(57,5% des patients), T3 dans 6 cas (18,1% des patients) et T4 dans 4 cas (12,1% des
patients).

Dans notre étude, I’analyse des corrélations entre le LTCP de type MF et les
caractéristiques anatomocliniques a révélé une association significative entre
I’atteinte cutanée > a 10% de la surface cutanée globale et le mycosis fongoide. Ce
qui parait étre expliqué par le retard de diagnostic.

Van Doorn et al (64) a révele dans son étude réalisée sur 309 cas de MF que la
majorité des cas avait été diagnostiqué au stade T2 avec des lésions > a 10 % de la
surface cutanée, ce qui concorde avec le résultat de notre étude.-

Ces résultats sont pratiquement similaires a ceux des autres séries marocaines,
notamment la série de Dahbi et al (14) avec un pourcentage plus élevé des lésions
généralisées (66%) par rapport aux lésions localisées (34%). Alors que dans la série
Suéduase présentée par Eklund et al (64), on notait une prédominance des stades T1
(<10% de la surface cutanée) (50%) par rapport aux stades T2 (>10% de la surface
cutanée) (36%), vu I'acces facile aux soins et la précocité du diagnostic (64). On peut
conclure qu’au Maroc, on note une extension plus avancée au moment du diagnostic

des LCTP.
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Tableau 22. Surface cutanée atteinte dans notre série en comparaison avec les

données de la littérature (63)

Stade Notre série Van Doorn et al Dahbi et al Eklund et al
n (%) (63) n(%) (14) n(%) (64) n(%)
<10% de la surface 4 (10%) 90 (29,1 %) 7 (34%) 22 (50%)
cutanée
>10% de la surface 19 (47,5%) 151 (4,8%) 13 (66%) 14,5 (36%)

cutanée

Dans notre étude 63,6% des cas de MF/SS ont été diagnostiqués a un stade

précoce (IA- 1lA). Le pourcentage (36,3%) de patients diagnostiqués a des stades

tardifs (IIB-1VB) était élevé par rapport aux données de la littérature.

En effet, dans I’étude de Eklund et al (64) portant sur 44 patients, ce

pourcentage était de 14% (63).De méme, que pour la série allemande de Assaf et al

(50), il était de 20% dans une étude portant sur 352 cas (graphique 10) (50).
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Graphigue 10. Répartition des stades au moment du diagnostic des cas de MF
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B. Classification TNM des Ilymphomes cutanés autres que le MF/SS

Concernant les 5 cas de lymphomes cutanés primitifs non MF/SS de notre
série, 2 cas (40%) étaient diagnostiqués a un stade de lésion unique T1, et 3 cas
(60%) étaient était diagnostiqué a un stade avancé T3.

Dans une série Autrichienne publiée par Fink-Puches et al (21), le stades T1
présentaient plus de 50% des cas. Dans d’autres séries comme la série francaise
publiée par Charavin-Cocuzza et al (25), le stade 3 qui était beaucoup moins
fréquent que dans notre étude, ce qui pourraient étre expliqué d’une part par le
diagnostic précoce et d’autre part éventuellement par la petite taille de I’échantillon
dans notre étude comparée aux autres séries francaise et autrichienne qui portaient
respectivement sur 13 et 70 cas de LTCP non MF/SS (graphique 11) (20,25).

70
60
50

40
30
20
60%
10 27% 12%
0

Notre série Fink-Puches et al (21) Charavin-Cocuzza et al
(25)

HT] WT2 BT3

Graphique 11. Répartition des stades au moment du diagnostic pour les lymphomes autres

que MF/SS.
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V. Pronostic

1. Facteurs pronostigues clinigues

A Dans la série de Kim et al (65), portant sur 525 cas de MF, I’age avancé est un
facteur pronostique établi associé a une moins bonne survie (65). Dans notre
série, sur les 9 cas agés plus de 70 ans, 3 ont été diagnostiqués a un stade
tardif.

A Le stade T, parametre reproductible et facilement évaluable, reste le meilleur
facteur pronostique indépendant lors du diagnostic. Les risques de progression
cutanée et d’envahissement extra-cutané y sont corrélés (65). 17 cas dans notre
étude ont été diagnostiqués a un stade tardif dont 7 cas associés a une
métastase ganglionnaire.

2. Facteurs pronostiques biologiques (64,66)

De plus rares études soulignent la valeur pronostique péjorative des facteurs
biologiques et notamment I’élévation des LDH comme ce fut le cas dans la série de
Kelati et al qui a révélé une corrélation statistiquement significative avec un p Value a
0.0001 entre un taux de LDH élevé et une détérioration de I’état général.

Dans notre série, I’analyse biochimique a révélé 10 cas ayant un taux de LDH
élevé. Parmi ces 10 cas, 7 personnes étaient diagnostiquées a un stade tardif et 4 ont
présenté une métastase ganglionnaire. Ces données concordent avec les données de

la littérature.

3. Facteurs pronostiques anatomopathologiques (64,66)

De rares études établissent la valeur pronostique péjorative des facteurs
histologiques :
A Absence de mucinose folliculaire.
A Epaisseur de 'infiltrat tumoral.

A Importance des atypies cytologiques.
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Evolution:

Dans la série francaise décrite par Charavin-Cocuzza et al (25) 72% des LTCP
avaient présenté une évolution favorable avec une rémission complete des signes
cliniques apres traitement. Ce taux de rémission est [égérement moindre que celui
retrouvé dans notre série qui s’éleve a 85%.

Les entités anatomo-cliniques ayant le plus fréquemment récidivé dans notre
étude étaient le SS suivi du MF. En revanche, dans la série francaise décrite par
Charavin-Cocuzza et al (25), les entités présentant le plus de récidives étaient le SS et
la PL (tableau 21).

Ceci est probablement expliqué par la courte durée de suivi pour le 3 cas de PL
et qui étaient de 1 mois, 15 mois et de 50 mois.

Tableau 23. Fréquence des rechutes des différents LTCPdans notre série et dans la

littérature
Classification Notre série n (%) Charavin-Cocuzza et al (25) n (%)
LTCP 6/40 (15%) 19/67 (28)
MF 4/33 (12,1%) 13/56 (23%)
SS 2/2 (100 %) 2/2 (100%)
PL 0 3/6 (50%)
LAGC 0 1/3 (33%)

Dans la série francaise décrite par Charavin-Cocuzza et al (25) parmis les 56
cas de MF, 5 cas (8,9 %) ont présenté une transformation. Le taux de MF transformé
dans notre série est légerement plus important avec 7 cas transformés, ce qui
correspond a un taux de 21,2% de tous les cas de MF diagnostiqués dans notre série.

Ceci est potentiellement expliqué par le retard du diagnostic et dont la moyenne
était de 41 mois pour ces cas de MF transformés, de 87 mois pour les cas de MF et

78,1 mois pour tous es LTCP.
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Le stade TNM au diagnostic est également un facteur pouvant expliquer le taux
élevé de transformation dans notre série, vu que tous les cas transformés étaient
diagnostiqués a un stade tardif.

3 cas sont décédés apres une moyenne de suivi de 21 mois. Nous avons
comparé les résultats de la survie avec ceux de la série francaise décrite par Charavin-
Cocuzza et al (25). Nos données sont similaires a la littérature (tableau 22).

Tableau 24. Fréguence des déces liés a la maladie pour les différents LTCP

Classification Fréquence des déces (%) Nombre de déces (%) dans la
dans notre série n (%) série de Charavin-Cocuzza et al
(25) n (%)
LTCP 3 (7,5 %) 5 (6.25 %)
MF 3 (9 %) 4 (6 %)
SS 0 1 (50 %)
Lymphoprolifération CD30+ 0 0
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Les lymphomes T cutanés primitifs sont des lymphomes rares formant un
groupe hétérogene de proliférations de cellules lymphoides T. Ils doivent
étre différenciés des lymphomes secondairement cutanés surtout que leur
prise en charge et leur pronostic sont différents

Leur diagnostic repose sur la confrontation étroite des données cliniques,
histologiques et immunohistochimiques et moléculaires.

Le Mycosis fongoide et les lymphoproliférations CD30+ sont les plus
fréquents des lymphomes T et ont une évolution indolente.

Les caractéristiques épidémiologiques et cliniques de notre série ainsi que
la répartition histologique des cas sont proches de celles de la plupart des
séries de la littérature.

D'autres études incluant un nombre plus important de lymphomes cutanés
sont indispensables pour dresser le profil anatomo-pathologique des

lymphomes cutanés primitifs de notre région.
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RESUME
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RESUME

Introduction

Les lymphomes cutanés primitifs correspondent, selon la classification de la
WHO/EORTC publiée en 2018, a des lymphomes de phénotype T ou B localisés au
niveau de la peau sans atteinte extra-cutanée évidente au moment du diagnostic. lls
sont dominés par les lymphomes T qui représentent 80% de tous les lymphomes
cutanés primitifs.

Le but de notre étude est de déterminer le profil anatomopathologique de ces
tumeurs et de mettre le point sur les problemes de diagnostic différentiel avec une
revue de la littérature.

Matériel et méthode

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive réalisée au laboratoire d’anatomie
et cytologie pathologique du centre hospitalier universitaire Hassan Il de Fes, sur une
période de 9 ans et 6 mois (Aout 2013-Mars 2023).

Résultats

40 cas ont été recensés au cours de la période d’étude :

A L’age moyen de nos patients était de 61.3 ans avec des extrémes de 27 ans
et 5 ans.

A Une prédominance masculine est notée avec un Sex-Ratio de 1,2.

A Le premier motif de consultation était des Iésions prurigineuses (75%) et la
lésion élémentaire essentielle était la plaque présente dans 75% des cas.

A Le diagnostic du lymphome T cutané primitif était évoqué cliniguement dans
25 cas contrairement aux autres cas dont I’aspect clinique était évocateur
d’une pathologie inflammatoire (dans 11 cas) et d’une origine tumorale non

déterminée chez 4 autres patients en dehors d’un seul suspect d’avoir un

Docteur Mouaddine Amal 82



Les lymphomes T cutanés primitifs

sarcome de Kaposi.

Les résultats anatomopathologiques ont montré une prédominance du mycosis
fongoide (33 cas), dont 30 étaient des mycosis fongoides classiques, 2 cas de mycosis
fongoides folliculotropes et un cas de chalazodermie granulomateuse. Des signes de
transformation sont notés dans 7 cas (21,2%). On distingue également 3 cas de
papulose lymphomatoide de type A, 2 syndromes de Sézary et 2 cas de lymphome T
anaplasique a grandes cellules.

L’étude immunohistochimique a montré une expression du CD3 dans 38 cas
(95%), du CD4 dans tous les cas, une absence d’expression du CD8 dans tous les cas
a I’exception du cas du lymphome T anaplasique (97.5%). Le CD30 était positif dans
12 cas dont 3 cas de papulose lymphomatoide, 6 cas de MF transformés, 2 cas de
lymphomes T anaplasiques a grande cellules, un cas était celui d’'un MF classique
présentant a I’examen anatomopathologique 10% des cellules de grande taille CD30+.

La biopsie ganglionnaire était positive chez 9 patients (22.5%): 6 cas de MF, dont
4 étaient des cas de MF transformés, un cas de MF classique de stade T2N3MOBO et
un cas de chalazodermie granulomateuse de stade T4N3MOBO. 2 cas étaient des
syndromes de Sézary et un cas de Lymphome T anaplasique a grande cellules.

Par rapport a la classification TNMB de WHO/EORTC 2018, les LTCP de type
MF/SS étaient classés majoritairement (21 patients, soit 63,3% des cas) au stade
précoce. Le reste (12 patients, soit 26,6% des cas) étaient diagnostiqués stade tardif.
Pour ce qui est des LTCP non MF/SS, les 3 cas de papulose lymphoide A étaient
stadifiés T3NOMO lors du diagnostic et les 2 cas de Lymphome T anaplasique a
grandes cellules étaient classés T1bN1MO pour un cas et TTbNOMO pour 'autre.

L’évolution était marquée par des poussées rémissions avec une
stabilisation/régression des signes cliniques dans 85% des cas et une progression de

la maladie dans 15% des cas.
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