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Nouveaux biomarqueurs moléculaires spécifiques 
de pathologies identifiés (NGS, WES…)  
• Amélioration des critères diagnostiques et 

pronostiques d’entités déjà existantes
• Nouvelles entités. 
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LES Lymphomes cutanés T (et B) non MF /SS : Nodules et tumeurs 
 Un groupe hétérogène au pronostic très variable

Données cliniques
Age , Contexte  ?
Progression lente ou rapide ?
Localisation ?
Régression spontanée ?
Unique ? Multiple ?

http://www.bloodjournal.org/content/vol105/issue10/images/large/zh80100578750005.jpeg
http://www.bloodjournal.org/content/vol105/issue10/images/large/zh80100578750005.jpeg


De bons outils… pour un bon diagnostic
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Biopsie large et profonde au 
bistouri à lame
Analyse architecture ++
SI possible ne pas enlever 
totalement le nodule ou 
tumeur

Formol 
Congélation/RNAlater

Bilan extra-cutané
(clinique, biologie, TDM, +/- BOM…), TEP
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T1

T2

T3

Déterminer le 
stade du 

lymphome
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Lymphoproliférations cutanées CD30+ 

20-25 % des lymphomes cutanés

Lymphomes

cutanés

primitifs à grandes

cellules T CD30+

Papulose

lymphomatoïde

Mais aussi formes « frontières » cliniques ou histologiques et 
associations chez un même patient, simultanément ou successivement



Lymphome cutané à grandes cellules anaplasiques T CD30+

• Age moyen 60 ans

• Surtout unique ou localisé 

• Nodules ou tumeurs

• Evolution rapide

• Ulcérés, nécrotique

• Régression spontanée (30%)

Une présentation clinique impressionnante mais un excellent pronostic dans la plupart 
des cas : survie 5 ans 90-95%



CD3+/-, CD4+/-, CD8+/-, ALK négatif
Marqueurs cytotoxiques (perforine, 
granzyme, TiA1)

CD30



Comment s’orienter ?

CD30

Papulose lymphomatoïde ? Lymphome cutané 
primitif T CD30+?

Mycosis fongoïde transformé à 
grandes cellules CD30+

Localisation secondaire d’un 
lymphome T CD30+ ganglionnaire

La clinique
Le bilan d’extension : NFSpl, LDH, TDM (+/- TEP si doute), vérifier ALK sur biopsie, PAS DE BOM

Clinique non discriminante, ATCD, 
ALK+ (80%) et Bilan d’extension

Taille, nombre des lésions, 
rythme évolutif

ATCD de MF, plaques

80% ALK+ (enfants, adultes jeunes) Survie à 5 ans : 70% mais polychimiothérapie
+/- intensification

20% ALK- (adultes âgés) Survie à 5 ans : 49%, polychimiothérapie et intensification

Bekkenk MW, Geelen FA, van Voorst Vader PC et al. Blood 2000 ; Vergier B, Beylot-Barry M, Pulford K, et al. Am J Surg. Pathol 1998; Beylot-Barry, M.. Blood 1998; Hinshaw M et al. 
Pediatr Dermatol. 2004: Oschlies I et al. Haematologica. 2013; Fauconneau A. et al. Br J Detmatol 2015



Deux pièges possibles ! 

Courville P, et al.Br J Dermatol. 1999; Kreuter A et al. Clin Exp Dermatol
2018. Hoashi T et al. J Dermatol 2018; Price A. Et al. J Cutan Pathol 2015
Beylot-Barry M. et al. JDP 2017

Des kératoacanthomes qui n’en sont pas

> Hyperplasie pseudoépithéliomateuse

Un drôle de furoncle..
CD30

> Variant pyogénique
Burg G. et al. Br J Dermatol 2003; Papalas JA et al. Am J Dermatopathol
2010; Hees H et al. JDDG 2017

Atteinte ganglionnaire dans l’aire de drainage…

Des incertitudes … 

Risque de récidive ?
Pronostic des formes à lésions multiples ?



Le traitement depend du stade “T” et de la regression spontanée

Lésion unique (T1) ou atteinte loco-régionale (T2 a-b)

si regression spontanée : abstention

Radiothérapie ou (selon la taille) chirurgie

Laly P. et al. JAMA Dermatol 2015; Prince. Lancet 2017

RCP

Blood 2011

2018
2017

Une fois le traitement réalisé
Suivi clinique à 6 mois puis annuel ville>> hôpital

Atteinte loco-régionale étendue ou multiple (T2c-T3)
Méthotrexate (Bexarotène, Interferon)

Atteinte multiple réfractaire
Vinblastine ? Brentuximab? > CHOP

Atteinte avec adénopathie de drainage
? (chimio + radioTTT ? radioTTT seule ?)

Atteinte avec atteinte ganglionnaire à distance
RCP hématologie

Suivi clinique alterné 
hôpital > ville

Suivi et prise en 
charge hospitalière



Papulose lymphomatoide

• Age moyen 45 ans

• Papules disséminées auto-régressives

• Voire nodules

• Souvent nécrotiques

• 99% survie à 5 ans
• Association possible avec MF, Maladie de 

Hodgkin, lymphome CD30+



Une papulose…des papuloses

Pas d’impact clair sur le pronostic et plusieurs types possibles chez le même patient

Type A Quelques CD30



Expertise pour diagnostic

Papulose type D (CD8)

• Si clinique ou histologie atypique ou forme rare de papulose (type D, E, ..)

Type C Beaucoup de  CD30Type A Quelques CD30 Type B 
Très rares CD30+MF-like

Diagnostic différentiel : Lymphome T épidermotrope CD8+ cytotoxique aggressif

Type D CD8+

Une papulose…des papuloses



Expertise pour diagnostic

• Si clinique ou histologie atypique ou forme rare de papulose (type D, E, ..)

Type C Beaucoup de  CD30Type A Quelques CD30 Type B 
Très rares CD30+MF-like

Type E (angiocentrique, CD8+)

Type F (MF-like+CD30+, 6p25.3 
réarrangement)…

Kempf W, et al. Am J Surg Pathol 2013

Une papulose…des papuloses



Faut-il faire « un bilan » ? 
• Papulose lymphomatoïde et lymphomes associés…

– 5 à 10% d’association à des lymphomes : L cutanés CD30+, MF, ggl CD30+, 
Hodgkin... 

– Plus rare mais possible chez l’enfant

• Pas de bilan autre que clinique

• Surveillance clinique

• Pas de facteur clairement prédictif 

Wang Cancer 1999, Basarab Br J Dermatol 1998, Wood JID 1995, Christensen Sem Derm 1994, Beljaards Br J Dermatol 1992, Galmetti JAAD 1990Zirbel, 
JAAD 1995, Nijten Arch Dermatol 2004, Miquel Br J Dermatol 2014; de Souza J Am Acad Dermatol. 2012 ; Miquel L. Br J Dermatol 2015

Et Pourquoi ?

2016



Comment traiter ?
• Adapté au type de lésions, à leur nombre et aux poussées…

Du « wait and see » au méthotrexate

• Dermocorticoïdes

• Photothérapie

• Ledaga



Papulose: parfois des difficultés thérapeutiques

• Lésions diffuses subintrantes justifiant 
un traitement systémique 

• Méthotrexate, Bexarotène

• Brentuximab…

• Penser aussi au Ledaga®

Avis hospitalier pour diagnostic, prise en charge puis suivi alterné, surveillance clinique prolongée



Lymphome cutané T ab à type de panniculite

CD3

Granzyme B

CD8+

TiA1Perforine

Blood 2008

91%

46%

Expriment la forme ab du TCR
Clone T

Femmes > 40 ans
Dysimmunité associée ++



• Que doit-on vérifier ?
syndrome d’activation macrophagique?

• Quel est LE meilleur examen pour le bilan d’extension ?
TEP scan

• Quel est votre traitement de 1ère intention ?
• corticothérapie, méthotrexate, ciclosporine

2017

Image N. Franck

Lymphome cutané T ab à type de panniculite



Revue de 29 cas avec SAM => 9/29 ont moins de 16 ans et 8 d’origine asiatique
Pour les 26 avec suivi : 9 traités par CHOP + intensification greffe ou relais par immunosuppresseurs => 100% RP ou RC
17 traités par Chimiothérapie sans intensification ni relais d’IS => 12 décès et 5 RC

2018 Même mutation germinale p.Tyr82Cys chez 12 
patients of Asie de l’est et polynésiens. 
Autre mutation p.Ile97Met + rare chez 3 
patients européens. 

16 cas mutés : début précoce (med 15 vs 41 ans), 
atteinte médullaire (11/16 vs 0/11)
SAM (14/16 vs 3/11) et évolution agressive



2018

Déficience TIM3 – activation immunitaire incontrôlée 

TIM-3: molécule récepteur de contrôle immunitaire  régulant l’immunité anti-tumorale, l’immunité innée 
(inhibition LT effecteurs, réponses Th1 et Th17)
Altération de TIM3 :  cytokines pro-inflammatoires, activation macrophagique et  Treg dans la peau.

Mutations dans le domaine
conservé de TIM-3 

Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma: HAVCR2 mutations and long-term outcome:  a study by the GFELC
G. Sonigo1, M. Battistella2, M. Beylot-Barry3, S. Oro4, N. Franck5, S. Barete6, S. Boulinguez7, O. Dereure8, N. Bonnet9, G. Socie10, P. Brice11, O. Boccara12, C. Bodemer12, H.
Adamski13, M. D'Incan14, N. Ortonne15, S. Fraitag16, F. Brunet-Possenti17, S. Dalle18, F. Suarez19, A. Marçais19, F. Skowron20, D. Haidar21, E. Maubec22, G. Bohelay22, L
Laroche22, A. Mahé23, E. Birckel23, JD. Bouaziz1, I. Brochériou24, R. Dubois25, S. Faiz26, J. Fadlallah27, C. Ram-Wolff1, A. Carlotti28, G. Bens29, B. Balme30, B. Vergier31, S.
Laurent-Roussel32, L. Deschamps33, O. Carpentier34, P. Moguelet24, G. Herve24, F. Comoz35, F. Le Gall36, G. Leverger37, A. Finon29, O. Augereau31, C. Bléchet38, R.
Kerdraon38, L. Lamant39, E. Tournier39, F. Franck40, V. Costes Martineau41, V. Szablewski41, S. Taix42, I. Beschet43, F. Guérin44, F. Sepulveda44, M. Bagot1*, G. de Saint-
Basile44*, D. Michonneau10*, A. de Masson1* ; French Cutaneous Lymphoma Group, France



Autres lymphomes CD8+

CD8

TIA1 KI67

Lymphome T 
CD8+ acral

51 cas publiés
oreille > Nez, paupières, mains, pieds. 
Indolent, mais récidives cutanées 
possibles. Pas d’extension extra-cutanée 
ou de DC

Lymphome T cytotoxique épidermotrope CD8+

Survie 5 ans = 38%
Médiane de survie : 
10-12 mois

http://www.bloodjournal.org/content/vol105/issue10/images/large/zh80100578750005.jpeg
http://www.bloodjournal.org/content/vol105/issue10/images/large/zh80100578750005.jpeg


Une nouvelle « entité » de moins en moins rare !!!...

CD3 CD20

CD4 +++ PD1+ cxcl13+

Lymphocytes TFH : rôle dans 
l’immunité humorale  signal de survie 
et de différentiation des lymphocytes 
B vers plasmocytes ou cellules B 
mémoires.

Localisés dans le centre germinatif, 
Expression  CD10, ICOS, PD1, CXCL13

JAMA Dermatol 2012

Hyperplasie 

lymphocytaire 

réactionnelle

« pseudo-lymphome »

SANG

GANGLIONS

PEAU

Lymphoprolifération T 

cutanée CD4+ à petites et 

moy. cellules

Lymphome T 

PTCL,NOS TFH +

Lymphome T

Angio-immunoblastique

Cutanés

ganglionnaires

Pronostic?

Pronostic

Au moins deux formes anatomo-
cliniques à présentation cutanée 



Forme à lésion unique (ou paucilésionnel) caractéristique
= lymphome T CD4+ pléomorphe CD4+ à petites et moyennes cellules

• Nodule solitaire tête et cou ++

• Evocateur de piqûre d’insecte, kyste, lymphome B, 
Merkel…

• Régression spontanée possible

• Excellent pronostic

• Faire bilan d’extension (biologie, scanner)

• Traitement: exérèse / radiothérapie / Clobetasol

• Surveillance clinique

Virmani P et al. Int J Dermatol 2016; Albertu-Violettu S et al. J Cutan Pathol 2016

RCP

Primary cutaneous CD4+ small/medium T-cell lymphoproliferative disorders : a clinicopathological and molecular study of 60 cases presenting as an 
signgle lesion. A multicenter study of the GFELC. Beltzung F., Ortonne N., Pelletier L., Beylot-Barry M., Ingen-Housz-Oro S., Franck F., Pereira B., C. 
Godfraind, Delfau LH, D’Incan M, Vergier B. en révision Am J Surg Pathol



Formes à lésions multiples

Expertise relecture 
Prise en charge hospitalière 
Pas de consensus thérapeutique

RCP

Cutaneous T-cell lymphomas with follicular helper T-cell differentiation : a study on 34 patients with emphasis on their clinical-pathological presentation and frequent 
association with ITK-SYK rearrangements. Rocas D, Dalle S., Roy P., Pelletier L., Maucort D, Martin N., Tazi N., Balme B., Vergier B., Beylot Barry M., Carlotti A., Bagot M., Battistella
M., Chaby G., Gaulard P., Ortonne N.  Soumis Am J Surg Pathol



EBV

Survie = 5-25 mois

Survie = 11 mois

Primary cutaneous T-cell lymphoma not otherwise specified: a 
comparative clinicopathological analysis of 6 cases 
Julie Castagna1, Marie Parrens2, Charlée Nardin1,Régis Angonin3,Isabelle 
Bedgedjian4,Béatrice Vergier2, Jean-Philippe Merlio5, François 
Aubin1,Marie Beylot-Barry5-6



Pour les lymphomes rares ou agressifs

• Mycosis fongoïde en plaques, lymphome CD30+, 
papulose lymphomatoïde, lymphomes B 
centrofolliculaires, zone marginale…

• Suivi clinique, ville ++ - hôpital 

• Expertise diagnostique
• Expertise thérapeutique
• Essais thérapeutiques
• Rôle des RCP régionales
• RCP nationale de recours
• Prise en charge 

hospitalière

Prise en charge « standardisée » pour les 
lymphomes les plus fréquents (indolents++) 



Collaborations et réseaux internationaux

Julia Scarisbrick

PROCLIPI facilitating international research in rare cancers: a web-based data 
system designed to collect clinical pathological, radiological, treatment and 
quality of life data in cutaneous lymphoma

University Hospitals
Birmingham, UK.

2015



Rôle du dermatologue
• Faire le bilan

• Expliquer la maladie

• Dédramatiser (ou non..)

• Expliquer le pronostic

• Instituer le traitement

• Organiser le suivi

• Guider vers des informations 

• Expliquer aux médecins correspondants

Co-auteurs /Comité éditorial :
M. Bagot, S. Barete, M. Beylot-Barry, P. 
Combemale, S. Dalac, S. Dalle, O. 
Dereure,  M. D’Incan, N. Franck, F. 
Grange, L. Laroche, C. Lok, N. Ortonne,  
T. Petrella, C. Ram-Wolff, C. René, B. 
Vergier, J. Wechsler



Trouver les mots
Se préparer à y répondre, s’entrainer…
Expliquer et ré-expliquer
Diriger sur des sites adéquats….

Savoir expliquer au patient, répondre à ses questions

https://www.gfelc.org/
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• Qu’est-ce que c’est?

• Est-ce un cancer?

• Sur internet, on parle de cancer du sang et des ganglions…je 
suis très inquiète

• Peut-on me donner une totale certitude sur le diagnostic de 
mon mari? Y a-t-il d’autres examens à faire?

• Est-ce que ça risque de s’étendre? De métastaser?

• Quel est le pronostic? Peut-on en mourir?

• Peut-on le guérir?

• Est-ce héréditaire? 


