S1670F

DOSSIER: LES LYMPHOMES CUTANES PRIMITIFS

Le mycosis fongoide,

le grand 1matateur

Eve Lebas, ——— En dermatologie, il existe toute une série de maladies qui sont connues
Arjen ENikkels 6 Jeur variabilité et leur hétérogénéité sur le plan clinique, ce qui rend leur
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es lymphomes cutanés Figure 1:
représentent le troisieme T1: < 10% de la surface
type de lymphomes aprés corporelle.

les lymphomes digestifs et

hématologiques. Le mycosis
fongoide (MF) est le plus fréquent des
lymphomes cutanés primitifs (primary
cutaneous NK and T-cell lymphoma,
pCNKTCL) (Tableau 1). La variante
classique du MF est celle qu'on rencontre
le plus souvent (environ 70 a 75% des
cas des MF) (Figure 1). Le MF affecte
typiguement les personnes entre 45
et 65 ans, et s'observe deux fois plus
fréquemment chez I'homme que chez la
femme (1).

La stadification de la maladie repose sur

le systeme TNMB, qui évalue I'étendue
de I'atteinte cutanée (T), la présence

Classification des lymphomes cutanés primitifs.

Type histologique Pronostic Fréquence (% des LTC) Survie a 5 ans
Mycosis fongoide Bon 44% 88%
Variants du MF

— MFfolliculotrope Bon 4% 80%
— Réticulose pagétoide Bon <1% 100%
— Chalazodermie granulomateuse Bon <1% 100%
Syndrome de Sézary Intermédiaire 3% 24%
Lymphoproliférations cutanées CD30+

— Lymphome cutané primitif anaplasique a grandes cellules Bon 8% 95%
— Papulose lymphomatoide Bon 12% 100%
Lymphome T sous cutané a type de panniculite Bon 1% 82%
Lymphome extranodal NK/T de type nasal Mauvais <1% /
Lymphome cutané périphérique CD30-, unspecified Mauvais 2% 16%
Lymphome cutané agressif épidemotrope CD8+ Mauvais <1% 18%
Lymphome cutané y/d Mauvais <1% /
Lymphome pléomorphe a petites et moyennes cellules CD4+ Bon 2% 75%
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Figure 5:
MF folliculotrope.

d'adénopathie (N), de métastase (M),

ou de cellule de Sézary dans le sang
périphérique (B). Latteinte cutanée se
définit comme T1 (< 10% de la surface
corporelle) (Figure 1), T2 (> 10% de la
surface corporelle) (Figure 2), T3 (Iésions
tumorales) (Figure 3) ou T4 (stade
érythrodermique) (Figure 4) (2).

Le MF classique se caractérise par des
plagues érythémato-squameuses plus
ou moins prurigineuses, des placards
érythémato-squameux infiltrés et/ou des
tumeurs rougeatres. Les plaques sont
habituellement trés peu a peu palpables
et peuvent évoluer en placards plus ou

s -

i ol T2:>10% de la surface corporelle.

Figure 3:
T3: Iésions tumorales.

Figure 4:

T4: stade
érythrodermique.

moins infiltrés. Ensuite, des vraies Iésions
tumorales peuvent survenir (1). Parfois
ces tumeurs peuvent survenir de novo,
soit comme lésion isolée (3) ou sous
forme de groupe de tumeurs. La fixité

des lésions, leur délimitation nette et leur
prédominance dans les zones non photo-
exposées sont des éléments évocateurs
du diagnostic. Le syndrome de Sézary

est une variante agressive, leucémique

du lymphome cutané T, caractérisé par
une triade associant des lymphocytes T
atypiques circulants, une érythrodermie et
des adénopathies. Le MF érythrodermique
se différencie du syndrome de Sézary

par I'absence de lymphocytes atypiques
circulants (1). Le prurit qui accompagne
souvent les différentes formes de MF
constitue souvent un grand probleme au
niveau de la qualité de vie des patients.
lamélioration du prurit est également
considérée comme un but important d'un
point de vue thérapeutique (4).

Outre le MF classique, toute une
série de formes atypiques et plus rares
sont décrites: pagétoide, folliculotrope
(Figure 5), syringotrope, granulomateux,
ichtyosiforme, érythrodermique,
unilésionnel ou solitaire, verrugueux ou
hyperkératosique, bulleux ou vésiculeux,
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MF alopécique.

pustuleux, palmo-plantaire ou acral,
alopécique (Figure 6), poikilodermiqgue,
hypopigmenté, hyperpigmenté,
intertrigineux, papillomateux ou végétant,
muqueux, et purpurique pigmenté (5, 6).

CLINIQUE

Les aspects clinigues du MF peuvent
étre modifiés par des infections
bactériennes, fongiques et virales, car une
des complications majeures du MF est
I'infection cutanée. Différentes infections
cutanées ont été décrites chez les patients
souffrant de MF: infections herpétiques
(HSV-1), zona (VZV), impétiginisation
(Staphylococcus aureus), cellulite et
pityrosporose. Il'y a plusieurs facteurs

rendant les patients MF plus a risque de
développer une dermatose infectieuse: le
stade de la maladie, I'immunosuppression
iatrogene, la rupture de la barriere cutanée
directement liée aux lésions de MF

ou consécutive au grattage, et le profil
cytokinique Th2 retrouve dans les MF
avancés. Ces infections cutanées sont
caractérisées par leur présentation clinique
atypique, leur sévérité et leur retard
diagnostique (7).

La présentation du MF peut également
étre déterminée par le phénomene de
Kobner, défini comme une réaction
isomorphique de la peau reproduisant
apres traumatisme la lésion caractéristique
de I'affection. Différentes maladies
dermatologiques sont associées a ce
phénomene comme le psoriasis, le lichen,
le vitiligo, etc. Des cas de MF associés a
un phénomene de Kébner ont été décrits,
les lésions survenant sur des cicatrices ou
des zones de frottement répété (8).

D’autres manifestations cliniques
particulieres ont été décrites récemment,
comme |'apparition de kératoses
séborrhéiques (KS) au sein des plaques de
MF (9). Il s'agit d'une réaction isotopique
de Wolf, sous-type du phénomene de
Kébner, dans laquelle une pathologie
apparait sur le site d'une autre affection
dermatologique. Cette réaction est a
différencier du signe de Leser-Trélat
d’origine paranéoplasique, qui est
caractérisé par |'apparition rapide de
multiples KS prurigineuses dans le dos
de maniere symétrigue mimant un arbre

de Noél. Le signe de Leser-Trélat a été
rapporté chez 3 patients atteints de MF (10).

DIAGNOSTIC

Le diagnostic du MF est souvent
difficile sur un plan aussi bien clinique
qu’histologique, et en particulier dans
les stades précoces. En effet, une
des caractéristiqgues du MF est qu'il
peut imiter de multiples dermatoses
inflammatoires ou infectieuses. Il peut
en effet mimer les pathologies suivantes:
eczéma, folliculite, psoriasis, vitiligo,
pityriasis lichénoide chronique, PLEVA,
acanthosis nigricans, dermatite périorale,
dermatite séborrhéique, ichtyose acquise,
kératodermie et pustulose palmo-
plantaire (1). Lassociation du MF a une
mucinose folliculaire, une alopécie, une
onychodystrophie, un ectropion ou une
pulpite est également décrite.

A VOUS DE JUGER

Dans ce travail nous vous présentons
13 images en double, qui sont trés
similaires, dont une est une forme de MF
et I'autre une autre dermatose. Nous vous
invitons, aprés avoir lu I'histoire clinique
et apres avoir étudié attentivement les 2
images, a dire laquelle des 2 images est
le MF et laquelle est I'autre dermatose.
Les réponses vous sont données en fin
d'article.

CAS CLINIQUES

8

CAS 1:

Patient de 56 ans souffrant depuis au moins trois ans d'une dermatose
érythémato-squameuse récidivante de I'ombilic, partiellement résistante
aux dermocorticoides puissants. Lequel est selon vous le MF?
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Patient de 60 ans présentant, depuis 2 ans, un intertrigo
inflammatoire des plis inguinaux, résistants aux antiseptiques,
antibiotiques et antimycotiques locaux. Lequel selon vous est le MF?



CAS 3:

Patient de 52 ans souffrant d'une dermatose érythémato-
squameuse prurigineuse des plis nasogéniens et du menton, :
répondant a I'association de dermocorticoides et d'antimycotiques Patient de 42 ans présentant des plages circonscrites
topiques mais récidivant des I'arrét. Lequel est selon vous le MF? d'alopécie du cuir chevelu depuis 4 mois. Notion de rapports

sexuels a risque non protégés. Lequel est selon vous le MF?

Patient de 48 ans présentant une dermatose érythémato-
squameuse des sourcils et des paupieres résistant aux antimycotiques
locaux et systémiques. Lequel est selon vous le MF?

Patiente de 59 ans présentant une dystrophie des ongles des mains
depuis 4 a 5 ans, dans un contexte de dermatose érythémato-squameuse
récidivante du bas du dos et des flancs. Lequel est selon vous le MF?

CAS 5:
Patiente de 28 ans, présentant des lésions papulo-pustuleuses
inflammatoires des joues résistant aux antibiotiques topiques
ou systémiques. Lequel est selon vous le MF?

Patient de 47 ans présentant des Iésions infiltrées de la
nuque depuis 2 ans. Lequel est selon vous le MF?

Patient de 38 ans présentant des |ésions papulo-
Patient de 67 ans présentant une lésion infiltrée du nez depuis pustuleuses du torse résistant aux antibiotiques locaux
8 mois, d'extension progressive. Lequel est selon vous le MF? et systémiques. Lequel est selon vous le MF?
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CAS 11: CAS 12:

Patient de 27 ans présentant une plaque érythémato-squameuse
circulaire avec une bordure papuleuse de la joue gauche. Lequel est
selon vous le MF?

Patiente de 34 ans présentant, depuis plus de 5 ans, des lésions
papuleuses érythémateuses confluentes en plagues malodorantes
du décolleté et du dos. Lequel est selon vous le MF?

DISCUSSION

Les présentations clinigues du MF
sont nombreuses et variées. Comme
vous avez pu le constater, le MF peut
mimer différentes dermatoses que
nous rencontrons quotidiennement
dans notre pratique. Devant toute
présentation clinique atypique d’'une
dermatose fréquente, résistance ou
perte de réponse thérapeutique, il ne
faut pas hésiter a réaliser une biopsie

cutanée afin d’exclure un diagnostic de

lymphome cutané. Il peut méme étre
nécessaire de multiplier et de répéter

les biopsies cutanées afin d'obtenir le

bon diagnostic. ®

REPONSES

R R CUD e

10.
11.
12.
13.
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1a: MF classique, 1b: psoriasis

2a: intertrigo mycosique, 2b: MF granulomateux
3a: MF classique, 3b: dermatite séborrhéique
4a: MF classique, 4b: psoriasis du visage

5a: MF folliculaire, 5b: acné juvénile

6a: Carcinome basocellulaire métatypique,
6b: pCNKTCL (lymphoma NK/T de type nasal)

Ta: Alopécie en aires dans un cadre de syphilis secondaire,
7b: MF de type alopécique

8a: pulpite et onychopathie psoriasique,
8b: pulpite et onychopathie dans un cadre de MF classique

9a: MF pachydermique, 9b: cutis verticis gyrata
10a: folliculite du torse, 10b: MF folliculaire

11a: MF de type classique, 11b: dermatomycose
12a: MF folliculaire, 12b: maladie de Darier

13a: MF tumoral d’emblée, 13b: abces
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Patiente de 52 ans présentant une Iésion nodulaire érythémateuse
de la cuisse gauche depuis 2 mois. Lequel est selon vous le MF?
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