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1. Généralités  

 

Les lymphomes cutanés ou hématodermies, sont des proliférations lymphoïdes malignes cutanées. 

On les distingue des lymphomes « systémiques » (ou spléno-ganglionnaires) du fait d’une 

évolution indolente (mycosis fongoïde, lymphome B cutané de la zone marginale, etc.). 

Le terme de lymphoprolifération cutanée est souvent employé pour définir les lymphomes cutanés 

et leurs équivalents bénins ou réactionnels : les hyperplasies lymphoïdes réactionnelles 

(anciennement pseudolymphomes). 

Les hématodermies sont classées selon le type cellulaire à l’origine de la lymphoprolifération : 

lymphomes cutanés T, B, CD30, NK, leucémies, etc. Une autre raison de les distinguer des 

lymphomes systémiques, est la répartition en fréquence de chaque entité : les lymphomes 

ganglionnaires sont majoritairement des lymphomes B (90%), tandis que les lymphomes cutanés 

sont très majoritairement de phénotype T (70 à 75%) [1]. La dernière classification WHO/EORTC 

des lymphomes cutanés est donnée dans le tableau 1 [2].  
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Tableau 1 : classification des lymphomes cutanés selon WHO/EORTC [2]. 

Pour la suite de notre travail de thèse sur les mycosis fongoïde « historiques », nous ne 

détaillerons que le mycosis fongoïde/syndrome de Sézary. 

 

3. Le mycosis fongoïde 

2.1. Epidemiologie 

Le mycosis fongoïde (MF) est le plus fréquent des lymphomes T cutanés puisqu’il représente 44% 

des lymphomes cutanés [2]. L’incidence annuelle en France est de 1 nouveau cas pour 110 000 

habitants par an. Il survient chez des patients âgés de 40 et 60 ans, avec un sex ratio homme-
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femme de 2 pour 1 [3]. Il s’agit le plus souvent d’un lymphome indolent, de pronostic 

généralement bon (figure 1): les taux de survie spécifique à 5 ans des stades localisés (T1, T2, T3) 

sont respectivement de 100%, 67 à 96%, 51 à 80%, tandis que les patients érythrodermiques (stade 

T4) ont une survie de 41% [4].  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2.2. Etymologie 

Ce lymphome a été décrit pour la première fois en 1832 par Alibert [6]. Le terme mycosis désigne 

une excroissance cutanée, tandis que fongoïde correspond à la nature fongueuse des lésions, c'est-

à-dire une tumeur ayant l’aspect microscopique d’un champignon ou d’une éponge.  

 

 

Figure 1 : Courbes de survie des différents stades de 

Mycosis Fongoïdes en fonction du temps [5] 
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2.3. Physiopathologie 

La physiopathologie résulterait d’une stimulation antigénique chronique occasionnant une 

progression clonale incontrôlée et une accumulation de lymphocytes T mémoires dans la peau [3]. 

Les infections, notamment à Staphylococcus aureus peuvent également jouer un rôle dans les 

lymphomes T cutanés, ce qui expliquerait le taux élevé de colonisation à Staphylococcus aureus 

chez les malades érythrodermiques. Si le rôle de l’Epstein-Barr virus et Cytomégalovirus est 

également controversé, il n’a pas été montré d’association avec le Human T-lymphotropic virus 

type 1 (HTLV-1) [7]. Le rôle d’une exposition professionnelle a également été cherché, 

notamment chez les personnes travaillant dans la poterie, le verre ou la céramique, mais 

l’implication de ces 3 professions n’a pas été confirmée [8]. 

 

2.4. Clinique 

2.4.1. Forme classique 

L’évolution de la maladie est longue et l’aspect dermatologique varie selon le stade d’évolution du 

MF. 

Le MF évolue sur 6 années avant le diagnostic.  

La clinique initiale est caractérisée par des macules érythémateuses finement squameuses, siégeant 

sur les zones non photo-exposées (Figure 2). Elles peuvent être prurigineuses. Les zones les plus 

fréquemment touchées sont les fesses, les faces internes des bras ou des cuisses.  
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Les macules vont devenir infiltrées et former des plaques avec un bourrelet périphérique (Figure 

3). Elles peuvent prendre une disposition arciforme.  

 

 

 

 

 

 

 

 

L’apparition de tumeurs constitue le stade suivant (T3). Il s’agit de lésions tumorales infiltrées 

mesurant plus de 1 cm de grand axe. Les tumeurs sont des lésions très nettement en relief d’aspect 

variable, bourgeonnantes, pédiculées ou digitiformes.  

Enfin, il existe une forme érythrodermique du MF, caractérisé par un érythème infiltré s’étendant 

à plus de 90% de la surface corporelle. Cet érythème est sec, squameux, très prurigineux, 

Figure 2: Photographie de dos d’un 

MF  au stade de macule. 

 

Figure 3 : Photographie des fesses 

d’un MF au stade plaque. 
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s’accompagnant d’un épaississement des plis cutanés, d’une hyperkératose fissuraire palmo-

plantaire et d’une onychodystrophie. Le plus souvent cet état s’accompagne d’une circulation 

sanguine de cellules lymphomateuses aussi appelées cellules de Sézary. Néanmoins, une 

érythrodermie lymphomateuse sans cellules de Sézary est possible. 

 

2.4.2. Formes inhabituelles de MF 

A la forme classique viennent s’ajouter des variantes cliniques ou topographiques de MF : bulleux, 

unilésionnel, verruqueux, muqueux, hypopigmenté, pagétoïde, chalazodermique… 

 

2.4.3. MF pilotrope 

Cliniquement il se manifeste par des comédons, des kystes épidermiques, une kératose folliculaire. 

Des plaques plus classiques de MF sont associées dans 35 % des cas. Les lésions pilotropes 

peuvent survenir 6 mois à 2 ans avant l`apparition de plaques de MF.  

L’infiltrat lymphocytaire prédominera autour des follicules pileux avec un pilotropisme. Une 

mucinose folliculaire peut être associée et constituerait un critère histologique péjoratif [9].  

La forme de MF  comédonien correspond à des distensions kystiques des follicules pileux en 

réaction à leur agression.  

 

2.4.4. MF syringotrope 

Le mycosis fongoïde syringotrope est une variante rare et peu décrite de MF, caractérisée par un 

tropisme particulier de l’infiltrat lymphocytaire pour les structures glandulaires eccrines, réalisant 

typiquement une hyperplasie syringolymphoïde. Ce sous- type histologique est souvent associé au 

sous-type pilotrope. Ainsi, outre des plaques érythémateuses avec aspect ponctué, ou une atteinte 

acrale, on observera souvent des plages d’alopécie associées [10]. 
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2.4.5. Etats pré-mycosiques 

Deux pathologies peuvent être précurseur de MF.  

Le parapsoriasis en grandes plaques ou digitiforme se présente sous la forme de larges plaques 

psoriasiformes essentiellement sur le tronc et la base des membres. Il était considéré pendant 

longtemps comme un précurseur du MF. Aujourd’hui, ce terme a perdu de son actualité et est 

fréquemment remplacé par l’appellation MF de grade 0 ou incertain (appellation du Groupe 

Français d’Etude des Lymphomes Cutanés GFELC), qui est un stade initial du MF. Son taux 

d’évolution en MF classique est de 35% après 5 ans d’évolution [11]. 

La capillarite purpurique peut évoluer vers ou être associée à un lymphome. Elle est observée 

surtout chez l’homme, est une dermatose purpurique et télangiectasique, débutant souvent aux 

chevilles puis s’étendant vers le haut, associée à des lésions eczématiformes prurigineuses [12]. 

En revanche,  la papulose lymphomatoïde, qui fait parti des lymphoproliférations CD30+, n’est 

pas un précurseur mais une pathologie fréquemment associée au MF, pouvant même le précéder. 

Elle est caractérisée par une éruption récidivant de papules ou de nodules autorégressifs en 2 à 12 

semaines, parfois nécrotiques, d’évolution chronique, prédominants au tronc et aux membres, 

survenant vers l’âge de 45 ans. Le risque de survenue d’un MF varie de 2 à 15% après 5 ans 

d’évolution de la papulose lymphomatoïde, et il augmente à 80% après 20 à 30 ans d’évolution 

[13]. 

 

2.5. Syndrome de Sézary 

Le syndrome de Sézary est un lymphome érythrodermique décrit par Sézary en 1938 [14]. Celui-ci 

associe une érythrodermie sèche ou œdémateuse, très prurigineuse, avec des adénopathies 

superficielles à la présence de cellules mononuclées sanguines atypiques appelées cellules de 

Sézary [3]. Le diagnostic est porté s’il existe une érythrodermie, et au moins l’un des différents 
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critères biologiques suivants : nombre absolu de cellules de Sézary d’au moins 1000/mm
3
, rapport 

CD4/CD8 supérieur à 10, hyperlymphocytose avec présence d’un clone cellulaire T sanguin, 

présence d’un clone cellulaire T avec anomalies cytogénétiques. Les cellules de Sézary sont 

reconnues sur le frotti sanguin et peuvent être individualisées par des technique de cytométrie en 

flux grâce à l’anticorps anti-CD158k (ou KIR3DL2) [15]. 

Le pronostic est sombre, d’autant plus s’il existe une atteinte ganglionnaire, avec un taux de survie 

à 5 ans de 20 à 40%. Les principes de traitement sont les mêmes que pour les MF à un stade 

avancé [16]. La photochimiothérapie extra-corporelle est un traitement de premier choix chez les 

patients érythrodermiques [17]. 

Comme pour le diagnostic de MF, le diagnostic de syndrome de Sézary peut être difficile à 

affirmer histologiquement (voir ci-après). Une confrontation anatomo-clinico-biologique est donc 

essentielle [18].  

 

2.6. Stade ganglionnaire 

Une atteinte ganglionnaire est un facteur de mauvais pronostic. Des biopsies ganglionnaires sont 

nécessaires en cas d’adénopathies de plus de 1,5cm. Le choix du site de la biopsie peut être guidé 

par l’échostructure ou l’intensité de fixation du traceur (SUV) au TEP-TDM. L’envahissement 

ganglionnaire est classé selon le type histologique d’envahissement et la présence ou non d’un 

clone T. Cet état nécessite un traitement systémique. 

 

2.7. Atteintes systémiques 

Lors de l’évolution du MF, une atteinte d’organe peut également se produire. Ce type d’atteinte 

peut survenir après 7 mois à 6 ans d’évolution selon les séries. Les principaux organes touchés 

sont la rate (50% des patients avec atteinte viscérale), les poumons (43%), le foie (41%), les os 
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(27%), les reins (27%), la langue et les muqueuses (19%), le cœur (17%), le pancréas (17%), et la 

thyroïde (14%) [19]. 

 

2.8. Histologie 

Le diagnostic positif de lymphome cutané repose sur une confrontation clinique et histologique. 

Au stade précoce, la biopsie cutanée montre un infiltrat lymphocytaire T disposé en bande sous 

épidermique. Les lymphocytes sont en épidermotropisme dans l’épiderme, ce qui signifie qu’ils 

sont en exocytose sur toute la hauteur de l’épiderme. Ainsi, le terme d’épidermotrope n’est 

employé que dans le cadre d’un mycosis fongoïde (dans les dermatoses inflammatoires on parlera 

d’exocytose). A un stade précoce, ces lymphocytes se disposent préférentiellement dans la couche 

basale épidermique, sous forme de « files indiennes ». L’épiderme peut être hyperkératosique, 

parakératosique, mais sans spongiose (ce qui constitue un argument du diagnostic différentiel avec 

un eczéma notamment). Les cellules lymphomateuses ont un noyau de petite taille, à chromatine 

sombre, avec un aspect plissé ou circonvolué. Lorsque les lésions cutanées deviennent infiltrées, 

voire tumorales, l’infiltrat lymphocytaire devient plus profond. Il s’étend progressivement au 

derme réticulaire, jusqu’à l’hypoderme.  

On emploie le terme de MF transformé lorsque l’infiltrat lymphocytaire est constitué de plages de 

cellules de grande taille. Ces cellules doivent mesurer 2,5 fois la taille d’un lymphocyte T normal 

et représenter 25% des lymphocytes T tumoraux [20]. 

L’identification de cellules lymphocytaires T clonales dans les biopsies cutanées par PCR est un 

test diagnostic positif. La clonalité est retrouvée dans 40 à 90% des MF et est en lien avec le stade 

de la maladie : elle est de 50% au stade de macules, 73% au stade de plaques, 83 à 100% au stade 

de MF tumoral ou de MF érythrodermique [3]. 
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L’examen immunopathologique permet de typer l’infiltrat lymphomateux. Les lymphocytes T 

exprimeront des marqueurs T, notamment le CD3 et seront de phénotype CD4+, parfois CD8+. 

On peut observer un ratio CD4/CD8 supérieur à 6, en pratique jamais calculé. La perte 

d’expression d’un antigène pan-T (CD3, CD2, CD5 et/ou CD7) sont des aberrations 

phénotypiques et constituent une aide au diagnostic. Ce « trou phénotypique » est associé avec une 

progression de la maladie [3]. L’expression aberrante de marqueurs B (CD20) est peu fréquente, et 

associée à un mauvais pronostic [21].  

Un index de prolifération supérieur à 70% est un facteur de mauvais pronostic. Son étude est 

réalisée à l’aide de l’anticorps Ki-67. L’expression de l’anticorps Ki67 est d’autant plus élevée que 

le stade est avancé [22] [23]. 

 

2.9. Biologie 

 2.9.1 Clonalité T 

Une population lymphocytaire T homogène exprimant un même récepteur T (TCR) et nettement 

plus représentée que les autres populations de lymphocyte T constitue un clone T dominant. Elle 

est cherchée  par PCR (par technique de DGGE et Biomed2). L’identification de cellules 

lymphocytaires T clonales dans les biopsies cutanées par PCR est un argument diagnostique, 

surtout en cas de diagnostic histologique non formel. Un clone T est noté dans 40 à 90% des MF 

et est en lien avec le stade de la maladie : 50% au stade de macules, 73% au stade de plaques, 83 à 

100% au stade de MF tumoral ou de MF érythrodermique [3]. Au stade précoce, le clone T est 

souvent limité à la partie intraépidermique de l’infiltrat lymphocytaire.  

De même la recherche d’un clone T sanguin est donc utile au diagnostic d’un syndrome de Sézary 

[24].  
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2.9.2 Phénotypage sanguin 

L’immunophénotypage sanguin permet de réaliser le rapport CD4/CD8 qui, quand il est supérieur 

à 10 est un critère diagnostique du MF et du syndrome de Sézary [25].  

Les cellules de Sézary sont aussi individualisées par la cytométrie en flux grâce à l’anticorps anti-

CD158k (ou KIR3DL2) [15]. 

 

2.10. Classification TNM  

Le stade évolutif est déterminé selon la classification TNM décrite dans le tableau 2 [26]: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tableau 2 : Classification TNM révisée des MF et 

du syndrome de Sézary [26] 
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2.11. Diagnostics différentiels 

Le problème du diagnostic différentiel se pose dans trois principaux cas de figure [27]:  

 Au stade débutant, entre un MF et un érythème prémycosique (parapsoriasis) ou une 

dermatose inflammatoire type eczéma, psoriasis, etc. L’examen histologique d’une biopsie 

cutanée peut aider à poser un diagnostic. La présence d’un clone est rare dans les états pré-

mycosiques ou réactionnels et constitue un argument diagnostic pour un MF.  

 Au stade érythrodermique, entre un syndrome de Sézary et une érythrodermie 

inflammatoire chronique (dermatite actinique chronique par exemple) où l’histologie est 

souvent prise en défaut et un taux transitoirement élevé de cellules de Sézary peut être 

observé. En effet les cellules de Sézary sont difficiles à différencier de lymphocytes activés 

circulants présents dans une dermatose inflammatoire étendue très aiguë. La perte de 

l’expression du CD7 et du CD26 sur ces cellules est très en faveur de leur origine tumorale 

[28].  

 Entre un MF et une hyperplasie lymphoïde réactionnelle (pseudolymphome). Il s’agit de 

maladies bénignes simulant cliniquement et/ou histologiquement un lymphome et dont 

l’évolution est constamment favorable. Ils peuvent être dus à des piqûres d’insectes, à une 

borréliose ou à des médicaments. Une confrontation anatomo-clinico-biologique aidera 

pour le diagnostic différentiel.  

 

2.12. Traitements 

Le traitement ne doit pas être plus agressif que la maladie et l’abstention thérapeutique est 

envisageable dans certains cas. Aux stades précoces les traitements systémiques ne sont pas 

supérieurs aux traitements locaux. Les traitements privilégiés seront les dermocorticoïdes, la 

photothérapie (UVA), la chlorméthine (Caryolysine) ou la méchloréthamine (Mustargen). Dans 
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les stades avancés, les traitements systémiques seront privilégiés : rétinoïdes (Béxarotène), 

photochimiothérapie extracorporelle [17], monochimiothérapie (méthotrexate, doxorubicine 

liposomale, gemcitabine…) ou polychimiothérapie (CHOP) [16]. 

A ces traitements déjà utilisés, de nouvelles perspectives apparaissent, comme l’utilisation 

d’anticorps monoclonal IgG1 kappa humanisé (alemtuzumab) dans les MF et syndromes de 

Sézary avancés au stade palliatif, ou avant allogreffe de cellules souches hématopoïétiques [29]. 

De nouveaux agents font l’objet d’essais de phase 3, comme le brentuximab vedotin (anticorps 

monoclonal anti-CD30 lié à un poison du fuseau déjà utilisé en hématologie dans les lymphomes 

hodgkiniens CD30+ et anaplasiques récidivants ou réfractaires [30]), le mogamulizumab 

(anticorps anti-CCR4) [31], les inhibiteurs des histones désacétylases comme le vorinostat ou la 

romidepsine [32].  

Enfin, une étude rétrospective française a montré en 2013 la possibilité d’induire des réponses 

complètes et prolongées grâce à l’allogreffe de cellules souche hématopoïétiques, y compris au 

stade de MF transformé, réfractaire ou en rechute [32]. 
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3. Objectif de l’étude  

Il y a 2 ans, nous avons été amené à prendre en charge un patient atteint d’un MF et se présentant 

avec une maladie très évoluée, similaire à celle décrite par Alibert au XIXème siècle. Ce type de 

présentation particulièrement inhabituel au XXIème siècle, où nous voyons lors de nos 

consultations des malades avec des états pré-mycosiques posant un problème de diagnostic positif, 

nous a interrogés sur les raisons de la persistance de tels états et sur les implications que cet état 

induisait, notamment en termes de prise en charge.  

Nous avons donc mené une étude nationale rétrospective à partir des données des cliniciens du 

GFELC, de tous les malades ayant consulté entre 2005 et 2015 avec des présentations avancées de 

mycosis fongoïdes dites « Historiques » lors de leur prise en charge initiale. Nous avons aussi 

inclus des malades avec un diagnostic de MF connu mais perdus de vue pendant au minimum 2 

ans, et consultant à nouveau  à un stade « historique ».  

L’objectif de notre travail de thèse était de décrire les caractéristiques épidémiologiques, psycho-

sociales, cliniques, biologiques, histologiques, et thérapeutiques de ces malades, ainsi que leur 

devenir.  
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Résumé : 

Introduction : Les mycosis fongoïdes sont des lymphomes T cutanés le plus souvent indolents, pouvant 

évoluer sous forme de macules ou de plaques peu infiltrées sur de nombreuses années. Rares sont les 

patients consultant à un stade d’emblée tumoral de la maladie. Notre étude visait à caractériser les données 

sociologiques, cliniques, histologiques et thérapeutiques des patients consultant pour la première fois à un 

stade tardif et avancé de la maladie (formes dites « historiques »). 

Matériel et méthodes : Nous avons mené une étude rétrospective de 2005 à 2015 de tous les patients 

atteints de mycosis fongoïdes consultant pour la première fois à un stade tumoral, auprès d’un des membres 

du Groupe Français d’Etude des Lymphomes Cutanés (GFELC). Les patients atteints d’un mycosis 

fongoïde en rupture de suivi de plus de 2 ans, et consultant à un stade tumoral ont aussi été inclus. Les 

caractéristiques cliniques, histologiques, biologiques, et de l’environnement psycho-social de chaque 

patient ont été relevées à l’aide d’un questionnaire et en analysant les dossiers cliniques. 

Résultats : Huit patients, 4 hommes et 4 femmes, âgés de 35 à 87 ans (moyenne 58,4 ans) ont été inclus.  

Dans 7 cas, il existait un contexte d’isolement social et 3 patients avaient des troubles psychiatriques. 

Cliniquement, les 8 malades avaient de vastes ulcérations, et dans 4 cas une érythrodermie. Dans tous les 

cas, il s’agissait de mycosis fongoïdes transformés. Six patients sont décédés, cinq patients d’un sepsis. 

Sept patients avaient aussi une dénutrition caractérisée par une hypoalbuminémie.  

Discussion : Les formes historiques de mycosis fongoïdes restent toujours d’actualité au vingt-et-unième 

siècle. Elles sont en lien avec un isolement social et/ou des troubles psychiatriques. Leur pronostic est 

réservé, par rapport aux patients avec un MF de stade identique. La dénutrition et les surinfections sont 

apparues comme un frein à la prise en charge thérapeutique.   

Mots clés : mycosis fongoïde tumoral ; mycosis fongoïde historique ; isolement social ; dénutrition ; 

infection.  
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Introduction : 

Le Mycosis Fongoïde (MF) est une pathologie rare avec une incidence de 0,29/100 000 

habitant/an
 
[1]. Il s’agit d’une maladie ayant soit une évolution indolente sur de nombreuses 

années sous forme de macules fripées, télangiectasiques, s’infiltrant progressivement, soit moins 

fréquemment sous une évolution agressive sous forme de tumeurs ulcérées survenant sur les 

plaques précédemment décrites. Ainsi, les malades consultent désormais à un stade débutant ou 

pré-mycosique posant au dermatologue et au pathologiste des problèmes pour affirmer ce 

diagnostic
 
[2]. A l’inverse, la forme décrite par Alibert en 1832 comme une éruption cutanée 

d’emblée tumorale et ulcérée, réalisant un aspect de champignons bourgeonnants qu’il avait 

dénommée « pian fongoïde » ou « Framboesia mycoides» est devenue exceptionnelle [3]. 

Après avoir pris en charge un malade ayant consulté pour la première fois avec un tableau très 

évolué de MF tumoral et ulcéré, ressemblant à la description princeps du MF, nous avons constaté 

que ces malades posaient des problèmes de prise en charge différents des MF conventionnels et 

des MF évolutifs. Nous avons donc réalisé une étude rétrospective multicentrique de tous les 

malades pris en charge à un stade tumoral « historique » dans le but de comprendre les raisons de 

cette prise en charge tardive, de déterminer si ces MF avaient des critères cliniques, histologiques, 

d’agressivité spécifiques, s’ils avaient des complications particulières et si leur prise en charge 

différait des autres formes de MF.   
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Matériel et méthodes : 

Nous avons mené une étude rétrospective sous l’égide du Groupe Français d’Etude des 

Lymphomes Cutanés (GFELC), de tous les malades pris en charge dans un des centres du GFELC 

entre 2005 et 2015 pour un mycosis fongoïde à un stade avancé (stade 3 ou 4 selon l’EORTC)
 
[4]. 

Les patients pris en charge dans la même période pour un mycosis fongoïde stade 3 ou 4 après une 

interruption de suivi de plus de 2 ans ont aussi été inclus, ce qui correspond à 4 fois l’intervalle de 

surveillance recommandé en France pour les mycosis fongoïdes de bas grade
 
[5]. Les patients 

suivis régulièrement avec un mycosis fongoïde évolutif étaient exclus. 

Les données démographiques, les caractéristiques cliniques notamment la description 

dermatologique des lésions, la présence d’un clone T cutané ou sanguin, le stade TNM, la 

présence de cellules de Sézary, les traitements administrés ont été recueillis via un questionnaire 

envoyé à chaque clinicien du GFELC (Fig.1). Les données biologiques suivantes ont été 

recueillies : hémogramme, Lactate-déshydrogénase (LDH), immunophénotypage des 

lymphocytes, rapport CD4/CD8, albuminémie, colonisation bactérienne, bactériémie, bilan martial 

et vitaminique (B9, B12, D). Les lames de la première biopsie ont été relues (EF) et les 

immunomarquages ont été complétés afin de déterminer des critères histopronostiques 

d’agressivité. Parmi ces marqueurs, l’index de prolifération (Ki-67) et le CD30 ont été évalués en 

pourcentage de cellules lymphoïdes tumorales marquées. 



 

30 
 

Résultats : 

Huit patients ont été inclus dans cette étude, 4 hommes et 4 femmes. L’âge moyen était de 58,4 

ans (de 35 à 87 ans). Six patients (patients 1 à 6) étaient pris en charge à un stade  de MF 

« historique », tandis que 2 patients (patients 7 et 8) étaient des patients en interruption de suivi.  

Le premier patient était hospitalisé en urgence à l’âge de 52 ans pour des lésions tumorales 

ulcérées et surinfectées associées à une altération de l’état général (Fig. 2). Il n’avait pas 

d’antécédents. Il était célibataire (fils unique), sans enfants, vivait à la campagne avec sa mère et 

ne travaillait pas. Les lésions cutanées consistaient en des tumeurs ulcérées couvrant 30% de la 

surface corporelle et développées sur une érythrodermie infiltrée. Les tumeurs prédominaient au 

tronc et au vertex (Fig. 3). Le début d’apparition des lésions était difficilement évaluable mais 

datait d’au moins un an. Il s’y associait un œdème facial par infiltration tumorale. Il existait des 

adénopathies cervicales, sus-claviculaires, axillaires et inguinales. La biopsie cutanée était en 

faveur du diagnostic de MF transformé, riche en histiocytes, avec un index de prolifération évalué 

à 20%. Il n’y avait pas de cellules de Sézary circulantes, mais il existait une lymphopénie à 300 

cellules/mm
3
 avec un rapport CD4/CD8 à 2,2. Le bilan biologique mettait en évidence des 

carences multiples (vitamine C, D, K, B9, B12, phosphore), une hypoprotidémie à 55g/L, une 

hypoalbuminémie à 17,4g/L et une hémoglobinémie à 9,4g/dL. Le patient était fébrile à 

l’admission et les tumeurs étaient surinfectées par du Pseudomonas aeruginosa, du 

Staphylococcus aureus et du Proteus vulgaris, tandis que les hémocultures réalisées étaient toutes 

négatives. La prise en charge initiale a consisté en des soins locaux, associés à une nutrition, et à 

une antibiothérapie par amoxicilline-acide clavulanique, puis piperacilline-tazobactam et 

amikacine. Le patient était ensuite traité par deux cures de CEP (etoposide 70mg/m² de J1 à J3, 

cyclophosphamide 100mg/m² de J1 à J3, prednisone 1mg/kg de J1 à J5), associées à de la 

radiothérapie (20 Gray envisagées) sur les lésions tumorales. Seules 2 cures de chimiothérapie ont 

été réalisées du fait d’une surinfection des tumeurs cutanées à chaque cure avec fièvre importante 
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et d’une aggravation de son état nutritionnel. De plus, la chimiothérapie s’avérait inefficace (Fig. 

4). Une prise en charge palliative était décidée et le patient décédait trois mois après la prise en 

charge initiale. 

La seconde patiente était hospitalisée en urgence à l’âge de 65 ans pour des tumeurs ulcérées des 

membres inférieurs (Fig. 5) dans un contexte de grabatérisation. Elle avait pour seul antécédent un 

syndrome dépressif non traité consécutif au deuil pathologique lié au décès de son fils quatre ans 

plus tôt. Elle vivait avec son mari, dépressif également. Les lésions auraient débuté 4 ans 

auparavant, et auraient consisté en une dermatose prurigineuse étiquetée eczéma, tandis que les 

tumeurs seraient apparues 6 mois avant la prise en charge dermatologique. A l’admission, la 

malade avait des lésions des tumeurs nécrotiques, malodorantes, des membres inférieurs 

prédominant à gauche, avec un nodule sur la main droite. Elle avait aussi des plaques encochées 

de l’ensemble du tégument et des adénopathies axillaires et inguinales bilatérales. La biopsie 

cutanée d’un nodule était en faveur d’un mycosis fongoïde transformé avec un index de 

prolifération de 40%. Il n’y avait pas de cellules de Sézary, et le rapport CD4/CD8 était à 1. La 

biopsie d’un ganglion ne mettait pas en évidence d’infiltration par le MF. La biologie montrait une 

lymphopénie à 940/mm
3
, une anémie microcytaire à 6g/dL, une insuffisance rénale aiguë, et de 

multiples carences (martiale, vitamine B9) avec hypoprotidémie (49g/L) et hypoalbuminémie 

(14g/L). Les tumeurs étaient surinfectées à Pseudomonas aeruginosa tandis que les hémocultures 

étaient négatives. Une prise en charge nutritionnelle, des transfusions et une antibiothérapie large 

étaient réalisées. Une chimiothérapie par doxorubicine liposomiale était décidée, mais jamais 

administrée car la malade est décédée en 10 jours d’un sepsis sévère avec insuffisance rénale 

aiguë.  

Le troisième patient était hospitalisé à la demande de son psychiatre pour des tumeurs ulcérées, 

dont on ne pouvait pas dater l’apparition (Fig.6 et 7). Il avait 55 ans et était suivi pour une 

psychose chronique traitée par zuclopenthixol et valproate de sodium. Il était né au Bénin, était 
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célibataire, sans enfants. Il était en invalidité et sous curatelle pour sa pathologie psychiatrique. 

Son plus proche parent, sa sœur, vivait à moins de 20 km de son domicile. A l’admission, le 

malade avait une dizaine de tumeurs sur l’extrémité céphalique, et des plaques infiltrées sur le 

reste du corps. Il s’y associait des adénopathies de l’ensemble de toutes les aires ganglionnaires 

palpables et une altération de l’état général avec perte de poids de 10 kilogrammes. La biopsie 

d’une lésion montrait un MF tumoral transformé avec un index de prolifération de 30%. Il avait 

des cellules de Sézary circulantes (taux faible), une lymphopénie à 420/mm
3
, un rapport CD4/CD8 

à 5,1. L’examen histologique d’une biopsie ganglionnaire confirmait l’atteinte ganglionnaire par le 

MF. A la biologie, il existait une hypoalbuminémie à 32,4 g/L, sans hypoprotidémie et une anémie 

à 7,9g/dL. Le patient était retrouvé mort à son domicile après 2 cures de doxorubicine liposomiale 

à la dose de 20mg/m
2
, soit 2 mois après le diagnostic initial. La cause du décès n’a pas été 

identifiée.  

Le quatrième patient consultait à l’âge de 87 ans pour une érythrodermie avec des tumeurs 

ulcérées de l’abdomen (Fig. 8). Ce patient vivait en EHPAD où il avait une aide à la toilette, et 

était entouré de ses 3 enfants. Il avait une comorbidité cardio-vasculaire et respiratoire pour 

laquelle il prenait 12 traitements, était traité par 2 psychotropes pour un syndrome dépressif. Les 

tumeurs couvraient 10% de la surface corporelle, et il avait des adénopathies axillaires et 

inguinales. Il avait eu une perte de poids récente. Une biopsie d’une lésion était en faveur d’un 

mycosis fongoïde transformé, partiellement pilotrope avec un index de prolifération de 20%. Il 

avait une lymphopénie (500/mm
3
) mais pas de cellules de Sézary. La biologie montrait une 

hypoalbuminémie à 39 g/L, et une hémoglobine à 11,7g/dL. Un traitement par chlorambucil 4mg/j 

et prednisone 1mg/kg/j était instauré pendant 9 mois puis remplacé par bexarotène 300mg/m² et 

chimiothérapie type COP (cyclophosphamide, vincristine et prednisone). Le patient décédait d’un 

sepsis, à douze mois du diagnostic initial. 
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 La cinquième patiente était hospitalisée à l’âge de 61 ans pour une surinfection de tumeurs 

ulcérées du tronc, avec érythodermie (Fig. 9 et 10). Elle n’avait pas d’antécédents. Elle était 

mariée, sans enfants, et était retraitée (elle avait été aide-soignante). La durée d’évolution des 

lésions n’était pas connue, elles s’étaient ulcérées depuis 2 mois. L’examen histologique d’une 

biopsie cutanée était en faveur d’un mycosis fongoïde transformé (l’index de prolifération n’était 

pas réalisé). Elle n’avait pas de cellules de Sézary, mais une légère lymphopénie à 991/mm
3
 et un 

rapport CD4/CD8 à 3,3. A la biologie elle avait une hypoalbuminémie à 25g/L et une anémie à 

10,5g/dL. Un traitement par doxorubicine liposomiale 20mg/m² était introduit, mais une seule 

perfusion était réalisée du fait d’une surinfection de la chambre implantable à Pseudomonas 

aeruginosa. L’évolution était ensuite émaillée d’une surinfection cutanée à Staphylococcus aureus 

compliquée de nécrolyse épidermique puis d’une dénutrition sévère. La patiente décédait 7 mois 

après le diagnostic initial. 

La sixième patiente consultait à l’âge de 66 ans pour des plaques érythémato-squameuses 

diffuses ayant évolué en 3 mois sous forme de tumeurs ulcérées sur le tronc (Fig. 11). Cette 

patiente avait comme antécédents une hypertension artérielle, un abcès cérébral, une 

néphrectomie, une colectomie partielle pour diverticulose et prenait quatre traitements au long 

cours. Elle était célibataire, sans enfants, et était retraitée (ancienne technicienne de laboratoire). A 

l’examen, la malade était fébrile à 38,2°C, avait une éruption érythémato-squameuse avec des 

tumeurs malodorantes et des adénopathies inguinales bilatérales. La biopsie cutanée montrait un 

MF tumoral transformé (l’index de prolifération n’était pas interprétable). Elle n’avait pas de 

lymphopénie, de cellules de Sézary, et le rapport CD4/CD8 était de 0,6. A la biologie d’admission, 

elle avait une hypoalbuminémie à 31 g/L, une hémoglobinémie normale (12,1 g/dL). Un frotti 

cutané montrait la présence de Proteus vulgaris, et de quelques Streptocuccus pyogenes, ces 2 

germes étant aussi cultivés dans les hémocultures, tandis que l’échographie cardiaque trans-

thoracique éliminait une endocardite. Un traitement antibiotique par pristinamycine puis 
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métronidazole était administré. Pour son MF, elle était traitée initialement par 6 cures de CHOP 

(cyclophosphamide, hydroxyadriamycine, vincristine, prednisone) avec une très bonne réponse. 

Le traitement était relayé par bexarotène 300 mg/m² et carmustine. Devant la réapparition de 

multiples tumeurs cutanées, elle était traitée par gemcitabine 1000/mm², puis par méthotrexate, 

radiothérapie, doxorubicine liposomiale. Après une cure de cette dernière molécule, la patiente 

faisait un infarctus du myocarde. Le traitement était alors modifié en cyclophosphamide et 

vépéside. Après 3 cures, une altération de l’état général motivait une prise en charge palliative, un 

nodule hémorragique étant traité ponctuellement par radiothérapie. La patiente était en vie plus de 

2 ans après le diagnostic initial, sans traitement pour son lymphome. 

Le septième patient était hospitalisé pour une volumineuse tumeur ulcérée du flanc gauche (Fig. 

12 et 13) évoluant depuis 2 mois, associée à des tumeurs et à des plaques eczématiformes 

infiltrées. Ce patient avait 46 ans, et n’avait pas d’antécédents. Il vivait seul et ne travaillait pas. 

Le diagnostic de mycosis fongoïde avait été posé 4 ans auparavant, mais le malade n’avait pas 

réalisé de suivi, ni de prise en charge thérapeutique hormis une corticothérapie locale forte par 

clobétasol. A l’examen, il avait des macules et des plaques diffuses, avec 2 nodules et une tumeur 

ulcérée et hémorragique. Il existait des adénopathies inguinales bilatérales. La biopsie cutanée 

était en faveur d’un mycosis fongoïde tumoral transformé, partiellement pilotrope avec mucinose, 

tandis que l’index de prolifération était estimé à 40%, et il existait une expression du CD30 de 5%. 

Il avait en outre une lymphopénie à 800/mm
3
, sans cellules de Sézary et un rapport CD4/CD8 à 

3,3. L’examen histologique d’une biopsie ganglionnaire éliminait une infiltration par le MF. Le 

reste du bilan biologique était subnormal, notamment il n’avait pas d’anémie, d’hypoprotidémie 

ou d’hypoalbuminémie , ni de carences. Il était traité par bexarotène 300mg/m² et radiothérapie, 

puis au bout de 6 mois par bexarotène 300mg/m² et interféron alpha 30mUI 3 fois par semaine 

devant un échappement. Les lésions tumorales étaient traitées par radiothérapie. Le patient était 

toujours en vie à trois ans de la prise en charge initiale sous ce traitement. 
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La huitième et dernière patiente était hospitalisée en urgence à l’âge de 35 ans pour un accident 

vasculaire cérébral ischémique secondaire à une occlusion de la carotide interne par compression 

ganglionnaire. Le bilan étiologique montrait aussi une hyper-homocystéinémie ainsi qu’une 

hétérozygotie pour la maladie de Fabry. Lors de cette hospitalisation en neurologie, il était noté 

des tumeurs ulcérées de l’extrémité céphalique associées à une érythrodermie infiltrée et 

prurigineuse (Fig. 14 et 15) et à des volumineuses adénopathies cervicales, axillaires et inguinales, 

sans altération de l’état général. Elle était mariée et sans emploi depuis 13 ans. Le diagnostic de 

mycosis fongoïde avait été posé 11 ans auparavant et elle avait été traitée par dermocorticoïdes, 

carmustine et puvathérapie. Elle était en rupture de suivi depuis 4 ans. La biopsie cutanée montrait 

un mycosis fongoïde transformé avec index de prolifération à 60%, et une expression du CD30 par 

1% des lymphocytes tumoraux. Elle n’avait pas de cellules de Sézary, de lymphopénie et le 

rapport CD4/CD8 était à 2,9. Le bilan biologique montrait une hypoprotidémie à 49 g/L, une 

hypoalbuminémie à 21 g/L, des carences multiples (martiale, en vitamines B9 et B12 notamment), 

mais sans anémie (hémoglobine à 11,4 g/dL). Le traitement initial a consisté en une nutrition, avec 

correction des carences. Elle avait aussi une septicémie à Staphylococcus aureus, sans endocardite 

associée sur une porte d’entrée cutanée probable, traitée par oxacilline et gentamycine. Le MF 

était traité par bexarotène 300mg/m² et carmustine, relayé après 4 mois par gemcitabine 

1000mg/m² (4 cycles) devant une absence de réponse. Elle décédait d’une nouvelle septicémie à 

Staphylococcus aureus 8 mois après la reprise thérapeutique. 
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Discussion : 

Si le mycosis fongoïde est une maladie indolente, vue à un stade de macules ou de plaques, les 

formes « historiques » telles que décrites par Alibert restent d’actualité
 
[3]. Notre étude souligne 

les difficultés de prise en charge de ces malades, puisque 75% des malades sont décédés dans 

l’année de leur prise en charge.  

Les 8 patients avaient une histoire de la maladie stéréotypée, caractérisée par une négligence des 

premiers symptômes. Les premières lésions, lorsque l’interrogatoire permettait de le savoir, 

consistaient en des macules, des plaques, puis en des tumeurs et une érythrodermie, ce qui 

constitue la cinétique habituelle d’un MF. Une forme dite « MF tumoral d’emblée » a été décrite 

et rarement rapportée dans la littérature pour décrire des MF se présentant d’emblée sous forme de 

tumeurs, sans passage par un stade de macules et de plaques
 
[6]. La durée d’évolution du MF 

d’emblée était en général de quelques mois, toujours inférieure à un an. En fait, le plus souvent, il 

s’agissait de lymphomes T CD4+ pléomorphes à petites et moyennes cellules cytologiquement 

transformés en grandes cellules
 
[7]. Nos patients ne peuvent donc être classés dans cette catégorie 

puisqu’en fait il s’agit toujours de lésions négligées.  

Tous nos patients avaient des caractéristiques psychosociologiques stéréotypées : un isolement 

social (chômage, retraite), une psychose chronique ou un état dépressif. Une des patientes avaient 

même été aide-soignante, et devait probablement connaître les conséquences d’une négligence de 

sa maladie. Dans ce cas, l’isolement social semblait primer sur la formation professionnelle pour 

expliquer la négligence de cette malade. Trois patients avaient des tumeurs sur le visage ou le cuir 

chevelu, lésions affichantes et source de stigmatisation. Ces malades ayant un entourage 

« déficient » n’ont pas été poussés à consulter plus rapidement. Dans un de ces 3 cas, c’est un 

médecin, psychiatre, qui a insisté pour que le malade consulte. Curieusement, parmi ces patients 

pris en charge tardivement, nous avions un cas de personne âgée, vivant en institution. Ce malade 

avait de multiples traitements, et surtout une aide à la toilette, ce qui tranche avec les autres 
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observations. Il est possible que l’âge avancé et les comorbidités importantes aient incité 

l’entourage familial et l’équipe soignante à ne pas demander un avis plus précocement pour les 

lésions cutanées. Il a été montré dans le Nord de la France et dans le Calvados, que l’isolement 

social (professionnel, milieu rural) provoquait respectivement un retard dans la prise en charge de 

cancers ORL ou colorectaux et avait un effet sur la survie
 
[8] [9]. A l’inverse, lorsque ce critère a 

été analysé, le contexte psychologique et notamment la dépression ne semblait pas influer sur le 

retard de prise en charge de manière significative
 
[8]. De plus, nous avons observé que le motif de 

consultation ou d’hospitalisation de ces malades n’était pas une altération de l’état général ou une 

progression tumorale des lésions cutanées, mais une autre pathologie (AVC) ou une complication 

infectieuse. Dans ce dernier cas, il est possible que les lésions devenant malodorantes aient 

incommodé les malades et/ou leur entourage et donc motivé la prise en charge.  

Au-delà du simple retard de prise en charge, les 8 malades de notre étude ont eu une survie très 

inférieure à celle de MF tumoraux conventionnels, même lorsqu’ils sont transformés 

histologiquement
 
[10] [11]. Soixante-quinze pourcents des patients de notre étude sont décédés 

dans les 12 premiers mois (en moyenne à 5,4 mois), et la médiane de survie était de 8 mois. A 

l’inverse, dans une étude pronostique multicentrique internationale, la survie médiane des malades 

en stades IIB et IVA était respectivement de 68,4 et de 47,5 mois
 
[11]. Même si nous n’avons que 

2 malades dans ce sous-groupe, le caractère perdu de vue de modifiait pas nos conclusions
 
[10] 

[11]. Nos malades ne semblent pas différer en âge, sexe, facteurs biologiques du MF, ou 

histopronostiques des différentes études publiées. D’autres facteurs expliquent donc les problèmes 

de prise en charge de ces malades.  

Le premier facteur semblait le contexte infectieux secondaire aux larges ulcérations cutanées. Les 

plaies étaient décrites comme malodorantes, et étaient surinfectées par des germes cutanés usuels : 

Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, Streptococcus pyogenes, et Proteus vulgaris. 

Ces surinfections ont provoqué deux bactériémies sans endocardite, une infection de chambre 



 

38 
 

implantable et ont été impliquées dans au moins 5 décès. Tous ces malades ont été traités par des 

antibiotiques à large spectre par voie veineuse. Dans une étude de 1992 sur 356 patients, les 

infections cutanées bactériennes étaient les plus fréquentes (17 infections/100 patient-année), suivi 

par les bactériémies (2,1) et les pneumonies bactériennes (1,7)
 
[12]. La présence d’une bactériémie 

ou d’une infection pulmonaire était la cause du décès de patients avec un MF dans 88% des cas
 

[12]. Chez les patients atteints de MF, la peau est la principale porte d’entrée pour les septicémies
 

[13]. La prévalence du Staphylococcus aureus sur le tégument a été évaluée à 63% des malades 

avec un MF, ce qui explique la fréquence des surinfections par ce germe que nous avons observée
 

[14]. Les pneumonies survenant dans un contexte de MF seraient plus dues à des bactéries Gram 

négatives comme les enterobacters et Pseudomonas aeruginosa, des auteurs ayant même montré 

que les infections systémiques à bactéries gram négatives seraient plus fréquemment mortelles que 

celles à bactéries gram positif
 
[12] [13]. Les lymphocytes tumoraux du mycosis fongoïde ont un 

profil de type TH2 et produisent du Tumor growth factor (TGF-) qui pourrait favoriser 

l’immunodépression locale
 
[15]. De plus, 75% de nos malades avaient une lymphopénie sanguine 

modérée à sévère à l’admission, ce qui constitue aussi un facteur de gravité pour la lutte 

antimicrobienne. Enfin, pour nos malades, les infections n’ont pas représenté qu’une complication, 

mais ont aussi été un frein à la chimiothérapie. Tout d’abord parce que ces malades relevaient 

d’une chimiothérapie intraveineuse et qu’il était difficile voire impossible de leur poser une voie 

veineuse, une patiente ayant même développé une infection de sa chambre implantable. Ensuite, 

parce que les chimiothérapies du MF agressif ayant toujours un effet immunosuppresseur et 

lymphopéniant, la crainte d’une infection sévère a limité leur prescription. En effet, plusieurs de 

nos patients ont présenté des épisodes fébriles dans les 48 heures suivant une cure de 

chimiothérapie, conduisant soit au changement de molécule, soit plus fréquemment à l’arrêt de ce 

type de traitement.  
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Le second problème de ces malades était leur état nutritionnel. Sept des malades avait une 

hypoalbuminémie (14 à 39 g/L ; moyenne 25,7 g/L), 6 avaient une anémie (6 à 12,1 g/dL ; 

Moyenne 9,8 g/dL) et 3 avaient des carences multiples (les dosages en vitamines B9, B12, 

Phosphore, vitamine D n’étaient disponibles que pour 4 malades). Le taux d’albumine est un 

facteur de risque indépendant connu depuis des années et largement évalué dans les cancers 

solides, notamment digestifs. Ce facteur est déterminant en préopératoire de cancers du côlon pour 

déterminer les patients à risque de complication (sepsis, lâchage de sutures, hospitalisation 

prolongée, etc.), et permet aussi de prédire une mauvaise survie chez ces malades
 
[16 [17]. Un 

taux bas d’albumine est aussi un facteur négatif prédictif de la survie globale des patients atteints 

de lymphomes, notamment de type B diffus à grandes cellules
 
[18]. Paradoxalement, l’impact 

d’une hypoalbuminémie, n’a jamais été évalué dans les lymphomes cutanés et notamment les 

mycosis fongoïdes à un stade tumoral. De plus, la dénutrition est un facteur pronostic négatif 

indépendant dans les infections
 
[19] [20]. De plus, la dénutrition a un impact sur l’immunité. Elle 

provoque une lymphopénie CD4, diminue la capacité des lymphocytes de proliférer et celle des 

polynucléaires neutrophiles à tuer les micro-organismes
 
[21]. Enfin, la dénutrition a joué un rôle 

important dans la limitation thérapeutique pour nos malades. Une prise en charge nutritionnelle 

précoce apparaît donc indispensable afin d’améliorer le pronostic de ces patients. 

Enfin, il faut souligner que les patients de cette étude avaient de nombreux facteurs cliniques et 

histologiques péjoratifs de MF, ce qui explique la particulière gravité de leur maladie. 

Histologiquement, tous les MF étaient transformés, avec une expression forte du Ki-67 (toujours 

supérieure à 20%). Ces 2 éléments ont été récemment rapportés comme des facteurs pronostiques 

indépendants dans les MF tumoraux
 
[11]. A l’inverse, l’expression du CD30 était faible (<10%) 

ou absente chez nos malades. Des résultats contradictoires sur l’impact pronostique du CD30 ont 

été rapportés, mais il semble désormais qu’un fort taux de CD30 soit un facteur pronostique 

indépendant dans les MF tumoraux
 
[11] [22].  
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Conclusion : 

Les formes historiques de mycosis fongoïdes telles qu’elles ont été décrites au XIXème siècle sont 

toujours d’actualité. Elles sont en lien avec un isolement social associé ou non à des troubles 

psychiatriques. Leur pronostic est réservé, car il s’agit de patients consultant à un stade de MF 

agressif cliniquement et histologiquement. En outre, ces formes ont deux complications majeures 

par rapport aux MF « non historiques » : ces malades sont dénutris et les vastes ulcérations sont la 

porte d’entrée d’infections graves souvent mortelles. Le traitement de ces malades est difficile, 

souvent impossible conduisant rapidement à une prise en charge palliative.  
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FIGURES  

Figure 1 : Questionnaire envoyé aux membres du GFELC: 

Nom et prénom du patient : __________________________________________________ 

Date de naissance : _________________________________________________________ 

Centre GFELC : _____________________________________________________________ 

Médecin référent : __________________________________________________________ 

Médecin traitant et cordonnées : ______________________________________________ 

__________________________________________________________________________ 

 

 

I. Caractéristiques psycho-sociaux du patient : 

 

 

Age au diagnostic :  □ Entre 18 et 30 ans 

                                    □ Entre 30 et 40 ans 

                                    □ Entre 40 et 50 ans 

                                    □ Entre 50 et 60 ans 

                                    □ Entre 60 et 70 ans 

                                    □ Entre 70 et 80 ans 

                                    □ Plus de 80 ans 

 

Sexe :   □ M  □ F 

 

Statut marital : 

 □ Marié(e)                □ En concubinage                 □ Divorcé(e)                □ Veuf(ve)                 □ Célibataire 

 

Entourage : 

□ Entouré(e) par sa famille                                        □ Isolement social 

 

Aides à domicile :            □ Oui                                        □ Non 

 

Retraité :                           □ Oui                                        □ Non 

 

 

Emploi exercé, ou anciennement exercé : 

□ Salarié                         □ Ouvrier                       □ Artisan                  □ Agriculteur                  □ Sans emploi 

□ Autre (préciser) : 
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Ville d’habitation (si village, mettre nom du village et ville la plus 

proche) :__________________________________________________________ 

 

 

 

Pathologie psychiatrique :  

                                             □ Oui                                       □ Non  

 

Traitement psychotrope : 

                                            □ Oui                                        □ Non 

 

 

Nombre de médicaments au diagnostic pour une cause autre que le MF : _____ 

 

Types de médicaments au diagnostic pour une cause autre que le MF : ________________________ 

__________________________________________________________________________________ 

 

Exogènose :  

                                     □ Oui                                             □ Non  

                                         Si oui, quantité consommée : 

 

Tabagisme :  

                                    □ Oui                                              □ Non  

                                        Si oui, quantité en paquets années :  

 

 

II. Caractéristiques cliniques du patient : 

 

 

Durée d’évolution (entre le premier signe et la première consultation) : 

□ Moins de 5 ans 

□ Entre 5 et 10 ans 

□ Entre 10 et 15 ans 

□ Entre 15 et 20 ans 

□ Entre 20 et 25 ans 

□ Entre 25 et 30 ans 

□ Plus de 30 ans 

 

Atteinte tumorale : 

                                 □ Oui                                                  □ Non   

 

Lésions ulcérées : 

                                 □ Oui                 □ Non   
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Atteinte ganglionnaire : 

                                 □ Oui                                                   □ Non 

                                     Si oui, nombre de ganglions atteints et localisation des adénopathies : 

                                     _________________________________________________________  

 

Présence de cellules de Sézary : 

                                 □ Oui                                                    □ Non 

                                     Si oui, nombre de cellules de Sézary au diagnostic : 

 

Diagnostic :  

□ Mycosis Fongoïde (MF)                     □ MF transformé                                 □  Syndrome de Sézary  

Complications lors de la prise en charge initiale du Mycosis fongoïde : 

□ Infection 

    Si oui, type et traitement : 

□ Dénutrition 

    Si oui, albuminémie en g/L : 

□ Décompensation cardiaque 

□ Insuffisance rénale aigue 

□ Anasarque 

□ Anémie 

    Si oui, hémoglobine en g/dL : 

□ Leucopénie 

    Si oui, leucocytes en mm3 : 

□ Thrombopénie 

    Si oui, plaquette en mm3 : 

 

Complications intercurrentes : 

                                       □ Oui                                             □ Non 

                                           Si oui, types de complications et traitements : 

 

 

 

 

III. Caractéristiques histologiques : 

   

 

Type histologique du Mycosis fongoïde au diagnostic (1ère biopsie) : 

□ Epidermotrope                                □ Pilotrope                                                                □ Syringotrope            □ 

Granulomateux                               □ Pagetoïde                                                               □ Transformé   

 

Atteinte derme profond et hypoderme :  

                                           □ Oui                                           □ Non 

Expression aberrante du CD20 : 

                                           □ Oui                                           □ Non                                        
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Ki-67 (en %) :  

CD30+ (en %) :  

CD4+ (en%) : 

CD8+ (en %) : 

 

Facteurs de cytotoxicité (Granzyme, perforine, TIA1) :  

 

Clonalité T :  

                                           □ Oui                                             □ Non 

 

IV. Traitement et évolution : 

 

 

Traitement initial proposé : ____________________________________________________________ 

 

Sensibilité au traitement : 

                                     □ Oui                                                   □ Non 

                                         Si non, pourquoi : 

 

Autres traitements réalisés pour le Mycosis fongoïde : 

- 

- 

- 

 

 

Complications durant la prise en charge : 

                                     □ Oui                                                    □ Non 

                                          

Si oui, types de complications : 

□ Infection, (Si oui, préciser): 

□ Décompensation cardiaque  

□ Insuffisance rénale  

□ Anémie 

□ Douleurs 

 

Décès : 

                                     □ Oui                                                  □ Non    

                                        Si oui, durée entre le diagnostic et le décès (en mois) : 
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Figure 2 : Patient 1 avant traitement. 

 

Figure 3 : Patient 1, mise à l’air de la tablette osseuse. 

 

 

 

 

 

 



 

49 
 

Figure 4 : Patient 1 après une première ligne de traitement par CEP. 

 

Figure 5 : Patiente 2, avant traitement. 
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Figure 6 : Patient 4 avant traitement. 

 

Figure 7 : Patient 4, photographie centrée sur les lésions tumorales du visage. 
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Figure 8 : Patient 5, avant traitement. 

 

Figure 9 : Patiente 6. 

 

Figure 10 : Patiente 6, photographie centrée sur une lésion tumorale ulcérée du thorax. 
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Figure11 : Patiente 7 

 

Figure12 : Patient 8. 

 

Figure 13 : Patient 8, photographie centrée sur une tumeur ulcérée du flanc gauche. 
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Figure 14 : Patiente 8, lésions de la face. 

 

Figure 15 : Patiente 8, lésions du tronc. 
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TABLES :  

Tableau 1 : Caractéristiques cliniques, biologiques et histologiques des 8 patients 

 Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4 Patient 5 Patient 6 Patient 7 Patient 8 

Age (Ans) 52 65 55 87 61 66 46 35 

Sexe (H/F) H F H H F F H F 

MF 

Historique/Perdu 

de vue 

MFH MFH MFH MFH MFH MFH PDV PDV 

Tumeurs O O O O O O O O 

Ulcération O O O O O O O O 

Erythrodermie O N N O O N N O 

Adénopathies 

cliniques 
O O O O O O O O 

Atteinte 

ganglionnaire 

histologique 

NA N O N NC NA N NA 

Cellules de Sézary 

sanguines 
N N 

O 

(42/mm3) 
N N N N N 

Rapport 

CD4/CD8 
2,2 1 5,1 NC 3,3 0,6 3,3 2,9 

Stade AJCC IIIA IIB IVA2 IIIA IIIA IIB IIB IIIA 

Type histologique 

de MF 

MF 

transformé 

riche en 

histiocytes 

MF 

transformé 

MF 

transformé 

MF 

transformé 

et 

pilotrope  

MF 

transformé  

MF 

transformé 

riche en 

histiocytes 

MF 

transformé 

et 

pilotrope 

avec 

mucinose 

MF 

transformé 

Ki-67 (%) 20 30 30 20 NC NA 40 60 

CD30 (%) 0 0 0 0 NC 0 5 1 

LDH (UI/L) 313 442 1193 NC 183 505 Normaux 1120 

Leucocytes 

(/mm3) 
4700 23440 2800 NC 2200 1219 Normaux 13800 

Lymphocytes 

(/mm3) 
520 940 420 500 991 1220 800 Normaux 

Albuminémie 

(g/L) 
17,4 14 32,4 39 25 31 Normale 21 

Hémoglobine 

(g/dL) 
10,1 6 7,9 11,7 10,5 12,1 Normale 11,4 

Carences 

multiples (O/N) 
O O NC NC NC NC N O 

Colonisation 

cutanée 

S. aureus, 

P. 

aeruginosa, 

P. vulgaris 

P. 

aeruginosa 
S. aureus NC S. aureus 

P. 

vulgaris, 

S. 

pyogenes 

N S. aureus 

Sepsis O O NC O O NC NC O 

Décès (suivi) 
O  

(3 mois) 

O  

(10 jours) 

O  

(2 mois) 

O  

(12 mois) 

O 

(7 mois) 

N  

(>2 ans) 

N 

(3 ans) 

O 

(8 mois) 

Légende : O : oui ; N : non ; MFH : mycosis fongoïde historique ; PDV : perdu de vue ; MF : 

mycosis fongoïde ; NC : non connu ; NA : non analysé.  
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En présence des Maîtres de cette école, de mes chers condisciples et devant 

l'effigie d'Hippocrate, je promets et je jure d'être fidèle aux lois de l'honneur et de la 

probité dans l'exercice de la médecine. Je donnerai mes soins gratuits à l'indigent et 

n'exigerai jamais un salaire au-dessus de mon travail. Admis dans l'intérieur des 

maisons mes yeux ne verront pas ce qui s'y passe ; ma langue taira les secrets qui me 

seront confiés, et mon état ne servira pas à corrompre les mœurs ni à favoriser le 

crime. Respectueux et reconnaissant envers mes Maîtres, je rendrai à leurs enfants 

l'instruction que j'ai reçue de leurs pères. 

 

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis fidèle à mes promesses ! 

Que je sois couvert d'opprobre et méprisé de mes confrères si j'y manque ! 
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Résumé : 

 

Introduction : Les mycosis fongoïdes sont des lymphomes T cutanés le plus souvent indolents, pouvant 

évoluer sous forme de macules ou de plaques peu infiltrées sur de nombreuses années. Rares sont les 

patients consultant à un stade d’emblée tumoral de la maladie. Notre étude visait à caractériser les données 

sociologiques, cliniques, histologiques et thérapeutiques des patients consultant pour la première fois à un 

stade tardif et avancé de la maladie (formes dites « historiques »). 

Matériel et méthodes : Nous avons mené une étude rétrospective de 2005 à 2015 de tous les patients 

atteints de mycosis fongoïdes consultant pour la première fois à un stade tumoral, auprès d’un des membres 

du Groupe Français d’Etude des Lymphomes Cutanés (GFELC). Les patients atteints d’un mycosis 

fongoïde en rupture de suivi de plus de 2 ans, et consultant à un stade tumoral ont aussi été inclus. Les 

caractéristiques cliniques, histologiques, biologiques, et de l’environnement psycho-social de chaque 

patient ont été relevées à l’aide d’un questionnaire et en analysant les dossiers cliniques. 

Résultats : Huit patients, 4 hommes et 4 femmes, âgés de 35 à 87 ans (moyenne 58,4 ans) ont été inclus.  

Dans 7 cas, il existait un contexte d’isolement social et 3 patients avaient des troubles psychiatriques. 

Cliniquement, les 8 malades avaient de vastes ulcérations, et dans 4 cas une érythrodermie. Dans tous les 

cas, il s’agissait de mycosis fongoïdes transformés. Six patients sont décédés, cinq patients d’un sepsis. 

Sept patients avaient aussi une dénutrition caractérisée par une hypoalbuminémie.  

Discussion : Les formes historiques de mycosis fongoïdes restent toujours d’actualité au vingt-et-unième 

siècle. Elles sont en lien avec un isolement social et/ou des troubles psychiatriques. Leur pronostic est 

réservé, par rapport aux patients avec un MF de stade identique. La dénutrition et les surinfections sont 

apparues comme un frein à la prise en charge thérapeutique.   

 

Mots clés : mycosis fongoïde tumoral ; mycosis fongoïde historique ; isolement social ; dénutrition ; 

infection.  


