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Ce cas clinique a été présenté au 32°
Congres de la FFFCEDV, qui s’est tenu en
mars 2018 a Antibes Juan-les-Pins. Il a recu
le PRIX DU MEILLEUR CAS CLINIQUE, ex-
aequo avec celui de Catherine Pannequin
(FEDERM 59-62), « 50 nuances de jaune »,
que nous publions également dans les
colonnes de ce numéro.

Observation

Une femme de 60 ans, sans antécédents notables,
opticienne, consultait en urgence pour une lésion
cutanée de la paume de sa main droite. Au cours de
l'examen clinique, on découvrait une lésion nodu-
laire ulcéro-nécrotique médio-palmaire, source de
douleurs intenses et d'impotence fonctionnelle
notable (figure 1). L'examen dermatoscopique, en
lumiére polarisée, confirmait l'infiltration ulcéro-
nécrotico-hémorragique attenante a la zone nodu-
laire sans structure (figure 2).

Mais comment en était-on arrivé la ? Voici le
déroulé de son histoire a peine croyable :

Tout avait débuté six semaines auparavant par une
blessure de la paume de main droite avec des pics
métalliques de I'un de ses présentoirs d'exposition de
vente de lunettes (figure 3). Elle n'y prétait d'abord
pas attention, appliquant juste des antiseptiques.

Figure 1. Aspect clinique lors de la premieére consulta-
tion dermatologique.
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Elle partait ensuite en vacances, en station de ski, ot
elle prenait chaque jour des bains en eau chaude.
Quelques jours plus tard, devant l'apparition d'une
surinfection de la plaie, elle consultait un médecin de
la station qui lui prescrivait des antibiotiques locaux,
sans prélevement préalable, et vérifiait sa vaccina-
tion antitétanique. De retour a son domicile, devant
I'absence d'amélioration avec suintement de la plaie
et apparition d'une zone nécrotico-hémorragique et
escarrotique, elle était mise sous antibiotiques per
os (amoxicilline). Huit jours aprés son retour, soit
trois semaines apres la plaie initiale, elle était prise en
charge par une clinique spécialisée dans la main car
lalésion continuait de s'étendre (figure 4). Une mise a
plat avec exérese chirurgicale de la zone nécrotico-
hémorragique était réalisée, puis fermeture par une
plastie en Z sous couverture antibiotique (figure 5).
L'examen histologique de la piéce d'exérése n'était
pas contributif, montrant une ulcération non spéci-
fique avec colorations PAS, Gram et Ziehl-Neelsen
négatives. Ensuite, des soins locaux de cicatrisation
avec changement quotidien de pansement étaient
réalisés jusqu'a la consultation dermatologique.

L'examen dermatologique initial retrouvait une
masse nodulaire médio-palmaire infiltrée, bourgeon-
nante, cicatricielle, en voie de nécrose hémorragique,
tres douloureuse et limitant la mobilisation (figures
1 et 2). Le reste de l'examen clinique était sans
particularité avec conservation d'un bon état général,
absence de fievre et d'adénopathies locorégionales.
Une mycobactériose atypique était d'emblée évoquée
sur la topographie lésionnelle, la notion d'effraction
cutanée accidentelle et les bains répétés en eau
chaude. Les autres diagnostics possibles étaient un
pyoderma gangrenosum et une mycose profonde.

Figure 2. Aspect en dermatoscopie a lumiére polarisée.
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Figure 3. Présentoir métallique a lunettes.

Plusieurs biopsies cutanées étaient réalisées
(figure 6). L'examen histologique montrait une
nécrose cutanée avec un infiltrat inflammatoire
profond, comportant de nombreux polynucléaires
éosinophiles, et des altérations vasculaires. Les
examens bactériologiques, mycobactériologiques et
mycologiques étaient tous négatifs. Le bilan biolo-
gique retrouvait un syndrome inflammatoire et
l'absence d'immunodépression. L'IRM de la main
atteinte ne mettait pas en évidence d'ostéite ni de
ténosynovite des tendons fléchisseurs des doigts,
mais un épanchement intra-articulaire et une syno-
vite modérée de l'articulation métacarpo-phalan-
gienne du deuxiéme rayon. Des exercices d'auto-
rééducation articulaire étaient prescrits. A ce stade,
il était difficile de porter un diagnostic pertinent.

Finalement, devant la reprise évolutive avec appari-
tion d'un bourgeonnement cicatriciel, réapparition
de la zone nécrotico-hémorragique et intenses
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Figure 5. Aspect clinique aprés parage chirurgical et
plastie en Z.

douleurs (figure 7), 1a patiente était confiée au service
de chirurgie orthopédique pour une deuxiéme mise a
plat chirurgicale, avec réalisation de nouveaux
prélevements (figure 8). L'examen histologique de
la piece d'exérése montrait, cette fois-ci, un infiltrat

Figure 4. Aspect clinique a trois semaines (avant le
premier parage chirurgical).

Figure 6. Aspect clinique apres la réalisation des biop-
sies cutanées.
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Figure 7. Aspect clinique avant la deuxiéme mise a plat
chirurgicale.

dermique polymorphe riche en polynucléaires neu-
trophiles et éosinophiles mélés a une population
histiocytaire et lymphoide, elle-méme constituée de
cellules de grande taille dotées de noyaux irréguliers
multi-nucléolés avec néovascularisation. L'étude
immuno-histochimique de la population lymphoide
objectivait une prédominance d'éléments T-CD3+,
-CD5+; elle exprimait diffusément le CD30 et le
marqueur TIA1, tandis que le granzyme B et le
marquage anti-ALK étaient négatifs. Le diagnostic de
lymphome T cutané anaplasique a grandes cellules
CD30+ était retenu. Le bilan d'extension, comportant
un PET-scanner, confortait la nature primitivement
cutanée de ce lymphome et I'absence d'atteinte extra-
cutanée secondaire. Devant la reprise évolutive de la

Figure 8. Aspect clinique apres la deuxiéme mise a plat
chirurgicale.
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Figure 9. Aspect clinique avant le début de la radio-
thérapie.

tumeur (figure 9), une décision de radiothérapie (30
Gy en 15 fractions 5 j/7) était décidée en RCP
(figure 10) qui permettait enfin la guérison de la
lésion six mois aprés son apparition, et 1'absence de

Figure 10. Aspect clinique aprés la fin de la radio-
thérapie.



Figure 11. Aspect clinique cicatrisé.

récidive constatée un an apres, lors de la surveillance
(figure 11).

Discussion

Le lymphome T cutané a grandes cellules CD30+
(LTCGC-CD30+) est le plus fréquent des lymphomes
T cutanés non épidermotropes; il représente
environ 10 % de l'ensemble des lymphomes
cutanés primitifs [1]. Il a été individualisé en
1993 comme un nouveau type de lymphome cutané
a pronostic favorable [2]. L'dge moyen de diagnostic
se situe entre 50 et 60 ans. Il est exceptionnel
chez l'enfant, a l'inverse de la papulose lympho-
matoide et du lymphome ganglionnaire anaplasique
CD30+. Il est plus fréquent chez 1'homme, avec un
sex-ratio de 2 a 3 hommes pour une 1 femme.
Il appartient au spectre des lymphomes cutanés T
indolents ; son pronostic est donc excellent, a
linverse du lymphome ganglionnaire de méme
histologie [3].

Le LTCGC-CD30+ se présente sous la forme dune
tumeur papuleuse, nodulaire ou en plaque rouge
brun violacé, volontiers ulcérée et nécrotique, de 1 a
10 cm, d'apparition rapide. Sa topographie élective
est la téte, le cou et les extrémités. La tumeur est
unique dans environ 80 % des cas et, s'il y a des
tumeurs multiples (20 % des cas), elles sont
groupées sur un méme territoire ou sur deux
territoires contigus ; plus rarement, les 1ésions sont
disséminées. L'état général est bien conservé et 1'on
retrouve une atteinte extra-cutanée dans 10 % des
cas, le plus souvent a type d'adénopathies dans
l'aire de drainage [4].

L'aspect en dermatoscopie (DSC) du lymphome
cutané est mal connu ; peu de publications sont
référencées sur Pub Med, une quinzaine, et concer-
nent principalement le mycosis fongoide [5].
La DSC du LTCGC-CD30+ a été rapportée tres
récemment par Uzuncakmak et al. a propos dun
cas [6]. Ils retrouvaient un aspect d'aire sans
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structure saumon a jaune, associée a un pattern
vasculaire constitué de vaisseaux arborescents ou
polymorphes.

L'examen histologique permet de conforter le
diagnostic évoqué sur la clinique. I montre un
infiltrat tumoral lymphoide dermique dense,
d'architecture nodulaire ou diffuse, constitué de
nappes de grandes cellules atypiques au noyau
rond, ovale ou irrégulier avec des nucléoles
multiples, et au cytoplasme abondant; le tout
réalise un aspect morphologique le plus souvent
anaplasique, parfois pléomorphe ou immunoblas-
tique. L'antigene CD30 est exprimé par au moins
75 % des lymphocytes. Le phénotype est le plus
souvent de type CD4+, avec perte d'expression du
CD2, CD3, CD5 et expression fréquente des pro-
téines cytotoxiques (perforine, granzyme, TIA-1) ;
quelques cas de phénotype CD8 ont été rapportés ;
le marquage CD15 est négatif. Il y a peu ou pas
d'épidermotropisme et l'on note la présence de
lymphocytes réactionnels en périphérie lésionnelle.
Le marquage anti-ALK (Anaplastic Lymphoma
Kinase) est en regle générale négatif, en faveur de
la nature primitivement cutanée de la lymphopro-
lifération et a l'inverse de la majorité des lympho-
mes CD30+ systémiques. Les cellules expriment le
CLA (Cutaneous Lymphocyte Antigen), mais
généralement pas 1'EMA (Epithelial Membrane
Antigen) par opposition aux lymphomes
systémiques de méme nature histologique [7-11].

Le pronostic est excellent : il s'agit d'un lymphome
peu agressif avec une survie a 5 ans estimée entre
83 et 100 % selon les séries, mais les rechutes sont
fréquentes au niveau cutané (40 % des patients).
Une régression spontanée, partielle ou compléte, est
observée dans 30 % des cas dans les 2 mois suivant
l'apparition de la tumeur. Le pronostic est cepen-
dant moins bon chez limmunodéprimé (VIH,
transplanté, traitement immunosuppresseur...),
chez qui l'affection est plus fréquente. Il n'y aucun
critere anatomoclinique fiable utilisable comme
marqueur pronostique pour prédire le risque de
récidive, 1'évolutivité cutanée/extra-cutanée ou la
survie, méme si une atteinte cutanée étendue serait
plus souvent corrélée au risque d'atteinte ganglion-
naire, de rechute cutanée et a un mauvais pronostic
[12].

Les principaux diagnostics différentiels sont le
mycosis fongoide transformé en lymphome a
grandes cellules exprimant l'antigéne CD30, de
mauvais pronostic, le lymphome anaplasique CD30
+ systémique et le lymphome de Hodgkin avec
atteinte cutanée. Il existe des similitudes avec la
papulose lymphomatoide, surtout avec le type C,
d'autant qu'il y a des formes frontiéres entre les
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deux pathologies. Le diagnostic positif est affirmé
par la confrontation anatomoclinique, 1'évolution et
le bilan [13].

Aprés un examen clinique complet, un bilan
biologique standard comportant NFS, LDH, iono-
gramme sanguin, bilan hépatique et bilan rénal est
réalisé. Le bilan d'extension s'assure de la nature
primitivement cutanée de ce lymphome, et non
d'une localisation cutanée secondaire dun lym-
phome ganglionnaire CD30+ (de mauvais pronos-
tic), et de l'absence d'atteinte extracutanée
secondaire, essentiellement ganglionnaire. Il
repose sur la réalisation d'un scanner thoraco-
abdomino-pelvien ; le TEP-TDM est optionnel et
réalisé seulement s'il existe un doute sur une
atteinte extra-cutanée. La biopsie ostéo-médullaire
n'est pas recommandée de maniére systématique
[14].

Le traitement sera validé par une RCP locale.
L'abstention se congoit en cas de régression
spontanée compleéte, mais une surveillance sera
de mise. Pour les lésions non régressives, devant
une lésion unique ou une atteinte localisée, une
radiothérapie localisée (24 a 40 Gy avec marge
minimale de 2 cm) ou une chirurgie seule, pour une
lésion de petite taille, sera proposée ; ce schéma
thérapeutique permet une rémission compléete dans
95 % des cas. Devant des lésions multifocales, le
méthotrexate sera indiqué de premiére intention a
faibles doses (5-25 mg/semaine). En cas d'échec ou
de contre-indication a la prescription de ce dernier,
un traitement par interféron-alpha, bexaroténe ou
thalidomide sera discuté. Une polychimiothérapie
de type CHOP ne se congoit que devant une atteinte
extracutanée ou cutanée rapidement progressive,
apres discussion en RCP dhématologie. Un suivi
clinique post-thérapeutique régulier sera ensuite
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réalisé, ainsi que des examens complémentaires en
cas de progression clinique ou de suspicion
d'atteinte viscérale [15]. .Q'

Liens d'intéréts : l'auteur déclare n'avoir aucun lien
d'intérét en rapport avec l'article.
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