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DESCRIPTION DE LA LOCALISATION ETUDIEE

LYMPHOME DE LA ZONE

CIM-0-3 Période utilisable

MARGINALE

Morphologie

9689/3, 9699/3 2003-2015

b

A RETENIR

=  Pronostic favorable avec une survie nette standardisée de 96 % a 1 an et de 88 % a 5 ans chez les personnes
diagnostiquées entre 2010 et 2015,

= Diminution de la survie nette en fonction de I'age apres 60 ans,

= Tendance a une amélioration de la survie nette a 5 ans entre 2005 et 2015, chez les personnes agées : +6 points

de pourcentage chez les 80 ans.

INCIDENCE

En France pour I'année 2018, le nombre estimé de nouveaux cas de lymphome de la zone
marginale était de 2 790, dont 1 457 cas chez '’homme et 1 333 chez la femme [1].

DEFINITION
ET ELEMENTS DE METHODE

Se reporter a la fiche Matériel et
méthode pour les détails et pour
le guide de lecture des résultats.

DEFINITION : Deux indicateurs clés
permettent d’appréhender la
mortalité due au cancer étudié : le
taux de mortalité en exces et la
survie nette. Le taux de mortalité
en exces est estimé par comparai-
son au taux de mortalité attendu
en population générale. La survie
nette découle directement du taux
de mortalité en exces et
correspond a la survie qui serait
observée si la seule cause de
déces possible était le cancer
étudié.

MATERIEL : Registres métropo-
litains (19 a 22 départements
selon le cancer), personnes
diagnostiquées entre 1989 et
2015 et suivies jusqu’au 30 juin
2018. Les données analysées
different selon les parties et sont
décrites au début de chaque
partie.

METHODE : Modélisation flexible
du taux de mortalité en excés
(voir la fiche Matériel et
méthode). Des résultats
complémentaires sont présentés
en Fiche complément.

Partie 1. Survie a 1 et 5 ans des personnes

diagnostiquées entre 2010 et 2015

Tous registres

Les lymphomes de la zone marginale (LZM) sont des proliférations
survenant surtout chez des personnes dgées et ayant un pronostic
favorable. En effet, la survie nette standardisée est de 96 % a 1 an
et de 88 % a 5 ans avec une treés légere différence en fonction du
sexe (86 % chez 'homme et 90 % chez la femme a 5 ans) (Table 2). Il
existe trois formes de LZM : celles qui touchent des zones lymphoides
au sein des muqueuses autrement appelées MALT (pour Mucosae
associated lymphoid tissu) ; celles qui sont localisées dans la rate ou
formes spléniques et enfin celles retrouvées dans les ganglions ou
nodales. Les données disponibles sont en général celles de ces trois
formes ensemble. Certains facteurs pronostiques sont bien connus
selon les formes de LZM notamment pour les lymphomes de la zone
marginale splénique (taux d’hémoglobine, nombre de plaquettes,
présence de lactate déshydrogénase, présence d’adénopathie a
distance du hile) [2].

Il n’existe pas de différence majeure de survie nette entre les
hommes et les femmes chez les personnes de 40 et 50 ans,
néanmoins un écart apparait lorsque l'dge au diagnostic
augmente avec un meilleur pronostic chez les femmes (Table 2 ;
Figure C2-Complément).

La survie observée (74 % a 5 ans) est assez éloignée de la survie nette
(86 % a 5 ans) traduisant le fait que les autres causes de mortalité ne
sont pas négligeables chez les personnes atteintes de LZM durant les
5 premieres années de suivi (Table 2).

La survie nette, relativement comparable chez les personnes

ayant moins de 60 ans au moment du diagnostic, diminue lorsque lI'dge au diagnostic
augmente, de facon plus marquée aprés 5 ans de suivi qu’aprés 1 an (Figure 2). A un an de suivi, la
survie nette passe de 100 % a 94 % chez les personnes de respectivement 40 ans et 80 ans et de
98 % a 82 % a 5 ans pour les mémes ages (Table 2 ; Figure 1b).

Cette évolution de survie nette selon I'age reflete les différences observées dans le taux de mortalité
en exces des le début du suivi. Alors que le taux de mortalité en excés chez les moins de 60 ans reste
inférieur a 0,01 déces par personne-année durant les 5 premieres années de suivi (soit une
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probabilité de décéder dans I'année de 1 %), une mortalité précoce est observée chez les personnes
plus agées durant les semaines suivant le diagnostic, égale a 0,13 déces par personne-année (soit une
probabilité de décéder dans le mois de 1,1 %) (Figure 1a ; Table C2-Complément). Le taux diminue
avant d’augmenter a nouveau progressivement ensuite apres 3 ans de suivi principalement chez les
femmes (Figure C1-Complément). Cette augmentation refléte des situations de personnes en rechute
ou connaissant une transformation de leur LZM vers une forme plus agressive.

Il est important de noter que ce travail ne permet pas de distinguer les trois sous-types de LZM que
sont les formes associées aux muqueuses (MALT), les formes spléniques et les formes nodales.
Quelques travaux conduits spécifiquement dans les sous-types MALT ont montré que la survie
observée est d’environ 79 %, au moins dans leur localisation gastrique (la plus fréquente) [3]. Par
ailleurs, il a été montré dans les registres spécialisés francais que les formes spléniques ont une survie
nette a 5 ans de 74 %, alors que celle des autres formes est de 83 % [4].

TABLE 1. Descriptif des données analysées (tous registres) - Lymphome de la zone marginale

Nombre de cas 1448 1383 2831
Nombre de décés a 5 ans 390 281 671
Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 71 (44-89) 72 (46-90) 72 (44-89)

TABLE 2. Survies observée, nette, nette standardisée et nette par age a 1 et 5 ans (en %)
et intervalle de confiance a 95 % - Lymphome de la zone marginale

Hommes Femmes Ensemble Hommes Femmes Ensemble
Survie observée 911[89; 92] 9493 ; 95] 92191 ;93] 70 (68 ; 72] 77175 ; 79] 7472 ;75]
Survie nette 94 [92 ; 95] 96 [95; 97] 95 [94 ; 96] 84 [81; 87] 88 [85; 90] 86 [84 ; 88]
Survie nette standardisée 95 [93 ; 96] 97 [96 ; 98] 96 [95 ; 97] 86 [83 ; 89] 90 [87 ; 92] 88 [86 ; 90]
Survie nette par age
40 ans 99 [96;100] 100[99;100]  100[99;100] 98 [94;99] 98 [96;99] 98 [96;99]
50ans 99 [97;99] 100 [99;100] 99 [99;100] 96 [92;98] 97 [95;99] 96 [95;98]
60 ans 98 [96;99] 99 [98;100] 99 [98;99] 92 [89;94] 95 [93;97] 94 [92;95]
70 ans 96 [94,97] 98 [97;99] 97 [96;98] 86 [82;89] 91 [89;93] 90 [88;91]
80ans 92 [88:94] 95 [94:97] 94 [92;95] 79 [73;84] 84 [80:88] 82 [78;85]
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FIGURE 1. Taux de mortalité en excés (en nombre de décés par personne-année) (a)
et survie nette (b) selon le temps depuis le diagnostic pour différents ages,
hommes et femmes ensemble - Lymphome de la zone marginale
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FIGURE 2. Survie nette a 1 et 5 ans selon I’age au diagnostic avec intervalle de confiance a
95 %, hommes et femmes ensemble - Lymphome de la zone marginale
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Partie 2. Tendances de la survie nette a 1, 5 et 10 ans des personnes

diagnostiquées entre 1990 et 2015

Restriction aux registres couvrant I’ensemble de la période 1990-2015,
hommes et femmes ensemble

Compte tenu de la période utilisable pour les LZM, les données de survie jusqu’a 10 ans peuvent
étre présentées chez les personnes dont le diagnostic a été effectué a partir de 2005.

Les données disponibles dans certains registres depuis 2005, permettent de mettre en évidence
une légeére évolution positive (non significative) de la survie nette des LZM principalement a
5 ans de suivi. Globalement, les LZM sont des proliférations de bon pronostic ce qui rend plus
difficile I'obtention d’un gain de survie. La survie nette standardisée a 5 ans passe de 86 % en 2005
290 % en 2015 (Table 4 ; Figure 3). De fagon remarquable et contrairement a la situation la plus
répandue, cette amélioration concerne surtout les personnes agées : la survie nette a 5 ans
reste stable entre 2005 et 2015 avec +1 point de pourcentage chez les personnes de 40 ans, alors
qu’elle gagne 6 points passant de 78 % a 84 % chez celles de 80 ans et plus (Table 5a ; Figure 5). On
observe la méme tendance pour la survie nette a 10 ans selon 'age (Table 5b ; Figure 4).

Cette amélioration de la survie nette chez les personnes dgées traduit la diminution du taux de
mortalité en excés juste apres le diagnostic chez les personnes de 80 ans entre 2005 et 2015
(Figure 6).

Les progrés réalisés dans la prise en charge des LZM ont permis d’améliorer la survie des patients
en population générale. A l'avenir, les recommandations thérapeutiques pour les patients
réfractaires ou évolutifs permettront certainement de réduire encore la mortalité tout au long du
suivi [5-6].

TABLE 3. Descriptif des données analysées (registres couvrant I'ensemble de la période
2005-2015) - Lymphome de la zone marginale

Nombre de cas 3712
Nombre de décés a 10 ans 1242
Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 71 (43-88)

TABLE 4. Survie nette standardisée (en %) a 1, 5, 10 ans selon I'année de diagnostic
et intervalle de confiance a 95 %* - Lymphome de la zone marginale

. R L .

2005 95 [94 ; 96] 86 [84 ; 89] 75[71; 78]
2010 96 [95 ; 97] 88 [87;90] 78 [75; 81]
2015 97 [96 ; 97] 90 [87 ; 92] ND
Diff. 2015-2005 1[0; 3] 410;7] ND

*Les survies (en %) sont arrondies a I'unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées a partir des
valeurs exactes et arrondies ensuite ; ND : Non Disponible ; Diff. : différence absolue en points de %
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FIGURE 3. Tendances de la survie nette standardisée a 1, 5 et 10 ans selon 'année de
diagnostic et intervalle de confiance a 95 % - Lymphome de la zone marginale
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TABLE 5a. Survie nette (%) a 1 et 5 ans selon I'année de diagnostic (2005 et 2015)
et par age au diagnostic (en années) et intervalle de confiance a 95 %* -
Lymphome de la zone marginale

Survie nette a 1 an
40 99 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 0[0;0]
50 99 [98 ; 99] 99 [98 ; 99] 99 [99 ; 100] 0[0;1]
60 98 [97 ; 98] 98 [97 ; 99] 98 [98 ; 99] 1[0; 1]
70 96 [95 ; 97] 96 [96 ; 97] 97 [96 ; 98] 1[0; 2]
80 92 [90; 94] 9392 ; 94] 94192 ; 95] 2100;5]
Survie nette a 5 ans
40 97 (96 ; 98] 98 [96 ; 98] 98197 ; 99] 100;2]
50 95[93; 97 96 [95 ; 97] 9795 ; 98] 1[0;3]
60 92 [90; 94] 93 [92;95] 94 (93 ; 96] 21[0;4]
70 87 (84 ; 89] 89 [87 ; 90] 90 [88;92] 410;7]
80 78 [74 ; 82] 8178 ; 84] 84 [80; 87] 61[0;12]

*Les survies (en %) sont arrondies a I'unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées a partir des
valeurs exactes et arrondies ensuite ; Diff. : différence absolue en points de %

TABLE 5b. Survie nette (%) a 10 ans selon I'année de diagnostic (2005 et 2010)
et par age au diagnostic et intervalle de confiance a 95 %* - Lymphome de la zone
marginale

40 94 [91 ; 96) 95 [92 ; 96] 1[0;2]
50 90 [87 ; 92] 91 (89 ; 94] 210; 3]
60 84 [81; 87] 86 [84 ; 89] 2[0;5]
70 75[71; 79] 79 [75; 81] 3[0;7]
80 62 [55 ; 68] 67 [61; 72] 50; 10]

*Les survies (en %) sont arrondies a I'unité dans ces tables mais les différences de survie ont été calculées a partir des
valeurs exactes et arrondies ensuite ; Diff. : différence absolue en points de %
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FIGURE 4. Tendances de la survie nette a 1, 5 et 10 ans selon I'année de diagnostic
pour différents dges - Lymphome de la zone marginale
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FIGURE 5. Différence de survie nette (%) a 1 et 5 ans entre 2015 et 2005 selon I’age
et intervalle de confiance a 95 % - Lymphome de la zone marginale
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FIGURE 6. Taux de mortalité en exces (en nombre de déces par personne-année) selon le
temps depuis le diagnostic pour les années 2005 et 2015 et pour différents ages -
Lymphome de la zone marginale
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Partie 3. Survie nette a long terme des personnes diagnostiquées

entre 1989 et 2000 et ayant moins de 75 ans au diagnostic

Restriction aux registres couvrant ’ensemble de la période 1989-2000

Données non disponibles.
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