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DESCRIPTION DE LA LOCALISATION ETUDIEE

CIM-0-3 Période utilisable

LYMPHOME T/NK A CELLULES =~ Morphologie

MATURES CUTANE

9700/3-9719/3, 9827/3, 9831/3,

9834/3,9948/3,9724/3- 9726/3 2003-2015

Topographie

ca4

Pour la premiére fois en France, les données de survie sont estimées pour les lymphomes T/NK a
cellules matures dont le siége est cutané séparément des lymphomes T/NK a cellules matures de siége

non cutané.

A RETENIR

Lymphome de pronostic favorable avec une survie nette standardisée a 1 an de 95 % et a 5 ans de 85 % pour les
personnes diagnostiquées entre 2010 et 2015,

= Tendance a une meilleure survie a 1 an chez les femmes comparées a celles des hommes chez les personnes plus agées
(80 ans au diagnostic) : 95 % chez 'homme et 90 % chez la femme,

=  Diminution de la survie nette en fonction de I'age au diagnostic plus marquée apres 60 ans : 97 % a 30 ans et 80 % a 80

ans a 5 ans de suivi.

= Absence d’amélioration de la survie nette entre 2005 et 2015 quels que soient I'dge au diagnostic et la durée de suivi.

INCIDENCE

En France, pour I'année 2018, le nombre estimé de nouveaux cas de Lymphome T/NK a cellules
matures cutané était de 809 dont 516 chez 'homme et 293 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 excés 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 T/NK a cellules matures cutanés (LNH-T cutanés) sont
des lymphomes de pronostic favorable avec une survie nette
standardisée a 1 an de 95 % et a 5 ans de 85 % (Table 2). Les LNH-T cutanés
représentent 42 % des LNH-T en France en 2018 [1]. Le mycosis fongoide et
le syndrome de Sézary sont les deux principaux types de LNH-T cutanés [2].
D’autres formes de type non épidermotropes sont plus rares comme les
lymphomes T cutanés a grandes cellules CD30+ et CD30- ou les lymphomes
T/NK extra-ganglionnaires, périphériques ou sans autre spécificité. 1l s’agit
de lymphomes dont I’évolution est chronique aux stades précoces mais qui
sont marqués par une évolution plus agressive aux stades avancés avec une
progression a distance du diagnostic. D’autres facteurs ont également un
impact sur le pronostic tels que le type de lésions cutanées, la notion de
transformation histologique vers un lymphome a grandes cellules ou encore
certains profils histologiques et immuno-histochimiques [3].

Le pronostic apparait meilleur chez 'homme que chez la femme 1 an
apres le diagnostic avec une survie nette standardisée respectivement de
97 % et 93 % et redevient similaire a 5 ans de suivi (Table 2).

Apreés 5 ans, la survie nette (86 %) est plus élevée que la survie
observée (77 %), reflétant 'importance des autres causes de mortalité
chez les personnes diagnostiquées d'un LNH-T cutané (Table 2).

La survie nette diminue avec l'dge au diagnostic de maniére plus
marquée apres 60 ans. A 1 an de suivi, la survie nette est égale a 100 %
chez les personnes de 30 ans et reste élevée jusqu’a 60 ans puis diminue
ensuite pour atteindre 94 % chez les 80 ans. Cinq ans apreés le diagnostic, le
pronostic reste favorable avec une survie nette évoluant de 97 % a 80 %

entre les personnes de 30 ans et celles de 80 ans au diagnostic (Table 2 ; Figures 1b et 2).
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Cette différence de survie nette selon I'dge au diagnostic refléte les différences dans les taux de mortalité en
exces observées des la premiere année de suivi. Chez les personnes de 70 ans et moins, le taux de mortalité
est assez faible dés le début du suivi puis augmente légerement pour atteindre un seuil maximal entre 2 et 3
ans avec un taux de mortalité inférieur a 0,03 déces par personne-année (soit une probabilité de décéder
dans I'année suivante de 3%). En revanche, chez les personnes agées de 80 ans, la mortalité en exces est
plus importante dés le début de suivi et ce pendant les trois premiéres années qui suivent le diagnostic, avec
0,07 décés par personne-année dans les premiéres semaines suivant le diagnostic (soit une probabilité de
décéder dans le mois de 0,6 %) (Table C2-Complément). Apres 5 ans, la mortalité en exces atteint un
niveau identique pour tout age, avec une probabilité de décéder dans I'année n’excédant pas 2 % (Figure
1a; Table C2-Complément).

Le traitement du LNH-T cutané est guidé principalement par le stade du lymphome évalué au diagnostic, la
taille de la zone corporelle atteinte, son extension cutanée ou extra cutanée mais aussi par les antécédents
et 'dge au diagnostic de la personne. Pour la prise en charge des stades précoces, I'enjeu est de trouver
I'équilibre bénéfice/risque pour le patient et dans ce cas une alternance de phases de surveillance et de
traitement est envisagée. Les personnes atteintes de LNH-T cutanés bénéficient principalement de
traitements locaux a visée cutanée, de traitements systémiques comme l'interféron seul ou associé a la
puvathérapie en cas d’échappement ou de non réponse et de traitements cytotoxiques systémiques. Pour
les stades plus avancés, chez les sujets de moins de 65 ans en situation réfractaire, 'utilisation de mono ou
polychimiothérapie associée a une allogreffe de cellules souches hématopoiétiques peut étre envisagée [4].
Les patients plus agés ne sont pas toujours éligibles a ces traitements curatifs du fait de la présence
éventuelle de comorbidités ce qui peut expliquer la différence de pronostic au-dela de 60 ans.

TABLE 1. Descriptif des données analysées (tous registres) - Lymphome T/NK a cellules matures
cutané

Nombre de cas 625 379 1004
Nombre de décés a 5 ans 134 70 204
Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), enannées g (33-86) 63 (33-90) 65 (33-88)

TABLE 2. Survies observée, nette, nette standardisée et nette par age a 1 et 5 ans (en %)
etintervalle de confiance a 95 % - Lymphome T/NK a cellules matures cutané

Homme Femme Ensemble Homme Femme Ensemble

Survie observée 9493 ; 96] 92[90; 94] 93 (92 ; 94] 76(73;79] 791[75; 82] 77 (75 ; 79]
Survie nette 97 [95 ; 98] 94[91 ; 96] 96 [94 ; 97 87[82;91] 86(81;90] 86 [83 ; 89]
Survie nette standardisée 97 [95 ; 98] 93 [90; 96] 95 (94 ; 97] 86(81;90] 85[78;90] 85 [81; 88)
Survie nette par age

30ans 100 [98 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [97 ; 100] 971[91;99] 98([93; 100] 97 [92; 99]

40 ans 99[97;100]  100[99; 100] 99[98:100] 95[90;98] 97[92;99] 96 [92 ; 98]

50ans 99 [97; 100] 100 [98 ; 100] 99 [98 ; 100] 93[89;96] 96[91;98] 94 [91; 96]

60 ans 98197 ; 99] 99 [96 ; 100] 99 [97 ; 99] 90 [86:93] 93[88;96] 91 [88; 94]

70 ans 97 [95; 98] 96 [93 ; 98] 97 [95 ; 98] 86 [81;90] 88[81;92] 88[83;91]

80ans 95 (91 ; 98] 90 [84 ; 94] 94 91 ; 96] 80[70:87] 7865 ;86] 80 (72 ; 86]
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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 dges, hommes et
femmes ensemble - Lymphome T/NK a cellules matures cutané
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FIGURE 2. Survie nette a 1 et 5 ans selon I’dge au diagnostic avec intervalle de confiance a 95 %,
hommes et femmes ensemble - Lymphome T/NK a cellules matures cutané
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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

L’étude des tendances de la survie nette selon les années de diagnostic montre que le pronostic des LNH-
T cutanés entre 2005 et 2015 reste stable quel que soit ’dge au diagnostic et quelle que soit la durée
du suivi a 5 ou 10 ans entre 2005 et 2010 (Table 4; Figures 3-5). Le pronostic reste favorable 10 ans apres
le diagnostic avec, en 2010, une survie nette égale a 97 % a 30 ans et égale a 76 % a 80 ans (Table 5b).

Les LNH-T cutanés ont bénéficié d’avancées majeures dans leur prise en charge avec le développement de
'utilisation de la radiothérapie totale par faisceau d'électrons cutanés dans les années 1980 [5]. Le
développement de la thérapie ciblée, initiée dans la prise en charge des LNH-B avec l'utilisation des
anticorps monoclonaux dans les années 2000, a également permis d’améliorer le pronostic des LNH-T
cutanés avant 2005 non visible sur la période d’étude [6].

TABLE 3. Descriptif des données analysées (registres couvrant I'ensemble de la période 2005-
2015) - Lymphome T/NK a cellules matures cutané

Nombre de cas 1643
Nombre de déces a 10 ans 453
Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 64 (31-87)

TABLE 4. Survie nette standardisée (en %) a 1, 5, 10 ans selon I'année de diagnostic
et intervalle de confiance a 95 %* - Lymphome T/NK a cellules matures cutané

2005 95[93 ; 96] 86 [83 ; 88] 8278 ; 85]
2010 95 [93; 96] 86 [83 ; 88] 82[78; 85]
2015 95 [93; 96] 86 [83 ; 88] ND
Diff. 2015-2005 0[NC]? 0[NC)® 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 % ;
% :1C non calculable (NC) car le modéle retenu n’intégre pas I'effet de 'année
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FIGURE 3. Tendances de la survie nette standardisée a 1, 5 et 10 ans selon I'année de diagnostic et
intervalle de confiance a 95 % - Lymphome T/NK a cellules matures cutané
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TABLE 5a. Survie nette (%) a 1 et 5 ans selon I'année de diagnostic (2005, 2010 et 2015)
et par age au diagnostic (en années) et intervalle de confiance a 95 %* - Lymphome
T/NK a cellules matures cutané

Age 205 00 2015 Dff20152005

Survie nette a 1y an
30 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 100 [99 ; 100] 0[NC)?
40 99 [99 ; 100] 99 [99 ; 100] 99 [99 ; 100] 0[NC)?
50 99 [98 ; 99] 99 [98 ; 99] 99 [98 ; 99] 0[NC)?
60 98 [97 ; 99] 98 [97 ; 99] 98 [97 ; 99] 0[NC]®
70 96 [95 ; 97] 96 [95; 97] 96 [95; 97] 0[NC]®
80 92 (89 ; 94] 92 [89; 94] 92 [89; 94] 0[NC)?

Survie nette a 5 ans
30 99 [96 ; 99] 99 [96 ; 99] 99 [96 ; 99] 0[NC)?
40 97 [95; 99] 97 [95; 99] 97 [95; 99] 0[NC]®
50 96 [94 ; 97] 96 [94 ; 97] 96 [94 ; 97] 0[NC]®
60 93 [90; 94] 93 [90; 94] 93 [90; 94] 0[NC]®
70 88 [85 ; 90] 88 (85 ; 90] 88 [85 ; 90] 0[NC)?
80 79 (73 ; 84] 79 (73 ; 84] 79 [73 ; 84] 0[NC)?

*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 %
®:IC non calculable (NC) car le modéle retenu n’intégre pas I'effet de I'année
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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 T/NK a cellules
matures cutané

30 97193 ;99] 971[93;99] 0[NC)®
40 95 [91; 97] 9591 ; 97] 0 [NC]®
50 91 (88 ; 94] 91 (88 ; 94] 0 [NC]®
60 87[83;91] 87[83;91] 0 [NC]?
70 83 [79; 87] 83[79; 87] 0 [NC]?
80 76 [68 ; 82] 76 [68 ; 82] 0[NC)®

*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 %
% :1C non calculable (NC) car le modéle retenu n’intégre pas I'effet de I'année

FIGURE 4. Tendances de la survie nette a 1, 5 et 10 ans selon I'année de diagnostic
pour différents dges - Lymphome T/NK a cellules matures cutané
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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 T/NK a cellules matures cutané
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FIGURE 6. Taux de mortalité en excés (en nombre de décés par personne-année) selon le temps
depuis le diagnostic pour les années 2005 et 2015 et pour différents dges - Lymphome
T/NK a cellules matures cutané
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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 I’ensemble de la période 1989-2000

Données non disponibles.
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