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DESCRIPTION DE LA LOCALISATION ETUDIEE

CIM-0-3 Période utilisable

LYMPHOME T/NK A CELLULES =~ Morphologie

MATURES NON CUTANE

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

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

Topographie

Hors C44

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

cutané.

~

A RETENIR

= Survie nette standardisée de 64 % a 1 an et de 43 % a 5 ans pour les personnes diagnostiquées entre 2010 et 2015,

= Survie nette plus élevée chez les femmes comparée a celle des hommes : avant 70 ans au diagnostic a 1 an de suivi, et
quel que soit I'age au diagnostic a 5 ans de suivi,

= Diminution de la survie nette en fonction de I'dge au diagnostic : 69 % a 40 ans et 30 % a 80 ans a 5 ans de suivi.

= Amélioration de la survie nette a 5 ans entre 2005 et 2015, plus marquée aux ages avancés : +18 points de pourcentage
chez les personnes de 60 ans et plus au diagnostic contre 14 points chez celles de 40 ans.

INCIDENCE

En France, pour I'année 2018, le nombre estimé de nouveaux cas de Lymphome T/NK a cellules
matures non cutané était de 1 136 dont 625 chez ’homme et 511 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 exces
(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 non cutanés (LNH-T non
cutanés) sont des lymphomes de pronostic intermédiaire avec une
survie nette standardisée a 1 an de 64 % et a 5 ans de 43 % (Table 2). Les
LNH-T non cutanés représentent 58% des LNH-T en France en 2018 [1]. La
majorité des LNH-T non cutanés sont classés parmi les lymphomes T de type
périphérique dont les entités principales sont le lymphome angio-
immunoblastique T, le lymphome T périphérique sans autre spécificité et le
lymphome anaplasique a grandes cellules [2]. Ils sont marqués par un
pronostic plus défavorable que les LNH-T cutanés, a I'exception de quelques
formes comme le lymphome anaplasique a grandes cellules ALK+ [3]. Alors
que pendant longtemps le score pronostic développé dans le cadre du suivi
des lymphomes B, I'Index Pronostic International (IPI), était utilisé
également pour les LNH-T, des scores pronostiques spécifiques aux LNH-T
ont été définis en se basant sur le stade du lymphome au diagnostic, le taux
d’albumine sérique, le nombre de polynucléaires neutrophiles ou encore
I'état général au diagnostic [4].

Le pronostic apparait meilleur chez la femme que chez 'homme a 1 an
du diagnostic avec une survie nette standardisée respectivement de 67 %
et 62 % (Table 2). Cette différence selon le sexe est observée principalement
chez les personnes de 70 ans et moins a 1 an de suivi et quel que soit 'age
au diagnostic a 5 ans de suivi (Table 2).

A 5 ans de suivi, la survie nette (43 %) est proche de la survie observée
(38 %) reflétant ainsi le caractére agressif de cette pathologie (Table 2).

La survie nette diminue fortement avec I’dge au diagnostic. A 1 an de
suivi, la survie nette est égale a 81 % chez les personnes agées de 40 ans au

diagnostic alors qu’elle atteint 54 % chez les personnes agées de 80 ans au diagnostic. Cinq ans apres le
diagnostic, le pronostic reste favorable chez les personnes diagnostiquées a 40 ans avec une survie nette de
69 % alors qu’elle n’est plus que de 30 % chez les personnes dgées de 80 ans au diagnostic (Table 2 ;
Figures 1b et 2).
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Cette différence de survie nette selon I'dge refléete les différences des taux de mortalité en exces
observées dés la premiére année de suivi avec un taux de mortalité de 1,09 décés par personne-année
chez les personnes diagnostiquées a 80 ans qui diminue pour atteindre 0,33 chez celles diagnostiquées a 40
ans (soit une probabilité de décés dans le mois suivant le diagnostic de 8,7 % et 2,7 % respectivement).
Pour tous les ages, la mortalité en excés diminue au cours du temps pour se stabiliser 3 ans apres le
diagnostic et atteindre un niveau identique chez les moins de 60 ans a 5 ans avec une probabilité de décéder
dans I'année n’excédant pas 4 % (Figure 1a; Table C2-Complément).

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

Nombre de cas 636 535 1171
Nombre de décés a 5 ans 389 296 685
Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), enannées g (37-87) 72 (34-88) 70 (35-88)

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

Homme Femme Ensemble Homme Femme Ensemble

Survie observée 61[57; 64] 63 [60; 67] 62 [59 ; 64] 36(32;39] 41[38;45] 38 [36; 41]
Survie nette 62 [59 ; 66] 65 [61; 68] 63 [61; 66] 40[36;44] 45 [41;49] 43 [39 ; 46]
Survie nette standardisée 62 [59; 66] 67 63;71] 64 (61 ; 67) 40[36;44] 48[43;52] 43[40 ; 46)
Survie nette par age

40ans 75 (68 ; 81] 89 (84 ; 92] 81(76; 85] 63[55;70] 75([67;82] 69 [63; 74]

50ans 71 (66 ; 76] 83[78; 88] 76 (72 ; 80] 55[49;61] 67[60; 73] 60 [56 ; 65]

60 ans 66 [62; 70] 76 [71; 80] 70 (67 ; 74] 471[42;52] 57[51;62] 51 [47; 55]

70 ans 61 [57; 65] 66 [62 ; 70] 63 [60 ; 66] 37[33;42] 45[40;50] 40 [37; 44]

80 ans 55 [49 ; 60] 54 [49 ; 59] 5450 ; 58] 27(21;34] 32[26;38] 30[25; 34]
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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 non 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 non 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 une amélioration du
pronostic des LNH-T non cutanés entre 2005 et 2015 quel que soit I'dge au diagnostic avec +11 et
+18 points de pourcentage respectivement a 1 et 5 ans de suivi (Table 4; Figures 3-5). Si cette amélioration
concerne tous les ages, elle est néanmoins plus importante lorsque 1'dge au diagnostic est plus élevé
(Figure 5). La survie nette a 5 ans augmente de +18 points de pourcentage chez les personnes
diagnostiquées a partir de 60 ans, et de +14 points de pourcentage chez celles qui 'ont été a 40 ans, entre
2005 et 2015 (Table 5a). Cette amélioration de la survie nette refléte la diminution observée de la
mortalité en exces juste apres le diagnostic principalement durant la premiére année de suivi pour les
personnes diagnostiquées a 40 ans et jusqu’a 5 ans apres le diagnostic chez celles qui I'ont été a partir de
60 ans avec une probabilité annuelle de décés n’excédant pas 6 % au-dela de 5 ans (Figure 6; Table C4-
Complément). Cette amélioration est également observable apres 10 ans de suivi (Table 5b).

S’agissant de pathologies rares, les essais cliniques portant sur les LNH-T non cutanés sont limités et il
n’existe pas de réel consensus quant au traitement des personnes atteintes. Le traitement conventionnel
s’est appuyé pendant longtemps sur [lutilisation d'une polychimiothérapie a base de CHOP
(Cyclophosphamide, doxorubicine, vincristine et prednisone). L’utilisation de la thérapie ciblée avec
notamment le développement d’inhibiteurs de la tyrosine kinase avec les ALK (Anaplastic Lymphoma
Kinase) tel que le crizotinib ou encore des thérapies anti-CD30 avec le brentuximab, a joué un role dans
I'amélioration du pronostic des LNH-T non cutanés réfractaires ou des patients en situation de rechute [5].
En effet, bien qu'une grande partie des personnes connaissent une rémission apres leur premiére ligne
thérapeutique, des rechutes sont observées a la suite d'une réponse initiale dans 40 a 65 % des cas de
lymphome ALK+ dans les deux ans de suivi [6]. Les traitements actuels basés sur une polychimiothérapie
avec association a de la radiothérapie ou a une greffe de cellules souches hématopoiétiques permettent
d’améliorer encore le pronostic chez ces personnes en réduisant le risque de rechute chez les patients
jeunes [7].

Une meilleure compréhension des mécanismes cytogénétiques et moléculaires dans ces pathologies a
ouvert de nouvelles perspectives thérapeutiques basées sur l'utilisation des cellules T a récepteur
antigénique chimérique (CAR-T cell) qui laissent entrevoir des résultats prometteurs [8].

Les LNH-T non cutanés rassemblent un groupe de lymphomes dont le pronostic est hétérogéne, pour
lequel il sera intéressant a I'avenir de disposer d’estimations de survie spécifiquement pour chaque entité
pathologique telles que le lymphome angio-immunoblastique T, le lymphome T périphérique sans autre
spécificité ou encore le lymphome anaplasique a grandes cellules. En effet, I'efficacité en population
générale des nombreux traitements en cours d’évaluation en recherche clinique se doit de porter sur les
sous-types pour lesquels ils sont développés.

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

Nombre de cas 1681 \

Nombre de déces a 10 ans 1124 ‘

Age médian au diagnostic (percentiles 5 et 95), en années 69 (34-87)
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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 non cutané

2005 58 [54; 61] 321[29; 36] 23[20; 27]
2010 63 [61 ; 66] 41 [39; 44] 34[30; 38]
2015 69 [65 ; 72] 50 [45 ; 54] ND
Diff. 2015-2005 11 [5; 16] 18 [12; 24] 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 % ;

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 non 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 non cutané

Survie nettea 1 an
40 73 [68; 78] 77 [73; 81] 81 [77 ; 85] 81[4;12]
50 69 [65; 73] 74 [70; 77] 78 [74; 81] 91[4;13]
60 65 [61 ; 69] 7067 ;73] 75[71; 78] 10 [5; 14]
70 60 [55 ; 64] 65 [62 ; 68] 70 [66; 74] 11(5; 16]
80 46 [41 ; 51] 53 [49; 56] 59 [54 ; 63] 13[6; 19]
Survie nette a 5 ans
40 57 [51;62] 64 [59 ; 69] 71 [65; 75] 14[9; 19]
50 48 [43 ;53] 56 [52; 61] 64 [59; 69] 16 [11; 22]
60 39 [34; 43] 48 [44 ; 52] 57 [52; 62] 18 [12; 25]
70 30 [26; 35] 40 [36 ; 44] 49 [44 ; 54] 19 [13; 26]
80 18 (14 ; 23] 27 [23; 31] 37[31; 42] 18 [12; 25]

*Les survies (en %) sont arrondies a l'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 T/NK a cellules
matures non cutané

40 52 [46 ; 58] 61 [56 ; 66] 9[6;13]
50 41 (35 ; 46) 52 [47 ; 56] 117 ; 15]
60 29 [24; 34] 41 (37 ; 46) 12[7;17)
70 20 [15; 24] 32[27; 36] 12[7;17]
80 9(5;14] 18 [13 ; 25] 10 [5; 14]

*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 %

FIGURE 4. Tendances de la survie nette a 1, 5 et 10 ans selon I'année de diagnostic
pour différents ages - Lymphome T/NK a cellules matures non 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 non cutané
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FIGURE 6. Taux de mortalité en excés (en nombre de décés par personne-année) selon le temps
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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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