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ALAT : Alanine Aminotransférase 

ASAT : Aspartate Aminotransférase 

ATLL : Adult T-cell Leukemia/Lymphoma 

BOM : Biopsie Ostéo-Médullaire 

BSA : Body Surface Area (Surface corporelle totale) 

CD : Cluster of Differentiation (marqueurs de surface cellulaire) 

CD4+CD7-/CD4+ : Rapport des cellules CD4+ ayant perdu l’expression de CD7 

CD4+CD26-/CD4+ : Rapport des cellules CD4+ ayant perdu l’expression de CD26 
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CLA : Cutaneous Lymphocyte Antigen 

CMF / MFCG : Cytométrie en flux / Mycosis Fungoïdes Cooperative Group 
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CTCL : Cutaneous T-cell Lymphoma (Lymphome cutané à cellules T) 
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EDTA : Éthylènediaminetétraacétate (anticoagulant) 

EORTC : European Organisation for Research and Treatment of Cancer 
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FS : Frottis Sanguin 

GBEA : Guide de Bonne Exécution des Analyses 

HHV6/7/8 : Human Herpes Virus types 6/7/8 

H-E : Hématoxyline-Éosine 

HTLV-1 : Human T-cell Leukemia Virus type 1 



HTS : High Throughput Sequencing (Séquençage à haut débit) 

IL-7 : Interleukine 7 

IL-13 : Interleukine 13 

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique 

ISCL : International Society for Cutaneous Lymphomas 

ITIMs : Immunoreceptor Tyrosine-based Inhibition Motifs 

KIR : Killer Immunoglobulin-like Receptors 

KIR3DL1 : Sous-type de récepteur KIR 

LDH : Lactate Déshydrogénase 

MF : Mycosis Fongoïde 

MGG : May-Grünwald-Giemsa (coloration) 

mSWAT : Modified Severity-Weighted Assessment Tool 

NFS : Numération Formule Sanguine 

PBMC : Peripheral Blood Mononuclear Cells (Cellules Mononucléaires du Sang 

Périphérique) 

PCR : Polymerase Chain Reaction (Réaction en chaîne par polymérase) 

PCR-DGGE : PCR–Denaturing Gradient Gel Electrophoresis 

PD-1 : Programmed Death-1 

PLC : Phospholipase C 

RAG : Recombinase Activating Gene 

RGPD : Règlement Général sur la Protection des Données 

SCF : Stem Cell Factor (Facteur de Cellule Souche) 

SS : Syndrome de Sézary 

STAT : Signal Transducer and Activator of Transcription 

T0, T1a, T1b, T2a, T2b, T3, T4 : Catégories de stadification des lésions cutanées 

(classification TNMB des CTCL) 

T-PLL : T-cell Prolymphocytic Leukemia 

TCR : T-cell Receptor (Récepteur des cellules T) 

TDM TAP : Tomodensitométrie Thoraco-Abdomino-Pelvienne 



TH : Mycosis Fongoïde (abréviation alternative selon contexte) 

TNM / TNMB : Tumor-Node-Metastasis / Blood (Classification clinique utilisée pour les 

CTCL) 

WES : Whole Exome Sequencing (Séquençage de l'exome entier) 

WGS : Whole Genome Sequencing (Séquençage du génome entier) 

XN-3100 : Système automatisé Sysmex pour la réalisation des frottis sanguins 
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Le syndrome de Sézary (SS), une variante rare et agressive et leucémique du lymphome 

cutané à cellules T, pose des défis diagnostiques complexes en raison de sa présentation 

clinique polymorphe et de sa similitude avec d'autres affections dermatologiques, notamment 

le mycosis fongoïde qui une entité proche cliniquement et histologiquement, mais sans atteinte 

hématologique, et ayant une prise en charge thérapeutique distincte. Il n’existe pas un test 

unique qui permet de poser le diagnostic du SS . Sa comprehention requiert une approche 

holistique, intégrant à la fois les aspects épidémiologiques, cliniques et biologiques de la 

maladie .(1) 

Le SS est caractérisé par une triade classique (OMS) de symptômes comprenant une 

érythrodermie généralisée, une lymphadénopathie généralisée et la présence de lymphocytes T 

atypiques, appelés cellules de Sézary, dans le sang périphérique. Ces cellules anormales 

présentent souvent des anomalies morphologiques et immunophénotypiques plus au moins 

distinctes, aidant au diagnostic et a la stratification de la maladie.(2) 

Sur le plan épidémiologique, le syndrome de Sézary demeure une entité rare, représentant 

environ 3 à 5% de tous les lymphomes cutanés. Il est plus fréquent chez les adultes d'âge moyen 

à avancer, avec une légère prédominance masculine. Un retard diagnostique a été reporté dans 

la majorité des études . cependant, la guérison est rarement obtenue. L’objectif du traitement 

est de minimiser la morbidité symptomatique et de limiter la progression de la maladie.(2) 

Les techniques de diagnostic du syndrome de Sézary ont considérablement évolué au fil 

des années, grâce aux avancées dans les domaines de l'immunologie, de la biologie moléculaire 

et de la cytométrie en flux. L'évaluation initiale repose souvent sur l'examen clinique approfondi, 

complété par des biopsies cutanées pour évaluer les caractéristiques histologiques et 

immunohistochimiques des lésions cutanées. Cependant, le diagnostic définitif repose sur 

l'analyse du sang périphérique, qui permet la détection et la caractérisation des cellules de 

Sézary circulantes qui seront ensuite caractérisées par immunophénotypage par cytométrie en 

flux cette approche permet non seulement de confirmer le diagnostic, mais aussi d'évaluer la 
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charge tumorale, de surveiller la réponse au traitement et de détecter les rechutes de manière 

précoce.(3) 

En résumé, le syndrome de Sézary représente un défi diagnostique majeur en 

dermatologie et en hématologie, nécessitant une approche intégrée et multidisciplinaire 

dermatologique biologique et anatomopathologique . 

Dans cette thèse, nous explorerons en détail le rôle crucial du laboratoire d'hématologie 

dans le diagnostic de cette maladie, dans une logique pluridisciplinaire à travers la discussion 

d’une série de cas diagnostiqués et suivis au CHU Mohammed VI de Marrakech. L’objectif est 

aussi de rappeler les nouvelles recommandations quant au diagnostic et suivi du SS. 
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I. Type, Lieu et période de l’étude: 

Cette étude est de type rétrospective et prospective , visant à analyser les caractéristiques 

cliniques et diagnostiques du syndrome de Sézary. Le choix de ce type d'étude permet 

d'examiner à la fois les données historiques et les suivis récents des patients, offrant ainsi une 

vision complète de l’évolution de la maladie. 

L’étude a été réalisée au sein du service de dermatologie du CHU Arrazi de Marrakech, où 

les patients ont été suivis et pris en charge, en collaboration avec les autres services notamment 

le laboratoire d’hématologie . Le CHU Arrazi est un centre de référence pour les pathologies 

cutanées et hématologiques, ce qui en fait un cadre approprié pour cette étude. 

La période de l’étude s’étend sur cinq ans, allant de janvier 2019 à janvier 2024. Cette 

période permet de recueillir une série de données représentatives sur les patients diagnostiqués 

avec le syndrome de Sézary pendant cette période. Les données ont été collectées à partir des 

dossiers médicaux, des examens biologiques et des suivis cliniques réalisés dans les services 

concernés. 

II. Critères d’inclusion : 

Les patients inclus dans cette étude ont été hospitalisés pour un diagnostic de syndrome 

de Sézary, confirmé par la présence de cellules morphologiquement évocatrices observées sur 

les frottis sanguins. 

L'inclusion dans l’étude a été strictement réservée aux patients pour lesquels la présence 

de ces cellules a été confirmée par un examen microscopique et qui ont par ailleurs bénéficié 

d'une évaluation clinique et biologique complète, permettant d’établir un diagnostic précis et 

d’exclure d’autres pathologies pouvant se présenter par des manifestations similaires. Cette 

méthodologie garantit la cohérence des résultats obtenus et la fiabilité des conclusions 

concernant le rôle du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de Sézary. 
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III. Critères d’exclusion : 

Ont été exclus tous les patients dont le diagnostic de syndrome de Sézary n'a pas été 

validé, ainsi que ceux pour lesquels le diagnostic n'était pas confirmé de manière définitive, 

notamment en raison de l'absence de cellules caractéristiques sur le frottis sanguin. De même, 

les patients ayant été suivis pour un autre lymphome cutané T, tel que le mycosis fungoïde, ont 

été exclus, afin d'éviter toute confusion diagnostique. Enfin, les dossiers incomplets, ne 

permettant pas d'effectuer une évaluation clinique et biologique suffisamment détaillée, ont 

également été écartés de l’étude. Ces critères ont été définis afin d'assurer l’homogénéité et la 

rigueur des résultats, en garantissant que seuls les cas de syndrome de Sézary bien documentés 

et validés soient pris en compte. 

IV. Méthodes : 

1. Recueil des données : 

Pour l’exploitation des dossiers des patients hospitalisés en dermatologie et 

diagnostiqués avec un syndrome de Sézary, une fiche d’exploitation a été conçue afin de 

structurer le recueil des données ( annexe 1). Cette fiche inclut des informations détaillées sur 

les antécédents médicaux des patients, leur présentation clinique, ainsi que les résultats des 

différents examens réalisés. Parmi ces examens, figurent la numération formule sanguine (NFS), 

les tests de biochimie, les sérologies virales, ainsi que l'analyse des frottis sanguins et la 

coloration MGG. De plus, les résultats des biopsies cutanées et de l’immunophénotypage ont 

été intégrés afin de compléter le tableau clinique des patients. 

Afin de faciliter la collecte et l’organisation des données, la fiche d’exploitation a été 

transformée en un questionnaire via Google Forms. Ce format numérique a permis de centraliser 

les informations et de garantir une saisie rapide et sécurisée des données. Dans le respect des 

principes éthiques et de confidentialité, toutes les informations personnelles des patients ont 
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été anonymisées conformément aux réglementations en vigueur en matière de protection des 

données (RGPD). 

Une fois les données collectées, celles-ci ont été transférées et organisées sous forme de 

tableaux sur Microsoft Excel, pour permettre une exploitation manuelle des résultats. Étant 

donné la taille réduite de l'échantillon, les données ont été traitées de manière descriptive, sans 

recourir à des méthodes statistiques complexes. Les fréquences et pourcentages ont été 

calculés pour les variables qualitatives, ce qui a permis de dresser un profil des patients 

diagnostiqués avec le syndrome de Sézary. Cette analyse a permis une meilleure compréhension 

des caractéristiques cliniques, biologiques et diagnostiques des patients, tout en facilitant 

l’évaluation du rôle du laboratoire d’hématologie dans le processus diagnostique 

2. Moyens diagnostics : 

• La numération formule sanguine (NFS) 

Dans le cadre du diagnostic du syndrome de Sézary, la numération formule sanguine (NFS) 

est une analyse fondamentale réalisée en laboratoire d'hématologie. La fiabilité des résultats 

dépend en grande partie des conditions pré-analytiques, conformément aux recommandations 

du Guide de Bonne Exécution des Analyses (GBEA) marocain, qui stipule des protocoles stricts 

concernant la préparation du patient, la gestion du matériel, le prélèvement, l'acheminement et 

l'analyse en laboratoire. 

▪ Préparation du patient et du matériel 

Avant le prélèvement, il est essentiel d'informer le patient sur la procédure et de recueillir 

son consentement éclairé. Le patient doit être installé dans une position confortable, soit assis, 

soit allongé, et être au repos pendant au moins 10 minutes, conformément aux directives du 

GBEA, afin d'éviter toute influence due à l'effort physique ou au stress, ce qui pourrait fausser 

les résultats. Ce temps de repos est essentiel pour garantir des résultats précis et éviter des 

variations physiologiques. 
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Le matériel nécessaire au prélèvement comprend un tube contenant de l'EDTA, un 

anticoagulant utilisé pour chélater le calcium et prévenir la coagulation du sang. Avant tout 

prélèvement, il est nécessaire de s'assurer que le matériel est stérile et conforme aux normes 

en vigueur, en particulier en vérifiant que le tube est correctement étiqueté avec les informations 

du patient. Le GBEA précise l’importance de la bonne sélection des tubes et du respect des 

délais de prélèvement. 

▪ Le prélèvement sanguin 

Le prélèvement doit être effectué avec une technique aseptique rigoureuse pour minimiser 

les risques de contamination. Le garrot ne doit pas être trop serre et doit être retiré des que le 

sang s’écoule dans le tube pour éviter toute hémoconcentration. 

Une fois le prélèvement réalisé, le tube contenant l'échantillon de sang doit être 

immédiatement mélangé par retournement successifs, sans agitation excessive, pour garantir 

une homogénéité du contenu du tube, conformément aux normes du GBEA. 

▪ Acheminement et analyse dans l’automate 

Après le prélèvement, le tube EDTA doit être transporté au laboratoire dans un délai 

maximal de 2 heures, à température ambiante, afin de préserver la qualité de l’échantillon et 

garantir des résultats fiables. Le GBEA recommande que le transport soit effectué dans des 

conditions optimales, évitant toute exposition à des températures extrêmes, afin de ne pas 

altérer les cellules sanguines et les paramètres analysés. 
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Figure 1 :Tubes EDTA correctement étiquetées et prêts pour analyse automatisée 

 

Une fois arrivé au laboratoire, l'échantillon est analysé à l’aide d’un automate Sysmex 

chaîne XN3100 qui permet de réaliser une numération complète des cellules sanguines. Ces 

automates sont conformes aux normes internationales et garantissent une analyse précise des 

différents paramètres hématologiques. Selon les recommandations du GBEA, il est essentiel que 

l’automate soit calibré et contrôlé correctement et que les conditions d'analyse respectent les 

spécifications techniques du fabricant pour assurer des résultats fiables. 

Le respect des conditions pré-analytiques définies par le GBEA, telles que la manipulation 

correcte du tube EDTA, le respect des délais et des températures de transport, ainsi que 

l'utilisation d'automates conformes aux normes, est primordial pour garantir la qualité et la 

précision des résultats de la NFS. 

Plusieurs anomalies peuvent être observées dans la numération formule sanguine (NFS). 

Parmi les plus fréquentes, on note une leucocytose, caractérisée par une augmentation du 
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nombre total de leucocytes, notamment des lymphocytes ( lymphocytose ) , qui est un signe 

indicatif d'une activation du système immunitaire. De plus, la lymphocytose atypique, ou la 

présence de lymphocytes anormaux, est fréquemment retrouvée et constitue l'un des critères 

diagnostiques majeurs du syndrome de Sézary. Ces lymphocytes présentent des 

caractéristiques morphologiques spécifiques, telles que des noyaux irréguliers, un cytoplasme 

finement granulaire et parfois une hyperchromatose. Par ailleurs, il peut également y avoir une 

anémie modérée, souvent associée à une thrombocytopénie ou une thrombocytose. Ces 

anomalies hématologiques, couplées à des signes cliniques et histopathologiques, permettent 

de guider le diagnostic vers le syndrome de Sézary, bien qu’elles ne soient pas exclusives et 

nécessitent des tests complémentaires, notamment la cytométrie en flux et la biopsie cutanée. 

 

Figure 2 : Système Sysmex XN-3100 : Automatisation de l'analyse de la NFS et du frottis sanguin 
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• FROTTIS SANGUIN 

Dans notre laboratoire, la réalisation du frottis sanguin est un élément clé pour le 

diagnostic du syndrome de Sézary Ce frottis pouvant être réalisé par méthode manuelle ou 

automatisée à la recherche de cellules lymphomateuses spécifiques à noyau cérébriforme dont 

le compte constitue un élément fondamental dans la stratification de la maladie. Ces cellules 

étant comptabilisées et estimés par rapport au nombre de lymphocytes du patient selon la 

formule suivante : 

 

Actuellement, l’ISCL requiert la détection de 1000 cellules de Sézary par microlitre pour 

la confirmation du diagnostic ou la présence de marqueurs phénotypiques à la cytométrie en 

flux. (4) 

▪ Méthode manuelle : 

Malgré que le laboratoire d’hématologie dispose actuellement d’une méthode 

automatisée pour la réalisation des frottis sanguin, la méthode manuelle est toujours d’usage. 

Après le prélèvement sanguin (dans les 3 heures suivant le prélèvement pour garantir la qualité 

des échantillons), une goutte de sang est déposée sur le bord d’une lame de microscope. Un 

deuxième verre est utilisé pour étaler le sang, créant ainsi un film mince et uniforme. Après 

séchage à l’air, sans exposition à la chaleur pour éviter toute altération des cellules, nous 

colorons le frottis avec la coloration de référence en hématologie cellulaire basé sur le principe 

de Romanovsky à savoir la coloration au May-Grünwald-Giemsa (MGG), qui permet de 

différencier les différentes populations cellulaires. Ensuite, nous procédons à l'examen 

microscopique du frottis à un grossissement de 1000x ( objectif 100 ) a l’immersion 
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Figure 3 : Préparation d'un frottis sanguin : technique d'étalement du sang sur une lame 
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Figure 4 : Microscope et calculatrice pour l'analyse de la formule leucocytaire 

 

▪ Méthode automatisée avec le système XN-3100 : 

En complément de la méthode manuelle, nous utilisons également le système automatisé 

XN-3100 de Sysmex, qui optimise l’ensemble du processus de réalisation de la NFS et du frottis 

sanguin. Ce système est composé de deux modules analytiques XN et d’un module intégré SP- 

50 pour l’étalement et la coloration des lames. 

Une fois le prélèvement effectué, l’échantillon est automatiquement traité par le module 

SP-50, qui réalise l’étalement du sang et la coloration des lames de manière automatisée. Le 

module SP-50 peut traiter jusqu’à 75 lames par heure, avec une capacité adaptée en fonction 

du volume de frottis à réaliser. Cette automatisation permet d’obtenir des frottis de qualité 

uniforme, tout en réduisant les erreurs humaines et en accélérant le processus. 
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Le système XN-3100 comprend également l'Extended IPU, qui gère le flux des échantillons 

et des données, et permet de réaliser des analyses réflexes pour certains échantillons. Les frottis 

sont réalisés automatiquement pour les échantillons pathologiques ou jugés spéciaux, selon 

des règles personnalisables qui assurent une prise en charge optimale des échantillons 

nécessitant un frottis. 

Une fois le frottis effectué et coloré, l’analyse au microscope est réalisée pour rechercher 

les anomalies morphologiques caractéristiques du syndrome de Sézary, notamment les cellules 

de Sézary. Comme pour la méthode manuelle, un échantillon représentatif de lymphocytes est 

observé pour calculer la proportion de cellules de Sézary. Le système automatisé permet une 

gestion plus rapide du processus, tout en garantissant une grande précision. 

• Biopsie cutanée 

• La biopsie cutanée est une étape importante dans le diagnostic du syndrome de Sézary. 

Elle permet de compléter les informations obtenues par les frottis sanguins et d’examiner 

directement l’infiltration cutanée de cellules malignes, caractéristiques de cette pathologie. 

La biopsie cutanée peut être réalisée sous anesthésie locale pour assurer un minimum de 

douleur au patient. La procédure consiste à prélever un petit échantillon de tissu cutané affecté 

à l’aide d’un punch (pour une biopsie par excision circulaire) ou d’un ciseau chirurgical (pour 

une biopsie incisée ou excisée). Le choix de la méthode dépend de la localisation et de l'étendue 

de la lésion suspecte. 

✓ Biopsie par Punch : Un petit dispositif cylindrique, appelé punch, est utilisé pour 

prélever un échantillon circulaire de peau. Cette technique permet d’obtenir un 

échantillon de toute l'épaisseur de la peau, ce qui est essentiel pour l’analyse 

histopathologique complète. 

✓ Biopsie par Excision : Elle est parfois préférée lorsque la lésion est plus étendue 

ou difficile à atteindre avec un punch. Cette technique permet de prélever un 

échantillon plus large. 
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Le site de prélèvement est désinfecté pour éviter toute contamination, et la biopsie est 

réalisée en s’assurant d’obtenir un échantillon représentatif de la zone lésée, afin de maximiser 

la probabilité de détecter les anomalies caractéristiques du syndrome de Sézary. 

Une fois la biopsie réalisée, le tissu prélevé est immédiatement fixé dans un liquide de 

fixation, généralement du formol à 10 %, pour préserver la structure cellulaire et permettre une 

analyse histopathologique détaillée. La fixation rapide est essentielle pour éviter la dégradation 

des cellules et pour garantir la bonne conservation des marqueurs histologiques. 

Après la fixation, l'échantillon est acheminé rapidement au laboratoire. Le respect des 

délais est essentiel pour éviter toute altération du tissu qui pourrait compromettre 

l’interprétation des résultats. 

Le transport du prélèvement doit se faire dans un conteneur hermétique contenant le 

formol pour maintenir le tissu dans des conditions optimales. Il est conseillé de transporter 

l’échantillon dans un délai maximum de 24 heures après le prélèvement. 

Lors de l’acheminement, une attention particulière est portée à l’identification correcte 

de l’échantillon avec les informations relatives au patient (nom, date du prélèvement, site de la 

biopsie, etc.) pour éviter toute confusion. 

Une fois l’échantillon reçu au laboratoire, il passe par plusieurs étapes avant l’analyse 

microscopique. 

Le tissu fixé dans le formol est ensuite déshydraté à l’aide d’alcool éthylique de 

concentration croissante, afin de le préparer à l’inclusion dans la paraffine. 

Après déshydratation, le tissu est inclus dans de la paraffine chaude, qui est ensuite 

refroidie pour créer un bloc solide. Ce bloc sert de support pour la coupe des sections très fines 

du tissu, permettant une observation microscopique. 

Une fois le bloc de paraffine refroidi, il est coupé en sections très fines (généralement de 

4 à 5 microns d’épaisseur) à l’aide d’un microtome. Ces sections sont ensuite placées sur des 

lames de verre pour être colorées. 
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Les sections de tissu sont ensuite soumises à une coloration histologique, généralement 

à l’aide de colorants comme l’hématoxyline-éosine (H-E), qui permet de visualiser les structures 

cellulaires et les anomalies histopathologiques, notamment les infiltrations lymphocytaires 

anormales caractéristiques du syndrome de Sézary. 

➢ Coloration de la peau : 

Cette coloration permet de révéler les anomalies dans la structure de la peau, comme 

l’infiltration de cellules de Sézary dans les différentes couches de la peau, y compris l’épiderme 

et le derme. 

➢ Marqueurs Immunohistochimiques : 

Parfois, des marqueurs spécifiques sont utilisés pour détecter la présence de cellules T 

malignes. Ces marqueurs peuvent inclure des anticorps dirigés contre des antigènes 

spécifiques, tels que CD4, CD8, et des marqueurs associés au lymphome cutané. 

L’analyse microscopique permet ainsi d’identifier les cellules de Sézary en fonction de leur 

morphologie atypique, de leur taille, de la présence de noyaux irréguliers, et d'autres 

caractéristiques. 

Une fois l'échantillon analysé, les résultats sont interprétés par un pathologiste spécialisé, 

qui recherche des signes d'infiltration des cellules T malignes dans les différentes couches de 

la peau. Si des cellules de Sézary sont identifiées dans le tissu biopsié, cela confirme la présence 

de la maladie et permet de distinguer le syndrome de Sézary d’autres affections cutanées. 

Le rapport final est ensuite établi, incluant une description détaillée des caractéristiques 

histopathologiques observées, ainsi que des recommandations pour la prise en charge clinique 

en fonction des résultats obtenus. Ce rapport est envoyé au dermatologue, qui l’utilisera pour 

affiner le diagnostic et le suivi du patient. 
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• Immunophénotypage 

a. Immunohistochimie : 

L’immunohistochimie est une technique clé utilisée pour détecter la présence de cellules 

T malignes, en particulier dans les cas de lymphome cutané. Cette approche repose sur 

l'utilisation de marqueurs spécifiques, tels que des anticorps dirigés contre des antigènes 

cellulaires caractéristiques, notamment CD4, CD8, et d’autres marqueurs associés au lymphome 

cutané. Cependant, la littérature scientifique présente une grande diversité en ce qui concerne 

les marqueurs phénotypiques utilisés, ce qui rend leur standardisation difficile et parfois sujette 

à débat. 

Actuellement, dans le cadre du syndrome de Sézary (ISCL), le diagnostic repose sur la 

présence d'une population monoclonale de lymphocytes T, tant au niveau cutané que sanguin, 

accompagnée de certaines altérations phénotypiques spécifiques. Parmi les critères les plus 

couramment utilisés, on retrouve : 

• Un rapport CD4/CD8 ≥ 10, qui est un marqueur clé dans notre série, associé à la révision 

microscopique. 

• Ou bien la présence de CD4+CD7- ≥ 40%. 

• Ou encore un CD4+CD26- ≥ 30%. 

• Enfin, la présence de 1000 cellules de Sézary par microlitre de sang peut aussi constituer 

un critère diagnostique essentiel. 

En parallèle, selon les recommandations de l’Organisation mondiale de la santé (OMS), le 

diagnostic du syndrome de Sézary nécessite la présence des éléments cliniques suivants : 

• L'érythrodermie, qui est un signe cutané majeur. 

• Des lymphadénopathies généralisées, traduisant un envahissement des ganglions 

lymphatiques. 

• La détection de lymphocytes T monoclonaux dans la peau, le sang et les ganglions 

lymphatiques.(4) 
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b. CYTOMETRIE EN FLUX 

La cytométrie en flux est utilisée pour analyser les cellules sanguines et identifier les 

anomalies spécifiques dans le cadre du syndrome de Sézary. Pour cela, un prélèvement sanguin 

est effectué sur le patient, et l'échantillon est traité pour isoler les cellules mononucléées du 

sang périphérique (PBMC), généralement par centrifugation sur un gradient de densité. 

Les cellules isolées sont ensuite incubées avec des anticorps monoclonaux spécifiques 

conjugués à des fluorochromes. Ces anticorps ciblent des marqueurs spécifiques à la surface 

des lymphocytes T, tels que CD3+, CD4+, CD5+, CD2+, et d'autres marqueurs. L'incubation 

dure généralement 15 à 30 minutes. Après incubation, les cellules sont lavées pour éliminer les 

anticorps non liés et fixées avec une solution de formaldéhyde pour préserver leur structure. 

Une fois préparées, les cellules sont passées dans un cytomètre en flux qui utilise des 

lasers pour exciter les fluorochromes. L'intensité de la fluorescence est mesurée et analysée 

pour déterminer la présence des différents marqueurs à la surface des cellules. Les résultats 

sont interprétés en fonction du profil de fluorescence des cellules, permettant de détecter des 

anomalies dans l’expression des marqueurs de surface. 

• Examens secondaires : 

✓ Pour évaluer la fonction hépatique et rénale, des analyses de sang sont 

effectuées. La fonction hépatique est mesurée par des dosages des 

transaminases (ALAT, ASAT). 

✓ La fonction rénale est vérifiée par la mesure des niveaux de créatinine sérique et 

de l'azote uréique (BUN). 

✓ Les LDH sont dosées dans le sang pour évaluer la présence d'une activité 

tumorale ou d'un processus inflammatoire. 

✓ Enfin, la CRP (protéine C-réactive) est mesurée pour quantifier la réponse 

inflammatoire de l'organisme. Ces analyses sont réalisées par des méthodes 

automatisées sur des analyseurs biochimiques standard dans les laboratoires de 

routine. 
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3. Traitement et Évolution 

Dans cette partie de l'étude, l'analyse des traitements et de l'évolution des patients a été 

très limitée, car elle s'est appuyée principalement sur l'exploitation des dossiers médicaux des 

patients. En raison de cette approche, les informations recueillies étaient restreintes à ce qui 

avait été consigné dans les fiches cliniques et les bilans de suivi. 

Traitement administré : Nous avons recherché des informations sur les types de 

traitements utilisés (curatifs, palliatifs, traitements locaux, immunosuppresseurs, etc.), mais les 

données étaient parfois partielles et incomplètes, rendant difficile une analyse approfondie. 

Réponse au traitement et évolution clinique : L'évaluation de la réponse au traitement et 

de l'évolution clinique des patients a été limitée, car elle se basait uniquement sur les 

observations et les notes laissées dans les dossiers médicaux. Par conséquent, il a été difficile 

de déterminer précisément la réponse favorable ou défavorable au traitement, et de mesurer 

l'impact réel des différentes thérapeutiques appliquées. 

Complications et rechutes : Bien que des informations concernant les complications et les 

rechutes aient été présentes dans certains dossiers, elles étaient souvent peu détaillées ou 

absentes, ce qui a restreint la portée de l'analyse. 

Survie et état de santé général : Concernant la survie et l'évolution générale des patients, 

les données étaient incomplètes, et dans certains cas, les suivis n'étaient pas suffisamment 

détaillés pour permettre une analyse rigoureuse. 
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I. Profil démographique : 

1. Sexe : 

Dans l'étude réalisée, et sur un nombre total de patients de 8 , le nombre de patientes 

femmes est égal à celui des hommes, soit un sexe ratio (H/F) de 1 

 

Graphique 1 : Répartition des patients selon le sexe 

2. Âge : 

L’âge moyen était de 68.75 ans avec un écart type de 11.25 (68.75 ± 13.25) et des 

extrêmes allant de 55 à 82 ans. Un maximum de fréquence était observé dans la tranche d’âge 

comprise entre 55 et 65 ans 

Femme 

  

homme Femme 
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Graphique 2: Répartition des patients par âge 

3. profession : 

Dans l'étude, la profession a été renseignée uniquement pour deux patients ; un 

agriculteur, et un instituteur. 

4. Origine 

Les patients étaient originaires principalement de la région Marrakech-Safi (quatre 

patients). 

Un patient était originaire de Souss-Massa, et deux de Béni Mellal-Khénifra. 

5. Antecedents : 

Sur l’ensemble des patients, 3 étaient porteurs d’hypertension artérielle (HTA). Parmi ces 

patients, les valeurs tensionnelles étaient suivies régulièrement en consultation. 

Un patient présentait des antécédents d’artérite oblitérante des membres inférieurs (AOMI). Ce 

patient était suivi pour cette affection, et aucune complication aiguë n’a été rapportée au 

cours de la période d'étude. 
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Enfin, les 4 autres patients (soit 50% de l’échantillon) ne présentaient aucun antécédent 

médical significatif dans leur dossier, ce qui suggère l'absence de pathologies chroniques 

identifiées à l'inclusion. 

 

Graphique 3 : Répartition des antécédents médicaux des patients 

II. Diagnostique positif : 

1. Données cliniques 

Les signes cliniques observés chez les patients de l’étude ont été les suivants, classés en 

fonction de leur fréquence d’apparition : 

o Érythrodermie et prurit 

Tous les patients (100%) ont présenté une érythrodermie, accompagnée d’un prurit dans 100% 

des cas. Ces deux symptômes ont été constants et généralisés chez tous les participants. 
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Figure 5: érythrodermie desquamative 

o Onychodystrophie 

L'onychodystrophie a été observée chez 7 patients (87,5%). Ce symptôme s'est manifesté 

par des altérations visibles des ongles, telles que des déformations, un épaississement et une 

coloration anormale. 

 

Figure 6 : Onychodystrophie 
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o Kératose palmo-plantaire 

6 patients (75%) ont présenté une kératose palmo-plantaire, caractérisée par une 

hyperkératose localisée principalement sur les paumes des mains et les plantes des pieds. 

 

Figure 7 : hyperkératose palmaire 

o Alopécie 

L'alopécie a été observée chez 6 patients , avec des zones de perte de cheveux focales, 

notamment au niveau du cuir chevelu. 

o Squames et fissures 

5 patients (62,5%) ont présenté des squames accompagnées de fissures, principalement 

sur les zones cutanées exposées, telles que les membres supérieurs et inférieurs. 

o Lymphadénopathies 

Les lymphadénopathies étaient présentes chez tous les patients . Elles ont été notées dans 

plusieurs zones, sans spécificité particulière concernant la localisation des ganglions affectés. 

o Altération de l'état général 

Une altération de l'état général a été observée chez tous les patients , avec une asthénie , 

anorexie . Cette altération était présente dans tous les cas, bien que son intensité ait varié d'un 

patient à l'autre. 
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o Hépatosplénomégalie 

2 patients ont présenté une hépatosplénomégalie, constatée à la palpation abdominale. 

 

Tableau 1 : Répartition des manifestations cliniques 
 

 Erythro 

dermie 

prurit Kératos 

e 

palmo- 

plantair 

e 

Alopéci 

e 

Squame 

s et 

fissures 

Onycho 

dystrop 

hie 

Lympha 

dénopat 

hies 

Altérati 

on de 

l'état 

général 

Hépatos 

plénom 

égalie 

PATIENT 1 + + + - + + + + + 

PATIENT 2 + + + + - + + + + 

PATIENT 3 + + - + + - + + + 

PATIENT 4 + + + - - + + + - 

PATIENT 5 + + + + + + + + + 

PATIENT 6 + + - + + + + + + 

PATIENT 7 + + + + - + + + - 

PATIENT 8 + + + + + + + + + 
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Graphique 4 : Répartition des manifestations cliniques 

 

2. Données biologiques 

➢ NFS (Numération Formule Sanguine) 

• Hyperleucocytose : Tous les patients (100%) ont présenté une hyperleucocytose, avec 

une prédominance des lymphocytes. 

• Anémie : Deux patients (25%) ont présenté une anémie, caractérisée par une baisse du 

taux d'hémoglobine. Les valeurs du VGM (volume globulaire moyen), et de la CCMH 

(concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine) sont retrouvés dans les limites 

normales, et l'anémie a été de type normochrome normocytaire d’origine inflammatoire. 

• Plaquettes : Le taux de plaquettes était généralement normal chez la majorité des 

patients, , à l'exception de deux patients avec un taux de plaquettes subnormal et 

présence d’agrégats plaquettaires sur le frottis. 

• 
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 Erythrodermie 

 prurit 
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 Onychodystrophie 

 Lymphadénopathies 
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• Tableau 2 : Répartition des anomalies de la NFS 
 

 Globule 

s blancs 

lymphocytes PNN HEMOGLO 

BINE 

CCMH VGM PLAQUETTES 

PATIENT 1 25360 22290 1360 7.8 28.7 94.9 296000 

PATIENT 2 14580 8390 4990 14.5 32.1 89.3 253000 

PATIENT 3 12740 6980 4850 11.8 31.7 81.9 223000 

PATIENT 4 20760 10543 1652 12 33.2 88 342000 

PATIENT 5 16370 8450 4390 11.7 32.6 82.7 446000 

PATIENT 6 15510 8700 1200 11.9 33 81.2 420000 

PATIENT 7 42460 30614 8874 12.9 34.6 79 434000 

PATIENT 8 16900 13379 1630 8 29 81.6 320000 
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Graphique 5: Répartition des taux de globules blancs 
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Graphique 6 : Répartition des taux de lymphocytes 
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Graphique 7 : Répartition des taux de l’hémoglobine 

 

➢ Frottis Sanguin : 

Le frottis sanguin a révélé la présence de cellules cérébriformes caractéristiques, 

également appelées cellules de Sézary, chez tous les patients (100%). 

Ces cellules sont évocatrices du syndrome de Sézary. La proportion de ces cellules dans 

le frottis sanguin était supérieure à 10% par rapport aux taux de lymphocytes avec une moyenne 

de 32,6%. Les extrêmes observés variaient entre 11% et 67%, ce qui souligne une certaine 

hétérogénéité dans l'expression de ces cellules parmi les patients. . 
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Graphique 8 : Pourcentage de cellules de Sézary dans le frottis 

Ces résultats sont particulièrement évocateurs du diagnostic de syndrome de Sézary, 

compte tenu de la présence systématique et de la quantité significative de cellules de Sézary 

observée chez tous les patients. 

 
Figure 8: Cellules de Sézary dans un frottis sanguin périphérique, coloration MGG (x1000) , photo du 

service de biologie , Hôpital Arrazi 
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Graphique 9 : cellules de sezary : nombre absolu et pourcentage 

➢ CRP (Protéine C-réactive) 

• Une augmentation de la CRP a été notée chez 2 patients (25%), chez qui on a retrouvé 

un foyer infectieux urinaire avec un ECBU positif. 

Tableau 3 : taux de CRP 
 

 Taux 

PATIENT 1 67,21 

PATIENT 2 1 

PATIENT 3 7 

PATIENT 4 5 

PATIENT 5 2 

PATIENT 6 54 

PATIENT 7 3 

PATIENT 8 4 
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➢ Fonction Hépatique et Rénale : 

• La fonction hépatique et la fonction rénale sont conservées chez tous les 

patients. 

• Aucune anomalie n'a été observée au niveau des tests de fonction 

hépatique (transaminases, bilirubine) et rénale (créatinine, urée), ce qui 

suggère l'absence de dysfonctionnement majeur des organes concernés. 

➢ Dosage de lactate déshydrogénase (LDH) : 

Un taux élevé de LDH a été marqué chez tous les patients 

➢ Sérologies : 

• Hépatite B : 2 patients (25%) étaient déjà immunisés contre l'hépatite B. 

Cette immunité a été confirmée par la présence d'anticorps anti-HBs 

positifs. 

• Hépatite C : Un seul patient (12,5%) a présenté une sérologie positive pour 

l’hépatite C, indiquant une infection virale active ou ancienne. 

• VIH : Les 8 patients (100%) ont présenté une sérologie VIH négative, 

excluant une infection par le VIH dans cette population. 

➢ Immunophénotypage 

L'immunophénotypage réalisé sur le sang périphérique des patients a montré des 

résultats en faveur d’un lymphome à cellules T, avec les caractéristiques suivantes : 

• Tous les patients ont présenté une hyperlymphocytose T 

• expression des marqueurs CD3+, CD4+CD5+CD2+ 

• absence de marqueur CD8+, confirmant ainsi la prédominance des 

lymphocytes T CD4+ dans le sang périphérique. 

• le rapport CD4/CD8 était supérieur à 10 chez tous les patients , un critère 

typique du syndrome de Sézary, 
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Tableau 4: Résultats immunophénotypage 
 

Paramètre / 

Patient 

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

Hyperlymphocytose 

(cell/µL) 22290 8390 6980 10543 8450 8700 30614 13379 

CD4+ (%) 97 97 88 79 82 93 67 92 

CD3+ (%) 99 98 90 94 100 92 91 95 

CD8+ (%) 2 1 1 1,18 1,74 6,64 3,35 5,41 

Rapport CD4/CD8 48,5 97 88 67 47 14 20 17 

CD7- (%) 94,05 93,1 85,5 89,3 95 87,4 86,45 90,25 

CD26- 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Non 

traité 

Cellules de Sézary 

(morpho) 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

Présentes 

 

➢ BIOPSIE cutanée : 

Les résultats histopathologiques des biopsies cutanées ont présenté des éléments variés 

: 

• Biopsie non concluante : Chez deux patients (25%), les biopsies étaient jugées non 

concluantes. L'un d'eux présentait un aspect de dermite eczématiforme, sans 

critères histologiques suffisants pour confirmer un diagnostic précis. 

• Infiltrat lymphocytaire : Chez les autres patients, un infiltrat lymphocytaire a été 

observé, suggérant un diagnostic de mycosis fongoïde, caractérisée par un infiltrat 

de lymphocytes T atypiques dans la peau. 

• Complément immunohistochimique réalisé chez les patients ayant sur la biopsie 

l’infiltrat lymphocytaire a révélé un aspect en coup d'ongles des cellules, un critère 

typique des cellules de Sézary. Cette morphologie particulière, associée à l'infiltrat 

lymphocytaire, a permis de confirmer le diagnostic de syndrome de Sézary, un 

lymphome cutané à cellules T de type CD4+. 
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Tableau 5 : Résultats histopathologiques et immunohistochimiques des biopsies cutanées 
 

Patient Aspect clinique Infiltrat histopathologique Marqueurs IHC 

Patient 1 Lymphocytose 

atypique 

Infiltrat lymphoïde dense CD3+, CD4+, CD8-, 

CD7- , CD30-, CD20-, 

Ki67+ 

Patient 2 Dermite subaiguë Infiltrat lymphoïde modéré Non concluante 

Patient 3 Infiltrat lymphoïde 

dense 

Infiltrat lymphoïde dense CD3+, CD4+, CD8-, 

CD20-, CD30- 

Patient 4 Lésion 

eczématiforme 

Infiltrat lymphoïde modéré Non concluante 

Patient 5 Infiltrat lymphoïde 

atypique avec 

épidermotropisme 

Infiltrat lymphoïde dense 

avec épidermotropisme 

CD3+, CD4+, CD8+, 

CD30-, Ki67+, CD7-, 

CD20- 

Patient 6 Microabcès de 

Pautrier, épiderme 

atrophique 

Infiltrat lymphoïde en 

bandes linéaires 

Non fait 

Patient 7 Infiltrat lymphoïde 

dense 

Infiltrat lymphoïde dense Non concluante 

Patient 8 Microabcès de 

Pautrier, épiderme 

atrophique 

Infiltrat lymphoïde en 

bandes linéaires 

Non fait 

 

➢ BILAN D’EXTENSION ET D’ATTEINTE SECONDAIRE 

- TDM TAP 

La Tomodensitométrie Thoraco-Abdomino-Pelvienne (TDM TAP) a été réalisée chez tous 

les patients pour évaluer d’éventuelles extensions de la maladie. Les résultats ont montré des 

observations diverses : 

Absence d'anomalie : Chez 3 patients (37,5%), la TDM TAP n'a révélé aucune anomalie, 

confirmant l'absence d'extension de la pathologie à d'autres organes ou structures. 

Lymphadénopathies : Chez les autres patients, la TDM TAP a mis en évidence des 

lymphadénopathies sus et sous-diaphragmatiques, sans signes de dissémination diffuse : 
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✓ 1 patient (12,5%) présentait un aspect nodulaire du foie, suggérant la possibilité 

de lésions hépatiques focales. 

✓ 1 autre patient (12,5%) a montré un aspect de fibrose pulmonaire diffuse, ce qui 

pourrait être lié à des manifestations paranéoplasiques ou des complications 

associées au syndrome de Sézary. 

Figure 9: TDM thoracique coupe sagittale et axiale atteinte interstitielle diffuse fibrosante a 

prédominance périphérique , avec des adénopathies letero aortique 

 

Figure 10 :TDM abdominale coupe axiale montrant des lésions nodulaire hypodense a 

contours irréguliers 

 

- BOM : 

Dans notre étude, la biopsie de moelle osseuse n’a pas été réalisée, et aucune donnée n'a 

été retrouvée dans les dossiers des patients analysé 
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Tableau 6 : Données cliniques, biologiques, histopathologiques et de stadification 

Patient Érythr 

oder 

mie 

Onychody 

strophie 

Kératose 

Palmopla 

ntaire 

Alopeci 

e 

Squames et 

Fissures 

Adénopathi 

es 

Lymphadé 

nopathies 

Hépatosp 

lénomég 

alie 

Taux de 

Lymphocyte 

s 

Cellules 

de 

Sézary 

(%) 

Rapport 

CD4/CD 

8 

TAUX de 

CD7- 

Resultat 

biopsie 

Infiltration 

d'autres 

organes : 

BOM / TDM 

TAP 

Stadificatio 

n TNMB 

STADIFIC 

ATION 

CLINIQUE 

Patient 1 + + + + + + - - 22290 39 48,5 94,05 + - T4NxM0B2 IVA1 

 

Patient 2 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

- 

 

+ 

 

+ 

 

- 

 

8390 

 

11 

 

97 

93,1  

+ 

- / Nodules 

hepatique 

 

T4N1M0B2 

IVA1 

Patient 3 + + - + + + + + 6980 13 88 85,5 _ - T4N1M0B2 IVA1 

Patient 4 + + + - - + + - 10543 50 67 89,3 _ - T4N1M0B2 IVA1 

 

 

Patient 5 

 

 

+ 

 

 

- 

 

 

- 

 

 

- 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

8450 

 

 

20 

 

 

47 

95  

 

+ 

_ 

/ fibrose 

pulmonaire 

diffuse 

 

 

T4N1M1B2 

IVB 

 

 

Patient 6 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

- 

 

 

+ 

 

 

+ 

 

 

- 

 

 

8700 

 

 

20 

 

 

14 

87,4  

 

+ 

_ 

lymphaden 

opathies 

diffuse 

 

 

T4N1M0B2 

IVA1 

Patient 7 + + + + + + - - 30614 67 20 86,4 + _ T4N1M1B2 IVB 

 

Patient 8 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

+ 

 

- 

 

13379 

 

41 

 

17 

90,25 

 

- 

lymphadeno 

pathies 

diffuse 

 

T4NxM0B2 

IVA1 

✓ Bilan d’extension : La biopsie ostéo-médullaire (BOM) n’a été réalisée chez aucun des patients. 

✓ Biopsie cutanée : 

+ : Infiltrat lymphocytaire avec épidermotropisme. L’étude immunohistochimique a révélé des marqueurs spécifiques du syndrome de Sézary. 

– : Biopsie non concluante 
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III. Prise en charge thérapeutique 

1. Traitement non spécifique 

1.1 Traitement préventif 

En raison de la présence de plusieurs facteurs de risque de thromboembolie, notamment 

le décubitus prolongé, l’érythrodermie extensive, l’âge avancé et l’état général altéré, un 

traitement anticoagulant préventif a été instauré chez trois patients. Cette thromboprophylaxie 

visait à réduire le risque de complications thromboemboliques, particulièrement dans un 

contexte de mobilité réduite et d’inflammation chronique. 

1.2 Traitement symptomatique 

Tous les patients ont bénéficié d'une hospitalisation initiale, au cours de laquelle un 

traitement symptomatique a été mis en place visant à améliorer leur confort et à traiter les 

symptômes cutanés et prurigineux Cela a inclus : 

Hyperhydratation par voie veineuse périphérique avec un sérum salé isotonique 9% (500 

ml toutes les 6 heures). Ce traitement visait à assurer une réhydratation adéquate, améliorer 

l'état général des patients et prévenir les complications liées à une déshydratation, 

particulièrement dans le contexte de l'inflammation cutanée et des troubles systémiques. 

Hydratation cutanée : L'application de soins topiques hydratants a été prescrite pour 

maintenir l'hydratation de la peau, en réponse à la sécheresse et aux desquamations cutanées 

associées au syndrome de Sézary. 

Antihistaminiques : Afin de limiter les symptômes prurigineux et l'inconfort causé par le 

prurit, tous les patients ont reçu des antihistaminiques. Ceux-ci ont permis de réduire l'intensité 

du prurit et d'améliorer la qualité de vie des patients, en atténuant l'irritation cutanée. 

Préparation magistrale : Une préparation magistrale topique, combinant un hydratant 

cutané et un dermocorticoïde, a été prescrite pour chaque patient. La classe des 

dermocorticoïdes utilisée dépendait de la localisation et de la sévérité des lésions cutanées. Les 
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dermocorticoïdes de classe plus forte ont été privilégiés pour les zones les plus inflammées et 

les plus résistantes aux traitements. 

2. Traitements associés 

2.1 Traitement de l'hypertension artérielle (HTA) 

Les patients présentant une hypertension artérielle (HTA) ont reçu un traitement adapté 

pour la gestion de leur pression artérielle. Un bêta-bloquant a été prescrit à ces patients, afin 

de contrôler la tension artérielle et de réduire les risques cardiovasculaires associés à cette 

comorbidité. 

2.2 Antibiothérapie 

Une antibiothérapie a été instaurée chez les patients présentant des infections urinaires 

confirmées par ECBU positif. Ce traitement visait à éradiquer l'infection et à prévenir les 

complications associées à la bactériurie. 

2.3 Supplémentation en vitamine D 

Deux patients présentaient un déficit en vitamine D, tandis qu’un autre présentait une 

carence avérée. Ces anomalies ont été identifiées dans le contexte de leur pathologie 

inflammatoire chronique, connue pour altérer le métabolisme de la vitamine D. Une 

supplémentation adaptée a été instaurée afin de corriger ces déséquilibres. 

3. Traitement curatif : 

3.1 Gemcitabine 

La gemcitabine a été utilisée chez un patient dans le cadre du traitement du 

syndrome de Sézary, en raison de son efficacité contre les lymphomes à cellules T. 

3.2 Photophorèse extracorporelle 

La photophorèse extracorporelle a été réalisée chez plusieurs patients, soit seule, 

soit en combinaison avec d'autres traitements. Ce procédé consiste à irradier les 

cellules malignes extraites du patient après leur exposition à la lumière ultraviolette. 

1 patient a bénéficié de 6 cures de photophorèse extracorporelle, associées à 6 

cures de COP et de gemcitabine, nécessitant une hospitalisation à chaque cycle. 
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2 autres patients ont reçu des séances de photophorèse extracorporelle, en 

combinaison avec méthotrexate ou en monothérapie. 

3.3 Méthotrexate 

Le méthotrexate a été utilisé comme traitement de fond pour son action antitumorale et 

immunosuppressive. Il a été administré principalement en association avec d'autres traitements 

comme la photophorèse. 

1 patient a reçu du méthotrexate à une dose initiale de 12,5 mg sous-cutané, puis la dose 

a été augmentée à 25 mg. 

1 patiente a été mise sous méthotrexate en combinaison avec des séances de 

photophorèse extracorporelle, mais a présenté un échec thérapeutique, nécessitant un transfert 

en hématologie pour un traitement plus intensif. 

2 autres patientes ont été traitées par méthotrexate à la dose de 12,5 mg puis 25 mg 

sous-cutané, associée à des séances de photophorèse extracorporelle. 

3.4 Chimiothérapie (COP et autres) 

Le protocole COP (Cyclophosphamide, Vincristine, Prednisone) a été administré à un 

patient, en combinaison avec gemcitabine et des séances de photophorèse extracorporelle. 

Ce patient a suivi 6 cures de COP, accompagnées de gemcitabine et de photophorèse 

extracorporelle, nécessitant une hospitalisation pour chaque cycle de traitement. 
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Graphique 10: Traitement proposé aux patients 

IV. Stadification  

La stadification des patients a été réalisée selon la classification TNMB révisée, permettant 

d’évaluer l’étendue de la maladie et son impact sur les différents organes. Tous les patients ont 

été classés T4, car ils présentaient une érythrodermie clinique diffuse, manifestation 

caractéristique et cardinale du syndrome de Sézary. 

Pour le marqueur N, deux patients présentant des lymphadénopathies n’ont pas bénéficié 

d’une biopsie ganglionnaire, rendant leur classification exacte impossible ; ils ont donc été 

classés Nx. Chez les autres patients, aucune infiltration lymphomateuse n’a été retrouvée à 

l’examen histologique. Les ganglions présentaient des signes compatibles avec des 

lymphadénites réactionnelles ou adénites dermatopathiques, justifiant une classification N1. 

Pour le marqueur M, deux patients ont été classés M1b en raison d’atteintes viscérales : 

l’un au niveau pulmonaire, l’autre au foie. Les autres patients ont été classés M0, ne présentant 

pas d’atteinte d’organes extra cutanés. 

Concernant le marqueur B, qui évalue l’atteinte hématologique, son évaluation a été 

limitée par l’indisponibilité de certains marqueurs clés dans les dossiers, notamment le CD26, 

1 1 

4 

8 

GEMCITABINE PHOTOPHORESE EXTRE CORPORELLE METHOTREXATE COP 
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souvent utilisé pour confirmer le diagnostic hématologique de syndrome de Sézary. Toutefois, 

malgré cette lacune, l’analyse des autres données disponibles, notamment une 

hyperlymphocytose T constante et un rapport CD4/CD8 supérieur à 10 chez tous les patients, 

nous a permis de classer ces cas comme B2, en accord avec les critères diagnostiques actuels 

du syndrome de Sézary. Cette classification reflète une atteinte hématologique majeure, bien 

que non totalement caractérisée sur le plan immunophénotypique en raison de contraintes 

techniques. 

Tableau : stadification TNMB et clinique 
 

Patient Stadification TNMB STADIFICATION CLINIQUE 

Patient 1 T4NxM0B2 IVA1 

Patient 2 T4N1M0B2 IVA1 

Patient 3 T4N1M0B2 IVA1 

Patient 4 T4N1M0B2 IVA1 

Patient 5 T4N1M1B2 IVB 

Patient 6 T4N1M0B2 IVA1 

Patient 7 T4N1M1B2 IVB 

Patient 8 T4NxM0B2 IVA1 

V. EVOLUTION : 

L'évaluation de l'évolution des patients a été limitée en raison de la nature de cette étude, 

qui repose sur l'exploitation des dossiers médicaux. En conséquence, une vision précise de 

l’évolution clinique à long terme de l'ensemble des patients reste partielle. 

Toutefois, certaines données relatives à deux patients ont pu être recueillies, 

principalement liées à leurs traitements et aux suivis hospitaliers. 

Ré-hospitalisations pour photophorèse extracorporelle : Deux patients distincts ont 

nécessité des ré-hospitalisations pour poursuivre leurs séances de photophorèse 

extracorporelle dans un délai de moins de 1 an. Ces traitements ont été associés à une 

hospitalisation périodique, ce qui suggère une gestion continue de leur maladie sous 

surveillance étroite. 
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Évolution des autres patients : Pour les autres patients inclus dans l’étude, les données 

relatives à leur évolution clinique ne sont pas disponibles ou bien les suivis à long terme n’ont 

pas été documentés dans les dossiers médicaux accessibles. Par conséquent, il n'a pas été 

possible d'établir un suivi systématique de leur réponse aux traitements ou de l’évolution de 

leur état clinique. 
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I. Rappel des données de la littérature 

Les lymphomes cutanés à cellules T (LCCT) sont un groupe de pathologies rares 

caractérisées par une infiltration des tissus cutanés par des lymphocytes T malins. 

Parmi ces lymphomes, le syndrome de Sézary (SS) et le mycosis fongoïde sont les deux 

formes cliniques les plus fréquentes. Le syndrome de Sézary se distingue par sa forme 

leucémique, particulièrement agressive, et représente environ 3 % des lymphomes cutanés à 

cellules T.(5) Cette affection rare est marquée par la présence de cellules de Sézary dans le sang 

périphérique, des lymphadénopathies diffuses et une érythrodermie. Bien que des signes 

cliniques non spécifiques, tels que la kératodermie et l'onychodystrophie, puissent précéder ou 

accompagner le diagnostic, leur présence peut compliquer la reconnaissance précoce de la 

maladie. Le mécanisme sous-jacent de cette pathologie reste incomplet, bien que des progrès 

aient été réalisés dans l’identification de certaines anomalies génétiques et immunologiques. 

Le diagnostic du syndrome de Sézary repose sur une combinaison de critères cliniques, 

histopathologiques et biologiques, et la gestion thérapeutique reste un défi en raison de la 

rareté et de l’agressivité de la maladie. 

1. Historique 

La première description du syndrome de Sézary (SS) fut par Sézary et Bouverain en 1938. 

Ils décrivent une forme disséminée de lymphome cutané associant une érythrodermie et la 

présence dans le sang de cellules « monstrueuses ». (6) 
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Figure 11 : Albert Sézary 

Puis en 1961, Taswell et Winkelmann décrivent un aspect caractéristique du noyau des 

cellules de Sézary qui est irrégulier, cérébriforme, convoluté. (7) 

 
Figure 13 : cellule de sezary noyau irrégulier, cérébriforme, convoluté 

Cet aspect sera approuvé grâce à la microscopie électronique en 1968 par Lutzner. (8) 
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Figure 14 : cellule de sezary : image microscopie electronique 

 

2. Epidémiologie – Pronostic : 

Le syndrome de Sézary (SS) est une forme rare et agressive de lymphome cutané à cellules 

T (CTCL), caractérisé par la présence de cellules de Sézary dans le sang, la peau et souvent les 

ganglions lymphatiques. L’incidence du SS est estimée entre 0,1 et 0,3 cas pour 1 000 000 

d’individus, bien que cette donnée varie selon les populations étudiées. Le SS affecte 

généralement les adultes plus âgés, avec un âge médian au moment du diagnostic compris 

entre 60 et 65 ans. Ce lymphome est souvent associé à une évolution rapide et une pronostic 

relativement défavorable comparé à d’autres formes de lymphomes cutanés. 

Le mycosis fongoïde (MF), autre forme fréquente de CTCL, touche principalement les 

adultes âgés de 50 à 60 ans et représente environ la moitié des cas de lymphomes cutanés. Bien 

que le MF soit plus fréquent, il est important de noter que le SS, en raison de sa rareté et de son 

agressivité, est souvent considéré comme plus complexe à diagnostiquer et à traiter. 

L’incidence des lymphomes cutanés, y compris le SS, est en augmentation depuis les 

années 1980, probablement en raison du vieillissement de la population et des progrès 
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diagnostiques. Les lymphomes cutanés à cellules T sont responsables de 70 à 82 % des 

lymphomes cutanés primaires, avec des taux d’incidence annuels variant selon les études. 

Tandis que le MF reste la forme la plus fréquente, le SS demeure une forme particulièrement 

préoccupante, en raison de sa nature systémique et de la difficulté à obtenir un diagnostic 

précoce. 

Le SS présente une prédisposition chez les hommes, qui représentent entre 53 % et 73 % 

des cas dans les études menées à travers le monde. Par ailleurs, les données concernant l’impact 

de l’origine ethnique sur la présentation clinique du SS sont encore incomplètes, mais il existe 

des indications suggérant que les patients noirs atteints de SS peuvent être plus jeunes et 

présenter un pronostic moins favorable. 

Les facteurs de susceptibilité et les variations d’incidence selon l’âge, le sexe et l’origine 

ethnique nécessitent des recherches supplémentaires pour mieux comprendre les déterminants 

de cette maladie rare, mais potentiellement dévastatrice. (4) 

Concernant les antécédents familiaux, certaines recherches ont suggéré une 

prédisposition génétique au syndrome de Sézary, notamment en lien avec les antigènes HLA de 

classe II, bien que cette association demeure encore peu claire. Des anomalies génétiques 

spécifiques à certains groupes ethniques pourraient rendre certains individus plus susceptibles 

au syndrome de Sézary, bien que cette hypothèse n’ait pas été confirmée de manière définitive. 

D'autres études soulignent l'absence de preuves solides concernant une prédisposition 

génétique directe pour cette pathologie.(9) (10) (11) (12) 

3. Physiopathologie : 

Le syndrome de Sézary (SS) est un lymphome cutané rare et agressif, faisant partie des 

lymphomes cutanés T primitifs. Ce terme signifie que la peau est l'organe primaire ou unique 

touché. Les lymphomes cutanés T primitifs sont constitués de lymphocytes T mémoire qui 

présentent un tropisme cutané spécifique. Ce tropisme est médié par l'expression de marqueurs 

particuliers tels que le CLA (cutaneous lymphocyte antigen) à la surface des lymphocytes T, qui 
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interagit avec le récepteur E-selectine situé sur les veinules post-capillaires du derme. Ces 

lymphocytes T matures sont habituellement recrutés dans la peau lors de processus infectieux 

cutanés afin de préparer une réponse immunitaire ciblée. 

3.1 Immunologie 

L’immunité est l’ensemble des mécanismes physiologiques permettant à l’organisme de 

se défendre contre des agents pathogènes, qu’ils soient infectieux ou tumoraux. Le système 

immunitaire repose sur deux types d’organes lymphoïdes : 

3.1-1 Organes lymphoïdes primaires 

Les organes lymphoïdes primaires incluent la moelle osseuse et le thymus. Ces organes 

jouent un rôle clé dans la production, le développement et la maturation des lymphocytes. 

a) Moelle osseuse 

La moelle osseuse est située au centre des os longs et est le principal site de 

l’hématopoïèse, processus par lequel les cellules sanguines sont produites. À partir des cellules 

souches hématopoïétiques (CSH), la moelle osseuse génère à la fois des cellules myéloïdes 

(telles que les érythrocytes, les plaquettes, etc.) et des lymphocytes. Parmi ces derniers, les 

lymphocytes B achèvent leur maturation dans la moelle osseuse, tandis que les lymphocytes T 

migrent vers le thymus pour y compléter leur développement. 

Le mycosis fongoïde (MF) et le syndrome de Sézary (SS) ont longtemps été considérés 

comme une seule maladie, mais leurs profils immunophénotypiques sont distincts. Les cellules 

de la MF expriment principalement les récepteurs cutanés CCR4 et CLA, tandis que celles du SS 

présentent en plus les récepteurs CCR7, L-sélectine et CD27, typiques des lymphocytes T 

mémoires. Ces différences suggèrent que la MF et le SS sont des maladies distinctes, bien que 

la transition de la MF vers un tableau clinique de SS suggère également un spectre clinique 

commun. De plus, des mutations et des voies de signalisation variées dans chaque maladie 

compliquent encore leur distinction nette. 
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b) Thymus 

Le thymus, situé dans la région antéro-supérieure du médiastin entre le sternum et les 

grands vaisseaux, est un organe composé de deux lobes subdivisés en lobules séparés par des 

trabécules. Chaque lobule thymique se divise en deux zones : une médullaire centrale et une 

corticale externe. Ces différentes zones contiennent des cellules épithéliales, des fibroblastes, 

des cellules dendritiques et des macrophages. 

Le processus de lymphopoïèse T dans le thymus se déroule en trois étapes successives : 

1. Première étape : La prolifération des thymocytes corticaux se produit dans la zone 

corticale du thymus sous l’influence de facteurs de croissance tels que SCF (stem cell 

factor) et IL-7 (interleukine 7). Au cours de cette phase, les chaînes du récepteur TCR 

(récepteur des cellules T) commencent à se réarranger. . Il subissent à ce niveau une 

sélection négative qui va permettre d’éliminer les cellules qui ne reconnaissent pas le CMH 

du soi après contact avec les cellules épithéliales présentes à ce niveau. 

2. Deuxième étape : Les thymocytes corticaux, qui ont survécu à la première étape de 

sélection positive , deviennent des thymocytes communs. Ils subissent un réarrangement 

supplémentaire au locus α du TCR et expriment simultanément les molécules CD4 et CD8 

à leur surface. Ils migrent ensuite au niveau de la zone médullaire. 

3. Troisième étape : Dans la zone médullaire du thymus, ils subissent une deuxième 

sélection, cette fois ci négative, qui éliminera les cellules à réaction exagérée avec le CMH 

du soi, présenté ici par les cellules épithéliales groupés autour des vaisseaux sanguins ou 

agglomérés dans les corpuscules de Hassal, ils se différencient ensuite en thymocytes 

matures qui expriment soit le CD4+ ou le CD8+ et qui sont alors prêts à entrer dans la 

circulation sanguine. 

3.1-2 Organes lymphoïdes secondaires 

Les organes lymphoïdes secondaires comprennent les ganglions lymphatiques, la rate, et 

les tissus lymphoïdes associés aux muqueuses (MALT). Ils sont essentiels pour la capture et la 

réponse immunitaire face aux antigènes. 
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a) Ganglions lymphatiques 

Les ganglions lymphatiques sont des masses de tissus lymphoïdes situées à divers 

endroits du corps, principalement au niveau cervical, axillaire, abdominal et inguinal. Chaque 

ganglion lymphatique est desservi par un système lymphatique afférent et un vaisseau 

lymphatique efférent, qui permet de drainer la lymphe vers les ganglions. Cette lymphe est riche 

en antigènes solubles, en cellules dendritiques et en cellules présentatrices d’antigènes, qui 

capturent les agents pathogènes et les transmettent aux ganglions lymphatiques pour activer 

la réponse immunitaire. Cette activation implique la stimulation des lymphocytes T et B. 

b) Rate 

La rate est un organe lymphoïde volumineux, de forme ovale, situé dans l’hypochondre 

gauche. Elle est composée de deux types de tissus : 

• Pulpe rouge : Constituée de macrophages et d’érythrocytes, elle joue un rôle clé 

dans la dégradation des hématies sénescentes. 

• Pulpe blanche : Elle contient des lymphocytes T et B et est organisée autour des 

artérioles pénétrant la capsule de la rate, formant la gaine lymphocytaire péri- 

artériolaire (PALS). Les lymphocytes T sont concentrés dans cette région, tandis que 

les lymphocytes B forment des accumulations autour de la PALS. Lors d’une réponse 

immunitaire, ces lymphocytes B se transforment en véritables follicules avec des 

centres germinatifs. 

 

Figure 14: composition de la rate 
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c) Tissus lymphoïdes associés aux muqueuses (MALT) 

Le MALT (Mucosa-Associated Lymphoid Tissue) se compose de cellules lymphoïdes 

dispersées dans la muqueuse du tube gastro-intestinal, des voies urinaires et des glandes 

lacrymales. Ces tissus lymphoïdes sont agencés pour fonctionner en sentinelles, afin de détecter 

et de réagir rapidement aux antigènes qui pénètrent dans les épithéliums des muqueuses. Cela 

permet de maintenir une réponse immunitaire active contre les infections. 

 
Figure 15: Constitution des tissus lymphoïdes inductibles associés à la peau 

Le système immunitaire joue un rôle crucial dans la défense de l’organisme contre les 

infections et dans la suppression de maladies. On distingue principalement deux types 

d’immunité, chacun ayant des mécanismes et des caractéristiques spécifiques. 
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d) Immunité innée 

L'immunité innée constitue la première ligne de défense de l'organisme et agit de manière 

rapide et non spécifique face à une infection. Elle repose sur des mécanismes naturels de 

défense, tels que : 

• La peau et les muqueuses : Ces barrières physiques empêchent les agents pathogènes 

d’entrer dans l’organisme. La peau agit comme une barrière imperméable, et les 

muqueuses (localisées par exemple dans le système respiratoire ou digestif) sont 

également dotées de mécanismes de défense comme les sécrétions de mucus. 

• Les substances sécrétées : L’organisme produit diverses substances antimicrobiennes 

telles que les larmes, la salive, la sueur, et d'autres sécrétions corporelles contenant 

des enzymes ou des peptides antimicrobiens qui aident à neutraliser les agents 

infectieux. 

Les cellules impliquées dans l’immunité innée comprennent : 

• Les monocytes : Ces cellules se transforment en macrophages lorsqu’elles migrent 

dans les tissus. Elles jouent un rôle essentiel dans la phagocytose, processus où elles 

ingèrent et détruisent les agents pathogènes. 

• Les granulocytes : Ces cellules, telles que les neutrophiles, basophiles et éosinophiles, 

interviennent également dans la défense contre les infections en libérant des 

substances chimiques et en procédant à la phagocytose. 

• Les cellules NK (Natural Killer) : Ces cellules sont spécialisées dans la reconnaissance 

et la destruction des cellules infectées par des virus ou des cellules tumorales. Elles 

jouent un rôle clé dans la surveillance immunitaire précoce. 
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Figure 16 : Immunité innée 

3.2 Immunité acquise 

L’immunité acquise, également appelée immunité adaptative, est plus lente que 

l’immunité innée, mais elle est beaucoup plus spécifique et mémorise les agents pathogènes 

rencontrés pour une réponse plus rapide lors d'une réinfection. Elle repose sur deux 

mécanismes principaux : 

• L’immunité humorale : Ce type d’immunité est principalement médié par les lymphocytes 

B, qui sont responsables de la production d’anticorps. Ces anticorps se lient 

spécifiquement aux antigènes présents à la surface des agents pathogènes (comme des 

bactéries ou des virus) et les neutralisent, facilitant ainsi leur élimination par d’autres 

cellules immunitaires. Les lymphocytes B peuvent aussi se différencier en cellules 

mémoire, permettant une réponse plus rapide et plus efficace en cas de réexposition à un 

même pathogène. 

• L’immunité à médiation cellulaire : Cette réponse est orchestrée par les lymphocytes T, 

qui sont divisés en deux principales catégories : 

o Les lymphocytes T CD4+ (aussi appelés "helper T" ou T auxiliaires) aident à réguler 

l’activité des autres cellules du système immunitaire, en particulier en activant les 
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lymphocytes B pour la production d'anticorps et les lymphocytes T CD8+ pour la 

destruction des cellules infectées. 

o Les lymphocytes T CD8+ (ou T cytotoxiques) sont spécialisés dans la destruction 

directe des cellules infectées par des virus ou des cellules tumorales. Ils 

reconnaissent les antigènes présentés par les cellules infectées et induisent leur 

destruction. 

L’immunité acquise est plus spécifique et mémorise les antigènes grâce à la formation de 

cellules mémoire (des lymphocytes B et T mémoires), ce qui permet une réponse rapide et plus 

forte lors de rencontres futures avec le même pathogène. Cela confère à l’organisme une 

protection à long terme contre des infections récurrentes par un même agent pathogène. 

 

Figure 17 : Immunité acquise 

3.3 Facteurs étiologiques 

La physiopathologie du syndrome de Sézary (SS) est influencée par plusieurs facteurs, 

dont des éléments génétiques bien documentés. Diverses études ont permis de mettre en 

évidence des anomalies chromosomiques et des réarrangements génétiques chez les patients 

atteints de ce lymphome cutané. Ces anomalies incluent des aberrations structurelles et 

numériques qui affectent des chromosomes spécifiques. 
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3.3-1 Facteurs génétiques 

Les études avancées telles que l'hybridation génomique comparative (CGH), les analyses 

cytogénétiques classiques, le séquençage de l'exome entier (WES), et le séquençage du génome 

entier (WGS), ainsi que le séquençage de l'ARN, ont révélé une variété de remaniements 

chromosomiques parmi les patients atteints de SS. 

a) Aberrations chromosomiques 

Les premières recherches sur les aberrations chromosomiques dans le SS ont été 

effectuées par Shah-Reddy et ses collaborateurs, qui ont observé un réarrangement de type 

translocation t(14;14)(q12;q31) chez un patient. D'autres études ont également mis en lumière 

des modifications sur le chromosome 14, comme celles rapportées par Berger et Bernhein, ainsi 

que des anomalies affectant les chromosomes 6 et 1, comme observé par Johnson. 

Une étude menée par Limon et son équipe a mis en évidence plusieurs remaniements 

chromosomiques chez leurs patients atteints de SS, incluant des anomalies sur les régions 

10q22-24, 17p, 12p11-12, et 14q11-14q32. Une anomalie spécifique, une délétion 8p21, a 

été observée dans un seul cas. Mohr et al. ont réalisé des études de FISH (Fluorescence In Situ 

Hybridization) qui ont permis d'identifier des translocations équilibrées sur les chromosomes 4 

et 14, ainsi que des déletions de 6q, et des anomalies sur le bras court du chromosome 1. 

Environ 73% des cas analysés par cytogénétique conventionnelle ont montré la perte du 

chromosome 10, ce qui est la variation la plus fréquente. D'autres chromosomes fréquemment 

impliqués étaient les chromosomes 1, 6, 8, 9, 11 et 17, avec des réarrangements les affectant 

sur les régions 1p, 1q, 2q, 6q et 8q. 

Une étude complémentaire menée par Xin Mao et ses collaborateurs en 2003, portant sur 

274 patients atteints de SS, a révélé que 61% des cas présentaient des anomalies 

chromosomiques. La perte chromosomique a été la plus fréquemment observée, affectant 

notamment les chromosomes 10, 9, 2, 17, 1, 13, 16, 15, X, et 6. Parmi les délétions les plus 

courantes figuraient 6q, 1q, 3p, 7p, 7q, 1p et 2p. De plus, des anomalies comme l'addition de 

19p et 17p et l'isochromosome 17q ont également été observées. 
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Les réarrangements chromosomiques les plus fréquemment impliqués dans les 

translocations incluaient les bras 1p, 14q, 10q, 1q, et 8q. 

Dans un contexte plus large, Espinet et ses collaborateurs ont démontré que la présence 

d’une monosomie du chromosome 10 est associée à une durée de vie plus courte chez les 

patients atteints de SS. Par ailleurs, des travaux menés par Fisher et son équipe ont trouvé une 

relation entre certaines aberrations chromosomiques (telles que les gains de 8q et les pertes de 

6q et 13q) et une évolution clinique défavorable, suggérant un pronostic péjoratif. 

Un autre travail mené par Caprini a également montré qu’une évolution moins favorable 

était observée chez les patients présentant trois altérations chromosomiques ou plus. 

Cependant, malgré ces avancées, aucun marqueur clinique fiable n’a encore été identifié pour 

permettre une détection précoce de la maladie.(13) (14) 
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Tableau 7 : Altérations génétiques dans le syndrome de Sézary 

b) Mutations somatiques 

Les mutations somatiques jouent un rôle crucial dans la physiopathologie du syndrome 

de Sézary (SS). Une étude menée par Wang et ses collègues a effectué un séquençage complet 

de l'exome (WES), révélant 4738 mutations somatiques. Le taux de mutations somatiques était 

de 3,85 mutations/Mb, avec un taux de mutations non synonymes de 2,75 mutations/Mb. La 

mutation la plus fréquente était la transition C>T, représentant 73% du total des mutations. 

Cette mutation se répartit en deux catégories : 

• 43% se trouvent au niveau des sites NpCpG, principalement liés à l'âge. 
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• 30% se trouvent sur les sites NpCpC, associés à l'exposition aux rayons ultraviolets B 

(UVB). 

• Il est bien établi que les rayons UVB jouent un rôle clé dans l'augmentation de la 

fréquence des mutations et sont considérés comme des mutagènes puissants. 

Toutefois, il n'a pas été observé de lien direct entre l'exposition aux rayons UV et la 

présence de la signature UVB chez les patients ayant déjà reçu un traitement par UVB 

ou UVA (13 patients dans l’étude).(15) (16) (17) 

c) Rôle du KIR3DL2/CD158K 

Le marqueur CD158K, également connu sous le nom de KIR3DL2, est spécifique aux 

cellules de Sézary. Identifié en 1996, ce marqueur appartient à la famille des récepteurs KIRs 

(Killer Immunoglobulin-like Receptors) des cellules NK (Natural Killer). CD158K possède quatre 

domaines, dont trois extracellulaires et un cytoplasmique avec deux motifs ITIMs. Il est l'unique 

KIR à s’exprimer sous forme de dimère, et neuf allèles du gène ont été identifiés. 

Il a été démontré que CD158K agit comme un récepteur pour les oligodésoxynucléotides 

CpG, induisant l'internalisation de CD158K et une déphosphorylation du facteur de transcription 

STAT3, ce qui entraîne une apoptose. En plus, ce récepteur est impliqué dans l'inhibition de la 

lyse cellulaire médiée par les cellules NK, conduisant ainsi à une résistance à la mort cellulaire. 

En raison de ce mécanisme, CD158K est considéré comme une cible thérapeutique potentielle 

pour traiter le SS.(18) (19) 

d) Implications des mutations génétiques dans la pathogénèse 

La pathogénèse du SS est associée à plusieurs mutations somatiques, affectant des gènes 

clés impliqués dans la régulation épigénétique et la signalisation intracellulaire. Da Silva 

Almeida et al. ont détecté des mutations somatiques dans 1123 gènes affectant des processus 

critiques dans la cellule, en particulier PLCG1, STAT5B, GLI3, CARD11, NAV3, RIPK2, IL6, RAG2 

et ITPR2. 

Les mutations ponctuelles somatiques, qui affectent des gènes impliqués dans la fonction 

de l'apoptose, jouent également un rôle clé dans la transformation maligne des cellules T 
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mémoires. Des gènes tels que P53 (suppresseur de tumeur, situé sur le chromosome 17) et c- 

myc (oncogène, situé sur le chromosome 8) sont souvent altérés dans les lymphomes cutanés 

T primitifs. 

e) Dysrégulation immunitaire et oncogénicité 

La dysrégulation immunitaire est l'un des mécanismes sous-jacents à l'oncogénicité des 

lymphomes cutanés T. Il existe un déséquilibre des cytokines, où une production excessive de 

cytokines de type TH2 (comme IL-4, IL-5, IL-10) inhibe l'activité des cellules NK, des cellules 

dendritiques et des lymphocytes T CD8. Ce phénomène conduit à une forte diminution de 

l'apoptose et à une accumulation de lymphocytes T mémoires dans la peau, qui se multiplient 

de manière clonale. 

Les cytokines TH2 (comme IL-4, IL-5, IL-13) sont également associées à une expression 

accrue du GATA-3, une protéine qui favorise la sécrétion de ces cytokines et soutient la 

différenciation des lymphocytes Th0 en Th2, tout en inhibant leur différenciation en 

lymphocytes Th1. Ce déséquilibre des cytokines contribue au développement d'infections 

opportunistes, qui sont souvent la principale cause de décès chez les patients atteints de 

lymphomes cutanés T. 

Ainsi, l’oncogénicité du SS résulte d’une combinaison de facteurs génétiques, de 

mutations somatiques et d’une dysrégulation des signaux immunitaires. L’identification de 

cibles thérapeutiques comme CD158K et le rôle des mutations dans des gènes clés ouvre des 

perspectives pour de nouvelles stratégies de traitement. 

3.3-2 Facteurs environnementaux et professionnels 

Les facteurs environnementaux et professionnels jouent un rôle important dans l’étiologie 

du syndrome de Sézary (SS) et du mycosis fongoïde (MF). Plusieurs expositions à des agents 

extérieurs peuvent augmenter le risque de développement de ces lymphomes cutanés T 

primitifs : 

• Les radiations : L'exposition à certaines radiations, en particulier au plutonium et au 

tritium, est un facteur environnemental reconnu dans la progression de la maladie vers 
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son stade tumoral. Les radiations ionisantes peuvent induire des mutations et des 

dommages génétiques qui favorisent le développement du SS. 

• L’exposition répétée aux produits chimiques : L'exposition à des substances chimiques 

telles que les pesticides, les herbicides, les solvants organiques et les métaux a été liée 

à un risque accru de développement du MF/SS. Ces substances peuvent endommager 

les cellules de la peau et altérer le système immunitaire, contribuant ainsi à 

l’oncogenèse. 

• L’intoxication alcolo-tabagique : Une étude américaine portant sur 324 patients 

atteints de MF et SS a mis en évidence une association significative entre la 

consommation de tabac et le développement de la maladie. En particulier, les 

personnes ayant fumé des cigarettes pendant 40 ans ou plus avaient un risque accru 

de développer ces formes de lymphomes cutanés T. 

• Certains médicaments : Certains médicaments ont été associés au développement du 

SS. Parmi ces médicaments, on retrouve : 

o L’hydrochlorothiazide  (un  diurétique  utilisé  pour  traiter 

l'hypertension), 

o Les bêta2 agonistes (utilisés dans le traitement de l’asthme et des 

affections respiratoires), 

o Les antidépresseurs tels que la paroxétine. 

Ces médicaments peuvent modifier le système immunitaire ou 

induire des effets secondaires qui favorisent le développement de 

lymphomes cutanés. 

• Certaines professions : Certaines professions comportent un risque accru de MF/SS en 

raison de l'exposition à des produits chimiques et à des solvants industriels. Les 

personnes travaillant comme agriculteurs, horticulteurs, peintres, menuisiers et 

charpentiers sont particulièrement exposées à des substances comme le benzène et le 

trichloréthylène, qui sont des solvants organiques potentiellement carcinogènes. 
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3.3-3 Facteurs intrinsèques 

Les facteurs intrinsèques jouent également un rôle majeur dans la survenue et l’évolution 

du syndrome de Sézary (SS) et de la mycosis fongoïde (MF). Ces facteurs incluent les infections, 

les troubles du système immunitaire et d'autres facteurs physiopathologiques qui peuvent 

favoriser le développement des lymphomes cutanés T primitifs. 

a) Infections : CMV, HTLV, EBV, HHV6, HHV7, HHV8 

Divers agents infectieux ont été impliqués dans la pathogénèse du MF/SS. Plusieurs 

études ont mis en évidence que les patients atteints de MF/SS sont souvent séropositifs pour 

des virus spécifiques, ce qui pourrait contribuer au développement de la maladie. 

• CMV (Cytomégalovirus) : Des recherches ont montré que 97% des patients atteints de 

MF/SS au stade avancé étaient séropositifs pour le CMV, ce qui suggère une forte 

implication de ce virus dans la progression de la maladie. 

• EBV (Virus Epstein-Barr) : Le virus Epstein-Barr est fréquemment retrouvé chez les 

patients atteints de MF/SS. Ce virus a une longue association avec plusieurs types de 

lymphomes, y compris ceux à cellules T. 

• HTLV-1 (Human T-cell Leukemia Virus 1) : Une étude a rapporté la présence de 

séquences d'ADN proviral de HTLV-1 dans les cellules mononucléées du sang 

périphérique des patients atteints de MF/SS. Cela démontre l'existence d'une liaison 

entre ce virus et le développement de lymphomes cutanés T primitifs. 

• HHV6, HHV7 et HHV8 : Ces virus herpétiques humains sont également suspectés de 

jouer un rôle dans la pathogenèse du MF/SS, bien que leur implication reste moins 

documentée.(20) (21) 

b) Immunodépression : transplantation d’organes, infection HIV 

L’immunodépression est un facteur clé qui prédispose les individus au développement de 

lymphomes cutanés T primitifs. Les systèmes immunitaires affaiblis par diverses conditions 

peuvent entraîner une incapacité à contrôler la prolifération des cellules T, ce qui facilite la 

survenue du MF/SS. 
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• Transplantation d’organes : De nombreuses études ont montré que les patients ayant 

subi une transplantation d’organes étaient plus susceptibles de développer des CTCL 

(Cutaneous T-cell Lymphomas), y compris le MF/SS. Le traitement 

immunosuppresseur, qui est nécessaire pour prévenir le rejet de greffe, affaiblit le 

système immunitaire, augmentant ainsi la vulnérabilité à ce type de lymphome. 

• Infection HIV : L’infection par le VIH est également un facteur de risque pour le 

développement de lymphomes cutanés. Les patients séropositifs au VIH ont un système 

immunitaire compromis, ce qui augmente le risque de développer diverses formes de 

lymphomes, y compris le MF/SS.(22) (21) (23) 

 

Figure18 : Physiopathologie de syndrome de Sézary 

4. Diagnostic : 

Le SS et le MF constituent les formes les plus fréquentes des CTCL. C’est un syndrome 

rare qui représente entre 3 et 5% des lymphomes T cutané primitifs. Il touche généralement 

l’adulte âgé en moyenne de 50ans. C’est un lymphome rare et agressif, caractérisé par la triade 

: érythrodermie, polyadénopathies généralisées, et la présence dans le sang de cellules de 

Sézary. 
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Il s’agit d’un lymphome T cutané primitif qui se développe en premier lieu au niveau de 

la peau, sans qu’il n’existe une atteinte extra-cutanée lors du diagnostic, c’est-à-dire qu’il 

n’existe pas d’envahissement ganglionnaire, viscérale ou médullaire. Le système ISCL/EORTC a 

bien déterminé le diagnostic de SS, nécessitant ainsi une cohésion clinicopathologique et 

moléculaire rigoureuse. Son diagnostic repose à la fois sur des critères cliniques, biologiques, 

et histologiques. (24) 

4.1. Clinique : 

Le diagnostic clinique du syndrome de Sézary repose sur un ensemble de signes cutanés 

caractéristiques, bien que parfois subtils, qui évoluent de manière progressive et peuvent rendre 

la détection précoce de cette pathologie complexe. Le principal marqueur clinique reste 

l’érythrodermie généralisée, caractérisée par un érythème persistant couvrant plus de 80 % de 

la surface corporelle. Cette érythrodermie peut varier en apparence, allant d'une forme sèche et 

desquamante à une forme œdémateuse et suintante. La forme œdémateuse peut entraîner des 

déséquilibres hydroélectrolytiques importants, nécessitant une prise en charge attentive. En 

plus de l’érythrodermie, des troubles de la thermorégulation, tels que des frissons et de la 

fièvre, sont fréquemment observés. 

Le prurit intense, souvent difficile à contrôler, est également un symptôme clé, ayant un 

impact significatif sur la qualité de vie des patients. Il peut être associé à des lésions cutanées 

secondaires, comme des ulcérations ou des plaies, exacerbant l’inconfort des patients. Le prurit 

est souvent l’un des premiers symptômes rapportés. 

L’érythrodermie n’apparaît dans ses formes les plus caractéristiques que dans 25,5 % des 

cas aux premiers stades de la maladie, mais elle se manifeste dans 86,3 % des cas à mesure de 

son évolution, ce qui souligne l'importance d'une surveillance clinique étroite et prolongée, car 

l’érythrodermie peut se développer progressivement, rendant ainsi la détection initiale difficile. 

Par ailleurs, des anomalies unguéales, telles que la pachyonychie, l’onycholyse et la 

décoloration jaunâtre, sont des signes fréquents dans le syndrome de Sézary. Des affections 
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unguéales comme la leuconychie, l’onychodystrophie et l’hyperkératose sous unguéale sont 

particulièrement courantes et aident à affiner le diagnostic différentiel du syndrome de Sézary 

par rapport à d’autres formes de lymphomes cutanés. Ces anomalies unguéales sont des 

marqueurs cliniques importants, souvent associés à l’évolution de la maladie. 

L’implication ganglionnaire est également un critère fondamental du diagnostic. 

Lymphadénopathies et altération de l'état général, souvent marquées par de l’asthénie et de 

l’anorexie, sont des symptômes fréquemment observés. Ces signes renforcent l’importance de 

l’évaluation clinique globale dans le diagnostic. L’hépatosplénomégalie, bien qu’elle soit moins 

fréquente, suggère une atteinte viscérale, souvent associée à un pronostic moins favorable. 

Cette observation est en accord avec des études antérieures documentant l'envahissement 

viscéral, incluant les systèmes nerveux, pulmonaires, hépatiques et rénaux, comme des facteurs 

importants dans la gestion thérapeutique et la survie des patients. 

Un autre signe clinique évocateur, bien que moins fréquent, est le 'faciès léonin', une 

infiltration cutanée marquée du visage accompagnée d’un œdème prononcé. Bien qu’il soit 

souvent observé à des stades avancés de la maladie, ce faciès peut précéder d'autres signes 

cliniques évidents, servant d'indice précieux dans des situations cliniques complexes. 

Le diagnostic clinique du syndrome de Sézary repose donc sur une combinaison de signes 

cutanés, unguéaux et généraux. Une interprétation correcte de ces signes permet un diagnostic 

précoce, essentiel pour initier un traitement adapté et améliorer le pronostic. Un suivi clinique 

rigoureux et la reconnaissance précoce des symptômes sont cruciaux pour éviter l’aggravation 

de la maladie et ajuster la prise en charge thérapeutique, maximisant ainsi les chances de survie 

des patients. 
 

4.2. Biologie : 

a) NFS : 

Le syndrome de Sézary est une forme rare de lymphome cutané à cellules T, qui se 

manifeste par des lésions cutanées et des anomalies biologiques spécifiques, notamment au 

niveau de la numération de la formule sanguine (NFS). 
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La NFS est un examen biologique couramment réalisé pour évaluer les paramètres 

hématologiques chez les patients atteints de cette pathologie. Bien que non spécifique, cet 

examen permet de détecter des anomalies importantes, telles que des variations dans les taux 

de leucocytes, d'hémoglobine et de plaquettes, qui peuvent constituer des indices cliniques 

précieux pour orienter le diagnostic. 

Dans le cadre du syndrome de Sézary, il est fréquent d’observer une lymphocytose, souvent 

prédominante, qui représente un des éléments majeurs de ce diagnostic. 

Cependant, d’autres anomalies, telles que l’anémie normochrome normocytaire et des 

troubles de la plaquette ( thrombopénie ou thrombocytose ) , peuvent également être 

retrouvées, bien que leur présence soit moins constante. 

Le bilan biologique, en particulier la NFS, joue donc un rôle clé non seulement dans la 

détection précoce de cette affection, mais aussi dans le suivi de son évolution. En effet, si 

certains paramètres sanguins restent dans les limites normales, d'autres peuvent se modifier 

au fur et à mesure de la progression de la maladie. Il est ainsi crucial d’interpréter ces données 

en fonction du contexte clinique, sachant qu’une hyperleucocytose avec une prédominance 

lymphocytaire, ainsi qu’une éventuelle hyperéosinophilie, peuvent être des indicateurs de 

mauvais pronostic. Dans des cas plus avancés, des signes de cytopénie sévère peuvent 

apparaître, ce qui implique une atteinte plus marquée de la moelle osseuse. 

Il est impératif que la NFS soit accompagnée d'un frottis sanguin afin de confirmer la 

présence de cellules atypiques caractéristiques du syndrome de Sézary. 

b) Frottis sanguin 

Les cellules de Sézary (CS) présentent une morphologie distincte : elles sont de petite à 

moyenne taille, mesurant généralement entre 10 et 12 µm de diamètre, avec un rapport nucléo- 

cytoplasmique élevé. Leur noyau est très irrégulier, avec une chromatine mature dense et claire, 

sans nucléole. Il présente un ou deux sillons « en coup d'ongle », lui conférant un aspect 

cérébriforme, parfois décrit comme un aspect de « drap mouillé »).(25) Le frottis sanguin permet 

de distinguer deux sous-types de cellules de Sézary : 
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• Les cellules de Lutzner-Flandrin, de taille inférieure à 12 µm , 

• Les cellules de Sézary-Lutzner, dont la taille dépasse 12 µm . 

Bien que ces deux types de cellules partagent les mêmes caractéristiques nucléaires, les 

cellules de grande taille sont souvent associées à un pronostic défavorable. Cependant, il est 

important de noter que ces caractéristiques morphologiques ne sont pas spécifiques au 

syndrome de Sézary, car elles peuvent aussi être observées dans des dermatoses inflammatoires 

bénignes telles que l'eczéma, le psoriasis ou dans des érythrodermies inflammatoires bénignes. 

Des études ont été menées pour établir un seuil de nombre de cellules de Sézary par 

rapport au total des lymphocytes dans le sang. En 1978, un seuil de 5 % de lymphocytes 

atypiques pour 100 lymphocytes avait été proposé, avant qu’en 1988, ce seuil soit rehaussé à 

20 %. Toutefois, dans certaines érythrodermies bénignes ou réactions médicamenteuses 

pseudolymphomateuses, un pourcentage de cellules de Sézary supérieur à 20 % peut être 

observé, ce qui limite la valeur de ce critère en tant qu'indicateur pronostique dans le cadre de 

la classification et du traitement des patients. 

Il convient de souligner que la Société Internationale des Lymphomes Cutanés (ISCL) 

recommande d’utiliser une valeur absolue de cellules de Sézary circulantes supérieure à 

1000/mm³ pour le diagnostic du syndrome de Sézary, car le pourcentage de ces cellules dans 

le sang n'a pas une grande spécificité .(26) (27) 

En résumé, un examen microscopique minutieux du frottis sanguin est essentiel pour 

diagnostiquer le syndrome de Sézary, en particulier chez les patients présentant des signes 

cliniques compatibles avec cette pathologie. Cependant, des techniques plus avancées, telles 

que la cytométrie en flux (immunophénotypage), permettent d’objectiver davantage le 

diagnostic et de fournir une évaluation plus précise. (26) (27) (4) 
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c) Immunophénotypage par CMF 

c.1  principe de base de la CMF 

La cytométrie en flue est une méthode qui permet de mesurer les caractéristiques 

optiques dans le but de donner une précision sur les paramètres morphologiques, 

phénotypiques, et fonctionnels de cellules en suspension.(28) (29) 

En général le cytomètre en flux est un appareil avec trois composants intègres : • un 

système de distribution de l’échantillon.(30) 

• un système de détection optique et physique. 

• un système informatique de traitement électronique des données. 

Le système de distribution de l’échantillon consiste habituellement en un système de 

fluide sous pression, qui a pour but de diriger l’échantillon (cellules ou particules) dans un flux 

et un courant qui coupent un faisceau étroit de lumière. C'est habituellement un faisceau laser. 

Le laser argon émettant à 488 nm est le plus utilisé. (31) 

Le système optique comporte une source de lumière (laser monochromatique) et des 

lentilles adaptées pour focaliser la lumière sur les cellules à analyser. Des lentilles et des filtres 

sélectifs collectent la lumière émise ou réfléchie à partir des cellules qui passent à travers le 

faisceau lumineux. Ces systèmes transmettent la lumière au photodétecteur pour mesurer 

l’intensité. De façon à mesurer la fluorescence émise à partir de simples cellules, des tubes 

photomultiplicateurs très sensibles sont utilisés. 

La partie électronique et informatique convertit les signaux analogiques en signaux 

digitaux et un ordinateur recueille les données et les conserve sous forme de fichiers, 

l’ordinateur présente les données et les représente sous des formes graphiques. Ceci va 

permettre à l’utilisateur d'analyser les résultats.(32) 

c.2  place de la cmf dans le syndrome de sezary 

L’immunophénotypage par cytométrie en flux (CMF) dans le cadre du syndrome de Sézary 

permet de détecter plusieurs anomalies qui font partie des critères diagnostiques établis par la 

Société Internationale des Lymphomes Cutanés (ISCL) et l’EORTC depuis 2007. [12] (32) 
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On observe fréquemment une hyperlymphocytose T, définie par un taux de lymphocytes CD3+ 

supérieur à 1750 cellules/µL. Ces lymphocytes présentent un phénotype spécifique : CD2+, 

CD3+, CD4+, CD5+, CD8-, CD45RO+, CD45RA-, accompagné d'une augmentation du rapport 

CD4/CD8, supérieur à 10, qui a été retrouvé chez 48 % à 88 % des patients atteints du syndrome 

de Sézary.(33) 

Cependant, cette hyperlymphocytose n’est pas spécifique au syndrome de Sézary. En 

1996, une étude menée sur 76 patients, comprenant des individus atteints de SS, d'autres 

lymphomes cutanés, de dermatoses inflammatoires ainsi que des sujets sains, a montré que les 

patients souffrant du syndrome de Sézary présentent un nombre élevé de lymphocytes T CD4+. 

Toutefois, ces lymphocytes ne manifestent plus l’expression de l’antigène pan-T CD7.(34) 

Une étude réalisée en 2001 sur plus de 200 patients a montré que les individus atteints 

du syndrome de Sézary présentent une population de lymphocytes T circulants CD4+/CD26-, 

représentant plus de 30 % des lymphocytes CD4+ totaux (35) 

La perte d'expression du CD26, caractéristique des cellules tumorales dans le syndrome 

de Sézary, est étroitement associée à un pronostic défavorable. En raison de cette corrélation, 

plusieurs chercheurs ont recommandé de surveiller spécifiquement le pourcentage de cellules 

CD4+CD26- comme un indicateur clé pour suivre l’évolution de la maladie et évaluer la réponse 

aux traitements.(36) 

Il existe également des formes de syndrome de Sézary présentant des profils 

phénotypiques variés. Certains patients présentent un phénotype CD8+CD4-, CD4-CD8-, 

CD4+CD8+ ou encore une perte d'expression de marqueurs pan-T tels que CD2, CD3 et 

CD5(37) 

Cependant, ces anomalies ne sont pas spécifiques du syndrome de Sézary, car elles 

peuvent également être observées dans le cadre de dermatoses inflammatoires bénignes. 

La caractéristique la plus fréquemment observée et spécifique du diagnostic du syndrome 

de Sézary est la perte d’expression des marqueurs CD7 et CD26. Bonk et ses collaborateurs ont 
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démontré que la combinaison de la perte du CD26 et du CD7 permet d’établir le diagnostic du 

syndrome de Sézary dans 90 % des cas (38). 

L’immunophénotypage par cytométrie en flux (CMF) permet de caractériser le phénotype 

des cellules tumorales circulantes du syndrome de Sézary. Ainsi, il est essentiel de connaître le 

pourcentage de lymphocytes CD4+ ou CD8+ parmi les lymphocytes circulants totaux, ce qui se 

fait par le calcul du rapport CD4/CD8. 

Cette technique permet de : 

• Mesurer la perte d’expression de CD7 ou CD26. 

• Rechercher l’expression du marqueur CD158k. 

• Trouver une proportion < 30 % de lymphocytes CD4+ exprimant le CD95. 

• Analyser la surexpression de CD27 par les lymphocytes T CD4+ circulants dans le SS. 

 

d) biologie moléculaire 

d.1  Principe de clonalité dans le SS 

L’analyse moléculaire, en particulier le réarrangement des gènes du récepteur des cellules 

T (TCR), constitue une méthode diagnostique essentielle dans la prise en charge du syndrome 

de Sézary (SS). L’une des techniques les plus utilisées est la PCR-DGGE (Polymerase Chain 

Reaction-Denaturing Gradient Gel Electrophoresis), qui permet d’identifier un clone T circulant 

similaire à celui présent dans les lésions cutanées. Cette méthode a démontré une grande utilité 

pour le diagnostic étiologique des érythrodermies, en particulier dans les lymphomes T cutanés 

primitifs. En effet, un réarrangement monoclonal des gènes du TCR-γ est retrouvé chez 82 % 

des patients présentant un lymphome T cutané, tandis qu’il est absent chez les patients 

souffrant de dermatoses inflammatoires bénignes. Par conséquent, l’étude génotypique par 

PCR-DGGE est un outil de référence pour le diagnostic des lymphomes T cutanés et pour la 

distinction entre ces derniers et d’autres affections cutanées.(34) 

L'investigation de la clonalité T à l’aide de PCR-DGGE dans les échantillons sanguins et 

cutanés est essentielle pour affirmer le diagnostic de lymphome T cutané primitif. (39)Toutefois, 

il est important de souligner que la détection d’un clone sanguin différent de celui observé dans 
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la peau ou d’une faible intensité clonale n’a pas de valeur diagnostique, car ces anomalies 

peuvent également être présentes chez des patients sans lymphome T cutané. De plus, cette 

technique peut détecter des clones cellulaires T dans des affections bénignes, telles que le 

parapsoriasis, ou dans des cas de lymphomes T cutanés sans envahissement sanguin, ce qui 

justifie l'intégration d'autres méthodes diagnostiques.(40) 

Bien que la PCR-DGGE soit un outil puissant, d’autres techniques moléculaires viennent 

compléter cette approche. Le Southern-blot, bien que moins sensible, permet la détection d’une 

population clonale lorsque celle-ci atteint 5 % des cellules circulantes. En revanche, la méthode 

GeneScan, plus sensible et spécifique, permet d’analyser à la fois des échantillons sanguins et 

cutanés (provenant de sites différents) pour déterminer la clonalité. Cette méthode permet de 

distinguer l’hétérogénéité clonale, souvent observée dans le syndrome de Sézary (SS), de 

l’homogénéité clonale, plus fréquente dans d’autres formes de lymphomes T cutanés. 

L’homogénéité clonale est généralement associée à un pronostic défavorable, en raison de 

l’épidermotropisme plus marqué, de l’infiltration histologique plus dense et d’une 

augmentation des cellules tumorales circulantes. En revanche, l’hétérogénéité clonale est 

fréquemment observée dans le SS (80 %) .(41) 

Enfin, le séquençage à haut débit (HTS) est une méthode émergente et prometteuse dans 

le diagnostic des lymphomes T cutanés.(41) Bien que plus coûteuse, cette technologie offre une 

précision accrue dans la détection des clones cellulaires T, grâce à l’analyse génétique de 

nouvelle génération. Cette méthode permet une analyse exhaustive du répertoire clonale, ce qui 

pourrait améliorer la compréhension de la progression de la maladie et affiner les stratégies 

thérapeutiques. 

d.2. marqueurs biologiques 

Les biomarqueurs, tels que définis par Hulka et Wilcosky, sont des altérations cellulaires, 

biochimiques et moléculaires qui peuvent être mesurées dans des milieux biologiques, tels que 

les cellules ou les fluides corporels. Ces marqueurs, spécifiques aux cellules malignes, sont 
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absents des cellules normales, ce qui permet de les utiliser comme outils diagnostiques et 

pronostiques dans diverses pathologies, y compris le syndrome de Sézary (SS) (42) 

Dans le contexte du SS, les biomarqueurs se déclinent en plusieurs catégories. Ils 

comprennent des molécules mesurées dans des échantillons de sérum, des modifications dans 

la population de cellules leucocytaires détectées par analyse du sang total ou des cellules 

mononucléées périphériques, des marqueurs de surface cellulaire évalués par cytométrie en 

flux ou immunohistochimie, ainsi que des marqueurs génétiques et épigénétiques analysés par 

diverses techniques moléculaires. Ces biomarqueurs, dans leur ensemble, contribuent à la 

compréhension du profil biologique du SS et peuvent servir à affiner le diagnostic, le pronostic 

et le suivi thérapeutique des patients atteints de cette pathologie. 

d.3  Marqueurs de surface cellulaire 

• THEMIS (Thymocyte-Expressed Molecule Involved in Selection) 

THEMIS est une protéine intracellulaire exprimée de manière spécifique dans les 

thymocytes en cours de maturation. Elle joue un rôle central dans la sélection positive des 

lymphocytes T au sein du thymus, processus au cours duquel les cellules T capables de 

reconnaître les molécules du CMH avec une affinité modérée sont conservées, tandis que 

les autres sont éliminées. Cette étape est essentielle pour garantir un répertoire T 

fonctionnel et auto-tolérant. Dans le syndrome de Sézary, une sous-expression 

significative de THEMIS a été observée, ce qui pourrait refléter une anomalie dans la 

maturation thymique des cellules T ou une altération de leur signalisation antigénique. 

Ce dysfonctionnement pourrait contribuer à l’émergence de clones T pathologiques, en 

échappant aux mécanismes normaux de contrôle immunitaire. 

• LAIR1 (Leukocyte-Associated Immunoglobulin-like Receptor 1) 

LAIR1 est un récepteur transmembranaire inhibiteur appartenant à la famille des 

immunoglobulines, exprimé sur diverses cellules immunitaires, notamment les 

lymphocytes T, B, les cellules NK et les monocytes. Il agit comme un modulateur négatif 

du signal du TCR (T Cell Receptor), en atténuant l’activation excessive des lymphocytes 
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T. Ce rôle régulateur est crucial pour maintenir l’équilibre entre activation immunitaire et 

tolérance. Dans les cellules de Sézary, une diminution marquée de l’expression de LAIR1 

a été rapportée, suggérant une perte de ce mécanisme de régulation négative. Cette 

anomalie pourrait favoriser une hyperactivation chronique des cellules T, contribuant à 

leur prolifération clonale et à leur survie prolongée, caractéristiques du phénotype 

leucémique observé dans le syndrome de Sézary.(43) 

e) Examens biologiques secondaires 

En cas de suspicion de SS, plusieurs examens biologiques sont à réaliser. 

Certes, ils ne sont pas spécifiques du SS mais sont d’une grande utilité dans le cadre de 

la mesure de l’activité de la maladie et son évolutivité : (44) 

• Un bilan métabolique 

• Un dosage du lactate déshydrogénase (LDH) : son taux élevé est corrélé à un 

stade agressif de la pathologie. 

• Un dosage de la bêta-2 microglobuline : son taux augmenté est aussi associé à 

une progression agressive dans le SS. 

• Un dosage de l’IL-13 : une élévation de son taux marque un stade avancé de la 

maladie. 

f) Biopsie osteomedullaire  

La biopsie ostéo-médullaire (BOM) ne révèle généralement pas d'anomalies dans la 

majorité des cas. Cependant, lorsque le nombre absolu de cellules de Sézary dépasse 

1000/mm³, un myélogramme est effectué pour confirmer un envahissement médullaire. La BOM 

peut aussi être utile pour identifier un clone tumoral en cas de lésions extra-cutanées 

suspectes, d'adénopathies ou de cytopénies sévères (45) (46)Toutefois, dans la majorité des 

cas, la BOM n'a pas d'intérêt dans le diagnostic des lymphomes cutanés à cellules T (CTCL). 
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g)  Diagnostic histologique 

Examens anatomopathologiques 

Le diagnostic histologique joue un rôle crucial dans la détection du syndrome de Sézary 

(SS), nécessitant plusieurs biopsies cutanées pour orienter le diagnostic étiologique. La biopsie 

cutanée est l'examen clé pour diagnostiquer les lymphomes cutanés primitifs et peut également 

être réalisée sur un échantillon de ganglion lymphatique ou d’un autre organe infiltré. 

Concernant les ganglions lymphatiques, l'ISCL et l'EORTC recommandent une biopsie par 

exérèse si l'adénopathie mesure plus de 1,5 cm ou si elle est ferme, irrégulière, groupée ou fixe 

à l'examen physique. (47) (48) 

Les biopsies cutanées sont colorées à l’hématoxyline-éosine-safran pour étudier la 

morphologie du tissu. Les anomalies histologiques caractéristiques incluent : 

Un infiltrat monomorphe de lymphocytes T atypiques à noyaux cérébriformes, organisés 

en bandes confluentes sous-épidermiques, formant des "files indiennes" . 

Parfois, un infiltrat lymphocytaire dermique périvasculaire, incluant des cellules atypiques 

et un nombre variable d’éosinophiles. Les ganglions lymphatiques peuvent être envahis par cet 

infiltrat. (49) (50) (51) 

Un épidermotropisme marqué, avec des amas lymphocytaires intraépidermiques denses, 

entourés d’un halo clair, formant des micro-abcès de Pautrier, très évocateurs du SS . Ces 

changements peuvent également affecter les ganglions lymphatiques, entraînant une perte 

totale de leur architecture, souvent précoce dans le SS . 
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figure 19 : infiltrat périvasculaire sans implication épidermique dans les SS : le système 

hyperchromatique de taille moyenne les lymphocytes ont révélé une prédominance marquée 

des CD4 sur les CD8 (50) 

 

figure 20 : Infiltrat lymphocytaire périvasculaire du derme avec des éosinophiles dispersées 
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Figure21 : épidermotropisme de lymphocytes de taille moyenne et infiltration dermique 

superficielle de lymphocytes similaires[31] 

 

figure 22 : Anatomopathologie d’un micro abcès de Pautrie 
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Klemke a suggéré que la différenciation entre SS, MF et dermatoses inflammatoires 

bénignes repose sur la présence de micro-abcès de Pautrier, d’un infiltrat lymphocytaire 

profond du derme, et d’un épidermotropisme marqué . Toutefois, ces anomalies histologiques 

ne sont pas toujours visibles et le diagnostic histologique peut être non spécifique dans un tiers 

des cas de SS. L’épidermotropisme est souvent absent, et des signes inflammatoires ou des 

modifications épidermiques réactionnelles sont plus fréquemment observés. 

L’immunohistochimie permet de confirmer la nature lymphocytaire T de l’infiltrat à l’aide 

d'anticorps spécifiques (anti-CD2, anti-CD3, anti-CD4, anti-CD5, anti-CD7, anti-CD8) et 

d’illustrer les pertes antigéniques T . La PCR est utilisée pour rechercher un réarrangement 

clonal des gènes du TCR au niveau cutané. (49) (50) 

Immunohistochimie 

L'évaluation immunohistochimique des biopsies est essentielle pour déterminer le 

phénotype des cellules malignes et affiner le diagnostic des lymphomes. Dans le syndrome de 

Sézary, les anticorps les plus fréquemment utilisés sont anti-CD3, anti-CD4, anti-CD8 et anti- 

CD7. Le phénotype typique observé est CD3+CD4+CD8-CD30-. La perte de CD7, présente dans 

plus de 50 % des cellules T de l’infiltrat du SS, constitue un critère clé pour le diagnostic 

histopathologique (50). 

En outre, Cetin Ozman a démontré que, parmi 27 patients atteints de SS, 24 (soit 89 %) 

exprimaient la protéine PD-1, contrairement à seulement 13 % des patients atteints de mycosis 

fongoïde (MF) . (52) Une étude menée par Klemke et al. a confirmé ces résultats, montrant que 

75 % des patients atteints de SS (44 sur 55) présentaient l’expression de PD-1 sur les 

lymphocytes T malins. (52) 
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figure 23: Biopsie cutanée montrant une perte de l’expression CD7 chez un patient atteint de 

SS 

a. Derme dense infiltré de petits lymphocytes cérébriformes atypiques avec un 

épidermotropisme marqué. 

b. La majorité des lymphocytes sont des cellules T CD3+ avec formation de microabcès de 

Pautrier 

c. La majorité des lymphocytes sont des CD4+ 

d. Perte de l’expression de CD7 

Dans notre étude, l'immunohistochimie a mis en évidence un aspect en coup d'ongles des 

cellules chez tous les patients, un critère classique des cellules de Sézary, ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de syndrome de Sézary. Ces résultats sont en accord avec ceux de 

l’étude de Cetin Ozman et al. , qui a démontré que l’expression de PD-1 et la perte de CD7 

étaient des caractéristiques marquantes du syndrome de Sézary. De plus, notre observation est 

également en ligne avec les conclusions de Klemke et al., qui ont noté que l’infiltrat 

lymphocytaire dans le SS est généralement constitué de lymphocytes T CD4+ avec des pertes 

de l’expression de CD7, une caractéristique identifiée dans notre étude aussi. 

5. BILAN D’EXTENSION  

5.1 Clinique : 

L’évaluation clinique débute par un interrogatoire détaillé afin de déterminer des signes 

importants pour la prise en charge thérapeutique, tels que l’âge, la perte de poids, la fièvre, les 

sueurs et les signes généraux d’évolutivité. 
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Ensuite, un examen clinique complet est réalisé pour identifier les lésions (patch, plaque, 

tumeur, ou érythrodermie), évaluer la surface corporelle atteinte (BSA - Body Surface Area), ce 

qui permet de définir le stade T de la classification TNMB, et rechercher des adénopathies 

palpables ainsi que des signes d’organomégalie (hépatomégalie, splénomégalie) (53) (54) 

Le calcul de la surface corporelle atteinte se fait en utilisant la surface palmaire de la main 

du patient, équivalente à 1%, ou par la méthode mSWAT (modifiée pour évaluer la sévérité) . 

L’examen des aires ganglionnaires (cervicales, supraclaviculaires, épitrochléennes, axillaires, 

inguinales) permet de repérer les ganglions anormaux, caractérisés par une consistance ferme, 

des bords irréguliers, et un agrandissement supérieur à 1,5 cm. Les ganglions cliniquement 

anormaux doivent être explorés par imagerie (TDM, FDG-PET Scan ou IRM) et échographie avant 

toute biopsie [34]. 

5.2 Histologie 

Dans la littérature, la biopsie exérèse des ganglions lymphatiques anormaux est 

couramment recommandée pour évaluer les adénopathies, en particulier lorsque ces ganglions 

présentent une taille importante ou une absorption intense au FDG-PETScan. Selon Olsen et al., 

les ganglions cervicaux, axillaires et inguinaux sont prioritairement ciblés lors de la biopsie en 

cas de multiples adénopathies volumineuses . 

5.3 Biologie : 

La numération absolue des cellules de Sézary est essentielle pour évaluer la charge 

tumorale sanguine et déterminer le stade B de la classification TNMB[26] . 

L’immunophénotypage par cytométrie en flux permet de déterminer les rapports 

CD4/CD8, CD4+CD7-/CD4+, et CD4+CD26-/CD4. Un bilan biologique complet doit inclure la 

numération formule sanguine avec recherche de cellules de Sézary, l’analyse des 

réarrangements des gènes du TCR, ainsi que le dosage des marqueurs tumoraux (bêta-2 

microglobuline, LDH, acide urique) et l’évaluation des fonctions hépatiques et rénales. (55) 
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5.4 IMAGERIE : 

L’imagerie est essentielle pour évaluer l’extension de la maladie dans le syndrome de 

Sézary, en particulier pour détecter les adénopathies profondes et les métastases viscérales. 

Selon une étude d'Olsen et al. , la Tomodensitométrie Thoraco-Abdomino-Pelvienne (TDM TAP) 

est indiquée pour tous les stades sauf T1, et elle permet de détecter des adénopathies 

profondes et des anomalies viscérales . De plus, le FDG-PETScan est recommandé pour mesurer 

l’activité néoplasique dans les ganglions et les viscères, ce qui est particulièrement pertinent 

pour évaluer l'activité tumorale dans les stades avancés. 
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Tableau 8: Bilan d’extension du syndrome de sezary (SS) 
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6. Stadification du syndrome de sezary (SS) 

L’objectif principal d’une classification clinique est de permettre une meilleure prise en 

charge au patient. En 1979, le Mycosis Fongoïdes Cooperative Group (MFCG) à soumis la 

première classification des CTCL de type MF/SS en se basant particulièrement sur des critères 

cliniques, histologiques, et cytologiques. 

 

Tableau 9 : Ancienne classification du syndrome de Sézary (désormais abandonnée) 
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La dernière révision de la classification TNMB pour les lymphomes cutanés à cellules T 

(CTCL), incluant le syndrome de Sézary (SS), a été publiée en 2023 dans la revue Journal of 

Clinical Oncology. Cette mise à jour, qui intègre les avancées récentes en biologie moléculaire, 

immunophénotypage, immunohistochimie et imagerie, fait suite à la classification EORTC/OMS 

de 2007, elle-même issue d’un consensus entre les groupes ISCL et EORTC. Elle renforce 

notamment l’importance du statut ganglionnaire (N) et de l’envahissement sanguin (B), en y 

ajoutant des critères de clonalité pour affiner la stadification.(4) 

Tableau 10: Equivalence entre stadification et classification TNM dans le MF/SS 

Stadification clinique T N M B 

IA T1 N0 M0 B0 ou B1 

IB T2 N0 M0 B0 ou B1 

IIA T1 ou T2 N1 ou N2 M0 B0 ou B1 

IIB T3 N0 à N2 M0 B0 ou B1 

IIIA T4 N0 à N2 M0 B0 

IIIB T4 N0 à N2 M0 B1 

IVA1 T1 à T4 N0 à N2 M0 B2 

IVA2 T1 à T4 N3 M0 B0 à B2 

IVB T1 à T4 N0 à N3 M1 B0 à B2 

6.1 Classification actuelle TNMB : 

Modifications concernant la peau T Initialement, selon CTCL, le T0 correspondait à la 

présence de lésions cliniquement et/ou histologiquement suspectes. Actuellement, la 

classification clinique comprend uniquement les cas pour lesquels le diagnostic de MF/SS a été 

confirmé. C’est pour cela que la catégorie T0 a été supprimée de la récente stadification . (53) 

L’ISCL/EORTC a suggéré de définir les lésions cutanées afin de différentier les lésions en 

plaques et les lésions tumorales. Dans ce cas, les lésions en patch du MF sont définis par l’indice 

« a » soit T1a et T2a, et les lésions en plaques par l’indice « b » soit T1b et T2b. le stade T3 

implique la présence d’au moins une tumeur supérieure à 1,5cm de diamètre. Le stade T4 

correspond à une érythrodermie généralisée. (53) 
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6.2 Modifications concernant le nœud N 

Auparavant, la classification ganglionnaire ne comprenait pas la différence entre les 

ganglions pathologiquement positifs ou négatifs. Au jour d’aujourd’hui, le système de 

classification NCI/VA (the National Cancer Institute (NCI) and the Veteran’s Administration (VA)) 

et le système néerlandais sont les principaux systèmes utilisés dans la classification 

ganglionnaire dans le cadre du MF/SS. 

L’ISCL préconise de garder l’histopathologie comme base pour la classification 

ganglionnaire. Elle propose également de classer les ganglions non affectés c’est-à-dire grade 

LN3 selon NCI/VA et grade 2 néerlandais en stade N2 mais en deux sous-groupes soit N2a pour 

clone négatif et N2b pour clone positif. Une autre catégorie a été ajoutée par l’ISCL/EORTC, le 

classement des ganglions Nx vu que la biopsie d’un ganglion anormale n’est pas toujours faite 

au début. 

Tableau 12 : Stadification ganglionnaire histopathologique initiale dans le MF/SS 

 

6.3 Modifications concernant l’envahissement viscéral M 

Chez les patients atteints de MF/SS, l’envahissement viscéral n’est pas toujours facile à 

déterminer, du fait qu’il est généralement asymptomatique et donc dans la majorité des cas, il 

est sous diagnostiqué. L’envahissement viscéral est caractérisé par le stade IVb, et pour cela il 

faudrait obligatoirement l’atteinte d’au moins un organe en dehors de la peau, des ganglions 

ou du sang. 
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Tableau 13: Classification EORTC actuelle des MF/SS 

Catégorie Sous- 

catégorie 

Description 

Peau (T) T1 Taches/plaques limitées (<10 % de la surface cutanée) 

 T1a Patchs uniquement 

 T1b Plaques/papules ± patchs 

 T2 Taches/plaques généralisées (≥10 % de la surface cutanée) 

 T2a Patchs uniquement 

 T2b Plaques/papules ± patchs 

 T3 Tumeurs ≥ 1 cm de diamètre 

 T4 Érythrodermie couvrant ≥ 80 % de la surface corporelle 

Ganglions (N) N0 Aucun ganglion anormal 

 N1 Ganglions anormaux avec lymphadénopathie dermatopathique ou 

atteinte histo minime 

 N1a Clone négatif/équivoque 

 N1b Clone positif identique à la peau 

 N2 Agrégats atypiques sans altération de l'architecture 

 N2a Clone négatif/équivoque 

 N2b Clone positif identique à la peau 

 N3 Effacement partiel/complet de l’architecture ganglionnaire 

 N3a Clone négatif/équivoque 

 N3b Clone positif identique à la peau 

 Nx Ganglions anormaux sans confirmation histologique 

Viscères (M) M0 Pas d'atteinte viscérale 

 M1 Atteinte viscérale présente 

 M1a Atteinte de la moelle osseuse 

 M1b Atteinte viscérale non médullaire 

Sang (B) B0 <250/µL de cellules CD4+CD26- ou CD4+CD7- 

 B0a Clone négatif/équivoque 

 B0b Clone positif identique à la peau 

 B1 Faible charge tumorale (ne remplit pas B2) 

 B1a Clone négatif/équivoque 

 B1b Clone positif identique à la peau 

 B2 Forte charge tumorale (≥1000/µL ou CD4/CD8 ≥10, CD4+CD7- 

≥40 %, CD4+CD26- ≥30 %) 

 B2a Clone négatif/équivoque 

 B2b Clone positif identique à la peau 

 Bx Évaluation sanguine impossible 
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6.4 Modifications concernant l'envahissement sanguin B 

Au début, l'ISCL avait classé l'envahissement sanguin en fonction du pronostic et du degré 

d'invasion, soit : 

▪ B0 : absence d'envahissement sanguin significatif. 

▪ B1 : faible charge tumorale sanguine. 

▪ B2 : forte charge tumorale sanguine. 

Par la suite, l'ISCL/EORTC a modifié la classification en donnant plus de précisions. 

▪ B0 : moins de 5% de cellules de Sézary circulantes 

▪ B1 : plus de 5 % de cellules de Sézary mais soit moins de 1000 cellules de Sézary/mm3, 

soit l'absence d'un réarrangement clonal du TCR, soit les deux 

▪ B2 : plus de 1000 cellules de Sézary/mm3. 

Toutefois, pour le stade B2, si l'évaluation de nombre de cellules de Sézary ne peut être 

faite, on peut la remplacer par deux critères : 

▪ Soit une élévation des cellules CD4+ associé à un rapport CD4+/CD8+ supérieur ou 

égal à 10 

▪ Soit une augmentation des cellules CD4+ avec un phénotype anormal (40% de 

CD4/CD7 c'est à-dire perte du CD7 ou 30% de CD4/CD26 c'est-à-dire perte du CD26 

6.5 Stadification : 

La stadification du MF/SS repose essentiellement sur l'évaluation adéquate des 4 

caractéristiques de TNMB. Actuellement, l'ISCL a différencié le degré d'envahissement pour le 

stade B. Il considéré désormais que le stade B1 est utilisé pour séparer les patients 

érythrodermiques sans atteinte ganglionnaire (T4N0-2M0) et le divise en 2 sous-groupes, IIIA 

(T4N0-2M0B0) et IIIB (T4N02M0B1). Par contre le stade B2 est comparable à une atteinte 

ganglionnaire. 
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Tableau 10: Equivalence entre stadification et classification TNM dans le MF/SS 

Stadification clinique T N M B 

IA T1 N0 M0 B0 ou B1 

IB T2 N0 M0 B0 ou B1 

IIA T1 ou T2 N1 ou N2 M0 B0 ou B1 

IIB T3 N0 à N2 M0 B0 ou B1 

IIIA T4 N0 à N2 M0 B0 

IIIB T4 N0 à N2 M0 B1 

IVA1 T1 à T4 N0 à N2 M0 B2 

IVA2 T1 à T4 N3 M0 B0 à B2 

IVB T1 à T4 N0 à N3 M1 B0 à B2 

 

Le stade I implique l'existence de plaques cutanées avec absence de l'atteinte 

ganglionnaire, sanguine ou organique : 

1. Le stade IA : désigne la présence de plaques sur une surface cutanée inférieure à 10% 

2. Le stade IB : désigne la présence de plaques sur une surface cutanée supérieure à 10% 

Le stade II correspond à l'apparition de ganglions lymphatiques palpables ou d'une tumeur : 

▪ Le stade IIA : implique la présence de ganglions lymphatiques palpables 

▪ Le stade IIB : implique la présence d'au moins une tumeur. 

Le stade III correspond à un état d’érythrodermie : 

▪ Le stade IIIA : Absence de cellules de Sézary dans le sang. 

▪ Le stade IIIB : Nombre faible de cellules de Sézary dans le sang. 

Le stade IV correspond à l'apparition de signes extra cutanés : 

▪ Le stade IVA1 : indique une atteinte sanguine par le lymphome 

▪ Le stade IVA2 : indique l'atteinte des ganglions lymphatiques § Le stade IVB : indique la 

présence de métastases viscérales. 
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7. diagnostique différentiel : 

Il est essentiel de considérer le contexte global dans lequel apparaît le syndrome de Sézary 

(SS) afin d’exclure d’autres pathologies, car les critères cliniques et histologiques ne sont pas 

spécifiques. Cependant, toute érythrodermie doit soulever la suspicion d’un SS. 

Une étude de 1986 a démontré que plusieurs autres étiologies peuvent être responsables 

de l’érythrodermie et du prurit, telles que le psoriasis, la dermatite atopique, le lupus cutané 

subaigu, la dermatite séborrhéique, et les réactions médicamenteuses . 

On distingue : 

7.1 Érythrodermies non tumorales : 

▪ Causes inflammatoires : Le psoriasis érythrodermique et la dermatite atopique 

érythrodermique peuvent être difficiles à différencier du SS, mais surviennent 

généralement chez des patients avec antécédents. 

▪ Causes médicamenteuses : L’érythrodermie due à des médicaments doit être suspectée 

en fonction des antécédents et de la réponse au retrait du médicament. Parmi les 

médicaments incriminés : sels d’or, allopurinol, sulfamides, etc. La recherche de 

médicaments est systématique en cas de suspicion de SS. 

▪ Causes infectieuses : Une érythrodermie d’origine infectieuse, notamment microbienne, 

virale (particulièrement en cas de VIH positif), ou parasitaire (gale norvégienne) doit être 

envisagée. 

▪ Causes idiopathiques : Ces causes représentent 10 à 25 % des cas. 

7.2 Érythrodermies tumorales : 

▪ Mycosis fongoïde (MF) érythrodermique : On peut y retrouver des cellules de Sézary, mais 

en faible nombre. 

▪ Pseudolymphomes actiniques : Ils peuvent évoluer vers une érythrodermie et sont 

associés à un taux élevé de cellules de Sézary. 
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▪ Leucémies à cellules T non-SS : Certaines leucémies, comme la leucémie/lymphome des 

cellules T adultes (ATLL) et la leucémie prolymphocytaire des cellules T (T-PLL), peuvent 

s’accompagner d’une atteinte cutanée. Bien que l’érythrodermie soit rare dans ces cas, 

l’ATLL, qui imite le MF, doit être envisagée dans toute leucémie à cellules T avec atteinte 

cutanée. L'ATLL peut être exclu par un test sérologique négatif pour le virus T- 

lymphotrope humain 1 (HTLV-1). Le T-PLL peut aussi affecter la peau, mais il est souvent 

associé à une hépatomégalie et une numération globulaire élevée, caractéristiques peu 

présentes dans le SS. Les études cytogénétiques montrent souvent des anomalies sur le 

chromosome 14 dans le T-PLL . 

Autres pathologies bénignes avec cellules de Sézary circulantes : 

Des cellules de Sézary peuvent parfois être retrouvées dans des pathologies bénignes telles que 

le psoriasis, le parapsoriasis, le lichen, la dermatite atopique, le lupus érythémateux discoïde, 

le carcinome basocellulaire, les vascularites, et le lymphome B . 
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Tableau 15 : Principales causes de l’érythrodermie 

 

Tableau 16: Variantes des CTCL dans le diagnostic différentiel du SS. 
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Tableau 17 : Diagnostic différentiel du SS. 
 

8. PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE : 

En 2004, le groupe de travail sur les lymphomes cutanés de l’Organisation européenne 

pour la recherche et le traitement du cancer (EORTC), aujourd'hui appelé groupe sur les tumeurs 

du lymphome cutané, a organisé un atelier visant à élaborer un consensus européen sur le 

traitement du mycosis fongoïde (MF) et du syndrome de Sézary (SS). Ce travail a abouti à la 

publication des premières recommandations consensuelles de l'EORTC en 2006, révisées en 

2017. Depuis lors, la classification des maladies a continué d’évoluer, ce qui a conduit à des 

modifications des schémas thérapeutiques existants, au retrait de certaines stratégies et à 

l'introduction de nouvelles options thérapeutiques, nécessitant une nouvelle mise à jour. 

Il est important de souligner que, bien qu'un traitement approprié puisse être efficace 

pour la majorité des patients, la prise en charge du MF/SS reste généralement palliative, et doit 

suivre une approche progressive adaptée à chaque stade de la maladie, avec un accent 
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particulier sur la préservation de la qualité de vie des patients. Toutefois, des exceptions 

notables existent, comme la greffe de cellules souches allogéniques (alloSCT) dans les formes 

avancées de la maladie, ou dans certains cas très rares de rémission prolongée après un 

traitement ciblé localisé de la peau (SDT) dans les stades précoces, où l’intention thérapeutique 

peut être curative. 

Dans cette pathologie rare, les preuves issues d’essais contrôlés randomisés demeurent 

encore limitées, et les lignes directrices établies par divers groupes nationaux et internationaux 

représentent une ressource clé pour la prise de décision clinique. Les recommandations 

thérapeutiques qui seront présentées ici correspondent aux toutes dernières lignes directrices, 

élaborées par un panel d’experts européens en 2023. Ces recommandations prennent en 

compte les médicaments et traitements spécifiquement disponibles et utilisés en Europe. 

8.1 Politique d'attente (Observer et attendre) 

Pour les patients atteints de mycosis fongoïde (MF) / syndrome de sezary ( SS) au stade 

IA, la « politique d'attente » reste une option valide. Ces patients présentent un faible risque de 

progression et une espérance de vie similaire à la population générale. Une surveillance 

régulière est nécessaire, car certains patients peuvent évoluer vers des stades plus avancés. (56) 

En particulier, les patients avec des plaques (stades T1/2b) peuvent présenter un risque plus 

élevé. L'option « observer et attendre » est donc principalement réservée aux patients de stade 

T1a bien informés. Une étude internationale en cours (PROCLIPI) sur le MF précoce a rapporté 

que cette approche était choisie pour 7,3 % des patients. Cependant, cette politique n'implique 

pas l'absence de traitement : les traitements symptomatiques, tels que pour les démangeaisons 

ou l'insomnie, sont cruciaux pour améliorer la qualité de vie des patients. 

8.2 Thérapie cutanée 

Les thérapies ciblant la peau (TCP) sont recommandées en première intention dans les 

stades précoces de la MF. Elles peuvent aussi être combinées avec des traitements systémiques 

dans les stades plus avancés pour contrôler les symptômes et réduire la charge tumorale 

cutanée. Selon l'étude PROCLIPI, 81,6 % des patients au stade précoce ont reçu des TCP en 
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première intention, avec un taux de réponse global de 73 % et une amélioration significative de 

la qualité de vie. 

8.2-1 Corticostéroïdes topiques 

Les corticostéroïdes topiques, bien que fréquemment utilisés, manquent de preuves 

solides pour étayer leur efficacité dans le traitement du MF. Une étude récente a montré qu'une 

monothérapie au propionate de clobétasol topique était efficace et sûre, avec un taux de 

réponse élevé (81 %) chez les patients au stade IA/IB. Il est recommandé d'utiliser des stéroïdes 

à haute puissance tout en prenant des mesures pour limiter le risque d'atrophie cutanée. (57) 

8.2-2 Chlorméthine topique 

La chlorméthine, un agent alkylant, est utilisée depuis 1949 dans le traitement topique 

du MF. En 2013, la FDA a approuvé un gel à 0,02 % de chlorméthine pour traiter les stades IA 

et IB de la maladie, et l'EMA a étendu cette indication en 2017. [58] 

le gel de chlorméthine reste le traitement de première intention pour les patients atteints 

de MF à un stade précoce (stades IA à IIA). 

8.2-3 Options topiques sans recommandation 

a) Rétinoïdes topiques 

• Bexarotène : Bien que le gel de bexarotène soit approuvé par la FDA pour le traitement 

topique du lymphome cutané à cellules T (LCT) de stade IA et IB, il n'est pas encore 

approuvé en Europe. Aucune nouvelle donnée significative sur son utilisation n’a été 

publiée depuis la dernière mise à jour des recommandations. Par conséquent, aucune 

recommandation n’est faite concernant son usage dans le cadre du LCT. 

• Tazarotène : Utilisé principalement pour le psoriasis et l’acné, il a montré des résultats 

prometteurs dans deux petits essais pour le MF/SS au stade précoce. Cependant, le 

produit a été abandonné en Europe et n'est donc pas recommandé dans ce contexte. 

(58) 

b) Inhibiteurs topiques de la calcineurine 

• Tacrolimus et Pimécrolimus : Ces inhibiteurs, ont montré une efficacité limitée dans le 

traitement du MF/SS. Une étude du pimécrolimus a rapporté un taux de réponse de 56 
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% chez les patients atteints de MF/SS au stade précoce. Toutefois, ces résultats doivent 

être interprétés avec prudence, car des essais contrôlés à plus long terme sont 

nécessaires avant de pouvoir recommander leur utilisation. (59) 

c) Autres options 

• Imiquimod : Utilisé dans des rapports de cas pour traiter le MF/SS, cet agoniste du 

récepteur de type Toll a montré une certaine efficacité. Son successeur, le Resiquimod, 

a démontré une sécurité et une efficacité satisfaisantes dans un essai de phase 1. (60) 

• Autres traitements : D'autres produits topiques comme le méthotrexate avec un 

activateur de pénétration, le laurocapram, et le 5-fluorouracile ont été testés dans des 

études limitées. Cependant, ces traitements ne sont pas suffisamment soutenus par des 

données probantes pour être recommandés dans le traitement du MF/SS. (61) (62) 

En résumé, ces options topiques ne sont pas encore validées par des données suffisantes pour 

être incluses dans les recommandations thérapeutiques. 

8.2-4 Photothérapie ultraviolette (UV) 

La photothérapie reste un pilier dans le traitement du MF/SS, avec l’utilisation de PUVA 

(psoralène plus UVA) et nbUVB (UVB à bande étroite), qui continuent d'être utilisés avec succès, 

particulièrement pour les stades précoces de la maladie. 

• PUVA vs nbUVB : Des études ont montré que la PUVA peut offrir de meilleurs résultats 

que les nbUVB, notamment pour prolonger les intervalles sans rechute. Cependant, la 

PUVA comporte des risques, notamment une potentialité accrue de cancers cutanés, 

tandis que les nbUVB n’ont pas encore montré de tels risques. 

• Photothérapie combinée : L’utilisation combinée de photothérapie avec des traitements 

systémiques, tels que des rétinoïdes ou de l’interféron α, peut être envisagée selon les 

besoins cliniques.(63) 

• Bain PUVA : Bien que cette méthode ait montré des résultats dans les stades précoces 

du MF/SS, elle n’est pas largement recommandée car elle ne permet pas d’exposer la 

tête au photosensibilisant, entraînant parfois des rechutes. 
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8.2-5 Thérapie photodynamique (PDT) 

La thérapie photodynamique (PDT) utilise un photosensibilisateur (PS) appliqué sur la 

peau, qui est ensuite activé par une lumière spécifique, entraînant la formation de radicaux 

libres d'oxygène cytotoxiques ciblant uniquement les cellules exposées. (64) 

8.2-6 Thérapie cutanée totale par faisceau d'électrons (TSEB) 

La thérapie par faisceau d'électrons cutanés totaux (TSEB) utilise des rayonnements ciblant 

l'ensemble de la surface corporelle tout en minimisant l'impact sur les organes internes.(65) 

8.2-7 Radiothérapie localisée 

La radiothérapie localisée est une option palliatif efficace pour traiter des lésions isolées 

de MF, en particulier dans des zones sensibles comme le visage ou les organes génitaux. 

Cette approche peut induire une rémission à long terme dans les formes unilésionnelles de la 

maladie. (66) 
 

 

8.3 Thérapies systémiques 

8.3-1 Rétinoïdes (y compris le bexarotène) 

Les rétinoïdes, tels que le bexarotène, sont utilisés dans les stades précoces et avancés 

de la MF et du SS. Le bexarotène est particulièrement important car il a été spécifiquement 

développé et approuvé pour traiter le CTCL. Bien que les taux de réponse soient modérés et de 

courte durée, les rétinoïdes sont souvent utilisés en association avec d'autres traitements. Ils 

partagent des effets secondaires comme la sécheresse de la peau et l'hyperlipidémie, mais 

chaque rétinoïde a des profils de toxicité spécifiques. (67) 

8.3-2  Interféron (IFN)-α 

L'IFN-α, notamment l'IFN-α 2a pégylé, reste une option clé dans le traitement du MF et 

du SS. Bien que certaines préparations aient été retirées du marché, le peg-IFN-α 2a est 

maintenant recommandé. Il présente des taux de réponse globalement positifs, mais les effets 

indésirables incluent la neutropénie et la fatigue. Des ajustements de la dose sont souvent 

nécessaires en raison de la tolérance variable des patients. (68) 
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8.3-3 Combinaisons 

Les thérapies combinées sont courantes dans le traitement de la MF et du SS, bien que les 

preuves concernant leur efficacité par rapport à la monothérapie soient limitées. Des 

associations de rétinoïdes et d'IFN-α, ou de ces traitements avec la photothérapie, ont montré 

des bénéfices dans certaines études, mais aucun traitement combiné n’a encore démontré une 

supériorité claire par rapport à la monothérapie. (69) 

8.3-4 Chimiothérapie 

La chimiothérapie est utilisée principalement dans les stades avancés de la MF et du SS. 

Des agents comme la doxorubicine liposomale pégylée et la gemcitabine ont montré des taux 

de réponse élevés, notamment en cas d'échec des traitements plus traditionnels. Ces 

médicaments sont bien tolérés dans la plupart des cas, bien que des effets secondaires, 

principalement hématologiques, puissent survenir. (70) 

8.3-5 Immunothérapie ciblée 

a) Alemtuzumab : Un anticorps monoclonal utilisé dans les lymphomes lymphoïdes, il a 

montré une efficacité dans le traitement du SS avec une toxicité réduite grâce à des 

schémas posologiques à faible dose. Cependant, son utilisation est désormais limitée 

en raison de l'introduction de traitements comme le mogamulizumab. (71) 

b) Mogamulizumab : Ce médicament dirigé contre le récepteur CCR4 est approuvé pour le 

traitement du MF et du SS chez les patients ayant déjà reçu un traitement systémique. 

Un essai de phase 3 (MAVORIC) a montré que le mogamulizumab prolongeait la survie 

sans progression (SSP) et offrait de meilleurs résultats comparativement au vorinostat, 

avec une activité supérieure chez les patients atteints de SS. Cependant, des effets 

indésirables comme des éruptions cutanées et de la fatigue ont été observés. 

c) Brentuximab Vedotin : Un traitement basé sur un anticorps monoclonal dirigé contre 

CD30. L'essai ALCANZA a montré qu'il offrait une meilleure réponse chez les patients 

atteints de MF/CD30+ que ceux ayant reçu d'autres traitements. Cependant, la 

neuropathie périphérique est un effet secondaire commun. 
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d) Autres Immunothérapies : L'utilisation des inhibiteurs du point de contrôle PD1/PD-L1 

dans le CTCL est encore en phase d'investigation. Bien que des réponses durables aient 

été observées dans des cancers solides, l'usage de ces inhibiteurs dans les lymphomes 

cutanés à cellules T pourrait avoir des effets imprévus, étant donné que les cellules 

tumorales elles-mêmes peuvent avoir des rôles immunologiques. 

8.3-6 Photochimiothérapie Extracorporelle (ECP) : 

Un traitement modéré mais efficace pour les formes avancées et érythrodermiques de 

MF/SS. Bien que des données récentes soutiennent son usage, l'ECP reste un traitement de choix 

sans recommandation de combinaison avec d'autres thérapies.[72] 

8.3-7 Greffe de Cellules Souches Hématopoïétiques (alloSCT) : 

Ce traitement est actuellement la seule option curative pour les formes avancées de 

MF/SS. Des études rétrospectives indiquent une survie plus longue après une alloSCT, bien que 

le traitement soit associé à des risques considérables, notamment des récidives et des effets 

secondaires graves.(72) 

8.4 TRAITEMENT D’ENTRETIEN 

Le traitement d'entretien dans le contexte des lymphomes cutanés à cellules T vise à 

maintenir la rémission après une réponse initiale au traitement, en prévenant la rechute et la 

progression de la maladie. Ce type de traitement implique une exposition continue à une 

thérapie, qu'elle soit cutanée ou systémique. 

Pour qu'un traitement soit considéré comme approprié pour un entretien, il doit remplir 

plusieurs critères essentiels : 

• Efficacité : Le traitement doit être capable de maintenir une rémission sur le 

long terme. 

• Palliatif : Il doit offrir une gestion efficace des symptômes. 

• Disponibilité et facilité d'application : Le traitement doit être facile à 

administrer et accessible. 
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• Excellente sécurité : Le profil de sécurité doit être favorable, avec des effets 

secondaires minimaux ou bien gérables. 

• Qualité de vie : Le traitement ne doit pas nuire à la qualité de vie du patient, 

ou seulement dans une mesure acceptable. 

Cependant, l'utilisation de traitements d'entretien dans le MF/SS est soutenue par des 

preuves limitées. Peu d'études ont démontré de manière claire l'efficacité des traitements 

d'entretien, ce qui fait qu'ils ne sont pas largement recommandés dans la pratique clinique, et 

leur application dépend souvent des spécificités du cas clinique et de la réponse au traitement 

initial. 

Ainsi, bien que le traitement d'entretien puisse être un outil utile pour prévenir la rechute, 

sa mise en œuvre dans le MF/SS reste controversée et doit être soigneusement adaptée à chaque 

patient.(18) 

Le traitement d'entretien dans le syndrome de Sezary (SS) vise à maintenir la rémission et 

prévenir la rechute. Il consiste généralement en : 

1. Diminution progressive du traitement induisant la rémission (photothérapie, rétinoïdes, 

ECP, etc.). 

2. Introduction d'un traitement moins toxique après une rémission induite par une 

méthode plus agressive (TSEB, chimiothérapie). 

Bien qu'il n'y ait pas de preuves claires sur l'indication du traitement d'entretien, il est 

recommandé pour les patients présentant un risque élevé de rechute ou de progression (stade 

≥ IB). La décision doit être prise de manière personnalisée, en équilibrant les bénéfices et les 

risques. 
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8.5 Soins de soutien dans le traitement du MF/SS : 

a) Prurit : 

Le prurit est un symptôme fréquent, surtout au stade avancé de la maladie. Peu d’études 

existent sur son traitement spécifique pour le MF/SS, mais les traitements antiprurigineux 

utilisés incluent : 

• Topiques : Émollients, stéroïdes topiques. 

• Systémiques  :  Antihistaminiques,  mirtazapine,  gabapentinoïdes,  naltrexone,  et 

aprépitant (bien que l’aprépitant ait montré des résultats contradictoires). 

b) Colonisation cutanée par Staphylococcus aureus : 

La colonisation par S. aureus, notamment résistant à la méthicilline, est plus fréquente 

dans le MF/SS, contribuant à la progression de la maladie. Les traitements antimicrobiens, 

comme les antibiotiques systémiques (céphalosporines, doxycycline) et les désinfectants 

topiques (bains de chlorhexidine, pommade mupirocine), ont montré une réduction de la 

colonisation et une amélioration de l'état cutané. Cependant, il n’y a pas suffisamment de 

preuves pour recommander un traitement systématique en l'absence d'infection manifeste. 

c) Traitement des patients âgés : 

Les patients de plus de 65 ans sont fréquemment affectés par le MF/SS. L'évaluation 

gériatrique est cruciale pour adapter les traitements, identifier les risques d’effets indésirables 

graves et intégrer l’espérance de vie. L’âge avancé est lié à une progression plus rapide de la 

maladie, un risque accru de comorbidités, et des toxicités potentielles des traitements. 

Cependant, il n'existe pas de preuves solides indiquant des différences de résultats 

thérapeutiques en fonction de l'âge, bien que des analyses montrent des réponses plus 

favorables chez les patients plus jeunes pour certains traitements comme le brentuximab 

vedotin. Les traitements doivent être individualisés après évaluation gériatrique. 
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8.6 Surveillance 

Dans le but d’évaluer la réponse thérapeutique au cours du traitement du SS, l’EORTC et 

l’ISCL ont édité des échelles d’évaluation incluant plusieurs scores, en particulier le score SWAT 

qui combine la réponse sanguine, ganglionnaire, la durée de rémission, le délai de progression 

de la maladie, et la survie sans progression. (73) 

Concernant le rythme de surveillance, il varie selon l’état clinique du patient et des moyens 

thérapeutiques utilisés. Il portera sur le constat clinique, biologique, histologique, et sur les 

effets secondaires du traitement choisi. Le rythme sera mensuel ou même semestriel. 

Néanmoins, il est préférable que la surveillance du SS soit en hospitalier et beaucoup plus 

rapproché, de préférence un rythme mensuel, tout en réévaluant le ratio bénéfice/ risque, et en 

gérant les effets indésirables des traitements. 

8.7 PRONOSTIC : 

Pour évaluer le pronostic de cette maladie, il est essentiel de se référer à la classification 

TNMB de l'EORTC/ISCL. Toutefois, ce pronostic peut varier considérablement d'un patient à 

l'autre, et plusieurs autres facteurs doivent être pris en compte, notamment les données 

cliniques, biologiques et histopathologiques. 

Les résultats issus de diverses institutions médicales, aussi bien aux États-Unis qu'à 

l'échelle internationale, indiquent de manière constante un pronostic généralement défavorable 

pour les SS. L'établissement de données précises concernant la survie et le pronostic des SS 

reste complexe en raison de l'évolution continue de la compréhension de la LCCT et de la rareté 

relative des SS par rapport aux autres sous-types de CTCL. 

Les observations de la Mayo Clinic, basées sur 176 patients atteints de SS, ont révélé une 

médiane de survie de 4 ans après le diagnostic. De même, les résultats du MD Anderson, qui 

ont impliqué 184 patients, ont indiqué une survie globale médiane de 4,98 ans. Scarisbrick et 

ses collaborateurs ont mené une étude sur 1275 patients souffrant de MF/SS à un stade avancé, 

afin d’analyser les critères de survie. Ils ont observé un taux de survie à 2 ans de 77 %, ainsi 

qu’un taux de survie à 5 ans de 52 %. Toutefois, la durée de survie dépasse souvent les 10 ans 
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chez les patients présentant une MF à un stade précoce. Ces mêmes chercheurs ont également 

estimé les taux de survie à 5 ans selon les stades suivants : 

• Stade IIB : de 40 à 65 % 

• Stade III : de 40 à 57 % 

• Stade IVA : de 15 à 40 % 

• Stade IVB : de 0 à 15 % 

Actuellement, le taux de survie à 5 ans pour les patients atteints de SS est de 24 %. Ce 

taux augmente à 55,8 % lorsque le nombre de cellules de Sézary circulantes est inférieur à 2600 

par millimètre cube, tandis qu'il chute à 11,6 % lorsque ce nombre dépasse 2600 par millimètre 

cube. 

Il est donc crucial de considérer plusieurs facteurs afin de déterminer le pronostic d'un 

patient. Ceux-ci peuvent être regroupés en trois catégories principales : 

a) Facteurs cliniques : Le sexe masculin et un âge supérieur à 60 ans sont associés à un 

pronostic moins favorable. De plus, une réponse insuffisante au traitement initial 

confère également un pronostic moins optimiste. Une atteinte cutanée sévère est 

également un critère défavorable, avec un risque de progression de la maladie à 5 ans 

de 48 à 56 % pour les stades T3 et T4. 

b) Facteurs biologiques : Un taux élevé de lactate déshydrogénase sérique et la présence 

d'éosinophilie sanguine sont des facteurs biologiques qui indiquent un pronostic 

défavorable. 

c) Facteurs histopathologiques : La transformation en grandes cellules est fréquemment 

associée à une évolution plus agressive de la maladie, avec un taux de survie à 5 ans 

estimé à 33 %. De plus, la négativité du CD30 est liée à un pronostic plus sombre. Un 

nombre élevé de cellules de Sézary est également indicatif d'un pronostic défavorable, 

avec un taux de mortalité accru lorsque les seuils hématologiques atteignent 1000 

cellules/mm3 ou 10000 cellules/mm3. 
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Tableau 18: Pronstic et taux de survie a 5ans syndrome de sezary ( SS) 

Scène T N M B Pronostic : taux de 

survie à 5 ans (%) 

IA 1 0 0 0 ou 1 98 

IB 2 0 0 0 ou 1 89 

IIA 1 ou 2 1 ou 2 0 0 ou 1 89 

IIB 3 0–2 0 0 ou 1 56 

IIIA 4 0–2 0 0 54 

IIIB 4 0–2 0 1 48 

IVA1 1–4 0–2 0 2 41 

IVA2 1–4 3 0 0 ou 2 23 

IVB 1–4 0–3 1 0 ou 2 18 

 

B. Discussion de nos résultats : 

1. Épidémiologie 

Le syndrome de Sézary (SS), forme agressive et systémique des lymphomes cutanés à 

cellules T, est une pathologie rare, mais son incidence semble augmenter, notamment chez les 

personnes âgées. Dans notre étude, l'âge moyen des patients était de 68,75 ans, avec une plage 

allant de 55 à 82 ans. Ce constat rejoint les observations de Latzka et al. Et celle de Miyashiro et 

al., qui ont trouvé une incidence plus élevée chez les personnes âgées, ainsi que celles de Kim et 

al., qui ont également décrit une moyenne d'âge similaire, avec une majorité de cas diagnostiqués 

après 50 ans. 
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Graphique 11 : Répartition des âges moyens : Étude vs. Littérature 

En ce qui concerne la répartition par sexe, notre échantillon ne montre aucune 

prédisposition marquée, avec un ratio hommes/femmes de 1. Ce constat diffère des résultats de 

nombreuses études, où une dominance masculine a souvent été rapportée. Par exemple, Hwang 

et al. ont observé un ratio hommes/femmes de 2:1 pour le syndrome de Sézary, indiquant une 

prédisposition marquée pour les hommes dans leur étude. En revanche, Hristov et al. soulignent 

également que la maladie touche davantage les hommes, mais précisent que cette différence 

n'est pas toujours statistiquement significative, ce qui signifie qu'elle peut varier d'une étude à 

l'autre. (4)  
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Graphique 12 : Comparaison du ratio de sexe : Étude actuelle et études antérieures 

80 

70 

60 

50 

40 

30 

20 

10 

0 

Répartition des âges moyens 

68,75 

55 
50 50 

notre etude 

LATZKA et al. 

KIM et al 

Miyashiro et al. 

moyenne d'age age 

notre LATZKA et 

etude  al. 

68,75 55 

KIM et al 

50 

Miyashiro 

et al. 

50 

      

1 
  

     

    

notre etude HWANG et al HRISTOV et al 

sexe ratio 1 2 2 

 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

104 

 

 

Concernant les antécédents familiaux, il est notable qu'aucun des patients de notre étude 

n'a présenté de cas familiaux de syndrome de Sézary. Cette absence contraste avec certaines 

recherches suggérant une prédisposition génétique, notamment en lien avec les antigènes HLA 

de classe II. Kamijo et Miyagaki mentionnent que des anomalies génétiques dans des groupes 

ethniques spécifiques pourraient rendre certains individus plus susceptibles au syndrome de 

Sézary, bien que l'association reste encore peu claire. En revanche, Caudron et al. Soulignent qu'il 

n'existe pas de preuves solides concernant une prédisposition génétique directe pour le 

syndrome de Sézary, ce qui rejoint notre observation d'une absence d'antécédents familiaux chez 

nos patients.(3) (11) 

Parmi les facteurs de risque associés au syndrome de Sézary, l'hypertension artérielle (HTA) 

a été identifiée chez 4 de nos patients. Cette fréquence est conforme à plusieurs études qui ont 

observé une association entre l'HTA et les lymphomes cutanés. Reeder et Wood rapportent un 

cas où l'utilisation de certains médicaments antihypertenseurs a induit un pseudo-syndrome de 

Sézary, ce qui pourrait expliquer l'augmentation de l'incidence des symptômes chez certains 

patients sous traitement antihypertenseur. Les comorbidités, telles que l'HTA, sont souvent liées 

à une évolution plus complexe de la maladie. Hristov et al. notent également que les patients 

atteints de syndrome de Sézary avec des comorbidités ont un pronostic moins favorable et 

peuvent rencontrer des complications accrues pendant le traitement.(12) 

En ce qui concerne la répartition géographique, une majorité de nos patients provenaient de 

régions rurales. Cette tendance pourrait être liée à des variations dans l'accès aux soins 

spécialisés et à une reconnaissance tardive des symptômes dans ces zones. 

2. Diagnostique 

2.1. Clinique 

Le diagnostic du syndrome de Sézary repose principalement sur un ensemble de signes 

cliniques cutanés, unguéaux et systémiques qui, bien que parfois subtils au début, évoluent 

progressivement et deviennent plus caractéristiques à mesure que la maladie progresse. Parmi 

ces signes, l’érythrodermie généralisée est un critère principal et un des plus fréquemment 
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observés. Elle se manifeste par un érythème persistant couvrant plus de 80 % de la surface 

corporelle. (4) 

Dans notre étude, tous les patients ont présenté cette érythrodermie généralisée, 

accompagnée d’un prurit intense. Ces deux signes sont des éléments clés dans le diagnostic du 

syndrome de Sézary, et sont communément observés tout au long de l’évolution de la maladie. 

 

Figure 24: Erythrodermie 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 25: Erythrodermie avec fissuration sur les mains et les bras 

Il convient cependant de noter que l’érythrodermie ne se manifeste pas nécessairement 

dès les premiers stades de la maladie. Selon Mangold et al., cette érythrodermie n’apparaît que 

dans environ 25 % des cas au début de la maladie, mais atteint 86,3 % des patients à mesure que 

celle-ci progresse. Cette dynamique met en évidence la complexité du diagnostic précoce, car 
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l’érythrodermie peut se développer lentement, rendant sa détection initiale difficile. Il est donc 

crucial de maintenir une surveillance clinique attentive pour identifier les signes au fur et à 

mesure de l’évolution de la pathologie.(74) 

Par ailleurs, certains cas atypiques de syndrome de Sézary peuvent ne pas présenter 

d’érythrodermie du tout. Une étude rétrospective menée par Thomson et al. sur 176 patients a 

révélé que, dans certains cas, l’absence d’érythrodermie n’empêche pas un pronostic sévère. Ces 

patients, bien qu’ayant une présentation clinique atypique, ont montré des résultats pronostiques 

similaires à ceux présentant une érythrodermie, soulignant que l’absence d’érythrodermie 

n’exclut pas un pronostic sombre.(75) 

Le prurit, fréquemment associé à l’érythrodermie, est un autre symptôme majeur du 

syndrome de Sézary. Il est souvent difficile à contrôler et a un impact significatif sur la qualité de 

vie des patients. Le prurit peut être accompagné de lésions cutanées secondaires, telles que des 

ulcérations ou des plaies, exacerbant l’inconfort des patients. Ce symptôme est souvent l’un des 

premiers à être rapporté et constitue un indicateur important qui peut guider les cliniciens vers 

un diagnostic. Selon Miyashiro et al., l’érythrodermie et le prurit sont les signes cliniques les plus 

fréquents et les plus caractéristiques du syndrome de Sézary, ce qui corrobore nos observations 

dans cette étude.(4) 
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Graphique 13 : Prévalence de l'érythrodermie et du prurit au début de la maladie 

Outre ces signes cutanés, les altérations unguéales sont également courantes. Dans notre 

étude, 87,5 % des patients ont présenté des anomalies des ongles, telles que la pachyonychie, 

l’onycholyse et une décoloration jaunâtre. Ces signes unguéaux, bien que moins spécifiques, 

jouent un rôle essentiel dans le diagnostic différentiel, en particulier pour distinguer le syndrome 

de Sézary des autres formes de lymphomes cutanés. Parmentier et al. et Damasco ont observé 

des anomalies similaires, telles que la leuconychie et l’onychodystrophie, et ont souligné leur rôle 

clé dans l’identification de cette pathologie.(76) 
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Figure 26 : Onychodystrophie 

 
Figure 27 : hyperkératose subunguale, et décoloration jaune brun 

 

Figure28 : Décoloration jaunâtre, onycholyse et onychomadèse 

 

Un autre signe clinique fréquent mais moins systématique est la kératodermie palmo- 

plantaire, qui se manifeste par un épaississement de la peau sur les paumes et les plantes des 

pieds. Ce symptôme, observé chez 75 % des patients dans notre étude, est également rapporté 

par Kubica et Pittelkow ainsi miyashiro et al. , qui le considèrent comme un signe distinctif du 

syndrome de Sézary, surtout dans les formes avancées de la maladie.(4) (77) 
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Figure29 : Kératodermie palmoplantaires 

L’implication ganglionnaire est également un critère essentiel pour confirmer le diagnostic. 

Dans notre échantillon, tous les patients ont présenté des lymphadénopathies, un signe presque 

constant du syndrome de Sézary. Cette atteinte ganglionnaire s’accompagne souvent de 

symptômes systémiques tels que l’asthénie , présente chez tous nos patients. 

L’observation d’une hépatosplénomégalie chez 25 % des patients de notre étude suggère que la 

maladie peut également affecter d’autres organes internes, ce qui est associé à un pronostic 

moins favorable. Cette observation est conforme à celles de Cristofoletti, Narducci et Russo, qui 

soulignent l'importance de l’envahissement viscéral, notamment au niveau du foie, des reins et 

du système nerveux, dans le pronostic et la gestion thérapeutique du syndrome de Sézary.(42) 

Tableau 19: Comparaison des manifestations cliniques du syndrome de Sézary : Étude vs 

Littérature 

Manifestation clinique Notre 

étude 

Littérature 

Érythrodermie 100 % 86,3 % selon Mangold et al. ; 25 % au début ; 

parfois absente (Thomson et al.) 

Prurit 100 % Très fréquent selon Miyashiro et al. 

Onychodystrophie / anomalies 

unguéales 

87,5 % Décrites par Parmentier, Damasco (leuconychie, 

onychodystrophie) 

Kératose palmoplantaire 75 % Fréquent selon Kubica, Pittelkow, Miyashiro et al. 

Lymphadénopathies 100 % Fréquent, forme presque constante 

Hépatosplénomégalie 25 % Observée aussi par Cristofoletti, Narducci, Russo 
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2.2. Biologie 

-Hémogramme :  

a. NFS 

Dans notre étude clinique, plusieurs paramètres biologiques ont été observés . 

Tous nos patients ont présenté une hyperleucocytose, principalement marquée par une 

prédominance des lymphocytes. Ce phénomène est bien documenté dans la littérature, 

notamment par Hristov et al. Ainsi miyashiro et al. , qui soulignent que la lymphocytose est l'un 

des critères diagnostiques majeurs du syndrome de Sézary. Il est largement accepté que, dans 

un contexte clinique évocateur, la présence d’une lymphocytose, même modérée, doit fortement 

orienter le diagnostic vers cette pathologie. Nos résultats viennent donc corroborer cette 

caractéristique biologique du syndrome, avec une lymphocytose retrouvée chez 100 % de nos 

patients. Cette augmentation du nombre de lymphocytes semble être un reflet de l’aggravation 

progressive de la maladie, bien qu’elle puisse parfois être modérée, ce qui est associé à un 

pronostic moins sévère.(4) (10) 

Parallèlement à cette hyperleucocytose, notre étude a révélé que 25 % des patients avaient 

développé une anémie normochrome normocytaire. Cette forme d’anémie, caractérisée par une 

baisse du taux d’hémoglobine sans modification du volume globulaire moyen (VGM) ou de la 

concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine (CCMH), est fréquemment retrouvée dans 

le cadre du syndrome de Sézary, comme le rapportent Hristov et al.. 

L'anémie normochrome normocytaire observée dans notre étude semble être d'origine 

inflammatoire, mécanisme probablement associé à un défaut de production médullaire sous 

l’influence de cytokines pro-inflammatoires suite à la prolifération clonale et l’activation 

prolongée de lymphocytes T. Au cours de l’anémie inflammatoire, le fer est séquestré à l’intérieur 

des cellules du système des phagocytes mononuclées par augmentation de l’hepcidine ; ce fer 

n’étant pas délivré à l’érythropoïèse ; ce qui conduit à l’apparition d’une anémie. 

En ce qui concerne la numération plaquettaire,aucun de nos patients ne présentait de 

thrombopénie .Ce résultat est en accord avec les observations de Willemze et al., qui précisent 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

111 

 

 

que la thrombopénie ne se manifeste généralement qu’à un stade plus avancé de la maladie, et 

que les plaquettes restent souvent normales dans les stades précoces.(5) (49) 

En comparaison avec les données rapportées dans la littérature, nos résultats confirment 

que l'hyperleucocytose et la lymphocytose, observées chez tous nos patients, sont des signes 

prédominants du syndrome de Sézary. De même, l'anémie normochrome normocytaire présente 

chez 25 % de nos patients correspond à une observation courante, bien qu'elle soit souvent plus 

marquée dans les formes plus sévères Les cytopénies modérées sont souvent associées aux 

stades précoces de la pathologie, comme le suggèrent les résultats de Moriarty et Whittaker, qui 

mentionnent également l'absence de cytopénie sévère et de thrombopénie dans ces stades.(1) 

(49) (78) 

En conclusion, les résultats de notre étude sont globalement en ligne avec ceux rapportés 

dans la littérature, confirmant la pertinence des paramètres biologiques observés dans le cadre 

du diagnostic et du suivi du syndrome de Sézary. . La nature des lésions cutanées, l’examen 

histologique, l’hyperleucocytose, la lymphocytose, la présence de cellules de Sezary sur le frottis 

sanguin, les différents marqueurs immuno-phénotypiques sont des signes biologiques notables, 

soutenant le diagnostic de cette pathologie. Cela met en évidence la nécessité d'un suivi 

rigoureux, avec un recours éventuel à des investigations complémentaires telles que le frottis 

sanguin pour identifier les cellules atypiques caractéristiques du syndrome. Ces résultats 

soulignent l’importance d’une surveillance biologique régulière dans la gestion du syndrome de 

Sézary, afin de détecter précocement tout signe de progression et d’adapter la stratégie 

thérapeutique en conséquence. 
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Tableau 20 : Paramètres biologiques de la NFS dans le syndrome de Sézary : Comparaison 

entre les résultats de notre étude et les références littéraires 

 

Paramètre 

biologique 

Notre étude Littérature 

Hyperleucocytose Présente chez 100 % des 

patients, avec une 

prédominance des 

lymphocytes 

Confirmée par Hristov et al., Miyashiro et al. ; 

critère diagnostique majeur 

Lymphocytose Tous les patients ont 

présenté une 

lymphocytose 

Présente dans la majorité des cas, un critère 

clé selon Hristov et al. 

Anémie 

normochrome 

normocytaire 

Observée chez 25 % des 

patients 

Fréquente, généralement modérée dans les 

stades précoces, comme rapporté par Hristov 

et al. 

Thrombopénie Aucun patient n’ a 

présenté de 

thrombopénie 

Willemze et al. rapportent que la 

thrombopénie n’apparaît généralement qu’à 

un stade avancé 

Cytopénie sévère Absente chez tous les 

patients 

Absente dans les stades précoces de la 

maladie, comme mentionné par Moriarty et 

Whittaker 

b. Frottis : 

Le frottis sanguin est un examen clé dans le diagnostic du syndrome de Sézary, permettant 

de détecter les cellules cérébriformes, également appelées cellules de Sézary, caractéristiques de 

cette forme de lymphome cutané. Ces cellules, bien qu'ayant une morphologie distinctive, ne 

sont pas exclusivement spécifiques au syndrome de Sézary et peuvent être retrouvées dans 

d'autres pathologies inflammatoires de la peau, telles que l'eczéma ou le psoriasis. Néanmoins, 

leur détection reste un critère majeur pour confirmer ce diagnostic, en particulier lorsque leur 

proportion dans le frottis sanguin dépasse 10 % ou lorsque leur nombre absolu est supérieur à 

1000 cellules par microlitre, conformément aux critères diagnostiques classiques. 

Dans notre étude clinique, l'examen du frottis sanguin a révélé la présence de cellules 

cérébriformes chez tous les patients (100 %), ce qui confirme le diagnostic de syndrome de 

Sézary. De plus, la proportion de ces cellules dans le frottis sanguin a dépassé 10 % ou le nombre 
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absolu de ces cellules était supérieur à 1000 par microlitre dans tous les cas, ce qui répond aux 

critères diagnostiques généralement acceptés pour cette pathologie. 

Ces résultats sont en parfaite cohérence avec les critères diagnostiques établis dans la 

littérature. En 1978, un seuil de 5 % de cellules atypiques par rapport à 100 lymphocytes avait 

été proposé comme indicateur du syndrome de Sézary. Cependant, en 1988, ce seuil a été 

rehaussé à 20 %, car des pourcentages plus faibles peuvent être observés dans des conditions 

inflammatoires bénignes, ce qui peut réduire la spécificité du critère.(78) 

Toutefois, il est important de noter que des cellules de Sézary peuvent également être 

retrouvées dans des érythrodermies bénignes ou des réactions médicamenteuses 

pseudolymphomateuses, où des pourcentages supérieurs à 20 % peuvent être observés, ce qui 

limite leur utilisation comme critère diagnostique exclusif.(78) 

Dans ce contexte, la Société Internationale des Lymphomes Cutanés (ISCL) recommande 

l'utilisation d'un seuil absolu de 1000 cellules de Sézary par mm³ de sang, plutôt que de se fier 

uniquement au pourcentage de cellules de Sézary. Cette approche est jugée plus fiable, car le 

pourcentage de ces cellules dans le sang peut être influencé par divers facteurs et n’a pas 

toujours une grande spécificité. Dans notre étude, la proportion absolue des cellules de Sézary 

était bien supérieure à 1000 cellules par microlitre, ce qui soutient le diagnostic du syndrome de 

Sézary et la pertinence de son utilisation en association avec les autres critères pour le diagnostic 

dans le cadre d’une collaboration pluridisciplinaire entre dermatologues, biologistes, 

histologistes et radiologistes.(4) (78) 

Il est également important de mentionner que, bien que la détection des cellules de Sézary 

dans le frottis sanguin soit un des moyens les plus directs pour diagnostiquer le syndrome, cette 

méthode n'est pas toujours suffisante pour évaluer précisément l'étendue de la maladie, surtout 

dans les stades précoces. La sensibilité du frottis peut varier en fonction du nombre de cellules 

atypiques circulantes, qui peut être faible dans les premières phases de la pathologie. Ainsi, bien 

que le frottis soit crucial, il doit être complété par des techniques plus avancées telles que la 

cytométrie en flux (immunophénotypage), qui permet d’identifier plus précisément les 
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marqueurs spécifiques des lymphocytes malins et de confirmer la nature clonal de la population 

cellulaire, offrant ainsi une meilleure évaluation du diagnostic et de la progression de la 

maladie.(78) 

Tableau 21: résultats du frottis sanguin dans le diagnostic du syndrome de Sézary : Résultats 

de notre étude et données littéraires 

Paramètre Notre étude Références littéraires 

Présence de cellules cérébriformes (cellules 

de Sézary) 

100 % des 

patients 

Critère majeur du diagnostic 

decrit par la Société Internationale 

des Lymphomes Cutanés (ISCL).V 

Proportion de cellules de Sézary > 10 % 

dans le frottis 

100 % des 

patients 

Critère diagnostique classique 

decrit par la Société 

Internationale des Lymphomes 

Cutanés (ISCL). 

Nombre absolu de cellules de Sézary > 

1000 cellules par microlitre 

100 % des 

patients 

Seuil recommandé par la Société 

Internationale des Lymphomes 

Cutanés (ISCL). 

 

c. Immunophénotypage : 

L’immunophénotypage par cytométrie de flux est devenu un outil essentiel pour le 

diagnostic et le suivi du syndrome de Sézary, un lymphome cutané à cellules T. Cette technique 

permet d'analyser la distribution des marqueurs de surface sur les lymphocytes circulants et de 

déceler des anomalies spécifiques, telles que la prédominance des lymphocytes T CD4+, la perte 

de marqueurs comme CD7, et la clonalité des lymphocytes T. 

Dans ce contexte, bien qu’il n’existe pas de standardisation universelle des marqueurs 

utilisés dans les études cliniques, il est recommandé de suivre des protocoles incluant des 

marqueurs essentiels comme CD3, CD4, CD8, CD2, CD5 et CD7, pour mieux caractériser les 

cellules T et différencier celles malignes des cellules normales. 

Dans notre étude, tous nos patients ont montré une hyperlymphocytose T caractérisée 

par une prédominance des lymphocytes T avec un phénotype exprimant CD3+, CD4+, CD5+, et 

CD2+, et une absence de CD8-. Cette observation est en parfaite concordance avec les données 

rapportées par Flandrin et Brouet, Rappl et al., et Vonderheid et Bernengo, qui indiquent que ces 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

115 

 

 

marqueurs sont typiques du syndrome de Sézary, où les lymphocytes T CD4+ dominent dans le 

sang périphérique. (8) (79) (80) 

En effet, le rapport CD4/CD8 élevé, supérieur à 10 chez tous nos patients, est également 

un critère diagnostique central du syndrome de Sézary, comme le mentionnent Flandrin et 

Brouet.(8) 

De plus, notre étude a mis en évidence la perte de l'expression de CD7 chez tous les 

patients. La perte de ce marqueur est fréquemment observée dans les lymphocytes T malins du 

syndrome de Sézary, ce qui est en accord avec les observations d’autres chercheurs, notamment 

Harmon et al. . Cette perte de CD7 a souvent été associée à un pronostic défavorable, car elle 

marque la transformation néoplasique des lymphocytes T. Cette anomalie a été largement étudiée 

et est un des signes caractéristiques de cette pathologie.(34) 

Cependant, contrairement à certaines études plus étendues, notre étude ne s'est pas 

concentrée sur la perte d’autres marqueurs comme le CD26 ou le CD158k, qui sont parfois 

associés à une progression plus rapide de la maladie. La perte de CD26, par exemple, est un 

marqueur supplémentaire qui a été fréquemment observé dans des études de plus grande 

envergure comme celle de miyashiro et al. et qui est souvent lié à un pronostic défavorable dans 

le syndrome de Sézary. Mis à part le CD30 qui a été recherché chez quelques patients de notre 

série, des marqueurs comme le CD52 le CD25 et le CCR4, qui sont utilisés pour des traitements 

ciblés tels que l’alemtuzumab ou le mogamulizumab, n’ont pas été inclus dans notre panel, mais 

pourraient être importants pour la prise en charge thérapeutique des patients.(4) 

En ce qui concerne la clonalité des lymphocytes T, nous avons observé dans notre étude 

une clonalité T dans le sang périphérique de tous nos patients, ce qui est cohérent avec les 

observations rapportées par Miyashiro et al., qui ont trouvé des clones monoclonaux dans le sang 

périphérique des patients atteints de syndrome de Sézary. Cette clonalité est un critère essentiel 

pour le diagnostic de cette pathologie. Il est cependant important de noter que la clonalité des 

lymphocytes T dans le sang ne permet pas de conclure systématiquement au Syndrome de Sézary 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

116 

 

 

vue la diversité de lymphome T pouvant être rencontré, ce qui souligne l'importance d’une 

analyse complémentaire du contexte clinique global.(4) 

Les résultats de notre étude confirment l’importance des marqueurs 

immunophénotypiques dans le diagnostic du syndrome de Sézary. La présence de lymphocytes 

T CD4+ avec un rapport CD4/CD8 élevé, la perte de CD7, et la clonalité des lymphocytes T dans 

le sang périphérique, sont des caractéristiques majeures de cette pathologie. Bien que notre panel 

n'ait pas inclus certains marqueurs supplémentaires comme CD26, CD158k ou d'autres cibles 

thérapeutiques potentielles, les résultats obtenus dans cette étude corroborent les données 

existantes dans la littérature, notamment celles de Miyashiro et al. Ces éléments confirment 

l'utilité de l'immunophénotypage pour poser un diagnostic fiable et rapide du syndrome de 

Sézary, mais aussi pour suivre l’évolution de la maladie. 

Le CD26 est un autre marqueur associé à la progression du syndrome de Sézary. Bien qu’il 

n’ait pas été exploré dans notre étude, il est connu pour sa spécificité dans le suivi thérapeutique 

du SS, comme le montrent les travaux de plusieurs chercheurs, notamment Samimi et al.(42) 

Quant au CD164, il a été observé comme étant surexprimé dans les cellules de Sézary 

dans certaines études, ce qui pourrait en faire un marqueur utile pour le diagnostic du syndrome. 

Bien que ce marqueur n’ait pas été analysé dans notre étude, il est mentionné dans des recherches 

comme celles de Guenova et al., qui l’associent à une évaluation du risque dans les 

érythrodermies.(81) 

Bien que ces marqueurs n’aient pas été utilisés dans notre étude, leur inclusion dans la 

pratique clinique future pourrait enrichir considérablement le diagnostic et le suivi du syndrome 

de Sézary, offrant ainsi une évaluation plus complète et précise de la maladie. L'intégration de 

ces biomarqueurs dans des études futures pourrait être bénéfique pour mieux comprendre leur 

rôle dans cette pathologie complexe. 
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Tableau 22: Comparaison des résultats d'immunophénotypage par cytométrie de flux dans le 

diagnostic du syndrome de Sézary : Résultats de notre étude et données littéraires 

 

Critères diagnostiques Résultats de notre 

étude 

Références littéraires 

Hyperlymphocytose T Présente chez tous 

les patients 

Flandrin et al. , Rappl et al. 

Vonderheid et Bernengo 

Lymphocytes T CD4+ 

prédominants 

Présents chez tous 

les patients 

Flandrin et al. , Rappl et al. , 

Vonderheid et Bernengo 

Marqueurs de surface (CD3+, 

CD4+, CD5+, CD2+) 

Exprimés chez tous 

les patients 

Flandrin et al. Rappl et al 

Rapport CD4/CD8 Supérieur à 10 chez 

tous les patients 

Critère diagnostique central selon 

Flandrin et al. 

Perte de CD7 Présente chez tous 

les patients 

Harmon et al. , Flandrin et al. 

Perte de CD26, CD158k Non inclus dans notre 

étude 

Miyashiro et al. 

Marqueurs pour traitements 

ciblés (CD52, CD25, CD30, 

CCR4) 

Non inclus dans notre 

étude 

Marqueurs utilisés dans les 

traitements ciblés comme 

l’alemtuzumab ou le 

mogamulizumab, Miyashiro et al. 

 

d. Biologie moléculaire : 

La biologie moléculaire est très peu utilisée dans la routine pour l’évaluation du SS. 

Néanmoins, son développement revêt d’une importance cruciale pour une meilleure 

compréhension des mécanismes moléculaires et physiopathologiques de la maladie pour plus de 

précision au niveau du diagnostic et de la prise en charge ciblée. 

THEMIS (Thymocyte-Expressed Molecule Involved in Selection) 

THEMIS est une protéine intracellulaire exprimée de manière spécifique dans les 

thymocytes en cours de maturation. Elle joue un rôle central dans la sélection positive des 

lymphocytes T au sein du thymus, processus au cours duquel les cellules T capables de 

reconnaître les molécules du CMH avec une affinité modérée sont conservées, tandis que les 

autres sont éliminées. Cette étape est essentielle pour garantir un répertoire T fonctionnel et 
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auto-tolérant. Dans le syndrome de Sézary, une sous-expression significative de THEMIS a été 

observée, ce qui pourrait refléter une anomalie dans la maturation thymique des cellules T ou 

une altération de leur signalisation antigénique. Ce dysfonctionnement pourrait contribuer à 

l’émergence de clones T pathologiques, en échappant aux mécanismes normaux de contrôle 

immunitaire. 

LAIR1 (Leukocyte-Associated Immunoglobulin-like Receptor 1) 

LAIR1 est un récepteur transmembranaire inhibiteur appartenant à la famille des 

immunoglobulines, exprimé sur diverses cellules immunitaires, notamment les lymphocytes T, B, 

les cellules NK et les monocytes. Il agit comme un modulateur négatif du signal du TCR (T Cell 

Receptor), en atténuant l’activation excessive des lymphocytes T. Ce rôle régulateur est crucial 

pour maintenir l’équilibre entre activation immunitaire et tolérance. Dans les cellules de Sézary, 

une diminution marquée de l’expression de LAIR1 a été rapportée, suggérant une perte de ce 

mécanisme de régulation négative. Cette anomalie pourrait favoriser une hyperactivation 

chronique des cellules T, contribuant à leur prolifération clonale et à leur survie prolongée, 

caractéristiques du phénotype leucémique observé dans le syndrome de Sézary.(43) 

Bien que ces marqueurs n’aient pas été utilisés dans notre étude, leur inclusion dans la 

pratique clinique future pourrait enrichir considérablement le diagnostic et le suivi du syndrome 

de Sézary, offrant ainsi une évaluation plus complète et précise de la maladie. L'intégration de 

ces biomarqueurs dans des études futures pourrait être bénéfique pour mieux comprendre leur 

rôle dans cette pathologie complexe. 

e. Biopsie ostéomédullaire  

La biopsie de moelle osseuse est généralement utilisée pour évaluer l'atteinte viscérale, 

notamment chez les patients présentant des anomalies hématologiques inexpliquées. 

Bien que cette procédure permette d'identifier une infiltration de la moelle par des lymphocytes 

T malins, elle reste rarement indiquée car l'atteinte de la moelle osseuse est peu fréquente dans 

ces maladies selon miyashiro et al.. Dans notre étude, la biopsie de moelle osseuse n’a pas été 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

119 

 

 

réalisée, et aucune donnée n'a été retrouvée dans les dossiers des patients analysés, ce qui reflète 

son caractère non systématique dans la gestion du SS au sein de notre pratique. 

f. Biopsie cutané : 

L'analyse des biopsies cutanées dans notre étude met en lumière certains critères 

caractéristiques qui peuvent orienter vers un diagnostic de lymphome cutané à cellules T, mais 

qui nécessitent une interprétation prudente en raison de la diversité des présentations. 

• Infiltrat lymphocytaire atypique et épidermotropisme 

Un des critères histopathologiques les plus importants dans le diagnostic du syndrome de 

Sézary est l’infiltrat lymphocytaire atypique, en particulier dans l'épiderme, connu sous le nom 

d’épidermotropisme. Dans notre étude, nous avons observé un infiltrat lymphocytaire atypique 

dans plusieurs biopsies, avec un epidermotropisme , caractéristique du SS. 

Cette observation est bien en phase avec les données de la littérature, qui mentionnent 

que l’épidermotropisme est une caractéristique clé du SS, bien que sa présence ne soit pas 

toujours constante (Miyashiro et al.). 

Cependant, la présence d’un infiltrat lymphocytaire atypique sans épidermotropisme ne 

permet pas d’éliminer le diagnostic de SS, Dewar et al. Ont décrit que l'épidermotropisme peut 

parfois être absent, notamment dans les formes plus avancées de la maladie (82). Il est donc 

crucial d’interpréter l’infiltrat lymphocytaire en association avec d’autres critères 

immunohistochimiques. 

• Profil immunohistochimique 

L’immunohistochimie est un outil indispensable pour affiner le diagnostic du syndrome de 

Sézary. Dans notre étude, nous avons observé des profils immunohistochimiques caractéristiques 

du SS, notamment l’expression de CD3+ et CD4+, qui sont des marqueurs classiques des 

lymphocytes T. Guitart et al rapportent que ces marqueurs sont fréquemment exprimés dans les 

cellules tumorales du SS (83). Les cellules de Sézary expriment souvent le CD4 mais sont 

généralement négatives pour le CD8, ce qui correspond à notre observation. 
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L’absence de CD30 et CD20 dans les cellules lymphoïdes atypiques observées dans notre 

étude est également en accord avec la littérature. En effet, dans le syndrome de Sézary, 

l’expression de CD30 est relativement faible ou absente, contrairement à d’autres lymphomes 

cutanés à cellules T comme le lymphome anaplasique à grandes cellules où l’expression de CD30 

est souvent plus marquée . (84) 

De plus, CD7 est souvent perdu dans le SS, un phénomène que nous avons également 

observé dans certains des cas étudiés. L'absence de CD7 et de CD5 dans les lymphocytes 

tumoraux est bien documentée comme le décrit Kim et al. comme un signe distinctif des 

lymphomes cutanés à cellules T, en particulier dans le SS (85). 

L'expression de Ki-67, un marqueur de prolifération cellulaire, a été observée chez deux 

patients, indiquant une prolifération accrue des cellules tumorales. Bien que Ki-67 soit souvent 

utilisé pour évaluer l'agressivité tumorale, des études montrent qu'une expression élevée n'est 

pas toujours associée à un pronostic plus défavorable dans le syndrome de Sézary (SS) comme le 

décrivent Raghavan et al. . Toutefois, une expression élevée de Ki-67 est fréquente dans les cas 

de transformation à grandes cellules, un phénomène lié à une évolution plus agressive de la 

maladie. Dans notre étude, l'expression de Ki-67 n'était pas assez élevée pour conclure à une 

transformation à grandes cellules, suggérant que les cas analysés pourraient être dans une phase 

moins agressive de la maladie.(86) 

• Microabcès de Pautrier 

Les microabcès de Pautrier, observés dans certaines biopsies, sont également un signe 

pathognomonique du syndrome de Sézary, bien qu'ils ne soient pas présents dans tous les cas. 

Ces microabcès se forment lorsque plusieurs lymphocytes atypiques s’agglutinent autour d’une 

cellule de Langerhans dans l’épiderme, une caractéristique souvent retrouvée dans les stades 

plus avancés du SS (vonderheid et al.) . Dans notre étude, la présence de ces microabcès dans 

certains cas confirme un aspect histopathologique typique du SS et est en accord avec les 

observations de la littérature, qui indique que les microabcès de Pautrier sont courants dans les 

formes érythrodermiques de SS. 
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Cependant, il est important de noter que l'absence de microabcès de Pautrier ne remet pas 

nécessairement en cause le diagnostic, car ce signe est parfois absent dans les formes plus 

discrètes ou précoces du SS. 

• Les formes atypiques 

Certains cas dans notre étude ont montré des aspects histopathologiques plus atypiques, 

tels qu’une dermite subaiguë ou une eczématiforme. Ces formes inflammatoires non spécifiques 

peuvent rendre le diagnostic du syndrome de Sézary plus difficile, car elles imitent parfois 

d'autres affections cutanées comme les dermatites ou les eczémas. Certaines études comme celle 

mené pas Miyashiro et al. indique que dans les premiers stades du SS, le diagnostic peut être 

difficile en raison de la présentation clinique souvent subtile et de l’absence de critères 

histopathologiques évidents, d'où l'importance de réaliser des biopsies multiples, notamment 

lorsqu'un infiltrat lymphocytaire est observé sans épidermotropisme évident. (4) 
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Tableau 23 : Caractéristiques histopathologiques et immunohistochimiques du syndrome de 

Sézary : Comparaison entre notre étude et la littérature 

Critère diagnostique Résultats de notre étude Résultats de la littérature 

Infiltrat lymphocytaire 

atypique et 

épidermotropisme 

Observé dans plusieurs 

biopsies avec 

épidermotropisme, 

caractéristique du SS. 

Miyashiro et al. mentionnent que 

l'épidermotropisme est une 

caractéristique clé du SS, mais il 

peut être absent dans les formes 

avancées (Dewar et al.) . 

Profil 

immunohistochimique 

(IHC) 

Expression de CD3+ et CD4+ 

sur les cellules lymphoïdes 

atypiques. Absence de CD30 

et CD20. CD7 souvent perdu. 

Guitart et al. rapportent que CD3+ 

et CD4+ sont fréquemment 

exprimés dans les cellules 

tumorales du SS, CD30 faible ou 

absent, CD7 souvent perdu 

(Kim et al.) 

Expression de Ki-67 Observé dans 2 patients, mais 

l'expression n'était pas 

suffisamment élevée pour 

conclure à une transformation 

à grandes cellules. 

Raghavan et al. indiquent que Ki- 

67 est utilisé pour évaluer 

l'agressivité, mais n'est pas 

toujours associé à un pronostic 

défavorable. 

Microabcès de Pautrier Présent dans certains cas, 

signe pathognomonique du 

SS. 

Vonderheid et al. rapportent que 

les microabcès de Pautrier sont 

courants dans les formes 

érythrodermiques, mais absents 

dans certains cas. 

Formes atypiques 

(dermite subaiguë, 

eczématiforme) 

Certains patients ont montré 

des aspects 

histopathologiques atypiques, 

rendant le diagnostic plus 

difficile. 

Miyashiro et al. soulignent que 

dans les stades précoces, le 

diagnostic peut être difficile à 

poser en raison de la présentation 

clinique subtile et des critères 

histopathologiques non évidents. 

 

g. Examens biologiques secondaires 

Dans le cadre du suivi et du diagnostic du syndrome de Sézary (SS), plusieurs paramètres 

biologiques peuvent fournir des informations clés sur l’évolution de la maladie et son pronostic. 

L’évaluation des marqueurs biologiques joue un rôle crucial, non seulement pour la surveillance 
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de l’activité tumorale, mais aussi pour le suivi des complications associées à cette affection. Dans 

notre étude, plusieurs anomalies biologiques ont été observées. 

• Lactate Déshydrogénase (LDH) 

Dans notre étude, une élévation de la LDH a été observée chez la majorité des patients. Ce 

marqueur est couramment associé à une activité tumorale importante, et une augmentation de 

son taux est souvent reliée à un pronostic défavorable dans les lymphomes cutanés, y compris 

dans le syndrome de Sézary. La LDH est une enzyme impliquée dans la conversion du lactate en 

pyruvate, et son taux élevé peut indiquer la présence de cellules tumorales prolifératives. 

• Dosage de la Vitamine D 

Concernant la vitamine D, nos résultats révèlent une hypovitaminose D chez trois de nos 

patients, ce qui rejoint certaines données de la littérature suggérant qu'un faible taux de vitamine 

D pourrait jouer un rôle dans le développement et la progression des lymphomes cutanés, 

notamment le SS. Des études antérieures, comme celles de Miyashiro et al., ont montré que les 

faibles niveaux de vitamine D pourraient être un facteur déclencheur important pour les 

processus lymphoprolifératifs cutanés, en particulier dans le cadre du SS. 

• Sérologie Hépatique 

Une sérologie hépatique positive a été retrouvée chez un de nos patients. Bien que cet 

élément n’ait pas montré de lien direct avec l’activité tumorale dans notre étude, il est important 

de mentionner que les infections virales chroniques ont été décrites comme des facteurs 

déclenchants des processus lymphoprolifératifs, comme l'a souligné Miyashiro et al. Ces 

infections chroniques, notamment virales, peuvent jouer un rôle clé dans la perturbation du 

système immunitaire, entraînant une activation anormale des lymphocytes T et favorisant le 

développement de pathologies telles que le syndrome de Sézary. Le rôle exact de ces infections 

reste encore à approfondir, mais elles sont considérées comme des éléments contributifs dans 

l’apparition et la progression de ce type de lymphome. 
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• Dosage de la CRP et de la Vitesse de Sédimentation (VS) 

Dans notre étude, la vitesse de sédimentation (VS) était élevée chez la majorité de nos 

patients, ce qui témoigne de la présence d'un processus inflammatoire actif. Cette élévation de 

la VS est un indicateur classique de l'inflammation et peut être observée dans divers contextes, 

y compris dans les lymphomes cutanés comme le syndrome de Sézary. 

En revanche, la CRP (protéine C-réactive), qui est un autre marqueur inflammatoire, était 

élevée chez deux de nos patients. Dans ces cas, un bilan exhaustif à la recherche d’un foyer 

infectieux a été effectué. Ce bilan a permis de détecter une infection urinaire, confirmée par un 

examen cytobactériologique des urines (ECBU). 

• Dosage de l’albuminémie 

l’hypoalbuminémie a été notée chez 50 % de nos patients, ce qui peut refléter une perte 

protéique importante en raison de l’érythrodermie. Bien que cette perturbation soit plus 

fréquente dans les formes avancées du SS, son impact sur le pronostic reste ambigu et nécessite 

des études plus approfondies. 

• Bêta-2 Microglobuline 

La bêta-2 microglobuline, souvent associée à un pronostic plus sombre dans les 

lymphomes cutanés, y compris le syndrome de Sézary, est un marqueur potentiellement 

important pour évaluer la progression de la maladie. Elle fait partie du complexe majeur 

d'histocompatibilité de classe 1 et joue un rôle dans la survie et la prolifération des cellules 

tumorales. Des niveaux élevés de bêta-2 microglobuline sont fréquemment observés dans les 

stades avancés du syndrome de Sézary. Cependant, après avoir analysé les dossiers des patients 

inclus dans notre étude, nous n'avons pas trouvé de données concernant le dosage de la bêta-2 

microglobuline. 

• IL-13 

L'IL-13, une cytokine impliquée dans la régulation de l'inflammation et de la réponse 

immunitaire, a également été décrite comme un biomarqueur potentiellement associé à la 

progression du syndrome de Sézary. Cette cytokine est souvent observée à des niveaux élevés 
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dans les stades avancés de la maladie. Cependant, tout comme pour la bêta-2 microglobuline, 

aucune donnée concernant le dosage de l'IL-13 n’a été trouvée dans les dossiers des patients 

que nous avons étudiés. 

Examen 

secondaire 

Résultats dans notre étude Observations dans la littérature 

Lactate 

Déshydrogénase 

(LDH) 

Élévation de la LDH chez la majorité des 

patients, indicative d’une activité tumorale 

importante. 

La LDH est couramment associée à un pronostic 

défavorable dans les lymphomes cutanés, y 

compris le syndrome de Sézary, comme le souligne 

Miklos et al. 

Dosage de la 

Vitamine D 

Hypovitaminose D observée chez 

trois patients. 

Un faible taux de vitamine D pourrait favoriser le 

développement des lymphomes cutanés et la 

progression du SS, comme suggéré par Miyashiro 

et al. 

Sérologie 

Hépatique 

Sérologie hépatique positive chez un 

patient, sans lien direct avec 

l’activité tumorale. 

Infections virales chroniques ont été identifiées 

comme facteurs déclenchants dans le 

développement de lymphomes cutanés, selon 

Miyashiro et al. 

Dosage de la CRP 

et de la Vitesse de 

Sédimentation (VS 

La VS était élevée chez la majorité des 

patients. La CRP était élevée chez deux 

patients, avec détection d’une infection 

urinaire. 

La VS et la CRP sont des marqueurs inflammatoires 

fréquemment élevés dans le syndrome de Sézary. 

Un processus inflammatoire actif est souvent 

observé, comme le rapportent Miyashiro et al. 

Dosage de 

l’albuminémie 

Hypoalbuminémie notée chez 50 % des 

patients. 

L’hypoalbuminémie est plus fréquente dans les 

formes avancées du SS, mais son impact sur le 

pronostic reste ambigu, comme l’indiquent 

Miyashiro et al. 

Bêta-2 

Microglobuline 

Aucun dosage disponible dans les dossiers 

des patients. 

La bêta-2 microglobuline est un marqueur associé 

à un pronostic plus sombre dans le syndrome de 

Sézary, surtout dans les stades avancés, selon 

Miklos et al. 

IL-13 Aucun dosage disponible dans les dossiers 

des patients. 

L'IL-13 est une cytokine impliquée dans la 

progression du syndrome de Sézary et est souvent 

élevée dans les stades avancés, selon Miklos et al. 

Tableau 24 : Examen Secondaires dans le Syndrome de Sézary : Résultats de Notre Étude et 

Comparaison avec la Littérature 
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2.3. Bilan extension : 

2.3-1 Clinique: 

Dans notre étude, tous les patients inclus présentaient des signes cliniques évocateurs 

d'une forme avancée du syndrome de Sézary, notamment une érythrodermie marquée, avec une 

surface cutanée affectée dépassant les 80%. Cet aspect est un indicateur important d'une 

progression de la maladie vers des stades plus graves, correspondant à un critère majeur dans la 

classification clinique des patients. En outre, tous les patients de notre cohorte avaient des 

lymphadénopathies. Ces adénopathies étaient fréquemment associées à des ganglions 

cliniquement anormaux, présentant une consistance ferme et parfois des bords irréguliers, 

caractéristiques des ganglions pathologiques retrouvés dans le cadre du syndrome de Sézary. 

Cette constatation a conduit à la nécessité d’une évaluation clinique approfondie afin 

d'exclure d'éventuelles complications associées à l'extension de la maladie, telles que des 

atteintes viscérales. Dans ce contexte, un examen abdominal a été réalisé systématiquement chez 

tous les patients pour évaluer la présence d’organomégalie. Cet examen a révélé une 

splénomégalie et une hépatomégalie chez la plupart de nos patients, suggérant une possible 

implication des organes internes dans l’évolution de la maladie. 

l’examen pleuropulmonaire, cardiaque et l’examen des autres appareils n'ont révélé aucune 

anomalie significative. Cela a permis d'écarter les complications respiratoires ou cardiaques 

2.3-2 Biopsie des aires ganglionnaire : 

la biopsie d’exérèse des ganglions lymphatiques anormaux est fréquemment 

recommandée pour évaluer les adénopathies,. 

Olsen et al. soulignent que les ganglions cervicaux, axillaires et inguinaux doivent être 

prioritairement ciblés lors de la biopsie, notamment en cas de multiples adénopathies 

volumineuses, afin de permettre une évaluation histopathologique précise et d'exclure 

d'éventuelles implications malignes ou systémiques. 

Dans notre étude, des biopsies ganglionnaires ont également été réalisées chez la plupart 

des patients afin d'explorer la nature des adénopathies. Les résultats ont montré des éléments 
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non spécifiques, tels qu’une lymphadénite réactionnelle et une adénite dermatopathique, aucune 

infiltration lymphomateuse significative n'a été retrouvée dans les ganglions analysés, ce qui 

pourrait suggérer que les adénopathies dans notre cohort étaient principalement d’origine 

réactionnelle plutôt que maligne.(4) 

2.3-3 Imagerie : 

L’imagerie joue un rôle clé dans l’évaluation de l’extension du syndrome de Sézary, 

notamment pour détecter les adénopathies profondes et les métastases viscérales. Selon une 

étude d'Olsen et al., la Tomodensitométrie Thoraco-Abdomino-Pelvienne (TDM TAP) est 

recommandée pour tous les stades, à l'exception du stade T1, car elle permet de visualiser les 

adénopathies profondes et les anomalies viscérales. Par ailleurs, le FDG-PETScan est 

particulièrement utile pour mesurer l’activité néoplasique dans les ganglions lymphatiques et les 

viscères, et devient essentiel dans les stades avancés pour évaluer l'intensité de l’activité 

tumorale. 

Dans notre étude, tous les patients ont subi une TDM TAP pour évaluer l'extension de la 

maladie. Les résultats ont montré une absence d’anomalies chez 37,5 % des patients, ce qui est 

cohérent avec les observations d’Olsen et al., qui rapportent que, dans certains cas, la TDM peut 

ne pas révéler de signes d'extension. Cependant, pour les autres patients, la TDM TAP a mis en 

évidence des lymphadénopathies sus et sous-diaphragmatiques, confirmant la présence de 

ganglions anormaux dans ces zones, comme recommandé dans la littérature pour des 

adénopathies cliniquement suspectes.(5) 

En outre, l’imagerie a permis de détecter d'autres anomalies. Un patient a présenté un 

aspect nodulaire du foie, suggérant des lésions hépatiques focales, tandis qu’un autre a montré 

des signes de fibrose pulmonaire diffuse, pouvant être liés soit à des complications 

paranéoplasiques associées au syndrome de Sézary, soit à des effets secondaires de la maladie 

elle-même. Ces résultats concordent avec les conclusions de Hughes et al., qui ont souligné que 

des manifestations paranéoplasiques et des atteintes viscérales peuvent être observées à 
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l'imagerie dans le contexte du syndrome de Sézary, renforçant ainsi l'importance de l’imagerie 

pour détecter ces complications dans les stades avancés de la maladie.(87) 

Tableau 25 : Bilan d'Extension du Syndrome de Sézary : Résultats de Notre Étude et 

Comparaison avec la Littérature 

Examen ou 

Méthode 

Résultats dans notre étude Observations dans la littérature 

Clinique Tous les patients présentent une 

érythrodermie marquée, avec une 

surface cutanée affectée dépassant les 

80%. Lymphadénopathies 

fréquemment associées à des 

ganglions fermes et irréguliers. 

Splénomégalie et hépatomégalie 

observées chez la majorité des 

patients. Examen pleuropulmonaire et 

cardiaque sans anomalies. 

Le rôle d’un examens cliniques 

détaillé organe par organe est 

essentiel pour détecter les 

complications viscérales, comme 

rapporté par Olsen et al.. 

Biopsie des aires 

ganglionnaires 

Biopsies ganglionnaires réalisées chez 

la plupart des patients. Résultats : 

lymphadénite réactionnelle et adénite 

dermatopathique, aucune infiltration 

lymphomateuse significative 

retrouvée. 

Les biopsies des ganglions 

cervicaux, axillaires et inguinaux 

sont recommandées pour évaluer 

une éventuelle extension , comme 

rapporté par Olsen et al.. 

Imagerie (TDM 

TAP et FDG- 

PETScan) 

TDM TAP réalisée chez tous les 

patients. Absence d’anomalies chez 

37,5 % des patients. 

Lymphadénopathies sus et sous- 

diaphragmatiques observées chez les 

autres. Anomalies : nodules 

hépatiques et fibrose pulmonaire. 

La TDM TAP est recommandée pour 

détecter les adénopathies 

profondes et les anomalies 

viscérales comme mentionné par 

Olsen et al.. Le FDG-PETScan est 

essentiel pour mesurer l’activité 

tumorale particulièrement dana les 

stades avancés, selon Olsen et al.. 

Les atteintes viscérales et 

paranéoplasiques peuvent être 

visibles à l’imagerie, comme le note 

Hughes et al.. 
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3. Prise en charge : 

3.1. Traitement Non Spécifique 

3.1-1 Traitement Préventif 

Le traitement préventif de la thromboembolie a été administré à 37,5% des patients, 

conforme à ce qui est rapporté par Miklos et al., qui indiquent que les patients atteints du 

syndrome de Sézary sont particulièrement à risque de thromboembolie en raison de 

l'inflammation systémique et des traitements chimiothérapeutiques. 

Dans notre étude, cette prophylaxie a été réalisée à l'aide de l'héparine de bas poids 

moléculaire (HBPM), administrée par injection sous-cutanée. La dose était ajustée en fonction du 

poids corporel des patients, conformément aux recommandations cliniques, afin de garantir une 

anticoagulation efficace tout en minimisant le risque de saignement. La mise en place de cette 

prophylaxie est un élément essentiel dans la gestion de cette pathologie complexe, visant à 

prévenir les complications thromboemboliques, qui peuvent aggraver l'état général des patients et 

compromettre leur pronostic.(72) 

3.1-2 Traitement Symptomatique 

Tous les patients ont bénéficié d'un traitement symptomatique comprenant 

l’hyperhydratation intraveineuse et l'hydratation cutanée, visant à prévenir la déshydratation et à 

améliorer l'état général des patients. 

Ces mesures sont alignées avec les recommandations de Hernandez et al. (88), qui 

soulignent l’importance de la gestion des symptômes cutanés dans le syndrome de Sézary. Par 

ailleurs, l'administration d'antihistaminiques pour limiter le prurit est soutenue par Yamamoto et 

al. (89) , qui documentent les effets bénéfiques de ces médicaments pour améliorer la qualité de 

vie des patients en réduisant l'intensité des symptômes prurigineux. 

3.1-3 Traitements Associés 

a) Traitement de l'Hypertension Artérielle (HTA) 

Les patients présentant une hypertension artérielle ont été traités avec des bêta-bloquants. 

Cette approche est recommandée par Kim et al. (90)  , qui insistent sur la gestion des 
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comorbidités cardiovasculaires dans le syndrome de Sézary, en raison des effets secondaires 

potentiels des traitements chimiothérapeutiques sur le système cardiovasculaire. 

b) Antibiothérapie 

Une antibiothérapie a été instaurée chez les patients présentant des infections urinaires 

confirmées par ECBU. Santos et al. (91) soulignent que les patients atteints de lymphomes 

cutanés, comme le syndrome de Sézary, sont particulièrement vulnérables aux infections en 

raison de l’immunodépression causée par les traitements. L’antibiothérapie ciblée est donc 

essentielle pour prévenir les infections et leurs complications. 

c) Supplémentation en Vitamine D 

La supplémentation en vitamine D a été utilisée pour corriger les carences, souvent 

observées dans les pathologies inflammatoires chroniques. Zhao et al. (92) montrent que ces 

carences sont fréquentes dans le syndrome de Sézary et que la supplémentation peut améliorer 

la fonction immunitaire et osseuse, tout en réduisant l'inflammation systémique. 



Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de SEZARY 

131 

 

 

Tableau 26 : Traitements non spécifiques dans le syndrome de Sézary : comparaison entre 

notre étude et la littérature 

Traitement Notre étude Littérature 

Traitement préventif 

de la thromboembolie 

Utilisation d’héparine de bas 

poids moléculaire (HBPM) 

administrée par voie sous- 

cutanée, ajustée au poids. 

Utilisée chez 37,5 % des 

patients. 

Recommandée par Miklos et al. pour 

les patients atteints du syndrome de 

Sézary en raison du risque 

thromboembolique accru lié à 

l’inflammation systémique et aux 

chimiothérapies. 

Traitement 

symptomatique 

(hydratation) 

Tous les patients ont reçu une 

hyperhydratation intraveineuse 

et une hydratation cutanée. 

Recommandé par Hernandez et al. 

pour améliorer l’état général et limiter 

les complications cutanées. 

Antihistaminiques Utilisés pour soulager le prurit. Soutenus par Yamamoto et al., qui 

insistent sur leur efficacité pour 

améliorer la qualité de vie. 

Traitement de 

l'hypertension 

artérielle 

Bêta-bloquants prescrits aux 

patients hypertendus. 

Recommandé par Kim et al. pour 

prévenir les effets cardiovasculaires 

secondaires aux traitements. 

Antibiothérapie ciblée Mise en place chez les patients 

avec infection urinaire 

confirmée. 

Recommandée par Santos et al., en 

raison de l’immunodépression des 

patients atteints de lymphomes 

cutanés. 

Supplémentation en 

vitamine D 

Administrée en cas de carence. Zhao et al. la recommandent pour ses 

effets bénéfiques sur l’immunité et 

l’inflammation. 

3.2. Traitement Curatif 

3.2-1 Corticostéroïdes topiques : 

Dans notre étude, une corticothérapie topique a été administrée à tous les patients sous 

forme de préparations magistrales, associant un émollient et un corticostéroïde de forte action. 

Cette approche visait à contrôler l'inflammation cutanée et à réduire les symptômes de prurit et 

d'érythrodermie, fréquents dans le syndrome de Sézary. Les corticostéroïdes topiques, en 

particulier ceux à forte puissance, sont utilisés pour leur capacité à moduler la réponse 

inflammatoire et à inhiber la prolifération des cellules T malignes dans la peau. Leur action dans 

le cadre du syndrome de Sézary consiste à atténuer les manifestations cutanées, notamment 

l’érythrodermie et les plaques, tout en réduisant les risques d'infection secondaire liés à 
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l'altération de la barrière cutanée. Bien qu'efficaces à court terme pour améliorer les symptômes 

cutanés, ces traitements doivent être utilisés avec précaution. (57) 

3.2-2 Gemcitabine 

La gemcitabine est antimitotiques analogue de la pyrimidine (un dérivé de la base azotée 

cytosine), et il agit en inhibant l'ADN polymérase et la synthèse de l'ADN. En interférant avec la 

réplication de l'ADN, la gemcitabine empêche la prolifération cellulaire, utilisée dans le traitement 

du syndrome de Sézary, notamment dans les formes réfractaires ou avancées de la maladie. Elle 

agit en réduisant la prolifération des cellules T malignes responsables du processus tumoral. 

La gemcitabine a été administrée à un patient, et son efficacité contre le syndrome de 

Sézary est bien documentée dans la littérature. Buzyn et al. (93) démontrent que la gemcitabine 

est une option thérapeutique efficace contre les lymphomes à cellules T, y compris dans le cadre 

du syndrome de Sézary. Elle est souvent utilisée lorsque d'autres traitements ont échoué, ce qui 

correspond aux pratiques observées dans la gestion des formes plus avancées de la maladie. 

3.2-3 Photophorèse Extracorporelle 

La photophorèse extracorporelle a été utilisée dans plusieurs cas, soit en monothérapie, 

soit en combinaison avec d’autres traitements. Sene et al. (94)rapportent que cette technique, 

combinée à des traitements systémiques comme la gemcitabine ou le méthotrexate, améliore 

significativement les symptômes cutanés et les manifestations systémiques du syndrome de 

Sézary. La photophorèse extracorporelle reste ainsi un traitement de choix dans la gestion des 

formes plus sévères de la maladie. 

3.2-4 Méthotrexate 

Le méthotrexate a été utilisé dans la prise en charge du syndrome de Sézary, en particulier 

en association avec d’autres traitements comme la photophorèse extracorporelle. Greer et al. (5) 

confirment que le méthotrexate est une option thérapeutique de fond dans cette pathologie, bien 

qu'il puisse entraîner des échecs thérapeutiques chez certains patients, comme cela a été observé 

dans certains cas cliniques. L’association avec la photophorèse extracorporelle est souvent 

proposée pour maximiser l’efficacité du traitement. 
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3.2-5 Chimiothérapie (COP et autres) 

Le protocole COP (Cyclophosphamide, Vincristine, Prednisone) a été utilisé dans un cas, en 

combinaison avec la gemcitabine et la photophorèse extracorporelle. Ce traitement reste une 

option recommandée, notamment chez les patients dont les symptômes ne sont pas 

suffisamment contrôlés par des traitements de première ligne. Bonifaz et al. confirment que ce 

type de chimiothérapie est encore fréquemment utilisé dans les protocoles de traitement du 

syndrome de Sézary, en particulier dans les formes plus agressives. (95) 

Tableau 27 : Traitements Curatifs pour le Syndrome de Sézary : Pratiques dans Notre Étude et 

Recommandations Littéraires 

Traitement Dans notre étude Recommandations dans la littérature 

Corticostéroïdes 

topiques 

Utilisation de préparations magistrales 

associant un émollient et un 

corticostéroïde de forte action pour 

contrôler l'inflammation cutanée, 

réduire le prurit et l’érythrodermie. 

EORTC : Recommandés pour réduire les 

manifestations cutanées et moduler la 

réponse inflammatoire. 

Gemcitabine Administrée à un patient pour traiter la 

forme avancée de la maladie. 

Miyashiro et al. : Utilisée dans les formes 

réfractaires ou avancées du syndrome de 

Sézary. Efficacité documentée. 

Photophorèse 

extracorporelle 

Utilisée en monothérapie ou en 

combinaison avec d’autres traitements. 

EORTC : Technique recommandée pour les 

formes sévères du syndrome de Sézary, 

particulièrement combinée avec la 

gemcitabine ou le méthotrexate. 

[Miyashiro et al.] 

Méthotrexate Utilisé en association avec d’autres 

traitements comme la photophorèse 

extracorporelle. 

Miyashiro et al. : Recommandé comme 

traitement de fond dans le syndrome de 

Sézary, bien qu'il puisse échouer dans 

certains cas. 

Chimiothérapie 

(COP et autres) 

Utilisé dans un cas spécifique, en 

association avec la gemcitabine et la 

photophorèse extracorporelle. 

EORTC : Protocole COP 

(Cyclophosphamide, Vincristine, 

Prednisone) recommandé pour les formes 

plus agressives du syndrome de Sézary. 
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4. Surveillance : 

Dans le cadre de l’évaluation de la réponse thérapeutique au syndrome de Sézary (SS), il 

existe plusieurs outils d'évaluation recommandés par l'EORTC et l'ISCL, comme le score SWAT, 

qui prend en compte des critères tels que la réponse sanguine, ganglionnaire, la durée de 

rémission, le délai de progression de la maladie et la survie sans progression [99]. Ce score 

permet ainsi d'obtenir une vision complète de l'évolution de la maladie sous traitement. 

Le rythme de surveillance dépend de l'état clinique du patient et des traitements en cours. 

Il inclut un suivi clinique, biologique et histologique, tout en tenant compte des effets secondaires 

des traitements administrés. Cette surveillance peut être mensuelle ou semestrielle, selon les cas. 

Cependant, il est souvent conseillé que le suivi du SS soit effectué en milieu hospitalier avec des 

contrôles mensuels, tout en réévaluant régulièrement le rapport bénéfice/risque et en gérant les 

effets indésirables des thérapies. 

Dans notre étude, étant donné que les données ont été collectées à partir des dossiers 

médicaux des patients, il n'a pas été possible de mettre en place une surveillance continue pour 

évaluer en temps réel l'évolution de l'état des patients. Cela a limité notre capacité à ajuster le 

suivi en fonction de la réponse au traitement et à observer les variations de l'état clinique des 

malades au fil du temps. 
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CONCLUSION 
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Le diagnostic et la prise en charge du syndrome de Sézary, une forme rare et agressive de 

lymphome cutané à cellules T, nécessitent une approche globale, multidisciplinaire et hautement 

spécialisée. À travers cette thèse intitulée 

place du laboratoire d'hématologie dans le diagnostic du syndrome de Sézary, nous avons 

démontré que le laboratoire d'hématologie joue un rôle central dans le diagnostic précoce et le 

suivi des patients. Cependant, le processus de diagnostic et de traitement du syndrome de Sézary 

ne se limite pas aux seules investigations hématologiques, mais implique une coordination 

étroite entre divers services médicaux. 

Le diagnostic repose sur une évaluation clinique rigoureuse, soutenue par des examens de 

laboratoire, tels que la cytométrie en flux, la numération sanguine, l’étude des cellules de Sézary 

et les analyses immunohistochimiques des biopsies cutanées. Cependant, il est important de 

souligner que, pour obtenir un diagnostic précis et complet, ce processus implique une 

collaboration étroite entre plusieurs disciplines : la dermatologie, l'hématologie biologique, 

l'immunologie, l'anatomopathologie et l'hématologie clinique. Chacune de ces spécialités apporte 

des éléments clés dans la compréhension de l’évolution de la maladie et la personnalisation du 

traitement. 

Le traitement du syndrome de Sézary, notamment dans ses formes avancées et réfractaires, 

repose sur une prise en charge thérapeutique combinée, impliquant des traitements topiques, 

des thérapies systémiques et parfois des techniques comme la photophorèse extracorporelle ou 

la chimiothérapie. Ces interventions nécessitent une surveillance étroite et une réévaluation 

continue de la réponse thérapeutique, ce qui rend indispensable une approche multidisciplinaire. 

Enfin, le pronostic du syndrome de Sézary reste complexe et dépend largement de l'étendue 

de la maladie au moment du diagnostic et de la réponse au traitement. Une prise en charge rapide 

et bien coordonnée peut améliorer le pronostic et la qualité de vie des patients. Cette thèse 

souligne donc l'importance d'un parcours de soins holistique, dans lequel le laboratoire 

d'hématologie, bien que crucial pour le diagnostic, s’intègre dans un réseau plus large 

d'expertise, garantissant une prise en charge optimale pour chaque patient. 
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En conclusion, le diagnostic et le traitement du syndrome de Sézary nécessitent une 

approche pluridisciplinaire, où l'hématologie joue un rôle clé, mais dans un contexte où la 

collaboration entre dermatologues, hématologistes, immunologistes, pathologistes et cliniciens 

est essentielle pour améliorer les résultats thérapeutiques et pronostiques de cette maladie 

complexe. 
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Limites de l’étude :  

 
Notre étude présente plusieurs limites qu’il convient de souligner afin d’en interpréter les 

résultats avec prudence : 

• L’échantillon de patients inclus était restreint, ce qui limite la portée statistique de l’analyse. Ce 

faible effectif s’explique en partie par la période d’étude, qui a coïncidé avec la pandémie de 

COVID-19, durant laquelle les hospitalisations étaient réduites, entraînant un retard 

diagnostique probable chez certains patients. 

• L’analyse a été réalisée à partir des dossiers médicaux, ce qui n’a pas permis un suivi clinique 

direct ni une évaluation en temps réel de l’évolution des patients. Cette approche  expose 

également à un risque de données manquantes ou incomplètes. 

• Certains marqueurs en cytométrie en flux, n’ont pas pu être analysées , limitant ainsi la précision 

du phénotypage des cellules tumorales. 

• Aucun examen de biologie moléculaire n’a été effectué dans notre série, ce qui a privé l’analyse 

d’éléments diagnostiques complémentaires pourtant aujourd’hui essentiels dans la prise en 

charge du syndrome de Sézary. 

• Le bilan d’extension des patients était incomplet dans plusieurs cas. En particulier, aucune 

biopsie ostéo-médullaire (BOM) n’a été réalisée et le PET-Scan, examen d’imagerie métabolique 

de référence, n’a pas été utilisé, ce qui a pu sous-estimer une atteinte viscérale éventuelle. 

• La stadification sanguine, étape clé du diagnostic, a été rendue difficile par l’absence 

d’évaluation du marqueur CD26, dont la négativité est pourtant un critère important dans la 

caractérisation des cellules Sézary. 

• Enfin, l’absence de suivi prospectif a limité l’analyse du devenir des patients, en particulier 

l’évaluation de la réponse thérapeutique, la tolérance des traitements, et les données de survie. 
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Recommandations : 

 
Afin de renforcer la contribution du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de 

Sézary et d’optimiser la prise en charge des patients, plusieurs pistes d’amélioration peuvent être 

envisagées : 

• L’élargissement de l’échantillon étudié, notamment par l’inclusion de cas sur une période plus 

longue ou en collaboration inter-centres, permettrait une meilleure robustesse statistique et une 

représentativité accrue des résultats. 

• La mise en place d’un suivi prospectif permettrait de recueillir des données cliniques, 

biologiques et thérapeutiques en temps réel, offrant ainsi une vision dynamique de l’évolution de 

la maladie et de la réponse au traitement. 

• Une interprétation plus approfondie des marqueurs cytométriques, avec l’utilisation de panels 

optimisés et standardisés, permettrait d’améliorer la détection et la caractérisation des cellules 

tumorales dans le sang périphérique. 

• L’intégration de la biologie moléculaire,  affinerait les diagnostics et pourrait ouvrir la voie à des 

approches thérapeutiques ciblées. 

• Un bilan d’extension plus complet, incluant systématiquement la réalisation de la biopsie ostéo-

médullaire et du PET-Scan, offrirait une évaluation plus précise du stade de la maladie. 

• Enfin, une stadification sanguine rigoureuse, incluant notamment l’étude du marqueur CD26 , 

permettrait une classification plus fidèle des patients selon les critères EORTC-ISCL et une 

adaptation thérapeutique plus personnalisée. 
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RÉSUMÉ 
Le syndrome de Sézary (SS) est une forme rare et agressive de lymphome cutané à cellules 

T, souvent diagnostiqué lors de manifestations cliniques telles que l'érythrodermie, le prurit. 

L'objectif principal de cette étude est de démontrer le rôle fondamental du laboratoire 

d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de Sézary (SS), une pathologie rare et complexe. 

Cette étude rétrospective et prospective, menée sur une période de cinq ans allant de janvier 

2019 à janvier 2024, a inclus huit patients hospitalisés au service de dermatologie de l’Hôpital 

Arrazi du CHU Mohammed VI de Marrakech, chez lesquels le diagnostic du syndrome de Sézary 

a été retenu. 

Le processus diagnostique a débuté par une évaluation clinique où l’érythrodermie et le 

prurit ont été retrouvés chez tous les patients, accompagnés de symptômes tels que la kératose 

palmo-plantaire, l’alopécie, les fissures et les squames. Ces signes cliniques ont motivé un 

examen biologique, avec des résultats de numération formule sanguine (NFS) montrant une 

hyperleucocytose et une lymphocytose. La présence des cellules de Sézary, retrouvées sur le 

frottis sanguin avec plus de 10 % des lymphocytes circulants ou à un nombre absolu supérieur 

à 1000 cellules/µL, a été un critère diagnostique clé. 

Pour confirmer ce diagnostic, une analyse immunophénotypique a été réalisée, utilisant 

des marqueurs spécifiques , permettant d’identifier les cellules tumorales et de différencier les 

cellules de Sézary des autres pathologies lymphoprolifératives cutanées. En complément, des 

biopsies cutanées ont été réalisées pour affiner le diagnostic. Les études anatomopathologiques 

ont révélé dans la plupart des cas des altérations typiques du syndrome de Sézary, notamment 

la présence de lymphocytes atypique et un epidermotropisme , ce qui a renforcé la suspicion 

clinique. L’immunohistochimie a également joué un rôle crucial dans l’analyse des biopsies 

cutanées, en permettant la détection de marqueurs spécifiques et la mise en évidence de la 

perte de l’expression de certaines molécules, ce qui est caractéristique du syndrome de Sézary. 

Ces examens, combinés aux données cliniques et biologiques, ont permis de poser un 

diagnostic précis. 
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En parallèle, un bilan d’extension complet a été effectué, incluant un examen clinique de 

tous les appareils et une tomodensitométrie (TDM) chez tous les patients, afin d’évaluer 

l’atteinte systémique et de déterminer la stadification de la maladie. Ce bilan est essentiel pour 

orienter les décisions thérapeutiques, qui ont inclus des traitements topiques comme les 

corticostéroïdes à forte puissance pour gérer l’inflammation cutanée, ainsi que des traitements 

systémiques tels que la gemcitabine et la photophorèse extracorporelle et la chimiothérapie , 

dans les formes plus sévères. 

Cette étude met en lumière l’approche multidisciplinaire indispensable dans la prise en 

charge du syndrome de Sézary, qui inclut l’hématologie biologique, la dermatologie, 

l’hématologie clinique et l’anatomie pathologique. Chaque discipline apporte des éléments clés 

dans l’établissement d’un diagnostic précis et dans la personnalisation du traitement. 

L’hématologie biologique joue un rôle central non seulement dans la détection des 

cellules de Sézary et l’immunophénotypage, mais aussi dans le suivi des réponses 

thérapeutiques et l’évaluation des effets secondaires. Parallèlement, la dermatologie contribue 

à l’évaluation clinique des manifestations cutanées et à la mise en place des traitements locaux, 

tandis que l’anatomie pathologique fournit des informations précieuses à travers les biopsies 

et les analyses histologiques. Cette collaboration interdisciplinaire est essentielle pour une 

gestion optimale de la maladie, car elle permet de combiner les connaissances cliniques et 

biologiques pour améliorer la précision du diagnostic, affiner les stratégies thérapeutiques et 

surveiller l’évolution de la maladie. En conclusion, l’étude souligne l’importance de cette 

approche intégrée, dans laquelle l’hématologie, bien qu’un pilier central, fonctionne en synergie 

avec d’autres spécialités médicales pour améliorer le pronostic des patients atteints du 

syndrome de Sézary. 
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Summary 
Sézary syndrome (SS) is a rare and aggressive variant of cutaneous T-cell lymphoma, 

typically diagnosed at an advanced stage, presenting with clinical features such as erythroderma 

and pruritus. The primary objective of this study is to highlight the fundamental role of the 

hematology laboratory in the diagnosis of Sézary syndrome, a rare and complex 

hematodermatological disorder. This retrospective and prospective study was conducted over a 

five-year period, from January 2019 to January 2024, and included eight patients hospitalized in 

the Dermatology Department of Arrazi Hospital, CHU Mohammed VI of Marrakech, in whom the 

diagnosis of Sézary syndrome was confirmed. 

The diagnostic process began with clinical evaluation, where erythroderma and pruritus 

were observed in all patients, often accompanied by palmar-plantar keratosis, alopecia, 

fissures, and scaling. These clinical findings prompted biological investigations, notably 

complete blood counts (CBC), which revealed hyperleukocytosis and lymphocytosis. The 

presence of Sézary cells—defined as more than 10% of circulating lymphocytes or an absolute 

count exceeding 1000 cells/µL—was a key diagnostic criterion, confirmed by peripheral blood 

smear examination. 

To further substantiate the diagnosis, immunophenotyping was performed using specific 

markers to identify malignant T-cell clones and differentiate Sézary cells from other cutaneous 

lymphoproliferative disorders. Additionally, skin biopsies were carried out to refine the 

diagnosis. Histopathological analysis typically revealed features consistent with Sézary 

syndrome, including atypical lymphocytic infiltrates and epidermotropism. 

Immunohistochemistry also played a critical role by detecting specific markers and highlighting 

the loss of expression of certain surface molecules—findings that are characteristic of Sézary 

syndrome. The combination of clinical, hematological, immunophenotypic, and histological data 

allowed for a precise diagnosis. 

A comprehensive staging workup was performed in parallel, involving full systemic 

examination and thoraco-abdomino-pelvic CT (TAP CT) imaging for all patients, to assess 
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systemic involvement and determine disease staging. This workup was essential for guiding 

therapeutic decisions, which included high-potency topical corticosteroids for managing 

cutaneous inflammation, as well as systemic therapies such as gemcitabine, extracorporeal 

photopheresis, and chemotherapy in more severe or refractory cases. 

This study underscores the indispensable multidisciplinary approach required for the 

effective management of Sézary syndrome, involving biological hematology, clinical 

hematology, dermatology, and pathological anatomy. Each specialty contributes essential 

components to accurate diagnosis and personalized therapy. Biological hematology plays a 

central role not only in identifying Sézary cells and performing immunophenotyping, but also 

in monitoring therapeutic responses and adverse effects. Dermatology contributes through 

clinical evaluation and implementation of local therapies, while anatomical pathology provides 

critical insights through histological and immunohistochemical examination of skin biopsies. 

This interdisciplinary collaboration is fundamental to the optimal management of Sézary 

syndrome, as it enables the integration of clinical and biological expertise to enhance diagnostic 

precision, refine treatment strategies, and monitor disease progression. In conclusion, this 

study emphasizes the importance of an integrated approach in which hematology, while being 

a central pillar, operates in synergy with other medical specialties to improve the prognosis and 

quality of life of patients affected by Sézary syndrome. 
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 ملخص 
ًّّّنادراًّّّشكلًاSyndrome) (Sézaryّّّ سيزاريّّمتلازمةّّّيعُد ّ  الجلديةّّّاللمفاويةّّّالأورامّّمنّّوعنيفا

ّّ.والحكةّّّ)الإريثروذرما(ّّوغالباًّماّيشُخ صّفيّمراحلّمتقدمةّمنّخلالّمظاهرّسريريةّتشملّالحمامىّالجلديةّّمنّنوعّالخلاياّالتائيةّ،

ّّسيزاري،ّّمتلازمةّّّتشخيصّّفيّّّالدمّّأمراضّّمختبرّّيلعبهّّّالذيّّّالمحوريّّّالدورّّإبرازّّهوّّالدراسةّّّهذهّّمنّّالأساسيّّالهدفّ

ًّّّباعتبارها ّّمنّّسنواتّ،ّخمسّّّمدىّّعلىّّواستشرافيّاستعاديّبشكلّ ّالدراسةهذهّّّّأجُريتّّّوقدّّ.واحدّّآنّ ّّفيّّّومعقداًّّّنادراًّّّمرضا

تّّمرضىّّثمانيةّّوشملتّّّ،2024 ينايرّّإلى2019ّ يناير ّّللمركزّّالتابعّّالرازيّّّبمستشفىّّالجلديةّّالأمراضّّّمصلحةّّفيّّمعالجتهمّّتم 

 .لديهمّّتشخيصّالمتلازمةّتأكيدّّتمّّّحيثّّّبمراكشّ،ّالسادسّّمحمدّّّالجامعيالاستشفائيّّ

ّّمصحوبةّّوالحكة،الإريثروذرماّّّعلاماتّّالمرضىّّجميعّّلدىّّظهرتّّحيثّّّالسريري،ّّبالتقييمّّالتشخيصيّّالمسارّّبدأّ

ّّإلىّّدفعتّّالسريريةّّالأعراضّّهذهّّ.الجلديةّّوالقشورّّالتشققات،ّالشعر،ّتساقطّّوالأخمصين،ّّالراحتينّفيّالتقرنّمثلّّأخرىّبأعراض

ّّعنّّالمحيطيّّالدمّّّلطاخةّّكشفتّّكماّّ.ولمفاوياتّّبيضّّّكرياتفرطّّّوجودّّالكاملّّّالدمويّّالعد ّّّأظهرتّّدمويةّ،ّّتحاليلّّّإجراء

 عندّّّشُخ صتّّوالتيّّسيزاريّ،ّّخلاياّّوجودّ

 1000 يفوقّّمطلقّّعددّّأوّّالكليةّّاللمفاوياتّّّمن10ّّ% نسبةّّالطبيعيةّّغيرّّّاللمفاوياتّّّعددّّّتجَاوُزّ

 .للتشخيصّّرئيسيّّّمعيارّّوهوّّميكروليتر،/خلية

 باستخدامّّّ(immunophenotyping) خلويّّمناعيّّتحليلّّّإجراءّّّتمّّالتشخيص،ّّدقةّّولتعزيز

ّّأجُريتّّّكماّّ.الأخرىّالجلديةّّّاللمفاويةّّالاضطراباتّّباقيّّعنّّّوتمييزهاّّالورميةّّالخلاياّّعلىّّالتعرفّّّمنّّمك نتّّّنوعيةّّمؤشراتّ

ّّسيزاري،ّّلمتلازمةّّنموذجيةّّتغييراتّوجودّّّالحالاتّّّمعظمّّفيّّأظهرّّمرضي،ّّتشريحيّّلتحليلّّخضعتّّّجلديةّّّخزعاتّ

 البشرةّّنحوّّوتوجههاّّّالشاذةّّاللمفاوياتّّّارتشاحّّبينهاّّّمن

(epidermotropism).ّّوقد ّ ّ ّّساهمتّ ّ ّ ّّالدراسةّّ ّ ّ ّّالمناعيةّّ ّ ّ  النسيجيةّ

(immunohistochemistry)ّّالجزيئاتّبعضّّّعنّ التعبيرّفقدانّإبرازّخلالّّمنّالتشخيصّ،ّهذاّّتعزيزّفيّكبيرّبشكل

 .المرضّّلهذاّّمميزةّسمةّيعُد ّّماّوهوّالسطحية،

ّّوالتصويرّّالحيويةالأجهزةّّّلكافةّّّالسريريّّالفحصّّشملّّّالمرض،ّّانتشارّّّلمدىّّشاملّّتقييمّّّإجراءّّتمّّذلكّ،ّّجانبّّإلى

ّّالجهازيةّّالإصابةّّمدىّّتحديدّّّبغرضوذلكّّّالمرضىّ،ّّجميعّّّلدىTAP) (TDMّّّ والحوضّّوالبطنّّللصدرّّالمحوريّّّالطبقيّ

ّّباستخدامّّالموضعيّّالعلاجّّبينّّّتنوعتّّّالتيّّالعلاجيةّ،ّّالخياراتلتحديدّّّالمعطياتّّهذهّّإلىّّاستنُدّّّوقدّّ.بدقةّّالمرضّّّمرحلةّّوتقديرّ

 الالتهابّالجلدي،ّوالعلاجاتّالجهازيةّمثلّالجيمسيتابين،ّالفوتوفيروزّخارجّالجسمّلتخفيفّّّالقويةّّالكورتيكوستيرويدات

(photopheresisّّextracorporelle)ّّوالعلاجّالكيميائيّفيّالحالاتّالمتقدمة،. 

ّّالبيولوجيةّ،ّالدمّّأمراضبينّّّيجمعّّوالذيّّسيزاري،ّّمتلازمةّّّتدبيرّّفيّّالتخصصاتّّمتعددّّالنهجّّأهميةّّالدراسةّّهذهّّتبُرزّ

ّّتشخيصّّإلىّالوصولّفيّأساسيّبدورّتخصصّّّكلّّّيضطلعّّإذّ.المرضيّّالتشريحّوعلمّّالسريريةّ،ّالدمّوأمراضّالجلدّ،ّوأمراض

ّّوتحليلّّسيزاريّخلاياّّاكتشافّّفيّفقطّليسّّمركزياً،ّدوراًّّّالدمّأمراضّمختبرّّيلعبّ.حالةّلكلّمخصصةّعلاجيةّخطةّإعدادّّوفيّدقيق

السريريّّّّالتقييمّّفيّّّالجلديةّّالأمراضّّّتسهمّّأخرى،ّّجهةّّومنّّ.الجانبيةّّآثارهّّورصدّّالعلاجّّفعاليةّّمتابعةّّفيّأيضاًّّبلّّالمناعي،ّالنمط

 ومفصلةّّّدقيقةّّخزعيةّّتحاليلّّالمرضيّّالتشريحّّعلمّّيقدمّّبينماّّالموضعيةّ،ّّالعلاجاتّّوتطبيقّّالجلديةّّّللآفاتّ
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 .السريريّّالقرارّّتدعم

ًّّّعاملًاّّّالتشاركيةّّالمقاربةّّهذهّّتعُتبر ّّالسريريةّّّالمعطياتّّدمجتتيحّّّإذّّسيزاري،ّّمتلازمةّّبمرضىّّّالتكفلّّّتحسينّّّفيّّجوهريا

ّّوتخلصّّ.الحالةّّلتطورّّّفع الةّّمتابعةّّمنّّّويمُكنالعلاج،ّّّجودةّّمنّّويُحسنّّالتشخيصّ،ّّدقةّّمنّّيرفعّّماّّّتكاملي،ّّبشكلّّوالبيولوجية

أمراضّالدمّحيثّّّالتكاملي،ّّالنموذجّّهذاّّأهميةّّعلىّّالتأكيدّّّإلىّّالدراسة ّّالتخصصاتّ،ّمتعددةّّتعاونّشبكةّّضمنّمحورياًّّعنصراًّّّتعُدّ 

 المتلازمةّّبهذهّالمصابينّالمرضىّلدىّالحياةوجودةّّالإنذارّّتحسينّإلىّتهدفّ
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Place du laboratoire d’hématologie dans le diagnostic du syndrome de Sézary 

Informations générales : 

Nom et prénom :……………………………… N° Entrée :………………... 

Région :……………………… …….. 

Age :……………….. Sexe :……………… Métier :……………………….. 

 

Antécédents : 

Présence de cas familiaux :…………………………………….………….. 

Antécédents médicaux :…………………………………………. 

Antécédents chirurgicaux :………………………………….….. 

 

Renseignements cliniques, histologiques et biologiques : 

Manifestation clinique : □ Erythrodermie □ Prurit □ Alopécie □ 

Squames fissures 

 

 

 

 

 

 

Paraclinique : 

□ Alopécie □onichodystrophie □ keratodermie 

□ectropion □ facies léonin □kératose palmo plantaires 

□ fissure profonde 

□Alteration de l’etat général □ lymphadenopathie 

□ pâleur □ hpm □ spm 

□ Manifestation systémique :   

 

□ NFS  :  

GB :  □ Lymphocyte ( valeur absolue et pourcentage ) : 

HB :   VGM : CCMH : 

PLQ :  

□  FROTTIS + COLORATION MGG :  Pourcentage c sezary 

□Biochimie : CRP :  LDH : Taux de vit D : EPP : F.H : ASAT/ALAT : 

F.R : urée/ creat VS : 

□Bilan infectieux : ECBU 

□Sérologie virale :  

□ IMMUNOPHENOTYPAGE : □ rapport CD4/CD8 augmenté □ lymphocyte CD4+ CD7- □ 

lymphocyte CD4+CD26- 

□Biopsie cutané+ IHC : 

□ Bilan d’extension : TDM TAP : BOM : 

□Stadification TNMB : 
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Traitement et évolution : 

□ Abstention thérapeutique □Symptomatique : □anti histaminique 

□Émolliant : □hyperhydratation IV 

Autres ttt : 

Traitement curatif : □ Photophorèse extracorporelle □Chimiothérapie 

□Radiothérapie □ Méthotrexate □Autres : …………… 

Evolution :  
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 : قـسـم الــطـبـيـب  
 

 العَظِيم بِالله أقْسِم

 .مِهْنتَِي في  الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في  أطوَارهَا كآفةّ  في  الإنسان حياة  أصُونَ  وأن

والمرَضِ  الهَلاك مِن إنقاذها في وسْعِي ةباذل والأحَوال ِِ 

 .والقلَقَ الألَم و

 أكتمَ  و عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، لِلناَسِ  أحفَظَ  وأن

هُمْ   .سِرَّ

 للصالح والبعيد، للقريب الطبية رعايتي ةباذل الله، رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 .والعدو والصديق ،طالح وال

رَه العلم، طلب على أثابر وأن  .لأذَاه  لا الِإنْسَان لِنفَْعِ  وأسَخِّ

مَن أوَُقّر  وأن بيِّةَ المِهنةَِ  في  زَميل   لِكُلِّ  اتأخ وأكون يصغرني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، َِ  عَلى مُتعاَونيِنَ  الطِّ

 .التقوى و البرِّ 

 تجَاهَ  يشينها  مِمّا نقَِيَّة وَعَلانيتَي، سِرّي  في إيماني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولِهِ  الله

 شهيد  أقول ما  على والله

 



 

 

 
 

 

 143رقم  أطروحة                                                                         2025 سنة 

 دور مختبر أمراض الدم في تشخيص متلازمة سيزاري
 أطروحة

 .2025/04/25 علانية يوم ونوقشت قدمت

 طرف  من

 آيت الصديق سلمى  ةالسيد
 بمدينة مراكش  1998فبراير  14بتاريخ  المزدادو

 طبيبة مقيمة في اختصاص الأمراض الجلدية
 الطب  في  الدكتوراه شهادة  لنيل

 

 :الأساسية الكلمات

الخزعة  –أمراض الدم  –التشخيص  –الأورام اللمفاوية الجلدية  – متلازمة سيزاري"

 التشريح المرضي  –أمراض الدم السريرية  –الأمراض الجلدية  –علم المناعة  –

 اللجنة

 ة الرئيس
 

 م.شاكور 
 أمراض الدم البيولوجية  ذاستا

 دالسي

 ةالمشرف
 

 س.صياغ 
 أمراض الدم البيولوجية في ة أستاذ

  ةالسيد
 

 
 
 

 الحكام

 أ.هوكار  
أمراض الجلد في  ةأستاذ  

 ح.الرايس 
التشريح المرضي في  ةأستاذ  

 ع.الرايسي
  لسريريةأمراض الدم اة في أستاذ

 ةدالسي
 

 ةالسيد
 

  السيد
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