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LYMPHOME NON HODGKINIEN T
LYMPHOMES T DIGESTIFS 
EATL (Enteropathy Associated T-Cell Lymphoma)

GÉNÉRALITÉS
Dans la Description OMS 2022 

Peut être précédé par une maladie cœliaque
Une maladie coeliaque réfractaire type 2 (RCD2) est souvent un
précurseur de l’EATL avec des mutations commune aux 2 maladies
(STAT3, JAK 1)
Absence d’expression de SYK, TCR silencieux la plupart du temps
(expression absente)

Epidémiologie 
Incidence 1/1M
60-80% de risque chez patients avec RCD2 à 5 ans (rarissime si RCD1)
Age au diagnostic 6ème – 7ème décade
M = F

Histologie 
Infiltrat non monomorphe (cellules moyennes à grandes), Eosinophiles++, hystiocytes++
CD56-, CD30+ (à l’inverse du MEITL) CD3+ ; CD4- ; CD8- ; CD5- ; CD7+ ; TCR+/-
Phénotype cytotoxique + (TIA1+ Granzyme B+ et Perforine+)
HLA-DQ2 homozygotie

Présentation 
Contexte : maladie cœliaque (signes à rechercher)
Atteinte : toutes les parties du tube digestif (prédominance au niveau du jéjunum)

Souvent multifocal 25% 
Nodules, ulcères, plaques, moins souvent des masses
Infiltration du mésentère et ganglions mésentériques fréquente
Atteinte extra digestive rare

Clinique : douleurs abdominales, diarrhée, perte de poids, fièvre et sueurs (signes B = 30%)  
Plus bruyant (perforation digestive, hémorragie digestive, syndrome occlusif), atrophie splénique

Découverte classique sur perforation ou occlusion 
Prise en charge chirurgicale initiale diagnostique et thérapeutique chez la majorité des patients >70%

Biologique : anémie, hypoalbuminémie, LDH > N ; hyperéosinophilie parfois 
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TRAITEMENT
Basé quasi exclusivement sur des études rétrospectives et monocentriques de faible effectif 

Bénéfice de la chirurgie de résection incertain vis-à-vis du risque de perforation surtout si plusieurs
lésions. Risque de retard de traitement. Jusqu’à 50% des patients ne reçoivent pas de chimiothérapie
(âge, dénutrition, PS).
Protéine Pgp multi drug resistant (MDR) rendant la pathologie résistante aux chimiothérapies classiques
Taux de réponse pour traitement type CHOP like : 30-60% (RC 30 -50%)
Intérêt de l’intensification thérapeutique en termes de survie d’après étude anglaise (Sieniawski et al.)
avec augmentation de SG (60 vs 22%) et SSP (52 vs 22%) à 5 ans

Modification prometteuse du pronostic avec arrivée du BV 
Etude phase 2 EATL-001 en 1ère ligne (14 pts ; positivité CD30 variant de 10-100%)
4 BV-CHP21 + 2 cycles (Etoposide 200mg/m² + MTX HD 3g/m²) + BEAM et ACSH
ORR 79% (CR 64%) avant BEAM
SSP 63% SG 68% à 2 ans

Régime intensification à discuter selon âge 
BEAM probablement pas optimal
Gem-Bu-Mel à discuter chez patients <60 ans

Stade et facteurs pronostiques : mis en défaut (manque de pertinence) pour déterminer des sous groupes à
risque 

Les stades localisés (majorité ++) ont un mauvais pronostic
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1ÈRE LIGNE

MALADIE EN RECHUTE OU RÉFRACTAIRE = PAS DE DONNÉES!

LYMPHOMES T DIGESTIFS 
MEITL (Monomorphic Epitheliotropic Intestinal T-Cell Lymphoma)

GÉNÉRALITÉS
Dans la Description OMS 2022 

Expression du TCR (plus souvent gamma-delta
qu’alpha-beta)
Mutations récurrentes : SETD2, STAT5B (33-
65%), JAK1 (5-44%) JAK3 (33-67%), TP53,
GNAI2, cMyc
Cytotoxic T-cell phenotype, CD8+, CD56+,
CD30-. Parfois CD20+, CD103+. EBER-

Présentation Clinique 
Survient durant la 5ème ; 6ème décennie
Intestin grêle surtout, stade localisé plus fréquent
Prédominance masculine ?
Perforation ou obstruction fréquente (perte de
poids, anorexie, douleurs)
Prise en charge chirurgicale initiale >90%
patients
Biologie : hypoalbuminémie 80%, élévation LDH
50%

Pronostic 
Survie médiane <1 an (6.5 – 14 m)
Stade > II, PS >2, age, absence d’intensification associé à un moins bon pronostic
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TRAITEMENT 
Pas de standard. Etudes rétrospectives avec chimiothérapies conventionnelles ou case reports (L-Aspa,
Pralatrexate…).
Objectif intensification et ACSH en situation de réponse
CHOP apporte des réponses insuffisantes
Schéma type Protocole de Newcastle (idem EATL) recommandé
Si pas d’intensification ou allogreffe possible, discuter prise en charge palliative d’emblée
En rechute ou réfractaire essayer HDACi si fit
Futur : place des inhibiteurs de JAK ? 
Essais thérapeutiques++

RÉFÉRENCES 
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LNH T Type TFH/LAI, ALCL et NOS

INTRODUCTION : DES ENTITÉS MULTIPLES 

10-15% de LNH (30% en Asie)

GÉNÉRALITÉS

PTCL - NOS 
SAM fréquent au diagnostic
Sous-types moléculaires avec pronostic péjoratif
selon l’expression génique

PTCL-TBX21 5-year OS (38%) 
PTCL-GATA3 5-year OS (19%)

PRÉSENTATION CLINIQUE ET SIGNATURE GÉNIQUE

Lymphome Ganglionnaire Type TFH 
Lymphome T angioimmunoblastique (LAI) 

Patientes âgés
Hépato-splénomégalie, atteinte cutanée et
médullaire
Symptômes B importants malgré la faible
masse tumorale, arthralgies, oedèmes
75% EBV+
OS à 5 ans 33%

Lymphome T helper folliculaire
Lymphome T helper avec phénotype folliculaire,
NOS
Mutations récurrentes 

TET2 (50%–90%) 
DNMT3A (20–55%) 
IDH2 (20%–55%), RHOAGly17Val (70%),
MLL2, KMT2A, KDM6A,CREBBP et EP300

Lymphome Anaplasique à Grandes Cellules ALK + 
Age moyen au diagnostic : 30-40 ans
Plus fréquent chez les hommes
75% symptômes B et stade III-IV
Atteinte extra ganglionnaire fréquente 

Lymphome Anaplasique à Grandes Cellules ALK - 
Systémique

Age moyenne au diagnostique 40-55 ans
H=F
Atteinte extra ganglionnaire moins fréquente
Sous-types cytogénétiques avec signification pronostique

10% TP53 (5-year OS 0–17%)
30% DUSP22/IRF4 (pronostic favorable, 5-year OS 40–90%)

Cutané
Associé à un implant mammaire (traitement par chirurgie)

Classification OMS 2022
Nouvelle entité : primary nodal EBV+
Lymphoma (avant inclus dans le PTCL-NOS)
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Gallami et at. Blood 2004

PRONOSTIC

SG entre 5-70% à 10 ans selon les entités.

ALCL : anaplastic large cell lymphoma
PTCL-NOS : peripheral T-cell lymphoma–not otherwise specified
AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma

Scores Pronostiques 

Went et at. JCO 2006
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ALGORITHME THERAPEUTIQUE LNH T TFH/NOS : 1ÈRE LIGNE

LNH T NOS 1ère Ligne : Place de l’Intensification Thérapeutique et Autogreffe 
Quel régime intensif ?

BEAM (D’Amore.F et al. J Clin Onc 2012)

Avantage pour les lymphomes T ALK - : SSP 70% à 5 ans

GEMBUMEL (Nieto, Biol Blood Marrow Transplant 2012)

EFS 2 ans : 76% vs 40%                                   OS 2 ans : 75% vs 68%

Dans quelle situation ? Intérêt de la réponse pré intensification.
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Autogreffe : SSP 73% en RC vs 46% en RP à 3 ans, SG 88% en RC vs 51% en RP à 3 ans
Zhen-Yang Gu CMJ 2021
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ALGORITHME THÉRAPEUTIQUE LNH T TFH/NOS EN RECHUTE OU RÉFRACTAIRE : 2ÈME LIGNE

PS : si pas de consolidation possible, envisager les soins palliatifs associés.

ALGORITHME THÉRAPEUTIQUE LNH T NOS/LAIT : ≥ 3ÈME LIGNE (RCP RÉGIONALE!)

Selon Lignes Précédentes et le Sous-Type Histologique 
Essai thérapeutique recommandé si possible1.
Si pas d’essai clinique possible 2.

HDACi pour les TFH/LAI (Coiffier et al JCO. 2012/O’Connor et al. JCO 2015)
AITL ORR 46%, CR18% à peu près identique avec les 2 molécules

Azacitidine pour les TFH/LAI (Clinical Lymphoma Myeloma and Leukemia, 2022)
Pralatrexate (Autorisation d’Accès Compassionel) (O’Connor et al. J Clin Oncol. 2011)

Tous les sous-types : ORR29% CR11% (LAGC ORR 35% et NOS 32%)
Place des combinaisons (Azacitidine, Revlimid, Romidepsine, Pi3Kinase) ?

Allogreffe à envisager ou soins palliatifs selon situation3.
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ALGORITHME THÉRAPEUTIQUE LNH T ANAPLASIQUE À GRANDES CELLULES : 1ÈRE LIGNE 

PS : les rares cas de lymphomes type NOS/TFL/LAGC de stade localisé semblent bénéficier d’une
radiothérapie de consolidation, même après 3-4 cycles de chimiothérapie (vs 6).

LNH T Anaplasique ALK- : 1ère Ligne 

Traitement LNH T Anaplasique 2ème Ligne 
Si ALK+ 

Si rechute >1 an : BV monothérapie (+/- chimiothérapie type ICE, GVD, Bendamustine; DHAC) et
intensification autogreffe à envisager selon le délai de rechute (autogreffe nécessaire si rechute très
tardive?)
Si réfractaire ou rechute <1 an : essai thérapeutique recommandé ou inhibiteur d’ALK (BRIGATINIB)
ou Pralatrexate (ATU) ou chimiothérapie + intensification et autogreffe

Si ALK- 
Si rechute >1 an : BV-chimiothérapie et autogreffe ou allogreffe à envisager selon le délai de rechute
et situation
Si rechute <1 an : essai thérapeutique recommandé ou chimiothérapie ou Pralatrexate (ATU/e-
Saturn) et allogreffe si possible

Traitement LNH T Anaplasique > 2ème Ligne = RCP
Essai thérapeutique recommandé dans tous les cas
Si ALK+ : discussion BV+/-chimiothérapie ou inhibiteurs d’ALK (BRIGATINIB) et discussion consolidation
(allogreffe)
Si ALK- : discussion chimiothérapie +/-BV ou Pralatrexate et allogreffe de consolidation
Si pas d’allogreffe possible ou rechutes multiples, envisager les soins palliatifs

NB : Il n’y a pas de bénéfice de survie à réaliser des examens d’imagerie de routine pour la surveillance une
fois la RC obtenue (surveillance clinique et biologique
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LNH T Type NK/T ET PANNICULITE

EPIDÉMIOLOGIE ET PHYSIOPATHOLOGIE 
Europe : 0,4% des LNH (30 à 50 cas par an en France)
Prédominance chez les patients asiatiques et sud américains

LNH NK/T

EBV sur EBER 100%
Différents voies de signalisation : lignes thérapeutiques 
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Virémie EBV Plasmatique : 
Évaluer la réponse au traitement
Pronostique 

PRÉSENTATION CLINIQUE : LOCALISÉE/DISSÉMINÉE
 Atteinte fréquente des fosses nasales et des voies aéro-
digestives supérieures 80% (forme nasale)
Atteintes extra-ORL chez 20% des patients sans atteinte
ORL (forme extra-nasale) avec atteinte cutanée, testiculaire,
gastro-intestinale, médullaire (leucémie NK) de pronostic
plus péjoratif. Signes B++.

PRONOSTIC
 Selon EBV : si positif sur plasma post traitement avec L-Asparaginase = augmentation du risque de rechute 
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Index Pronostiques PINK et PINK-E
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Index Pronostique CNS - PINK
0/1 facteur (75% pts) : 4% risque de rechute SNC dans les 2 ans
2 : 22.8% risque de rechute

Selon Traitements

Hiera Kim, Blood 2020
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Traitement des Stades Localisés
Si régime MGAD 

PINK et PINK-E favorable: MGAD-RT-MGAD
PINK et PINK-E intermédiaire/élevé : MGAD-RT-MGAD x 3 cycles

Si régime P-GemOx 
PINK et PINK-E favorable: 4 cycles puis RT
PINK et PINK-E intermédiaire/élevé : 6 cycles si possible puis RT

Définition de la Rémission Complète RC 
Atteinte fréquente des fosses nasales et des voies aéro-TEP avec score de Deauville <4 et ADN EBV
sanguin indétectable sur plasma

Place de l’Intensification et Autogreffe de CSH en 1ère Ligne
Place controversée et bénéfice incertain dans les formes nasales mais études variées et rétrospectives en
1ère ligne dans les formes avancées
Recommandé chez 

Patients de stade avancé Haut Risque
Formes non nasales (peu importe le stade)
Chez patients fit en RC <65-70 ans pouvant supporter un traitement à base de Busulfan
Patients en RC TEP mais ADN-EBV+ sur plasma ?

Conditionnement plutôt à base de busulfan et/ou radiothérapie (BEAM sous-optimal) : GemBuMel si
possible ; TBM

TRAITEMENT : 1ÈRE LIGNE

Place de l’Allogreffe de CSH
Indication : patients réfractaires <70-75 ans, fit et en Réponse Partielle en fin de traitement peu importe
le stade (après rattrapage) 
Leucémies NK dès la première ligne

Yhim HY et al. Biol Blood Marrow Transplant 2015 ; Jeong SH et al. Biol Blood Marrow Transplant 2018
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TRAITEMENT : 2ÈME LIGNE ET PLUS

Pronostic Mauvais : mPFS <6 mois ; mOS <<1 an

Induction
Si patient fit (sinon soins palliatifs)
Option recommandée : essai thérapeutique
Option recommandée hors essai : Pembrolizumab/Nivolumab +/- chimiothérapie (GemOx/ICE)

ACSE : Courone et al. Annals of Oncology 2017 (pembrolizumab monothérapie)

Consolidation
Allogreffe vs autogreffe : selon âge, contexte et éligibilité
Données incertaines
Si rechute >1an et non autogreffé : autogreffe en RC (GemBuMel ; TBM)
Si réfractaire, rechute post autogreffe ou rechute <1 an : allogreffe
Allogreffe RIC à base de Busulfan avec TBI ?

3ème Ligne 
Si patient fit sinon soins palliatifs
Essais thérapeutiques
Hors essai : soins palliatifs et HDACi ?
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EPIDÉMIOLOGIE
Environ 1/10 000 000 par an en Europe
Légère prépondérance féminine 
Age médian 40 ans
Asie

LYMPHOME T SOUS CUTANÉ TYPE PANNICULITE (LTSTP)

PRONOSTIC
Expression d’un TCR αβ = bon pronostic 
≠ TCR γδ du lymphome T cutané primitif 
Plus grave si syndrome hépato pulmonaire ?

Les mutations germinales perte de fonction d’HAVCR2 (25%) codant la protéine immunorégulatrice
TIM-3 entraînent une activation immunitaire incontrôlée aboutissant à une cytotoxicité de lymphocytes T CD8.
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PRÉSENTATION CLINIQUE
Plaques ou nodules sous-cutanés érythémateux, solitaires ou multiples (prolifération de lymphocytes T et
de macrophages dans le lobule adipeux sous-cutané), en amas sur les membres ++
Manifestations systémiques possibles (fièvre, frissons, malaises, perte de poids, hépatosplénomégalie,
ulcères des muqueuses et épanchements séreux)
SAM dans 30 à 40% des cas (mauvais pronostic)
Auto immunité 2/3 des cas

TRAITEMENT 1ÈRE LIGNE
Immunosuppresseurs plutôt que polychimiothérapie

Méthotrexate ou ciclosporine (4mg/kg/j) en 1ère intention
RC 81,2% vs 28,5% 
Durée médiane RC 29,7 mois (0–22 ans)
Environ 30% de rechute

TRAITEMENTS ULTÉRIEURS
Inhibiteurs de JAK1/2 (ruxolitinib) chez les patients porteurs de mutations du gène HAVCR2 
Place de l’allogreffe ? (a priori pas de place pour autogreffe)

RÉFÉRENCES 
Dobos G, Pohrt A, Ram-Wolff C, et al. Epidemiology of Cutaneous T-Cell Lymphomas: A Systematic Review 39 D.
Michonneau, M. Bagot, M. Beylot-Barry et al. and Meta-Analysis of 16,953 Patients. Cancers 2020:12

1.

Willemze R, Jansen PM, Cerroni L, et al. Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma: definition,classification, and
prognostic factors: an EORTC Cutaneous Lymphoma Group Study of 83 cases. Blood 2008;111:838—45

2.

Gayden T, Sepulveda FE, Khuong-Quang D-A, et al. Germline HAVCR2 mutations altering TIM-3 characterize
subcutaneous panniculitis-like T cell lymphomas with hemophagocytic lymphohistiocytic syndrome. Nat Genet
2018;50:1650—7

3.

Sonigo G, Battistella M, Beylot-Barry M, et al. HAVCR2 mutations are associated with severe hemophagocytic
syndrome in subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma. Blood 2020,
http://dx.doi.org/10.1182/blood.2019003811

4.

Michonneau D, Petrella T, Ortonne N, et al. Subcutaneous Panniculitis-like T-cell Lymphoma: Immunosuppressive
Drugs Induce Better Response than Polychemotherapy. Acta Derm Venereol 2017;97:358—64

5.

Polprasert C, Takeuchi Y, Kakiuchi N, et al. Frequent germline mutations of HAVCR2 in sporadic subcutaneous
panniculitis-like T-cell lymphoma. Blood Adv 2019;3:588—95 

6.

Lévy R, Fusaro M, Guerin F, et al. Efficacy of ruxolitinib in subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma and
hemophagocytic lymphohistiocytosis. Blood Adv 2020;4:1383—7

7.

Alsomali, Dunya Yunusa; Bakshi, Nasira; Kharfan-Dabaja, Mohamedb; El Fakih, Riada,*; Aljurf, Mahmouda.
Diagnosis and Treatment of Subcutaneous Panniculitis-like T-cell Lymphoma: A Systematic Literature Review.
Hematology/Oncology and Stem Cell Therapy 16(2):p 110-116, Apr–Jun 2023. | DOI:
10.1016/j.hemonc.2021.04.001

8.

22

HEMATO PACA 2024



LNH T HÉPATOSPLÉNIQUES (HSTCL)

Présentation Clinique
Cytopénies
Symptômes B
Hepatosplenomegalie
SAM

GÉNÉRALITÉS

Morphologie et Immunophénotype
Morphologie

Sinusoidal pattern
Cellules atypiques, de petite taille pouvant ressembler à des blastes
Erythrophagocytose possible

Phenotype
 80% 𝜸𝜹 T-cell ; 20% 𝜶𝜷 T-cells
 CD3+, CD2+, CD5-, CD7+/-,CD4-/CD8-, CD56+, CD57, TIA+, Perforin-

Anomalies Génomiques
Anomalies chromosomiques

Isochromosome 7q [i(7q)]
Trisomie 8

 Mutations géniques
JAK/STAT pathway : STAT3 et STAT5
Chromatin modifying genes : SETD2, INO80, TET3, et SMARCA2

Epidémiologie
20-57% des HSTCL surviennent dans le contexte d'une immunosuppression chronique ou d'une dérégulation
immunitaire.

Maladie de Crohn, PR… sous traitement avec des inhibiteurs de TNF, mercaptopurine, azathioprine
Transplantation d'organes

      Pro et al, Blood, 2020
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Diagnostic Différentiel

CAEBV : chronic active EBV disease
CMG : chromatin-modifying gene
MEITL : monomorphic epitheliotropic intestinal T-cell lymphoma
Pro et al, Blood, 2020
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Principes du Traitement
Induction
Transplantation en 1ère réponse (allogreffe si possible)

Étude Rétrospective / 12 Centres Américains
Âge médian 38 (2-64 ans)
Gamma-delta 89%
Splénomégalie 90%
Splénectomie 48% (!)
Suivi médical 6 ans avec 51% de pts en vie
CHOP/CHOEP 38%, Hyper-CVAD 21%, ICE 13%, Autres 28%
Avant greffe : CR 60%, RP 37%, stable 2%, inconnu 1%
Nombre de lignes précédentes 1 (1-4)
Auto : BEAM 70%
Allo : TBI-EDX 33%, Flu/Mel 28%, FluBu 14% 
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RÉSULTATS
Cohorte Entière : mOS 78,5m, mPFS 54m

Splénectomie – aucun effet sur la SG     RC vs < RC avant greffe 
Meilleure SG dans l’ensemble de la
cohorte (p=0.032)
Autogreffe : 65m vs 7m (p<0.001) 
Allogreffe : NR vs 47m (p=0.17)

Moustafa MA, et al. Transplantation and Cellular Therapy. May 2024
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Emke et al. EMBT ASH 2024
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TRAITEMENT

Induction 
HyperCVAD/MTX-AraC 
ICE

Splénectomie à envisager si thrombopénie empêchant
le début ou poursuite de la chimiothérapie.
Recherche de donneur en début de traitement.

PROPOSITION EN 1ÈRE LIGNE
Consolidation 

Intensification et autogreffe si RC mais pas de
donneur (GemBuMel si <60 ans et fit sinon
BEAM)
Allogreffe si RP ou RC avec donneur disponible
(avec la possibilité de DLI)

PROPOSITION POUR LES PATIENTS R/R
Essai clinique si possible à prioriser

Allogreffe des sujets jeunes en maladie stable voire progressive à considérer! (patients jeunes, faible
volume, bon état général, LDH basses).

Rechute Précoce (< 1an) ou Réfractaire 
GCD (Gemcitabine - Carboplatine - Dexamethasone) 
GEM-P (Gemcitabine - Cisplatine - Methylprednisolone)
ESHAP (Etoposide, HD-Ara-C, Cisplatin et Methylprednisolone)
BeGeV (Bendamustine - Gemcitabine - Vinorelbine)
Alemtuzumab+/- Cladribine (mais pas d’accès Alemtuzumab pour cette histologie)
Pralatrexate +/- Romidepsine (mais pas d’accès Pralatrexate pour cette histologie)

Rechute Tardive
Possibilité de refaire le même traitement d’induction
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LNH T Type ATLL

Hémopathie T agressive
Précédée par une période d'infection asymptomatique chronique à HTLV1 
Le plus souvent l'infection à HTLV1 est acquise dans l'enfance
Prévalence la plus importante au Japon/Continent africain/Caraïbes/Amérique du Sud
Médiane d'âge au diagnostic au Japon de 60 à 70 ans, aux USA, Europe, Amérique centrale du Sud de
40 à 55 ans
Le risque de développer 1 ATLL est de 1% à 5% parmi les porteurs du virus. Ce risque augmente à plus
de 20% chez les patients ayant plus de 4% de cellules mononucléées infectées.
Il existe plusieurs sous-type d'ATLL

GÉNÉRALITÉS

Examen Clinique
Antécédents personnels et origine
Antécédents familiaux notamment d'infection à HTLV
Existence d'une fratrie/enfants

Diagnostique et Classification de l’ATLL

DIAGNOSTIC ET FACTEURS PRONOSTIQUES    

Bilan Biologique
Hémogramme
TP, TCA, fibrinogène, CRP
Bilan hépatique
Ionogramme sanguin
Calcémie, phosphorémie, LDH, uricémie
Sérologie HTLV1/2
Sérologie HIV, VHB, VHC, syphilis
Sérologie strongiloides recommandée

Bilan Diagnostique
TEP scanner injecté
Biopsies d'une localisation avec immunohistochimie
CD3, CD4, CD5, CD7, CD8, CD25, CD30
PCR quantitative HTLV 1/2
Immunophénotypage lymphocytes circulants
Dans certaines circonstances  

Récepteur IL-2 soluble, FOGD
Evaluation SNC (PL et IRMc)

Bilan Pré Thérapeutique
Échocardiographie
Prévision consultation allogreffe (potentiellement urgente)
Typage HLA du patient et des donneur potentiels
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Score Pronostique

FORME LYMPHOME
TRAITEMENT 1ÈRE LIGNE

Essai clinique (rare)
Polychimiothérapie 

BV-CHEP pour les CD30+ recommandé
CHOEP
DA-EPOCH
Hyper-CVAD

TRAITEMENT 2ÈME LIGNE
Mogamulizumab (Pour CCR4+/Utilisable en accès compassionnel/À arrêter 50j avant allogreffe pour
risque de GVH)
DHAOx, MIVE, ICE

FORME CHRONIQUE
FACTEURS PRONOSTIQUES

LDH élevées/Uricémie élevée/Albumine basse/IL
2s élevée
Si présence d'au moins un de ses facteurs maladie
considérée agressive ou mauvais pronostic

TRAITEMENT 1ÈRE LIGNE
ZDV/IFN-a
Pas de allogreffe si réponse et faible risque

CHOP (par défaut, si options précédentes non réalisables)
Prophylaxie CNS pour tous les patients : PL, ou MTX HD
Allogreffe pour tous les patients capables de recevoir le
traitement (si possible <100 jours)
Pour les patients éligible à allo : zidovudine+IFNa
maintenance
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FORME AIGUE

FORME SMOLDERING

CRITÈRES DE RÉPONSE
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