Syndromes myéloprolifératifs

Ensemble des hémopathies malignes avec une patiifi@rmonoclonale des cellules d’'une
des lignées myeéloides.

Il y a une atteinte de la cellule souche (CFU-GEMM)
Selon la lignée atteinte, on distingue :

= LMC, OMS : granuleuse.
= Vaquez : Erythroblastique.
= Thrombocytémie : Mégacaryocytaire.

Au cours du temps, il peut y avoir des évolutions :

» Passage d'une pathologie a l'autre (Vaquez & OMS).
» Perte des capacités de maturations de la cellaléguative (LMC vers LAM).

1° Polyglobulie de Vaquez :
1.1. Définition :
C’est 'augmentation du volume globulaire (H : >186/Kg et F : > 32 mL/Kqg).

C’est une proliféeration monoclonale de la lignégl&oblastique due a une mutation de
CFU-GEMM qui donne BFU-E puis CFU-E, ils sont anatm car ils sont hypersensibles a
'EPO (érythropoiétine). Il n’y a plus de réponsees signaux donc il y a prolifération.

1.2. Etude clinique :

* Age du sujet :> 60 ans.
» Signes cliniques :
= Rougeurs faciales.
= Augmentation de la viscosité.
= Augmentation du rythme cardiaque et de la preszitarielle.
= Mauvaise oxygénation des tissus dont I'encéphale.
»= Risques thrombotiques et hémorragiques.
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1.3. Tableau clinique :

Ht + Ngr + Hb
Augmenter
Ngb et Nplaguette
augmenter modéréement

Mise en culture des progéniteurs

Ervthrocytose ou Polvglobulie??

l

Volémie

Marquage au 51Cr

(Vo)

Marquage au 1251
(VP)

l Ht=Var/Vt l

SiVg = 20%

l

Si normale

|

l

Dosage de 'EPO

Pas angmenter

|

Polyglobulie de Vaquez

Polyelobulie

Exclusion de I'hémoconcentration

1.4. Evolution de la maladie :

Augmenter

|

Polvelobulie normale

La maladie a une évolution lente. Il y a un risqaenorragique et cardiovasculaire.

La Polyglobulie de Vaquez évolue en une OMS (Osté&dosclérose) : apparition d’'une

fibrose.

2° La Leucémie Myéloide Chronique (LMC) :

2.1. Origine :

C’est la transformation d’'une cellule souche my#dCFU-GEMM qui se traduit par la
prolifération monoclonale de la lignée granulelsemarqueur visible de la pathologie est le
chromosome Philadelphie.
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2.2. Etude clinique :
* Age:
Adulte relativement jeune (30-40 ans).
* Facteur favorisant :
Exposition a des rayonnements, a des agents masgen
» Signes cliniques :

Splénomégalie (hyper-destruction).
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2.3. Tableau biologique :

Caryvotvpe

Chromosome Phi

Hémogramme
Myélogramme
Neh
Hyperleucocytose (400G/L) Trés riche
avec Neutrophilie + My élémie forte |o— LMC —_—
(et basophilie et éosinophilie) Lignée granuleuse trés augmentée
sans blocage de maturation
Negr et N plaguette

Nomale ou légérement diminuer

Dosage

Acide urigue augmenter
Histamine augmenter
Vitamine B12 augmenter

PAL diminuer

2.3. Evolution-Traitement :

On effectue une chimiothérapie ce qui diminuedadie granuleuse. On revient & un taux a
peu prés normal de globules blancs. Il y a unesgion. Six mois apres l'arrét du traitement,
la prolifération reprend puis, la LMC se transforemeLAM car il y a un blocage de
maturation des précurseurs (Accutisation 5 anssdpréiagnostic). Le patient survie en
moyenne 1 an.

On peut faire aussi un traitement a I'anti-tyrosimease ou une allogreffe de moelle osseuse.

3° L’'Ostéomyélosclérose (OMS) :

Elle touche les sujet > 60 ans. C’est une maladimifive ou c’est I'évolution de la LMC.

3.1. Physiopathologie :

C’est une atteinte génétique de la cellule soucydaide (CFU-GEMM) qui va se traduire
par une prolifération monoclonale de la lignée gtamse. On assiste a une sclérose
meédullaire due a une augmentation de la synthéséldes de réticulines par les fibroblastes
(mécanisme réactionnel). Il y a donc une impoggéhile production de cellules myéloides
donc il y a une métaplasie myéloide vers la rate fetie.
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3.2. Signes cliniques :

= Splénomeégalie.
= Hépatomégalie.
= Deégradation de I'état générale.

3.3. Tableau biologique :

Hémogramme

Mrélogramme

Hyperleucocytose modérée avec myélémie
et pyramide de maturation conservée. -— OMS I

Il estimpossible de I'éffectuer car trés peu de
Neutrophilie

suc medullaire et ossification.

Anémie légére,normochrome, l
normocytaire, arégénérative

Biopsie
Plaguettes normales Etat de la fibrose par imprégnation argentique (fibres
noires)

Stade I: moelle riche et fibre de réticulines qui
s'organisent

Stade II: raréfaction des cellules sanguines avec la
lignée mégacarvocytaire car augmentation des
réticulines et ossification par activation des Ostéocytes.

Stade I1I: quelques mégacaryvocytes dyvstrophiques et
envahissement par les fibres.

3.4. Evolution-Traitement :
La maladie a une évolution chronique, longue (emvitO ans).

On traite par chimiothérapie mais il y a des aatislspléniques et des infarctus spléniques. I
peut y avoir des transformations en LAM.

4° Thrombocytémie essentielle :
C’est une maladie rare qui touche les individudtad30-40 ans).

C’est une prolifération exclusive de la lignée thibmcytaire.

4.1. Signes cliniques :

= Thromboses.
= Hémorragies (anomalies qualitatives des plaquettes)
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4.2. Tableau biologique :

Hémogramme
Hyperthrombocytose (2000 G/L) by premin e
i Thrombocytémie
Macroplaquettes -— . _ & | Moelle riche avec une richesse
essentielle .
en Mégacarvocytes.
Hyperleucocytose modérée sans
myélémie l
Hématies normale sauf si hémoragie. Examens complémentaires
Temps de Saingement (TS)
allonge

4.3. Evolution-Traitement :
La Thrombocytémie essentielle a une évolutionleete (vie normale).

Si le patient a un accident thrombotique, on tratec soit un antiagrégant, soit avec un
anticoagulant.
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