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INSTITUT PAOLI-CALMETTES

- IPC: bâtiment d’hospitalisation

- IPC2: bâtiment des consultations

- IPC3: bâtiment HDJ, bloc, réanimation

- IPC4: bâtiment d’hématologie



DEPARTEMENT HEMATOLOGIE IPC

- Unité d’allogreffe (20 lits): Pr Blaise

- Unité lymphoïde (20 lits): Dr Bouabdallah

- Unité myéloïde (20 lits): Pr Vey

- Unité des essais thérapeutiques (9 lits): Pr Vey



THROMBOCYTOSE

- Découverte fortuite (plaquettes >450 000)

- Accident thrombotique artériel ou veineux

- Taux de plaquettes?



THROMBOCYTOSE

- Thrombocytose récente?

- Thrombocytose isolée? GB, GR

- Contexte infectieux?



THROMBOCYTOSE

- Thrombocytose persistante/réactionnelle

- Thrombopénie réactionnelle: carence martiale, 

syndrome inflammatoire

- Thrombocytose persistante: SMP (TE++, PV, LMC,…)



THROMBOCYTOSE

- Antiagrégant plaquettaire

- Pas de corrélation entre taux de plaquettes et risque de 

thrombose 

- Traitement cytoréducteur si nécessaire



POLYGLOBULIE

- Découverte fortuite (Hte>52% H, 48% F, Hb>18,5 H, 16 F)

- Accident thrombotique artériel ou veineux

- Taux d’hématocrite? Hte>60%



POLYGLOBULIE

- Polyglobulie récente?

- Polyglobulie isolée? GB, GR

- Prurit à l’eau, splénomégalie

- Tabagisme?



- Polyglobulie primitive/secondaire

- Polyglobulie secondaire: tabagisme, BPCO, tumeurs,…

- Polyglobulie primitive: maladie de Vaquez

POLYGLOBULIE



- Antiagrégant plaquettaire

- Saignée si polyglobulie primitive  

- Traitement cytoréducteur si nécessaire

POLYGLOBULIE



• Reconnaitre un SMP

• Diagnostiquer un SMP

• Qui traiter

OBJECTIFS



Patiente âgée de 50 ans, asymptomatique,
Hyperplaquettose aux alentours de 700 G/l persistant 
depuis quelques mois

Pas de FR cardiovasculaires
Absence d’ATCD thrombotique

GB 5.1 G/l (58% PNN) absence de myélémie
Hb 13.3 g/dl Ht 44%
Plaq 805 G/l

Pas de syndrome inflammatoire
Bilan martial normal

CAS CLINIQUE



1) Quel  est votre diagnostic?

2) Comment confirmez vous le diagnostic?

3) Faut il traiter cette patiente ?

CAS CLINIQUE



NEOPLASIES MYELOIDES
(OMS 2008)

- Leucémie aiguë myéloïde

- Syndrome myélodysplasique (MDS)

- Néoplasies myéloprolifératives (MPN)

- MDS/MPN

- Hémopathie myéloïde et/ou lymphoïde avec 
éosinophilie (PDGFR ou FGFR1)



NEOPLASIES 
MYELOPROLIFERATIVES

(OMS 2008)

- Leucémie myéloïde chronique (LMC)

- Polyglobulie primitive

- Thrombocytémie essentielle

- Myélofibrose primitive

- Mastocytose systémique, LCE, LCN, MPN 
inclassables



1872: DESCRIPTION VAQUEZ



1951: ENTITE SMP



HISTOIRE NATURELLE

PV
ET

PMF débutante

Transformation
en leucémie

Progression des 
symptômes

constitutionnels
Progression des

cytopéniesProgression de
l’organomagalie

Court terme: 
évenements vasculaires

Durée d’évolution:
Classiquement des années

(>10) à ¥

Durée d’évolution:  variable, 
3-5 ans en général

PMF avancée
MF Post ET/PV



- Découverte fortuite

- Symptômes: hyperviscosité, céphalées, prurit,…

- Complications: thromboses

CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE



• Fatigue
• Prurit à l’eau
• Céphalées
• Hyperviscosité (acouphènes, vertiges,…) PV
• Erythrose faciale PV
• Thromboses artérielles et/ou veineuses
• Fausses couches
• Splénomégalie

23 23© L'Entreprise Médicale 2012

SYMPTOMATOLOGIE DES PATIENTS PV TE
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• Symptômes
– Fièvre
– Sueurs noctures
– Perte de poids
– Douleurs osseuses
– Symptômes abdominaux
– Prurit

• Splénomégalie
• Anémie

Symptômes

constitutionnels

SYMPTOMATOLOGIE PATIENTS MF



Incidence	pour	
100	000/an Age Ratio	

Hommes/Femmes
Patients	de	moins	
de	40	ans	(%)

TE 2.5 60 1:1.6 20

PV 2.3 60 1.2:1 7

Myélofibrose 
primitive 1.3 60 1.2:1 5

EPIDEMIOLOGIE



Patiente âgée de 50 ans, asymptomatique,
Hyperplaquettose aux alentours de 700 G/l persistant 
depuis quelques mois

Pas de FR cardiovasculaires
Absence d’ATCD thrombotique

GB 5.1 G/l (58% PNN) absence de myélémie
Hb 13.3 g/dl Ht 44%
Plaq 805 G/l

Pas de syndrome inflammatoire
Bilan martial normal

CAS CLINIQUE



1) Quel  est votre diagnostic?

CAS CLINIQUE



- Polyglobulie primitive: élévation des globules rouges +/-
plaquettes et globules blancs

- Thrombocytémie essentielle: élévation des plaquettes +/-
globules blancs

- Myélofibrose primitive: splénomégalie, anémie +/-
élévation des plaquettes  et globules blancs

TABLEAU HEMATOLOGIQUE



2) Comment  confirmez vous le diagnostic?

CAS CLINIQUE



LMC : CHROMOSOME PHILADELPHIE 



2005: MUTATION JAK2

James et coll, Nature 2005



JAK2 V617F JAK2 exon 12

PV 95% 3%

TE 60% 0%

MF 60% 0%

DEMARCHE DIAGNOSTIQUE



CALR MPL

PV 0% 0%

TE 20% 3%

MF 25% 5%

DEMARCHE DIAGNOSTIQUE



CRITERES OMS 2016

Critères de Thrombocytémie Essentielle

1. Plaquettes ≥ 450 X 109/L

2. Prolifération mégacaryocytaire, avec, 
morphologiquement des mégacaryocytes grands et 
matures

3. Pas de critère OMS pour une LMC, une PV, une MFP, 
une MDS ou une autre néoplasie myéloïde

4. Présence de la mutation JAK2V617F ou autre 
marqueur de clonalité; ou pas de cause de 
thrombocytose réactionnelle



OBJECTIFS THERAPEUTIQUES

- Réduction des complications thrombo-hémorragiques 
(réduction du chiffre plaquettaire, hématocrite,…)

- Absence de répercussion sur le risque de transformation 
en myélofibrose ou en leucémie

- Amélioration ou absence de répercussion sur la qualité 
de vie



Catégorie à Risque Age > 60 ans ATCD thrombose

Faible - -

Elevé + +

RISQUE THROMBOTIQUE



PRISE EN CHARGE

q Thrombose
q Artérielle
q Veineuse

qHémorragies

Myélofibrose

Myélodysplasie

Leucémie	aiguë

Court – Moyen terme Long terme



SAIGNEE
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MOLECULES DISPONIBLES PV TE

• 1ère ligne: HYDROXYUREE (AMM)

• 2ième ligne: ANAGRELIDE (AMM), RUXOLITINIB 
(AMM)

• Cas particuliers: INTERFERON PEGYLE (pas 
d’AMM)



Patiente âgée de 50 ans, asymptomatique,
Hyperplaquettose aux alentours de 700 G/l persistant 
depuis quelques mois

Pas de FR cardiovasculaires
Absence d’ATCD thrombotique

GB 5.1 G/l (58% PNN) absence de myélémie
Hb 13.3 g/dl Ht 44%
Plaq 805 G/l

Pas de syndrome inflammatoire
Bilan martial normal

CAS CLINIQUE



3) Faut il traiter cette patiente ?

CAS CLINIQUE
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PLACE DU MEDECIN TRAITANT

• Dépistage

• Diagnostic

• Traitement: FDR CV

• Suivi



HISTOIRE DES SMP

1951 SMP (Dameshek)

1976 Anomalie clonale cellule souche

1983-2003 Dérégulation tyrosine kinase

2001-2004 Implication JAK-STAT

2005 Mutation JAK2 V617F

2007 Mutation MPL

2009 TET2, Anti-Jak2 ?

2012 AMM Ruxolitinib

2013 Mutation CALR


