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IntroductionIntroductionIntroductionIntroduction
Diagnostic simpleDiagnostic simple
S d é li i t bi l iS d é li i t bi l iSur données cliniques et biologiquesSur données cliniques et biologiques

Affirmer polyglobulie et son origine primitiveAffirmer polyglobulie et son origine primitive

Diagnostic précoceDiagnostic précoce sur NFS suspecte avant complication sur NFS suspecte avant complication 
vasculaire révélatrice (29 %)vasculaire révélatrice (29 %)
TraitementTraitement : trois objectifs: trois objectifsTraitementTraitement : trois objectifs : trois objectifs 
-- Ramener l’hématocrite à 45 % pour diminuer les risques Ramener l’hématocrite à 45 % pour diminuer les risques 
de thrombose,de thrombose,

N f iN f i-- Ne pas favoriser : Ne pas favoriser : 
l’évolution vers la splénomégalie myéloïde,l’évolution vers la splénomégalie myéloïde,
la transformation en leucémiela transformation en leucémiela transformation en leucémie,la transformation en leucémie,

-- Privilégier la qualité de vie chez des patients souvent âgés. Privilégier la qualité de vie chez des patients souvent âgés. 



D é li iD é li iDonnées cliniquesDonnées cliniques

-- Découverte Découverte 
Sur NFS systématiqueSur NFS systématique. Sur NFS systématique. Sur NFS systématique

. Devant complication vasculaire . Devant complication vasculaire 
Devant signes fonctionnels évocateursDevant signes fonctionnels évocateurs. Devant signes fonctionnels évocateurs.. Devant signes fonctionnels évocateurs.

-- Hyperviscosité sanguine Hyperviscosité sanguine céphalées, vertiges, céphalées, vertiges, 
acouphènes, troubles visuels, paresthésieacouphènes, troubles visuels, paresthésiep , , pp , , p

-- Prurit à l’eau, érythromélalgies des extrémités, Prurit à l’eau, érythromélalgies des extrémités, 
-- Asthénie,Asthénie,,,
-- L’examen retrouve une érythrose cutanéoL’examen retrouve une érythrose cutanéo--

muqueuse, une splénomégalie (30 à 50 %). muqueuse, une splénomégalie (30 à 50 %). 



HéHéHémogrammeHémogramme

Gr, Hb, Ht. Microcytose parfois,Gr, Hb, Ht. Microcytose parfois,
Si Ht > 48 % chez la femmeSi Ht > 48 % chez la femmeSi Ht > 48 % chez la femme Si Ht > 48 % chez la femme 

> 51 % chez l’homme > 51 % chez l’homme 
Rechercher une polyglobulieRechercher une polyglobulieu po yg obuu po yg obu

En dessous de ces chiffres, surveillance En dessous de ces chiffres, surveillance 
sauf en cas de thrombose portalesauf en cas de thrombose portalepp

Si Ht > 60 % chez l’homme   Si Ht > 60 % chez l’homme   
> 55 % chez la femme> 55 % chez la femme

Le volume globulaire est toujours augmentéLe volume globulaire est toujours augmenté
Masse sanguine cependant souhaitable.Masse sanguine cependant souhaitable.

ééChiffres intermédiaires, masse sanguine indispensableChiffres intermédiaires, masse sanguine indispensable



M d l M S iM d l M S iMesure de la Masse SanguineMesure de la Masse Sanguine

Volume globulaire par dilutions des GR autologues Volume globulaire par dilutions des GR autologues 
marqués au marqués au 5151CrCrqq

Volume plasmatique par dilution de sérum Volume plasmatique par dilution de sérum 
albumine marqué à l’iodealbumine marqué à l’iode125125

Résultats en ml/kg, sous estiment le VG chez les Résultats en ml/kg, sous estiment le VG chez les 
obèses, en pourcentage de la valeur théorique obèses, en pourcentage de la valeur théorique 
normalenormalenormale,normale,

Polyglobulie si VG Polyglobulie si VG ≥ 125 % de la valeur th≥ 125 % de la valeur thééorique, orique, 
Si VPSi VP HHéémoconcentration expliquant lmoconcentration expliquant l’’HtHt éélevlevééSi VP Si VP HHéémoconcentration expliquant lmoconcentration expliquant l Ht Ht éélevlevéé

malgrmalgréé un VG normalun VG normal
Rechute Masse sanguine pas nRechute Masse sanguine pas néécessairecessaireRechute Masse sanguine pas nRechute Masse sanguine pas néécessairecessaire



La mesure du VG La mesure du VG 
i t d dé t d di ti t di t d dé t d di ti t dpoint de départ du diagnostic et du point de départ du diagnostic et du 
classement des polyglobuliesclassement des polyglobulies



Critères de la maladie de Vaquez selon le Critères de la maladie de Vaquez selon le 
Polycythemia vera study group (PVSG)Polycythemia vera study group (PVSG)

CritiquesCritiques
. Critères anciens critiquables,

. Ne tient pas compte des tests récents fiables, 
. VG en ml/kg sous estimé chez les obèses,

PAL di i i ti i d tibilité. PAL peu discriminative, mauvaise reproductibilité,
. Dosage de la B12 et de la capacité latente de liaison peu fiable dans les valeurs hautes.



Critères de la Maladie de VaquezCritères de la Maladie de VaquezCritères de la Maladie de Vaquez Critères de la Maladie de Vaquez 
proposés par Pearson et Messinezyproposés par Pearson et Messinezy



HéHéHémogrammeHémogramme

Polynucléose neutrophiles > 10 000 (50%)Polynucléose neutrophiles > 10 000 (50%)
Pas de myélémie au débutPas de myélémie au début
Hyperplaquettose > 400 000 (60%)Hyperplaquettose > 400 000 (60%)Hyperplaquettose > 400 000 (60%)Hyperplaquettose > 400 000 (60%)
Thrombopathies Thrombopathies agrégabilité à agrégabilité à 

éél’Adrénaline et l’ADPl’Adrénaline et l’ADP
des granuleuxdes granuleux etet plaquettes (35%)plaquettes (35%)des granuleux des granuleux etet plaquettes (35%) plaquettes (35%) 

VaquezVaquez
VS h d 0VS h d 0VS proche de 0VS proche de 0



MoelleMoelleMoelleMoelle
-- Myélogramme sans intérêt sauf pour caryotype. Myélogramme sans intérêt sauf pour caryotype. y g p y ypy g p y yp

Anomalies (15Anomalies (15--20%)20%)
Trisomies 1, 8, 9, anomalies ou délétions 13q ou 20qTrisomies 1, 8, 9, anomalies ou délétions 13q ou 20q

-- Biopsie médullaire Biopsie médullaire 
Intérêt discuté et discutableIntérêt discuté et discutable

èèCritères OMSCritères OMS
Hyperplasie trois lignéesHyperplasie trois lignées
A t ti d é t d t illA t ti d é t d t illAugmentation des mégacaryocytes, grande taille,Augmentation des mégacaryocytes, grande taille,
Hyperploïdie, Hyperploïdie, réticulineréticuline
Réservé aux cas difficiles ou douteuxRéservé aux cas difficiles ou douteuxRéservé aux cas difficiles ou douteuxRéservé aux cas difficiles ou douteux

-- Etude de clonalité par sondes d’ADN liées au chromosome Etude de clonalité par sondes d’ADN liées au chromosome 
x, se fait par des techniques de B.M.x, se fait par des techniques de B.M.x, se fait par des techniques de B.M.x, se fait par des techniques de B.M.



E th ïétiE th ïétiErythropoïétineErythropoïétine

Taux normal ou diminué en faveur de PV1Taux normal ou diminué en faveur de PV1
Sous traitement reste bas 2 fois/3Sous traitement reste bas 2 fois/3Sous traitement reste bas 2 fois/3Sous traitement reste bas 2 fois/3
Hypersensibilité des BFUHypersensibilité des BFU--E à l’EPOE à l’EPO
et taux bas d’EPO sont liéset taux bas d’EPO sont liés
Critères non indépendantsCritères non indépendantsCritères non indépendantsCritères non indépendants



C lt d BFUC lt d BFU EECulture des BFUCulture des BFU--EE

BFUBFU E d V h ibl à l’EPOE d V h ibl à l’EPO-- BFUBFU--E du Vaquez hypersensibles à l’EPOE du Vaquez hypersensibles à l’EPO
-- Culture des progéniteurs érythroïdes sanguines Culture des progéniteurs érythroïdes sanguines 

ou médullaires ou médullaires croissance des BFUcroissance des BFU--E, C.E.E.E, C.E.E.
-- Très en faveur d’une PV 1 ou à venirTrès en faveur d’une PV 1 ou à venir
-- Zone d’incertitude pour culture à partir du sang,Zone d’incertitude pour culture à partir du sang,
-- Techniques chères mal standardiséesTechniques chères mal standardisées-- Techniques chères, mal standardisées, Techniques chères, mal standardisées, 

disponibles dans peu d’hôpitaux (I. Dobo 2004)disponibles dans peu d’hôpitaux (I. Dobo 2004)



A tA t IIAutres examens Autres examens -- I I --
Gaz du sang. Sa OGaz du sang. Sa O22 > 92 %> 92 %
Sa 0Sa 022 < 92 % même intermittente< 92 % même intermittente PV2PV2Sa 0Sa 022 < 92 % même intermittente < 92 % même intermittente PV2PV2
Apnée du sommeil Apnée du sommeil –– Enregistrement nocturneEnregistrement nocturne
Carboxyhémoglobine < 2 % chez non fumeursCarboxyhémoglobine < 2 % chez non fumeurs
PV liée au tabac rarePV liée au tabac rare –– Facteur de risqueFacteur de risquePV liée au tabac rare PV liée au tabac rare Facteur de risque Facteur de risque 

supplémentairesupplémentaire
Coexistence Vaquez Coexistence Vaquez –– IRCIRC



A tA t IIIIAutres examens Autres examens -- II II --

Echographie abdominaleEchographie abdominale
Préciser la taille de la rate. Critère mineur.Préciser la taille de la rate. Critère mineur.
Ecarter Hépatome K du seinEcarter Hépatome K du seinEcarter Hépatome, K du seinEcarter Hépatome, K du sein
Kystes rénaux très fréquentsKystes rénaux très fréquents
Polykystose rénale parfois responsable de Polykystose rénale parfois responsable de 

PV 2PV 2PV 2PV 2
TDM cérébral si troubles neurologiquesTDM cérébral si troubles neurologiques



A tA t IIIIIIAutres examens Autres examens -- III III --

Fer sérique, Ferritine Fer sérique, Ferritine , B, B1212 liée à liée à 
l’h l t PALl’h l t PALl’hyperleucocytose , PAL l’hyperleucocytose , PAL 

Ni constants, ni spécifiquesNi constants, ni spécifiquesco sta ts, spéc quesco sta ts, spéc ques
Uricémie Uricémie –– risque de goutterisque de goutte

ééExamens de Biologie Moléculaire (B.C.)Examens de Biologie Moléculaire (B.C.)
PRV1, Mpl, mutation VHLPRV1, Mpl, mutation VHLPRV1, Mpl, mutation VHLPRV1, Mpl, mutation VHL
Actuellement domaine de la rechercheActuellement domaine de la recherche



E t l PV VE t l PV V IIEcarter les PV non Vaquez Ecarter les PV non Vaquez -- I I --

Fausses PolyglobuliesFausses Polyglobulies
-- Pseudopolyglobulie ou P de Stress Syndrome dePseudopolyglobulie ou P de Stress Syndrome dePseudopolyglobulie ou P. de Stress, Syndrome de Pseudopolyglobulie ou P. de Stress, Syndrome de 

Gaisbock (20 %)Gaisbock (20 %)
Homme, 60 ans, obèse, hypertendu, tabac, diabète.Homme, 60 ans, obèse, hypertendu, tabac, diabète.
VG VG mais dans les limites, hémoconcentrationmais dans les limites, hémoconcentration
Risque vasculaire Risque vasculaire surveillancesurveillance

traitement des comorbiditéstraitement des comorbidités
-- Thalassémie hétérozygote Thalassémie hétérozygote –– Electrophorèse HbElectrophorèse Hb

Hé i iHé i i-- Hémoconcentration aigue Hémoconcentration aigue 
Symptômes cliniques et biologiques de déshydratationSymptômes cliniques et biologiques de déshydratation



E t l PV VE t l PV V IIIIEcarter les PV non Vaquez Ecarter les PV non Vaquez -- II II --

Polyglobulie primitive congénitale,Polyglobulie primitive congénitale,
Rares transmission dominanteRares transmission dominanteRares, transmission dominante .Rares, transmission dominante .
Mutation au niveau du récepteur de l’EPOMutation au niveau du récepteur de l’EPO
Hypersensibilité des précurseurs à l’EPOHypersensibilité des précurseurs à l’EPO

Hyperplasie érythroïdeHyperplasie érythroïdeHyperplasie érythroïdeHyperplasie érythroïde



E t l PV VE t l PV V IIIIIIEcarter les PV non Vaquez Ecarter les PV non Vaquez -- III III --
Polyglobulies secondairesPolyglobulies secondairesPolyglobulies secondairesPolyglobulies secondaires
Hypersécrétion d’EPO réactionnelle à Hypersécrétion d’EPO réactionnelle à hypoxiehypoxie

tumoraletumoraletumoraletumorale
iatrogèneiatrogène

Hypoxie tissulaire IRC, BPCO, PickwickHypoxie tissulaire IRC, BPCO, Pickwick
Apnée du sommeilApnée du sommeil
P. d’altitudeP. d’altitude
TabagismeTabagismeTabagismeTabagisme
Cardiopathie congénitale.Cardiopathie congénitale.

Causes rares, caractère familialCauses rares, caractère familialCauses rares, caractère familialCauses rares, caractère familial
-- Hb hyperaffine, déficit en 2Hb hyperaffine, déficit en 2--3 DPG, méthémoglobinémie3 DPG, méthémoglobinémie
-- Polyglobublie congénitale de Chevashia Polyglobublie congénitale de Chevashia –– V.H.L.V.H.L.



E t l PV VE t l PV V IVIVEcarter les PV non Vaquez Ecarter les PV non Vaquez -- IV IV --

Tumorales, Iatrogènes, postTumorales, Iatrogènes, post--greffegreffe
Tumorales :Tumorales :Tumorales :Tumorales :
-- K rein à cellules claires,hépatome, hémangioblastome.K rein à cellules claires,hépatome, hémangioblastome.
-- Fibromes, kystes rénaux, Hydronéphrose,                            Fibromes, kystes rénaux, Hydronéphrose,                            b o , y au , yd o p o ,b o , y au , yd o p o ,

K. bronchique.K. bronchique.
-- Phéochromocytomes, T. surrénales ,                                    Phéochromocytomes, T. surrénales ,                                    

Hé t tiHé t tiHémoconcentrationHémoconcentration
IatrogènesIatrogènes

Androgènes forte dose EPO (dopage)Androgènes forte dose EPO (dopage)-- Androgènes forte dose, EPO (dopage)Androgènes forte dose, EPO (dopage)
PV2 à greffe rénalePV2 à greffe rénale rôle de l’angiotensine IIrôle de l’angiotensine II
Traitement inhibiteur de l’E C ATraitement inhibiteur de l’E C ATraitement inhibiteur de l E.C.A.Traitement inhibiteur de l E.C.A.



A t d él lifé tifA t d él lifé tifAutres syndromes myéloprolifératifsAutres syndromes myéloprolifératifs

-- L.M.C., TE, SML.M.C., TE, SM
-- Le seul problème la TELe seul problème la TELe seul problème la TELe seul problème la TE
-- Si Hb et Ht normaux ou élevés Si Hb et Ht normaux ou élevés masse masse 

sanguinesanguine
-- PV avec hyperplaquettosePV avec hyperplaquettosePV avec hyperplaquettose PV avec hyperplaquettose 

. Début        . Au cours de l’évolution. Début        . Au cours de l’évolution



E th t idi thiE th t idi thiErythrocytose pure ou idiopathiqueErythrocytose pure ou idiopathique

•• 20 à 30 % selon les équipes,20 à 30 % selon les équipes,
è d l’ l tiè d l’ l ti•• avec progrès de l’explorationavec progrès de l’exploration

Début de VaquezDébut de Vaquezqq
PV 2 de diagnostic non faitPV 2 de diagnostic non fait
S Myéloprolifératif limité à série rougeS Myéloprolifératif limité à série rougeS. Myéloprolifératif limité à série rougeS. Myéloprolifératif limité à série rouge

•• Pas de transformation leucémique en Pas de transformation leucémique en 
l’ b d t it t éll’ b d t it t éll’absence de traitement myélosuppresseurl’absence de traitement myélosuppresseur

•• Risque vasculaire Risque vasculaire surveillance, saignée.surveillance, saignée.qq , g, g



E l tiE l ti C li tiC li ti IIEvolution Evolution –– Complications Complications -- I I --
E l tiE l ti•• Evolution Evolution 

sur 12 ans en moyenne si > 60 anssur 12 ans en moyenne si > 60 ans
sur 20 ans et plus chez les sujets plus jeunessur 20 ans et plus chez les sujets plus jeunes
•• Les complications posent peu ou pas de Les complications posent peu ou pas de p p p pp p p p

problèmes diagnosticproblèmes diagnostic
VasculairesVasculaires : Hémorragies: Hémorragiesgg

: Thromboses Veineuses,: Thromboses Veineuses, Phlébite, Phlébite, 
EP, Thrombose porte,  BuddEP, Thrombose porte,  Budd--chiarichiari

: Thromboses artérielles, facteurs : Thromboses artérielles, facteurs 
favorisantsfavorisants



E l tiE l ti C li ti IIC li ti IIEvolution Evolution –– Complications IIComplications II

•• HématologiquesHématologiques
•• Myélofibrose 2, évolution naturelle du Vaquez,Myélofibrose 2, évolution naturelle du Vaquez,

T f i l é i lié i élT f i l é i lié i él•• Transformation leucémique liée au traitement myélosuppresseurTransformation leucémique liée au traitement myélosuppresseur
-- Risque Risque avec le temps 10 % à 10 ans, 15 % à 15 ans,avec le temps 10 % à 10 ans, 15 % à 15 ans,
-- Faible ou nulle si saignée ou INFFaible ou nulle si saignée ou INFαα seulsseuls
-- Important et croissant avec les myèlosupresseurs Important et croissant avec les myèlosupresseurs 

surtout si Tt alkylants ou RTsurtout si Tt alkylants ou RT
HU 8 %, V 15%, PHU 8 %, V 15%, P3232 18 % (C.B, Misulban idem) à 15 ans18 % (C.B, Misulban idem) à 15 ans, ,, , 3232 ( , )( , )
-- Soit L.A. type 2 franche > 30% blastesSoit L.A. type 2 franche > 30% blastes
-- Soit phase de myelofibrose ou de MDSSoit phase de myelofibrose ou de MDS
-- Anomalies caryotypiques fréquentesAnomalies caryotypiques fréquentesAnomalies caryotypiques fréquentesAnomalies caryotypiques fréquentes

Délétion 5q ou 7q après P32 ou alkylantsDélétion 5q ou 7q après P32 ou alkylants
Délétion 17 p après HU ou V. Délétion 17 p après HU ou V. 

Evolution < 1 an traitement inefficaceEvolution < 1 an traitement inefficace-- Evolution < 1 an traitement inefficaceEvolution < 1 an traitement inefficace



T it tT it t B tB tTraitements Traitements -- ButsButs

•• 11 –– Corriger excès hématocrite et plaquettesCorriger excès hématocrite et plaquettes1 1 Corriger excès hématocrite et plaquettesCorriger excès hématocrite et plaquettes
Réduction du risque vasculaireRéduction du risque vasculaire

•• 2 2 –– Limiter la myélosuppression pour réduire Limiter la myélosuppression pour réduire 
risque leucémiquerisque leucémiquerisque leucémique risque leucémique 

•• 3 3 –– Tenir compte de la qualité de vie, Tenir compte de la qualité de vie, 
patients âgés a ec pol pathologiepatients âgés a ec pol pathologiepatients âgés avec polypathologiepatients âgés avec polypathologie



L d t diL d t diLes moyens dont on disposeLes moyens dont on dispose

•• Saignée (urgence, fond)Saignée (urgence, fond)
•• Interferon Interferon αα, PEG Interferon, PEG Interferon
•• ChimiothérapieChimiothérapie•• ChimiothérapieChimiothérapie

–– HYDREAHYDREA
–– VERCYTEVERCYTE
–– CHLORAMINOPHENECHLORAMINOPHENE
–– MISULBANMISULBAN

•• Phosphore 32Phosphore 32•• Phosphore 32Phosphore 32



TraitementTraitement –– Choix difficileChoix difficileTraitement Traitement Choix difficileChoix difficile

En urgenceEn urgenceEn urgenceEn urgence

Saignée pour ramener l’hématocrite à la normaleSaignée pour ramener l’hématocrite à la normale

Traitement de fondTraitement de fond

■■ Sujet jeuneSujet jeune < 50 ans ou femme enceinte< 50 ans ou femme enceintej jj j
Saignée Saignée ±± Anagrelide ou INFAnagrelide ou INFαα

■■ Sujet d’âge mûrSujet d’âge mûrj gj g
INFINFαα (PEG(PEG--INFINFαα) ou CT par Hydroxyurée ou Pipobroman) ou CT par Hydroxyurée ou Pipobroman

■■ Sujet âgé (> 70 ans)Sujet âgé (> 70 ans) ou non observant quant auou non observant quant au■■ Sujet âgé (> 70 ans)Sujet âgé (> 70 ans) ou non observant quant au ou non observant quant au 
traitement régulier et à la surveillance ou dont l’espoir de traitement régulier et à la surveillance ou dont l’espoir de 
vie est réduit à quelques années.vie est réduit à quelques années.

Phosphore 32Phosphore 32



Avantages et Inconvénients Avantages et Inconvénients gg
des principaux traitementsdes principaux traitements

EfficacitéEfficacité

ComplianceCompliance ToléranceTolérance

Efficacité Efficacité 
sur les sur les 

complications complications 
vasculairesvasculaires

Risque facilitant Risque facilitant 
l’évolution l’évolution 

myélofibrosantemyélofibrosante

Risque Risque 
d’induction d’induction 

leucémogèneleucémogène
vasculairesvasculaires

Saignée au long Saignée au long 
courscours

Très Très 
mauvaisemauvaise MauvaiseMauvaise MédiocreMédiocre Très élevéTrès élevé Très faibleTrès faible

RadioPhosphoreRadioPhosphore ExcellenteExcellente ExcellenteExcellente BonneBonne FaibleFaible ElevéElevé

HydroxyUréeHydroxyUrée BonneBonne BonneBonne BonneBonne ElevéElevé RéelRéely yy y oo oo oo

PipobromanPipobroman BonneBonne BonneBonne BonneBonne FaibleFaible RéelRéel

InterféronInterféron
Très Très 

mauvaisemauvaise
Très Très 

mauvaisemauvaise InconstanteInconstante ElevéElevé NulNul

Anag elideAnag elide MauvaiseMauvaise Moyenne Moyenne BonneBonne ElevéElevé NulNulAnagrelideAnagrelide MauvaiseMauvaise yy
variablevariable BonneBonne ElevéElevé NulNul



S i éS i éSaignéesSaignées

Traitement de référence en urgenceTraitement de référence en urgence
250 à 400 ml/2 à 3 jours250 à 400 ml/2 à 3 jours Ht 50 %Ht 50 %250 à 400 ml/2 à 3 jours 250 à 400 ml/2 à 3 jours Ht 50 %Ht 50 %

Compléter bilan, attendre effet du traitement. Compléter bilan, attendre effet du traitement. 
Traitement de fond, toujours possibleTraitement de fond, toujours possiblea d o d, oujou po ba d o d, oujou po b

Peu ou pas leucémogènePeu ou pas leucémogène
Inconvénients Inconvénients 

Carence martiale, Carence martiale, 
Hyperplaquettose, Hyperplaquettose, 

risque de thromboserisque de thrombose
Evolution plus rapide vers myélofibroseEvolution plus rapide vers myélofibrose

En fait non compliance au traitementEn fait non compliance au traitement



S i i h t l (j 97)S i i h t l (j 97)Seminars in hematology (janv. 97)Seminars in hematology (janv. 97)



INFINF IIINFINFαα -- II --
Lengfelder Ann.Hematol 2000Lengfelder Ann.Hematol 2000Lengfelder Ann.Hematol 2000Lengfelder Ann.Hematol 2000
Silver Int. J. Hematol 2002Silver Int. J. Hematol 2002
SpivaK British J. Hoematol 2002SpivaK British J. Hoematol 2002

. 279 patients. 279 patients
-- 16 études prospectives non randomisées,16 études prospectives non randomisées,

3 cas rapportés3 cas rapportés-- 3 cas rapportés3 cas rapportés
. Dose initiale 3 à 35 mUI/semaine + saignées. Délai 2 mois.. Dose initiale 3 à 35 mUI/semaine + saignées. Délai 2 mois.
. 82 % des patients INF. 82 % des patients INFαα

F é d i éF é d i éFréquence des saignéesFréquence des saignées
. 50 % RC avec HT stable, 45 % sans saignée. 50 % RC avec HT stable, 45 % sans saignée
. Réduction splénomégalie 77 % des cas. Réduction splénomégalie 77 % des cas
. Contrôle du prurit 81 % des cas. Contrôle du prurit 81 % des cas
. Durée de suivi courte 13 (3. Durée de suivi courte 13 (3--84 mois)84 mois)
. 21 % des cas INF. 21 % des cas INFαα arrêté pour effets secondaires arrêté pour effets secondaires pp
(précoces ou tardifs, surtout après 60 ans)(précoces ou tardifs, surtout après 60 ans)



INFINFαα -- II II --INFINFαα II II --
Rémission cytogénétique dans quelques casRémission cytogénétique dans quelques cas. Rémission cytogénétique dans quelques cas. Rémission cytogénétique dans quelques cas

. Rémission sans traitement jusqu’à 4,8 ans. Rémission sans traitement jusqu’à 4,8 ans
Pas d’effet mutagène ou tératogènePas d’effet mutagène ou tératogène. Pas d effet mutagène ou tératogène. Pas d effet mutagène ou tératogène

. INF. INFαα n’empêche pas :n’empêche pas :
-- l’apparition de myélofibrosel’apparition de myélofibrosel apparition de myélofibrose,l apparition de myélofibrose,
-- la survenue de thrombose,la survenue de thrombose,
-- la transformation leucémique si ALKYLANT la transformation leucémique si ALKYLANT a t a s o at o eucé que sa t a s o at o eucé que s
antérieurement.antérieurement.

. Pas de cas de LA si INF. Pas de cas de LA si INFαα seulseul

. Amélioration survie ?. Amélioration survie ?

. Etude prospective en Allemagne . Etude prospective en Allemagne -- INFINFαα versus HUversus HU
ili i d G fili i d G f. Utilisation du PEG Interferon. Utilisation du PEG Interferon



Phosphore 32 (PPhosphore 32 (P ))Phosphore 32 (PPhosphore 32 (P3232))
E ttE tt ββ b l t ib l t iEmetteur Emetteur ββ pur, ambulatoirepur, ambulatoire
3,7 MBq/kg (0,1 mCi/kg) 3,7 MBq/kg (0,1 mCi/kg) max 8 mCi max 8 mCi 

-- 25 % après 80 ans25 % après 80 ans
Délai 3 Délai 3 –– 4 mois série rouge4 mois série rouge
Tolérance parfaiteTolérance parfaite
RC 90 % moyenne 2 à 3 ans 1ère injection (6 mois RC 90 % moyenne 2 à 3 ans 1ère injection (6 mois –– 5 ans)5 ans)y j (y j ( ))
Résultats moins bons si hyperplaquettoseRésultats moins bons si hyperplaquettose
Durée RC Durée RC avec répétition des injectionsavec répétition des injections
Risque leucémogène (12 % à 10 ans, 18 % à 15 ans)Risque leucémogène (12 % à 10 ans, 18 % à 15 ans)Risque leucémogène (12 % à 10 ans, 18 % à 15 ans)Risque leucémogène (12 % à 10 ans, 18 % à 15 ans)
Malgré avantages PMalgré avantages P3232 qu’après 70 ansqu’après 70 ans

patients non compliantspatients non compliants
durée de vie réduitedurée de vie réduitedurée de vie réduitedurée de vie réduite

P32 + Entretien Mauvais P32 + Entretien Mauvais double risque leucémiquedouble risque leucémique
Misulban, Chloraminophène même risque leucémiqueMisulban, Chloraminophène même risque leucémique



H d é (H d é )H d é (H d é )Hydroxyurée (Hydréa)Hydroxyurée (Hydréa)

Antimétabolite : inhibiteur synthèse ADNAntimétabolite : inhibiteur synthèse ADN
Dose attaq e 25 mg/kg/jDose attaq e 25 mg/kg/j NFS/15 jo sNFS/15 jo sDose attaque 25 mg/kg/j Dose attaque 25 mg/kg/j -- NFS/15 joursNFS/15 jours
Dose entretien 10 mg/kg/j Dose entretien 10 mg/kg/j –– NFS/2 moisNFS/2 mois
Bonne tolérance sauf peau et muqueusesBonne tolérance sauf peau et muqueusesBonne tolérance sauf peau et muqueuses Bonne tolérance sauf peau et muqueuses 
(20(20--30%)30%)
Aphtes ulcères chroniques de jambe dyskératosesAphtes ulcères chroniques de jambe dyskératosesAphtes, ulcères chroniques de jambe, dyskératoses Aphtes, ulcères chroniques de jambe, dyskératoses 

changement de traitement (50 % des cas)changement de traitement (50 % des cas)
Leucémie 8 % à 12 ans << à V et PLeucémie 8 % à 12 ans << à V et PLeucémie 8 % à 12 ans  << à V et PLeucémie 8 % à 12 ans  << à V et P3232
Myélofibrose 20 % à 15 ans  >> à V et PMyélofibrose 20 % à 15 ans  >> à V et P3232



Pi b (V t )Pi b (V t )Pipobroman (Vercyte)Pipobroman (Vercyte)
é éé éPas de résistance croisée. Action type alkylant. Pas de résistance croisée. Action type alkylant. 

Dose d’attaque 1,25 mg/kg/j NFS/8joursDose d’attaque 1,25 mg/kg/j NFS/8joursq , g g j jq , g g j j
Dose d’entretien 0,5 mg/kg/j NFS/2moisDose d’entretien 0,5 mg/kg/j NFS/2mois

Cytopénies rares mais sévères et prolongéesCytopénies rares mais sévères et prolongées (6 mois)(6 mois)Cytopénies rares mais sévères et prolongées Cytopénies rares mais sévères et prolongées (6 mois)(6 mois)

Tolérance bonne (troubles digestifs)Tolérance bonne (troubles digestifs)
ôôMeilleur contrôle des plaquettes que HUMeilleur contrôle des plaquettes que HU

Leucémie 12 % à 12 ans  Leucémie 12 % à 12 ans  -- 15 % à 15 ans 15 % à 15 ans 
Myélofibrose 10 % à 12 ansMyélofibrose 10 % à 12 ans



A lidA lidAnagrelideAnagrelide

Pas d’AMM Pas d’AMM –– Inhibiteur de la prostaglandine Inhibiteur de la prostaglandine 
synthétase.synthétase.yy

N’agit pas sur cellules souches clonalesN’agit pas sur cellules souches clonales
Inhibiteur de la maturation des mégacaryocytesInhibiteur de la maturation des mégacaryocytesg y yg y y
Petite Petite de l’Ht mais rien sur Gb et myélofibrosede l’Ht mais rien sur Gb et myélofibrose
Traitement continu pour maintenir les plaquettesTraitement continu pour maintenir les plaquettesp p qp p q
Pas leucémogènePas leucémogène
Tolérance moyenne : céphalée, palpitation, T.D., Tolérance moyenne : céphalée, palpitation, T.D., y p , p p , ,y p , p p , ,

œdème, asthénieœdème, asthénie
Traitement d’appoint en cas d’hyperplaquettoseTraitement d’appoint en cas d’hyperplaquettose



A t t it tA t t it tAutres traitementsAutres traitements
-- Aspirine faible dose 100 mg Aspirine faible dose 100 mg –– ECLAPECLAP

Fréquence des thromboses mortelles ou nonFréquence des thromboses mortelles ou non
Incidents hémorragiques non significatifsIncidents hémorragiques non significatifs
-- Carence martiale mal supportéeCarence martiale mal supportéepppp

Interruption  des saignéesInterruption  des saignées
Traitement martial relance la PV Traitement martial relance la PV 
-- PruritPruritPruritPrurit

avec RCavec RC
AntihistaminiquesAntihistaminiques
U V inhibiteur de la résorption de la sérotonine (ProzacU V inhibiteur de la résorption de la sérotonine (Prozac DeroxatDeroxatU.V. inhibiteur de la résorption de la sérotonine (Prozac U.V. inhibiteur de la résorption de la sérotonine (Prozac –– Deroxat Deroxat ––
Atarax)Atarax)
INFINFαα

-- Prévention de la goutte Tt Allopurinol 100 à 300 mg/jPrévention de la goutte Tt Allopurinol 100 à 300 mg/j-- Prévention de la goutte Tt Allopurinol 100 à 300 mg/jPrévention de la goutte Tt Allopurinol 100 à 300 mg/j
-- Greffe de moelle, indication exceptionnelle, Glivec ?Greffe de moelle, indication exceptionnelle, Glivec ?
-- SM post PV et LA. Traitement symptomatiqueSM post PV et LA. Traitement symptomatique


