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LEUCEMIES CHRONIQUES, MALADIE DE VAQUEZ, MYELOME

LEUCEMIE MYELOIDE CHRONIQUE (LMC)
Définition :

Prolifération maligne de la lignée granuleuse (donnant naissance aux polynucléaires) avec maturation normale des cellules 
Circonstances de découverte
Numération systématique 

=> Hyperleucocytose associée à une myélémie (passage dans le sang des cellules hématopoïétiques : myélocytes, métamyélocytes…..)
Examen clinique
Splénomégalie

Examens biologiques
· NFS : hyperleucocytose + myélémie chiffre de plaquettes N ou augmenté pas d’anémie

· Myélogramme : moelle riche

· Caryotype : présence du chromosome Philadelphie = translocation 9 - 22

Diagnostic de LMC = myélémie à la NFS + présence du chromosome Philadelphie au caryotype

Evolution
3 phases :

 - phase chronique : 5 – 10 ans

 - phase d’accélération : 6 – 8 mois

       Hyperleucocytose mal controlée 

       Apparition d’une anémie et d’une    

       Thrombopénie

      Apparition de blastes dans le sang

- transformation en leucémie aiguë ou acutisation 

Traitement
· Hydroxyurée : Hydréa® PObpermet le contrôle de l’ hyperleucocytose et de la splénomégalie

· Imatinib : Glivec®  PO : inhibiteur de la protéine bcr-abl permet la disparition du chromosome Philadelphie. Diminution du risque de transformation?

· Place de l’allogreffe de cellules souches hématopoïétiques ?

LEUCEMIE LYMPHOIDE CHRONIQUE (LLC)
Définition :
Prolifération tumorale de lymphocytes matures 
Circonstance de découverte
· Chez un patient de plus de 50 ans

· Découverte systématique d’adénopathies et/ou hyperlymphocytose 

Examen clinique : 
· Adénopathies superficielles

· Hépato splénomégalie

Examens biologiques : 
· NFS : 

 - hyperleucocytose liée à l’hyperlymphocytose

 - Hb normale ou diminuée

 - plaquettes normales ou diminuées

· Typage immunologique des lymphocytes du sang => LLC

· Classification en 3 stades : A, B, C : intérêt pronostique et thérapeutique

Evolution
Risques infectieux
Essentiellement pneumopathies

Liés au déficit immunitaire de la LLC et aggravés par les traitements

Insuffisance médullaire
Apparition d’une anémie, d’une thrombopénie, d’une neutropénie

Transformation en lymphome 

= syndrome de Richter

Altération de l’état général

Augmentation de la taille d’une adénopathie

Biopsie => lymphome

Mauvais pronostic 
Traitement
Le choix du traitement repose sur 3 notions:

 - il n’est pas possible de guérir une LLC

 - les formes non compliquées n’ont aucune incidence sur la survie du patient

 - les traitements augmentent les risques infectieux

Stade A (uniquement l’ hyperlymphocytose) : abstention thérapeutique

Stade B ou C : (adénopathies et/ou anémie et/ou thrombopénie) traitement par chimiothérapie PO ou IV

POLYGLOBULIE PRIMITIVE (MALADIE DE VAQUEZ) 

Définition : Prolifération maligne des érythroblastes

Circonstances de découverte 

Homme > 50 ans

NFS systématique

Examen clinique 

Signes de gravité : paresthésies, acouphènes, phosphènes, AVC

Splénomégalie

Diagnostic
· Affirmer la polyglobulie :

NFS : Hématocrite > 55% Souvent hyperleucocytose, augmentation des plaquettes

Etude du volume sanguin : augmentation du volume globulaire

· Eliminer une polyglobulie secondaire

Liée à une hypersécrétion d’érythropoiétine

Secondaire à une insuffisance respiratoire chronique, une tumeur rénale ou hépatique

    - dosage de l’érythropoiétine

    - gaz du sang

    - échographie abdominale, scanner

· Affirmer la maladie de Vaquez

    - examen clinique : splénomégalie

    - biopsie médullaire : moelle riche avec   

      myélofibrose

    - culture des progéniteurs érythroblastiques : pousse spontanée

Evolution
Plus de 10 ans après le diagnostic 

· Myélofibrose

· Leucémie aiguë

Traitement
· Saignées 

Traitement de l’urgence

Si hématocrite > 60% ou si signes de gravité

· Traitement de la maladie de Vaquez
Hydréa®

Corrige la NFS mais ne modifie pas l’évolution 

MYELOME MULTIPLE (MALADIE DE KAHLER)

Définition :
Prolifération néoplasique de plasmocytes dans la moelle osseuse responsable de la production d’une immunoglobuline monoclonale

Diagnostic
Douleurs osseuses, intenses, insomniantes, de caractère inflammatoire

Bilan radiologique : lacunes à l’emporte pièce

Bilan biologique :

- Electrophorèse des protides : pic étroit dans la zone des γ globulines 

Bilan biologique :

· Electrophorèse des protides : pic étroit dans la zone des γ globulines

· Immunoélectrophorèse des protides : type de l’immunoglobuline : Ig G, Ig A

· Immunoélectrophorèse des protéines urinaires : présence de la chaîne légère de l’ Ig = protéinurie de Bence Jones

· Myélogramme = présence des plasmocytes anormaux

Classification de Durie et Salmon

3 stades I, II, III

Valeur pronostique

Complications
Complications osseuses et neurologiques
 - fractures pathologiques

 - compression médullaire par fracture vertébrale ou infiltration rachidienne

Hypercalcémie
Liée à la lyse osseuse

Risque de troubles du rythme cardiaque, de déshydratation, d’insuffisance rénale

Insuffisance rénale
Liée :

 - au dépôt de la chaîne légère de l’immunoglobuline

 - à l’hypercalcémie

Peut nécessiter une hémodialyse et rester définitive

Traitement
Traitement symptomatique
Douleurs osseuses : 

Antalgiques y compris morphiniques si lésion isolée : radiothérapie

Hypercalcémie :

Hyperhydratation
biphosphonates ( Zometa®) 

Compression médullaire : URGENCE

Laminectomie +/- chimiothérapie +/- radiothérapie 

· Traitement du myélome
· peu évolutif : surveillance

 - évolutif : 

Espérance de vie : 4 ans à partir du diagnostic

Nouvelles molécules : Velcade ®, thalidomide…. 

