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Introduction 

● Les SMP: hémopathies malignes se développant au dépend du tissu 
myéloïde.

● Prolifération cellulaire SANS blocage de maturation (# des LA).
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Relation entre les SMP
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Leucémie Myéloïde Chronique
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Définition 

● SMP monoclonal

● Anomalie génétique acquise: le chromosome Philadelphie (Ph1) ou son 
équivalent moléculaire

● Évolution tri-phasique (chronique, accélérée, transformation aiguë) 

● Diagnostic nécessite : 
L’Hémogramme
Le Myélogramme
Le Caryotype
L’Etude en Biologie Moléculaire

6



Historique 
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Épidémiologie 

● Incidence de 1 à 2/100 000 hab/an en France
    DZ: 0,53/100 000 habitants.

● Tous les âges, surtout l'adulte entre 20 et 50 ans

● H > F 

● Étiologie: - inconnue, 
               - exposition au benzène et aux radiations ionisantes.
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Physiopathologie 
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La translocation réciproque t(9;22) entraîne la formation d’un chromosome 
22 raccourci de taille plus petite, appelé : chromosome Philadelphie; ceci 
conduit à la formation d’un gène de fusion spécifique  BCR-ABL



Clinical examination

o Circonstances révélatrices : 
● Signes peu caractéristiques : asthénie, amaigrissement, sensation de 

pesanteur de l’HCG
● SPM 
● Complications (thrombose, goutte,
 infections,   uricémie, leucostase)
● NFS de routine

o Examen: 30 à 40% asymptomatique; 
              SPM 70% +/- HPM, 
              Signe de Craver inconstant, 
              Pas d’ADP (leur présence est de pronostic fâcheux)
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Diagnostic 
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1. NFS caractéristique+++



LMC sang
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2. Myélogramme (identique au frottis sanguin) 
● une hyperplasie granuleuse (80-90 %)

maturation normale
éosinophilie et basophilie médullaire

● inutile au diagnostic: cytogénétique médullaire, phase de la maladie

● BOM: inutile 
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MO 
normale

LMC 
moelle



LMC Moelle
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Histiocytes « bleu de mer » ≈ 
(Gaucher)



Diagnostic 
3. Caryotype médullaire: Ph1 est présent dans 95 % des cas, non 

spécifique (LAL Ph+).
- Intérêt diagnostique (Ph1), valeur pronostique (ACA) 
- Suivi de la réponse thérapeutique. 
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Diagnostic 

4. FISH: indiquée quand Ph1 masqué (5% des cas) ou translocation 
complexe
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Green: Abl      Red: Bcr      Yellow: fusion  

t(9;22) Normal



Diagnostic 

5. Biologie moléculaire (PCR qualitative et quantitative) [sang]: 
- Type de transcrit selon la région de cassure, 
- Suivi de la réponse
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Évolution 
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Pronostic 
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La révolution
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28 mai 2001

STI 571: signal transduction inhibitor 571



Traitement (1)

● Outils pour le suivi: clinique, NFS, caryotype, Bio Mol (PCR quantitative)
● Buts:  
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La réponse moléculaire idéale
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Traitement 

GMO

BSC

CT: HU
ITK 

1/2/3/4
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Imatinib

Dasatinib Nilotinib

Bosutinib Ponatinib

2012

2001

Omacetaxine

2006 - 2007



Diagnostic différentiel
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Leucémies 
Aigues

Myélémies 
réactionnelles

Autres SMP 
Ph1 négatif



Maladie de la CSH
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Polyglobulie de Vaquez

● Dgc: FNS, mesure du VGT, 
PBO, mutation JAK2.

● La 2ème étape consiste à éliminer 
une PG IIaire (PNP, cardiopathie, 
altitude, tumeurs diverses……)

● Traitement: saignées, Phosphore 
32, CT, INFα, ASA, anti-JAK2 

● Évolution 18 mois si non TRT, 12 
ans si TRT. 

● CX: thrombose, MF, LA 
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FNS PV
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Thrombocytémie essentielle
● Excès chronique du nombre des plaquettes > 450 G/L par atteinte monoclonale de 

la cellule souche mégacaryocytaire, avec une prépondérance chez la femme.

● Diagnostic d’exclusion, écarter les thrombocytoses secondaires (splénectomie ou 
asplénie, régénération post hémorragie, syndrome inflammatoire, carence martiale)

● NFS : Hyperplaquettose souvent entre 2000 et 5000 G/L. 
          Hyperleucocytose entre 15 et 40 G/L

● Moelle : hyperplasie mégacaryocytaire dystrophique

● Mutation JAK2 dans 50-60% des cas 

● Complications : Hémorragies/ Thromboses +++ (URGENT); myélofibrose et 
leucémie aigue

● Evolution : survie entre 15-20 ans max puis transformation en LA

● Traitement myélosuppresseur systématique: Hydréa, Vercyte, Xagrid
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Myélofibrose primitive

✔ C’est une maladie nettement plus rare que la LMC mais proche avec 
myélofibrose, survient habituellement après 50 ans.

✔ Splénomégalie: signe majeur (rate très volumineuse+++)

✔ NFS : érythromyélèmie et dacryocytes+++, mutation JAK2 dans 60%

✔ BM = myélofibrose et des mégacaryocytes dystrophiques

✔ Evolution variable de 1 à 15 ans avec transformation en LA (25%) ou 
pancytopénie

✔ Le traitement : symptomatique, la chimiothérapie à un stade de début, 
anti-JAK2, la greffe de CSH si âge < 50 ans.
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Aspect cytologique/histologique
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TEAR DROP
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