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1. RAPPELS D’HEMATOLOGIE

Cette premiére partie vise a rappeler au non spécialiste en onco-hématologie
quelques notions essentielles en ce qui concerne ['épidémiologie, les facteurs
pronostiques et les médianes de survie des hemopathies les plus frequemment

rencontrees en réanimation.

1.1. Généralités :

Les hémopathies représentent environ 7,5% des cancers en France.

Elles comprennent un ensemble de pathologies variées, dont la classification de
référence est celle de FOMS publiée en 1999 [1]. Les hémopathies sont classées en
5 grandes catégories :

- Les hémopathies myéloides (annexe 1),

Les hémopathies lymphoides (annexe 2),

Les pathologies mastocytaires,

- Les hémopathies histiocytaires,

- Les hémopathies inclassables.

L’évolution d’'une hémopathie est caractérisée le plus souvent par différents
stades dont il est important de repréciser les définitions :
- Guérison : il s’agit d’'une rémission compléte avec un recul suffisant pour que le

risque de rechute soit statistiquement trés faible.
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- Rémission compléte : ce terme est employé lorsqu'il est impossible de retrouver
des signes cliniques ou biologiques en rapport avec 'hémopathie. Elle est définie
par une disparition des signes cliniques, une moelle de richesse normale avec
une blastose médullaire inférieure a 5%, une maturation normale des 3 lignées, et
une correction de l'insuffisance médullaire (hémogramme normal & un mois).

- Réponse patrtielle : il correspond a une diminution de la masse tumorale de plus

de 50% en cas de prolifération lymphoide.

1.2. Leucémies aigues.

1.2.1. Généralités : [2]

Les LA correspondent & une prolifération monoclonale aigué ou subaigué,
développée a partir des précurseurs hématopoiétiques, avec blocage précoce de
leur différenciation (les blastes). En fonction du précurseur concemé, on

distingue donc 2 types de LA :
- Les leucémies aigues myéloides (LAM), si le précurseur est myéloide,

- Les leucémies aigues lymphoides (LAL), s’il s’agit d’'un précurseur lymphoide.

Le diagnostic de certitude est basé sur le myélogramme : une infiltration
médullaire par plus de 30% (FAB) ou de plus de 20% (OMS) de blastes permet de

poser le diagnostic [3].

L’évolution des LA sans traitement est rapidement fatale, la médiane de survie

étant de trois mois.
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Le schéma général de traitement des LA associe plusieurs étapes :

Un traitement d’induction : il s’agit le plus souvent d’'une poly-chimiothérapie
dont le but est de réduire la masse tumorale a un niveau de maladie résiduelle
imperceptible et de restaurer une hématopoiése normale.

Un traitement de consolidation qui a pour but de réduire la maladie résiduelle.
Puis en fonction de l'dge, des co-morbidités, de I'existence ou non d’un
donneur familial HLA-identique : soit un traitement par greffe de cellules
souches allogéniques ou autogéniques, soit un deuxiéme traitement de

consolidation, soit un traitement d’entretien chez le sujet agé.

1.2.2. Caractéristiques cliniqgues communes:

Elles associent a des degrés variables des signes généraux, d'infiltration

tumorale et des signes consécutifs a I'insuffisance médullaire [3-5].

> Signes généraux : on peut retrouver une altération de I'état général, une

»

fievre, des sueurs nocturnes.
Manifestations tumorales : il peut s'agir d’'une hypertrophie des organes
hématopoiétiques (adéenopathies superficielles, splénomegalie) de I[ésions
cutanées (nodules violacés) ou muqueuses (hypertrophie gingivale), d’'une
atteinte osseuse avec des douleurs épiphysaires, d'un syndrome de
leucostase (voir paragraphe 1.2.4).
Syndrome d’insuffisance médullaire : il peut associer :
- Un syndrome anémique : dyspnée, paleur, angor d’effort, tachycardie. ..
- Un syndrome hémorragique cutanéo-muqueux en rapport avec une

thrombopénie (purpuras, épistaxis, gingivorragies).
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- Des infections a répétition favorisées par une neutropénie.

1.2.3. Leucémies aigues myéloides [2, 5].

> Epidémiologie :
Les LAM sont des pathologies rares, dont l'incidence est estimée a 3 pour

100000 habitants par an en France.

Ce sont des pathologies de I'adulte ; chez qui elles représentent 80 % des
leucémies (contre 20% chez lenfant); lincidence augmente avec I'dge et l'age

médian de survenue est de 65 ans.

L’étiologie est inconnue mais certaines LA font suite a une chimiothérapie, une

radiothérapie ou un syndrome myélodysplasique : ce sont les LA secondaires.

> Classifications :

Deux types de classifications sont couramment utilisés : la classification FAB

(franco-américano-britannique) et la classification OMS [1, 3, 5].

La classification FAB est la plus ancienne ; elle est uniquement basée sur I'aspect
morphologique des cellules blastiques ; aprés coloration au May-Grinwald-Giemsa
et techniques de coloration cytochimique, 'aspect du noyau, la présence, la nature et
le contenu des granulations intra-cytoplasmiques permet de distinguer 8 types de

LAM (tableau I.1) [5].

Les LAM2 sont les plus fréquentes, représentant environ 30% des cas ; viennent
ensuite les LAM4 (25%), les LAM1 (20%), les LAM 3 et 5 (10%), et enfin les LAM 6,

7 et 0.
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