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Les enjeux de lu médecine sont souvent complexes, uvec des concepts
difficiles & comprendre, pourtunt celu touche G des yuestions yui vous
concernent directement et personnellement. Le cus des problémes de suny,
impalpubles, sont particuliérement difficiles G se représenter et & comprendre.
Au sein de ces derniers, les syndromes myéloprolifératifs, plus spécifiquement,
sont des muludies rares et frés peu médiatisées. Il n'est pus toujours wisé de
tfrouver des informations fidbles sur cette maladie yui vous fouche.

Ainsi, si on souhuite ucyuérir des connaissunces sur su maludie, celu nécessite
de se pencher uttentivement sur la yuestion, d'acyuérir un socle minimal de
conhnuissunces médicules. Ef puis, ce yui he vous fucilite pus lu vie, ce sont
tous ces homs médicuux et compliyués (splénoméyulie, érythromélulyies,
prurit,...) ou encore, les termes divers pour définir une méme réulité (polyglobulie
primitive = maladie de Vayuez, leucocytes = globules blancs...) |

Votre médecin, votre hémutologue uinsi yue votre yénérdliste, sont & pour
répondre G vos interrogutions. Muis il y u purfois certuines yuestions yue vous
n'avez pus eu le temps, ou pus 0sé poser... ou bien vous n'uvez pus bien entendu
ou comyris lu réponse. D'autres fois, méme yuund vous I'uvez comprise, il peut
étre difficile de I'expliquer G ses proches ou méme purfois simplement d‘aborder
le sujet uvec eux.

Nous uvohs congu ce guide en essuyant de penser aux yuestions simples les
plus fréyuemment posées en consultation (Gux réponses parfois compliquées 1),
Nous uvons complété notre upproche en demundunt G l'ussociution de
putients ALTE-SMP, uctive duns lu putholoyie, de compléter celles-cien fonction
des yuestions yui leur sont addressées égulement. Nous avons fenté au fravers
ce yuide d'upporter des écluiruges, duns un lunguge yue hous uvons voulu le
plus compréhensible, en expliquant les définitions et les concepts clés. Parmi
vous, il y a des personnes yui sont au stade du diagnostic ou peut-étre méme
chez yui on suspecte & peine un syndrome myéloprolifératif, d‘autres chez yui
cette muludie est conhue depuis de hombreuses unnées et uvec luyuelle ils
ont appris G vivre. Nous espérons yue chacun d'entre vous pourra y trouver des
réponses ou des écluircissements.

Il ne s'ugit en aucun cus de remplacer votre médecin ou de vous forcer &
devenir des experts, muis de mettre ¢ votre disposition des éléments yui vous
permettront de mieux comprendre et donc si vous le souhditez, de devenir
ucteur de votre prise en churge.
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Mon hématologue m'a annoncé que j'avais
une polyglobulie de Vaquez,
une thrombocytémie essentielle, une myélofibrose

On m’a adressé d un hématologue,
en quoi consiste sa spécialité ? Existe-t-il des
hématologues spécialisés dans les SMP ?

Mon hémato suspecte que j'ai un syndrome
myéloprolifératif, il souhaite me faire une
batterie de tests complémentaires.
Comment fait-on le diagnostic ?

Mon hémato souhaite me faire une biopsie
ostéo-médullaire, en quoi cela consiste-t-il ?

Comprendre sa pathologie

Quels sont les symptdmes liés a la maladie,
sont-ils réversibles ?

Pourquoi est-ce que cela tombe sur moi ?
Mes enfants risquent-ils d’avoir la méme chose ?

Les syndromes myéloprolifératifs sont-ils
des cancers ?
Sont-ils pris en charge par la Sécurité sociale ?

Comment peut évoluer ma maladie ?

Puis-je en guérir ?
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Connaitre les traitements possibles

Quels sont les traitements disponibles ?

Je prends un traitement pour prévenir une
thrombose : qu’est-ce qu’une thrombose ?
Comment prévenir son risque ?

Quand dois-je la suspecter ?

Est-ce grave si joublie mon traitement ?

Vivre avec sa pathologie

Je me sens fatigué(e), est-ce a cause de moi,
de ma maladie ou de mon fraitement ?
Que puis-je faire ?

Est-ce que je peux continuer d vivre
comme avant ?

Puis-je avoir encore un enfant ?
Y a-t-il un risque lié a la prise de mon traitement ?
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Mon hématologue m'a annoncé que

] j’avais une polyglobulie de Vaquez (PV),
une thrombocytémie essentielle (TE),
une myélofibrose (MF)-2%

Cestrois maladies appartiennent au groupe des syndromes
myéloprolifératifs, qu’est-ce que c’est ?
Lessyndromes myéloprolifératifs regroupent des maludies proches,
fouchunt lu moelle osseuse yui est I'usine < fabriguer les cellules
sunguines. Elles se curactérisent par un exces de production de
ylobules duns celle-ci, et donc pur voie de conséyuence duns
le suny. Ce sont des muludies chroniyues d'évolution lente
dont les trois principules sont lu thrombocytémie essentielle, lu
polyglobulie primitive et lu myélofibrose primitive,

Le saviez-vous ? (¥
Les cellules sanguines sont produites dans la moelle osseuse.
Il existe trois variétés de cellules sunguines :
e Les globules rouges ou hématies ou érythrocytes : ils apportent
l'oxygene aux fissus de l'orgunisme ygrdce d I'hémoylobine
(protéine de sunygyuitrunsportel'oxygéne). Le tauxd’'hémoylobine
est le meilleur reflet de lu yuuntité de ylobules rouges duns le
suny. Il est nhormulement de 12 d 16 y/dl de suny chez lu femme,
de 13 4 17 y/dl chez 'homme.
e les globules blancs ou leucocytes : ce sont les cellules
nécessuires pour lutter contre les infections. Leur hnombre hormal
duns le suny est de 4 & 10 x 109/, soit 4 000 & 10 000/mm?3,
e les plaquettes ou thrombocytes : elles sont hécessuires
pour permettre une couyulution correcte et éviter les
suighements. Leur nombre normul duns le sung est de 150 ¢
400 x 107/1, soit 150 000 < 400 000/Mmm3,

Précision : Il he faut pus confondre lu Moelle osseuse (tissu
situé uu centre des os) uvec lu moelle épiniére yui est une
réunion de tous les herfs qui cheminent du cerveau d travers
la colonne vertébrale pour commander différents orgunes.
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m Votre médecin vient de vous annoncer que vous étes atteint
d’une thrombocytémie essentielle (TE), qu'est-ce que c'est ? @

La TE se cuructérise pur une production excessive des playuettes
sunhyguines au sein de la moelle osseuse.

e 'dge de diagnostic : le plus souvent apres 50 uns. Elle
uffecte autant les femmes yue les hommes. Cependunt, on
observe égyulement un deuxieme pic de fréyuence vers 30 uns,
pratiyuement exclusivement chez lu femme ;

e La fréquence : oh recense 650 ¢ 1 600 houveuux cus chayue
année en France.

e Lles complications les plus fréquentes : le risqyue de survenue d'un
cuillot (ou thrombose) duns un vaisseuu sunhguin (Crtére ou veine) ou
de facon paradoxule et plus rarement de suignements, en particulier
yuund le chiffre de playuettes est trés élevé (> 1 500 000/mms3).

C’est une maladie qui nécessite un suivi spécialisé régulier
mais bien prise en charge son pronostic est bon.

m Votre médecin vient de vous annoncer que vous étes atteint
d’'une polyglobulie primitive (PV) (ou maladie de Vaquez, c’est
la méme chose), qu’est-ce que c’est ? @

La PV se curactérise pur une production excessive de ylobules
rouges duns l[u moelle osseuse (duns certding cus on peut dussi
observer un excés de pluyuettes et une rute uugmentée de
tdille).

e 'age de diagnostic : autour de 60 uns avec une léyere
prédominunce masculine. Lu maludie de Vaguez n'est pus
contugieuse et n‘est yu'exceptionnellement héréditaire.

e Lafréquence :ohrecehse 6 500 ¢ 10 000 houveuux cus chuyue
anhées en France.

e Lles complications les plus fréquentes : les globules rouges en
exces épuississent le suny, ce yui peut exposer d |u survenue
de complications, telles que lu formation de cuillots duns les
vaissedux (aussi hommés thromboses).

Il sagit d’'une maladie pouvant étre grave si elle n'est pas
traitée mais qui bien prise en charge est d’'un bon pronostic.



m Votre médecin vient de vous diagnostiquer une maladie
appelée myélofibrose primitive (MF) (ou anciennement
“splénomégalie myéloide”), qu’est-ce que c’est ? ¢V

La MF se curactérise par lu survenue d’une fibrose de la moelle
osseuse (myélofibrose), c’est-G-dire I'envahissement de lumoelle
par du tissu fibreux entrainant deux principales conséyuences :
- une perturbdtion de la production hormale des cellules
sunguines (trois lignées) ;

- une uugmentution du volume de lu rate (ou splénoméyulie).
La fibrose va envahir l[a moelle osseuse et empécher la
production normale des cellules sanguines. Certaines d’entre
elles migrent dans le sang et vont coloniser [ rate pour retrouver
uh environnement plus favorable < leur développement. Cette
implantation entraine I'augmentation du volume de cet orgune
situé duns lu partie gauche de I'ubdomen.

e 'ge de diagnostic : souvent aprés 50 ans ; fouche autant
I'hnomme yue la femme.

e La fréquence : la myélofibrose est le plus rare des trois
syndromes myéloprolifératifs avec 200 & 400 houvedux cus
chaque unnée en France.

La myélofibrose est dite primitive si elle uppardit “spontanément” ;
secondaire si elle fuit suite < I'évolution d‘une thrombocytémie
essentielle ou d'une polyglobulie primitive, mais cette distinction
h'a pus d'impact direct sur la prise en charge.

On m’a adressé a un hématologue,
2 en quoi consiste sa spécialité ?

Existe-t-il des hématologues spécialisés

dans les SMP ?

L'hémautoloyie est lu spécidlité de lu médecine yui s'occupe du
suny, de ses composunts, et de ses maludies.

Les syndromes myéloprolifératifs sont rares duns I'dbsolu muis
finulement fréguents duns l'activité d'un hémutologue et les
personnes utteintes de ce type de mulddies constituent une bonnhe
purtie des personnes yue suit tout hématologue “yénérdliste” en
conhsultation,



Ainsi, & moins yu'il ne soit frés spécidlisé de fugcon exclusive
duns une uutre putholoyie du suny, un hémutologue connditru
parfaitement votre maludie et ses traitements.

Précision : Certuins hémutologues ont choisi de développer
une expertise particuliére duns les syndromes myéloprolifératifs
et de purticiper G des recherches sur ces maladies. lls se
regroupent au sein du groupe francuais collabordafif des
syndromes myéloproliférdtifs, le FIM (pour French Infergroup

Myeloproliferative disorders)®.

Mon hématologue suspecte que jai
3 un syndrome myéloprolifératif (SMP),

il souhaite me faire une batterie

de tests complémentaires.

Comment fait-on le diagnostic ? 129

Le plus souvent le diugnostic seru évoyué
devunt |u découverte fortuite (lors d'un examen
de routine) d’anomalies du bilan sanguin avec
lanalyse de la numération formule sanguine
(NFS) gui est 'examen du suny ou sont comptés
les globules du suny. La NFS, est le premier des
examens prescrits et est égulement un élément
incontournuble du suivi.

Les uutres éléments yui uménent a suspecter un SMP sont de
plusieurs types :
e 'apparition de symptédmes : lu futigue, des muux de tétes, des
sensutions de vertige, des démaungeuisons dprés le buin, des
bourdonnements d'oreille ou des fourmillements au bout des
doigts... ou méme des complicutions telles yue la survenue d'une
thrombose (cuillot de sunyg duns une veine ou une urtére) ;

e d'autres analyses de sang peuvent éfre rédlisées, pour
s‘'assurer du bon fonctionnement du foie, des reins, rechercher
une inflummution ou une curence en fer, ou bien encore Vvérifier
I'ubsence d’élément orientunt vers un uutre diugnostic ;

e depuis yuelyues unnées, on réulise de fucon systémutique sur
une prise de suny un exumen spécialisé de “bioloygie moléculuire”
effectué par un luboratoire hospitdlier.
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Cet exumen vu, de fucon frés fine,
rechercher des mutations yénétiyues
particulieres  yue hous suvons étre
ussociées uux syndromes myéloproliférautifs
(felles yue JAK2, MPL ou CALR). Ces
mutations arrivent sur des yénes présents
sur les chromosomes des cellules de a
moelle osseuse.Lu présence de |'une de ces mututions uu hiveau
du hoyuu des globules confirme de facon certaine I'existence
d’un syndrome myéloproliférutif,

Il existe des personnes souffrunt bien de SMP et dont les ylobules
ne présentent uucune de ces mututions, Duns ces cus, d'autres
explorations sont ulors nécessuires pour confirmer le diugnhostic.

Enfin, en plus des prises de suny, il pourru étre réulisé :
« une échographie abdominale, hotumment pour bien évaluer lu
tdille de larate gui est souvent retrouvée plus ou moins uugmentée
de volume chez les personnes utteintes de SMP ;
e un examen de la moelle grace a une biopsie ostéo-médullaire.

Mon hématologue souhaite me faire
4 une biopsie ostéo-médullaire, en quoi
cela consiste-t-il ? ®

Les SMP étunt des muludies de lu moelle osseuse, lu meilleure
fuacon de comprendre ce yui se pusse duns celle-ci est d'dller y
faire directement un prélévement et de I'examiner au microscope.
Cefte biopsie ostéo-medulluire (BOM), fuite en routine en
hémutoloyie, se fuit pur ponction duns I'os du bussin, Elle ne dure
yue yuelyues minutes, he nécessite pus d’hospitalisation et il Ny
u pus besoin d'étre ¢ jeun @,

C'est un yeste comportunt trés peu de risques, mais yui peut
étre source d’'un désuygrément pussuger. Il est désormuis possible,
uvec des moyens efficuces, de confréler les douleurs liées ¢
cette procédure et yui permettent de rédliser le geste duns des
conditions optfimales.

N'hésitez pus d discuter uvec votre hématologue des moyens
disponibles pour yue lu biopsie se pusse duns les Mmeilleures
conditions possibles.



Précision : Pour éviter tout risyue de suignhement, il faudru
étre uttentif aux médicaments qui fluidifient le sang ; ils sont
fréegquemment pris par les personnes utteintes de SMP et |l
faudra bien les signaler & votre hémutologue.



Comprendre

sa pathologie ?

5 Quels sont les symptomes liés a la
maladie, sont-ils réversibles ? @2

B Beuucoup de personnes utteintes d'un  syndrome
myéloprolifératif ne se pluighent pus de symptdmes particuliers
et le diugnostic est fuit de facon fortuite lors d'une prise de suny.
Chez d'autres, lu muludie peut se révéler pur différents symptémes
ou méme pur une complicution telle yu'une thrombose.

De muniére yénérdle, les différents symptdémes yui peuvent étre
observés varient beuucoup d’une personne d |'autre,

mDuns les ftrois principaux syndromes
myéloprolifératifs, il peut &tre observé 29 ’ =~
dessignes “d’hyperviscosité” (baisse de la (
fluidité du sang), comme des muux de téte,
des vertiges, des mouches voluntes devant
les yeux, des bourdonnements d'oreilles et
des fourmillements au bout des doigts ;
des “crises érythromélalgiques” qui
constifuent un symptéme cuructéristique
Mmuis inconstunt, Il s‘ugit  d'épisodes
douloureux du hiveuu des exirémités des
pieds ou des muins yui s‘accompuygnent
souvent de rougeur et de senhsdtions de
bralures.

| Plus spécifiyuement, duns lu polyylobulie primitive, il peut étre
constuté @ ;

une “érythrose”, soit une coloration rouge permunente de la
pedu, dppdraissunt principalement au hivedu du visage et des
paumes, yui se voit aussi au hiveau des muyueuses (bouche,
cohjonctive) ;
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un “prurit”, ce signe trés caractéristiyue est la survenue de fortes
démunyeuisons déclenchées ou ugyravées uu contuct de I'euu
chaude.

M Plus purticulierement duns |u myélofibrose, les personnes
peuvent présenter ;

des signes généraux dits “constitutionnels”, tels yue lu fievre,
I'amuigrissement, des sueurs (surtout le soir
et lu nuit), de lu fatigue ou des douleurs
dunsles os ;

des troubles liés a I'augmentation du
volume de la rate (splénomégulie), en
particulier digestifs (yéne ou douleurs upres
les repus, constipation). Lorsyu'elle est
freés volumineuse et yu'elle comprime les
autres orgunes de I'abdomen, la rate peut
occusionner une sehsation de lourdeur
ubdominule et un essoufflement d I'effort,
plus rarement des cedémes des jumbes ;

une anémie due G une diminution des ylobules rouges et
de I'hémoylobine, yui entrdine une fatigue, une pdleur, des
essoufflements et/ou des pulpitations & I'effort ;

des tendances aux saignements, telles yue des bleus
spontunées ou uu Moindre choc, des suignements de hez ou de
gencives, voire méme des suignements plus importants quand les

plaguettes sont trés ubuissées ou uu contruire trés augmentées
1.2,3)

/

M Le principul symptdme rapporté pur le plus grand nombre
de personnes utteintes de syndrome myéloprolifératif est la
fatigue (29,

B Les symptomes tels que les signes d’hyperviscosité, les crises
érythromélalgiques ou I'érythrose sont le plus souvent améliorés
par le contréle du taux de globules. D'autres symptémes peuvent
régresser de facon plus varidble, c’est le cus du prurit et de lu
futigue 129,

m |l existe souvent des possibilités de fraitements qui permettent
d’'améliorer, voire de faire disparaitre certains symptémes, mais
encore faut-il les avoir signalés a votre hématologue ! Ainsi,
N'hésitez pus G les rapporter G votre hémautologyue, yui vous
conseilleru sur lu fucon de gérer uu mieux chucun d'entre euxt 22,
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Pourquoi est-ce que cela tombe
6 sur moi ? Mes enfants risquent-ils
d’avoir la méme chose ? ®

m A ce jour, lu cuuse de votre maludie reste
inconnue,

Dauns lu trés grande maijorité des cus, on he
suit pus pourgquoi cela survient chez une
personne. Il existe de trés rares cus de formes
héréditaires.

Le plus souvent ces muludies upparuissent
plus frégquemment uvec |'uvuncée en
Gge. Il existe néunmoins des cus chez
des sujets jeunes, en pdarticulier pour des
thrombocytémies essentielles chez des jeunes femmes. On u
méme constuté des cus chez des enfants ©,

m Concernunt le risyue pour vos enfunts, il existe des formes de
prédispositions fumiliales au SMP rares yu'il convient de rechercher
par un inferrogutoire uttentif familial révélunt des problémes
de ylobules. Méme duns cefte situation, celd he veut pus dire
pour autunt yue les descendunts l'auront nécessuirement, muis |l
faudra yu'ils bénéficient d'une surveillunce plus uttentive ©.

M Le saviez-vous ?

Ces derniéres unnées lu découverte de
mututions yénétiyues ufférentes uux SMP u

permis de mieux comprendre |la mualadie.

Ces mututions (des yénes des chromosomes)
surviennent uu hiveuu des cellules souches de ~
la moelle (les cellules “mMéres”) et se retrouvent \\\
duns tous les ylobules du suny issus de ces
cellules souches.

Sous l'effet de ces mutations (JAK2, MPL, CALR), les globules se
mettent & se multiplier de fugcon unormule, ce yui uboutit duns
I moelle et duns le suny & un excés de ylobules d'ou le hom de
syndrome myéloprolifératif (soit une prolifération de la moelle).

Pour I'instant, la mise en évidence de telle ou telle mutation ne
change pas le traitement proposé.
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Est-ce que les les syndromes

7 myéloprolifératifs sont des cancers ?
Sont-ils pris en charge par la Sécurité
sociale ?

m C'est une yuestion difficile cauril y u plusieurs réponses possibles.
Ce qui est certuin, c’est yue ce n'est pus un cancer comme on
I'entend hubituellement, pur exemple comme le cuncer du sein
ou du cdlon.

| |l s'ayit d'une muludie clonule de lu moelle osseuse : foutes les
cellules de lu moelle, sont issues de [a méme cellule “Mmére” de lu
moelle yui est porteuse de lu mutation yénétiyue d l'origine de lu
multiplication.

B Les SMP donnent droit & une prise en charge d 100 % uvec
exonérution du ticket modérateur (Iu purt yui

reste hubituellement d puyer par le putient 65
uprés lu prise en charge pur lu Sécurité

socidle), au titre des uffections de lohgue
durée (ALD 30) sous linfitulé “uffection
maligne du tissu hémutopoiétique” (le ftissu
dédié al'éluborution des cellules du sung) 7,

8 Comment peut évoluer ma maladie ?
1.2,3)

W Le principdl risyue évolutif, suns fruitement,  court et moyen
terme de lu maladie de Vaquez et de lu thrombocytémie
essentielle sont lu survenue de thromboses, soit des cuillots de
suny uussi bien duns les veines yue les urtéres. L'excés de ylobules
retfrouvés duns le suny duns ces muludies fuit yue le suny devient
plus épuis et donc moins fluide et yue celu uboutit ¢ lu formation
de ces cuillots @9,

m Selon lu réygion du corps ou l'orgune cohcerhé, uhe
thrombose peut avoir des conséquences plus ou moins
sérieuses (voir Purole 11 : Qu’est-ce yu'une thrombose ?).
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C’est pour celu yu’en plus de traitements pour
fluidifier le suny, il est hubituellement proposé
des médicuments dont 'objectif est de fuire
redescendre le tuux de ylobules duns le
suny et donc rendre celui-ci moins visqueux.
Ces traitements permettent de diminuer frés
efficacement le risque de survenue de ces
thromboses.

M Plus rarement, il peut éyulement exister un risque de
saignement (ou hémorragie) au hiveuu de lu pedu ou des
mugyueuses, en parficulier quand le hombre de plaquettes est
trés élevé (> 1 500 000/mm?)®@,

m Alony terme, de fucon rare, ces deux maludies peuvent évoluer
vers une myélofibrose, dite dlors seconduire, ou Méme vers une
leucémie vigué.
Ces mualudies chronigues, si elles sont bien suivies, permettent
une vie souvent normule si elle n‘évolue pus, suns restrictions
purticuliéres @2,

m La myélofibrose, yuunt < elle, peut engendrer :

une augmentation de la taille de la rate pouvant devenir
génunte ;

une diminution des globules dans le sang dont la production
duns lu moelle est yénée pur lu fibrose, pouvant méme nécessiter
des ftransfusions de ylobules rouges ou de playuettes pour
compenser ce munyue de production @,

m Duns la myélofibrose, il existe égulement un risyue possible Muis
rare d‘évolution vers lu leucémie. L'évolution de lu myélofibrose
primitive est chronigue et progressive, mais avec des grandes
variations d’une personne d l'autre. Celu dépend hotumment de
I'Gye, de I'unémie, des sighes yénéruux (fievre, umaigrissement,
sueurs) et d'uutres cuructéristiques biologiques .

B Lespersonhesdppdrtenant au groupe de bon pronostic peuvent
vivre de nombreuses unnées suns symptoémes importants, tundis
yue d’autres personnes vont connditre en yuelyues unnées une
ugyravation de leur muludie P,



9 Puis-je en guérir ? 029

m A ce jour, il N'existe pus de truitement permettunt de guérir les
syndromes myéloprolifératifs,

Le seul fruitement permettunt d'éradigquer une fois pour toute
le syndrome myéloprolifératif est lu greffe de moelle osseuse,
yui consiste d remplucer la moelle de lu personne utteinte par
celle d'une personne saine (dllogreffe). Il s'agit cependunt d'une
procédure complexe et lourde comportant en elle-méme de
nombreux risyues. Elle n‘est réservée yu'uux personnes de Moins
de 60 uns, en bonne sunté uyunt une Mmuludie suffisumment
évoluée pour justifier un tel risque .

B En pratigue, elle n'est jumuis proposée duns les situutions de
thrombocytémie essentielle ou de polyylobulie primitive car il
s'uyit de mauludies uvec de hombreuses possibilités de fraitements
qui contrélent bien [a maladie, autorisunt une vie souvent normaile,
suns restrictions purticuliéres @9,

m Ldllogreffe peut étre proposée chez une minorité de putients
utteints de myélofibrose :

duns des formes uvec critéres de sévérité,

chez des personnes jeunes et pur dilleurs en bonne sunté, pour
lesquelles il u &té trouvé un donneur computible @,

m En dehors de lu greffe de moelle, les traitements ont pour
but d’umoindrir les symptdémes, de préserver lu quulité de vie
enh uttenuunt ou dnihilunt les symptémes de lu muludie et de
contréler lu muludie @,



Connaitre

les traitements ?
possibles
/,

] 0 Quels sont les traitements disponibles ?

m Le fraitement de la thrombocytémie essentielle @

Lu prise en charge de lu thrombocytémie essentielle vise <
prévenir lu survenue d’‘une thrombose ou d’'une hémorrayie et, si
nécessuire, G fuire diminuer le tfuux de playuettes,

Les modulités de truitements dépendent de I'Gye du putient, des
unftécédents éventfuels de thrombose et des facteurs de risyue
curdiovusculuire yu'il présente (obésité, tubugisme, diubéte,
taux élevé de yruisses duns le suny). Chez les putients jeunes,
uvec une muludie usymptomatiyue et suns fucteurs de risque
curdiovusculuire, une simple surveillunce ou lu prise d'uspirine <
fuible dose est générulement proposée.,

Lu prévention des thromboses repose essentiellement sur lu prise
d‘uspirine cur elle u un effet untiugrégunt sur les pluyuettes, c'est-
a-dire yu’'elle limite lu formation des cuillots. Cetfte uction est
obtenue dés les plus fuibles doses (dites doses “hourrissons”).

Pour les putients plus Gyés ou yui présentent un risyue important
de thrombose, un fruitement cytoréducteur (pour fuire diminuer
les playuettes) ussocié & de I'uspirine est préconisé. Le tuux de
playuettes lui-méme h'est pus uh critére suffisunt pour lu Mise en
route d'un traitement cytoréducteur (hormis pour des taux trés
élevés > 1 500 000/mm?3). Le choix de I'un ou l'autre fraitement
est étubli en fonction notumment de lu folérunce uttendue pour
chague patient.

Les médicuments uctuels permettent duns lu majorité des cus
de contréler lu maludie, avec des effets indésirubles plus ou
moins muryués selon les produits et lu sensibilité individuelle de
chuyue putient. Lespérance de vie des muludes utteints de
thrombocytémie essentielle est uinsi similuire & celle des personnes

bien portantes. -



Le traitement de la polyglobulie primitive (ou maladie de
Vaquez)®

Lu prise en churge de lu polyglobulie primitive vise G prévenir lu
survenue d’une thrombose et & uméliorer les symptomes liés d lu
viscosité excessive du sung.

Au diugnostic, lorsyue la polyglobulie est importante, le premier
frauitement consiste G pratiquer des suignées. Une “suignée”, se
réulise comme un don du suny, par une perfusion Mise duns une
veine du brus, et consiste G prélever entre 300 et 450 ml de suny
(selon le poids et lu tdille). Les suighées permettent de diminuer
rapidement e taux de globules rouges et dinsi de réduire le risyue
de complications. Cependunt, il he s'agit pus d'un fraitement
utilisuble seul au lony cours, car il finit par étre mal foléré en
induisunt hotumment des carences en fer et il n‘ugit pus sur le
fond de lu muludie, c’est-U-dire I'excés de production de ylobules
rouges pur la moelle osseuse.

Pardllélement, il faut donc proposer un fruitement médicumenteux
yui va agir sur I'excés de ylobules rouges et des pluyuettes
produite par lu moelle osseuse. Plusieurs molécules existent et
votre hémutologue vous proposerd le truitement le plus udupté.

Les traitements de la myélofibrose

En l'ubsence aujourd’hui de médicuments

susceptibles de guérir lu myélofibrose, les ‘ @
fraitements ont pour but d'uméliorer les '
symptémes et de préserver lu qualité de vie O

des putients. C’est pourguoi, en I'ubsence

de symptémes ou de complicutions, aucun

fruitement n'est yénéralement prescrit et de O O
nhombreux putients n‘auront pus besoin d'étre

fraités pendunt plusieurs aunnées.

Lorsyue celu devient nécessuire, votre hématologue infroduira un
fraitement cytoréducteur ; pour réduire la production excessive de
ylobules bluncs, de pluyuettes, lu tuille de lu rute et les symptdmes.

Pour le fruitement de I'unémie, les putients peuvent bénéficier
d'un fraitement (Yui u pour but d'augmenter la fabricution des
ylobules rouyges) ou de transfusions de suny.
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Lorsyue lu rute est trés volumineuse et yénunte, il peut parfois
étre envisugé de lu retirer pur une infervention chirurgicule
(splénectomie). Lu décision doit étre soigheusement pesée car
l'opération est délicute et peut occusionner des complicutions
graves,

Lu greffe de cellules souches hémutopoiétiques est uctuellement
le seul traitement permettant de guérir lu myélofibrose. Elle est
proposée chez une minorité de personnes (cf. Parole N° 9).

-I -I Je prends un fraitement pour prévenir
une thrombose :
Qu’est-ce qu’une thrombose ?
Comment prévenir son risque ?
Quand dois-je la suspecter ?

Qu’est-ce qu’une thrombose ? ®

Le principdl risque évolutif & court et moyen terme de lu maladie
de Vaquez et de lu thrombocytémie essentielle est lu survenue
de thrombose, soit des cuillots de sung aussi bien dans les veines
yue les urtéres. L'excées de ylobules retrouvés duns le suny duns
ces muludies, fuit que le sunyg devient plus épuis et dohc Moins
fluide. Celu peut uboutir & la formation de ces cuillots.
Selon lu région du corps ou I'orgune concerné, une thrombose
peut avoir des conséyuences plus ou Moins sérieuses.

Lorsyue le cceur est touché, elle est susceptible d’entruiner un
infarctus du myocarde.

Auniveau du cerveuu, elle peut provoyuer /
ce yue l'on uppelle des manifestations
ischémiques transitoires (baisse transitoire b
de [l'apport sanguin) telles que des
migruines ef des froubles oculuires (vision /‘c.\’ﬁ

double, modificution du champ visuel, par
exemple), voire un accident vasculaire
cérébral ischémiyue.

De fucon frés purticuliére, chez les personnes utteintes de
syndrome myéloproliférdatif, il peut étre observé des thromboses
dunsdes organes du ventre, pur exemple, Au hivedu des vaissedux
de la rate ou de la veine porte yui irrigue le foie,
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Une thrombose peut égulement se munifester pur une phiébite,
uh cdillot duns une veine le plus souvent au hiveau des jumbes,
avec uh risyue yue ce cuillot migre au hiveduu des poumons, on
purle dlors d’embolie.

Quelles personnes sont les plus & risque de faire une
thrombose ? ®

Les personnes dont le syndrome myéloprolifératif n'est pus encore
suffisumment controlé.

Les personnes uyunt déja eu une thrombose sont dussi plus G
risyue d’en refuire une. Les untécédents fumiliuux de thromboses
jouent égulement,

Tous ces troubles sont d'autunt plus <

cruindre gue des fuacteurs de risyue

curdiovusculuires (tfubuc, diubéte, >
hypertension urtérielle, obésité, excés de

cholestérol) sont présents.

Du fuit de fucteurs hormonauy, les femmes

ont un risque un peu plus important de

phlébites.

Enfin, le risque uugmente uvec I'uvuncée en dye.

Comment prévenir le risque de thrombose ? @9

Il convient de prendre ses traitements prescrits pour fluidifier le
sang.

De plus, il est hubituellement proposé des médicuments dont
I'objectif est de fuire redescendre le taux de ylobules duns le suny
et donc rendre celui-ci moins visyueux.

Il faudra essayer autant que possible de contréler les facteurs de
risyue curdiovusculuire @ :

drréter le tubuc,

corriger une hypertension,

mincir en cus de surpoids,

normualiser son tfuux de cholestérol,

équilibrer un diubéte.

Pour les femmes, les prises de fruitements hormonuux d buse
d’cestrogyénes (contruception ou fruitement hormonal substitutif)
doivent étre évitées @,
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Le fuit de ne pus bouger pendunt un

femps prolonyé diminue lu circulution du _

suny et uugmente le risqyue de phlébite : @
dlitement, voydge en avion ou voiture de

plus de 4 heures, jumbe immobilisée...

Les moyens de prévenir ce risyue sont : le

mouvement (Yuelyues pus en avion, par

exemple), le port de bus de contention,

voire prise de médicuments spécifiques pour fluidifier le suny.
Ces mesures permettent de diminuer frés efficacement le risque
de survenue de ces thromboses. N'hesitez pus G en purler avec
votre éyuipe soignunte en umont de votre dépurt ufin yu'ils vous
conhseillent.

Quand dois-je suspecter une thrombose ?

[l faut consulter en urgence dés lu
moindre suspicion (Médecin traitunt ou
méme urgences) suns uttendre de voir
votre hémutologue, méme si bien sOr
vous l'informerez le moment venu de lu
survenue de cet épisode.

Les signes qui doivent vous amener & consulter en urgence :

la suspicion de thrombose cérébrale (uccident vusculuire
cérébrul) : difficulté souduine < purler ; vue floue ou double ;
maunyue de force ou de sensution duns une purtie du corps ;
maunyue souduin d'éqyuilibre, de coordinution ; uppurition brutale
de confusion, problémes de mémoire ; muux de téte infenses
possiblement uccompugnés de vomissements ;

la suspicion de thrombose cardiaque (infarctus du myocarde) :
douleur constrictive au milieu de lu poitrine d‘ayggravation
progressive pouvunt irradier dans le bras ou lu mdchoire ;

la suspicion de thrombose d’'un membre : douleur, pdleur,
froideur, dbsence de pouls, le plus souvent au hiveau d'une
jambe ;

la suspicion de phlébite : douleur duns le mollet, mollet dur, une
jumbe plus grosse yue l'autre ;

la suspicion d’embolie pulmonaire : sensation d’'essoufflement,
douleur duns lu poitrine, maldise,
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] 2 Est-ce grave si joublie mon traitement ?

Les syndromes myéloprolifératifs sont des maladies chroniques,
lenfement évolutives, donc I'oubli exceptionnel d’'une prise de
médicument he chungerd pus de fugon drustique I'évolution de
|a maladie.

Muis un oubli ou une hon prise volontuire répétés peuvent se
fraduire pur une réponse insuffisunte sur vos taux de ylobules et
Jmener votre hémutologue < pehser yue votre muludie n'est
pus bien contrélée. Il risquerdit alors de vous proposer un dutre
fraitement dont vous n‘auriez pus vraiment besoin ou & considérer
votre muludie comme plus grave yue ce yu'elle est en réalité,

On peut uttribuer ces hon prises de Médicuments d plusieurs
raisons :

certuins he prenhent pus leur traitement parce yu'ils I'oublient,
cela peut arriver, muis il existe des moyens pour rendre la prise la
plus automatique possible ;

pour d'autres, lu non prise du fruitement est liée d lu cruinte
d'éventuels effets seconduires, L'hémautologue est G pour uider <
Mmieux contrdler ceux-ci. N'hésitez pus G lui poser des yuestions si
vous uvez des doutes sur des effets indésirubles.

Le saviez-vous ?
Il existe plusieurs moyens pour limiter les oublis : un pilulier, des
systémes de rappel (I'implémentation de routine (en méme
temps yue I'arrivée au fravadil, yue lu sortie du chien, ...) et méme
désormuis des upplications Smartphone |

Vous n'‘étes pus seul, il suyit dun probléeme fréyuent,
vruisemblublement sous-évalué yui peut étre cuuse de beuucoup
deproblémes. Donc n’hésitezpasaenparleravotre hématologue,
ilne vous en voudru pus, au contraire, le purtuge de vos éventuelles
difficultés sera percu comme une preuve
de confiunce. L'objectif est de fuire éyuipe T lt
pour combuttre lu maludie, nous sommes

I& pour vous uccompughner ufin que votre
muladie soit le mieux contrdlée possible et
yue vous soyez le plus en forme possible.
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Vivre avec

sa pathologie

Je me sens fatigué(e), est-ce & cause
]3 de moi, de ma maladie ou de mon
traiterent ? Que puis-je faire ? @10

m Vous nimuyginez pus votre fatigue, elle
est réelle et |éyitime. Une bonne purtie des
personnes dtteintes de SMP ressent |[a méme
chose. La fatigue est trés clairement le
sympitdbme le plus souvent ressenti et celui Yui
impucte le plus lu quulité de vie .

I La fatigue est toujours complexe cuar elle
est le plus souvent au croisement de plusieurs
phénomeénes :

» la maladie elle-méme peut étre source de
fatigue, d fravers lu sécrétion de protéines de
l'inflummution (uppelées cytokines). Elle crée une sensution de
fatigue intense yui peut dller jusyu’d I'épuisement. Cet état, plus
souvent observé duns les myélofibroses que duns lu muludie de
Vayuez ou lu thrombocytémie essentielle, peut cependant étre
VU U des deyrés divers ;

« les traitements également peuvent étre source de difficultés.
Méme si duns lu mujorité des cus le contréle de lu muludie
améliore lafatigue. Les suignées, par exemple dansla polyglobulie
primitive, font redescendre d'un coup le taux d’hémoglobine
dlors yue les ylobules rouges sont aussi des porteurs d’énergie. Les
fraitements cytoréducteurs, méme s'ils sont trés bien supportés pur
la majeure partie des personnes, peuvent étre moins bien tolérés ;
e enfin, pdrce yue nous he sommes pUs yu'un corps, le moral
peut aussi jouer son réle dans la sensation de fatigue. Au dépuart,
I'irruption de lu maladie dans |l vie peut étre vécue comme un
coup de tonnerre et &tre ¢ |'origine d’une vruie lussitude (9,
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Cette futigue n'est cependunt pus une fatalité, C'est un
phénoméne complexe ou de hombreux fucteurs interagissent, ou
il Ny g pus une bonne recette valuble pour tous. Il faut frouver
celle yui vous convient et de réelles possibilités existent,

Quelques conseils
Revoyervos priorités defacon adéterminer
ce qui est important pour vous. -
Ne vous forcez pus U fuire ce qui
finalement compte moins et vous fatigue ;
faites-vous plaisir. Priviléyiez des uctivités
yui vous font du bien et découvrez-en de
nouvelles comme le yogu et l[u méditation
yui permettent de prendre du recul par
rapport G ce yui vous urrive, Il s‘agit de frouver un nouvel équilibre
et de suvoir s'écouter, se changer les idées...

Faites du sport : il u été aujourd’hui cluirement démontré
yu’une uctivité physique uduptée fuit purtie des éléments les plus
efficaces pour lutter contre la fatigue ! Elle permet une meilleure
oxyyénution des muscles et du cerveuu, de renforcer le tonus
générdl...

Il est important de bien dormir. C’est
évidemment plus facile a dire qu'd faire,
avec des symptdmes yui peuvent parfois
dérunger lu nuit ou les préoccuputions
yue |'on peut avoir,.. muis N’'hésitez pus ¢
en purler d votre médecin, vous pouvez
chercher ensembile les solutions les plus
uduptées.

Beducoup d'informations concernunt

votre muladie peuvent étre stressantes, donc méme s'il est positif
de s'intéresser, de chercher & mieux comprendre, et d'étre ucteur
de son traitement, il faut aussi réussir de temps en temps, G mettre
fout celu < distunce.

De fucon yénérule, discutez uvec votre médecin de votre futigue,
eh essuyunt de mieux lu comprendre, on drrive souvent d frouver
des solutions yui, & défaut de tout résoudre, vous permettent de
Mmieux vivre,
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'|4 Est-ce que je peux continuer a vivre
comme avant ?

Oui, le plus possible...

Lorsyue le fraitement est équilibré et efficuce,
VOus devez pouvoir mener une vie normale,
suns restriction, ni sur le plan professionnel, ni /
sur le plan des loisirs. Une bonne hyygiene de

vie vous permettru de yérer uu mieux votre

syndrome myéloproliférutif, Cette muludie

n‘est yu'une composunte de votre vie.

Qu'est-ce que je dois manger ? 1V

[l he s'uyit en ducun cus d’'un Muhyue ou
d’une curence, il N’y u donhc pus besoin de
régime purticulier pour compenser ou se
priver de telle ou telle chose. Il est important
d'avoir une alimentation variée, suine et
éqyuilibrée comme tout le monde. Lidéul
est de fendre vers un régime méditerrunéen, riche en fruits et
légumes, éviter les graisses unimales, limiter le sel...

Il est important de savoir se faire pldisir au Mieux. Il conviendrd
d'‘éviter ou de corriger un éventuel surpoids qui viendruit
favoriser d'autres facteurs de risyue de complications fels que
I'hypertension urtérielle, le diubéte...

Est-ce que je dois éviter certaines activités physiques ? "
Lactivité physique esttrés recommandée.

Il conviendra d'udapter votre effort @
physique < I'état de forme duns lequel '
VOUS vous frouvez. Ainsi, certding sportifs
pur exemple, continuent & courir autant
apres le diagnostic de leur syndrome
myéloprolifératif,

Chez les personnes sédentuires, une
initiution progressive < 'uctivité physique
avec, par exemple, un objectif de 30 min
de murche yuotidienne estune démurche
positive yui devruit vous upporter du bien
étre.
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Quelques précautions sont & prendre.

Evitez les sports truumutiques si vous étes sous unticougulants ou
si votre rate est volumineuse. Il est foujours possible de pratiquer
une uctivité yui vous corresponde, yui vous permette de vous
oxyyéner, de vous chunger les idées en entretenunt votre sunté,
L& encore, I'échunge uvec votre hématologue est précieux.

Est-ce que je dois changer mes habitudes de vie ? "

Le tabac est frés clairement déconseillé.
Arréter de fumer serdit un objectif trés positif.
On suit yue le tubugisme est fres Mauvais -
four lu circulution et constitue un fucteur de )
risyue supplémentuire de thrombose. Il Ny
U pus une bonne facon pour fout le Monde
d‘arréter, |G aussi, il faudra que vous trouviez
la votre, Les solutions sont diverses et toutes peuvent étre bonnes
tant yu‘elles vous uident et yu‘elles correspondent G votre uttente
(I'hyphose, les substituts & macher ou inhdler, I'ucupuncture.. ).
Muis duns fous les cus, c’est uhe décision yui vous uppdrtient et
yui est entre vos mains uniquement,

Lalcool est a éviter cur il a des risyues
d’infeructions médicumenteuses et de
toxicité sur le foie. Une prise en fuible yuuntité
he pose en yénérdl pus de probléme (un
demi-verre de vin de temps G autre).

Essayez de ne pas vous exposer pas trop au soleil. Il est
importunt de sortir, d'avoir des uctivités de plein air, c’est bon pour
le morul et lu sunté, muis certuins médicuments provoyuent une
hypersensibilité au soleil, yui font réagir beaucoup plus fortement
(coup de soleil) et peuvent augmenter le risque de cuncers
cutunés.).

Une bonne hydratation de la peau du quotidien est dussi
importante pour limiter lesinconforts (démungedisons, sécheresse)
et entretenir votre peau.

Puis-je continuer & travailler ? Mes activités de loisirs ?

Oui ! Lu muludie ou le fruitement, en eux-mémes, he contre-
indiguent ubsolument pus lu poursuite de 'uctivité professionnelle
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muis purfois certuins étuts de fatigue peuvent exiger un
uménugement professionnel. Duns ce type de cus, h'hésitez pus
G en purler uvec vos médecins.

De lu méme fucon, continuez vos uctivités de loisirs hubituelles.

II'ny a pus hon plus de confre-indications aux voyayges. Pour les
frajets lonys, veillez & bien prévenir le risyue de thrombose, uvec
hotamment le port de bus de contention. Si vous partez duns des
zohes reculées, en pdarticulier pour des périodes prolongées, il seru
plus prudent de I'évoyuer uvec votre hémutologue.

Puis-je me faire vacciner ?
Oui,lessyndromesmyéloprolifératifsne constituent
pas une contre-indication aux vaccins, il convient
donc de suivre les recommundutions vaccinules
habituelles. -

Attention : Le vuccin de lu fievre juune est exigé duns certains pays
fropicuux et peut étre contre-indiqué uvec certuins fruitements,

-|5 Puis-je avoir encore un enfant ?

Y a-t-il un risque lié a la prise de
mon traitement ?

Quelle contraception utiliser ? @

Pour les femmes
Sivous uvez un désird‘enfunt, votre syndrome
myéloprolifératif (SMP) n'est pus en soi un
obstucle, muis nécessite de lu prudence.

RS

Il u été décrit chez les femmes utteintes de
SMP, lu survenue plus fréyuente de fausses-
couches ou de complicutions foetdles,
en purticulier duns les situations ou lu
maladie n'étuit pus bien équilibrée. Méme
si votre maludie est bien contrdlée, il vaut mieux en purler uvec
votre hémutologue uvunt cur certuins traitements he sont pus
computibles avec une grossesse.

Une colluborution entre votre yynécologue et votre hémutologue
pourrdit étre envisugée de facon & ussurer un suivi optimal,
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Une yrossesse est donc tout < fuit envisugeuble. On voit
régulierement des jeunes femmes utteintes de SMP avoir des
grossesses sufisfuisuntes, muis celu hécessite d'étre prépurée et
bien surveillée, de facon G protéger cette grossesse, I'enfant <
nuifre et lu mere.

La contraception @

Les fruitements pur cestroyenes dugmentent le risque de
thrombose, il est donc conseillé une pilule contenunt uniquement
un proyestatif non thromboyéene.

L'utilisation d’un dispositif infra-utérin (stérilet) est peu computible
avec lu prescription de fraitements yui fluidifient le sang (car celu
uugmente les risyues de suighements) et n‘est donc pus conseillé.

Pour les hommes
Certuins médicuments peuvent diminuer lu gualité du sperme
et il conviendru d'éviter foute puternité lors de lu prise de ces
médicuaments. Cependunt, de facon & anticiper d'éventuelles
difficultés, il pourra étre proposé une conyélution de sperme uux
hommes uyunt un projet de puternité.

'|6 De quoi dois-je parler @ mon
hématologue ?

L'objectif de votre hémutologue est de
VOUS uccompugher pour vous uider G vivre

le mieux possible avec votre maladie. \///

Lu numération de formule sanguine
est l'exumen clé pour effectuer votre
diagnostic ou pour suivre I'évolution de votre maludie. Ainsi, votre
hémautologue s'intéresseru G cette unulyse & chague consultution.
Ne n‘oubliez pus lors de vos rendez-vous. N'hésitez pus G
demunder des informations sur celui-ci, & votre hémutologue ou
dux éyuipes. Mieux vous saurez le lire, mieux vous serez & méme de
suivre I'évolution de votre muludie et [u réponse uux fruitements,
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Votre hématologyue essuye en purdlléle de comprendre vos
symptdmes, leurs intensités, la tolérance et les effets secondaires
éventuels des traitements. Mieux il les comprend, plus il peut
s‘adupter G vos problémautiques et vous uider G frouver des
solutions. N'ayez pus peur de purler d'éventuelles difficultés uvec
votre fraitement, aussi bien en termes d’effets seconduires yue de
difficultés de prise. Il est I pour vous uider duns ce yui constitue
lu rédlité de votre yuotidien. Si vous constutez 'uppurition de
nouveuux symptémes yui vous génent duns votre quotidien,
n’hésitez pus a en purler G votre hématoloyue.

Mentionhez bien I'ensemble de vos dutres tfraitements yue
vous prenez pour éviter tout risque d'inferaction, y compris la
phytothérapie ou les compléments alimentuires,

Duns les situdtions de stabilité satisfuisunte, une partie de lu
surveillunce peut étre fuite uvec votre médecin traitunt, ce yui
peut parfois vous fuciliter Ia vie, si une telle solution vous convenuit,
évoyuez-le a4 lu consultation.

Petits conseils

La consultation peut parfois étre bréve dlors yu'ily a beaucoup
de choses ¢ discuter, N'hésitez pus d lister les points importants
de facon ¢ ne rien oublier et & réfléchir auparavant & la fucon
de décrire vos symptdmes et G ce dont vous uimeriez discuter.
Vous pouvez venir uccompugné(e) d'une personne en yui
vous uvez confiunce, il/elle peut vous uider G vous ruppeler ce
yui s'est dit pendant la consultation.

De fagon générale, n’'hésitez pas a parler de tout ce qui vous
préoccupe.
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