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Qu’est ce qu’un SMP ? 

Quels sont les SMP ? 

La LMC, comment ça marche ? 

Quel bilan diagnostique ? quel suivi ? 

Des nouveautés dans les SMP à éosinophiles ? 

Et les autres alors ? 





hématopoïèse normale 

immatures 

matures 

m
o
el

le
 

sa
n
g

 

syndrome myéloprolifératif 



"Classiques" 

 

Leucémie Myéloïde Chronique 

 

Polyglobulie de Vaquez 

 

Thrombocytémie Essentielle 

 

Splénomégalie Myéloïde 

Myélofibrose Primitive 

 

"Plus rares" 

 

Leucémie Neutrophile Chronique 

 

Leucémie Eosinophile Chronique 

Syndrome HyperEosinophile 

 

SMP chronique, inclassable 

"Formes de chevauchement" 

 

Leucémie MyéloMonocytaire Chronique 

 

Leucémie Myéloïde Chronique Atypique 

 

Leucémie MyéloMonocytaire Chronique Juvénile 

 

SMP/SMD, inclassable 













• Relais de signaux de prolifération 

• Activées par dimérisation 

Molécules pro/anti 

apoptotiques 

Facteurs de 
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kinases 
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Les Tyrosine Kinases 





Signalisation ABL 
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Signalisation BCR-ABL 
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LMC : Activation d'ABL 

Prolifération 

Apoptose 

Adhérence 
Imatinib 

Deininger,Blood, 2000, (96):3343 



CML and survival 









Recherche de transcrits de fusion : RT-PCR 
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Diagnostic des LMC - Biologie 

 
Proposition de stratégie 

 

LMC très probable : hyperleucocytose PN+myélémie, baso... 

 - moelle pour cyto + caryo +/- FISH 

 - sang pour BM 

 

LMC très peu probable, diagnostic simple (thrombocytose isolée, 

hyperleuco isolée...) 

 - BM seule sur sang 

 

LMC peu probable, hémopathie probable, diagnostic difficile 

 - moelle : cyto, phéno, caryo 

 



EVOLUTION NATURELLE DE LA LMC : 

 

Classiquement : 3 phases 

- chronique (SMP typique : prolifération+++/ pas d’anomalie maturation) 

- Acutisation : Blastes (>20%), anomalies moléculaires additionnelles 

+++ 

- Accélération : entre les deux 

 

Critères d’accélération discutables 

OMS 2002 : 

Persistance ou augmentation de la leucocytose > 10 G/L ou persistance 

SMG sous traitement 

Thrombocytose persistante > 1000 ou thrombopénie non attribuable au 

traitement 

Evolution clonale après le diagnostic 

≥ 20% baso en périphérie 

10-19% blastes dans la MO 

 

OMS 2008 :  ne reconnaît plus clairement ces critères car prise en charge 

non différente et suivi évolutif à prendre en compte 



Goldman 



Baccarani, JCO, 2009 
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Location of mutations within the kinase domain  

ATP binding site activation loop 
carboxy terminal 

“P  loop” 
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Imatinib (STI571) AMN107 

Dasatinib (BMS-354825) 

Novel ABL inhibitors in clinical trials 

25x 1x 

300x 

Binds inactive and active conformations, multitargeted (SRC)  

Binds inactive conformation  Binds inactive conformation  
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"Classiques" 

 

Leucémie Myéloïde Chronique 

 

Polyglobulie de Vaquez 

 

Thrombocytémie Essentielle 

 

Splénomégalie Myéloïde 

Myélofibrose Primitive 

 

"Plus rares" 

 

Leucémie Neutrophile Chronique 

 

Leucémie Eosinophile Chronique 

Syndrome HyperEosinophile 

 

SMP chronique, inclassable 

"Formes de chevauchement" 

 

Leucémie MyéloMonocytaire Chronique 

 

Leucémie Myéloïde Chronique Atypique 

 

Leucémie MyéloMonocytaire Chronique Juvénile 

 

SMP/SMD, inclassable 



LMMC & translocation 5;12 
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17p13 
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Leucémie Eosinophile Chronique/Syndrome hyperéosinophile 

: 

  

  



Hyperéosinophilie 

Eliminer les causes secondaires simples 
atopie 

parasitoses 

maladies inflammatoires chroniques 

Causes 

« hématologiques » 

Primitives : 
LMC 

SMP 

PDGFR-FGFR 

Autre anomalie clonale 

Blastes (LCE) 

Secondaires : 
Lymphome - SLP 

LAL 

Clone T (SHE-L) 

? 
SHE-I 
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Leucémie MyéloMonocytaire Chronique 
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JAK2-G1849T-V617F 

James, Nature, 2005(234):1144 



d'après Blood, 2006(108):1865 
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En pratique : 

 

- Hte >45/50 -> J2 EPO 

- Pqt >400 persistante et sans cause -> J2 

- TP uniqt 



 


