
P056-ACUTISATION EN LAL D’UNE THROMBOCYTEMIE ESSENTIELLE SOUS 
HYDREA TRAITEE PAR LE PROTOCOLE GRAALL 2005 ET ALLOGREFFE  

  

L’acutisation est sans doute l’événement le plus grave, qui puisse 
émailler l’évolution d’une TE, puisque pratiquement toujours          
rapidement mortel, mais sa fréquence et surtout sa signification 
dans l’histoire naturelle de la maladie restent controversées. La          
fréquence rapportée dans la littérature varie entre 0,6 et 6,1 % [1].  
Il s’agit dans presque toutes les séries publiées d’un phénomène  
tardif, n’apparaissant qu’après un délai compris entre 6,7 et 9,7 
ans[2]. 
 Presque toutes les transformations observées sont myéloblas-
tiques. Quelques transformations lymphoblastiques ont cependant 
été signalées [1]. 
Les facteurs prédictifs du risque de transformation sont la pré-
sence d’anomalie cytogénétiques, de myélofibrose, etl’utilisation 
d’un traitement cytotoxique [3,4]. Le rôle leucémogène des traite-
ments alkylants et du 32P est bien établi [5].  
L’augmentation du risque leucémique lors de l’utilisation de trai-
tements séquentiels est également définitivement Démontrée 
[6,7]. 
 La séquence thérapeutique responsable peut comporter alkylants 
et 32P suivis d’hydroxyurée [2]. 
Le rôle leucémogène de l’hydroxyurée utilisée seule est en            
revanche toujours controversé [8, 3, 9, 10]. Les pourcentages de 
transformation rapportés après hydroxyurée seule augmentent        
modestement mais de façon constante dans les séries de patients 
rapportées (3,5 % ) pour Sterkers et al. ; 3,9 % [9] pour Finazzi         
et al [8]. 
Nous vous rapportons un cas de thrombocytémie essentielle           
acutisée en LAL traitée par le protocole GRAALL 2005 et              
consolidée par allogreffe. 

de notre travail est d’étudier l’aspect clinique, évolutifs et             
thérapeutique d’ une thrombocytémie essentielle acutisée en LALT.  

 Un homme âgé de 40 ans de ADRAR  suivi pour                                      
thrombocytémie essentielle avec mutation JAK2  depuis 
2016 sous hydréa 3 gélules, compliquée d’un AVC (en 
2016) sans          séquelle apparente. Consulté après 8 ans 
d’évolution pour une acutisation en LAL. 
 

 

  
En juin 2023, le malade consultait pour une asthénie et un                           
syndrome infectieux fait de diarrhée et d’herpès labial avec une 
SPMG (DS à 3 cm), l’état général  était conservé.  
L’hémogramme révèle une hyperleucocytose à 50G/L, une ané-
mie modérée à 9g/dl et un taux de  plaquette correct à 166 G/L.  
Le FSP était envahi totalement par des lymphoblastes.  
Le médullogramme  retrouve un envahissement par 67% de             
lymphoblastes.                                                                                                         
L’étude immunophénotypique retrouve  une LAL T sous type      
pré T exprimant un marqueur aberrant : le CD33.  
Après un traitement symptomatique fait de transfusion de culots 
globulaires, une induction par protocole GRAALL 2005 a été         
entamée le 10/07/2023. 
 L’évaluation  effectuée à J28 de la cure met en évidence une 
RC.  
La phase de consolidation est alors entamée : le 07/09/2023, 
 le malade a reçu 6 blocs de consolidation GRAALL 2005.   
En attendant le RDV pour allogreffe,  
des cures d’interphase ont été faites :methotrexate + Asparagi-
nase.                                                                                                                                            
Le malade est allogreffé en février 2024.  
Devenir : le patient est toujours vivant en RC. 
 

 

 

 

 

 

L’espérance de vie est proche de la normale dans la TE est lié au fait que le 
risque spontané de transformation leucémique (< 5% des cas) ou celui d’une 
progression vers la myélofibrose est très faible pourvu que le diagnostic de TE 
ait été posé avec rigueur. La question de l’utilisation d’une chimiothérapie dans 
la TE est dominée par la crainte d’augmenter le risque (faible) de transformation 
leucémique spontanée de la maladie (existence de leucémie aiguë dans un tout 
petit nombre de TE ne recevant aucun traitement). Cependant, le rôle leucémo-
gène de l’hydroxyurée ne peut pas actuellement être formellement démontré, 
pouvant être interprété comme un rôle de sélection mutagène. 
Selon la littérature la survie médiane à partir de la date de la transformation 
blastique était de 5 mois et de 6 semaines pour les patients recevant un traite-
ment de soutien. mais les rémissions n'étaient pas durables. Seuls les patients 
qui ont reçu une GCS (greffe de cellules souches) soit comme premier traite-
ment, soit après avoir répondu à un traitement antileucémique  avaient une sur-
vie nettement supérieure, avec 73 % en vie après un suivi médian de 31 mois 
[11].  

 Les LAL secondaires sont de pronostic redoutable. Le protocole GRAAL 
2005 reste le meilleur choix pour obtenir une RC rapide,                              
mais la chimiothérapie seule ne permet pas une longue survie. L’allogreffe de 
cellules souches hématopoïétiques reste une alternative thérapeutique cura-
trice.   
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