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Introduction

L’acutisation est sans doute I’¢évenement le plus grave, qui puisse
emailler I’évolution d’une TE, puisque pratiquement toujours
rapidement mortel, mais sa fréquence et surtout sa signification
dans I’histoire naturelle de la maladie restent controversees. La
fréquence rapportee dans la littérature varie entre 0,6 et 6,1 % [1].
I1 s’agit dans presque toutes les series publiées d’un phénomene
tardif, n’apparaissant qu’apres un delar compris entre 6,7 €t 9,7
ans|2].

Presque toutes les transformations observeées sont mye¢loblas-
tiques. Quelques transformations lymphoblastiques ont cependant
cte signalees [1].

Les facteurs predictifs du risque de transformation sont la pre-
sence d’anomalie cytogenétiques, de myelofibrose, etl’utilisation
d’un traitement cytotoxique [3,4]. Le role leucemogene des traite-
ments alkylants et du 32P est bien etabli [5].

L augmentation du risque leucemique lors de 'utilisation de trai-
tements sequentiels est ¢galement definitivement Démontree
[6,7].

La sequence thérapeutique responsable peut comporter alkylants
et 32P suivis d’hydroxyuree [2].

Le role leucemogene de I’hydroxyurée utilisee seule est en
revanche toujours controverse [8, 3,9, 10]. Les pourcentages de
transformation rapportes apres hydroxyuree seule augmentent
modestement mais de fagcon constante dans les series de patients
rapportees (3,5 % ) pour Sterkers et al. ; 3,9 % [9] pour Finazzi
et al [8].

Nous vous rapportons un cas de thrombocytemie essentielle
acutisee en LAL traitée par le protocole GRAALL 2005 et
consolidee par allogrefte.
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Figure 1: Evolution d’une thrombocytémie essentielle acutisee en LALT
traitee par le protocole GRAALL 20035 et allogrefte

Discussion

de notre travail est d’¢tudier I’aspect clinique, ¢volutifs et
therapeutique d’ une thrombocytemie essentielle acutisee en LALT.

Patients et methodes

Un homme age de 40 ans de ADRAR suivi pour
thrombocytémie essentielle avec mutation JAK2 depuis
2016 sous hydrea 3 gelules, compliquee d’un AVC (en
2016) sans sequelle apparente. Consulte apres 8 ans
d’¢volution pour une acutisation en LAL.

Resultats

L’esperance de vie est proche de la normale dans la TE est li¢ au fait que le
risque spontane de transformation leucemique (< 5% des cas) ou celul d’une
progression vers la myelofibrose est tres faible pourvu que le diagnostic de TE
a1t ¢te pose avec rigueur. La question de 1’utilisation d’une chimiothérapie dans
la TE est domin¢e par la crainte d’augmenter le risque (faible) de transformation
leucémique spontanc¢e de la maladie (existence de leucémie aigué dans un tout
petit nombre de TE ne recevant aucun traitement). Cependant, le role leucemo-
gene de "hydroxyurée ne peut pas actuellement €tre formellement demontre,
pouvant ¢tre interpreté comme un role de selection mutagene.

Selon la litterature la survie mediane a partir de la date de la transformation
blastique ¢tait de 5 mois et de 6 semaines pour les patients recevant un traite-
ment de soutien. mais les rémissions n'c¢taient pas durables. Seuls les patients
qui ont recu une GCS (greffe de cellules souches) soit comme premier traite-
ment, soit apres avoir repondu a un traitement antileucemique avaient une sur-
vie nettement superieure, avec 73 % en vie apres un suivi median de 31 mois

[11].
Conclusion

En juin 2023, le malade consultait pour une asthénie et un
syndrome 1nfectieux fait de diarrhée et d’herpes labial avec une
SPMG (DS a 3 cm), I’¢tat general ¢€tait conserve.
L’heémogramme révele une hyperleucocytose a S0G/L, une ane-
mie moderee a 9¢/dl et un taux de plaquette correct a 166 G/L.
Le FSP ¢tait envahi totalement par des lymphoblastes.

Le medullogramme retrouve un envahissement par 67% de
lymphoblastes.

L’¢tude immunophénotypique retrouve une LAL T sous type
pre T exprimant un marqueur aberrant : le CD33.

Apres un traitement symptomatique fait de transfusion de culots
globulaires, une induction par protocole GRAALL 2005 a été
entamee le 10/07/2023.

[’evaluation effectuce a J28 de la cure met en €vidence une
RC.

La phase de consolidation est alors entamee : le 07/09/2023,

le malade a recu 6 blocs de consolidation GRAALL 2005.

En attendant le RDV pour allogrefte,

des cures d’interphase ont ¢t¢ faites :methotrexate + Asparagi-
nase.

Le malade est allogreff¢ en fevrier 2024.

Devenir : le patient est toujours vivant en RC.

Les LAL secondaires sont de pronostic redoutable. Le protocole GRAAL
20035 reste le meilleur choix pour obtenir une RC rapide,

mais la chimiothérapie seule ne permet pas une longue survie. L’allogrette de
cellules souches hématopoictiques reste une alternative thérapeutique cura-
trice.
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