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Introduction
Les syndromes myéloprolifératifs (SMP) représentent une pathologie souvent
rencontrée dans la patientèle des hématologues libéraux, réunis au sein du réseau
HLA (Hématologues Libéraux Associés). Il nous est apparu intéressant de préciser,
au sein de ces différents centres, quelles étaient les thérapeutiques utilisées en
2019 pour les Polyglobulies de Vaquez (PV), dans des conditions de vie réelle.
Patients et méthodes
15 centres HLA ont enregistré, grâce à un eCRF spécifique, sur une période de 6
mois (du 05/11/2018 au 05/05/2019), les éléments thérapeutiques de 342 patients
atteints de PV. Les critères de diagnostic retenus pour les PV entre 2008 et 2016
étaient ceux de la WHO 2008 (1) et ceux de la classification OMS 2016 (2) pour
les PV depuis 2016. Lors du recueil de données, les hématologues devaient
renseigner tous les traitements (myélofreinateurs, saignées, antiagrégants,
anticoagulants) utilisés depuis le diagnostic.
Résultats
L’âge moyen de la population est de 71 ans (34-99) avec 64% d’hommes et 36%
de femmes. Tous les patients sont suivis régulièrement (fréquence moyenne : 6
mois) par leur hématologue et sont traités, au moment du recueil, par
antiagrégants (82%), saignées (36%), anticoagulants (24%), en plus du
traitement myélofreinateur. Les saignées sont réalisées en moyenne 5 fois par an,
pour la plupart en institution (68/338) versus 50/338 à domicile. La majorité des
patients reçoivent un traitement de 1ère ligne (232/298; 77%) avec l’Hydroxyurée
dans 91% des cas. 69 patients sont considérés en 2ème ligne thérapeutique, 25
en 3ème ligne, 11 en 4ème ligne et 1 patient en 5ème ligne. Le Ruxolitinib est
préférentiellement utilisé en 2ème et 3ème ligne (43% et 50% respectivement), de
façon inhomogène sur le territoire français. Quant à l’Interféron Pégylé, il est utilisé
chez 6% des patients en 1ère ligne (20/298), 15% en 2ème ligne (14/89) et 10%
en 3ème ligne (3/28).
Discussion
L’utilisation récente des inhibiteurs des Janus kinase 1 et 2 (JAK1 et JAK2) a
profondément modifié la prise en charge des PV en pratique courante dans les
centres d’hématologie libérale en alternative à l’Hydroxyurée lorsque celle-ci est
inefficace ou par intolérance. Son utilisation est très région-dépendante dans
notre étude avec une prescription plus importante dans les régions au sud de la
Loire. Ces pratiques seront probablement prochainement modifiées par l’utilisation
du PEG-Interféron en première ligne.
Conclusion
Cette étude observationnelle menée par les centres HLA nous a permis de préciser
quelle était la répartition des différentes thérapeutiques utilisées dans la prise en
charge de la PV. La prise en charge est conforme aux recommandations
internationales. Le Ruxolitinib semble s’imposer comme traitement de
2ème intention.
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