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BILAN DIAGNOSTIQUE

* Rechercherpar l'interrogatoire et I'examen clinique:
& Ancienneté des cytopénies
& Agent etiologique éventuel, état dysimmunitai@tact ionisant, chimiothérapie antérieure.
& Retentissement clinique des cytopénies
> Performans Status OMS
> Splénomeégalie

» Bilan biologique

NFS, réticulocytes et frottis sanguin

Myélogramme= richesse, pourcentage blastes, évaluation dysmyiEse et coloration
de Perls

Caryotype médullaire, sur un minimum de 20 mitoses

Si échec recherche par FISH d’'une monosomie Tsentie 8 chez les sujets jeunes ;
recherche d’'une délétion 5q si tableau évocateur

Dosage sérique d’EPO avant traitement associedbsege de ferritine, et coefficient de
saturation de la transferrine

Recherche d’'une mutation du gene JAK 2 si ARSI dremmbocytose

Typage HLA classe | (et Il) si age < 70 ans

Recherche d’ un clone HPN si age < 70 ans

BOM si moelle pauvre au myélogramme (recherche ofijpebse)

Congeélation MO souhaitable si haut risque



Classification OMS 200

Tableau Il - Classiflication de I'OMS des syndromes myélodysplasigues en 2008 (d'aprés [3]).

Pathalagle

Sang

Moelle

Cyiopeanis réfraciaire avec dysplasia
undlignée (RCLIT)

 Arpdmie rdfractaire (FLA)

» hlautropanie rfractaim (AN

= Thrombopane refraclare (5T)

* Cylopdnie isolée ou bicytopiads®
= Ahcance gu mes blastes (= 1 %)

= [ysplasie unilignes =10 % des cellules de |a fignaa touchds
SOl dysSpRisiques

* = § % blastes™

= = 15 % des prcurseurs arythroes sont des siderobliles an
COUFDIENE

fnamie refractaine

» Dysplasis endhroide izolée

= Ardamis » = 15 M des précurseurs arythroides soni des sicsablastes
a;:;;lnémhlastu &N COUrsmns « P’ ds bipstes T AT
I ! ® = 5 % biastas"

o Cyfitipli » Dvsplasia = 10 % des cellules dans 2 ou plusiours ignées
C-ytnpéémalrér_mcln::?l_ p 3 Ahamul: Ena“ G rewee biates 1< 1 %) Tié:';:m lgrz;rﬂleus.a etfou érythrofde etfou magakaryoeyiaing)
avec dysplasie mult lignés « Pas de corps ' Auer blast _ -
ICRENG = Pas de corpa o Auer”

» o 1k 1090 monacytes

= + 15 U de siddvoblastes &n couranng

Anamie rédractaira
avec eochs da blastes-1

= Cyfopanie {5
= = G 05 blasles
s Pas de corps d'Auer™

= [hesplasie unl ou mulilignds
& 5-0 % hiastes

JAREB-1) i o OV Fricnbaytes & Pas de corps o'Auer™
L i = Cytopanieds] :
Anamie refraciaira » 510 5% biastes * [ysplass ur ow multibgnes
| BveC exciés de bigsies -2 » Comps d'Auer & " = 10-18 2 blaslses
IARES-2) o <1 % 101 menoeytes = Corps d'Auer +
yéio : . » Dysplasie évidente dons moing de 10 % des cellules
Swwn:uw:uhl o i : Eml:hi | o dans une ou plusieurs Ignées mysloldes
it Fmnsd : e s < 5 % hiastes
Rk * Mégacaryocytes an nombre normeal ou sugments
: ) avee neval hypolabd
Syndrome myelodys plasigua = Goneralement paguattes nonmaes | o <5 % hiastas
avec délétion Sqisolés ol augmontoss

= Ahzsence ou rares blastes (= 1 %)

= fnomale cytoganstaua isolde daliSa)
= Pas de comps d Auer®

il ladyepasigus inctassable,

ot Eypns 2.

* Une blcytopanie peut pardcs dtre observes. Les cas auic pancytopédle sont classes en syndmme myélodysplasigin inclasssbis (MDE-1)

" Sile powceniags da blasies medullasre a5t < 5% mais gus s poureentage de Blastes circlnnt &8l compes anirg 2 5% a4 ¥, B Sagnoatic ssT oell
Famamio relractaing oved extis e bliste de iype 1.
5i le pourcantage da blastes madullaires st < & % mais gual e pouentige de blastes ciouland e g2 1 %, & diagnostc est calld de Synomimd

Lo cas-aved corps d'Auer < & % blastes circibant of <10 M de Blastes médullaires doivant &tre classés comma anémie rdracisie aves sxchs de blastes




2. Calcul du score Pronostic International = IPSS

Valeur du score IPSS = Low :0 INT-1:0,5-1INT-2 :1,5-2High :=2,5

Variable 0 0,5 1 1,5 2

% de blastes <5 5-10 - 11-20 21-30
Caryotype* Bon Intermédiaire Mauvais

Cytopénie** 0/1 2/3

*Cytogénétique: Bon pronostic : normal,-Y, del(5q) isolée, @0lf) isolée.
Mauvais pronostic : caryotype complexe3 anomalies, ou anomalies du chromosome 7.
Pronostic intermédiaire : autres anomalies

**Cytopénies : neutrophiles < 1 500 / mirplaquettes < 100 000 / mnHb < 10 g/l




SCORE PRONOSTIQUE INTERNATIONAL
(IPSS)

4 groupes pronostiques

- risque faible (0) FAIBLE
- risque intermédiaire faible INT-1(0,5-1) RISQUE
- risque intermédiaire fort INT-2(1,5-2) HAUT

- risque eleve (>2) RISQUE




SYNDROMES
MYELODYSPLASIQUES DE FAIBLE

RISQUE ET INERMEDAIRE I




N—r

Cytopénie(s) modérée(s 4> Cytopénie(s) symptomatique(s
asymptomatique ¢

Déterminer IPSS par

Abstention et = el - Nb de cytopénie(s)
surveillance - % de blastes MO
Typage Eliminer - Caryotype
HLA (1, 11) une HPN v
Non Oui | Référentiel
¢ ¢ IPSS>1 haut risque
Donneur Thrombopénie Anémie
_ HLA Isolée
identique
Dosage EPO

l

EPO < 500

Oui

Si ferritine > 1000 ng/ml et/ou
besoins transfusionnels > 20 CGR

Darbepoétine alfa 300 pg/semaine
EPO a 900 Ul/kg/semaine

EPO B 900 Ul/kg/semaine
(Posologies maximales)

Besoin transfusionnel Evaluation
a 8 semaines

incrfngé
DANATROL® Sill<hb< 12 g/dl
600 mg/j % adaptation
dose EPO




SYNDROMES
MYELODYSPLASIQUES DE HAUT

RISQUE ET INERMEDAIRE 11




A 4

Modérée(s) @ Cytopénie(s) symptomatique(s)
asymptomatiquee) ¢

Déterminer IPSS par :
- Nbre de cytopénie(s)

- % de blastes MO
Référentie
bas risque

Sujet Jeune
<70 ans

Eliminer une
HPN

Abstention et
surveillance

Typage HLA
classe | et Il

- Caryotype

Oui

l Age — AEG — Caryotype
AEG++ Age < 70 ans
et Facteurs sﬁ\::;rt(iaon +
de co-morbidité++ Caryotype favorable

Anthracycline
+

Aracytine

6 cures
VIDAZA

Stable ou
RP ou RC

»70 ans@
VIDAZA

<70ans &

Traitement Jusqgu’a progression Absence de
symptomatique co-morbidité :
yme | (2 Conso Anthra + AraC possibilité d'une

Allogreffe

Possibles s®)




Indications Allogreffes & Myélodysplasies Haut risque

Donneur
HLA identique

Age > 55 ans
Age < 55 ans ou comorbidité
Allogreffe

Allogreffe non

myéloablative \ / RlbaBlative

< 5% Blastes MO >50

Anthra+Ara
ou
VIDAZA
avant
greffe

Allogreffe
d’emblée




PROTOCOLES au 09/06/2012

- ARCADE Aranesp/placebo®Eligne FAIBLE
- Observatoire regional MYELODI RISQUE
- ASTEROID Exjade schéma d’administrati

- AZA Plus Vidaza ou Vidaza + idarubicine HAUT
ou Vidaza + Depakine ou Vidaza + Revlimi RISQUE

- Onconova?e ligne (inhibiteur multi-kinase)




