Réferentiel pour le diagnostic positif des néoplass
myéloprolifératives Bcr-Abl négatif (TE, PV et MFP)
en Tunisie

Elaboré par le Groupe d’étude des NMP bcr-abl neg en Tunisie

Coordinatrice : Pr MEDDEB Balkis

Membres :

e Aissaoui Lamia

e Abdejelil Nour

* Baccouche Hela

e Bellaaj Hatem

e Ben Lakhal Fatma
 Ben Romdhane Neila
 Berred Emna

e Boukbhris Sarra

e Lakhal Amel

e Mnif Samia

e Stambouli Hela



Réferentiel pour le diagnostic positif des néoplass

myéloprolifératives Bcr-Abl négatif (TE, PV et MFP)

en Tunisie

Critéres diagnostiques de la Polyglobulie de VaqudgPV):

Critéres majeurs :

1-

2-

Hémoglobine>16.5g/dl chez I'hnomme ou > 16g/d| clzefemme
Ou
Hématocrite>49% chez I'homme ou > 48% chez la femme

Absence du transcrit ber-abl ( sur sang)

Présence de la Mutation JAKZ617F: (sursang)

BOM : Hypercellularité pour I'dge avec prolifératiorxcessive des 3 lignées
myeéloides (panmyélose), incluant une importante liferation érythrocytaire,
granulocytaire et mégacaryocytaire . Les mégacgtgecsont polymorphes et matures
de tailles différentes. (voir fiche)

La BOM n’est pas indispensable si le taux d’ Hb8% g/dl (ou Hte > 55.5 %) chez
’lhomme ou taux d’'Hb> 16.5 g/dl ( ou Hte > 49.5%ke la femme)

Si la recherche de la mutation JAK2 est négathestiimpératif de réaliser la BOM.

Criteres mineurs :

Diminution de I'érythropoiétine sérique

Le diagnostic de PV nécessite 'ensemble de togscléteres majeurs. En I'absence de la

mutation JAK2, la BOM et le dosage de I'érythraptine s'imposent.

Critéres diagnostiques de la Thrombocytémie Essemlie (TE):

Criteres majeurs :

1-
2-
3-

Elévation du taux de PlaquettesA50G/L
Absence du transcrit becr-abl( sur sang)
BOM : Prolifération portant principalement sur la lBgnmégacaryocytaire avec un
nombre élevé de grands mégacaryocytes matures aunbyperlobé. Absence

d’augmentation significative ou de hiatus dans Ignde granulocytaire ou



erythroblastique. On retrouve rarement une dis@atgnentation ( grade 1) des fibres
de réticuline.

4- Empreintes de BOM avec coloration de Perl&bsence de signes de dysplasie. En
cas de suspicion de SMD, une étude cytogénétiquiepes indiquée pour éliminer un
syndrome 5Q-

5- Présence de la Mutation Jak&B17F: (sursang)

Criteres mineurs :

Négativité du bilan inflammatoire : Ferritinémie Normale et CRP :négative

Le diagnostic de TE nécessite I'ensemble de towsdetéres majeurs. En I'absence de la
mutation JAK2, le bilan inflammatoire doit étre nédif

de la Myélofibrose Primitive (MFP):

Criteres majeurs :

1- Absence du transcrit ber-abl(; sur sang)

2- BOM : Prolifération mégacaryocytaire avec atypies etofibr réticulinique et/ou
collagénique ; en I'absence de fibrose réticulirigue diagnostic sera porté sur les
modifications des mégacaryocytes, I'augmentatida la cellularité, I'hyperplasie
granuleuse et la diminution de I'érythropoiése (Mfé€fibrotique)

3- Présence de la Mutation Jak&617F: (sursang) ou absence de fibrose réactionnelle
4- Absence de SMDEmpreintes de BOM , coloration de Perls et étydegénétique

Critéeres mineurs :
-Taux de GB >11G/L
-Elévation des LDH/ I'age
-Anémie non attribuable & une comorbidité

-Splénomégalie palpable

Le diagnostic de MFP nécessite I'ensemble de tassdriteres majeurs et au moins I'un des

critéres mineurs.



BOM : Fiche NMP bcr-abl (-)

Cellularité

Augmentée| | Normal |
Granulopoiese

Augmentééj Normale D
Anomalie de maturation OD NcD

Erythropoiese

Augmentéq | Normald |
Anomalie de maturation OD ND
Fibrose

Grade q | 1] 1] {]

Mégacaryopoiese

Augmentéq | Normalq |

*Distribution

Dispers¢ |  Clusters lac } Clusters de{ s Paratrabéculai
Grands cIusterD Petits CIusteD

*Taille des mégacaryocytes :

Petite D LargeD Normaléj

*Noyau

Hyperlobulation| | Hypolobulatior| | Atypique (derfeacé) |

CD34

0-9%]| | 10-199 | >209 |






