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Leucémie myéloide chronique avec thrombocytose isolée chez un enfant : A propos d’une observation.
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Introduction

La leucémie myéloide chronique (LMC) est un syndrome myéloprolifératif (SMP) rare, résultant de I'expansion clonale de progéniteurs hématopoiétiques transformés sans blocage de la maturation.
Impliquant de fagon prépondérante la lignée granuleuse.
La LMC est caractérisée par la présence d’une ar lie chr ique acquise, le chromosome Philadelphie (Ph1) qui est le résultat d’'une translocation entre les chromosomes 9 et 22 créant un géne de
fusion BCR-ABL. Ainsi la détection de chromosome Ph1 ou de son équivalent moléculaire permet de poser le diagnostic de certitude la maladie. En absence de traitement ,la LMC évolue vers une leucémie
aigue en quelques années, mettant en jeu le pronostic vital des patients.

Observation

Nous rapportons une observation de LMC, chez un enfant 4gé de 12 ans en bon état général, sans syndrome tumoral, diagnostiqué dans un contexte de céphalées associées a une thrombocytose découverte lors d’un
hémogramme de routine, sur la base d’arguments biologiques (détection de transcrit BCR-ABL par biologie moléculaire) évocateurs.

Nous décrivons la démarche diagnostique pour ce patient, permettant de poser le diagnostic d’'une LMC, sur la base d’un hémogramme perturbé qui a révélé une thrombocytose isolée a 996 G/L. Cette derniére a été confirmée
sur frottis sanguin. Le médullogramme a montré une moelle riche avec prolifération de la lignée mégacaryocytaire. Enfin le diagnostic de certitude a été posé gréce a la biologie moléculaire qui a prouvé la présence de transcrit
BCR-ABL. L'absence de la mutation JAK2 a été également confirmé par biologie moléculaire ce qui a permet d’écarter une thrombocytose essentielle associée. Le patient a été mis sous thérapie ciblée (L'imatinib), ce qui a permet
de corriger la thrombocytose .

Cependant une mauvaise observance de traitement a la maison a été a l'origine d’une rechute, et un taux de plaquettes de 2 Millions a été signalé sur la NFS de contrdle. Ainsi I'enfant a été hospitalisé de nouveau. La prise en
charge au niveau de service d’onco-pédiatrie a permet d’avoir la 2eme rémission.

— Disc ion

La LMC est une pathologie de I'adulte (15% des leucémies), elle est rare chez I'enfant (<5% des leucémies). Dans sa forme classique ;
vla splénomégalie est présente chez plus de 50% des cas.
v'L’'hémogramme montre le plus souvent une hyperleucocytose importante > 50 G/L associée ou non a une thrombocytose .
v'Au frottis sanguin une myélémie >20% est retrouvée.

Néanmoins, le diagnostic de la LMC en absence de ces signes cliniques et biologiques (comme le montre notre observation) est possible depuis 'OMS 2001, grace au progrés de la biologie moléculaire. L"'OMS 2001 définit la LMC
comme un désordre SMP Ph1+ (95%) et/ou BCR-ABL+ (100%).

Grace a la compréhension de la physiopathologie de la LMC, une thérapie ciblée basée sur les inhibiteurs de la tyrosine kinase a été développée. Ce qui a permet d’améliorer la prise en charge de la maladie ainsi que son pronostic
. Toutefois assurer une bonne observance de traitement est nécessaire pour éviter les rechutes et I'évolution de la maladie vers la phase d’accélération et de leucémie aigue .

Conclusion

Cette observation illustre I'importance de la biologie moléculaire dans le diagnostic de la LMC, en particulier dans ses présentations atypiques permettant
d’instaurer une thérapie ciblée afin d’obtenir une rémission de la pathologie et d’'améliorer la qualité de vie des patients.
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