Association sclérodermie systémique et syndromes myéloprolifératifs : une
étude rétrospective.
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La Sclérodermie systémique (ScS) est une maladie auto-immune caractérisée notamment par
une endothéliopathie avec vasculopathie oblitérante, des désordres de I'immunité innée et
adaptative, et une hyperproduction de collagéne et de matrice extra-cellulaire par stimulation
excessive des fibroblastes(1).

Des études disponibles a ce jour, concernant la sclérodermie systémique et les
néoplasies/hémopathies malignes, nous savons qu’il existe un sur-risque de cancer (2-4) avec
une prévalence estimée entre 3-7%.

Nous disposons d’'une méta-analyse datant de 2013 (5) sélectionnant 6 études jugées,
méthodologiquement, pertinentes et représentatives. Ces six études ont été réalisées dans 6
pays différents, regroupant 6641 patients sclérodermiques.

Le ratio d’incidence standardisé (SIR), tous cancer/hémopathie confondus, était de 1,41
(1C95% 1,18-1,68) par rapport a la population générale.

Si nous nous intéressons plus particulierement aux hémopathies malignes, le SIR était de 2,57
(1C95% 1,79-3,68) dans cette méme méta-analyse. L’hémopathie survenait dans 30 % des cas
dans les 5 ans suivant le diagnostic de ScS.

Dans une revue de la littérature récente (6) colligeant 125 cas de ScS avec hémopathies
malignes, on retrouve 16 syndromes myéloprolifératifs (n = 16), ce qui fera I'objet de notre
étude, dont 11 leucémies myéloides chroniques (LMC), 4 myélofibroses (MF) et une
polyglobulie de Vaquez (PV) ; en revanche, on ne note aucune thrombocytémie essentielle
(TE).

Cependant, nous relevons dans cette étude que les sclérodermies systémiques diagnostiquées
apres I’lhémopathie ont été exclues (sauf si délai inférieur ou égal a un an mais la sclérodermie
était alors considérée comme un syndrome paranéoplasique), de méme que celles pour
lesquelles le délai diagnostique de survenue entre les deux pathologies n’était pas précisé et
les formes sine scleroderma.

En faisant la revue de la littérature, nous avons pu retenir quatre autres syndromes
myéloprolifératifs non inclus dans cette étude (1,7-9).

De plus, a ce jour, nous comptons quatre cas sur le CHU de Poitiers : une PV, deux TE, et une
LMC.



On peut, suite aux données physiopathologiques disponibles a ce jour sur la ScS, supposer
gu’il existe un rationnel physiopathologique a cette association entre la ScS et les SMP avec :
- Une activation de voies communes entre ces deux entités : notamment cytokines,
JAK2/STAT. (10-13)
- l'augmentation de thrombopoiétine dans le sérum des patients atteints de
sclérodermie peut étre a I'origine de MF (1 cas publié) (7).
Il semble donc exister un substratum commun génétique/cellulaire entre ces deux entités
avec des effets bien connus de I'inhibition de la voie JAK2 chez les SMP a ce jour (exemple :
RUXOLITINIB) et les mémes voies sont actuellement en cours d’évaluation dans la
sclérodermie systémique. (13)

Devant I'absence de données concernant I’association de la sclérodermie systémique et des
syndromes myéloprolifératifs disponible a ce jour et afin de mieux caractériser la survenue de
SMP au cours de la ScS ; nous souhaiterions mener une étude rétrospective cas-témoins sur
I"association ScS et SMP. Le but est d’en décrire les caractéristiques et identifier de potentiels
facteurs ; ce pour quoi nous faisons un appel a inclusion afin de mener a bien ce projet avec
votre participation.
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