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Syndromes myélodysplasiques de faible risque



Liens d’intérêts

Partenariat/recherche : Novartis, Janssen



Facteurs pronostiques (I) : score IPSS-Révisé 15 ans après l’IPSS 

Score 0 point 0,5 point 1 point 1,5 points 2 points 3 points 4 points

% blastes moelle ≤2% _____ >2-<5% _____ 5-10% >10% _____

Cytogénétique Très bon _____ Bon _____ Intermédiaire Mauvais
Très 

mauvais

Hémoglobine g/dL ≥10 _____ 8-<10 <8 _____ _____ _____

PNN G/L ≥0,8 <0,8 _____ _____ _____ _____ _____

Plaquettes G/L ≥100 50-<100 <50 _____ _____ _____ _____

Greenberg, Blood. 2012;120:2454-465.

Groupe pronostique
Nombre de 

points
Survie médiane 

(ans)
Transformation

leucémique (25%, ans)

Très bon ≤1,5 8,8 Non atteinte

Bon 2-3 5,3 10,8

Intermédiaire >3-4,5 3 3,2

Défavorable >4,5-6 1,6 1,4

Très défavorable >6 0,8 0,73



Facteurs pronostiques (II) : la fatigue

Efficace, Lancet Oncology. 2015;16:1506-14
Efficace, Cancer. 2018;124:1251-9

Un impact de la fatigue 
sur la survie globale



Facteurs pronostiques (III) : la thrombopénie (registre européen)

Chute >25% à 6 mois

Chute <25% à 6 mois
Plaquettes

PNN

Itzykson, Blood advances. 2018;2:2079-89.



Facteurs pronostiques (IV) : comorbidités

Survie globale en fonction 
du score total CIRSG (quartiles)

Della Porta, Haematologica. 2011;96:441-9. Bréchemier, Leukemia Res. 2015;39:S46-47.

HR=1,14 (IC95%[1,06-1,23] p<0,001)
Augmentation de 14% de mortalité 
par point de CIRSG supplémentaire

Etude prospective multicentrique PREDICTOR 
MDS-HR facteurs prédictifs de survie grâce      
à l’évaluation gériatrique en cours (Inca)



Physiopathologie : érythropoïèse

Valent, Haematologica. 2018;103:1593-603.



Traitement des SMD (I) : les agents stimulants l’érythropoièse ASE

Park, Blood. 2008;111:574-82. Jadersten, J Clin Oncol. 2008;26:3607-13. Park, Leukemia Res.2010;34:1430-6. Cogle, Leukemia Res.2017;60:123-8.  

Début des ASE <6 mois
Début des ASE > 6 mois

Délai de dépendance transfusionnelle (mois)
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 IPSS≤1, blastes < 10%, Hb <10g/dL et/ou transfusé

 Taux de réponse 50-75%, durée médiane de réponse de 24 mois

 PTT pour les 3 EPO, et extension AMM pour epoietin alfa 03/17

 Place des biosimilaires, hémoglobine cible 10,5-12g/dl



Traitement des SMD (II) : après les ASE le lenalidomide

Phase III lenalidomide contre lenalidomide + EPO
131 patients, âge médian 73 ans, 10mg/j 21 j/28 – 60 000UI d’EPO/semaine
13,8% indépendance transfusionnelle ≥8 semaines LEN vs 24,2% LEN+EPO
Durée médiane de réponse érythroïde 18 vs 15 mois

Ades, Lancet. 2014;383: 2239-52. Santini, J Clin Oncol. 2016;34:2988-96. Toma, Leukemia. 2016;30:897-905. Almeida, Leuk Lymphoma. 2018;59:2135-43. 

Phase III lenalidomide contre placebo, 2:1, double aveugle
239 patients, âge médian 71 ans, 10mg/j en continu
26,9% indépendance transfusionnelle ≥8 semaines vs 2,5%
17,5% indépendance transfusionnelle ≥24 semaines vs 0%
Durée médiane d’IT 30,9 semaines, délai médian 10 sem.
Amélioration de la qualité de vie 



Santini, Clin Lymphoma. 2018;18:136-44. 



 Azacitidine schéma de 5 jours

 TI 20 à 65% 

 Bénéfice clinique 30 à 100%

Komrokji,The Oncologist. 2018;23:159-70. 

Traitement des SMD (III) : après les ASE l’azacitidine



Traitement des SMD (IV) : après les ASE, inhibition voie TGFβ

 Luspatercept

Phase II ouverte plusieurs doses, 51 patients
63% réponse érythroïde qui atteint 69-77% si RS ou SF3B1
38% indépendance transfusionnelle

Platzbecker, Lancet Oncol. 2017;18:1338-47. 



Traitement des SMD (IV) : après les ASE, inhibition voie TGFβ

 Sotatercept résultats identiques phase II ouverte, 74 patients, HI-E 49%

Platzbecker, Lancet Oncol. 2017;18:1338-47. Komrokji, Lancet Haematol. 2018;5:e63-72.  



Traitement des SMD (V) : transfusions-chélation

Recommandations de bonnes pratiques HAS novembre 2014. Koutsavlis, Anemia. 2016;2016:8494738.

8 à 10g

 Faible risque (ARS, syndrome 5q-, âge de survenue jeune)

 Espérance de vie >1an

 Candidat à l’allogreffe +++++

Un seuil de 8 g/dl est recommandé chez le sujet adulte atteint de myélodysplasie. Ce seuil peut être augmenté, 
en cas de pathologie cardio-vasculaire associée ou de mauvaise tolérance clinique, sans dépasser 10 g/dl.

Myélodysplasies

Chélation martiale

La prévention de la surcharge martiale par les chélateurs est recommandée chez les patients atteints de 
myélodysplasie transfusés au long cours après prise en compte des comorbidités associées et du pronostic global.

20 CGA, ferritine >1000 ng/ml



Traitement des SMD (V) : chélation nouveautés pour le déférasirox

Taher, Am J Hematol. 2017;92:420-8.



Kattamis, Eur J Haematol. 2018;101:272-82





List, N Engl J Med. 2006;355:1456-65. Fenaux, Blood. 2011;118:3765-76. Ades, Lancet. 2014;383: 2239-52. Almeida, Leukemia Research. 2017;52:50-7. 

 Thérapeutique du syndrome 5q- transfusé

 AMM du lenalidomide (juin 2013)

 10mg/j, 21 jours par mois

 Taux de réponse 67%

 Tolérance cytopénies+++ le 1e mois

 Thrombopénies 

 Danazol

 Azacitidine

 Analogues de la TPO

Traitement des SMD (VI) : cas particuliers 5q-/thrombopénies



40% HI-P
Kantarjian,  The Lancet Hematol. 2018;5:e117-26.



Merci de votre attention
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